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区画型網膜色素変性症の静的視野閾値と

錐体系 ERG頂点潜時

飯島 裕幸,山口 哲 ,小暮  諭]小清水 正人 ,
山梨医科大学眼科学教室

保坂  理

要  約
検眼鏡所見,螢光眼底造影所見,ゴール ドマン動的視野検査所見から区画型網膜色素変性症と診断された 6

例について,ハ ンフリー静的自動視野計による閾値測定結果と錐体系 ERG(photopic ERG)の頂点潜時を検
討した,そ の結果,6例中 4例において,正常にみえる上方網膜に対応する下方静的視野閾値に異常が検出さ
れた.ま たこれら4例すべてに錐体系 ERG頂点潜時の延長が認められた.こ のように下方網膜にみられる区
画型網膜色素変性症の少なくとも一部については,正常にみえる上方網膜に対応する部位にも機能異常が存在

し,錐体系 ERGの頂点潜時が正常に比べて延長することから,本症には限局性の網膜変性症とはいえない病
態が混在 しているといえる。 (日 眼会誌 96:243-250,1992)
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Static Perimetry and Temporal Aspects of the Photopic Electroretinogram
in Sector Retinitis Pigmentosa
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Abstract
Six cases of sector retinitis pigmentosa were studied by automated static perimetry and photopic

electroretinogram. Four cases out of six revealed elevated thresholds in the lower half of the visual
fleld, which corresponded to the normally appearing upper eyeground. They also showed delayed
implicit time on the photopic electroretinogram. These results show that sector retinitis pigmentosa
is not necessarily a regional retinal dystrophy. (Acta Soc Ophthalmol Jpn g6 ; 243-250, 1992'l

I緒  言

区画型網膜色素変性症は 1ないし2象限に限局 して

網膜色素変性症の眼底変化がみられる病型で,病変は

左右対称性,通常視神経乳頭に頂点を有して下耳側あ
るいは下鼻側に広がる。視野欠損は病変部に対応して
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おり,視力を含めた視機能障害は軽度で, しかも進行

性に乏しいとされている船 .本症における眼底病変は

検眼鏡的には限局性にみえるが,部位別に暗順応最終

闘値を測定すると,検眼鏡的に正常にみえる網膜でも

閾値の上昇がみられたとの報告がある
3)4)。 また錐体と

粁体の機能を分離 して測定したところ,両者は同程度

に障害されており, しかも正常にみえる網膜部位にお

いても両者の閾値の上昇がみられたとしている
5).す

なわちこれらの報告は,本症では眼底検査で正常にみ

える部位においても,機能異常が存在する場合のある

ことを示すものである。さらに鼻側網膜の区画型網膜

色素変性症が疑われた常染色体性優性遺伝家系の症例

の病理組織標本において,検眼鏡的に骨小体状色素沈

着のみられた網膜部位に限らず,全象限において錐体

粁体ともに数の減少がみられたと報告されている
。).

一方,Bersonら 7)は大部分の網膜色素変性症のよう

にびまん性の網膜変性症においては,ERGの 時間成分
は延長するが,網膜の疲痕病巣のような限局性病変で
は延長しないことを報告した.そ して網膜変性症で

あっても病変が限局性であれば,一般的にERGの振
幅の低下はあっても,時間成分である頂点潜時は延長

しないことを主張し,限局性網膜変性症の例として,

両鼻側網膜病変を示した区画型網膜色素変性症と傍中

心型網膜色素変性症で,ERG頂点潜時が正常であるこ

とを示した8)。 しかし他方で,区画型を示す常染色体性

優性遺伝型網膜色素変性症の多数症例において,ERG
頂点潜時は正常なものと延長しているものの両者が存
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在することが報告されている9)。 また Bersonら
10)も 最

近,小頭症を伴った区画型網膜色素変性症様の眼底変

化を示した 3症例で,錐体系 ERGの頂点潜時が延長
していることを報告した。

このように,区画型網膜色素変性症が真に限局性の

網膜変性症であるのか否か,ま たその錐体系ERGの

頂点潜時が正常範囲内にあるのか否かについては,最
近までの報告においても未だ十分には明らかにされて

いない。そこで我々は本報で,臨床的に診断された区

画型網膜色素変性症において,検眼鏡的に正常にみえ
る網膜部位での機能が,はたして正常であるかどうか

を静的自動視野計を用いて検討した。またERGの時

間成分についてもphotopic ERGの 頂点潜時を測定し

検討した。

II 対象と方法

対象は山梨医科大学眼科網膜外来にて経過観察中の

本症 6例である。症例の臨床所見を表 1に示す.いず

れの症例も間診による家系調査では家族性は証明され

ていない。梅毒血清反応はいずれの症例でも陰性で

あった.

通常の眼科検査以外に動的視野検査 として Gold‐

mann視 野検査 を,ま た静的 自動視野検査 として

Humphrey neld analyzer(以 下,HFAと 略)プ ログ
ラムCentra1 30-2を 全例に施行した。後者においては

付属の STATPACプ ログラムの pattern deviation
の確率プロット表示解析にて,検眼鏡的に正常にみえ

表 1 :対象の臨床所見

症例/年齢/性  R/L  視力 HFAによる  photopic下方視野異常  頂点潜時
OhOtODiC ERC}ヰ  〔Юotopic ERG■
振幅 (μV)  振幅 (μV)

ERG-
(msec)
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*ERGパ ラメータの正常値は正常眼25眼 (男 16眼,女 9眼,年齢18-74歳,45± 18歳 )よ り得られた
各パラメータの平均値土標準偏差 (正常範囲)は photopic ERG頂点潜時 :278± 1.2(254-302)

msec,photopic ERG振 幅 175± 22(31-119)μ V,scotopic ERG振幅 :305± 53(199-411)μ Vと

なる.    HFA;Hunphrcy neld analyzer
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ぞれ前額部皮膚と耳柔に装着した。当科網膜外来の常

法 として,暗 順応 下での scotopic ERC(Kodak
wraten nlter 47 B+ND2.0に よる弱青色光刺激によ

る粁体系反応),bright nash ERG(フ ィルターを用い

ず強白色閃光刺激による粁体,錐体両反応),律動様小

波記録に先だって,錐体系反応 として photopic ERG

を記録した。すなわち 100 cd/m2の 背景光下で 5分間

明順応 した後,背 景光を点灯 した ままで Kodak

wraten llter No.29を 通過した赤色閃光刺激光 (20

ジュール)を用いて,0.5 Hzで 通常 4回加算記録する

ものである。その後 30分間の暗順応を行い,残 りの 3

つの反応を記録した.各波形のデジタル信号はフロッ
ピーディスクに保存記録されており,後 日再生して対

lb

る網膜に対応する部位が統計学的に正常感度を有する

かいなかを検討した.

ERG検査は刺激装置として,背景光照明装置付きの

直径 60 cmの 半球状 ドームにキセノンフラッシュ刺

激装置 (日 本電気三栄 3G21P)か らの刺激光 (20
ジュール)を反射させる形の全視野刺激装置を用いた。

記録装置として誘発反応加算記録装置 (日 本電気三栄

シグナルプロセッサ 7S12)を用いて,high cut l.5
kHz,low cut O.5 Hzの フィルターを通して記録した。

検査前に両眼を Mydrin P ①にて十分散瞳させ,5mm
径の人工瞳孔を有する角膜コンタク トレンズ電極を装

着しERGの 反応を記録した。不関電極 と接地電極は

直径 10 mmの脳波用銀皿電極を電極糊を用いて,それ
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象症例の photopic ERGの 頂点潜時 (刺激光照射から

30 msec付近の陽性波までの時間)を検討した。

III 結  果

1.検眼鏡所見,螢光眼底造影所見

対象の 6症例はすべて左右対称性の眼底所見を示し

た.6例に共通して,上方網膜は正常色調を有してい
たが,下方網膜は灰白色調で脈絡膜血管が淡く透見さ

れた.ま た症例 5以外では下方網膜に骨小体状の黒色

色素沈着がみられた。図 1にそれぞれの螢光眼底造影

写真を示す。下方網膜は網膜色素上皮萎縮を示す win‐

dow defectお よび症例 5以外では脈絡膜毛細血管板

萎縮を示す低螢光像がみられた.こ れらの変化が症例

1, 4では上方網膜の一部にまで広がっていたが,症

例 2, 3, 5, 6で は上方網膜に明らかな異常は認め

なかった。

2.視野所見

図 2に各症例の Goldmann視 野検査および HFA
の結果を示す.Goldmann視野検査結果では下方視野
が一見正常にみえたが,HFAの 確率プロット表示で
は症例 1か ら4ま では下方視野にも異常の存在するこ

日眼会誌 96巻  2号

とがわかる。症例 5,6では HFAにても下方視野には

異常はみられなかった。

3.ERG所見
Scotopic ERGはすべての症例で記録可能であった

が,振幅はいずれも正常下限以下であった。photopic

ERGも すべての症例で記録可能であったが,症例 1,
4の両眼および症例 5の右眼を除いては,そ の振幅は

正常下限以下であった。図 3には各症例の photopic

ERG波形を示す.そ の頂点潜時は症例 1か ら4ま では
いずれも正常範囲 (25.4～ 30.2 msec)を越えて延長し

ていた (図 3,表 1).

IV 考  按

緒言に述べたごとく,本症が機能的にも限局性の網

膜変性症であるとする考え方には疑間がもたれてい

る。そこで今回の検討では,静的自動視野計である

HFAにて 30度以内の静的視野閾値測定を行い,検眼
鏡的に正常にみえる網膜に対応する部位が機能的にも

正常であるか否かを検討した,図 2で示される確率プ

ロット表示は全般的な視野感度を調整した上で,年齢

をマッチさせた正常眼に比べて,測定部位の感度がシ

le                                                         lf

図1 対象症例のパノラマ螢光眼底造影写真.a:症例 1の左眼,下方網膜病変が上鼻
側網膜にまでのびてきている。bl症例2の右眼,下方網膜に脈絡膜毛細血管板萎縮
による低螢光像とそれを取り囲む過螢光像がみられる。上方網膜にも過螢光像がみ

られるが,顆粒状ではなく,明 らかな異常とはいえない。c:症例3の左眼,症例 2

と同様の所見がみられる.d:症例 4の右眼,下方網膜だけでなく,乳頭の上方にも
明らかな網膜色素上皮萎縮像がみられる。e:症例 5の左眼,下方 vascular arcade

に沿う部位に顆粒状過螢光像がみられる。上方にも過螢光像がみられるが,顆粒状
ではなく,正常範囲の所見と判断される.f:症例 6の右眼,症例 2と 同様の所見が

みられる。
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図 2 症例 1～ 6の ゴール ドマン視野所見およびハンフリー静的自動視野計 Central
30-2プ ログラムのSTATPACに よるpattern deviationの確率プロット表示 .
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図 3:症例 1～ 6の左右眼の photopic ERG波形と正
常波形(最下段 )。 縦の長い直線は刺激光照射時点お

よび正常波形における頂点の位置を示す。症例 1

～4においては延長のみられる頂点の位置を短い縦

線で示してある。

ンボルに応じて 0.5～ 5%の危険率をもって異常であ

ると判断されることを示している。今回の対象 6症例

では,すべて検眼鏡的には下方網膜に変性が限局して

いたが, 6例中 4例では 1%の危険率における視野異

常は,正常にみえる上方網膜に対応する下方視野にお

いても認められた。一方,残 り2例では下方視野には

感度低下は認められなかった。この下方視野感度低下

に対応する上方網膜病変は,いずれの症例においても

検眼鏡的には明らかではないが,螢光眼底造影写真に

日眼会誌 96巻  2号

おいて,症例 1, 4では下方網膜の変性像が血管アー

ケードに沿って上方に連なる像が観察されている。し

かし症例 2, 3に おいては螢光眼底造影写真でも上方

網膜には異常はみられない。 これらの事実は,下方網
膜に病変を有する本症の少なくとも一部においては,

病変は下方網膜に限局するというよりも,下方網膜に

始まって次第に上方網膜にも病変が拡大進行していく

可能性を示している。その際,検眼鏡所見よりも螢光
眼底造影写真が, さらに螢光眼底造影写真よりも静的

自動視野検査が早期異常を検出する感度が高いといえ

る。ただし,静的自動視野検査にても下方視野に異常
が検出できなかった症例 5, 6に おいて,時間の経過

とともに下方視野に異常が出現してくるのか,あるい

はこれら2症例は他の 4症例とは質的に異なるもので

あって,病変は下方網膜に限局性で,上方網膜は機能

的にも正常のままとどまるものであるのかという点に

ついては,今後の経過をみる必要があろう.しかしい

ずれにしても,臨床的に下方網膜にみられる区画型網

膜色素変性症のうちの一部は,厳密には真に限局性で

なく,検眼鏡的に正常にみえる網膜部位でも機能異常
がみられるとするこれまでの報告

3)-5)を
支持するもの

である.

次に本症の ERG所見についてはこれまでの報告で

も,振幅の減弱はあるものの記録可能な程度の異常に

とどまるものであるとされているが1)2),今 回の検討で

も錐体系反応であるphotopic ERG,お よび粁体系反

応である scotopic ERGは いずれの症例でも計測可能

な波形が得られた (表 1)。 さらに ERGの時間成分に
ついて photopic ERGの 頂点潜時の検討を行った。本

症を含めて網膜変性症でのERGの時間成分は主とし
て, photopic ERG, 3011zフ リッカーERG, および

∝otopic ERGの頂点潜時で評価されてきたH)。 この う

ち scotopic ERGで は陽性波のピークが幅広く正確な

頂点の位置が決定しにくいこと, また網膜色素変性症

では振幅自体が著しく小さいため,評価が困難である
こと'2)な どから,前 2者による臨床研究がすすめられ

てき,こ. photopic ERG, 30 Hzフ リッカーERGと も

に錐体系機能を反映するERG成分であって,現在の
ところこの両者の臨床的意義が異なるとするデータは

なく,錐体系 ERGの頂点潜時の評価 としていずれか

を用いて検討がなされている
13)14)。

錐体系 ERGの頂点潜時がびまん性の網膜色素変性
症において延長す ることは古 くか ら知 られてお

り7)12)15),そ のメカニズムとして正常眼でも存在する粁

248

Photopic ERG

CASE l

CASE 2

CASE 3

″́_^′
｀



平成 4年 2月 10日 区画型網膜色素変性症 。飯島他

2)

249

Newsome DA : Retinitis pigmentosa, Usher's

syndrome, and other pigmentary retinopathies,

In Newsome DA (ed) : Retinal Dystrophies and

Degenerations, New York, Raven Press, 161

194, 1988.

Krill AE, Archer E, Martin D: Sector
retinitis pigmentosa. Am J Ophthalmol 69 : 977

-987, 1970.

Abraham FA: Sector retinitis pigmentosa :

Electrophysiological and psychophysical study
of the visual system. Doc Ophthalmol 39: 13

-28, 1975.

Massof RW, Finkelstein D: Vision threshold
profiles in sector retinitis pigmentosa. Arch
Ophthalmol 97 : 1899-1904, 1979.

Rayborn ME, Moorhead LC, Hollyfield JG:
A dominantly inherited chorioretinal degenera-

tion resembling sectoral retinitis pigmentosa.

Ophthalmology 89 : 1441-1454, 1982.

Berson EL, Gouras P, Hofr M: Temporal
aspects of the electroretinogram. Arch Ophthal-
mol 81 : 207-214, 1969.

Berson EL, Howard J : Temporal aspects of
the electroretinogram in sector retinitis pig-

mentosa. Arch Ophthalmol 86: 653-665, 1971,.

Fishman GA, Alexander KP, Anderson RJ:
Autosomal dominant retinitis pigmentosa. A
method of classification. Arch Ophthalmol 103 :

366-374, 1985.

Manning FJ, Bruce AM, Berson EL:
Electroretinograms in microcephaly with cho-

rioretinal degeneration. Am J Ophthalmol
109 : 457-463, 1990.

Berson EL: Electroretinographic findings in
retinitis pigmentosa. Jpn J Ophthalmol 31 : 327

-348, 1987.

Marmor MF: The electroretinogram in
retinitis pigmentosa. Arch Ophthalmol 97: 1300

-7304, 1979.

Marmor MF, Aguirre G, Arden G, et al:
Retinitis pigmentosa, a symposium on terminol-
ogy and methods of examination. Ophthalmol-

ogy 90 : 126-131, 1983.

International Standardization Committee :

Standard for clinical electroretinography. Arch
Ophthalmol 107 : 816-819, 1989.

Berson EL, Simonoff EA: Dominant retinitis
pigmentosa with reduced penetrance, further
studies of the electroretinogram. Arch Ophthal-
mol 97 : L286-1291, 1979.
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体から錐体への干渉現象
16)が粁体の機能低下によって

異常に働くためであるとの説が提唱されている
●)17).

この説に従えば,錐体系 ERGの 頂点潜時の延長は,び

まん性に障害された粁体の中にすべての錐体細胞が埋

もれている場合に生じるが,錐体周囲の粁体が正常で

あるような網膜部位がある程度以上の範囲で広がって

いる,すなわち錐体,粁体障害が限局性であるような

病態では頂点潜時は延長 しないことになる。 この考え
方の例 として,Bersonら 8)は両鼻側網膜に病変のみら

れた区画型網膜色素変性症の 2例 において,錐体系

ERGの頂点潜時を測定し,こ れが正常であったことを
報告 した。また Marmor12)は 区画型も含めたと考えら

れる多数の網膜色素変性症症例で,錐体系 ERGの 頂

点潜時を検討したところ, これが延長するものに比べ

て正常にとどまるものでは予後良好であり,delimited

formと 名付けた。

今回の検討では,興味深いことに,静的視野閾値に

おいて,上方視野だけでなく下方視野にも異常のみら

れた症例 1～ 4では,photopic ERGの 頂点潜時の延

長がみられたが,下方視野の異常の認められなかった

症例 5, 6においては photopic ERGの 頂点潜時は正

常範囲にあった。このことは,検眼鏡的に区画型網膜

色素変性症と診断される症例でも,機能異常が必ずし

も限局性とはいえない場合には,photopic ERGの 頂

点潜時が延長するが,機能的にも限局性異常にとどま
るものではこれが延長しないという新しい考え方に結

び付 く。しかしphotopic ERGの 頂点潜時が延長して

いた症例 1～ 4が今後,びまん性の網膜変性症へと移

行していくのかどうか, また潜時が正常であった症例

5, 6が限局性変性症のままとどまるかどうかについ

ては今後の経過観察を待たねばならない。本症におい

ては一般的に進行は緩慢で予後良好 とされている

が1)2),視 野,ERG,暗順応機能などが経過観察中に著
しく悪化したとの報告もあり

4)18)1",こ のような視機能

悪化の予測に photopic ERGの 頂点潜時の計測が利用

できるかどうか,今回の症例の長期間の経過観察が必

要であろう.

稿を終えるにあたり塚原重雄教授の御指導,御教授に深
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