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原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴に つ い て の研究

金沢大学医学部眼科学講座 は 任 こ米 村大 蔵教授1
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原発性黄斑部変性症 く伴性遺伝性若年網膜分離症， S t a r g a rd t 病
一 黄色斑 眼底群， B e s t の 卵黄様黄

斑吾階 性症， 成 人発症卵黄様黄斑 ジス ト ロ フ イ ， 網膜色素上皮の
パ タ ー ン ジ ス トロ フ ィ

t
家族性 ドル ー ゼ

，

進行性錐体 ジ ス ト ロ フ イ ， 中心 性輪紋状脈絡膜 ジ ス ト
ロ フ ィ お よ び良性中心輪状黄斑 ジ ス トロ フ ィ1 お よ

び非原発性また は先天 性停止性 の 黄斑 部疾患 仲心性渠液性脈絡網膜症 ， 老人 性円盤状黄斑部変性症
お よ

び先天 性黄斑部脈絡膜欠掛 に 電気生 理 学的網膜層別機能検査法を応用 し， 主 病変部位 を検索
した

． 電気

生理 学的網膜層別機能検査法と して， 視細胞外節機能検査 ヒし て の 早期視細胞電位くE R Pl ， 錐体機能検査

と して の 網膜電図 くE R Gl の o ff 応答 急峻部， 網膜内層機能検査と して の ph o t o pi c bくb pl 波， S C O t O p
i c b

くb s 煙 お よび律動様小波 くO Pl お よび網膜色素上皮 くR P El 機能検査と して の
LI D

，
高浸透圧 応答お よび

Di a m 。X 応答を 用 い た． 伴性遺伝性若年網膜分離症 で は， 錐体 と R P E に は 著 しい 異常 は検出さ れ ず， 主な

異常 は網膜内層 に 認め られ た．
S t a r g a r d t 病

一 黄色 捌 艮底群 で は ， 高浸透圧応答や Di a m o x 応答の 異常が

E R G 異常 に 先行 して検出され た こ と か ら， 病変は R P E に 初発す る と示唆 され た。 B e st の 卵黄様黄斑部変

性症お よび そ の 保因者で は LノD の み な らず高浸透圧応答も異常 で あ っ た こ とか ら， R P E の 障害が 示唆
さ

れ
，
高浸透圧応答が本疾患の 保因者 の 検出に 有用で あ る こ とが 示 さ れ た0 成人発症卵黄様黄斑 ジ ス ト

ロ フ ィ

の 病態は， 広範 囲とい う よ りも む しろ限局性の 障害で ある と示 唆さ れ た0
パ タ ー ン ジス ト ロ フ ィ お よび 家

族性 ドル
ー ゼ で は

， 高浸透圧応答 に 異常 を呈 した こ とか ら R P E の 障害が 示 唆され た． 老人 性ドル ー ゼ で は

高浸透圧応答 に 異常をき た さず ，
一 方家族性 ドル

ー

ゼ で は高浸 透圧 応答に 異常 を呈 した こと か ら， 高浸透

圧応答が家族性 ドル ー ゼと老人 性 ドル
ー

ゼの 鑑別に 優れ た方法と な りう る こ とが 示唆さ れた ． 進行性錐体

ジス ト ロ フ ィ くP C Dl で は E R P お よ び off 応答急峻 部 に 異常 を呈 し た こ と か ら， 錐体 レ
ベ ル で の 障害が 本

報で 初 めて実証 され た．
P C D は ， 錐体 レ ベ ル の 障害 を主徴 とす る と思 わ れ る症 例くt y p e ll と 錐体の 障害

の み で なく錐 体系網膜内層の 障害も また 関与 して い る と思 われ る 症例くt y p e 21 の 二 つ に 電気生 理学的に 分

け られ た
． 中 心性輪紋状脈絡膜 ジス ト ロ フ ィ で は網膜 お よ び R P E に 広範 囲の 著 し

い 障害は存在 しな い と

推定さ れ た． 良性 中心 輪状黄斑 ジ ス トロ フ ィ くB C A M D l で は E R G の 錐体系応答と杵体系応答が とも に 障

害さ れ る 点 に お い て ， 機能 的 に は 進行性錐体杵体 ジ ス ト ロ フ ィ くP C R Dう と 類似 し た■
し か し な が ら

B C A M D で は P C R D と 異な り E R G の 各成 分 の 頂点潜時に 著 し い 延長 を認め な い こ と か ら， B C A M D と

P C R D が 互 い に 病態を異に す る疾 患で あ る と示 唆され た． 非原発性 また は先天 性停止性 の 黄斑 部疾患で は

電気生 理 学的に 著 し い 異常を認 め ず， こ れ らの 症例 に お け る病態は広範囲と い う よ りも む しろ 限局性 の 障

害を主徴 とす る と見徹 され た ．
以上 の 知 見 に よ っ て ， 原発性黄斑部変性症 で は眼 底所見か ら は窺知 しえ な

い 広範囲の 障害が存在す る こ と が明 らか と な り， 電気生 理学的網膜層別機能検査法が原発性黄斑部変性症

の 主 病変部位の 推定や鑑別診断 に極 め て 有用 で あ ると結論さ れ た．

A b b r e vi a ti o n s こ A P M P P E
，
a C u t e p O St e ri o r m ultif o c al p ig m e n t e p it h elio p a t h y 三 B C A M D ，

b e nig n c o n c e n t ri c a n n ul a r m a c ul a r d y st r o p h y ニ B M D ， B e s t
，

s m a c ul a r d y st r o p h y i b p ，

p h ot o p ic b 三b s ， S C O t O p ic b 三 C A C D ， C e nt r al a r e ol a r c h o r oid a
l d y st r o p h y 三 E O G ， el e ct r o

－

o c ul o g r a m i E R G ， el e ct r o r e tin o g r a 町 E R P ， e a rl y r e c e p t o r p o t e nti a
l 三 F V D ， f o v e o m a c ul a r
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K e y w o r d s el e c t r o － O C u l o g r a m くE O Gン， el e ct r o r e ti n o g r a m くE R Gl ， j u v e nil e

r eti n o s c hisi s
，
S t a r g a rd t

，

s dis e a s e
，
f u n d u s fl a vi m a c ul a t u s

，
B e st

，

s

m a c ul a r d y st r o p h y ， f o v e o m a c ul a r v it ellif o r m d y st r o p h y ， p at t e r n

d y st r o p h y ， f a m ili al d r u s e n ， p r O g r e S Si v e c o n e d y st r o p h y ， C e n t r al

a r e ol a r c h o r oid al d y s t r o p h y ， b e ni g n c o n c e n t ri c a n n ula r m a c ul a r

d y st r o p h y

原発性黄斑部変性症は ， 認 む べ き 外因な く し て 眼底

の黄斑部 に両眼性進行性の 病変 を呈 す る遺伝性疾患の

総称 で あ り
，
松井

1
りこよ れ ば表 1 に 示 す病 型 が知 ら れ

る． 原発性黄斑部変性症 で は
，
黄斑 部の検 眼鏡所見の

軽微さ ゆ えに 看過さ れ た り く伴性遺伝性若年網膜分離

症，S t a r g a rd t 病の 初期， 網膜 色素上皮 の パ タ
ー ン ジ ス

トロ フ ィ な どン，非特異的萎縮性黄克郎病変 を呈 す るた

め に 2 次性の 黄斑部変性症 と見誤 ら れ た りくB e st の 卵

黄様黄斑部変性症の 療痕期， 中心性輪紋状脈絡膜 ジ ス

トロ フ イ ， S t a r g a rd t 病， 進行性錐体 ジス ト ロ フ ィ な

どコ， ある い は 多彩 な検眼鏡所見 を呈 す るた め に診 断不

明の ま ま た ん に 黄 斑 部変性症 と し て 処 理 さ れ た り

くS t a r g a r d t 病
一

黄色斑 眼底群， 家族性 ド ル ー ゼ な どl

す る例が 少な く な い ．

原発性黄斑部変性症の診断や網膜機能 の 分析 に お け

る電気生理学的方法の重要性が広く認識 され る よ う に

な っ た の は， 19 6 6 年 に F r an G O i s ら
2
明 こ よ っ て B e s t

の卵貴様貴斑部変性症
41 くB e s t

，

s m a c u l a r d y s t r o ph y ，

B M D l に お ける el e c t r o ． o c ul o g r a m くE O Gl 法に よ

る 明極大と暗極小 の比 く1i gh t t o d a rk r a ti o ， L I Dl の

異常が指摘され た こ とに 始 ま る．
B M D に お ける LノD

異常の発見の 重要性 は以下 の 3 点 に 要約で き る． す な

わ ち B M D で は第 一 に
， 検眼鏡所見 で 両眼 に 典型的な

卵黄様黄斑部病変を呈 して い る症例の み で な く， 片眼

に は典型 的な卵黄様黄斑部病変 を呈 し なが ら も い まだ

他眼に は全く異常を呈 して い な い 症例お よ び B M D の

遺伝的保因者 と みな しう る症例 く本人 に は眼底 に 異常

が認め られ な い が そ の 子 供に B M D が 発症 して い る1

に LI D 異常が み られ る こ と か ら ， LI D は B M D の 診

断や 検眼鏡検査 で異常 を呈 して い な い 本症の 遺伝的保

因者の検出に有用 で あ る引． 第 二 に ， B M D で は検眼 鏡

検査で は通常た か だ か 2 乳頭径以内の 範囲の病変 に す

ぎな い に も か か わ ら ず集積電位 である LノD に 異常を

呈 す る こ と か ら， B M D に お け る病変 の範囲は検眼鏡

所見 か ら推察さ れ る以 上の 広範囲に わ た っ て い ると考

え られ る
3J封

． 第三 に
，
LノD 異常 か ら B M D に お ける主

な 障害部位 と し て 網膜色素上 皮 くr eti n al pi g m e n t

e pith eli u m ， R P El が
一

つ の 可能性 と し て 考 え られ

る
3 期

． 第三 の 点 は F r a n c oi s らの 報告
2I か ら 16 年後の

198 2 年 に W e in g ei s t ら叶お よ び F r a n gi eh ら
7
りこ よ っ

て組織学的 に 実証され た．
F r a n c oi s ら

2I 31 が原発性黄斑

部変性症 の分析 に用 い た電気生理学的方法は網膜電図

くel e c t r o r e t in o g r a m ， E R Gl の a 波 と b 波 お よ び

L ノD で あり， こ れ らの 方法 は上 に述 べ来 た っ た如く

B M D に お い て は極め て 有用 で あっ た ．
しか しながら

，

a 波や b 波お よ び LI D を検討 する の み で は， B M D 以

外の 原発性黄斑部変性症 の診断お よ び網膜機能の詳細

な分析 に は不 十分 で あ る
81引こ と か ら

，
さ ら に進歩した

電気生 理学的手法の 開発が待望さ れ て い た ．

米村1 Ol お よ び Y o n e m u r a 川 は 人 眼 E R G に お い て 主

に 錐体 に由来す る off 応答 急峻部 を分離同定 し， 従来

T a bl e l ． P ri m a r y m a c ul a r d y s tr o ph i e s

X ．1i n k e d j u v e n il e r e ti n o s c hi si s

S t a r g a rd t
，

s di s e a s e －f u n d u s 頁a vi m a c ul at u s

B e s t
，

s vit ellif o r m m a c ul a r d y s tr o ph y

A d ul t o n s e t f o v e o m a c ul a r d y s tr o ph y

P a tt e r n d y s tr o p h y of th e r e ti n a l p l g m e n t e Pith eli u m

F a m ili a l d r u s e n

S o rb y
，

s p s e u d oi n 8 a m m a t o r y d y st r o p h y

P r o g r e s si v e c o n e トr o dJ d y s tr o ph y

C e n t r a l a r e ol a r c h o r oid a l d y s tr o ph y

B e ni g n c o n c e n tri c a n n ul a r m a c u l a r d y st r o ph y

Vit ellif o r m d y st r o p h y くa d ult t y p eンニ L J
I
D
，
1i gh t p e a k t o d a r k t r o u gh r a ti o ニ O P ， O S Cill at o r y

p o t e n ti al s ニ P C D ， p r O g r e S Si v e c o n e d y st r o p h y 三 P C R D ， p r O g r e S Si v e c o n e
－ r O d d y st r o p h y ニ

P E R G
， p a tt e r n el e ct r o r et in o g r a m ニ P V E R ， p a tt e r n V is u al e v o k ed r e s p o n s e ニ R P E ， r eti n al

p ig m e n t ep ith eli u m ニ S D M D ， S e nile dis cif o r m m a c ul a r d e g e n e r ati o n ．
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の方法に加 えて 新た に 視細胞 レ ベ ル で の 明所視機能検

査法を開発し た．
Y o n e m u r a ら

1 2 憬 さ ら に
， 暗所 で ヒ

ト眼球常存電位が高浸透圧液 ま た は Di am O X くa c et a
－

z ol a m id el の 静脈内注 入 に よ っ て 減少 す る こ と を見い

出し， それ ぞれ を高浸透圧応答お よび Di a m o x 応答と

命名 し， 主 に R P E に 依存 す る 両応答 の n o n
－

p h o ti c

sti m ul a ti o n に よ る新 し い R P E 機能検査法 と して の

臨床的価値 を指摘 した ．

庶発性黄斑部変性症の 主病変部位 に 関 して は， 極く

限ら れた 材料 に も とづ い た病理組織所見の報告が わ ず

か に 見られ る に す ぎず， 原発性黄斑部変性症の 主病変

部位が十分に 明 らか に され て い る と は い い が た い ． 病

理組織生 検を実際の 症例 の 網膜障害の分析 に 適用 する

こと ば倫理 上不 可能で あ るが ， 上 記の 新しい 電気生理

学的方法は， 臨床的網膜層別機能検査法と して 原発性

費斑部変性症の 主病変部位の 推定 に 有用で ある の み な

らず
，
同 一 症例に 繰 り返 し て施行 し病状の 進行 を追跡

する こ とに よ っ て症例 の 対応 に も応用 で き る ． しか し

ながら， 原発性黄斑部変性症例 に 上記 の 新 しい 電気生

理学的手法を応 用 した 報告 は こ れ ま で に 見 当た ら な

い
．
著者は こ の 点 に 着目 して ， 米村の 発見に よる上記の

諸新法と従来の 方法 を併 せ用 い て
川
， す な わ ち視細胞

外節機能検査と し て早期視細胞電位 くe a rl y r e c e p t o r

p o t e n ti al ， E R P l を ， 錐体機能検査と して E R G の o ff

応答急峻部 を， 網膜内層機能検査と して ph o t o pi c b

くb pl 波， S C O t O pi c b くb sl 波 お よ び 律動様 小波

くo s cill a t o r y p o t e n ti a l s ， O P l を ， 明所視系応答の 指

標と して x 波お よび 30 H z fli c k e r E R G を ， お よ び

R P E 機能検 査 法 と し て LノD ， 高 浸透 圧 応答お よ び

Di a m o x 応答 を B M D を含む原発性黄斑部変性症例 に

応用 す る こ と に よ っ て ， 原発性黄斑部変性症の 主病変

部位 ない しは初発病変部位の 検索 を意図し た． 原発性

黄斑部変性症と鑑別 を要する 非原発性の 黄斑 部疾患の

う ち 重要 な い く つ か に つ い て も ふ れ る． p a tt e r n

r e v e r s al 刺激に よ る E R G くp a tte r n E R G ， P E R Gl は ，

その 発 生源 に 関 して い ま だ定見が な い が ， P E R G を
一

部の 症 例に 適用 した の で 併せ て 述 べ る ．

対 象お よ び方法

工 ． 対 象

表1 に 示 す 原発性黄 斑部変性症の う ち本邦 に お い

てい ま だ 報告例 の ない S o r sb y の 偽炎 性黄斑 ジ ス ト ロ

フィ くS o r s b y
，

s p s e u d o i n fl a m m a t o r y d y st r o p h yl を

除く 原発 性黄斑部変性症 27 例 54 眠 く伴性遺伝性若年

網膜分離症2 例 4 眼 ， S t a r g a rd t 病一黄色斑眼底群4

例8 眼
，
B M D 3 例6 眼 ，

成人発症卵黄様黄斑 ジス ト ロ

フ ィ 1 例 2 眼 ， R P E の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ 1 例 2

眼， 家族性 ド ル ー ゼ 3 例6 眼，進行性錐体 ジス ト ロ フ ィ

7 例 14 眼， 中心 性輪紋状脈絡膜 ジ ス ト ロ フ ィ 4 例 8

眼
，
良性中心 輪状黄斑 ジス ト ロ フ ィ 2 例 4 眼コ を主対

象と し， こ れ に 加え て原発性黄斑部変性症と比較検討

す る目的で非原発性 ま たは先天性停止性の 貴斑部疾患

12 例 24 眼 仲 心性襲敵性脈絡網膜症 8 例 16 眼， 老人

性円盤状黄斑部変性症3 例 6 眼 お よ び先天 性黄斑部脈

絡膜欠損 1 例2 眼うを検索 し， 正 常者の 93 限 を対照 と

し た
． 黄斑 部の萎縮性病変の大き き と off 応答急峻部

振幅 と の 関係 を検討 す る 目的 で， サ ル くm a c a c a

n e m e st ri n al で 1 眼 の黄斑 部 に 約 4 乳頭径 の範囲 に

x e n o n 光凝固 を施 し， 光凝 固施行眼と光凝固非施行の

他眼の Of f 応答 急峻部 を比較検討 した．

工工 ． 方 法

P E R G 以外 の E R G の記録に 際 し， 0 ． 5 ％ト ロ ピ カミ

ドと 0 ． 5 ％ フ ユ ニ レ フ リ ン の 点眼 に よ っ て被検眼瞳孔

を散大 した く直径約8 m m l ． x 波 は20 L u x 順応下で ，

x 波以外 は暗室に て 記録 した ．
b s 波， b p 乳 x 波， O P ，

3 0 H z fli c k e r E R G およ び off 応答急峻部検査 で は，

0 ． 4 ％塩酸 オ キ シ ブ プ ロ カイ ン に よ る点眼 麻酔後に， 開

瞼器 に て瞼裂 を開き， 2 ％メ チ ル セ ル ロ
ー ス 液 を開瞼

器内に 満た し， 川畑式 を改変 した金電極 く京都 コ ン タ

ク トレ ン ズ
，
京都う を装着 した． 不関電極と して 脳波

用 円盤状電極 N E1 2 5 M A く日本光電， 東京一 をb s波，

b p 波， X 軌 30 H z fli c k e r E R G お よび off 応答急峻

部検査 で は被検眼と同部 の 耳菜に ， O P 検査 で は前頭

部中央に お い た ．
E R P 検査で は電極と して黒 綿電極 を

用い ， 不関電極 伯金を黒綿で被っ たもの1 を前頭部中央

に おい た
． 交流増幅器ニ ュ

ー

ロ パ ッ ク M E S 3 1 0 2く日本

光電1 く1 k E z で 3 d b 減衰す るう を用 い ， 時定数 をb s

波， 3 0 H z fli c k e r E R G ， b p 波お よ び off 応答急峻部で

は 2 s e c
，
X 波 で は0 ． 3 s e c

，
O P で は 3 m s e c ， E R P で は

1 0 m s e c と し， 必 要に 応 じて加算器 A T A C 3 50く日本光

電1 に て観察 した． 刺激光源と して b s波， 3 0 H z fl i c k e r

E R G
，
b p 波お よ び of f 応答急峻部で は 1 k w の x e n o n

放電管く三 双 製作所， 東京う を， X 波お よ び E R P で は

1 ． 2 X lO
3

j o u l e s の X e n O n 放電 管 くコ メ ッ トス トロ ボ，

東京1 を用 い ， X e n O n 放電管か らの 光を硝子 線推束く光

射出端口 径 はそ れ ぞれ b s波， 3 0 H z fli c k e r E R G ， b p被

お よび off 応答急峻部 で は 7 m m ， X 波お よ び E R P で

は 1 c m l を介 し て E R G 記録用暗室に 導い た．
O P 検査

で は硝子線椎束 を用 い ず， 被検眼 の 前方 25 c m の 距離

か ら 20j o ul e s の x e n o n 放電 閃光 を照射 し た ．
こ の

方法に よ る O P ほ0うの正 常範囲は， 米村ら
1 机 4りこよれ

ば 149 ．5 へ 4 04 ．3 ノJ V く正 常者 65 眼 の 平均値 M ， 2 7 6 ．

9 FL V こ標準偏差 S D ， 6 3 ．7F L V l で ある ． b s 波検査 で は

b s 波検査用 全視野照射式ド
ー ム く直径 40 c m ン 内面が
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ほ ぼ均等に 照 射さ れ る よ う に 硝子 線推東光射出端 を

ド ー ム 壁に 固定し た． 6 0 分以上 の 暗順応後 に 全視野白

色刺激く角膜面 1 ． O X lO
－

3 へ 1 ．O L u xコH こよ っ てb s 波を

惹起 した ．
E R P

，
X 波 ，3 0 H z fli c k e r E R G お よび off

応答急峻部検査 で は硝子 線推末光射出端 を被検眼角膜

頂点か ら 1 c m の 位置に お い た ． E R P 検査で は光路に

1 ． O l o g の 中性filt e r を ， X 波検査で は 1 ． 5 l o g の 中性

filt e r と赤色fil t e r W r a tt e n N o 9 2 くコ ダ ッ ク， 東京l

を挿入 した．
3 0 H z fli c k e r E R G で は刺激光の持続時

間を 33 m s e c ，光刺激反復頻度を 30 H z く明暗等間掛 ， 白

色刺激光強度を角膜面 2 ． O X l O
2
L u 又 と し

，
1 00 回 の 刺

激に 対す る加算平均波形を計測 した ．
b p 波お よ び off

応答急峻部検査で は単色刺激光を用 い た ．
x e n o n 放電

管か ら干渉fil t e r く40 0
－ 7 0 0 n m

，
1 0 n m 間隔に31 軌 半

値幅8 へ 1 2 n m l を介 し て得た 単色光 を中性filt e r を

用い て 等光量子数に揃える こ と に よ っ て単色刺激光 を得

た． 単 色光 の 最大刺激光強度 は角膜面 1 ． O X lO
1 5

q u a n t al c m
2

l s e c で あ る ． 刺激 光 の 持続時間 を 125

m s e c
，
光刺激反復頻度 を 4 H z く明 暗等間隔I と し， 5 0

回 の 刺激に 対す る加算平均波形 を計測 した．
b s 波， b p

波
，
3 0 H z fli c k e r E R

－G お よび off 応答急峻部検査 に

用 い た 電磁 シ ャ ッ タ ー の ri si n g ti m e お よ び f alli n g

ti m e はと も に 2 m s e c で あ る ．

P E R G お よ び p a tt e r n r e v e r s al 刺 激 の 視覚誘発 電

位 くp a tt e rn V i s u al e v o k e d r e s p o n s e ， P V E Rl の 刺激

p a tt e r n と して被検眼 の前方 60 c m の位置 に お い た 縦

14 度， 横 1 8 度 の 視角 を張 る 白黒 テ レ ビ画面 上 に ，

p a tt e r n pit c h く視 創 13 分 旬 2 1 1 分 の C h e c k e r b o a r d 模

様 を r e v e r s al 頻 度 1 ． 5 叫 8 H z で 呈 示 し た． c h e c k －

e r b o a rd 模様 の 輝度 を矩形波状に 変化さ せ た ． 平均輝

度は 1 72 n it
，
C O n tr a S t は 9 7 ％ で あ っ た ． 下限 瞼の 中

央お よ び同側の 頬郡の 皮膚上 に お い た
一 対の 脳波用 円

盤状電極 N E1 2 5 M A く日本光電l を介 し て P E R G を導

出 した． 外後頭隆起 か ら前方 2 c m の 正 中線上 の 頭皮

上 に脳波用 円盤状電極 をお き， 両側耳莱に 不 関電極く両

側耳菜を短 絡1 をお き， それ ぞれ を電極糊く小林記録紙

販売， 名古屋l で 固定 し P V E R を導 出した ． p a tt e r n

r e v e r s al 刺激 に よ る P E R G お よ び P V E R を交流増幅

器 ニ ュ ー ロ パ
ッ ク 8 M E E 4 1 08 く日本光電1 く時定数は

P E R G で は 0 ． 3 s e c
，
P V E R で は0 ．1 5 s e cl を用 い て 増

幅後 200 回加 算平均 し， X － Y プ ロ ッ タ
ー

に て 摘記 し

た
．
E R G お よ び V E R と も に ， 上 向き の 振れ は関電極

陽性を意味す る．

E O G 法に よ る LI D ， 高浸透圧応答お よび D i a m o x 応

答の 記録 に は， 視野計 ド
ー ム 内面 で ド ー ム の 中心 か ら

左右 に それ ぞれ 15 度離 れ た 所に 位置す る 2 偶の 微小

微弱赤色点光源 く約2 s e c 掛 こ交互 に 点滅う を固祝 さ

せ
， 約 30 度の衝動性眼球回旋運動 をさ せ た． 内眼角部

お よ び外眼 角部 に お い た 電気 限振図用電極 N T 6 13 U

く日本光電1 を介 して ， 両眼 か ら同時に 導出 した E O G

電位 を直流増幅 器 R D U 5 く日本光電I く200 H z で 3 d b

減衰 す るいこて 増幅後 に ペ ン書き o s cill o g r a p h で 摘記

した
． 連続 した 5 回 の 眼 球運動に よ る E O G 振幅を平

均 して 1 時点 に お け る E O G 振幅と し た．

LノD の 記録で は， 室内光下 に て電極 をセ ッ トした後

に 暗順応 を開始 し， 暗順応開始約 15 分後 に暗極小 が得

られ た時点か ら 1 ． 2 X lO
3
n it の 全視野 照 射 に よ っ て 明

極大 を誘起 した．
LノD で は 1 ． 43 以 下 を異常と判定し

た
．

高浸 透圧 応答お よ び D i a m o x 応答の 記録で は， 暗順

応開始後 30 分 を経過 し E O G 振幅が ほぼ
一 定懐く暗所

定常値1 と な っ た時点 か ら， 暗順応 を継続 し たまま で，

それ ぞれ F r u ct m a n i tく大鵬薬品 ， 東京l く10 ％f r u c t o s e ，

1 5 ％ m a n ni t ol こ 浸透圧 実測値 1 ． 4 X l O
3
m O s m oll u ま

た は Di a m o x を 静 注 し た． 高 浸 透 圧 応 答 お よ び

Di a m o x 応答の 大き さ を薬物負荷前 E O G 振幅 V o に

対す る薬物負荷後の 極小 E O G 振幅 V m i n の 比 くV o
．

V m i nll V o で 定義 した ．
F r u c t m a n it の 投与方法とし

て 二 通 り の 方法 を用 い た ． す な わ ち昭和 54 年 か ら昭和

57 年 ま で に 高浸透 圧応答 を検索 し た 症 例 くエ
ー

1

へ

1I ト 3 ， V － 1 へ V ト 3 お よ びIX －1 へ 2 うで は真舘

の 方法瑚 に 準 じ 通 常の 輸液 セ ッ トと ス ト ッ プウ オ ッ

チ を 用 い て 単 位時間 あ た り の 滴数 を調節 す る こ とに

ょ っ て体重 あ たり で F r u c t m a n it の 注入 量 を制御した

く2 ． 3 7 句 9 ．7 m llk g ， 0 ．0 8 へ 0 ． 3 5 m ll k gl m i n l ． 真舘の

条件15，に お い て は， 高浸透圧 応答の 正 常範囲 は33 － 4 ％

句 5 1 ．8 ％ く正 常者5 4 眼 の M ， 42 ． 6 ％i S D ，4 ．6 ％1 で あ

る
． 昭和 58 年以 降 に 検 索 し た症 例 く王V －1 ， Vlト 1

へ 刊I ト 4 お よび X －1
ノ ー－ ノ X I N 3 J で は F r u c t m a nit の

負荷量 お よ び負荷速度 を， 体重 の み で は なく体重 と身

長 と に も とづ い て 決定 する よ う に 改良 した
刷

．
実際に

は被検者の 循環 血 液量 を小 川 ら
1 7
切 推定式仁男，く0 ． 168

H
3
十 0 ． 0 5 W 十0 ． 4 4 4 うl ニ 女， く0 ． 2 5 fi

3
＋ 0 ． 6 3 W －

0 ．6 6 2 ト巨 H 身長 くm l ， W 体 重十眈gブコ か ら 求 め，

F r u c t m a n it の 投 与速度 を 1 時間あ た り 被検者の 循環

血 液量 の 1 1 ％ と規 定した ． 通 常の 点滴セ ッ トを用し 1 る

従来の 方法で は， 投与量 は静脈血管径の 影響 を受 け，

ま た点滴部位 か ら輸液 ビ ン の 液面 ま で の 高さが 点滴開

始後 の 時間経過 と とも に 変動 す る の で ， 輸液速度を正

確に 保 つ の に 不便 を伴う ．
そ こ で 輸液量 お よ び注入速

度 を一－H一
一 定 に 保 た せ る 目的で 定量 輸液 ポ ン プ S R lO Oくj

く東 レ ， 東 蔚 く注 入精度 士 2 ％1 を使 用 し て こ の 不便

を 回避す る よ う に 工 夫し た．
こ の 方法に よ っ て得た高

浸透 圧応答 の 正 常範囲は 22 ． 9 ％ へ 4 5 － 9 ％ く正 常者 50
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眼の M ，
3 3 ． 9 ％ こS D ，

5 ． 5 ％l で成 る ．
D i a m o x 応答で

は， 真綿 の 方 法
1 5ナ
に 従 い ， 蒸 留 水5 n－1 に 溶 解 し た

Di a lll 蛸 5 00 n l g を 1 分以内 に 静注 し た． D i a lTl O X 応 答

の正 常範囲は真舘に よれ ば 32 ． 1 ％
へ

一52 － 9 ％仁正常者36

眼 の M ■ は5 ％ こS
D
，
5

．2 ％う で ある ．

上記の 電気生理学的諸検査 の 他に ， 轟一般検査と して

検眼鏡検査， 螢光 眼 底検査 ， G o ld m a n n 視野 検査 ，

H a r ti n g e r 暗順 応検査 ， 色覚検査く石 原 式， 大熊式， 石

原
一

大熊式， 東京医大式お よ び H R R 式の 仮性同色瓦

F a rn S W O r th p a n el D－1 5 ， F a m s w o rth l O O h u e t e s t ，

N a g el I 型 a n o m a l o s c o p y ， L a n th o n y
，

s n e w c o l o r

t e s tl の 諸検査 を行 っ た ．

一 頭の サ ル くm a c a c a n e m e st ri n a ， 3 k gl の 片眼 に

黄斑 部を 中心 に 約 4 乳頭径 の 範 囲 に x e n o n ph o t o －

c o a g ul a t o r くニ デ ッ ク， 蒲郡l 化e a m si z e 6 m m ， S P O t

si z e 6 ． d u r a ti o n O ．5 s e c
，
40 発l を用 い て 光凝 固 を施行

し た． 光凝固施行 3 週間後に 黄斑 部萎縮巣が得 られ た．

サ ル 眼i n vi v o で の E R G の 記 録で は， M i o b l o c k く三

共， 東京ン の 筋往 く0 ，5 111 gノk gう で 不 動 化 し， 人 工 呼吸

器 シ リ
ー ズ 6 6 1 くH a rv a r d A p p a r a t u s ， ボ ス ト ンl を

用 い て 気管内挿管に よ る 人 工 呼吸 を施 した ．

成 績

表2 お よ び 3 に 示 す順 に 従 っ て ま ず原 発性黄斑部変

性症例 くI ， 伴性遺伝性若年網膜分離症 三II ，
S t a r－

g a rd t 病q 黄色斑 眼底群 こIII ， B e st の 卵貴様黄斑部変

性症 こ 阿 ， 成人発症卵黄様黄斑 ジス ト ロ フ ィ ニ V ， 網

膜色素上 皮の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ i Vl ， 家族性 ド

4 0 3

ル ーゼこ VII ， 進行性錐体 ジス ト ロ フ ィ こVIIl ． 中心 性輪

紋状脈絡膜 ジ ス ト ロ フ ィこIX ，
良性中心輪状黄斑 ジ ス

ト ロ フ ィう に つ い て 述 べ ， つ づしユて 非原発性ま た は先

天性停止性と思 わ れ る 黄斑 部疾患くX ， 中心性黎液性脈

絡網膜症 こ M
，
老人性円盤状黄斑郎変性症 i X 廿 先

天性黄斑部脈絡膜欠損う お よ び X工工工サ ル 眼 に お ける 実

験結果 に つ い て ふ れ る．

I ． 伴 性遺伝性若年網膜 分 離症 く以 下若年網膜分離

症 と略1

1 ． 検 眼 鏡お よ び螢光眼底造影所見

症例 H －1 1 お よ び くエー2 1 で は， 検眼鏡所見

で は
， 本症に 特徴的な眼底中心簡の 類嚢胞状変化 と車

軸状の 網膜 ひ だ形成が認め られ たく図1 －

Aン． 螢光眼

底造影で は 黄斑 部毛細血 管網の 不正 像 を呈 した が， 黄

斑 部の 類糞胞状病変 へ の d y e l e a k a g e
潮 は認め られ な

か っ た く図1 －aう． 症 例 くエーい お よ び くエー2う

で と も に 周辺 部網膜分離 は見 られ なか っ た ．

2 ． 電気生 理学的所見

症例 く工れ1う の b s 波の 振幅 V ． 刺激強度1 の 関係

く図 2 1 は V I V m a x 声こI nJ くI n 十 0 －nJ くV m a x
，
b 波最大

振幅ニ V ， b 波振幅 こI ， 刺 激 強度 こ 0
－

，
1J2 V m a x を生

ずる刺激強度1 で ほ ぼ近似され た．
n は V ．I 曲線の 左

方の 勾配 を規定し， 正 常眼 お よ び若年網膜分離症例

くエー1 I で 約 0 ． 9 で あ っ た ．
J は V

．

工曲線 の 水平方

向の 位置 を規定す る も の で 正 常眼 で 0 ． 0 4 1 u x
， 症 例

H －1 1 で 0 ． 08 1 u x で あ っ た ． V m a x は正 常眼お よ

び 本症例 で と も に 約 300 ノ上V で あ り， 両者間 に 著 しい

差異 を認 め なか っ た ．
b
s 波の V ．工関係は 弱刺激で は

Fi g ． 1 ． P h o t o g r a p h of th e f u n d u s くAI a n d fl u o r e s c e in a n gi o g r a ph くal i n a c a s e o f j u v e n il e

r e ti n o s c h i si s くc a s e I－11 ．
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V ニ 1 V m a x l o
－ ml I に よ っ て 近似 され ， V m a xノ0

－n

を感

度と定義しうる． 本症例の b s 波の 感度くV m a x ノ0
． n
l は正

常眼の 約 1ノ2 に 低下 し て い た ． 本症 例 に お ける b s 波

の 障害が ， V 一工曲線 を検討 し感度 を指標 とす る こ と に

よ っ て初 めて 検出し えた こ と か ら， 本症 に お ける b s 波

障害の 有無の 検討に は b s 波 の V m a E を誘起 す る よう

な比 較的強い 光刺激の み では不 十分 で あ る とい える．

これ に 類す る現象は O P に お い て も 当て は ま っ た ．
す

なわち， 症例く 卜 1 1 で は 20j o ul e s の X e n O n 放電閃光

の 強 い 刺激に よる O P ほ0つ は減弱傾向を示 し なが ら

もく右24 0 ノJ V ， 左22 0 メイVう正 常範囲内に と どま っ た が

く図 3J ， 4 H z 単色光 E R G く刺 激光強度 は角膜面ニ

1 ． O X l O
1 4

q u a n t aノc m
2l s e cl に お け る O P は著 しく 減

弱して い た く図4う． 症例 くエ ー 2I で は 20j o u l e s の

E e n O n 放電 閃光刺激 に よ る O P く図 3 ニ三0 こ 右 110

ルV ， 左12 0 声Vコ およ び 4 H z 単色光刺激に よ る O P は

と もに 減弱 してい た．
4 H z 単色光 E R G の off 応答急

峻部振幅 く図4 1 お よび そ の 分光感度 く図 51 は症 例

H － 1 1 お よび くエ ー 2ン で と も に 正 常範囲内に あっ

た
．
30 H z fli c k e r E R G 振幅 はや や 減弱し， 潜時は延

長して い た く図6コ． 症例 くエ ー 21 の E R P は正常 で

あ っ たく図7 さ． LノD お よ び 高浸透圧応答 は症例 くエ
ー

11 お よ び くエ ー

2 ぅ で とも に 正 常範囲内に あ り く表

21 ， D i a m o x 応答 も症例くI － 1 1 で 正 常範囲内に あ っ

た
．

II ． S t a r g a r d t 病
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くS t a r g a rd t 病1 ， t3 債 斑 変性に 広範岡の fl e c k を伴う

もの ，く4 債 斑 変性 を伴わ ず広 範囲の fl e c k の み の ものコ

の それ ぞれ の 群に 対応す る症例 に つ い て 述 べ る ．

1 ． 検眼 鏡 お よ び螢光眼底造影所見

第1 群に 該当す る症 例 く工ト 1 1 では 両眼眼 底黄斑

部に標的状黄斑変性 くb u ll
，

s e y e m a c ul o p a th yl を認

めたく図 8
－ A l が

，
fl e c k は み られ な か っ た ． 螢光眼底

造影で は標的状病変 に 対応し て 輪状 の 淡い 過螢光 を呈

し たく図 8 － al ． 本症 例 お よ び以 下 の 3 つ の 群の 症例す

べ て に
，
本症の 診断 に 重 要な螢光眼底所見の 一

つ で あ

る脈絡膜背景螢光の 著明 な減弱 くd a r k ch o r oi d
28
り が

明瞭 に認 めら れ た く図8 a－dう．

第2 群 に 該当す る症例 く工卜 2 う で は， 両眼眼底黄

斑部に標的状黄斑変性 を認 め， そ の 周囲に fl e c k が 散

在して い たく図8 一 別 ． 螢光眼 底造影 で は黄斑部の 標的

状病変 と そ の 周 囲 の fl e c k に ほ ぼ 対応 し て w i n d o w

d ef e c t
瑚 に よ る過螢光 を呈 し た く図8 － bl ．

第3 群 に該当す る症 例 く工卜 31 で は両眼 眼底黄斑

部に 約3 乳頭径の 萎縮性病変を認め ， 萎縮性病変の 辺

緑か ら v a s c u l a r a r c h a d e の 外 側 に か け て 広範囲 に

fl e c k が散在 し た く図 8 － C l ． 螢光眼 底造影 で は， 黄斑
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部の 萎縮性病変 に対応 して 脈 絡膜毛細管板の 萎縮 を示

す低螢光 を呈 し， 広範囲 の fl e c k に 対応 して w i n d o w

d ef e c t に よ る過螢光 を示 した く図 8
－ Cl ．

第4 群 に 該当する 症例 く工卜 4 ン で は， 両眼 眼底後
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e y e ， a n d i ts o u t p u t e n d w a s pl a c e d l c m f r o m th e

C O r n e a くFi g s ． 7 a n d 191 ． A o n e l o g n e u t r al

d e n sit y fil t e r w a s pl a c e d i n th e sti m ul u s p a th w a y ．

T h e a m plifi e r ti m e c o n s t a n t w a s l O m s e c ．

極部に 多数の 臼e c k が散在し たが ， 萎縮性黄斑郡病変

はみ ら れ な か っ たく図 8
． D l

． 螢光眼底造影 で は
一 部 の

fl e c k に 対応し て wi n d o w d e f e c t に よ る過螢光 を呈 し

た く図8 － dl ．

2 ． 電気生 理 学的所見

O P く三01 は第 3 群の 症例く王王 － 3 1 の 右眼 で 正常下

限， 左眼 で 正 常下限未満 に 低下 し て い た が く右150

〆V ， 左 14 0 声V l ， 症例 く王ト 1 こ 右 224 声V ， 左24 4

声Vl ， 症例 く工卜 2 こ 右170 ノノ V ， 左 2 4 0 ノ上 VI お よび症

例くI 卜 4 こ 右237 〆V ， 左22 0 声Vう で は両眼 と も に 正

常範囲内に あ っ た く図 3l ． 3 0 H z fli c k e r E R G は第1

群 く工1
－

1 1 お よ び第 2 群 くIl
－

2 1 の症 例で は正 常

範囲内に あ り く図6 う， 第3 群 く工卜 3 う お よび第 4 群

くH
－

4 I の 症例で は頂点潜時の 著 しい 延長 をと も な

わな い 振幅の 軽度減弱を呈 した く図 6つ． 4 H z 単色光

E R G の off 応 答急峻部振幅 の 分光感度 は， 第 1 群

く王I
－

1 コ お よ び第 2 群 く工エ ー

2う の 症例で は正 常範

囲内 に あ りく図 91 ， 第 3 群く工I － 3 1 お よび 第4 群く王エ
ー

4 う の 症例 で は感度の 低下 を示 した く図9 ン．

第 1 群の 症例くH － い で は， LノD ， 高浸透圧 応答お

よ び Di a m o x 応答 の す べ てが両眼 と も に 正 常範囲内

に あ っ た く表 2 う． 第2 群の 症例く工I － 2 1 で は， LノD

お よ び D i a m o x 応 答は両 眼 と も に 正常範囲内 に あ っ

た が
， 高浸透圧 応答は右眼で 正 常下限未満 に 低下 し て

い た く表 2 1 ． 第3 群の 症例く工I － 3ン で は， LノD お よ

び高浸透圧応答 は両 眼 とも に 正 常下限未満 に 低下 し，

D i a m o x 応答 は右 眼 で 正 常下限未満 に 低下 して い た

く表 2う． 第 4 群の 症例く工エー41 で は， 右眼 の LノD は

正 常 範囲 内 に と ど まっ た が 高 浸 透 圧 応答 お よ び

D i a m o x 応答は 両眼 とも に 正常下 限未満に 低下 して い



林

Fi g ． 8 ． F u n d u s a p p e a r a n c e くA ，B ，C a n d Dl a n d fl u o r e s c ei n a n gi o g r a ph s くa ，b ，C a n d dl in

p a ti e n t s wi th S t a r g a r d t
，

s d i s e a s e － fu n d u s fl a v i m a c u l a t u s くA a n d a ， C a S e II －1 i B a n d b ， C a S e

II －2 ニ C a n d c ， C a S e II
－ 3ニ D a n d d ， C a S e II

．4ン． T h e diff e r e n t l e tt e r s r e p r e s e n t th e f o u r

S u b g r o u p s p r o p o s e d b y N o b l e e t a l く1 9 7 91 b a s e d o n f u n d u s a p p e a r a n c e s ．
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た く表21 ．

m ． 卵黄様黄斑部変性痘 くB e st
，

s m a e nl a r d y s t r o
．

p書I y
41
，
別柳田

1 ． 検眼 鏡お よ び螢光眼底造影所見

症例 くI工卜 1う で は両眼黄斑部 に 約 2 X 3 乳頭径 の

黄色に ふ ち どら れ た柔胞状病変を認 め， 偽蓄膿期
21
憧

呈したく図10
－

A I ． 螢光眼底造影で は， 卵黄様物質は

fl u 。r e S C ei n 静注前 か ら自発螢光を呈 し
221く図 10 － al ， 造

影早期 に は bl o c k e d h y p o fl u o r e s c e n c e に よる低蛍光

を
2212 31く図1 0 －bl ， 造影後期 に は st ai n i n g に よる過螢光

を呈 した 抑 く図 10 － Cl ．

症例 く1工ト 2 1 は症例 く1I 卜 い の 娘で ， 検眼鏡所

見で は全 く異常を呈 さ な か っ た が， 下記 の LノD 所見に

もとづ い て B M D の 保因者 と見徹 され た．

症例 用卜 3う で は両眼の黄斑部 に 1 ノ3
ル 1 ノ2 乳

頭径で ほ ぼ円形の 卵黄様の 病変 を認 め た． 螢光眼 底造

影で は右限 で は動静脈相で卵黄様の 病変に 対応して 淡

い過螢光 を呈 し， 左 眼 で は造影 早期に 卵黄様の 病変 に

対応し て bl o c k e d h y p ofl u o r e s c e n c e を ， 造影後期に は

st ai n i n g を呈 した ．

2 ． 電気生理 学的所見

症例 用 ト い で は O P く三0う は正 常範囲内く右280

声V ，左 24 0 メVう で あ っ たが く図3う， LノD は両眼 と も

に著 しく低下 し， 高浸透圧応答も両眼 とも に 正 常下限

未満に 低下 して い た く表 21 ． 症例 皿 卜 2 ， 症例王工卜

1 の 娘うで は O P く図3 ニ三0 ニ右 360 月V ， 左28 0 月Vl ，

30 H z fli c k e r E R G く図 6 J お よ び 4 H z 単色光 E R G

の o ff 応答急峻部振幅 の 分光感度 く図 1い はと も に 正

常範囲内に あ っ たが ， LノD お よ び高浸透圧応答 は症 例

肛 ト 1う と 同様両眼 と も に 正常下限未満に 低下し て

い た く表 21 ． 症例 く王II L 3 1 で は E R G の b p 波b s 波，

O P く三0 こ右 38 1 J L V ， 左 3 3 0 JL V l お よ び 30 H z fli c k e r

E R G く図 6 1 は す べ て 正 常で， 4 H z 単色光 E R G の o ff

応答急峻部振幅 の 分光感度も正常範囲内に あ っ た く図

11う． LノD は両眼 と も に 著 しく低下 し く表 2 う， 高浸透

圧応答お よ び Di a m o x 応答は そ れ ぞ れ 1 眼 で 正 常下

限未満 に 低下 して い た く表2 う．

阿 ． 成人 発症 卵黄様黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ げo Y e O m a －

C ul a r vi t ellif o r m d y s t r o p h y こ a d u lt t y p e ，

F V Dう

F V D は B M D と 鑑 別 す べ き 疾 患 の
一

つ と し て

G a s s
241 2 5一
に よ っ て 報告 さ れ た．

B M D と F V D は と も

に
， い 優性遺伝形式 をと り， 2 ン 黄斑 部に 卵黄様 の

病変を有し， 3ン 比 較的良好な視力 を保つ な どの 点で

似か よ っ て い る が， 1 一発症年齢が B M D で は若いく生

後1 週の 乳児 に す で に B M D が 認 め られ る こ とが あ

り
， 通 常は 5 旬 10 才 で 発見され る と され るう 抑 の に比

ハ

避
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コ
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こ

意
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W a v e l e n g 柏くn 雨

Fi g ． 9 ． S p e c t r a l s e n siti vi t y o f th e r a pid o ff
－

r e S
－

p o n s e i n S t a r g a r d t
，

s d i s e a s e －f u n d u s fl a v i m a c u －

l a t u s くロ， A ， 息 a n d 困 i n d i c a t e c a s e II －1
，
II ．2

，
I ト

3 a n d II － 4 r e s p e cti v el yl ．

ベ F V D で は通常 30 へ 旬0 才代 で あ り， 2 い卵黄様 の病

変の 大 き さが B M D に 比 べ て F V D で は 1 1 2 ノ
．
－ ノ 1 1 3

乳頭径と 小さ く， 3う 卵黄様 の 病巣中央に B M D に は

通常見 られ な い 色素沈着が F V D で は見られ 上 り 螢光

眼底造影 で F V D で は特徴 の あ る環状 の 過螢光 を呈

し， 51 L JI D 異常の 程度が F V D で は B M D に く ら べ 軽

度 で あ る な ど
24 ト 抑 の 点 で 互 い に 異 な っ て い る ． 症例

くIV － り で は両眼黄斑部 に約 1 ノ3 乳頭径の 小 さ な卵

黄様の 病巣 と卵黄様 の 病巣中央の 色素沈着 を認 めた

く図12 － Aう． 螢光眼底造影で は卵貴様の 病巣中央 の 色

素沈着 に 対応す るbl o c k e d h y p ofl u o r e s c e n c e に よる

低螢光 を呈 し， 低螢光巣の 周囲は w i n d o w d e f e c t と

st a i ni n g に よ る過螢光 を呈 したく図1 2 － al ． 上記 の 検眼

競お よ び 螢光眼底造影所見 の 特徴 に 加 え て LノD が 正

常範囲内 に あ っ た こ とか ら， 症例くIV －1 1 は G a s s
細 2 51

の 報告 した F V D の 症例と 考え られ た．
O P

， 高浸透圧

応答お よ び Di a m o x 応 答は す べ て 両眼 と も に 正 常範

囲内に あ っ た く表2 う．

V ． 網膜 色素上 皮の パ タ ー

ン ジ ス ト ロ フ ィ p a tt e r m

d y s t r o p h y o f th e r e ti n al pi g m e n t e pit h eli u m

く以下 パ タ ー ンジ ス ト ロ フ ィ と 略1

眼底後極部 の 網膜深層に 蝶形や網状な どの 種 々 の 紋

様の 色素沈着 を呈 す る疾患は
，
色素沈着の 形の 特徴に

も とづ い て それ ぞれ網状 ジス ト ロ フ ィ 2 7I
，
蝶形 ジ ス ト

ロ フ ィ
2 引
，
巨大 網状 ジ ス ト ロ フ ィ 細 お よ び顆 粒状 眼

底瑚 と し て報告され
，
それ ぞ れ独立 した疾患単位 で あ

る と見徹さ れ て き た ．
H si e h ら31 りま

， 同 一 家系内の 異な



41 0

F i g ． 1 0 ． P h o t o g r a p h of th e f u n d u s くAl a n d fl u o r e s c ei n a n gi o g r a ph s くa ，b a n d cl i n a c a s e o f

B e st
，

s m a c u l a r d y st r o ph y くc a s e IIト1L T h e f u n d u s sh o w e d t h e p s e u d o
－ h y p o p y o n s t a g e ．

T h e vit elli n e s u b s t a n c e s h o w e d th e a u t o fl u o r e s c e n c e くal， b l o c k ed th e b a c k g r o u n d

fl u o r e s c e n c e くbl a n d r e v e al e d th e st a i n i n g i n l a t e r s t a g e くcl ．

る愕患者で それ ぞれ 異な る 3 種の 形 の 色素沈着く蝶形 ，

網状 お よび 巨大網状コを認 めた こ と か ら， こ れ ら の 種々

の 紋様の 色素沈着を呈 す る疾患群 をパ タ ー ン ジ ス ト ロ

フ ィ
3 り3 21
と総称す る こ と を提 唱 した．

症例 くV － い で は両眼黄斑 部に 右限で は煤形 の ，

左 眼 で は網状 の 黄白色病変 を認 め， 右 眼 の 黄斑 の 約 2

乳頭径耳側お よび左 限 の 黄斑 の 約 2 乳頭径下 方 に それ

ぞれ もう 1 カ 所別に 小 さ な蝶形の 黄白色病変が存在 し

た． 蛍光眼底造影で は， 右 眼 で は黄笹E 郡お よび 貴斑 耳

側の 貴白色病変 に対応 して 蝶形の く図 13 － aI ， 左 眼で は

黄斑 部 お よ び 黄斑 下 方の黄白色病変に対応し て 網状の

bl o c k e d h y p o fl u o r e s c e n c e を呈 し く図 1 3 －bj ，bl o c k ed

h y p o fl u o r e s c e n c e の 周囲 は w i n d o w d e f e c t に よ る過

螢光 を呈 し た く図 13 － a
，
bう． し たが っ て 症 例 くV －1う

の 右眼 は 蝶形 ジ ス ト ロ フ ィ の ， 左 眼 は網 状 ジ ス ト ロ

フ ィ の 特徴 に
一

致 し た ． 本症例 は糖尿 病性網膜症に も

曜患 し て お り ， 検眼 競お よ び螢光眼底造影所見 か ら

S c o tt I あ る い は A I 期 く福田l 33I と 思 わ れ た．
LI D

お よ び Di a m o x 応答 は正常範囲内に あ っ た が， 高浸透圧

応 答 は両 眼 と も に 正 常下 限未満 に 低下 して い た く表
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担已こ

VI ． 家族性 ドル
ー

ゼ くf a m iti al d r u s e n l

家族性 ド ル
ー ゼ は眼底白点 症や黄色斑眼底な どととも

に斑 状網膜症候群 tfl e c k e d r e ti n a s y n d r o m el 細 と総

称され る． 家族性 ド ル
ー

ゼ と眼底白点症 お よ び黄色斑

眼底 と の 鑑 別 は主 に 螢光 眼 底所見 に よ っ て な さ れ

る
3 51

． す な わ ち家族性 ド ル ー ゼで は黄色斑 に
一

致 す る

過螢光 を呈 す る の に 比 べ ， 眼 底白点症 で は黄白色斑 と

特に
一 致 し な い m o ttl e d h y p e r fl u o r e s c e n c e を 呈 す

る
．
ま た黄色斑 眼底 で は 特徴的な d a rk c h o r o id

2 0 1
を呈

する の に比 べ 家族性 ドル ー ゼ で は d a rk c h o r o id を 示

ハ

S
l

モ
コ

ぎ
l

こ
苦
芯
－

S

U
む

の

4 5 0 50 0 5 5 0 6 0 0 6 5 0

W a v et e n gt h くn m l

F ig ． 11 ． S p e c t r a l s e n si ti vi ty o f th e
r a pid of f

－

r e s p o n s e i n B e s t
，

s m a c u l a r d y st r o p h y くA ， C a S e IIト

31 a n d it s g e n e ti c c a r ri e r くEj ， C a S e 工工I －21 ．

さ な い ． 家族性 ド ル ー ゼ は検眼 鏡所見の 進行程度 に も

と づ い て s t a g e l
へ 3 の 3 つ の 病期 に 分類さ れ る

3 5J
．

す な わ ち ド ル ー ゼ が 主 に 黄斑 部 の み に 認 め ら れ る

S t a g e l ， 黄斑 部の ドル ー ゼ が数 を増し蜂商状 を呈 す

る st a g e 2 お よ び ド ル
ー

ゼ が 互 い に 融 合し て pl a q u e

を形成す る st a g e 3 で あ る ．

1 ． 検眼 鏡お よ び螢光眼底造影所見

症例 くV ト 1 1 で は
， 両眼 眼底後極部 に 多数の 黄色

斑 が散在し， 蜂筒状を呈 したく図 14 － A l ． 黄色斑 は 乳頭

の 耳側の み で な く鼻側に も存在 し， 黄斑 部の 貴色斑 は

Pl a q u e を形成 して い たく図 14 － A l ． 螢光眼底造影 で は，

造影 早期か ら黄色斑 に 一

致 して w i n d o w d ef e c t
1 81 に よ

る 過 螢光 を 呈 し， 色 素 沈着 に 対 応 してbl o c k e d －

h y p o fl u o r e s c e n c e
瑚 を呈 した く図14 － al ． 以 上 の 検眼

鏡所見お よび 螢光眼底造影所見 か ら症例くV ト い は，

家族性 ド ル ー ゼ s t a g e 3 と 考えら れた．

症例 くV ト 2 1 で ほ両 眼眼底の 乳頭鼻側 を含 む後極

部 に 多数の 灰 白色卦伏病変が散在した． 灰白色斑は 互い

に 融合 し， pl a q u e を形成 して い た こ と か ら， 症例くVI
－

2う も ま た症例 くV ト 1 う と 同様 に 家族性 ド ル ー ゼ

St a g e 3 と診 断され た．

症例 くV ト 3 う で は両眼 の 乳頭鼻側 を含む後極部 に ，

小さ な 円形 の 貴色斑 が 多数散在 し， 家族性 ド ル ー ゼ

St a g e 2 に 該当 した．

2 ． 電気生理 学的所見

症例くV ト 1 1 で は E R G の O P ほ0 ニ 右150 p V ，左

1 8 0 JJ V l は正 常下限で あ っ たが ， 3 0 H z fli c k e r E R G

の 振幅 は減弱 し， 4 H z 単色光 E R G の off 応答急峻部

Fi g ． 12 ． F u n d u s a p p e a r a n c e くAl a n d fl u o r e s c ei n a n gi o g r a p h くaI i n a c a s e o f f o v e o m a c ul a r

V it ellif o r m d y s t r o p h y くc a s e I V －11 ．
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振幅 の 分光感度も低下 して し1 たく図 1 5う． 高浸 透圧応答

は両眼 と も に 正常下 限未満 に低下 して い た く表2 ン．

症例くVI －2 1 で は E R G の b p 波， b s 波， O P く三0 こ

右11 1 J L V ， 左14 2 JL V l お よ び 30 H z fli c k e r E R G 振

幅は減弱し
，
4 H z 単色光 E R G の 0 抒応答急峻部振幅

も減弱 しその 分光感度も低下して い たく図1 5う． LノD は右

眼 で 正 常下 限 未満 に 低下 しく表2 う， D i a r n o E 応答 は両

眼 とも に正 常範囲内に あ っ た が， 両眼 の 高浸透圧応答

は正 常下限未満 に 低下 して い た く表2 う．

症 例くV ト 3 うで は O P く三0 こ 右 1 90 声V ， 左 15 0 メ1rう

は正 常範囲内に あ っ た ．
LノD は右眼 で正 常， 左 限 で正

常下 限 で あ っ た がく表 2う， 高浸 透圧 応答 は両眼 と もに

正 常下 限 未満に 低下 して い た く表2 う．

VII ． 進 行 性 錐体 ジ ス ト ロ フ ィ くp r o g r e s si v e c o n e

d y s t r o p b y ， P C D う

P C D は
， 自覚的に は進行性 の 視力低下， 進行 性の 重篤

な色覚障害お よ び正 常な い し正 常に 近 い 暗順 応を主徴

と し
， 電気生 理 学的 に は E R G の 明 所視成分 くx 勘

Fi g ． 13 ． F l u o r e s c e in a n gi o g r a ph くa ， ri gh t e y e 三 b ，1 ef t e y el i n a c a s e of p a tt e rn d y st r o ph y o f

th e r eti n a l pi g m e n t e pith eli u m くc a s e V －1I ． T h e r e a r e t w o b u tt e rfl yL Sh a p ed l e s i o n s i n th e

m a c u l a of th e ri gh t e y e ．

F i g ． 14 ． P h o t o g r a p h of th e f u n d u s くAンa n d fl u o r e s c ei n a n gi o g r a ph くaナi n a c a s e o f f a mi 1i al

d r u s e n くc a s e VI －11 ．



原 発性黄斑部変性症 の 電気生 理 学的特徴 に つ し 1て の 研究

ハ

S
一

モ
コ

ひ

0

こ

音
之
－
－

の
亡

む

S

4 5 0 5 0 0 5 5 0 6 0 0 6 5 0

W a v e l e n g t h くn m l

F ig － 1 5 － S p e c t r al s e n siti vi ty o f t h e r a pid o ff
－

r e s p o n s e i n f a mi 1i al d ru S e n く闇 ． c a s e V ト1 三 V ，

C a S e V ト21 ．

4 13

3 0 H z fli c k e r E R G な どう の 選 択 的障害 を特徴 と す

る とさ れ る
36 ト 3 鋸

．
P C D は検眼 鏡的 に は標的黄斑 症 型 ，

脈絡膜血管萎縮症型 お よ び澗 慢性色素塊 型の い ずれか

の 黄 斑 部病変 を呈 す る か 3 銅 7 即 1
，
ま た は検眼鏡的 に も

蛍光 眼 底造影的 に も 全 く 異常 を 呈 さ な い と さ れ

る
4 0I4 い

． P C D の 診断は
，
P C D の 機能的特徴を有す る症

例 に 対し て な され る の で あ り， P C D の 検眼 鏡 的特徴

は
，
P C D 症 例の 発 見 の 際の

一 助と はなる が P C D の 診

断の た めの 決定的意義 をも たな い ．

P C D と P C D に 杵体系の 障害をも 伴う進行性錐体杵

体 ジス ト ロ フ ィ くp r o g r e s si v e c o n e － r O d d y st r o ph y ，

P C R D l と の 関係に お い て は， そ れぞ れ を別の 疾患単位

と し て 区別す る 考え と
，
P C D と P C R D の 違 い を単 に

進行程度の 遠 い と み な して P C D と P C R D をあ わせ て

同 一 疾患 単位 とす る考 え3 71 の 2 つ が ある． 本報 で は杵
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Fi g ． 1 6 ． P h o t o g r a p h s o f th e f u n d u s くA ，B a n d Cl a n d fl u o r e s c ei n a n gi o g r a ph s くaJつ a n d cl i n

p r o g r e s si v e c o n e d y st r o ph y くA a n d a ， C a S e VIJ－2 ニ B a n d b ， C a S e Vlト4 i C a n d c ， C a S e VII
－ 51 －

体系障害 を伴わ な い と こ ろ の P C D 症例 お よ び錐体系

障害に 比 べ て杵体系障害 の 極 め て 軽微 な P C R D 症例

に 検索対象を限っ た．

1 ．

一 般臨床所見

症例 くW ト 1 へ 1 リ の 7 症例全例 に お い て両親に 血

族結婚 は なく ， 全例が孤発例と考え られ た． 検眼 鏡所

見 で は症例 川 ト 1 ， 2 ， 5 お よ び 6 1 は標的黄斑症

川 ト 2
，
園 1 6 － A

，
a こVl ト 5 ， 図 1 6 － C

，
Cl ， 症例 川 ト

3 およ び 4 1 は脈絡膜血管萎縮病変くVIト 4 二 図16 － B ，

bう を呈 し， 症例 川 ト り で は後極郡全体に 額粒状の

R P E 萎縮病変 を呈 した． 石 原式， E － R － R の 仮性 同色表

に よ る色覚検査 で は， 全例 で 全色盲様所見 を呈 した．

a n o m al o s c o p e 検査 で は症例くVl 卜 2 ， 3 お よ び 61 で

V e r ri e st の 分類4 41Lこよ る後天 性赤緑異常 t y p e l に ， 症

例 く和一4 お よび 5 フ で後天 性青黄異常に 対応 した．

L a n th o n y
，

s n e w c o l o r te s t で は 症例 川 ト 4 ， 図 1 7 －

A こ 耶卜 5 ， 図 17 － Bう でと も に 後天 性育黄異常 に対応

して 中性包帯 がみ ら れ， 配列検査 では 症例 川 卜 4 お

よび 5 1 で とも に s c o t o pi c a x i s を示 したく図1 7 － A ，B l ．

自覚的暗順応最終閥値は症例 くVI ト コい－ 6 1 で は正常

範囲内に あ り， 症例 くVI ト り で は正 常者の 最終閉値

に 比 べ 約 1 ．0 l o g 上 昇 して い た ． G o ld m a n n 視 野計に

よ る周辺視野 検査 で は症例 くVl ト い － 6 う で は正 常で

あ り
，
症例 川 ト 7 うで は約 50 度に 求心 性に 狭窄 して

い た ．

2 ． 電気生理 学的所見

1 L u x の 全視野 照 射 に よ っ て 得 ら れ た b s波 は症 例

川 ト 1 へ
一 り の 全例 で 正 常 で あ っ た く図 18う． 症例

川 ト 1 ヘ ノ 7う の 全例 で x 波は正 常対照 に 比 べ 著 しく

減弱 してい た く図 19l ． 3 0 H z fli c k e r E R G 振幅もま

た症例くVI ト 1 へ 7う の 全例で減弱 し， 頂 点潜時は延長

して い たく図 20う． b s 波が正 常範囲内に と どま り， X 波

や 30 H z fli c k e r E R G に 異常を呈 した こ と か ら， 症例

川 ト 1 へ 1 り で電気生 理 学的に か な り の 広範囲に わ

たる 錐体系の 選択的障害の 存在 が示 唆さ れ た．
以上 ま

での 機能検査所見の 特徴 に よ っ て， 症例 川 ト 1
ノ
1 り

は P C D と診断さ れ た．
こ れ らの P C D の 症例 で は視細

胞外節 レ ベ ル で の 検査法 で ある E R P の R 2 振幅 が著 し

く減弱 して お りく図 7う， さ ら に 錐体機能検査法で ある

4 H z 単色光 E R G の o ff 応答急峻部振幅 が減弱し， そ

の 分光感度が測定した す べ て の 波長域 で 低下 して い た

こ と か らく図2 1う， こ れ ら の P C D の 症例 に お ける x 波

や 30 H z fli ck e r E R G な どの E R G の 明 所視成分の 減

弱の 発端す な わ ち錐体系障害の 原 因 が錐 体外節 レ ベ ル

に存在 す ると 考 えられ た ． O P く三0ン は症 例 川 卜 2う

の 右眼 で 正 常下限に と ど ま っ た以 外， 症例 くVIト 2 う

の 左 眼 お よ び症 例くVI 卜 1 ， 3 ， 4 ， 5 ， 6 お よ び 7う

の 両 眼 で 正 常下 限未満 に 低下 し て い た く図 3 こVl卜

1 二 右 70 声V ， 左 80 声V こ m ト 2 ニ 右 17 0 声V ， 左 13 0

JL V ニVl ト 3 ニ 右 77 p V ， 左 1 18 JL V ニVllw 4 二右 1 36

FL V ， 左 14 4 JL V I Vl ト 5 こ 右80 jL V ， 左 7 6 p V こVIト

7 二 両眼 と も に 測定不能う．
こ れ ら の P C D の 症例は 4

H z 単色光 E R G 波形や si n gl e fl a sh に よ る E R G 波形

の 特徴 に も と づ い て 以下 の よ う に 2 つ に 分 け られ るか
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Fi g ． 1 7 ． L a n th o n y
，

s n e w c ol o r t e s t of p r o g r e s si v e

c o n e d y st r o ph y くA ， C a S e Vl
ト4 三 B ，

C a S e VIト51 ．

に み え， それ ぞ れ を P C D ty p e l お よ び P C D ty p e
2

と以下 で は仮称 する．
す なわ ち P C D ty p e l く症例VI 卜

1 へ 4 1 で は， 4 H z 単色光 E R G 波形 に お い て o ff 応

答急峻部振幅の 減弱の 程度に ほぼ対応 して a 軋 b p 波

が減弱し， し たが っ て o ff 応 答急 峻 部振 幅 に対す る

b p 波振幅 の 比 は正 常と さ ほ ど相違 しな か っ た く図22ン．

一 方ty p e 2 く症 例Vll－5
へ 7 1 で は， O ff 応 答急 峻部

振幅の 減弱程度に 対 する b ，澱 の 減弱が ty p e l 以上 に

著し くく図 22う， した が っ て o ff 応答急 峻部振幅 に 対す

る b p 波振幅 の 比 は 正 常者や P C D t y p e l に 比 べ 小 さ

か っ た ． si n gl e fl a sh に よ る E R G 波形 く図 3 う に お い

て も 上記 の 傾向が 認 め ら れ た．
す な わ ち ty p e l の 症

例 川臣 2 ， 4 うの Si n gl e fl a s h E R G は ， 4 H z E R G

く図2 2う に お ける と同様正常者の E R G を全 体に 低 振

幅に した 波形 を呈 して お り，
一

方 t y p e 2 の 症例 川 ト

5う で は a 波は正 常と ほぼ 変わら な い に も か か わ ら ず

O P が ty p e l く症例VtI r 2 ， 4 1 以 上 に 減弱 して
い た

個 3 l ． ty p e 2 く症 例Vtl－5 1 で は a 波が ほぼ 正常

大で ある に も か か わ らず O P が ty p e l く症 例Vn r 2 ，

4 1 以上 に 減弱 し て い る こ とか ら， ty P e l と t y p e 2 が

互 い に 移行す ると は 考え に くく ， 電気生 理 学的に 2 つ

に分 け られ る よう に 思 われ た．
P E R G で は P C D ty p e

l の 症例 川l－4 う お よ び P C D ty p e 2 の 症 例 くYl 卜

5う で と も に
，
頂点潜時 5O m s e c 前後 の 陽性波， お よ

び 1O O r n s e c 前後 の 陰性波 はと も に 著 し く減 弱 し て い

た く図 23 ， A l
．
P V E R く図 2 3－Bl に お い て も P C D t y p e

l の 症 例 くVIIM 4 1 お よび P C D t y p e 2 の 症例 川 ト

5 1 で
，
それ ぞ れ Q ． 6

，
0 ． 7 の 良好な 中心 視力 を有す る

に も か か わ ら ず， 著 しく減弱し て い た ．
LノD ， 高浸透圧

応答お よ び Di a m o x 応答は症 例 川 ト 1
へ 6 う で 両眼

と も に 正常範 囲内に あ り， 症例くVll－7 1 で は D i a m o x

応答は正 常範囲1和こあ っ たが ， LノD お よ び高浸透圧 応

答は両眼 とも に 正常下 限未満に 低下 し て い た く表3 う．

Vlu
． 中心 性輪紋状 脈縮 膜 ジ ス ト ロ フ ィ くc e n t r al

a r e ol a r c h o r oi d al d y s t r o p h y ， C A C D I

C A C D は ， 黄斑 部に 進行性の R P E お よ び脈絡膜毛

細管板の 萎縮性病変 をきたす疾患とされる
4 5p 刷 ． C A C D

の 遺伝型 式と し て ， 常染色体優性お よ び常染色体 射性

の 両 方 の 報告が
4 5
憤 る ． C A C D の 初期 で は， 検眼 鏡所

見 で 明 ら か な病変をみ と め な い が 螢光眼底造影 所 見 で

黄斑 部の m o ttl e d h y p e r fl u o r e s c e n c e を呈 し， 進行す

る と 中心 蘭 を中心 と し た輪紋状の R P E お よ び 脈 絡膜

毛細管板の 萎縮棟所見 く標的様黄斑 症う を呈 し， さら

に 進行する と 数乳頭径 の 大き さの 円形の 萎縮性病変と

なる と され る
4 n 5 O，

．
C A C D の 診断 に は， C A C D と 同様

の 萎 縮性黄斑 部病変 を 呈 す る と こ ろ の S t a r g a rd t

病一黄色斑 眼 底群 お よ び P C D と の 鑑 別が 必 要 で あ

る
．
S t a r g a rd t 病 十黄色斑眼底群で は螢光眼底造影所見

で d a r k c h o r o id
2O J
を呈 す るの に 比 べ ， C A C D で は，

d a rk c h o r o id を 示 さ な い ．
P C D で は x 波 や 30 H z

fli c k e r E R G な どの E R G の 明 所視成分の 選 択的障害

を呈 す る
371 別封 の に 比 べ ， C A C D で は通 常 E R G に 著 し

い 異 常 をき た さな い 451

1 ．

一 般臨床所 見

症例 川1ト 1 へ りり の う ち 川Il－ り では両親 に イ

ト コ 結婚が あ り， くYIl卜 2 ぅで は， 父 お よ び姉 に こ の

症 例と 同様の 黄斑 部異常が あ り ， くYll 卜 3 1 で は ， 父 に

こ の 症例 と同様の 黄斑 部異 常が あり， 川I卜 4 うは孤 発

例で あ っ た ． 検眼鏡所見で は症 例 川I 卜 1 ， り は脈

絡膜萎縮性病変冊 卜 1 ， 図2 4 － A ，
a こ W －4 ， 図 2 4 ．C ，

cう， 症 例 川1ト 2 ， 3 う は標的黄斑 症 を呈 し た 川lト

3
， 図 2 4 ． B ，

bう． 仮性 同色表 に よ る色覚検査 で は症例

川It－3 う で は異 常なく ， 症 例 川lト 1 ．
2
，
4 1 で

は軽度 へ 中等度 の非特異的異常を呈 した．
P a n el D ．1 5 は

全例で p a s si n g な い しは mi n o r e r r o r s に と どま っ た ．

自覚的暗 順応最終閥値 は全 例 で 正 常範囲内 に あ り，

G o ld m a n n 視 野 計に よ る 周 辺 視野 検査 に お い て も全

例で 異常を認 めな か っ た ．

2 ． 電 気生 理 学的所見

b s波は 全例 で 正 常で あ り く図 1郎， O P く図3 こVIIト

1 こ右 3 1く1 月V ， 左 3 2 0 声V こYII 卜 2 二 右36 4 〆V ， 左

3 10 ノノ V パH 卜 3 こ 右28 0 ノ上V ，
左 2 8 4 ノJ V こVIl ト 4 こ 右

20 0 p V ， 左 2 0 4 p V l ， X 波く図 191 お よ び30 H z fli ck e r

E R G く図 20う はす べ て 全例 で 正常範囲内に あ っ た ． 4

H z 単色光 E R G の off 応答急峻部振幅 は測定 し た す

べ て の 波長域 で 正 常範囲内に あり， そ の 分光感度 く図
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P E R G お よ び P V E R は と も に 正 常 範囲内 に あ っ た

く図 23 － A ，B l ． L I D ， 高浸透圧 応答 お よ び Di a m o x 応

答 く表3 コ は全例 で 正常範囲内に あ っ た ．

抗 ． 良性中心命状黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ くb e n i g ェ c o n －

c e n t ri c a n n ul a r m a c ul a r d y s t r o p h y ，
5 り

B C A 肌鋸

B C A M D は ， 常染色体優性遺伝 型式 をと り な が ら

も ， 過去 に 報告さ れ た常染色体優性遺伝 の 原発性黄斑

部変性症くB M D
4I
，
蝶形黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ 28I ， 家族性 ド

ル ー ゼ 3 51
， P C D

3 71 お よ び C A C D
4 5

り の それ ぞれ の 特徴

の い ず れ に も該当しな い こ と か ら， 新た な 常染色体優

性遺伝 の 原発性 黄 斑 部 変性 症 と し て 19 7 4 年 に

D e u t m a n に よ っ て初 め て 報告 さ れ た
511

疾患 で あ る ．

19 7 4 年の D e u tr n a n の 報告5 u で は， B C A M D の 特徴 と

して
，
い 常染色体優性遺伝型式を と り， 2 う 検眼鏡

所見で は標的様費斑 症 を呈 し， 3 J 比 較的良好 な中心

視力を保 ち， 4 フP C D に み られ るよ う な重 篤な色覚異

常 を示 さ ない な どが 指摘 され た． し か しな が ら同 一 症
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ti m e c o n st a n t w a s O ．3 s e c ．

例 の そ の 後の 10 年間の 経過観察 が な さ れ た
5 21結果，

B C A M D で は ， り 視力は進行性に 低下 し
，
21 色覚

障害や周 辺 視野 障害が進行 し， 3う 眼 底周辺 部に骨小

体樺色素沈着が出現 し， 4 う 電気生理学的に 錐 体系お

よ び杵体系の 両者が と も に 障害さ れ るな どが 明ら か と

な っ た ．

1 ．

一

般臨床所見

B C A M D と 思 われ る 症例 く工X －1 1 と くIX －21 は

親子 で あ り常染色体優性遺伝が疑わ れた ． 父 で ある症

例 くIX －2う に 比 べ 息子 で あ る症例 くIX － い で 症状

は重 篤 で あ っ たく表 3 1 ． 検眼 鏡所見 で は症例く1X －1 ，

2 うで と も に標 的様黄斑 症 を呈 したく1X －1 ， 図26 － A こ

I X －2 ニ 図 27 － Aう． 症 例くIX －2ぅで は眼 底周 辺部に 異

常 を認 め なか っ たが ， 症例 く工X －1 1 で は， 赤道部か

ら 周辺 部 に か け て R P E の 脱 色素様病変 と骨小体樺色

素沈着 を認 めた ． 螢光眼 底造影 で は ， 症例 く1X － 1 ，

2 1 で と も に標 的様黄斑症に 対応 して w i n d o w d ef e ct

に よ る 過螢光 を呈 し く図 26 － a ，2 7 － aう， そ の 周囲に 点状

の 過螢光を認 めた． 症例 くIX －1 1 で は m aj o r v e s s el
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r e s p o n s e i n c e n t r al a r e ol a r c h o r oid al d y st r o ph y

くEj ， C a S e VM －1 ニV ，C a S e V m
－2 i ム ，
Vllト3 ニ0 ，

C a S e VIIト41 ．

a r c h a d e の 外側か ら周 辺 部に か け て R P E の 萎縮性変

化 を意味す る m o ttl ed h y p e rfl u o r e s c e n c e を呈 し， 骨

小 体樺色素 沈着 に 対応 し て bl o c k e d h y p ofl u o r e s．
C e n C e を示 した く図 2 6 － a

，
b
，
C l ． 自覚的暗順応最終閥値

は症例 くIX 柵1 ， 2 う で と も に 正 常範囲内 で あ っ た ．

P a n el D－15 は 症例 くIX －1 ， 2 1 で と も に p a s s i n g で

あ っ た が， 10 0 hしIe t e S t の 総偏差値は症例 くIX 嶋1 j で

は右限 14 5
， 症 例く1X －2 う で は右眼 19 5

，
左 眼 28 3 と

異 常を呈 し
，
症 例くIX －1 ， 2 1 で とも に 明瞭 なt rit a n

P a tt e rn を 示 した ． G ol d m a n n 視野計 に よ る 周辺視野

検査 で は， 症 例 く朕一2う で は正 常範開内に あ っ た が ，

症例 くIX － い で は約 5 0 度に 求心性 に 狭窄し て い た
．

2 ． 電気生 理 学的所見

Fi g ． 2 6 ． P h o t o g r a ph o f th e f u n d u s くAI a n d fl u o r e s c e i n a n g i o g r a ph s くa ，b a n d cl i n b e n ig n

C O n C e n tri c a n n ul a r m a c u l a r d y st r o ph y くc a s e I X － 1j ． N o t e th e tr a n s m itt e d h y p e r －

fl u o r e s c e n c e i n th e f o v e a a n d o u tsid e th e m aj o r v e s s el a r c h a d e ．
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，

s d i s e a s e くF i g ． 8 a ，b ，C a n d dl ．

4 5 0 5 0 0 5 5 0 6 0 0 6 5 0

W a v et e n gt h くn m l

F i g ， 2 8 ， S p e ct r al s e n siti v it y of t h e
r a pid off

－

r e s p o n s e i n b e n i g n c o n c e l－t ri c a n n u l a r m a c ul a r

d y s t r o p h y く閻， C a S e I X－1 ニ 血 ， C a S e I X
－21 一

b s 波は症例 くIX 仙 い で は著 し く 減弱 し く図 1郎 ，

症例 く工X －2 う で も 減弱して い た ． 以 上 ま で の 臨床所

見に も とづ い て 症 例くtX －1 ， 2 1 は B C A M D の 家系

と考え ら れ た． 症 例 く工X －1 ， 2 う で と も に O P く三0う

は 減弱 し く図3 こIX －1 こ右 60 J J V ， 左 76 JJ V こI X －

2 二右 1 2 4 JJ V ， 左 12 4 FL V l ， 3 0 H z fli c k e r E R G は潜

時の 延 長 を伴 わ な い 振幅の 減弱 を呈 したく図 20 L 4 H z

単色光 E R G の o ff 応答急峻郡振幅 お よ び そ の 分 光感

度は症 例く工X －1 ， 2 うで とも に 低下し て い たく図 28う．

4 H z 単 色光 E R G の a 波 お よ びb 波の 頂点潜時 に 著

し い 延 長 を認 め なか っ た ．
D i a lll O X 応答は症 例 くtX －

1 ， 2 う で と も に 正常範囲内 に と どま っ たが ， L ノD は

症 例 くIX 闇1 う の 両 眼 で 正 常下限未満 に 低下 し， 高浸

透圧応 答 は 症例く1X 山1 フ の 両眼 お よ び症例 くIX －2 う

の 左 眼 で 正 常下限未満に 低下 し て い た く表 3 コ．

X ． 中心性黎液性脈拍網膜症1 以 下中心性脈絡網膜症

と略コ

中心性脈絡網膜症例の 中 に は黄斑部 に卵黄様ない しは

嚢胞様の 病変 を呈 する こ とも あ るの で ， 卵黄様な い し

嚢胞様の 病変 を呈 す る B M D の 診断に 際 して 中心 性脈

絡網膜症例 との 鑑別が 必 要と なる こと が ある． 中心 性

脈絡網膜症の 8 症例 く右眼躍患5 例， X －1 旬 5 こ 左

眼雁患 3 例， X －6 へ 8 う で は
，
LノD は施行し た 6 例

12 眼す べ て で 正 常範囲内に あ り， 高浸 透圧 応答は施行

した 8 例 16 眼 す べ て で 正 常範囲 内に あ っ た く表3 う．

し た が っ て 中心 性脈絡網膜 症 で は電気生 理 学的 に は

R P E に 広範囲の 著 し い 異常は存在し な い と思 わ れ た
．

X I
． 老 人性 円盤状黄斑 部変 性症 くs e n il e d i s ci f o r m

m a c u且a r d e g e n e r a ti o n ， S D M D プ

S D M D は 網膜下新生 血 管 を介 し て の 出血 性 お よ び

溶出性 の 円盤削犬病変 を主徴と す る疾患で あ り
5 3I
， 最近

で は S D M D を原発性黄斑部変性症 の 範噂 に 含め ない



4 22

芯
一

モ
コ

ぎ
こ

を
主
芯
こ

む

S

1 ．5

1 ．0

Fi g ． 2 9 ． P h o t o g r a p h o f th e f u n d u s くAl a n d fl u o r e s c ei n a n gi o g r a ph くal i n s e n il e di s cif o r m

m a c u l a r d e g e n e r a ti o n くc a s e X I － 3J ．

主星
主潮

450 50 0 5 5 0 6 0 0 6 5 0

W 加 el e n g t h くn m l

F i g ． 3 0 ． S p e c t r al s e n siti v it y o f th e r a pid o ff
．

r e s p o n s e i n s e n il e d i s cif o r m m a c ul a r d e g e n e r a
－

ti o n くEj ， C a S e X I －1 ニ ム ， C a S e X I ．2J ．

考 えが有力 で あ る541 5 51

1 ． 検眼 鏡お よ び螢光眼底造 影所見

症例 く刀－1 1 で は右限 黄斑 部に は約1 乳頭径の 大

きさ の
， 左 眼 黄斑 部 に は約 3 乳頭径 の 大き さ の 結合織

増殖 を思わ せ る黄白色病変 を認め， 黄白色病変の 周囲

に 網膜下出血 をと も な っ て い た ． 症例くX ト 2うで は，

右眼黄斑 部に 約 1 ．5 乳頭径の 大き さの 乾い た網脈絡膜

萎縮性病変 を認 め， 左眼黄斑 部に は h a r d d r u s e n が 多

数散在 した ．
症例 くX ト 31 で は， 左 眼 に は異常を認

めな か っ た が ， 右眼 で は約 3 X 4 乳頭径の 大き さ の 黄

白色の 糞 胞状病変 を呈 したく図29 － A l ． 螢光眼 底造影所

見で は， 症 例 くX ト い お よび くX I －

3 う で は検眼 鏡

所見で認め られ る 黄斑 部病変の ほ ぼ中央 に網膜下新生

血 管 を認め く図 29 － aン， 症例くX ト 2 う で は脈絡膜毛細

管板の 萎縮像 を呈 した．

2 ． 電気生 理 学的所見

O P ほ01
，
b p 波お よ び b s 波は症例くXI －1 ， 2 1 で

正 常範囲内に あ り， O ff 応答急峻部振幅 お よ び その 分

光感度も症例くX ト 1 ， 2 うで正 常範囲内に あ っ たく図

30l ． L I D
，
高浸透圧応答 およ び Di a m o x 応答 は症例

くX ト 2 ， 3 I で 正 常範囲内 に あ っ た く表 3う．

X H ． 先天性黄斑 部脈 絡膜 欠損

症例くX H －1 1 で は， 幼児期か ら両眼 の 非進行性の

視力障害を有 し， 検眼 鏡所見で両眼黄斑部に 約2 ．5 乳

頭径の 大きさ の 陥凹 した白色病変 を認 め たく図31う． 上

記の 検眼鏡所見に 加え， 両親 に 血族結婚 を認め ， さ らに

ト キ ソ プ ラ ズ マ に 関す る ラ テ ッ ク ス 凝集反応 は陰性で

あ っ た こ と な どか ら ， 症 例くX I ト 1う は先天 性黄斑部

脈絡膜欠損5 鋸 と 思 われ た ．
O Pく三0 1 ， b p 波お よ び b s 波

は正 常範囲内に あ り， 4 H z 単色光 E R G の o ff 応答急

峻郡振幅の 分光感度も 正常範囲内に あ っ たく図32ン． L ノD

は両眼 と も に 正 常範囲内 に あ っ た ．

X 工工I ． 実験 的黄斑 部網脈 絡膜障害 くサ ル 眼I

サ ル に お い て
一

眼 の 黄斑部 の 中心 筒を 中心 と し た約

4 乳頭径の 範囲に x e n o n 光凝 固 を施 し く図33 ． A ン， 光

凝 固3 週間後 に 責斑 部の 人 工 的網脈絡膜萎縮巣を得た

く図 33 － Bう． 他 眼 を 対照 と し て記録 した 4 H z 単色光

E R G で は ， 対照眼 に 比 べ て 光凝 固眼 で は of f 応答急 峻

部振幅は測定 した 4 60 n m へ 6 2 0 n m の 波長域 の 全般に
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F i g ． 3 1 ． P h o t o g r a p h of th e f u n d u s i n a c a s e o f m a c
ul a r c o l o b o m a t a くc a s e X II

－1 J －

ん5 0 5 0 0 5 5 0 6 0 0 6 5 0

W a v el e n gt h くn m l

F i g ． 3 2 ． S p e c t r al s e n siti vi ty o f th e r a pi d o ff
－

r e s p o n s e i n m a c ul a r c ol o b o m a t a く仁コ，
C a S e X II －11 ．

わた っ て ほ ぼ 1 ノ2 未満 に低下 しく図 34I ， O ff 応 答急峻

部振幅の 分光感度も 4 6 0 Il m へ 6 2 0 n m に わ た っ て 各波

長 で 全 般的 に 約 0 ． 8 l o g
旬 1 ． 3 l o g 低 下 し て い た く図

35う．

高浸透圧応答 は対照眼 く64 ％コ と光 凝 固眼 く59 ％コ

で著 しい 差異 を認め な か っ た がく図 36 － A l ， D i a m o x 応

答は対照 眠 く45 ％う に 比 べ 光凝 固眠 く1 9 ％う で は 1ノ2

弱に 減弱 して い た く図 36 一 別 ．

考 察

原発性黄斑部変性症 に お い て， 米相 川 の 提唱 した 新 し

い 電気生理学的網膜層別機能検査法を本研究で 応用 し

たと こ ろ， 原 発性黄斑 部変性症 と総称さ れ る疾患の 多

く に お い て
， 検眼 鏡所見 で は病変は黄斑部に 限局 して

い る か に み える と も実際に は検眼 鏡所見に よ っ て 推察

さ れ る よ りも は る か に 広範囲に わ た っ て 異常が 存在す

る こ とが 明 ら か と な っ た ．
こ れ らの 疾患群の 主 病変部

位 を off 応答急峻部， 高浸透圧応答お よ び D i a m o x 応

答の 新 しい 電気生理学的手法 を用 い て推定す る過 程 に

お ける 著者 の 考 えを図 37 に 示 す ．
こ の よう に し て 分 析

を進 め る こ と は， これ らの 疾 患群 の 主病変部位 を明 ら

か に する上 で 極め て 有用 で あ っ た ． 以 下 で は 仁結果J

の 項 で 述 べ た順 に 従 っ て ， 本報 で検討 した それ ぞ れ の

原発 性黄 斑 部変性症 の 主 病変部位に つ い て 考察す る ．

1 ． 若年網膜 分 離症

若年網膜分離症 で ， 本報 く結果 り に よ っ て 電気生

理 学的に 明 らか に な っ た諸点は 以下の よう に ま と め ら

れる
．
す なわ ち LI D

，
高浸 透圧 応 答お よ び Di a m o x 応

答の す べ て が 正常範囲内に あ っ た こと か ら， 本症 で は

R P E に は広 範囲の 異 常が存在 しな い と推察さ れ， さ ら

に E R P お よ び off 応答急峻 部が 正常範囲内に あ っ た

こ とか ら 錐体 に も ま た広範囲 の 異 常は存在 し な い と思

わ れ た
．

一 方錐体に は広範囲の 異 常は存在し な い と思

わ れ る に も か か わ ら ず， 3 0 H z fli c k e r E R G 振幅 は低

下し．潜時 に 延 長を認め た こ と か ら， 錐 体系網膜内層の

障害が示 唆 さ れ， 加 えて b s 波の 感度の 低下 ， お よ び O P

や off 小 波の 減弱 を認 め た こ と な どか ら， 本症 で は， 神

経節細胞層の 障害の 有無に は言及 しえ な い が ， 少 なく

とも 電気生 理 学的に は網膜内層に 異常の 主 体が ある と

い える ． 若 年網膜分離症は， 組織学的に は網膜神経線
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Fi g ． 3 3 ． P h o t o g r a p h s o f th e f u n d u s くA ， j u st a ft e r x e n o n p h o t o c o a g u l a ti o n i B ， 3 w e e k s a ft e r

ph o t o c o a g u l a ti o nJ i n a m o n k e y くm a c a c a n e m e st ri n al ．

維層に お ける解離 を主徴と す る5 郎 と い われ ， 本報の 電

気生 理学的知見 は， 本症の 異常が網膜内層に あ ると す

る組織学的知見 と符合 す る． 検 眼 鏡所見 の 異 常 が

f o v e al s c hi si s の み に 限 ら れ る と 思 わ れ る症 例 で ，

m a s s r e s p o n s e で あ る E R G 異常 を検出 し えた こ とか

ら
，
本症 で は検眼 鏡所見や螢光眼底所見 に お い て は，

黄斑 部の た か だ か 2 乳頭径程度の 範囲に 障害が限局 し

て い る か に み えた と して も， 電 気生 理学的 に は よ り広

範囲 に わ た る網膜内層 の 障害 が存在 す る と 示 唆 され

る．
こ こ に 検眼 鏡所見や蛍光眼底所見な どの 形 態的観

察に よ っ て は果た し得 な い 本症 の 病態把握が ， 本報の

電気生 理 学的分析 に よ っ て な し得 た こ と を 強調 し た

い
．

若年網膜分離症で LノD が 正 常範囲内に と どま る と

の 所見 に も とづ い て ， 本症 で は R P E に は主 な異 常 は

な い と推察 して い る報告5 9I が あ る ． し か しな が ら
，
正 常

なIi gh t ri s e くな い しは LI DJ の 発 現 に は 仰 R P E の み

で なく 抑
， く2ユ視細胞 町 ， く3 棚モ絡膜血行 岬 ， く4 瀾朋 胞と

R P E 間の 連絡機構 抑 ，く引網膜血行 紺 が正常 であ るこ とが

必要 で あ る とさ れ
，
上 記5 因子 の 少な く とも い ず れか

が異常 で あれ ば LノD 異常 をき た し うる と考 え られ る．

若年網膜分離症 で は本章酎こ よ っ て 判明 し た如く
，b s 波，

O P
，
O ff ノJ l 波お よび 30 H z fli clくe r E R G の 異常 に もと

づ い て 網膜内層の 障害が示 唆さ れ る こ とか ら
， 若年 網

膜分離症 に お い て R P E 障害 の 有無 を判定す る に は光

誘発応答 で ある1igh t ri s e を用 い る LI D の み で は 不

十分で あ り
，
こ の よう な 例の R P E の 検索 に は 光刺激

を必 要 と し な い 高浸 透圧 応答や Di a m o x 応 答を 用し1

る必 要が ある． 若年 網膜分離症例で は， 光刺激に よら

な い 薬物誘発応答 で あ る 高浸透圧応答 と Di a m o x 応

答が 正 常範囲内 に あ っ た こ と に も と づ い て 初 め て，

R P E に は著 し い 異常 は存在 し な い と の 推論 をす す め

る こ と が で き た こ と を銘記す べ き で あ る ．

H ． S t a r g a r d t 病
一 葉色斑 眼底群

黄色斑 眼 底 は眼底後極部の 多発 性黄白色斑状病変を

主 徴 と す る 疾患 で あ る が S t a r g a r d t 病 で み ら れ る よ

う な 萎縮性黄斑 部病変 を し ば し ば 伴 い ， 叩
一 方S t a r－

g a rd t 病は 萎縮性黄斑那病変 を主徴 と す る 疾患で ある

が黄 色斑 眼 底 で み ら れ るような黄白色斑 をし ば し ば伴

う
．
こ の こ と か ら 黄色斑 眼 底と S t a r g a rd t 痛 が それぞ

れ独立 した 疾患単位で あ る か 否 か が 従来 か ら 問題 と

な っ て い る
． 最近 は こ れ ら 二 つ の 疾患が 眼底所見の 表

現 を異 に す る単 一 疾患単位 に 属す ると の 考え が有力で

あ る．
こ の 考えの 根拠 と して ，

1う 同
一

家系内に萎縮

性黄 斑 部病変 を有す る症 例 くN o bl e ら
1 別
の 1 ， 2 お よ

び 3 群1 と有 しな い 症 例 くN o b le ら
－叫乃 4 君削 が同時

に 出現 し
6 2，

，
2 う萎縮性黄斑部病変 を伴わ ず黄色斑 の み

を呈 した 症 例 くN lb l e ら
1 9
切 4 召割 に 後 に 黄斑 部病変

を生 じ る 場合 が あ り 瑚
6 引 くN o b l e ら

1 別 の 3 お よ び 4

群フ， ま た逆 に 萎縮性黄斑部病変の み を呈 して い た症例

くN o b l e ら
1 9I の 1 群うに しばしば後 に 黄色斑 が 出現 し

6 3I

くN o b l e ら1 射の 2 お よび 3 群l
，
3 1 図 8 a へ d に 示 す

如く 螢光眼底造影 で d a r k c h o r o id 2 0 l － す な わ ち広

範囲 の 極 め て 暗 い 背景 螢光 の 所見 － が S t a r g a rd t
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病の 症 例 と黄色斑眼 底の 症例と に 共通 し
て み られ

細

，

4 1 両者が共 に 常染色体劣性遺伝型式 をと ると 考え ら

れ る
1 9 卿 こ と な どが あ げら れ る．

s t a r g a r d t 病岬黄色 捌艮底群
で は上 記の よう に 個々

の 症例が それ ぞれ異 なる
パ タ ー ン の 眼 底所見 を呈 し，

ま た必 ず し も
一 定の 消長 に 従うと は 限ら な い － そ こ で

S t a r g a r d t 病一黄色斑 眼 底群 の 検眼鏡所見 に も と づ く

N o b l e らの 分類 川 の お の お の の 眼底パ タ ー ンに 対応 する

症例 を電気生理学的 に 分 析したく表2 う． 第 1 群の 症例

で は E R G や LI D
，
高浸透圧 応答お よ び Di a m o x 応答

はす べ て 正 常 で あ り， 第2 群の 症例 で は E R G は正 常

で あ り なが ら高 浸 透圧 応答に 異 常 をき た す 場合 が あ

り， 第 3 群 と 第4 群 の 症 例 で は E R G の 異常に 加 え高

浸 透圧 応答と Di a H l O X 応答が異常で あ っ た ．
従 っ て 本

症 で は R P E 機 能 検 査 法 で あ る 高浸 透 圧 応 答 や

Di a m o x 応答の 異 常が E R G の 異常に 先行 して検出さ

れ る か に み え， こ の 所見 は本症の 1 次病変が R P E に

あ る こ と を示 唆 して い る ．
E a gl e ら

66
恨 本症の 第 3 群

に 該当す る症例 を組織学的 に検索 し， R P E の 広範 囲に

異常 リ ボ フ ス チ ン の 蓄積 を検出 し， 本症 の 主 病変が

R P E に ある こ と を組織学的に 実証 した． 本報 の 第 2 群

の 症例の 右眼 の 高浸透圧応答の 異常， お よ び第 3 群と

第4 群 の 症例 に お け る 高浸透圧応答お よ び D i a m o x

応答 の 異常 は， 本症 の R P E 障害 を電気生 理 学的 に 示

唆し， E a gl e ら
66
切 組織学的知見 と対応す る．

S t a r g a rd t 病丁黄色斑 眼底群の 検眼 鏡所見の 特徴 で

ある fl e c k は
，
大略以下 の よう な 経過 に した が っ て 進

行す る よ うで あ る．
す な わ ち検眼 鏡検査で 認 め られ る

よう に な っ てか ら 間も な い 初期の fl e c k で は， 螢光眼

底所見 で R P E に よ る 脈 絡膜背景螢光 の 隠蔽 現 象

－ す な わ ち d a r k c h o r oid に 隠 さ れ た ま ま 特 に

fl e c k の 部位 に 対応 す る異常所見を示 さ ない が， そ の

後 数年 を経 たfl e clく で は検 眼 鏡検査 で 認 め ら れ る

fl e c k に 対応し て w i n d o w d e f e c t
l 別 に よる 過 螢光 を呈

す るよ う に な る ． 最後に はfl e c k は検眼 鏡検査 で は認

め られ な くな り ， 以 前fl e c k が存在した部位に対応して

w i n d o w d ef e c t によ る過螢光が残存する． d a r k c h o r o id

を示 す の み で 広範囲の w i n d o w d ef e c t を呈 さ な い 第

1 群 の 症 例 で は電気生理 学的 に 広範囲の R P E 異常 を

示 さ ず，
一

方 w i n d o w d ef e ct が後極部に 多数散在す る

第 3 群 お よ び第 4 群 の 症例で 電気生 理 学的に R P E 障

害が 重篤 で あ っ た ．
した が っ て d a rk c h o r oid を示 す

R P E 異常が 直 ちに R P E の 機能的障害を意味す るも の

で な い と示 唆 され ， さ ら に 本症の R P E 障害 は螢光限

底造影所 見 で 広範囲 の w i n d o w d ef e c t を呈 す る 病期

に 到 っ て 初め て 電気生理 学的に 検出され う る こ と が判

明 した．
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m ． B e s t の 卵黄様黄斑部変性症 くB M Dう

B M D の 症例で は LノD の み な らず高浸透圧応答も

異常で ありく表 2I ， その 所見 は本症の保因者と思わ れ

る症例 に お い ても認 め られ たく表 2 う． LノD は既述く考

察 工若年網膜分離症1 の如 く R P E 活動 の特異的指標

とは い えず8 0 沌り， した が っ て本症お よ び本症 の保因者

で得ら れた 高浸透圧応答の異常 に よ っ て本症 に お け る

R P E 障害が 電気生理学的に初 め て と ら え られ た と い

え る．
B M D で は， 電気生理 学的に R P E 異常が 存在 す

る に も か かわ ら ずb p 波，b s 波， O P ， 3 0 H z fli c k e r E R G

お よび off 応答急峻部が B M D お よ び その 保因者で と

も に 正 常範囲内に と どま っ た こ とか ら， 本症 の 初発病

変部位が R P E で ある こ と が 強く示 唆さ れ る．

高張液の 静注 に よ っ て1igh t ri s e が 抑圧 され る こ と

が
，
Y o n e m u r a ら

1 2I に よ っ て す で に 明 らか に され てい

た ． 最近1igh t ri s e は R P E の主 に b a s al m e m b r a n e の

脱分極 に よ っ て生 じる こ とが St ei n b e r g ら
6 71 に よ っ て

示 さ れ， さ ら に 高 浸透 圧応答 は R P E の 主 に b a s al

m e m b r a n e の 過分 極に も と づ く こ と が 米村571お よ び

向岬 に よ る R P E 細胞内微小電極記録 に よ っ て明 らか

に さ れ た． 軌 を
一

に して 著者 ら 瑚 は高張液 の 静注に よ

る 1i gh t ri s e の 抑圧 効果は高張液負荷速度 に 依存する

こ と を見 い 出 し， b a s al m e m b r a n e の脱分極 に よ っ て

生 じる と され る1i gh t ri s e と ， b a s a l m e m b r a n e の過

分極 に よ っ て 生 じる と され る高浸透圧応答 との 間に 強

い 負の 相 関の 存在す る こ と を指摘 した ．
LノD と高浸透
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圧応答が互い に 密接 に 関係 し
1 2，6 射

， 両者が と も に R P E

のb a s al m e m b r a n e に 発生 母体 を有 す る と の 知見

と
5 7 圃 6引

，
B M D お よ び B M D の保 因者 に お け る LI D

ぉ よび高浸透圧応答の 異常所見は， 本症お よび そ の保

因者に お ける R P E の b a s al 側の 障害の 可能性 を示 唆

して い る．
B M D に お ける こ の よう な よ り立 ち入 っ た

洞察が 本報の電気生理学的網膜層別機能検査法 を用 い

る こ と に よ っ て初 め て得られ る に到 っ た こ と を指摘 し

た い ．

押 ． 成人発症卵黄様黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ くF Y Dコ

F V D で は LJ D ， 高浸透圧応答 お よ び Di a m o x 応答

のす べ てが正 常範囲内に と どま っ た こ とか ら， 本症で

は
，
電気生理 学的 に は R P E に 広範 囲の著 しい 異常 は

存在 しな い と示 唆さ れ た ． G a s s
2 41 2 51
は F V D の主 に 組

織学的所見 に も と づ い て F V D の
一 次病 変 を R P E

にもと め た．
しか し G a s s

2 棋 51 に よ っ て 組織学的 に 示 さ

れ た F V D の R P E 障害 は黄斑 部 の卵貴様の病変部位

に関 しての 所見であり， 周辺 部の R P E 障害の 有無は

言及され て い な い ．
G a s s

2 41 2 51の F V D に お け る組織学

的所見の記述 か ら推 して， F V D の R P E 異常は黄斑部

に おける 限局性の障害 と解され る ．
F V D の 症例で 得 ら

れた本報の電気生理学的知見は， G a s s 細
25
りこよ る F V D

の組織学的所見と矛盾せず， さ らに 本症が 広範囲とい

うより はむ しろ限局性 の障害を主徴とする疾患である こ

とを示唆 して い る．

F V D と B M D は と も に
L ．

vi t ellif o r m
，，

を病名 に 冠す

る こと か らも理 解さ れ る よう に検眼鏡所見で は互 い に

類似して い る．
B M D で は LI D も高浸透圧応答も と も

に 異常 を呈 し た こ とか ら広範囲の R P E 異常が 示 唆さ

れ， さ ら に 組織学的 に も広範囲の R P E 異常 を指摘 さ

れて い る
6171

．

一

方 F V D で は LノD お よ び高浸透圧応答

はと も に正 常範囲内に あ っ た こ と か ら， 本症 は限局性

の 障害 を主徴と す る と示 唆され た ．
B M D お よ び F V D

にお ける本報の 電気生理学的所見の明 らか な相違 は，

B M D と F V D で 基調 と な る病態 を異 に す る こ と を意

味し， さ ら に L J
I
D や 高浸透圧応答が B M D と F V D の

鑑別に 極め て有用 で ある こ と を示 唆 してい る ．

F V D は検眼鏡所見 で は B M D と類似す る が， 組織学

的に は B M D よ り はむ しろ ドル ー

ゼ との 関連性 を指摘

され て い る
24 囲 1

． 家族性 ドル ー ゼ で は 高浸透圧応答 に

異常を呈 しく結果Vい
，

一 方F V D で は 高浸透圧応答 は

正常範囲内に と どま っ た か ら，F V D と家族性 ド ル ー ゼ

で基調と なる病態 を同
一

に す る と は考 えに く い ． 電気

生理学的に は F V D は家族性ド ル ー

ゼ よ り は む しろ老

人性 ドル ー ゼ の 病態 に 近 い と考え られ る く考察V王家族

性ドル ー

ゼ参照う．

4 2 7

V ． 網膜色素上皮の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ

R P E に 特徴的 な紋様の色素沈着を呈 す る遺伝性の

疾患群は パ タ ー

ン ジ ス ト ロ フ ィ と総称さ れ31 沌 2I ， R P E

の ジ ス ト ロ フ ィ と 考 え られ て い る． R P E の ジ ス ト ロ

フ ィ と 考え る根拠 と して ， い 遺伝性， 両眼性 で あ り，

2 1 病変 に 拡大傾向があり ， 3う 検眼鏡所見で紋様の

色素沈着が R P E に 存在す る と推察され， 4 I LノD が 異

常と なる こ とが あげられ る ．
しか し， 既述 く考察 1 若

年網膜分離症l の如く LI D は R P E 活動の特異的指標

と は い い 難い 叫 6 りこ と か ら， LノD 異常の み に も とづ い

て R P E の ジ ス ト ロ フ ィ と推察 す る に は 無理 が あ り，

ま た本症例で は必ず しも LノD 異常 をき た す と は限 ら

ヂ1 け別， い まだ組織学的検索も な され て い な い ので ，

R P E の ジス ト ロ フ ィ で ある と推論さ せ る根拠 は必ず

しも明確で は なか っ た ． 本報の パ タ ー ン ジ ス トロ フ ィ

の症例 で は， 双 眼眼底検査 に よ っ て R P E に存在す る

と 思われ た紋様の病変が両眼で と も に 複数箇所に 認 め

られ， 左右眼 で それ ぞれ 異な る紋様を呈 しなが ら もく右

眼は蝶形， 左眼 は網状I 高浸透圧応答 はそれ ぞ れ紋様

を異 にす る左右眼で と もに 異常で あ っ た こ とか ら， 本

症例 で広範囲の R P E 障害が 示 唆さ れた ．
こ の 知見 は

本症 が R P E の ジス ト ロ フ ィ で ある と推察させ る有力

な根拠の 一 つ を提供 した も の であり， さ ら に 本症 の病

態を検討す る場合に は検眼鏡や螢光眼底造影所見で み

られ る紋様の 特徴 に拘泥 す べ き で はな い こ と を物語

り， たと えパ タ
ー ン は異な る とも電気生理学的に は同

一 疾患で あ る こ と を示 唆 して い る． 本 報で 検討 し た

症例 は， しか しな が ら， 糖尿病性網膜症に 雁患 してお

り， 糖尿病性網膜症例 に お い ても 高浸透圧応答が異常

と な りう る
7 いの で

， 本症 に お け る高浸透圧応答 の 異常

が パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ に よ るも の か糖尿病性網膜症

に よ るも の か ある い は その両者 に よ るも の か に つ い て

は今後の 検討 を待 つ 必要が ある．

W ． 家族性 ド ル ー ゼ

家族性 ドル ー ゼ で は
，
眼底後極部か ら鋸状繚まで に

わ た る広範囲の R P E の 異常が組織学的に 検出 され て

い る
7 21

． 本報の 家族性 ド ル ー ゼの 3 例で と も に 高浸透

圧応答 に 異常 を呈 した こ と か ら
， 本症で 広範囲の R P E

障害が 電気生理学的に 示 唆され ， この 知見 は本症 で 広

範囲の R P E 障害が存在す る と い う 組織学的所見
7 封 に

対応す る． 家族性 ドル ー ゼに お け る R P E の 組織 学的

異常 は， b a s a l 側 で 著 し い と さ れ る 7 2 123 I ． 家族 性

ド ル
ー ゼ に お ける組織学的障害部位の特徴と， 本症の

3 症例に お け る高浸透圧応答の 異常所見 は， 本症 に お

け る R P E の b a s al 側 の 障 害 を電気生 理学的 に 示 唆

し， 高浸透圧応答が R P E の 主 に b a s al 側 に 依存 す る

と い う米村
5 7Iお よ び 向瑚 の 実験的知見 く考察HI B M D
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参照I を臨床電気生理学的 に 支持す る と受け と めら れ

る ．

家族性ド ル ー ゼ の 重 要な鑑別疾患の 1 つ に 老人 性 ド

ル ー

ゼが あ げられ る． ド ル
ー ゼ 自体に は組織学的に 上

記 2 疾患の 間で 差異 は検出され な い と さ れ るが
7 2I
，
家

族性ド ル ー ゼ で はド ル
ー

ゼ の 部位の み で なく 眼底 の 広

範囲 に わ た る R P E に 組織学的 に 異常 を呈 す る
72I
の に

比 べ ， 老人 性ド ル ー ゼ で は ドル
ー

ゼの 部位以 外の R P E

に 著 しい 異常を認め な い7 2I こ と か ら， 上 記2 疾 患は組

織学的に は鑑別しう る よう で あ る．
し か し検眼 鏡所見

や螢光眼底造影所見に よ っ て は ， 蜂裔様の 分布 を示 す

家族性 ドル ー ゼ に お け る ドル
ー ゼ の 分布 パ タ ー ン の 特

徴を除 けば家族性 ドル
ー

ゼ と老人性 ド ル
ー

ゼ の 両者に

著 しい 差異 は認め られ な い ． また 家族性 ドル ー ゼ に お

ける LノD の 異常頻度は高 く な い 川 の で LノD を指標と

して も鑑別し難い ．
D e u t m a n ら

7 5
切言指摘 した よ う に ，

家族性 ドル ー ゼで は ド ル
ー ゼが 黄斑 部の み で な く乳頭

の 鼻側 に も存在す る点 に 注目 して ， ドル
ー

ゼが 乳頭 の

耳側の み で な く鼻側 に も存在 す る か否か を も っ て ， 両

者を鑑別す る こ とは有用 な 方法 で あ ろう ． 実際 に こ の

方法は ， 本報の家族性 ド ル
ー

ゼ の 診 断に 際 して の 重要

な診断根拠 の 一

つ をな し た．
しか しなが ら こ の 方法は，

家族性 ドル ー ゼ で ある か否 か の 判定 に 強い 示唆 を与え

は す る も の の 診 断の た め の 決定的 な k e y と は な り え

ず， さ らに ド ル ー ゼが 眼底 の 広範囲に 多数散在 す ると

こ ろ の進行例 に は有用 で あ るが ， 鼻側 に い ま だ ド ル
ー

ゼを認 めな い と こ ろの 本症 の早期例くst a g e l
J q － 2 1 に

は必 ずしも 有効な鑑別方法 と は な り えな い ． した が っ

て家族性 ドル
ー

ゼ の早期例 で は， 家族調査が有効 に 行

えな ければ 老人 性 ドル ー ゼ と の鑑別 は臨床的 に は極 め

て 難 しい と い える． 本報 く結果 XI S D M D l で 示 した

よう に 老人性 ド ル ー

ゼが 多発 す る S D M D の 症例 で は

高浸透圧応答に 異常をき た さ ず，
一 方本報の 家族性 ド

ル ー

ゼ で は高浸透圧応答 は 3 症例 で とも に 異常 を呈し

た こ とか ら
， 高浸透圧応答 は家族性 ド ル

ー ゼ と老人性

ドル
ー

ゼ の 鑑別に 極め て有用 な 臨床検査法の
一

つ と し

て認識す べ きで あ ろう ．

家族性 ドル ー

ゼ ， 黄色斑眼 底 くN o b l e ら 川 の 分類の

3 群 と 4 群J ， 眼 底 自点症 な どの 疾 患 を
一 括 す る

概念で あ る斑状網膜症候群 川e c k e d r e ti n a s y n d
－

r o m el 細 35月こつ い て こ こ で ふ れ て お き た い ． 斑 状網膜

症侯群は 196 5 年に K rill ら
弼
に よ っ て 脚昌さ れ た．

こ

れ らの 疾患群 を斑 状網膜症候群 と して
一

括 した こ との

理 由と して， K rill ら 瑚 は検眼鏡所見の類似性の み で な

く， E R G ， L I D ， 暗順 応検査 な どの 機 能検査所見

の類似性 を指摘 した．
しか しその 後 Fi sh m a n ら

7 41 は家

族性 ドル ー ゼ の 12 例全例で LノD が 正常範囲内に と ど

ま る こ と を報告 し， こ れ を理 由に王馴大網膜症候群を機

能的 に で はな く眼 底所見 に 類似性を持 つ 疾患群と して

認識 す べ き で あ る と主 張 し， K rill らの 考 え
紺
を修正し

ょ う と し た．
しか し なが ら前報76 抑 で指摘 し た如く眼

底白点症 で は高浸透圧 応 答に 異常 を呈 し， さら に 本報

に よ っ て 家族性 ドル ー ゼ と黄色斑 眼 底 に お い て もま た

高浸透圧応答 の 異常が見い 出さ れ た こ とか ら， こ れら

の 疾患群 に 共通 して R P E の 広範囲の 障害が 示 唆され

た
．
こ の 知見は芳馴犬網膜症候群 を眼底所見 に 類似性を

有す る疾患群と して の み で な く機能的に 共通す る異常

を有す る疾患群と して 認 識す べ き で あ る と の K rill ら

の 考 え
3 4j
の 妥当性 を新た に 確認 した もの と い える． 本

報 の 家族性ド ル ー ゼ の 症例 で は， LノD が 異常の 症例で

は 高浸透圧 応答も異常 で あ り， しか し LノD が正 常で

あ っ て も高浸透圧応答 は異常 を呈 した ．
この 知見は，

高浸透圧 応答が LノD に 比 べ よ り優 れ た 異常検出能を

有 す る こ と を 示 し， Fi sh m a n ら
74，が LI D の み を用 い

た た め に 見過 ごし た家族性 ド ル
ー

ゼ の R P E 障害を著

者が高浸透圧応答 に よ っ て 検出 し え た こ と と 対応す

る
．

刊I ． 進 行性錐体 ジス ト ロ フ ィ くP C DI

P C D は G o o d m a n ら
381
に よ っ て

，
進 行性 の 視力低

下， 羞明， 進行性色覚障害お よ び E R G の 明 所視応答の

異常 を特徴 と す る 独立 し た 疾患単位 と し て 捏唱さ

れ た
． 本症で は錐体系の 選択的障害 を主徴 と する とは

い え， い まだ典型 例 で の 組織学的検索 はな く， さ らに

従来の 報告に お け る 本症 の E R G の 明所視応答の 障害

の 有無 は p o st s y n a pti c な成分た る b p 波な どを指標と

して検討 され て い た こ とか ら， 本症に お ける 錐体系の

障害 の 原因が P C D の 名称 の 如 く 錐体自体 に あ る の

か
， 錐体 よ り も網膜内層 に存 す るか あ る い は その 両者

で あ る か は未知 で あ っ た ． そ こ で P C D よ りも む しろ

くL

p r o g r e s si v e r e ti n al d e g e n e r a ti o n w i th d y sf u n c ti o
n

o f th e p h o t o pi c s y st e m
7 ，

と呼称す べ き で あ る と主張す

る学者7 8J もあ っ た ． 本章削こお ける P C D の 症例 で は， 視

細胞外節機能検査 と して の E R P の 著 しい 異常お よび

錐体電位 を反映す る off 応答急峻部振幅の 分光感度の

低下を認 めた こ と か ら， 本症 に お け る錐体 レ ベ ル で の

障害が本報の 手法に よ っ て初 めて 実証 され ， よ っ て錐

体 ジ ス トロ フ ィ の 命名
細 79Iの 妥当性が こ こ に 初 め て証

明 さ れ た ．
P C D の 症 例 で は 杵体系障害 を伴 う 症 例

くYl ト 71 を 除く 全例 で LノD ， 高浸 透圧 応答お よ び

Di a m o x 応答 はす べ て正 常範囲内に あ っ た こ と か ら，

本症 で は杵体系障害 をき た さ な い 限り は R P E に は広

範囲の 障害は存在 しな い と推測され る．
したが っ て 本

報く結果YII P C D l に よ っ て 検 出さ れ た本症 に お ける錐

体障害は ， R P E 障害に よ っ て も た らさ れ た 二 次的なも
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の で はな く， 本症 は錐体自体の 障害を一
一

次 病変と す る

ジストロ フ ィであ ると示唆 され る． 電気生理学的網膜層別

機能検査法を用
い て 初め て， 上 記の 結論が得 られ た こ

と を特に 指摘 した い ．

本鞘の P C D の 症 例 は， 本報で 用 い た新 し
い 電気生

理学的手法の－
－

つ で あ る 4 H z 単色光 E R G の 波形の

特徴に 主 に もと づ
い て 二 つ の ty p e くP C D t y p e l お よ

びty p e 2 うに 分 けら れ ると著者に は思わ れ る． す な わ

ち P C D ty p e l で は off 応答急峻部振幅の 減弱に ほぼ

対応し て a 波， b p 波 な どの E R G の 各成分が ほ ぼ
一 様

に減弱して お り，
一 方 P C D t y p e 2 で は， O ff 応答急峻

部振幅の 減弱の 程度に 比 べ ， b p 波 と O P はよ り著 し く

減弱し，
一 見す る と網膜中心動脈閉塞症 に お ける 4 H z

単色光 E R G
細 か あ る い は a s p a r t a t e に よ っ て 分離 さ

れた P l工I 波形
抑
に 頬似 して い る ． 4 H z 単色光 E R G の

記録に お い て は ， X e l1 0 n 放電管か らの 持続光か ら電磁

シ ャ ッ タ
ー

を用 い る こと に よ っ て矩形波刺激光 を得て

いる の で くS e C t O r 法I ， P C D ty p e 2 で得 られ た上 記の

陰性電位が電源電 圧 の 変動 に も と づ く a r tif a c t で は

ない こ と は明白 で あ る． 以下 に 4 E z 単色光 E R G 波形

の P C D t y p e l お よ び t y p e 2 の それ ぞ れ に お ける特徴

を勘案し た上 で ， P C D t y p e l お よび t y p e2 に お ける主

病変部位に 関しての 著者の 見解 を述 べ た い ．
P C D t y p e l

にお ける 4 E z 単色光 E R G の そ れ ぞ れ の 構成要素 の

ほぼ
一

様の 減弱の所見か ら推 して ， P C D t y p e l の 主病

変は
一 義的に 錐体自体 に 存する か ま た は a 波， b p 波お

よ び off 応答急峻部 な どの 発 生 に 関与す る st r u c t u r e

全般に
一

様 に わ た っ て 存在す るかの い ずれかであ ろうと

推察され る．
こ の 推察の 根拠と して 4 H z 単色光 E R G

波形の P C D t y p e l に 顆 する 異常が ， 視物質の 再生 遅

延を主徴 と す る 眼底 白点症例 で 視物質を槌色さ せ た

状態や 眼底の 広範囲の 網脈絡膜萎縮性病変を呈 す る コ

ロイ デ レ ミ ア
8 り
な どに お い て 見受 け ら れ る こ と が挙 げ

られる
．

一 方 P C D t y p e 2 に お ける 4 Ii z 単色光 E R G

波形 の 特徴 を鑑 み て， P C D t y p e 2 に お け る錐体系障害

に は
， 錐 体自体の 障害 の み で なく ， そ れ に 加 えて かあ

る い は む しろ よ り大き く網膜内層の 障害が関与し て い

る と推測さ れ る．
こ の 推測に 対応す る所見 と して 少な

く とも以 下の 3 点が 上 げられ る． す な わ ち第 一 に P C D

ty p e 2 で は o ff 応答 急峻 部振幅 に 対 す る b p 波振幅 の

比 が正常者や P C D ty p e l の そ れ に 比 べ て 小 さ い こ と

か ら， 錐体自体 の 障害の 程度 に比 べ 錐体系網膜内層の

障害が P C D ty p e 2 で は P C D ty p e l に 比 べ て よ り著

し い と推察される． 第二 に P C D t y p e 2 の 症例 くVl 卜

51 で は si n gl e fl a sh E R G く図 31 で a 波 が正 常大 の

大きさ で ある に もか か わ らず O P は著 し く減弱 して い

る こ とか ら網膜内層の 障害が 示 唆さ れ る． 第三 に O ff

4 2 9

応答急峻部振幅 の 分 光感度は低下 しなが ら も正 常者 と

同 じく 550 n m 近傍 に 頂点波長 を有し， 明 所視視感度

曲線の 形 に ほ ぼ 対応 し た に も か か わ ら ず L a n th o n y
7

s

n e w c ol o r t e st の 配列検査 で は整然と した s c o t o pi c

a x i s を示 した こと か ら， 錐体 レ ベ ル で は明所視覚で あ

り な が ら 自覚的 に は暗所視覚 で あ る と解 さ れ ， し た

が っ て P C D ty p e 2 の 症例 で 色覚処理機構に 関 す る網

膜内層の 系統的な障害が 示唆さ れ る． P C D t y p e l と

ty p e 2 の 遠 い が単に 現 象論的な適い に す ぎな い か ， あ

る い は P C D ty p e l とt y p e 2 で と も に 臨床所見の 特徴

を共有 しなが らも 実際 に は互 い に 病因す ら異な る別の

疾患で ある か の 検討は， 今後に 残され た課題で あ る．

本 鞘 の P C D t y p e l お よ び ty p e 2 で は， と も に

P E R G は 陽性波， 陰性波 と も に 著明 に 減弱 し， 特 に

t y p e 2 で は P E R G の 同定す ら不 能 で あ っ た ． M a ff e i

ら
82I
は P E R G の 発生 に 網膜神経節細胞が 関与す る と

指摘 し，
一 方 Ri n g o ら

831 は P E R G が 単 な る f o c a l

l u m i n a n c e E R G に過 ぎな い と主 張し てい る．
したが っ

て P E R G の 発生源 に 関して はい ま だ 定見は な い と い

える
．
P E R G の 発生に 網膜神経節細胆が関与す る との

M aff ei ら
82I
の 考 え， P E R G と網膜内の p o st s y n a pti c

な神経要素と の 関連性を 示唆 した白尾 ら
8 4I
の 報告 お よ

び P E R G の 陰性 波と視神経電位 と の 関連性 を指摘 し

た S h u u r m a n s ら
851 の 知見 に も と づ い て 考察 す る こ と

が許さ れ る な ら， 本鞘の P C D t y p e 2 に お け るP E R G

の 著 しい 減弱の 所見は， 本報で 推察 した P C D t y p e 2

に お ける網膜内層の 障害に 対応す ると見徹 しう る．

Y一江． 中心 性輪紋状脈絡膜 ジ ス トロ フ ィ くC A C DI

C A C D の 症例 で 本 報 く結果VIlり に よ っ て 明 ら か と

な っ た諸点は以 下の 如 くで ある ．
すな わ ち LノD ， 高浸

透圧 応答 お よ び Di a m o x 応答 の す べ て が 正 常範囲内

に あ っ た こ と か ら， 本症 では R P E に は 広範囲 の 障害

は存在し な い と推察さ れ， さ ら に b s 波， b p 温 O P ， 3 0

H z fli c k e r E R G
，
O ff 応答急峻郡な どの E R G 応答の す

べ てが正 常範囲内に と どま っ た こ とか ら網膜 に も広範

囲の 著 しい 障害は な い と示 唆さ れ た． C A C D の 症例に

お け る上 記の 電気生 理学的知見は ， 本症の 病態が広範

囲と い う よ り も む しろ限局性 の 障害で ある こ と を 示唆

して い る ． した が っ て 本症 は遺伝的背景に もと づ い て

ジ ス トロ フ ィ と 呼ばれ る
相
に も か か わ ら ず

，
機能 的に

は限局性 の 異常を 主徴と す る疾患 であ ると解さ れ る．

こ の 知見は， 正 常な周 辺視野 お よ び自覚的暗順応最終

闘値 を呈 し た本症例 の 自覚的諸機能検査成績 と対応

し
，
ま た黄斑部 の 萎縮性病変以外の 部位に お ける網膜，

R P E お よ び脈絡膜 に は 著 し い 障害 を認 め な か っ た と

い う F e r r y ら
珊 に よる 本症 の 病 理 学的所見 と符合す

る．
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本報 の C A C D の症例 川 卜 1うお よび く珊
－ 4う に お

け る黄斑 部の 網脈絡膜萎縮性病変 は C A C D に お ける

ほ ぼ完成さ れ た 臨床像と見徹 さ れ る
4 5 卜 欄

．
こ れ らの

C A C D の 完成さ れ た 病像 を呈 して い る と思 わ れ る症

例に お い てす ら網膜の機能障害 は広範囲と い う よ り も

む し ろ限局性で あ る と本報 の研究 く結果Yllt い こ よ っ て

示唆 され た こ とは ， C A C D の症例 に 予 後の説明 を行う

際の貴重な指針 を提供 した も の と い え る．

旺 ． 良性中心 翰状黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ くB C A M D コ

本邦に お ける B C A M D の 報告は ，著者の 知る 限り本

章紬ミは じめて で ある と 思われ るの で ， 鑑別診断 を含 め

て B C A M D の臨床像 の特徴 を ま ずま と めて み た い ．

B C A M D で は
L L

c o n c e n tri c a n n u l a r
，，

の名称か らも理

解で きる よ う に ， 標的費斑症 を検眼 鏡所見の特徴 とす

る
． 特 に本報の 図27 ． A ，a や B i e s e n ら

521の 報告の図 3 ，

6 お よ び 8 に み られ る よう に ， 標的様病変の 周囲に 点

状 の黄白色小斑が散在 し，
一

見 す る と St a r g a r d t 痛

く本報の図8 － B
，
b 2 S t a r g a r d t 病

一 黄色斑眼底群の第2

群1 を思わせ る検眼鏡所見 を呈 す る点 を B C A M D の 特

徴の 1 つ と して指摘した い ．
P C D や C A C D は標的黄斑

症 を呈 しう る点 に お い て B C A M D と 類 似 す る が ，

P C D や C A C D で は 本報の 図 16 ． A ，a や 図24 － B ，b に 示

さ れ るよ う に B C A M D と異 な り標的黄斑症 の周囲 に

黄白色小斑 を通常伴わ な い よう で あ る．
S t a r g a rd t 病

と B C A M D は先に 指摘 した よ う に 検 眼鏡所見 で は類

似 す るが ， S t a r g a r d t 病で は螢光眼底造影所見 で d a r k

c h o r oid
2 01 を呈す る こ と か ら， B C A M D と S t a r g a r d t

病と は螢光眼底造影所見 に お け る d a rk c h o r o id の 有

無 に よ っ て容 易に 鑑別で き る． した が っ て S t a r g a r d t

病類似 の検眼鏡所見を呈 す る症例で ， 螢光眼底造影所

見 に よ っ て S t a r g a rd t 病 を否定し得れ ば ，
B C A M D で

あ る可能性が あ る．
B C A M D で は標 的黄斑症の 中央部

が残存 し て い れ ば 良好 な中 心 視 力 を保 有 す る．

4．

b e ni g n
，，

の 名称 は， 本症で 良好 な中心視力を示 す こ と

に も と づ い て命名さ れ た と推察で き る． しか し ながら

黄斑 部の 萎縮性病変が， 標的黄斑 病変の中央部の 固視

点領域 に 及 ぺ ば 中心一視力 は急激に 低下 す る よ う であ

る
． 実際 に本報 の B C A M D の 症例 く工X

岬

2 1 で は
， 当

科初診時の 昭和 56 年 7 月に は右 1 ． 0 ， 左 0 ． 9 と両眼と

も に 視力 は良好で あ っ た が， 初診 か ら 4 年後 の 昭和60

年 7 月 に は 黄斑 部 の萎縮性変化 の進行 した 左 限で は

0 ． 1 に 低下 し た．
B C A M D の も う 1 つ の 特徴 と して

100 h u e t e st に お ける t rit a n a x i s の 異常 を挙げた い ．

この 所見 は D e u t m a n の 本症 に 関す る 最初の報告
51
庇

お い て も B C A M D の特徴 の 1 つ と して 指摘 さ れ てい

るが
， 著者が あ えて 再度指摘す る の は 100 h u e t e st で

非特異的異常 を主と す る と こ ろの C A C D と は異なる

点に お い て B C A M D と C A C D の 鑑別に 有力な所見 と

考え るか らで あ る．
ただ し10 0 h u e t e st で t ri t an a x i s

を示 す異常 は， B C A M D の み で なく 本報 く結果Vul で

判明 した 如く P C D の 症例 に お い て も見受け られ る の

で
，
B C A M D と P C D と の鑑別 に は有用 とい えな い ． 周

辺視 野 に は異常 を示 さ な い く症例 正
一 2っ か ， あるい

は進行例 で は求心性視野狭窄 をき たす く症例IX － い ．

本報の B C A M D の症例くIX －11 や Bi e s e n ら
521
の 報告

の症例 3 の よ う に ， 進行例 で は検眼鏡所見 で m aj o r

v e s s el a r c h a d e の 外側か ら周辺 部に か けて 顆粒状の 粗

造 な網膜色調 を呈 し， そ の 領域 に 対応 し て 螢光眼底造

影 で R P E の 障 害 を 意 味 す る m o t tl e d h y p e r －

fl u o r e s c e n c e を示 す ．
B C A M D で は E R G は錐体系応

T a bl e 4 ． A ff e c t e d sit e s i n th e p rl m a r y m a C u l a r d y st r o ph i e s

P ri m a r y m a c ul a r d y s tr o p h y A ff e ct e d sit e

X －1i n k e d j u v e nil e r e ti n o s c h i si s I n n e r r eti n al l a y e r

P r o g r e s si v e c o n e d y s t r o p h y ty p e 2

P r o g r e s si v e c o n e d y st r o p h y t y p e l R e c e pt o r l a y e r

P r o g r e s si v e c o n e d y st r o ph y t y p e 2

B e ni g n c o n c e n t ri c a n n ul a r m a c ul a r d y s tr o ph y

S t a r g a r dt
，

s di s e a s e －f u n d u s 8 a vi m a c u l a t u s

R e ti n al pl g m e n t e pith eli u m

B e s t
，

s vit ellif o r m m a c ul a r d y s tr o p h y

P a tt e r n d y st r o p h y of th e r e ti n al p lg m e n t e pith el
i u m

F a m ili al d r u s e n

B e n i g n c o n c e n tri c a n n ul a r m a c ul a r d y st r o p h y
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，

s e y e m a c u l o p a th y ．

答
，
杵体系応答と も に 障害され る く図 18 ，1 9 ，2 0 ，2 8う．

この E R G 異常と， 色覚障害お よ び正 常 な い し は正 常

に近い 自覚的暗順応最終開値 の 所見を併 せ 考 える と，

B C A M D は機能的に はP C R D と極めて類似して い る．

P C R D と し て こ れ ま で に 報告さ れ た 症例 で 色覚障害

の それ ほ ど重篤 で ない 症例の 中に は， B C A M D と す べ

き症例の 混 入 の 可能性が推察さ れ る． 本報 く結果Yll

P C D J で 判明 した よう に ，
P C R D で は 30 H z fli c k e r

E R G の 頂点潜暗が延長す るく図 201 の に 比 べ B C A M D

では進行例の 症例 く工X －1う に お い て す ら頂点潜時 に

はほと ん ど異常 を認め な か っ た く図 201 ． こ の 知見 は

B C A M D と P C D また は P C R D の 鑑別に 30 H z fl i c k －

e r E R G が極 めて 有用 で あ る こ と を示 す と 同時に ，

B C A M D と P C D ま た は P C R D と が 互 い に 区別 さ れ

る べ き 疾患 で あ る こ と を示 唆 し て い る ． B C A M D の

L L

b e ni g n
，，

の 名称 は本報 に 見 る 如 く 本症が け っ し て

L ．

b e ni g n
，，

な網膜機能 を保有 して い な い こ と か ら， 妥当

な疾患名 と はい い 難 い ． しか し本症 を独立 した臨床単

位と見倣 す考 えに は本報で 判明 した本症の 電気生理学

的特徴を 主 たる根拠 と して 賛同 した い ．

本報 の B C A M D の 症例 で は LJ D は 4 瞑中2 限 で 正

常下限未満に 低下 し， 高浸透圧 応答は 4 眼 中3 限で 正

常下限未満に 低下 して い た こ と か ら， R P E の 広範囲の

障害が 示 唆さ れ た． さ ら に E R G の b p 波， b s 波， O P お

よび 30 H z fli c k e r E R G は減弱し， O ff 応答急峻部振

幅の 分光感度が低下 して い た こ とな どを考え あわ せ る

と， B C A M D で は網膜お よび R P E の 両者の 広範囲の

障害が存在す る と示 唆さ れる ．

以上 ， 原発性黄斑部変性症に お ける主病変部位の 電

気生理学的解析結果 をま と める に ， 若年網膜分離症 で

は網膜内層の 広範囲 に わ た る障害， S t a r g a r d t 病一黄

色斑 眼底群， B M D ， R P E の パ タ ー ン ジス トロ フ ィ お よ

び家族性 ドル ー ゼ で は R P E の 広範囲に わ た る 異 常，

P C D で は錐体あ るい は錐体 お よ び網膜内層 に お け る

広範囲の 障害， B C A M D で は 網膜 お よ び R P E の 両者

の 広範囲に わ た る障害の 存在す る こ と が判明 し， ま た

F V D お よび C A C D で は広範 囲とい う より も む しろ 限

局性の 障害が 示 唆され た．
その 梗概 を表 4 に 示 す．

こ

の よう に 本報 で 判明 した 原発性黄斑部変性症の 電気生

理学的特徴は ， 検眼 鏡検査や螢光眼底検査な どか ら は

窺知 しえ ない こ れ らの 疾患に お け る広範囲の 障害を明

ら か に したの み な らず主病変部位 の 推定に も よ り立 ち

入 っ た 洞察 を与え た と指摘 で き よう ． 本報の 電気生 理

学的諸手法が さ ら に 鑑別診断に も際立 っ た価値 を有す

る こと を以 下 に 述 べ る ． す なわ ち 図38 に 萎縮性黄斑部

病変ま た は標的黄斑症を呈 す る原発性黄斑部変性症例
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の 鑑別診断を進 め る 上 で の 著者 の 考 え に よ る フ ロ
ー

チ ャ ー ト を示 す． 鑑別 対象 と な る 疾患 と し て S t a r ．

g a rd t 病
一 黄 色斑 眼 底群， 療 痕 期 の B M D ， C A C D ，

P C D ， P C R D ， B C A M D な どが 挙げら れ る．
こ れ ら の

疾患の う ち で 形態的観察の み に よ っ て 診断で き る の は

St a r g a rd t 病
一 黄色斑眼 底群の み で あ る．

す な わ ち鑑

別診断の第 一 段階と して ま ず螢光眼底造影検査 を施行

し
， 螢 光眼 底造影所見 で d a r k c h o r o id

2 01
を 示 せ ば

S t a r g a rd t 病
一 黄色斑 眼底群 で あり ， d a rk ch o r oid を

示 さ な けれ ば C A C D ， 癒痕期の B M D ， P C D ， P C R D ，

B C A M D の い ず れ か で あ る と 考 え ら れ る． d a r k

c h o r o id を 示 さ な い と こ ろ の C A C D ，癖 痕期 の B M D ，

P C D
，
P C R D

，
B C A M D な どで は

，
眼底所見や自覚的

検査所見 の み に も とづ い て は し ば し ば 診断困難 で あ

り
，
他覚的か つ 特異的異常と して 検出さ れ る電気生理

学的所見に も とづ い て こ そ鑑 別診断の 道が拓 か れ る と

い える
．
d a r k ch o r oid を示 さ な い 症例 で は， b p 波， O ff

応答急峻部， 30 H z fli c k e r E R G お よ び E R P な どの

ph o t o pi c E R G 検査 を行 い ， ph o t o pi c E R G に 異常を

認 めな け れ ば C A C D また は B M D の い ずれ か で あり，

p h o t o pi c E R G に 異常 をき たせ ば P C D ， P C R D また は

B C A M D の い ずれ か で ある．
C A C D と B M D の 鑑別に

は LI D お よび 高浸透圧応答 を用い て ， LI D お よ び高

浸透圧 応答 が と も に 正 常範囲内に と ど ま れ ば C A C D

で あ り， と も に 異 常 を 差 せ ば B M D で あ る ． P C D
，

P C R D お よ び B C A M D の 鑑別 に は b s 波 を 用 い て ， b s

波 に 異常を き た さ な けれ ば P C D で あ り， 異常 をき た

せ ば P C R D ま た は B C A M D の い ず れ か で あ ろ う。

P C R D と B C A M D の 鑑 別に は p h o t o pi c E R G く4 H z

お よび 30 H z E R Gコの 頂点潜時 に 着目 して， 頂点潜時

が延長 して い れ ば P C R D で あ り， 延長 して い な けれ ば

B C A M D で あろう．
P C R D と B C A M D と の 上 記の 鑑

別点は， 著者が 初め て指摘す る と こ ろ で あ り， 今後さ

ら に症例 を増 す こ と に よ っ て 確 認 したい ． 以上 を か え

りみ れ ば， 本 報の 電気生理学的諸手法が原発性黄斑郎

変性症の 診断に 比 類な き役柄 を演 じて い ると う な づ け

よう ．

原発性黄斑部変性症に お け る本報の 高浸透圧応答お

よび Di a m o x 応答 の 成績 を勘案す るに ， 原発性黄斑部

変性症 の多 くで そ の病態 に R P E の 異常が 重要な役割

を演 じて い る こ とが 示 唆さ れ た ． 本 報で R P E 機能検

査 法 と し て 用 い た 高浸透圧応答 お よ び D i a m o x 応答

はと も に R P E 層に 由来す る と は い え， 両応 答の 意義

は決 して同 一 で はな い
．
す なわ ち米村

5 7 鳩 よ び 向 叫 こ

よ っ て 示 さ れ た 如 く 高 浸透圧応答 は R P E の 主 に

b a s al m e m b r a n e の 過分極 に も とづ き，
一

方 Di a m o x

応 答 は R P E の a pi c al 側 へ の Di a m o x 負 荷 効 果 に

よ っ て t ri g g e r さ れ る
5 71 と い う ．

こ の こ と は 高浸 透圧

応答 と D i a m o x 応答 を あ わ せ 検討す る こ と に よ っ て

R P E の 機 能 を a p i c a l 側 と b a s al 側 に 分 け s u b －

c ell u l a r の R P E 機能検査 法と し て利用 で き る 可 能性

を示 す
．
実際 に組織学的 に R P E の a pi c al 側の 障害が

強 い と さ れ る6 6I 86 1S t a r g a r d t 病
一 黄色斑 眼 底群 で は高

浸 透圧 応答の み で な く Di a m o x 応答 も 異常 を呈 す る

症例が あ り，
一 方組織学的 に b a s al 側の 障害が 強い と

され る
7 2 け 3I 家族性ド ル ー ゼで は高浸透圧応答 は異常を

呈 し たが Di a m o x 応答は正 常範囲に 保 たれ た ．
これら

の 所見 は高浸透圧応答 と Di a m o x 応答 を s u b－C ell ul a r

の R P E 機能検査法と して 用 い る 可能性 を指摘 した米

村
5 7I
， 向

6 81 の 実験的知見を臨床電気生 理 学的に 支持す

る と解 され る．

原発性黄斑部変性症 の 多く で は， 網膜内層， 視細胞

また は R P E の ほ ぼ選 択的か つ 広範囲の 障害 を主徴と

す る こ と が明 ら か とな っ たの に比 べ ， 本報く結果 X ， X l

お よ び X 川 で検討 した非原発性 ま た は先天 性停止性

と思 われ ると こ ろの 中心 性脈絡網膜症， S D M D お よ び

先天性黄斑部脈絡膜欠損の 症例で は電気生 理 学的に著

しい 異常 を認 めず， 従 っ て中心性脈絡網膜症， S D M D

お よ び 先天 性黄斑部脈絡膜欠損 の 症例に お ける病態は

広範囲と い う よ りも む しろ限局性 の 障害を 主徴と する

と見倣さ れ た． した が っ て本報で応用 した電気生理 学

的諸手法に よ る検索が原発性黄斑部変性症と非原発 性

ま た は先天性停止性の黄斑郡疾患と の 鑑別に 有用 な示

唆 をあた える も の と指摘で き る．
以下 r結果J の 項で

ふ れ た順 に 従 っ て 本報 で 検討 した 非原発性 また は先天

性停 止性 と考 えら れ て い る疾患 くX ， X I お よ び X m

に つ い て考察す る

X ． 中心 性脈絡網膜症

中 心性脈絡網膜症 で は， 脈 絡 膜 と 網膜 と の 間の

b a r ri e r で あ る R P E の 障害が ， 螢光眼 底造影所見に も

とづ い て 推察 され て い る
S 7I

． 中心 性脈絡網膜症の 症 例

で は LノD や高浸透圧応答 に 著 し い 異常 を示 さ な か っ

た こ と か ら， 本症 に お け る R P E 障害 は た と え存在す

る と して も広範囲で はな く 限局性 で あ る と示 唆され，

こ の 知 見 は本症で 検眼鏡所見や螢光眼底所見 に も とづ

い て 予 想され る病変 の 局在性に 対応 した． 中心 性脈絡

網膜症の 病変 は， 検 眼鏡所見に お い て も ま た電気生理

学的 に も 限局性の 障害と推察さ れ，
一

方原発性黄斑部

変性症の 多く で は検眼 鏡所見 に よ っ て 推察さ れる より

も は る か に 広範囲 に わ た っ て 異常が 存在 す る こ とか

ら
， 中心 性脈絡網膜症 と 原発性黄斑部変性症と で は主

と す る病態を 明 ら か に 異 に す ると 理解 され る ．

中心 性脈絡網膜症と鑑別す べ き疾患 に い わ ゆる網膜

色素上皮症の 概念
881
に 含ま れ る疾患が あ る．

す な わち



原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴 に つ い て の研究

中心性脈絡網膜症 に お
い て 見ら れ る 衆液性網膜剥離

は， 中心性脈絡網膜症 に 特有で は な く， た と え ば胞状

網膜剥離
抑

，
多発性後極部網膜色素 上皮症

90，
，
a C u t e

p o st e
ri o r m u ltif o c al pl a c oid pi g m e n t e pith eli o

－

p a th y
911くA P M P P El な どの 広範囲の R P E を主病変の

場とす ると 考え られ て い る疾患 に お い ても 見受け られ

る． 脚犬網膜剥離， 多発性後棒部網膜色素上皮症 お よ

び A P M P P E で は， 検 眼鏡所見や螢光眼底所見に よ っ

て予想され る病変の範囲は限局性 とい う よ りも む し ろ

広範囲で あ り， さら に 多発性後極部網膜色素上皮症や

A P M P P E の症例で は 中心性脈絡網膜症と異 な り高浸

透圧応答に 異常をき た す場合がある こ と を著者 は見い

出してい るく未発表1 ． したが っ て電気生理学的所見に

注目する こ と に よ っ て 中心性脈絡網膜症と上 記の 網膜

色素上皮症 の概念に 含 まれ る疾患と は区別さ れ るよ う

である．
本報 に お け る電気生 理 学的網膜層別機能検査

法が原発性黄斑部変性症で有用 で ある こと は上 に 述べ

きたっ た如くであるが
，
さら に こ こ で 中心 性脈絡網膜症

や網膜色素上皮症な どの 非原発性疾患 の 病態把握 に お

い ても また今後新た な知見 を与 える と 期待 され る．

X I ． 老人性円 盤状黄斑部変性症 くS D 甘鋸

円盤状黄斑部変性症 は網膜下新生血管に もと づ く 円

盤状病変 を主徴 とす る疾患と され る が ， 円盤状黄斑部

変性症の名称は疾患名 と い う よりもむ しろ検眼鏡所見の

特徴を 示 す 症候名 で あり， した が っ て S D M D と診断 さ

れる 症例 す べ て が 単
一 疾患単位 に 属 す る と は限 ら な

い
． た と えば B M D

，

パ タ ー ン ジス ト ロ フ イ
，
S t a r g a r d t

病 一 黄色斑 眼底群お よび 家族性 ドル
ー

ゼな どの原発性

費斑部変性症の 症例 に お い て ， 網膜下新生 血管 に よ る

と思われ る円盤状糞斑部変性症所見を合併す る場合が

ある こ とが知 られ て い る
2 3I9 2I 瑚

． B M D
，

パ タ
ー ン ジス

トロ フ イ ， S t a r g a r d t 病
一 黄色斑 眼 底群 お よ び家族性

ドル ー ゼ で は高浸 透圧 応答に 異常 を呈 す る こ と か ら，

R P E の 広範囲の 障害が本報の 研究 に よ っ て 示 唆され ，

こ れら の 症例 で 円盤状黄斑部変性症 を合併 す る場合 の

ある事実をか え りみ れ ば， S D M D と診断さ れ る症例 の

中に は R P E の 広範囲 の 障害 を有す る 例の 含ま れ る可

能性が 示唆さ れ る． 本報の S D M D の 症例 で は off 応答

急峻部， LI D ， 高浸 透圧 応答 およ び Di a m o x 応答の す

べ て が 正 常範囲内 に と ど ま っ た こ と か ら， 本 報 の

S D M D の 症 例 で は網膜 お よ び R P E の 障害は た と え存

在す ると も広範囲で は なく むしろ限局性で あると示唆さ

れた． したが っ て本報の S D M D の 症例 と B M D ， パ タ
ー

ン ジス ト ロ フ イ ， S t a r g a r d t 病一黄色斑 眼 底群 およ び

家族性 ドル ー

ゼ な ど で 円盤状黄斑部変性症 を呈 した症

例と は
， 検眼鏡所見で は 一 見互 い に類似す ると も電気

生理学的 に は明 らか に 病態を異 に す る と結論さ れる ．

4 3 3

網膜下新生血管の 確認に も と づ く現在の S D M D の 診

断法で は， 本報の S D M D の 如き 限局性の病態を主徴

と す る症例 と B M D や パ タ ー ン ジ ス トロ フ ィ な どの 広

範囲の R P E 障害 を有 する疾患で 円盤状病変を き た し

た症例と を区別し えな い こと か ら， S D M D と診断さ れ

る症例の検索に ， 本報で用 い た電気生理学的手法 を取

り 入れ る こ と に よ っ て こ そ， 本症の よ り納得 しう る疾

患概念 を確立 す る通が今後 に拓 か れ て い る と指摘で き

よ う．

X II
． 先天 性責斑 部脈絡膿欠損

本症例で は 黄斑 部の 約 2 ． 5 乳頭径の大き さの 領域 に

お け る錐体 は著 し く障害さ れ て い ると推察され るに も

か か わ らず， O ff 応答急峻部の分光感度 は正 常範囲内

に と どま っ た
．
人 限の錐体数は中心裔く直径 1 ．5 m m

，

視角5 度う に約 11 万 個瑚 ， 黄斑部 仲 心裔を中心に 直

径5 m m
，
視角 16 度I に約 65 万 個瑚 ，網膜全体で約 680

万個 と い わ れ る．
した が っ て 本症例の黄斑部の病変部

に 相当す る 錐体数 は， 錐体総数の 1 割以 下と概算され

る ．
こ の概 算結果 をか え りみれ ば， 本症例 で off 応答急

峻部の 分光感度に 異常を きた さ なか っ た こ と は， 不合

理 と い う よ り は む し ろ当然であり
，
さ ら に本症 で 黄斑

部の病変部位 以外の領域 に お け る錐体機能が ほぼ健全

に保 たれ て い る事 を示 す所見と受 けと め られ る． 結果

X工I工 に 示 した よう に サ ル 眼 で x e n o n 光凝固 に よ っ て

得た貴斑 部の 4 乳頭径の大き さ の 人工的網脈絡膜萎縮

眼 で は， O ff 応答急峻部振幅の分光感度 は正 常対照眼

に 比 べ 明 らか に 低下 した． サ ル 眼 の 実験で得 られ た黄

斑部の 障害が光凝固 を施 した領域 に 大略限局す る とイ反

定 し， さ らに サ ル 限 で の 成績が人 眼 に お い ても 適用 し

う る と想定 した上 で
，
サ ル 眼 に お ける所見と本報の 黄

斑 部脈絡膜欠損の 症例に お ける off 応答急峻部の 分光

感度の 所見 を併 せ勘案す れ ば， O ff 応答急峻部の 異常

は
，
黄斑 部の 2 ．5 乳頭径 よ り明ら か に 広範囲の 障害を

示 し， お そら く は 4 乳頭径の 領域相当なt l し はそ れ以

上 の 広範囲の 錐体の 廃絶 に 相当する 障害 を意味す る と

指摘で き る． 本報 の 原発性黄斑部変性症の う ち S t a r －

g a rd t 病一黄色斑眼底群の 3 群お よ び 4 群， 家族性 ド

ル ー ゼ
，
P C D お よ び B C A M D に お い て o ff 応答急峻

部は異常 を呈 した
．
こ の 知見は， 検眼鏡所見 に よ っ て

は推定困難 な広範囲の 錐体障害の 存在 を， O ff 応答急

峻部を用 い る こ と に よ っ て初め て定量 的に 把握で き る

こ と を臨床電気生理学的 に 示 したも の と解 され る ．

以上 ， 原発性黄斑部変性症を電気生理学的網膜層別

機能検査法を用 い て 分析 し， 網膜内凰 視細胞ま た は

R P E の 選 択的か つ 広範囲 の 障害 を検出 す る こ と に

よ っ て上 記疾患の 主病変部位を明ら か に し， さ ら に 原

発性黄斑部変性症に お け る電気生 理学的鑑別診断法の
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原型 を操示 した．
こ こ に 本論文は， 原 発性黄斑郭変性

症の 診断な らび に 病態生理 の 解 明 に 新 たな道 を拓く も

の と考 える．

結 論

原発性黄斑部変性症 お よび そ の 類似疾患に 電気生 理

学的網膜層別機能検査法 を応用 し以下の 結論を得た．

1 ． 伴性遺伝性若年網膜分離症 で は錐体と網膜色素

上皮 に は著 しい 異常は検出さ れ ず ，
主 な異常は網膜内

層に 認め られ た．

2 ． S t a r g a rd t 病 一 黄色斑 眼 底群 で は， 網膜色素上

皮機能の 選択的検査法で あ る高浸透圧応答や D i a m o x

応答 の異常が E R G の異常 に 先行 して検出 され た こ と

か ら
， 本症 の病変 は網膜色素上皮に 初発 す る と 示唆さ

れ た．

3 ． B e s t の 卵黄棟貴斑部変性症お よ び そ の 保因者

で は
，
LノD の み な らず高浸透圧応答 も異常 で あり， 網

膜色素上 皮の障害が 示 唆 さ れ た． 高 浸 透圧 応答 が

B M D の 保因者の 検出に 有用で あ る こ と が示 され た．

4 ． 成人発症卵黄様黄斑 ジス トロ フ ィ で は LノD
， 高

浸透圧応答 お よ び Di a m o x 応答 の す べ てが正常範囲内

に と どま っ た こ とか ら
， 本症 は広範囲と い う よ りも む

しろ限局性の障害 を主徴と す る疾患で あ る と示 唆され

た
．

5 ． 網膜色素上皮 の パ タ
ー ン ジ ス ト ロ フ ィ で は 高浸

透圧応答が異常であり， 網膜色素上皮の障害が 示 唆さ

れた ．

6 ． 家族性 ドル ー ゼ で は高 浸透圧応答が 異常で あ

り
， 網膜色素上皮の 障害が 示唆 され た． 高浸透圧応答

は家族性 ド ル ー ゼと老人 性 ドル ー ゼの 鑑別 に 優れ た方

法 とな りう る こ とが示 され た．

7 ． 斑 状網膜症候群 は眼底所見 に 類似性 を有す る の

み で な く， 機能的 に共通す る異常く網膜色素上皮障害う

を保有す る疾患で ある こ とが 示唆 され た．

8 ． 進行 性錐体 ジ ス ト ロ フ ィ で は E R P お よ び off

応答急峻部 に 異常 を呈 した こ と か ら， 錐体 レ ベ ル で の

障害が本報で初めて実証さ れ た． 進行性錐体 ジ ス トロ

フ ィ に は， 錐体 レ ベ ル の 障害 を主徴 とす る と思わ れ る

症例くt y p e l，と錐体 レ ベ ル の 障害 の みで な く錐体系網

膜内層の障害 も ま た 関与 し て い る と 思 わ れ る 症例

くt y p e 21 の 2 型 に 電気生理学的に 分け られ た．

9 ． 中心 性輪紋状脈絡膜 ジス トロ フ ィ で は LノD ， 高

浸透圧応答お よ び Di a m o x 応答 は す べ て 正 常範閣内

に あ り
，
さ ら に s c o t o pi c b 波， p h o t o pi c b 波， 律動

様小 波， 3 0 H z fli c k e r E R G お よび off 応答急峻部な

どの E R G 応答の す べ て が 正常範囲内 にと どま っ た こ

とか ら， 本症 で は網膜お よ び網膜色素上皮 に広範囲の

林

著 し い 障害は な い と示 唆さ れ た．

10 ． 良性中心 輪状黄斑 ジス ト ロ フ ィ で は， E R G の錐

体系応答 と杵体系応答が と も に 障害さ れ る点に お い て

機能的に は進行性錐体杵体 ジ ス ト ロ フ ィ と類似した
．

しか しな が ら良性中心輪状黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ で は進行

性錐体杵体 ジス ト ロ フ ィ と 異な り E R G の 各成分 の頂

点潜時に著しい延長 を認めない こ とか ら， 良性中心輪状黄

斑 ジ ス トロ フ ィ と進行性錐体杵体 ジス トロ フ ィ とは鑑

別 され ， 両者が 互 い に 病態 を異に す る 疾患で あ ると示

唆 され た ．

1 1 ． 非原発性 また は先天 性停止性と思わ れ て い ると

こ ろの 中心性衆液性脈絡網膜症
，
老人性 円盤状黄斑部

変性症お よ び先天性黄斑部脈絡膜欠損 の 症例で は電気

生理学的に 著 しい 異常 を認め ず， した が っ て これ らの

症例に お け る病態は広範囲と い うより もむしろ限局性の

障害 を主 徴 とす る と見徹さ れ た．

1 2 ． 以 上 の 知見か ら原発性黄斑部変性症で は非原発

性の 費斑 部疾患と は異な り 眼底所見か ら は予 想し難い

広範囲の障害が存在 す る こ とが 明 ら か と な り， 電気生

理 学的網膜層別機能検査法が原発性黄斑部変性症の 主

病変部位 の 推定に 極 めて 有用 で あ る と結論さ れ た． 原

発性黄克郎変性症 に お ける以 上 の 電気生理学的検索所

見 に も と づ い て鑑別診断 の フ ロ ー

チ ャ
ー

ト を案出し

た ．
こ こ に 本研究が原発性黄斑部変性症の 病態生理 の

解明に よ り立 ち入 っ た洞察を与 えた の み な らず鑑別診

断に も際立 っ た進歩 をも た ら した も の と考 える．

謝 辞

稿 を終 える に臨 み ， 御 指導， 御校閲 を賜 わり まし た恩師

米村大蔵教授 に深甚 の謝 意を捧 げます
． 本研究 に 多大なる

御協力 を賜わ りま し た河崎
一

夫助 教 掛 こ深謝 い た し ます ．

本研究の 要 旨は第89 回日本眼科学会総会 く198 引 シ ン ポ

ジ ウ ム r 紫斑疾患J に て講 演 した ．

文 献

り 松井瑞 夫 二 原発性黄斑郡変性症 の 分類 と そ の 臨

床像， 眼科 M o o k ， 第26 巻， 網膜脈絡膜 の 変性疾患く窪

田編I ， 1 4 0一工52 頁， 金 原出版， 東京．
1 9 7 9 ．

2 I F r a n c o i s ， J ．
，
d e R o 11 C k ， A ．

，
V e r ri e s t

，
G ． 良

S z m i gi el s k i ， M ． こ A n e x t e n d e d cli n i c al t e st of th e

O C u l a r s t a n di n g p o t e n ti al a n d it s r e s u lt s i n s o m e

c a s e s o f r e ti n al d e g e n e r a ti o n ． P r o c ． 4 th I S C E R G

S y m p ． J p n ． J ． O ph th al m o l ． ， 1 0 ， S u p pl ． ， 2 5 7
－ 26 8

く19 6 61 ．

3 I F r a n e oi s ， J ．
，
d e R o ll C k

，
A ．

，
鹿 F e rn a n d e s

－

S a s s o
，
D ． こ E l e c t r o －

O C u l o g r a p h y i n v it ellif o r m

d e g e n e r a ti o n of th e m a c ul a ． A r ch ． O p h th al m ol ． ， 77 I



原発性黄斑部変性症 の電気生理学的特徴に つ い ての 研究

726
－

7 3 3 く19 6 71 ．

4 I B e s t ， F ． ニ O b e r ei n e h e r e d ita r e M a c u l a －

a ff e c －

ti o n ． Z t s ch r ． A u g e n h eil k ．
，
1 3 ， 1 9 9

－1 2 2 く19 0 51 ．

5I D e u t m a n ， A ． F ． 二 E l e c t r o －

O C u l o g r a p h y i n

f a mi 1i e s w ith v it ellif o r m d y s tr o p h y o f th e f o v e a －

A r ch ． O ph th al m ol ．， 8 1 ， 3 0 5
－

31 6 く1 96 91 ．

6 I W ei n g ei s t ， T ． A ．
，
K o b ri n

，
J ． L 一 皮 W a t zk e

，
R ．

C ． こ H i st o p a th ol o g y o f B e st
，

s m a c u l a r d y s t r o p h y ．

A r ch ． O ph th a l m ol ． ， 1 0 0 ， 1 1 0 8
－1 1 14 く1 9 821 ．

り F r a n gi eh ， G － T ．
，
G r e e n

，
W ． R ． 及 F i n e

，
S ． I J ． こ

A hi s t o p a th ol o gi c st u d y o f B e s t
，

s m a c u l a r d y st r o
－

ph y ． A r c h ． O ph th a l m ol ．， 1 0 0 ， 1 11 5
－

1 1 21 く19 8 21 －

8 I H a d d e n ， 0 ． B ． 及 G a s s
， J ． D ， M ． ニ F u n d u s

fl a vi m a c u l a t u s a n d S t a r g a rd t
，

s d i s e a s e ． A m ． J ．

O p h th al m o l ． ， 8 2 ， 52 7
－

5 3 9 く19 7 61 ■

9 1 S k al k a ， H ． W ． こ E l e c t r o p h y si ol o gi c v a ri a bilト

ty i n f u n d u s fl a vi m a c u l a t u s ． P r o c ． 1 6 th I S C E V

S y m p ．， J p n ． J ． O p h th al m ol ． ， S u p pl ． ， 7 5
－

7 9 く1 9 79I ．

岬 米村大蔵 二 人 眼網膜電図の 研究． 日限 ， 8 1
，
16 3 2

－

16 6 5 く19 7 71 ．

1 11 Y o n e m u r a ， D ． こ S t u d y of th e h u m a n el e c tr o
－

r e t in o g r a m ， n e W a p P r O a C h e s t o o p h th a l m i c el e c tr o
－

di a g n o si s ． P r o c ． 1 6th I S C E V S y m p ． ，J p n ． J ． O p h th al －

m ol ．
，
S u p pl ． ， 7 5

－ 7 9 く1 9 791 ．

1 21 Y o n e m u r a ， D ． 鹿 K a w a s a k i
，
K ． こ N e w

a p p r o a c h e s t o o p h th al m i c el e c t r o d i a g n o si s b y

r e ti n al o s cill a t o r y p o t e n ti al ， d r u g－i n d u c e d r e s
－

p o n s e s f r o m r e ti n a l pi g m e n t e pith eli u m a n d c o n e

p ot e n ti al ． D o c ． O ph th al m o l ． ， 4 8 ， 1 6 3－22 2 く19 7 91 ．

1 3I 米村大 蔵 ． 河崎 一

夫 こ 臨床網膜電図学． 第 1 版，

医学書院， 東京． 1 9 8 5 ．

1勾 米村大 蔵 ．河 崎 一 夫こ 律動様小波 とそ の 臨床， 眼

科 M o o k ， 第 14 巻， 眼 と電気生 理く田沢編う， 59－70 貢，

金原出版
，
東京． 1 9 8 0 ．

1句 真舘幸子 こ 眼 球常存電位に お よ ぽ す高浸透圧負

荷の 効果 と その 臨床応用 ． は1正 常者に お ける検討． 日

限， 8 6
，
3 8 5－395 く1 9 8 21 ．

1 6J S t o n e
，
F

．
L

． 及 B r o w n
，
J ． H

． U ． こ P r o g r a m i n

d r u g r e s e a r c h ． J ． A m ． P h a r m ． A s s ． N s ．
，
8
，
43 9－44 2

く19 6即．

1 7I 小 川 龍 ． 藤田 達三 ． 福 田義 一

二 日本人 の 循環血

液量正常値の 研究． 呼循， 1 8 ， 7 9 牒4 く19 7 01 ．

1 81 S h a t z
，
II ．

，
B u r t o n

，
T ．

，
Y a n n u z zi

，
L ． 鹿 R a b b

，

M ． こ 1 n t e r p r e ta ti o n o f f u n d u s fl u o r e s c e i n

a n gi o g r a p h y ． C ． V ． M o sb y ， S t ． L o u i s ， 19 7 8 ．

191 N o b l e
，
K ． G ． 鹿 C a r r

，
R ． E ． こ S t a r g a r d t

，

s

di s e a s e a n d f u n d u s fl a vi m a c u l a t u s ． A r ch ． O ph th a l
－

4 3 5

il1 01 ． ， 9 7 ， 1 2 8 ト128 5 く19 7 91 ．

2 0J F i sh ， G ．
，
G r e y ， R ．

，
S h e m i ， K ． S ． 也 B i r d

，
A ■

C ． 二 T h e d a r k c h o r oid i n p o s te ri o r r e ti n al d y st r o
．

ph i e s ． B rit ． J ． O p h th al m ol ．， 6 5 ， 3 5 9
－ 3 6 3 く19 811 ．

2 リ E r a u s b a r ， M ． F ．
，
M a r g o li s ， S ．

，
M o r s e

，
P －

H ． 鹿 N u g e n t ， M ． E ．
二 P s e u d o h y p o p y o n i n B e st

，

s

V it e11if o r m m a c ul a r d y st r o ph y ． A m ．J ． O ph th a l m o l ． ，

94
，
3 0－37 く19 8 2I ．

22I M ill e r ， S ． A ． こ F l u o r e s c e n c e i n B e st
，

s v it elli －

f o r m d y s t r o ph y ， 1i p o f tl S Ci n a n d f u n d u s fl a v i m a c u
．

1 a t u s ． B r ． J ． O ph th a l m ol ． ， 6 2 ， 2 5 6
－2 6 0 く19 7 8J ．

23ナ M ill e r ， S ． A ． こ M ul tif o c al B e s t
，

s v it ellif o r m

d y s tr o p h y ． A r ch ． O p h th al m o l ．， 9 5 ， 9 8 4
－

9 90 く19 77J ．

24I G a s s ， J ． D ． M ． こ A cli ni c o p a t h ol o gi c s t u d y of a

p e c uli a r f o v e o m a c ul a r d y s tr o p h y ． T r an S ． A m ．

O p h th al m ol ． S o c ． ， 7 2 ， 1 3 9－
．
156 く19 7 4l ．

2 5I G a s s ， J ． D ． M ． 二 S t e r e o s c o pi c a tl a s of m a c ul a r

di s e a s e s ． p1 7 0－17 5 ， C ．
V ． M o sb y ， S ai n t L o u i s ， 1 9 7 7 ．

2 6I E rill ， A ． E ． こ V it elli r u pti v e m a c ul a r d y st r o
－

ph y ， p6 6 5
H

7 04 ． I n A ． E ． K ri11 くed ．1 ， K rill
，

s h e r e d it a r y

r e ti n a l a n d c h o r oi d al d i s e a s e s
，
H a r p e r 鹿 R o w ，

H a g e r st o w n ， 1 97 7 ．

2 7I S j 6 g r e n ， H ． こ D y s tr o p hi a r e ti c ul a ri s l a m i n a e

pi g m e n t o s a e r e ti n a e ． A c t a O p h th al m ol ． ， 2 8 ， 2 7 9
－ 2 95

く19 5 01 ．

2 8I D e1 1t m a n ， A ． F ．
，
V a n B l o m m e s t ei n ， J ． D ． A ．

，

H e n k e s
，
H ． E ．

，
W a a r d e n b u r g ， P ． J ． 鹿 Y a n D ri 朗 t

，

E ． S ． こ B u tt e rfl y
． sh a p e d pi g m e n t d y s tr o ph y o f th e

f o v e a ． A r c h ． O ph th a l m ol ． ， 8 3 ， 5 5 8
－

5 6 9 く19 7 0ナ．

291 M e s k e r ， R ． P ．
，
0 0 S t e r h ui s

，
J ． A ． 鹿 D ell e m a lt

，

J ． W ． こ A r e ti n a l l e si o n r e s e m b li n g Sj o g r e n
，

s

d y s t r o p hi a r eti c u l a ri s l a mi n a e p l g m e n t O S a e r eti n a e ．

P e r s p e ct ． O p h th l m ol ． ， 2 ， 4 0
M 4 5 く1 9 701 ．

3 0ナ Sl e z a k ， H ． 8 E II o m m e r
，
K ． ニ F u n d u s p u lv e r u ．

1 e n t u s ． A l b r e c h t v o n G r af e s A r c h ． K li n ， E x p ．

O ph th al m o l ． ， 1 7 8 ， 1 77
－ 1 8 2 く1 9 691 ．

3 11 H si e h ， R ． C ．
，
Fi Il e ． B ． S ． 鹿 I ．y o u s ， J ． S ． こ

P a tt e r n ed d y st r o ph i e s o f th e r e ti rl al pi g m e n t e pi th e
－

1i u m ． A r c h ． O p h th al m o l ． ， 95 ， 4 2 9L 43 5 く19 7 7I ．

3 21 M a r m o r ， M ． F ． 鹿 B y e r s ， B ． こ P a tt e r n d y st r o －

p h y o f th e r e ti n al pi g m e n t e pith eli u m ． A m ． J ．

O ph th al m o l ． ， 8 4 ， 32
－ 4 4 く19 7 71 ．

3 31 福田雅俊 二 糖尿病性網膜症の 分類， 3 ． 新し い 分

類の 捷唱． 眼 科 M o o k
，
第8 巻

．
糖尿 病と眠く福 田編う，

21 6－21 9 頁， 金原出版， 東京．
1 9 7 9 ．

3 41 K ri11 ， A ． 1L 鹿 K l ei n
，
B ． A ． 二 Fl e c k e d r e ti n a

S y n d r o m e ．
A r c h ． O p h th a l m ol ．， 7 4 ， 4 96

－

5 0 8 く19 6 5J ．



4 3 6

3 5ナ E ri ll ， A ． E ．
こ F l e c k e d r e ti n a d i s e a s e s ， P 7 3 4

－82 4 ． l n A ． E ． K rill くe d ．h K rill
－

s h e r e d it a r y r e ti n al

a n d c h o r o id al d i s e a s e s
，
H a r p e r 8 z R o w ， H a g e r s

－

t o w n
，
1 9 7 7 ．

3 6I E rill ， A ． E ．
，
D e u t m a n

，
A ． F ． 及 Fi sh m a n

，
M ． ニ

T h e c o n e d e g e n e r a ti o n s ． D o c ． O p h th a l m ol ． ， 3 5 ， ト8 0

く19 7 31 ．

3 7ナ E ri 11 ， A ． E ． ニ C o n e d e g e n e r a ti o n ， P 4 2 1－47 8 ． I n

A ． E ． K rill くe d ．ン， K rill
，

s h e r e dit a r y r e ti n al a n d

Ch o r oid al di s e a s e s
，
H a r p e r 8 t R o w ， H a g e r st o w n ，

1 9 7 7 ．

3即 G o o d m a TL ， G ．
，
R i p p s ， H ． 及 S i e g el ， I ． M ． こ

C o n e d y sf u n c ti o n s y n d r o m e s ． A r c h ． O ph th a l m ol ． ，

70
，
2 1 4

－

2 3 1 く19 63I ．

3 9ナ K rill ， A ． E
．
虐乙 D e llt m a n ， A ． F ． ニ T h e v a ri o u s

C a t e g O ri e s o f j u v e nil e m a c u l a r d e g e n e r a ti o n ． T r a n s ，

A m ． O ph th a l m ol ． S o c ．， 7 0 ， 2 3 0
－ 2 4 5 く19 7 2I ．

4 0I O h b a ， N ． こ P r o g r e s si v e c o n e d y st r o p h y i f o u r

C a S e S O f u n u s u al f o r m ． J p n ． J ． O p h th al m ol ．， 18 ， 5 0
－

6 9

く19 74I ．

4 1I 飯沼 巌 ． 愛川和 代 こ 22 年前 に 見た P r o g r e s si v e

C O n e d y st r o ph y の そ の 後， 眼私 28 ，1 5 8 8－15 94 く197 7J ．

4 2I B e r s o n ， E ． L ．
，
G o u r a s

，
P ． 息 G u n k el

，
R ． D ． ニ

P r o g r e s si v e c o n e－r O d d e g e n e r a ti o n ． A r c h ， O p h th a ト

m ol ．
，
8 0

，
6 8

－

76 く19 6 8I ．

4 3I B e r s o n ， 駄 L ．
，
G o n r a s

，
P ． 盈 G 11 n k el

，
R ． D ． 二

P r o g r e s si v e c o n e d e g e n e r a ti o n ， d o m i n a n tl y i n h e rit
－

e d ． A r ch ． O p h th al m o l ． ， 8 0 ， 7 7
－

8 3 く196 8J ．

44I V e r ri e s t ， G ． ニ F u r th e r st u di e s o n a c q u i r e d

d efi c i e n c y o f c ol o r di s c ri m i n a ti o n ． J ． O p t ． S o c ． A m ． ，

53
，
1 8 5

－

1 9 5 く19 63I ．

4 5I E ri 11 ， A ． E ． こ R e gi o n al c h o r oi d a l a t r o p hi e s ，

p9 3 9
－ 9 78 ． I n A ． E ． K rillくe d ．1 ， K rill

，

s h e r e d it a r y

r e ti n al a n d c h o r o id al di s e a s e s
，
H a r p e r 8 z R o w ，

H a g e r s t o w n ， 1 97 7 ．

4 6I C a r r ， R ． E ． こ C e n t r al a r e ol a r ch o r oid al d y s t r o
．

ph y ． A r ch ． O p h th al m o l ． ， 7 3 ， 3 2－35 く19 6 51 ．

4 7I F e r r y ， A ． P ． ， L l o Y e r a ， I ． 鹿 S h a f e r ， D ． M ． ニ

C e n t r al a r e ol a r c h o r o id a l d y st r o p h y ． A r c h ．

O ph t h al m ol ． ， 8 8 ， 39
－ 4 3 く197 2I ．

4 8I S o r s b y ， A ． 鹿 C ri c k
，
R ． P ． こ C e n t r a l a r e ol a r

C h o r o id a l s cl e r o si s ． B r ． J ． O ph th a l m o l ． ， 3 7 ， 1 2 9－13 9

く1 95 3I ．

4 9I A s h t o n ， N ． こ C e n t r al a r e ol a r c h o r o id al s cl e r o ．

Si s ， A h i st o －

p a th o l o gi c s t u d y ． B r ． J ． O ph th a l m ol ． ， 37 ，

1 4 0
－

1 47 く19 531 ．

5 0I 湯 沢美都子
． 若菜恵 一 ． せ井瑞 夫 こ 中心性輪紋状

林

脈絡膜萎縮症の 病像 の 検討． 臨眼 ， 3 7 ， 4 5 3－4 59 く19 83う．

5 11 D e u t m a n ， A ． F ． こ B e n i g n c o n c e n t ri c a n n ul a r

m a c ul a r d y st r o ph y ． A m ． J ． O ph th a l m ol ．， 7 8 ， 3 8 4－396

く1 9 7 41 ，

5 2I v a n d e n B i e s e n ， P ． R ．
，
D e u t m a n

，
A ． F ． 良

P i n c k e r s
，
A ． J ． L ． G ． ニ E v ol u ti o n of b e ni g n c o n ．

C e n t ri c a n n u l a r m a c u l a r d y s t r o p h y ． A m ．J ． O ph th al ．

m o l ．
，
1 0 0

，
7 3－78 ロ98引．

5 3I 宇 山昌 延 こ 老人 性 円盤性黄斑部変性症． 眼札 21
，

5 1 ト5 2 0 く19 7 9ン．

5 4I 松井瑞 夫 ．湯 沢 美 都子 こ 原 発 性黄克郎変性症 の 診

断基準作製に 関す る研究． 厚 生 省特定疾患， 網膜 脈絡

膜萎縮症調査研究班
， 昭和53 年 度研究報告書，1 11 － 11 9

く19 7 9I ．

5 5I G r e e n ， W ． R ． ニ P a th ol o g y o f th e m a c ul a
，

m a c ul a r d y st r o p h i e s ， p 9 2 5－92 7 ． I n W ． H ． S p e n c e r

くe亡り， O p h th a l m i c p a th ol o g y ， V ol ．2 ， 3 r d ed ． W ． B ．

S a u n d e r s C o ．
，
P h il a d el ph i a ， 1 9 8 5 ．

56I D u k e ． El d e r ， S ． こ C o n g e n it a l d e f o r m iti e s ， p61 4

－61 9 ． I n S ． D u k e － E l d e rくe d ．I ， S y st e m o f o ph th a l m ol o ．

g y ， H e n r y K i m p t o n ， L o n d o n ， 19 6 4 ．

57I 米村 大蔵 こ 電気生 理 学的手法 に よ る 網膜層別機

能検査 と く に 網膜色素上皮の 薬物誘発応答． 眼 紀， 36 ，

6 72－68 1 く1 98 5I ．

58I Y a n o f f ， M ．
，
R a h n

，
E ． K ． 及 Zi m m e r m a n

，
L ．

E ． ニ H i s t o p a th ol o g y o f j u v e n il e r eti n o s c h i si s ． A r ch ．

O p h th al m ol ． ， 7 9 ， 4 9
－ 5 3 く19 6 軋

59I D e 11t m a n ， A ． F ． 二 V it r e o r eti n a l d y s tr o ph i e s ，

p l O 4 3
－1 1 08 ． I n A

．
E

． K rill くe d ．I ， K rill
，

s h e r e dit a ry

r e ti n al a n d c h o r o id a l di s e a s e s
，
H a r p e r 8 t R o w ，

H a g e r st o w n ， 1 9 7 7 ．

6 0J A r d e n ， G ． B ．
，
B a r r a d a

，
A ． 良工K el s e y ， J ． H ． 二

N e w cli n i c a l t e s t o f r e ti n a l f u n c ti o n b a s e d u p o n th e

S t a n d i n g p o t e n ti al o f th e e y e ． B r ．J ． O ph th al m o l ． ，4 6 ，

4 4 9
－

4 6 7 く19 6 2I ．

6 1J G o u r a s
，
P

． 及 C a r r
，
R ． E ． ニ L i gh t －i n d u c e d D C

r e s p o n s e s o f m o n k e y r e ti n a b e f o r e a n d a ft e r c e n tr al

r e ti n al a rt e r y i n t e r r u p ti o n ． I n v e s t ． O p h th al m ol ． ， 4 ，

3 1 0－31 7 く19 6 5I ．

6 2I M e r in ， S ． 鹿 L a n d a u
，
J ． こ A b n o r m al fi n d i n g s

i n r el a ti v e s o f p a ti e n t s w ith j u v e n il e h e r e dit a ry

m a c ul a r d e g e n e r a ti o n くS t a r g a r d t
，

s di s e a s eJ ．

O p h th al m ol o gi c a ， 1 6 1 ， ト1 0 く1 9 7 0J ．

6 3I F i s h m a n ， G ． A ． ニ F u n d u s fl a vi m a c u l a t u s ．

A r c h ． O ph th a l m ol ． ， 94 ， 2 0 6 1r 2 0 6 7 く1 9 7 6J ．

64I A r L m a r k ru d ， N ． ニ F u n d u s fl u o r e s c ei n a n gi 0 －

g r a ph y i n f u n d u s fl a v i m a c ul a t u s a n d S t a r g a rd t
，

s



原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴 に つ い ての 研究

di s e a s e ． A c t a O p
h th al m ol ．

，
57
，
17 卜 1 8 2 u 9 7別．

糊 I r v i n e ， A ．
R ． 及 W e r g el a n d ， F ． L ． J r 二 S t a r－

g a r d t
，

s h e r ed it a r y p r o g r e s si v e m a c ul a r d e g e n e r a
－

ti o n ． B r ． J ． O p h th al m ol ． ， 5 6 ， 8 1 7－82 6 く1 9 7 2J ．

瑚 E a gl e ， R ． C ．
，
L u c i e r

，
A ． C ．

，
B e r n a r di n o

，
V ．

B ． 鹿 Y a n o f f
，
M ． こ R e ti n al pi g m e n t e pith el i al

a b n o r m a liti e s i n f u n d u s fl a vi m a c u l a t u s ． O p h th a l
－

nl Ol o g y ， 8 7 ， 1 18 9－1 2 0 0 く1 9 80 1 ．

6 7J S t ei n b e r g ， R ． H ．
，
Li n s e n m ei e r

，
R － A 一 息

G riff ， E ． R ． こ T h r e e li gh t－e V O k e d r e s p o n s e s of th e

r et in al p l g m e n t e pith eli u m ． V i si o n R e s ．
，
2 3 ， 1 3 1 5

－

1 3 23 く19 8 31 ．

脚 向 茂雄
■ 米村大 蔵 ． 河 崎 一

夫 こ 高浸透圧 応答
，

網膜色素上皮の 膜電位 か ら の 検討． 日 限 ，
8 8

，
1 4 9 2

－149 6 く19 8 礼

卿 若林謙ニ
．

山崎清彦 ．

河崎 一

夫
． 米村大 蔵 二 高張

液が1i gh t ri s e に お よ ぼす 抑圧 効果の 研究． 日限， 8 9 ，

42 3－42 7 く19 8引．

70I D e u t m a n ， A ． F ． 鹿 R ll m k e
，
A ． M ． I ．． ニ R e ti －

c ul a r d y st r o ph y o f th e r e ti n al p l g m e n t e pith eli u m ．

A r c h ． O p h th al m o l ． ， 8 2 ， 4－9 く1 96 9l ．

叩 真舘幸子 こ 眼 球常存電位 に お よ ぽ す 高浸透圧 負

荷効果 とそ の 臨床応用 ， くm う数種の 眼 底疾患 に お け る

検討． 日限， 8 6 ， 3 9 6－4 13 く19 8 21 ．

7 2I F a r k a s ， T ． G ， ニ D r u s e n o f th e r e ti n al pi g m e n t

e pith eli u m ． S u r v ． O p h th al m ol ． ， 1 6 ， 7 5－87 く1 9 7 1I ．

73I N e w ell ， F ． W ．
，
K rill

，
A ． E ． 息 F a rk a s

，
T ． G ． ニ

D r u s e n a n d f u n d u s fl a v i m a c u l a t u s こ Cli n i c al

f u n c ti o n al a n d h i st ol o gi c c h a r a c t e ri sti c s ． T r a n s ．

A m ． A c a d ． O p h th al m ol ． 8 t O t ol ． ， 7 6 ， 8 8リー1 00 く1 97 2J ．

7 4I F i s h m a n ， G ． A ．
，
C a r r a s c o

，
C ． 及 F i s h m a n

，

M ． こ T h e el e c t r o － O C ul o g r a m i n d iff u s e くf a m ili a 11

d ru S e n
．
A r c h ． O p h th al m o l ． ， 94 ， 2 3 ト23 3 く1 9 76I ．

75I D e u t m a n ， A ． F ． 及 J a n s e n
，
L ． M ． A ． A ． こ

D o mi n a n tl y i n h e rit e d d r u s e n of B r u c h
，

s m e m b r a n e ．

B r ． J ． O p h th al m ol ． ， 5 4 ， 3 7 3－38 2 く19 70l ．

76I 河崎
一

夫 ■ 若 林 謙 ニ ． 米村大 蔵 ． 田辺 譲 二 ．

川 口

泉 ． 真舘幸子 ． 宇山 昌 延 こ 網膜疾患の 電気生理 学的分

析， F l e c k e d r e t in a s y n d r o m e ． 臨眼 ， 3 6 ， 2 9 7山300

く19 821 ．

771 Y o n e m u r a ， D ．， K a w a s a k i
，
K ．

，
W a k a b a y a s hi ，

K
リ
M a d a c hi － Y a m a m o t o

，
S ． 8 t K a w a g u c h i ， I ． 二 N e w

a p p r o a c h t o el e c t r o ph y si ol o g l C al a n al y si s o f fl e c k
－

e d r e ti n a s y n d r o m e ． D o c ． O p h th al m o l ． P r o c ． S e r ． ，3 1 ，

16 5－1 75 く19 8 21 ，

78I B a b el ， J ． 及 S t a n g o s ， N ． こ P r o g r e s si v e d e g e n e
－

r a ti o n o f th e ph o t o pi c s y st e m ． A m ． J ． O p h th al m ol ．，

4 3 7

7 5 ， 5 1 ト 5 2 5 く1 97 31 ．

7 9I F r a n c o i s ， J ．
，
D e R o u c k

，
A ． 及 D e L a e y ， J ． J ． こ

P r o g r e s si v e c o n e d y st r o ph i e s ． O p h th al m o l o gi c a ，

1 7 3
，
8 1－10 1 く1 97 61 ．

8 0I 河崎
一

夫
． 米村 大蔵 一 仲里博彦 ． 若林謙 ニ ． 白鳥

裕 ． 坂 井尚登 二 網膜電図 に お ける明 所祝過程の 研究．

日 眼， 84 ， 15 7 小1 5 8 0 く19 8研．

8り 若林謙ニ ． 米村大蔵 ．

河崎 一 夫 一 宇山 昌延 二 網膜

脈絡膜疾患の 電気生 理学的分析， C h o r oi d e r e m i a ． 眼

紀， 3 5 ， 7 7 5－779 く19 841 ．

8 2I M a ff ei ， L ． 及 F i o r e n ti n i
，
A ． 二 E l e c t r o －

r eti n o g r a p h i c r e s p o n s e s t o al te r n a ti n g g r a t in g s

b ef o r e a n d a ft e r s e cti o n o f o p ti c n e rv e ． S ci e n c e ，2 1 l ，

9 5 3－954 く1 9 8い．

8 3I R i n g o ， J ．
，
V a n D u k

，
B ． 鹿 S p e k r eij s e ， H ． こ

P a tt e rn E R G o f th e c a t ． V i si o n R e s ．
，
24

，
8 5 9－96 5

く1 9 8 41 ．

8 4I 白 尾 裕 ．

河 崎
一

夫 ． 米 村 大 蔵 一 輪 島 良 平 二

P a tt e rn r e V e r S a l 刺激に よ るカ エ ル E R G ， 網膜 内層由

来に つ い て ． 日限 ， 8 7 ， 3 5 7
－ 36 2 り98 3I ．

8 5ナ S c h u u r m a n s ， R ． P ． 及 B e r ni n g e r ， T ． こ L u mi ．

n a n c e a n d c o n tr a s t r e s p o n s e s r e c o rd e d in m a n a n d

C a t ． D o c ． O p h th al m ol ． ， 5 9 ， 1 8 7
－

19 7 く19 8引 ．

8 6I E li e n ， B ． A ． 鹿 K rill
，
A ． E ． こ F u n d u s fl a vi －

m a c u l a t u s ． C l in i c al
，
f u n c ti o n a l a n d hi s t ol o gi c

O b s e r
－

v a ti o n s ． A m ． J ． O p h th al m o l ． ， 6 4 ， 3
q

23 く1 9 671 ．

8 71 清水弘
一
．野 寄書美春 ニ レ ー ザ ー 光凝固， 1 2 6 － 13 1

頁， 医学書院， 東京．
19 8 2 ．

8 8I 宇山 昌延 二 網膜色素上皮形態と機能． 眼 科， 2 6 ，

1 03 3－1 0 4 3 く1 9 8 41 ．

8 9I G a s s ， J ． D ． M ． こ B ull o u s r e ti n a l d e t a c h m e n t
，

a n u n u s u al m a nif e s t a ti o n o f idi o p ath i c c e n t r a l

S e r O u S C h o r oi d o p a t h y ． A m ． J ． O p h th al m ol ． ， 7 5 ， 8 10

－82 1 く19 7 3I ．

90I 宇 山 昌 延 ． 塚 原 勇 ． 浅 山 邦 夫 ニ M u ltif o c a l

p o s t e ri o r pi g m e n t e pi th eli o p a th y ， 多発性後極部網膜

色素上皮症 と そ の 光凝固に よ る治療． 臨眼 ， 3 1
，
3 5 9

－37 2 く19 7 71 ．

9 11 G a s s ， J ． D ． M ． 二 A c u t e p o s t e ri o r m u ltif o c al

pl a c oid pi g m e n t e pith eli o p a th y ． A r c h ． O ph th al m o l ． ，

8 0
，
1 7 7－1 8 5 く1 9 681 ．

92I B u r g e s s ， D ． こ S u b r e ti n al n e o v a s c u l a ri z a ti o n i n

a p a tt e r n d y s t r o p h y o f th e r e ti n al p l g m e n t e pith e
，

1i u m ． R e ti n a
，
1
，
15 l－1 55 く19 8 11 ．

9 3I K l ei n ， R ．
，
Le w i s

，
R ． A ．

，
M e y e r s ， S ． M ． 鹿

M y e r s ， F ． L ．
ニ S u b r e ti n a l n e o v a s c u l a ri z a ti o n

a s s o ci a t e d w ith f u n d u s fl a vi m a c u l a t u s ． A r c h ．



43 8

O ph th a l m o l ． ， 9 6 ， 2 0 5 4q 2 0 57 く19 7引．

若 林

E le ct r od iag n o sis o f p rl m ar y m a C ul a r d y st r o p hi e s K e nji W a k a b a y ash i ， D e p a rt m e nt o f

O p h th al m ol og y ， S c h o ol o f M e di ci n e ， K a n a z a w a U ni v e rsi t y ， K a n a
z a w a 9 2 0 － J ． J u z e n M e d ． S o c ．

，

9 5 ， 3 9 9 － 4 3 9 く1 9 8 61

K e y w o rd s こ ele ct r o
－ O C ul o g r a m くE O Gl ， el e ct r o r eti n o g r a m くE R Gl ，j u v e n n e r eti n o sch isi s ，

St a r g a r d t
，

s di se a s e
，
fu n d u s fl a vi m a c ulat u s ， B e st

，

s m a c ul a r d y st r o p h y ，

fb v e o m a c u l a r vit ellif o r m d y st r o p h y ， P at t e r n d y st r o p h y ， fa m ili al d r u se n ，

p r o g
r e s si v e c o n e d y st r o p h y ， C e n t r al ar e ola r ch o r oi d al d y st r o p h y ， b e ni g n

C O n C e n t ri c a n n ul a r m a c u la r d y st r o p h y

A b st r a c t

P ri m a r y m a c u l a r d y s t r o p h i e s w e r e st u d i e d w it h el e ct r o p h y si o l
o gi c al m e t h o d s d e v el o p e d i n o u r

d e p a r t m e n t ． T h e．el e c t r o r e ti n o g r a p h i c r a p i d o ff
－

r e S P O n S e a n d e a rl y r e c e p t o r p o t e n ti al w e r e

St u d i e d ih o r d e r t o e v al u at e t h e c o n e a c ti v ity 三 t h e o s cill a t o ry p o t e n ti al s くO PJ， P h o t o p i c bくb p ト

a n d s c o t o pi c bくb sl
－

W a V e S W e r e u S e d t o e sti m at e t h e i n n e r r e ti n al a c ti viti e s i t h e el e c t r o
－ O C ul o －

g r a p hi c li g h t ri s e く1ig h t p e a k t o d a r k t r o u g h r ati o ， LI DJ ， h y p e r o s m o l a rit y r e sp o n s e a n d D i a m o x

r e sp o n s e w e r e u s e d t o a s s e s s t h e r e ti n al p ig m e n t e p it h eli u m くR P EJ a cti viti e s ．

I n j u v e n n e r e ti n o s c h i si s t h e b s
－

W a V e a n d O P w e r e l o w i n a m p lit u d e 三 t h e r a p i d o ff
－

r e SP O n S e ，

LI D ， h y pe r O S m O l arity r e s p o n s e a n d D i a m o x r e sp o n s e w e r e w it h i n n o r m al r a n g e s ． T h e s e fi n d i n g s

i n d i c a t e th a t t h e p rl m a r y a f f e ct e d sit e i n J u V e n 且e r e ti n o s c h i si s i s i n t h e i n n e r r e ti n a ．

I n S t a r g a r d t
，

s d i s e a s e － f u n d u s fl a v i m a c u l at u s くf o u r s u b g r o u p s b a s e d o n fu n d u s a p p e a r a n c eニ

N o b l e 及 C a r r
，
1 9 7 9J ， t h e h y p e r o s m o l a ri t y r e s p o n s e w a s d i m in i s h e d i n g r o u p 2 ． T h e h y p e r

－

o s m o l a rit y r e s p o n s e a n d D i a m o x r e s p o n s e w e r e s u p p r e s s e d i n g r o u p s 3 a n d 4 ． T h e R P E a b －

n o r m al it y ， W hi c h w a s d i s cl o s e d b y t h e s e r e s p o n s e s p r e c e d e d t h e r e ti n al a b n o r m alit y a s s e s s e d

b y t h e E R G ． T h e s e fi n d i n g s a r e c o n si st e n t w i th t h e h i st o l o g i c al fi n d i n g s t h at t h e p ri m a ry d e f
e ct

o f t h i s d i s e a s e i s i n t h e R P E ．

I n B e st
，

s m a c u l a r d y st r o p h y くB M DJ a n d i t s g e n et i c c a r ri e r ， t h e h y p e r o s m ol a rit y r e s p o n s e a s

w ell a s t h e LI D w e r e s u b n o r m al ． T hi s i n di c a t e s a n R P E a b n o r m alit y ，
T h e h y p e r o s m o l a ri ty

r e s p o n s e i s u s e fu 1 i n d et e ct i n g g e n e ti c c a r ri e r s o f B M D ．

I n f o v e o m a c ul a r v it elli f o r m d y st r o p h y くad u l t t y p el ， t h e f u n c ti o n al a b n o r m aliti e s s e e m e d t o b e

r e st ri c t e d t o t h e m a c u l a r a r e a ．

T h e s u b n o r m al h y p e r o s m o l a rit y r e s p o n s e i n p at t e r n d y st r o p h y a n d f a m 正i al d r u s e n i n d i c at e s

a n R P E a b n o r m alit y ． T h i s r e sp o n s e m a y b e u s e f u l f o r d i ff e r e n ti ati n g f a m ili al d r u s e n f r o m s e n il
e

d r u s e n si n c e it r e m ai n s n o r m al i n s e n il e d ru S e n ．

I n p r o g r e s si v e c o n e d y st r o p h y くP C DJ ， t h e d i m i n u ti o n o f t h e E R P a n d t h e r a p i d o f f
－

r e SP O n S e i n

a d d i ti o n t o t h e s u p p r e s si o n o f b o t h t h e b p
－

W a V e a n d t h e 3 0 H z fl i c k e r E R G i n di c a t e a n a b n o r
－

m ali ty i n th e c o n e r e c e p t o r c ell s p e r s e ． T w o t y p e s o f P C D w e r e d i s c e r n ib l e w i t h a 4 H z E R G －

P C D o f t y p e l s h o w e d t h e g e n e r a l d i m i n u ti o n i n t h e c o m p o n e n t s o f th e 4 H z E R G ， W h e r e a s th e

4 H ヱ E R G o f t y p e 2 P C D s h o w e d t h e P 工江
－1ik e c o n fig u r a ti o n ． T h i s i n di c a t e s t h at th e i n n e r r e ti n a

m a y b e m o r e d e t e ri o r a t e d i n t y p e 2 t h a n t y p e l ．

I n c e n t r al a r e o l a r c h o r o i d al d y s t r o p h y ， n O Sig n ifi c a n t el e c t r o p h y si o l o gi c al a b n
o r m aliti e s w e r e
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d e t e c t e d ．

I n b e ni g n c o n c e n t ri c a n n u l a r m a c u l a r d y st r o p h y くB C A M D J ， S C O t O p i c a s w ell a s p h o t o p i c

r e s p o n s
e s i n th e E R G w e r e d e t e ri o r a t e d ． T h e f u n c ti o n al c h a r a c t e ri s ti c s o f t h e d i s e a s e r e s e m b l e d

p r o g r e s s
i v e c o n e － r O d d y s t r o p h y くP C R DJ ． B C A M D

，
h o w e v e r

，
C a n b e d iff e r e n ti at e d f r o m P C R D b y

th e 4 0 r 3 0 H z E R G こ t h e p e a k l a t e n c y o f e a c h c o m p o n e n t くs u c h a s t h e a － W a V e
，
b － W a V e a n d

o f f － r e S P O n S eJ i s d el a y e d i n P C R D b u t n o t B C A M D ，

T h e fi n d i n g s o f t h i s st u d y a r e u s e fu 1 f o r th e d if f e r e n ti al d i a g n o si s o f th e p r l m a ry m a C u l a r

d y st r
o p h i e s a n d th e e v al u a ti o n o f t h e m ai n a f f e c t e d sit e s －


