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研究要旨
先天性および若年性の視覚聴覚二重障害の難病に対する医療および移行期医

療支援の対象となる症例の早期発見に有用な診断手法を確率するための臨床

データの収集と分析。

Ａ．研究目的

 先天性および若年性の視覚聴覚二重障害の難

病を早期に診断する方法を確立することで、該

当する症例に対してより早期から移行期医療支

援を提供できる体制を構築すること。

Ｂ．研究方法

 視機能の他覚的評価が可能な網膜電図の波形

について、網膜中心窩が形成途上にある乳幼児

例の正常網膜波形を収集、分析し、月齢による

波形変化の有無や検査の精度、再現性を調査す

る。その上で、眼底検査により網膜形成不全を

認めるなど高度の先天性視覚障害が疑われる症

例に対して網膜電図検査を施行、同月齢の正常

例波形と比較する。正常コントロールは抗てん

かん剤のビガバトリン（サブリル）を投与中の

患児とする。同剤は副反応として網膜障害の可

能性が指摘されており、定期的に網膜電図を施

行することが服用要件となっている。

(倫理面への配慮) 
網膜電図検査に際しては目的と散瞳薬の点

眼、眠剤の使用が必要なこと、その副反応と対

処方法を説明、検査への同意を得ている。眠剤

の使用に際しては検査当日の体調を十分に配慮

することで倫理面にも問題がないと判断した。

Ｃ．研究結果  

 生後６ヶ月程度から正常網膜例、異常網膜例

ともに網膜電図検査が可能であり、波形の精

度、再現性ともに網膜の機能評価に有用であっ

た。

Ｄ．考察

視機能を評価する検査は乳幼児を対象とする

縞指標、３歳以降に可能となるランドルト環指

標を用いた方法が一般的であるが、いずれも自

覚的検査であるため信頼性に限界がある。対し

て網膜電図は他覚的検査であるため、検査精度

や波形の再現性が担保されれば、弱年齢におい

ても信頼性の高い視機能評価方法となり得る。

Ｅ．結論

 先天性網膜障害例の網膜電図の波形を同月齢

正常例と比較することにより、弱年齢の症例に

ついても網膜電図が視覚障害程度を反映する信

頼性の高い検査となり得ることが解った。
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