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要

後極部型網膜色素変性の病態の解明のため,眼底,螢光

眼底造影所見から傍中心型,黄斑周囲型,黄斑部型の 3型

に分類 し,そ の臨床像,電気生理学的所見を比較検討 し

た。傍中心型 20例 ,黄斑周囲型 21例 ,黄斑部型 7例の計

48例 96眼を対象とした。傍中心型では,他のタイプに比

べ視力低下,視野異常は進行性で,50%も の眼で初診時

か ら 2年後に明 らか な進行 を認 めた。Single aash

electroretinographyの a波,b波の平均振幅によるタ

イプ別分類は,傍中心型はnegative type,黄 斑周囲型は

subnormal type,黄 斑部型はnormal typeであった。こ
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れらの結果から,傍中心型は,他の 2つの病型に比べ粁体

系の障害が最も大きいと推察された。Pattern visuany

evoked cortical potentialsの 異常は,傍中心型で最も軽

度であったが,こ れは黄斑部の障害が少ないことの傍証

と考えられた。(日 眼会誌 100:50-54,1996)
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Abstract
On the basis of fundus appearance and angiogra- rod function was more severely damaged in the

phic fundus pictures, 48 cases of posterior retinitis pericentral type than in the other types. Contrary
pigmentosa were divided into pericentral type (20 to the ERG findings, the pattern-evoked cortical
cases), perimacullar type (21 cases), and macullar potential was normal in the pericentral type, and we

trpe (7 cases). We compared the 3 groups clinically assumed there is less damage of the foveal function
and electrophysiologically. Visual acuity and visual in the pericentral type. (J Jpn Ophthalmol Soc 100:

field were progressively deteriorated in half of the 50-54, 1996)

cases of pericentral type two years after the initial
visit. The waveform of flash electroretinogram Key words : Retinitis pigmentosa, Posterior reti-
(ERG) was negative in the pericentral type, subnor- nitis pigmentosa, Electroretinogram,
mal in the perimacullar type, and normal in the Visually evoked cortical potential
macullar type. These ERG findings suggest that the

I緒  言

網膜色素変性は,夜盲で発症し,視力,視野障害が次第

に進行する遺伝性疾患であり,そ の病変は網膜周辺部,赤

道部から中心部に向かい進行する。視細胞の変性がその

原因とされ,初期には粁体の障害が主で,黄斑部の錐体が

比較的良く保たれるため,病変が進行 して初めて視力は

低下する。以上が定型的な網膜色素変性の特徴である。こ

れに該当しない症例 もあり,こ れらを非定型的網膜色素

変性 と称する。遺伝的,病変の範囲,形態,組織,視機能異

常などから様々な分類 1)～ 5)が なされたが,未 だ確立され

ていない。今回我々は,黄斑部,黄斑周囲に病変が限局 し

たタイプを後極部型網膜色素変性と定め,そ れを眼底,螢

光眼底造影所見から3つ のタイプに分類 し,臨床像の比

較,電気生理学的検討を行い,定型的網膜色素変性 とも比

較することによって,そ の病態を明らかにすることを目

的とした。
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II実 験 方 法

1983年 8月 から1993年 7月 までに,千葉大学医学部

眼科外来を受診 した網膜色素変性患者 353例 を retro―

spectiveに 検討したところ,定型例 223例 ,非定型例 130

例であった。非定型例のうち,後極部型は 48例で,今回の

研究対象 とした。後極部型を眼底,螢光眼底造影所見から

以下の 3つ のタイプに分類 した。① 傍中心型 :黄斑部を

囲むように病変が存在するタイプ(図 lA)。 ② 黄斑周囲

型 :黄斑部を含み,病変が中心 10度 を越えるタイプ(図

lB).③ 黄斑部型 :黄斑部を含み,病変が中心 10度以内

のタイプ(図 lC)で ある。一般的な眼科的検査に加え,動

的視野,暗順応検査,色覚検査を行い,そ れぞれを比較 し

た.さ らに,電気生理学的検査 (フ ラッシュ網膜電図 nash

electroretinogram,FERG;パ ターン視覚誘発電位 pat―

tern Visuany evoked cortical potentials,PVECP)の 結

果に関 し,す でにある定型例のデータ6)と の比較 をも含

めて検討を行った。初診時の矯正視力 と2年後の矯正視

力を比較 し,2段階以上低下した症例を進行例 と判断し

た。Goldmann視野計で動的視野を測定した。初診時と初

診から2年後 とを比較 し,明 らかに視野異常の範囲が拡

大した症例を進行例 と判断した。15分間暗順応後に 20J

のキセ ノンフラッシュ光 を眼前 10 cmか ら発光 させ

FERGを記録 した。この条件下で,正常者におけるa波

振幅は 357± 63.5μ V(平均値士標準偏差,以下同様)であ

り,b波振幅 は 450± 78.6μVで あった。PVECPは 後頭

部視覚領近 くの頭皮上の電極から導出し,中心部網膜機

能を反映する検査である。テレビモニター上に各種の白

黒市松模様をディスプレイさせるテレビ方式の装置を刺

激として用いた。被験者は1.7m離れた距離か ら,テ レ

ビ画面の中央を固視する。1こ まの視角 16′ の図形が 3

回/秒の頻度で反転 したときの条件下で測定した波形を

transient,視角 32′ ,12回 /秒の条件下で測定した波形を

steady― stateと 称する。Transientの Pl波 の頂点 まで

の潜時が正常者で 125 msec未満である。暗順応検査に

は,Goldmann‐ Weekers暗順応計を使用 した。2分間暗

順応後に 10分間明順応を行い,中央 11度 の 100%コ ン

トラス ト縞模様検査板で測定を開始し,開始 30分後の絶

対光覚閾値の正常眼に対する上昇率を計測した。後天色

覚異常の検査法として,石原式色盲表 Tests for Color

Blindness国 際,版,Standard iPseudoisochrornatic plates

(SPP)II,パ ネル D-15テ ス トを用いて色覚異常の有無を

判定した。

III 結  果

後極部型網膜色素変性 48例 は,眼底,螢光眼底所見か

ら,傍中心型 20例 40眼 ,黄斑周囲型 21例 42眼 ,黄斑部

型 7例 14眼 に分類された。いずれも両眼性で,同一症例

において左右眼は同タイプに属した。停中心型 と黄斑周

図 1 傍中心型 (A),黄 斑周囲型 (B),黄斑部型(C)の

典型的な螢光眼底造影写真.

傍中心型では,黄斑周囲に色素上皮の障害を示す過

螢光がみられ,黄斑周囲型では,黄斑部 を含む黄斑周

囲に色素上皮の障害がみられた。黄斑部型では,黄斑

部に色素上皮の障害がみられた。
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傍中心型 黄斑周囲型 黄斑部型

図2 パネル D‐ 15テス トにより病型別色覚異常が検

出された眼の割合.

□ :異常を認めないもの  Z● :異常を認めたもの

囲型に男女差はなく,黄斑部型は男性 (86%)に多かった.

発症年齢 (初めて何らかの症状,例 えば夜盲,視力低下

などを自覚 した年齢)は ,傍 中心型が 38.1± 13.9歳 と最

も高 く,次 いで黄斑 周 囲型 32.2± 16.9歳,黄 斑 部 型

28.4± 19.4歳であった。

遺伝形式に関しては,黄斑周囲型 21例中常染色体優性

遺伝の疑われるもの 2例 ,劣性遺伝の疑われるもの 4例 ,

黄斑部型 7例中優性遺伝の疑われるもの 2例 ,劣性遺伝

3例が認められた。傍中心型は 20例中 1例のみ優性遺伝

を疑われるものが認められたが,他 は家族歴に遺伝性を

疑われる所見がみられなかった。

初診時視力の平均は,傍中心型で 0.65± 0.27と 最 も良

好で,以下黄斑部型 0.35± 0.21,黄 斑周囲型 0.19± 0.17

であった.白 内障のある眼の割合は傍中心型 と黄斑部型

に多 く,40%前後であった。Goldmann視 野による暗点

のタイプ として,傍 中心型に輪状暗点の割合が最 も多

かった。後天色覚異常検査により検出された色覚異常は

ほとんどの症例にみられ,傍中心型でも82%も の症例に

みられた (図 2).暗順応検査における開始 30分後の絶対

光覚閾値の正常眼に対する上昇率は,傍 中心型で最 も高

く34.7± 14.8倍であり,黄斑周囲型では 15.1± 3.73倍 ,

逆に黄斑部型では閾値上昇を認めず,全例で正常であっ

た。

次に,進行の状態を比較するために,2年以上経過を追

えた症例に対し,初診時 と2年後の視力 (図 3),視野 (図

4)を 比較した。その結果,傍中心型のうち50%も の症例

に進行例を認めた。他の 2タ イプは傍中心型ほど高率に

進行性を示さなかった.進行の形式は,ほ とんどの症例で

中心から外側へ向かういわゆる「inverted type」 で,定型

例 と明らかに異なる進行形式を示 した。また,定 型例の

データでは,5年間に2段階以上視力低下を認めた症例

の割合は 29%であり6),傍 中心型はそれよりも進行の程

度が早いことが考えられた。
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傍中心型

黄斑周囲型

黄斑部型

02 4 681012141618眼

図 3 初診時から 2年後に,2段階以上視力低下を示

した眼の病型別割合 .

[」 :非進行性  Z多 :進行性

傍中心型

黄斑周囲型

黄斑部型

0 2 4 6 810121416眼

図 4 初診時から2年後に,明 らかに視野異常の進行

が見られた眼の病型別割合.

□ :非進行性  彪●:進行性

表 l Flash ERG a波 ,b波の平均振幅に対する病型

別比較

病 型   a波 (μV) b(μ V)   b/a

傍中心

黄斑周囲

黄斑部

95.0± 58.1

102」=61.0
230=ヒ 113

93.1±=49.9
130」=96.6
264± 136

0.72± 0.40

1.03± 0.51

1.20± 0.16

正常値 :a波  357± 63.5μ V,b波  450± 78.6μ V

FERGの a波,b波の平均振幅は傍中心型では他の 2

タイプに比べ低 く,さ らに,b波が a波よりも低い,い わ

ゆるnegative typeの 傾向を示 した (表 1)。 ERGは ,黄

斑周囲型ではsubnormal type,黄斑部型ではnormal

typeの傾向を示した。タイプ別分類でも同様の傾向だっ

た (図 5)。 この結果から,粁体系の障害程度は傍中心型で

最 も大 きいと推察 された。定型的網膜色素変性で は,

extinguish typeの ERGは 67%も 占め6),そ れと上ヒ較す

ると傍中心型の粁体系の障害程度は明らかに軽度であ

り,こ れらの結果は病変の広さと部位の違いと一致 して

いる。PVECPは ,傍中心型で最も良好で normal typeが

59%と 多数を占めた (図 6)。 これは,PVECPに 反映され
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傍中心型

黄斑周囲型

黄斑部型

図 5

類 .

0   5   10   15  20  25  30  35  40眼

病型別,FERGa波 ,b波 の振幅のタイプ別分

[∃ :消失型  1硼 :陰性型 a>b ヒ」:減弱延長型

a<200μV or b<250 μV  Z勿 ::正常

傍中心型

黄斑周囲型

黄斑部型

0     5    10    15    20    25    30眼

図 6 病型別,PVECPの タイプ別分類 .

11皿 :測 定 不 能  □ :Pl。 。頂 点 潜 時 125 msec以

上  岬 :Pl。0頂点潜時 125 msec未満

る黄斑部の障害が最 も少ないことの傍証 と考えた。

IV 考  按

非定型的網膜色素変性の分類については,先 に述べた

ように様々な議論に分かれるところである。本研究にお

ける 3型 とこれまでの分類 とを比較すると,以下のよう

になる。傍中心型 :傍中心型,中心型,inverse type.黄 斑

周囲型 :黄斑ジス トロフィー,錐体粁体ジス トロフィー,

中心型,inverse type.黄 斑部型 :黄斑 ジス トロフィー,

錐体ジストロフィー。中心型網膜色素変性は,定型例の 1

亜型であるという報告
7)ゃ

,ま た,機能的に異なるため別

の疾患であるとの報告
2)も ある.本研究では傍中心型,貴

斑周囲型に相当するが,形態的にもまた進行形式も定型

例 と異なることから別の疾患と考え,そ の病態,予後を知

るためにも,新 しい定義に基づき分類したのち,比較検討

を行うことが有効 と考えた。3型のうち,病態が定型例に

最も近い傍中心型の病態に関心をもっていたが,今回の

結果で明らかとなったその特徴は,① 中心視力は比較的

良好,② 発症年齢は遅い,③ 遺伝形式は不定,④ 約
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80%に色覚異常,⑤ 暗|1贋応はほとんどの例で開値上昇,

⑥ FERGは 舵 gative type,⑦ PVECPの 約 60%が正

常,③ 視力・視野の進行が早い,で あった。中心視力は,お

おむね他の報告でも良好で,1.0前後の症例が多ぃ8)～ 17).

発症年齢 も平均すると43歳 と我々の結果 と近い。遺伝形

式に関しては,多 くは常染色体劣性遺伝の型を取るとい

われるが8)0),常
染色体優性遺伝の家系の報告

18)や 我々と

同様孤発例の報告10)11)19)も あり,定 まった見解はない。色

覚異常があまりないとの報告が多く,我々の結果はそれ

に反する。暗順応検査,FERG,PVECPの 結果からいえ

ることは,粁体の機能低下が錐体の機能低下 よりも大き

いことを示唆しているが,他の報告
9)20)14)20)の

多 くも同様

な結果 となっている。PVECPを 行っている報告は少な

いが,我々の結果はやや反応が悪い傾向にある。

今回の結果で最も特徴的なことは進行のスピードで,

妊娠によって進行したとの報告
21)を 除き,ほ とんどが緩

徐な進行であるとの報告であるが,我々の結果はそれと

異なっている。以上のことを総合すると,我々の症例は検

眼鏡的には黄斑部に病変はみられないが,機能的に黄斑

周囲型や黄斑部型ほどではないが,障害を受けている可

能性が推察される.3型 を病態,機能的に定型例に近い順

に並べると,傍中心型,黄斑周囲型,黄斑部型 となる。これ

らの境界は完全に明確な線 を引けるというわけではな

い。どちらに分類されるか紛 らわしい症例 も存在するこ

とは事実である。これは,特 に傍中心型を定める場合に迷

うことが多かった.傍 中心型は果たして進行が完成する

と定型例あるいは黄斑周囲型に近い状態になるのではな

いか,あ るいは逆に定型例のうちあるものは以前傍中心

型だったのではないか,と いう疑間を我々は感じている。

これら多 くの疑間点を解明するためにも,さ らに長期間

にわたり経過を追い,ど のような進行を示すか観察する

ことが今後の課題と思われる。

本研究には厚生省科学研究費補助金(課題番号 04454437,

研究代表者 安達恵美子教授)の援助を受けた。付記して感謝

の意を表する。
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