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研究要旨 
中隔視神経異形成症について過去の報告を調査した。報告している施設にアンケートを送付し、
症例にかんする詳細なデータを聴取した。5１編の論文について眼所見、視力について抽出し解析
した。眼症状のないものと記載のないものは 3 編、神経症状の記載のないものは 10 篇、内分泌症
状の記載のないものは 16 篇で眼症状はほぼ必発であった。眼症状として新生児期に発症したのは
眼振と小眼球が多く、乳児期になると眼振以外に固視追視不良や斜視が発見のきっかけとなって
いた。最終視力は記載のあった約 72％の症例でよい方の矯正視力が 0.3 未満の重篤な視力障害を
持っていることがあきらかになった。 

 
 
A. 研究目的 
中隔視神経異形成症における眼所見ならびに視
力障害の程度について調査すること 
 
B. 研究方法 
 これまでに報告された中隔視神経異形成症の文
献を抽出し、論文報告施設に依頼して各所見につ
きアンケートをおこなった。 
 《倫理面への配慮》  
症例については所見のみの情報にかぎり、当調
査においては匿名化されたものを収集した。 
 
C. 研究結果 
1. 眼症状は、ないものと記載のないものはわ

ずか3編で眼症状はほぼ必発であった。眼症
状の初発時期は新生児期が14名、乳児期が
23名であった。視反応がはっきり確認でき
ない新生児期において、発見のきっかけと
なった眼症状は眼振（9名）、小眼球（5名）、
追固視不良（3名）であった。乳児期になる
と、眼振（13名）、斜視（11名）、追固視不
良（7名）、健診（2名）であった。 

2. 視神経の状態は、記載されていたのは43名
で、右眼が正常の者が9名、左眼が正常の者
が4名、それ以外のものは、委縮または低形
成との記載であった。 

3. 矯正視力が記載されていたのは36名でその
うち、両眼ともに光覚なしは9名、良いほう
の視力でも光覚ありなのは7名で合わせて
16名（44％）は著しい視力障害（盲）であ
った。10名はよい方の矯正視力が0.02～0.3
と重度の視力障害、よい方の矯正視力が0.3
以上の軽度の視力障害だったのはわずか10

名であった。したがって視力が記載されて
いた36名中26名（72％）が盲および重度の
視力障害（良い方の視力0.3未満）に相当し
ていた。 

4. 51症例のうち、症状が視力障害のみで、神
経症状および内分泌症状の記載がないもの
が4例あった。視神経形成異常と画像診断の
みで診断されていた。 

D. 考察 
1. 視反応がはっきり確認できない新生児期に

おいて、発見のきっかけとなった眼症状は
外見上わかりやすいものが多かった。一方、
乳児期になると、視反応の異常によって気
づかれるものが増加していた。 

2. 視神経所見については、一般的に低形成は
形状が小さいもの、「委縮」は視神経の大き
さは正常であるが色調が不良であるものを
指していると思われるが、報告者によって
は同義語として用いているか、両者の合併
がみられる可能性がある。 

3. 視力の程度は、視神経所見とよく一致して
おり、視神経委縮または低形成がみられな
い場合は、ほぼ正常あるいは軽度の視力障
害を得ていると思われた。そこから推測す
ると、視神経所見の記載はあっても視力の
記載のなかった13名は、両眼が正常だった1
名、片眼性の3名を除く9名は著しい視力障
害と推測された。一方、視力が正常と記載
されていても正確な数値が得られている症
例は存在せず、記載されている視力の多く
は0.02～0.3というあいまいな数値であっ
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た。これは多くの症例で、知的障害のため
に正確な視力を測定することが困難だった
ことが原因と思われる。 

4. 一方で、眼症状以外に神経症状や内分泌症
状があきらかでないものも若干存在するこ
とから、診断に対する眼科医の責務が大き
いことがうかがわれた。 

5. これらの重篤な視力障害が多いことを考え
ると、中隔視神経異形成症の児にたいして
は適切なロービジョンケアが必要であるこ
とを認識した。 

E. 結論 
 中隔視神経異形成症の児においては、視神経
低形成または委縮に小眼球や眼振といった障害
のために 72％が著しい視覚障害を持っているこ
とが明らかになった。 
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分類は妥当であり、適切に SOD を診断し、介
入に対して有用である。 
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