


37歳，女性。

（杏林アイセンター　井上 真先生のご厚意による）
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14歳，男性。
①術前のOp t o sイ
メージング：上方，鼻
側，下方の網膜に剥離
を認める。BCVA＝
0.06。
②硝子体手術後：術前
は裂孔不明で術中に黄
斑円孔が判明した。網
膜は復位。BCVA＝
0.1。
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148 網膜・硝子体疾患／網膜剥離と関連疾患

  定義
　朝顔症候群（morning glory syndrome）は，1970年に
Kindlerによって報告された視神経乳頭の先天異常である。
　視神経乳頭周囲の漏斗状の陥凹と乳頭領域の拡大，陥凹
底の白色組織，乳頭周囲の網脈絡膜の色素異常，放射状
に伸びた網膜血管などを特徴　とする。
　検眼鏡的に，乳頭とその周囲の形態が朝顔に似ているこ
とから名付けられた。

  疫学
　女性に多く発症し，孤発症例が多いとされるが，詳細は不明である。
　多くは片眼性であり，まれに両眼性に認められる。
  病態生理
　胎生期の眼杯裂閉鎖不全，第一次硝子体の発生異常など
が原因として考えられている。
　間葉系細胞の異常により，後部強膜や篩板の発生に異常
が生じたことが関連しているという報告もある。
　しばしば網膜剥離を合併するが，その原因として，①網
膜裂孔，②乳頭上の組織による牽引，③乳頭周辺からの
髄液の流入，④異常血管からの漏出，などが挙げられる。
　PAX6の変異が関連しているとの報告がある。
  臨床所見
　先天異常であり，眼位異常や視力障害などで偶然発見さ
れることが多い。
　視神経乳頭領域の拡大と漏斗状陥凹，乳頭上の増殖組織，
乳頭周囲の網脈絡膜の色素異常，網脈絡膜萎縮，網膜血
管の走行や吻合の異常などを認める。
　視力は不良なものから1.0以上の良好な症例もあり，さま
ざまである。
　視神経乳頭の規則的な動きが認められることがある。
　漿液性網膜剥離は，本症の26 ～ 38％に認められる。
　第一次硝子体過形成遺残（PHPV）の合併が認められる
症例もある。
　眼科的には，先天白内障，斜視，眼振，毛様体嚢胞，水晶
体欠損，眼瞼血管腫，円錐水晶体などを合併した報告がある。
　全身的には，下垂体機能低下，正中脳顔面頭蓋欠損，経
蝶形骨脳ヘルニア，神経線維腫2型，Down症候群，多発
性硬化症などを合併した報告がある。
　本症の45％に頭蓋内血管異常が認められたという報告が
あり，もやもや病等を合併することがある。
　以上のように臨床所見は多様である。
  鑑別診断のポイント
　乳頭コロボーマ：脈絡膜欠損を伴う症例が多く，一般に
乳頭上の増殖組織は認めない。
　乳頭周囲ぶどう腫：本症に特徴的な網膜血管の走行異常
や，乳頭上の増殖組織を認めない。
　PHPV：乳頭上に白色組織を認めるが，乳頭領域の陥凹
は認めない。
　先天乳頭上膜（Bergmeister乳頭）：乳頭周囲の陥凹は
認めず，一般に視力は良好である。
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続発性網膜剥離／朝顔症候群
網膜・硝子体疾患／網膜剥離と関連疾患

  治療方針
　本症への根本的な治療はなく，難治性のものが多い。
　早期に発見された場合は，斜弱訓練などにより視力の発
達を促す。
　網膜剥離を合併することがあり，定期的な経過観察が必
要である。
　浅前房の症例では，緑内障の進行を予防するために水晶
体摘出術が行われる場合もある。
　網膜剥離に対しては硝子体手術が行われ，効果的であっ
たとの報告がある　。

  予後
　すでに視力が低下した状態で発見される難治性症例も多
いが，視力1.0が保たれる視力良好例もあり，乳頭周囲の
陥凹の大きさや網膜剥離の有無によりさまざまである。
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