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症 例

沖横Jy妹の催いのもとに.縦様病現号的検査 を深めて.

生後 8JH iのEl本人女児の左は坤がABCCIこ挫.-Llされた

払床Frr見によれば,｢頼株は硝子体内に突入 し,血管を

叩柑Eこ拙めI_｣とし17 さらE=.皮hfに｢柿炎的七色窯沈

潜｣がZ!められた 外科病理所見は次のとおりである

内RE所見 t5本は,完全iii出さtl.切り朋かれた11× 18■'

の左N球でbる 毛様体および虹Iiの llHは欠h)L,A

JikLに2-の欠絹がある 水.a体諭BBli折を状で.ホ丘

休枚方に好鼓tiJl居を攻め.その芸は挽71蛙 に辻する.



bllcroscopic Cornea-Notremarkable.AnterlOr

chbrrtberIClear.011011eSlde the arLgLehas
beert tom.bllLI.hecar)J)IofSchlEnrrlandthe
LrabccllLArnleShvork ar亡n(lrmal.IrlS -Nol.

rerrLark8ble,Len9-FrzlgrnentedanterlOrly,but

oLhervt8cmOLremarhble.Clllaryb｡dy-Not

reJnJ)rh ble.Chorold - In areas Lht･re lS

prollfer8LLOrtされddegenerzLt.YeChangesofthe

pISZ･eE'LePILhel-dl,marLydrt･ZLe.- IreBee.I.

RetlrL--TE't.811yJet.･･ched,fornlngaLLmne1

8haped EnaL,behlnd thelenき Illea'chlteCtt･re

川 CObpleLelydl与rl･pt-ed or･the ･"LerlOr
叫rfa⊂cofthedet.tChdlent..aYJSCularmeahrzLne

lさpreさenL(FlgtJreJ1,2) (わtlCnerYe-htot
reEAarhble,Sc)era-hloLど.narkable

DlagnOS)S DeLaChhentCtretinalpsetJd0-
g l10れ8一 触 auBeOfLheassIXLaLedskl.1les10rL

andlp8etJdolglLOma.'adl･gnO写lSOLlnCOrLtl-

rtent一APIP糾い ■888tlSPeCtCd仙Jthechlld-aS

seerL8t∧lXX:attheAgeOf13Edrlths･ Past

hl机ory lrldlCqtEd LhaLSrLe▼aS theflrSL-tK･rn

chlldofunreLaLEd pereEltS Prt･gnarL⊂y and

dell,errVerCnOrmaL zndErOYLhyasrLOrmah

lEoveyer,deyelop爪erLtV- ret8rdedso thatat
the LlmeO†cxarDlnAt.loll.エhev8Surlable to
hoLdherheadvILhouLStJPPOrtOrrollDyer A

TeLICIJlaTI.yPeOfplgmenutlOn(Flgt･re3lvas

pre与enL.COYerlngthe LrtJnkandcILrerrnいeS,

tmLSp4'.ng thehOr.dき,feetandhead lEI
zlddltlOn.therevB与hylUrllcc-1'与les10nDfdle

月他姓所見 fFl膜-書見rjL 荊房一滴軌 隅角の l側

は破rLでいるが,ンユレム菅および荊所隅角部の梁疾線

断封を旭わるはかはぜ見rjL 毛様体一着見fjL JK括

秩-Fa軒 こ̀色兼上皮のql尤JJよLF退行性変化 を認 める

S故のJE払J+徒手 をZgめる ボJt一完全に剃■ して水

A体はJJJlこiq斗状は積を形成 している alJ8の伊遠は完

(同 1,2) f171蛙-書見r_,し 苛性一挙見f_･し

捗軒 NJ*刈Jt r払N-撞NEdJ 皮a病変17よLf偽汁提

JFJlを伴 うところから色兼失■症を軽い,生検13かJlで

ABCCにおいて愚兄の抄Tjを実施 した.既往歴によれば.

息RはJL挨I左肺でfjいil蚊から生ま^f=荊 1子<･F'る

牲diおよび分娩は正井に蛙過 し.成長 も正常 であっf=

ただし,韻書は遵11 秒!f暗にJiJ持物/jくしては頭部を

GSl足 してTX1.1することが不可帳で,接近 りすることもで

き71い S幹おJ:び四位lこポ状の色兼沈甘(図 3)を+&め

るが 手,RJJよび水部1=は及んでい/jい さらl二,tL

FIGUllE1 rETtECOkPLETELYL)ETACllEDFtETLTIALIES IZYFOL.DStlACKOF111ELENS
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団 1 完全E=刑ALLf=ポl圭は.水晶件の緒方J:折 りたたまれたようIL形l二なっており,

ホ品休事とは結合#l集でFAでちれていろ
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図 2 水晶体 陣打順 Q)拡 大Tt
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肘【こ旺牡状捕変をZEめる 古雅のk球は正常大で.あろが.

尤tも恥析手舶捜力もJJll擁tIで,qE札[=対光反応をZE

めrJい 眼底は枚718乳類がi兵色.平板状である以外は

正常

皮diの生検材料は入手でき(.,かっr_〟,ii叔およLf免児

から,とも[=血確の探中を行ない,弘色体を加べた い

ずれの18台も楼塑分析Il正瀬範EE内であった

考 棄

色禁火月旺 IEま.チ ョコレー ト也の鬼 点状 または網状色

黙沈'Gを特赦とする皮Ff状敏であって,この色楽沈竹は

伎FAの割線ないし坤捜分布に沿っては起こらrlい LEL

Lは.線状 または薮状の炎症性水晦が先-r現われ.次い

でAB!的fL色繁夫R性病安に拝行する 畔にtl】FLll過rlと

してi&状の捷tf状病変が現われろ これははとんとのよじ

合女光に起こるもので,書jdは生検間も/+く吸われるが.

2jLになる王での仰Plに起こることもf)ら

Et仲島Q)色車夫Jt症94桝ZISのうち30fNに山珠St東が沈

められているが.そのrf･で魚も&いものIi斜乱 自内Ft .

水晶作後部瞳偉.ない し挽け軽挙綿でJ)-,I_ 水晶体練

鉢AL帝をZgめた10例は,水瓜付紙部等推畑地症,偽神性

J‡JL l云捗性叫炎などといろいろの抄断がつけられてい

る この うらBi床診断がさRl一捕球 芦的E:立正 されている

例は3f恥 _すきrjい これら10例 を要約 して滋1に示 r

今【茄1侶介 した症例では.所見は妓鼎にわたって存在 した

刺牡に関-1ろもq)である しかし.この軋AEをもたらし

/=1刀糊横転は炎症性でf)つf_と'eえで さ Lつ かぇfLい

なぜならは.これら色羊炎Jl症(:お(1る頻碓性皮弁捕変Lま,

いELは炎症性/_'からT･J)る さら(:,IILけ I seoLt,i

おJ:ぴ Lleblのfflでは.いfれt.そのIn期過程が炎症性

でJ)ることを示唆 しており,Scottの例 に加えられ/_病

理予的説明(HIXthuSM70)tnt,I司はでF.ると推定 きh

ら)は今回の症例の所見(=血41している ● 租杜学的換

jEの実施fNが少/Jい/=め.*肝もをいかに付けるかliむ
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で カ しい問題 である しか し.納期段 階においでは仙 変

は色素失朗症 に随伴 す る内tl上卓球 炎であ って,LL主終授折 で

それが網 暗測 光〔に f多行 ぐる もの とみ る/<さで あ ろ 7

｢水PFIp体後 空減 耗 和親症｣/jるil.椿は まざらわ い lかA,廃

棄すべ きである 同様E二,｢偽州別 筈は｣もこh ら一群の

疾 dL}のいず れにも適 IHされる川きたであって,何 A,病理 r

的過程 を示す ものではrlい

色素失調症 と水晶体 後難隠概 を/nh併す るtt希の比呼 はEi

ぼ一道で 8% 一lr)%程rlである 文献 の検方寸では106%

にこの所 見かあり, 他11-未発滋の Op■t7■】の研 究例 では

12仲川.目礼 ~1/+わ ら83% にこTlかみ ･,れる 占.Ⅷ■4

によるuネ文献検討 の縫紫 ,tホ~事ところでは, 水 .I.I.体綾

部腫塘例 は 82% を占め る この旺椴 に管fg-が荘 LIJlされ

た ものは 1例 もrJい

LLL Iと

水 晶体後部枝槽 を伴 )El14:人 女児の色素失湘症例 を機 示

し, あわせて文 献 に現 われた同 様 の併 発例 の検 iTを抗

み た
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