








網脈絡膜の gyrate atrophy(脳回転状萎縮)は古くから知られていた遺伝病であり,進行性

の視力障害(全盲に至る)と夜盲を特徴とし多くの症例で近視を伴なう。 

本症にみられる眼底所見は特異で,島状あるいは地図状の萎縮巣が融合してあたかも脳表

面を思わせるような像を呈する。1973 年 Simell らにより本症患者の血中オルニチンの高

値が見出され,次いで 1977 年 Senger,Kennaway らにより ornithine－ ketoacid 

transaminase(OKT)の欠損に基づくことが明らかにきれた。 


