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先天夜盲症の E RG， と く に小 口 病について

窪 田 靖 夫
富 山 医科薬科大学眼科学教室

は じ め に

ERG (Electroretinogram， 網膜電図 ） は 網 膜 に 光

刺戟が加 え ら れ た 時， 網膜か ら 発生 す る 微細 な 活動

電流であ る 。 動物眼に お け る そ の 存 在 は す でに 古 く

よ り 知 ら れ て い た が， ヒ ト の網 膜 電 図 が記録 き れ，

臨 床 に 応用 さ れ る 様に な っ た の は 1960年頃 よ り の こ

と で、あ る 。

ヒ ト の網膜電図 の 記録が 困 難 であ っ た の は ， そ の

活動電流が微細 で、あ る こ と が そ の理由の ひ と つ で あ

っ た 。 ERG の構成要素 は 光刺 戟 を 受け た の ち ， ま

ず 見 ら れ る 下向 き の小波 （ a 波 ） で300 な い し 500マ イ

ク ロ ボル ト であ り ， 次 で上向 き の 波 （ b 波 ） が現 わ れ

る が400な い し 700マ イ ク ロ ボ ル ト の 大 き さ であ る 。

上 向 き の b 波 に 重 な っ て 律動 様 小 波 （oscillatory
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図 1 上） 正常眼 ERG
下 ） 小 口 病 の ERG

potentials ） が 4 な い し 5 個認め ら れ る 。 a 波， b 波

の頂点時は光刺戟か ら 約10 ミ リ セ コ ン ド ， 40 ミ リ セ

コ ン ド であ る （ 図 1 ） 。

し た が っ て ， ヒ ト ERG を 記録す る に は 精 度 の 高

い増幅器 と 雑音 を 防 ぐ 工夫が必要 で、あ っ た 。 精度 の

高 い 増幅器は エ レ ク ト ロ ニ ク ス の進歩， 発達に よ っ

て 容 易 に 得 ら れ る 様 に な り ， 雑音 を 防 ぐ た め の シ ー

ル ド ルー ム ， あ る い は シ ー ル ド シ ー ト も 使用 き れ る 。

次 の 問題 は 角 膜電極であ っ た 。 臨床的に ERG を

記録す る た め に は 関電極 を 角 膜上に 置 き ， 不関電極

を 前顔部 に 置 く 。 前額部の電極 は 脳 波用 の電極 を そ

の ま ま 電極糊 を 使 っ て 使用 す る が， 角 膜上の電極は

光刺 戟 を 通過 き せ る た め に 透 明 で な け れば な ら な ら

な い 。 ま た 微細 な 角 膜表面 を 傷つ け で は な ら な い 。

た ま た ま ， コ ン タ ク ト レ ン ズの普及， 発達 と と も に

コ ン タ ク ト レ ン ズ型 の ERG 電極が工夫 さ れ， こ こ

に 電極 の 問 題 も 解決 し ， 今 日 の 臨床 ERG の普及 に

至 っ た も の であ る 。 現在， ERG は 日 常 の 眼科診療

に お い て ， 欠 く こ と の 出 来 な い検査法であ る と い っ

て 良 い であ ろ う 。

先天性夜盲症の ERG

先天夜盲症 は 眼科領域に お い て重要な疾患 の ひ と

つ と な っ て い る 。 治療法は な く ， 光覚の 異常 （ 夜盲 ）

と い う 機能の 異常 は 社会生活 の 上 で も 致命 的 な 欠 陥

と い え る 。 た と え は、 も っ と も 問題 と な る の は 夜 間 に

お け る 車輔 の運転 であ る 。 視 力 が比較 的 良 い 場合，

視 力 を 検査す る の み の運転 免許試験 は合格 し ， 光覚

の 異常 を 自 覚せず重大な 交通事故 の加害者 と な る 例

が あ る 。 ま た 夜 間 の 歩行 中 の 障害物への衝突， 側 溝

への転落 な どの例 を 経験 し て い る 。 さ ら に 重要な こ

と は ， 先天夜盲症 に 進行性夜盲症が含 ま れ る こ と で

あ る （ 表 1 ） 。 先天性進行性夜盲症の場合， 将来視力

が低下 し ， 視野狭窄 を 伴 な い， 時 に 失 明 に 至 る 例 も

内ノω丹、υ



窪 田 靖 夫

表 1 先天性夜盲症 の分類

1 先天停止性夜盲症
1 ） 狭義先天停 止性夜盲症
2 ） 小 口 病
3 ） 先天夜盲性 眼底 白 点症

2 先天性進行性夜盲症
1 ） 網 膜色素変性
2 ） 白 点状網 膜 炎

あ る 。 先天夜盲症 と い っ 診断， 先天夜盲症 の ど の部

類 に 属す る も の であ る か 。 進行性か停 止性 （ 視 力 の

低下は 見 ら れ な い ） か， あ る い は停 止性の先天夜盲

症 の ど れ か ， こ れ ら を 決定す る の は ERG が唯一，

最良 の診断法であ る と い っ て 良 い 。

ヒ ト 正 常 眼 の ERG 記録に 際 し ， 光刺戟 を加 え る

ま で の 暗順 応 の 時 間 が長 く な る と ERG の b 波は徐

々 に 増 大す る 。 す な わ ち ERG の b 波は粁体機能 を

表現 す る も の であ り ， 先天性夜盲症 の ERG の特徴

は こ の b 波が 欠 除す る か あ る い は 著 し く 減弱 す る こ

と を 特徴 と し て い る 。

先天夜盲症の分類 と そ の ERG

前述の ご と く 先天夜盲症 は 先天停止性夜盲症 と 先

天進行性夜盲症 に 大別 さ れ る 。 先天停止性夜盲症 に

は ， 1 ） 狭義先天停 止性夜盲症， 2 ） 小 口 病， 3 ) 

先天夜盲性眼底 白 点症があ る 。 い ず れ も 先天 的 に 光

覚の異常 を 有す る が， 原 則 と し て視 力 ， 色覚の 異常

は 認め ら れず， 視 力 の低下 も な い 。 こ の う ち ， 狭義

先天停止性夜盲症 は 多 く は 高度近視 を 合併 す る が，

近視性の眼底 変化 を 認め る の み で， 特異な 眼底所見

は 全 く な い 。 し た が っ て検眼鏡所見の み では 診断 は
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困難で、， 診断 を 確定す る に は 暗順応検査 を 行わ な け

れ ばな ら な か っ た 。

ERG 検査 を 行 え ば， 各種 の 先天性夜盲症 は 次項

に 述べ る 小 口 病 を は じ め と し て ， お の お の の 先天性

夜盲症 は 特有 の ERG 波形 を 有 し て お り ， ERG 検査
の み に て 診 断 を 確 定 す る こ と が 出 来 る 。 ERG 検査

は ま さ に ， 先天性夜盲症の診断に 欠 く こ と の 出 来 な

い 検査 であ る と い え よ う 。

小 口 病 の ERG

小 口 病 は 小 口 忠太 （ 1875-1945 ） に よ っ て 発 見 さ

れ， の ち に そ の 名 を 冠せ ら れ た 特異 な 先天夜盲症 で

あ る 。 は じ め に こ の疾 患 を 報告 し た 時， 小 口 氏 は

「眼底周辺部は霜降 り 状 を 呈 し 」 と 報告 し た が， の

ち に そ の 眼底 の 表現に は 「金箔様」 「剥げかか り た

る 金扉風の ご と し 」 な ど が見 ら れ る 。 さ ら に 特記す

べ き こ と は の ち に 水尾源太郎（ 1876 1913 ） ， 中 村文

平 （ 1886 1969 ） ら に よ り 発見 さ れ た い わ ゆ る 水尾

・ 中 村現象の み ら れ る こ と であ る 。 こ の特 有 な 金箔

様 の 眼底 は 約 3 時 間 の 暗順応 に よ っ て 正常 な 眼底 と

な る と い う 奇妙 な 現象が認め ら れ る 。

ERG は b 波 を 欠 き ， 減 弱 し た a 波 と 律動様小波

の み が認 め ら れ る （ 図 1 ） 。 長 時 間 の 暗順応の の

ち ERG 検査 を 行 え ば， 最初 の光刺戟に 対 し て の み

増大 し た b 波 を 記録す る こ と が 出 来 る 。 す な わ ち 長

時 間 の 暗順 応 に よ っ て 光覚は 改善 し ， ERG b 波の

増 大 を 認め る が， 一瞬光に 晒 す の み で粁体機能 は 消

失す る 。 こ の奇妙 な現象は い ま だ解明 さ れ て い な い

が， ERG 検査 の 結 果 は ， こ の 奇妙な現象の解明 に

役立つ と 思わ れ る 。


