
463令和 4年 4月 10日

黄斑部毛細血管拡張症 2型診療ガイドライン（第 1版）
厚生労働科学研究費補助金難治性疾患政策研究事業網膜脈絡膜・視神経萎縮症に関する 
調査研究班黄斑部毛細血管拡張症 2型診療ガイドライン作成ワーキンググループ†

　黄斑部毛細血管拡張症（macular telangiectasia：Mac-
Tel）は，特発性に黄斑部網膜の毛細血管拡張を呈する
疾患群の総称である．この疾患群の分類や病態解釈は時
代とともに変遷してきた．Gassは本疾患群を特発性傍
中心窩網膜毛細血管拡張症（idiopathic juxtafoveolar reti-
nal telangiectasis：IJRT）と命名し，大きく 3グループに
分け，それぞれをさらに全身疾患の有無などを考慮して
6つに分類した（Gass‒Blodi分類）1）2）．しかし，細分化さ
れている Gass‒Blodi分類は実際の臨床には即さない面
もあり，Yannuzziらは本疾患群を特発性黄斑部毛細血
管拡張症（idiopathic macular telangiectasia：IMT）と命
名し，Gass‒Blodi分類を簡略化して 3タイプに分類した

（Yannuzzi分類）3）．Yannuzzi分類 3タイプはそれぞれ
type 1：aneurysmal telangiectasia（血管瘤型），type 2：
perifoveal telangiectasia（傍中心窩型），type 3：occlu-
sive telangiectasia（閉塞型）と呼称され，現在でも広く
用いられている．この 3タイプは毛細血管拡張を生じて
いるという共通点はあるものの，病態・病因はまったく
異なっているという点に留意する必要がある．また，
type 3は非常にまれであり，血管拡張よりも血管閉塞が
主体であるため，通常は type 1と type 2の 2分類が用い
られることが多い．
　片眼性が多く，中心窩耳側の毛細血管拡張，毛細血管
瘤による滲出性病変が特徴である黄斑部毛細血管拡張症
1型〔MacTel type 1：aneurysmal telangiectasia（血管瘤
型）〕は，本邦での患者数が多いこともあり，疾患に関
する認知が進んでいる．一方，黄斑部毛細血管拡張症 2
型〔MacTel type 2：perifoveal telangiectasia（傍中心窩

型）〕は欧米では患者数が多いが，本邦では比較的まれ
な疾患であるため，疾患に関する理解が進んでおらず，
その診断に苦慮することも多い．そこで，厚生労働科学
研究費補助金難治性疾患政策研究事業網膜脈絡膜・視神
経萎縮症に関する調査研究班を中心に黄斑部毛細血管拡
張症 2型（MacTel type 2）の診療ガイドラインの作成を
行った．

Ａ．症　　状
　両眼性の緩徐に進行する視力低下や変視がみられる．

Ｂ．検査所見
　両眼性に，中心窩耳側から中心窩にかけての神経網膜
の器質的な障害を種々の検査で捉えることが診断に有用
であるが，病期により所見は異なる．それぞれの所見は
微細な所見であるため，診断には複数種の画像を組み合
わせて行うことが有用である．以下が典型的な所見であ
る．

1 ）眼底検査（図 1）
・ 黄斑部の網膜透明性の低下，灰色の変色を伴う．
・ 傍中心窩の毛細血管拡張がみられる．病初期には中心
窩耳側に限局しているが，進行するにつれて傍中心窩
全体に及ぶ．
・ 進行すると網膜深層方向に直角に曲がって引き込まれ
るような拡張した小静脈がみられる（right‒angled 
venule）.
・ 網膜色素上皮細胞が神経網膜内に遊走，増殖し，色素
沈着として観察される．
・ 網膜下新生血管が発生することがある．

Ⅰ　は じ め に

Ⅱ　診断のための項目

†： 厚生労働科学研究費補助金難治性疾患政策研究事業網膜脈絡膜・視神経萎縮症に関する調査研究班黄斑部毛細血管拡張
症 2型診療ガイドライン作成ワーキンググループ

委　　　員：飯田　知弘（東京女子医科大学眼科学教室）
　　　　　　辻川　明孝（京都大学大学院医学研究科眼科学）
　　　　　　柳　　靖雄（横浜市立大学大学院医学研究科視覚再生外科学教室）
　　　　　　古泉　英貴（琉球大学大学院医学研究科医学専攻眼科学講座）
　　　　　　丸子　一朗（東京女子医科大学眼科学教室）
　　　　　　大音壮太郎（京都大学大学院医学研究科眼科学）
　　　　　　坂本　泰二（鹿児島大学大学院医歯学総合研究科感覚器病学講座眼科学）
連絡責任者：〒162‒8666　東京都新宿区河田町 8―1
　　　　　　東京女子医科大学眼科学教室　飯田　知弘
利 益 相 反： 飯田知弘（カテゴリー F：ニデック，トプコン，カテゴリー P），辻川明孝（カテゴリー F：ファインデック，キ

ヤノン，参天製薬），丸子一朗（カテゴリー P），坂本泰二（カテゴリー P）



464 日眼会誌　126巻　4号

・ 病期にかかわらず，中心窩の網膜硝子体界面にクリス
タリン様沈着物がみられる．
2 ）フルオレセイン蛍光眼底造影（fluorescein angiog-

raphy：FA）（図 2）
・ 黄斑部の毛細血管拡張や蛍光漏出がみられる．

3 ）光干渉断層計（optical coherence tomography：
OCT）（図 3）

　診断に重要かつ最も有用な検査である．
・ 検眼鏡的に明らかな異常を指摘できない病初期から，
中心窩や中心窩耳側の ellipsoid zoneの欠損がみられ
る．
・ 病期の進行とともに網膜外層の萎縮が進み，網膜内層

の引き込み像がみられる．
・ 網膜の肥厚を伴わない網膜内の空洞所見（inner & 

outer retinal cavity）は特徴的である．FAでもほとん
ど造影されない．Retinal cavityは病初期から認めら
れ，網膜のいずれの層にも形成されるが，中心窩に形
成されると外層分層円孔のような形態を示す．
・ 萎縮が全層に及ぶと，黄斑円孔が形成されることがあ
る．
・ 神経網膜内へ遊走，増殖した網膜色素上皮細胞は網膜
内の過輝度点・高反射像を呈し，深部の信号はブロッ
クされる．
・ 網膜下新生血管が生じると滲出性変化を伴う．

図　1　眼底検査．
左眼黄斑部に網膜透明性の低下，色素沈着，結晶様沈着
物がみられる．

図　2　フルオレセイン蛍光眼底造影（FA）．
造影早期（左）に中心窩耳側の網膜毛細血管拡張，後期（右）に同部位からの蛍光漏出がみられる．

図　3　光干渉断層計（optical coherence tomography：
OCT）像．
網膜の肥厚を伴わない網膜内の空洞所見，ellipsoid 
zoneの欠損，網膜内層の引き込み所見がみられる．
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4 ）眼底自発蛍光（fundus autofluorescence：FAF）撮
影（図 4左）

　黄斑色素の減少に伴って，黄斑色素による蛍光ブロッ
クが減少する．そのため，病初期から傍中心窩に特徴的
な等反射（isoreflective）領域を示す．

5 ）Red free画像（図 4右）
　Red free画像で，黄斑部にリング状もしくは横楕円形
の高反射像を示す．この所見はMacTel type 2に特異的
な所見であり，病初期から認められるため診断に有用で
ある．レッドフリーフィルターを用いて撮影した画像よ
りも，共焦点走査レーザー検眼鏡の青色のレーザー光を
使った撮影（confocal blue light reflectance：CBR）でよ
り明瞭に観察される．

Ｃ．ステージ分類
　Yannuzziらが提唱した分類ではMacTel type 2を網
膜下新生血管を伴わない非増殖期（nonproliferative 
stage）と新生血管を伴った増殖期（proliferative stage）と
の 2つに分けている3）．
　Gass‒Blodiの原著論文では，眼底所見と FA所見に基
づき，5つのステージ分類をしている1）2）．近年では，検
眼鏡および FA所見が明瞭になる前から OCTで異常を
捉えることが可能であり，各ステージの OCT所見が報
告されている5）～9）．
　ステージ 1（図 5）：検眼鏡的には異常を指摘できない
が，FA後期でわずかな漏出を示す．OCTでは小さな
retinal cavityが認められ，中心窩耳側で ellipsoid zone
の輝度が低下する．
　ステージ 2（図 6）：検眼鏡的には明瞭ではないが，FA

初期で毛細血管拡張が確認され，FA後期には蛍光漏出
を示す．Retinal cavityが拡大し，ellipsoid zoneの消失
が認められる．
　ステージ 3（図 7）：検眼鏡的にも毛細血管拡張が確認
され，中心窩耳側で網膜深層方向に直角に曲がって引き
込まれるような血管（right‒angled venule）が観察され
る．Ellipsoid zoneだけではなく網膜外層全体が消失
し，網膜内層が同部位に引き込まれている．Retinal 
cavityはさらに拡大し，外層分層円孔や黄斑円孔となる
ことがある．
　ステージ4（図8）：網膜色素上皮過形成を呈する．増殖
した網膜色素上皮が高反射像を呈し，深部の信号はブ
ロックされる．
　ステージ5（図9）：網膜下新生血管が形成される．活動
期には網膜下出血や漿液性網膜剝離などの滲出性変化を
認める．

Ｄ．鑑別診断
　以下の疾患を鑑別し，除外できること．
・ MacTel type 1
・ 陳旧性網膜血管疾患（網膜静脈分枝閉塞症，糖尿病網
膜症）
・ 陳旧性黄斑浮腫
・ 治癒後の特発性黄斑円孔
・ 分層黄斑円孔
・ 黄斑分離症
・ 放射線網膜症
・ 滲出型加齢黄斑変性
・ 陳旧性中心性漿液性脈絡網膜症

図　4　眼底自発蛍光（fundus autofluorescence：FAF）撮影と Red free画像．
FAF（左）で黄斑色素による蛍光ブロックの減少による等反射（isoreflective）領域がみられる．Red free画像

〔共焦点走査レーザー検眼鏡の青色のレーザー光を使った撮影（confocal blue light reflectance：CBR）〕（右）
で横楕円形の高反射像がみられる．

（文献 4から許可を得て転載のうえ改変）
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・ 陳旧性網脈絡膜炎
・ 黄斑ジストロフィ
・ 萎縮型加齢黄斑変性
・ 黄斑微小円孔（macular microhole）
・ タモキシフェン網膜症などの薬剤による黄斑症

　視力が良好なほうの眼の矯正視力が 0.3未満であるも
のを重症に分類する．

1．疫学および病態生理
　欧米ではMacTel type 2のほうが type 1よりも多いと
報告されているが，本邦では type 1が多く，type 2は少
ないとされている2）3）10），MacTel type 2は 50～60代に多
く発症し，男女差はない．ほぼ全例で両眼性である．遺
伝との関連も報告されているが，浸透度や環境要因の影

響も強く，さまざまな表現型のバリエーションがある11）～13）． 
全身疾患との関連では，糖尿病，高血圧，肥満，心血管
疾患の合併との関連が示唆されている14）～17）．OCTなど
の画像診断の進歩により，Müller細胞の変性が病態の
首座であり，毛細血管拡張は二次的な変化であると考え
られている6）9）18）～23）．

2．自覚的症状
　両眼性の緩徐に進行する視力低下，霧視，比較暗点，
変視を自覚する．

3．検査所見
1 ）視力

　視力障害，変視症，中心感度低下，読書速度の低下が
みられる．欧州，北米，中東，オーストラリアの多施設
研究であるMacTel Project16）では，初診時の平均視力は
0.5であり，1.0以上が 16％，0.6以上が約半数とされて

Ⅲ　重症度分類

Ⅳ　解説と参考事項

図　5　ステージ 1．
眼底写真：検眼鏡的には異常を指摘できない．
FA：後期にわずかな蛍光漏出がみられる．
OCT：小さな retinal cavityがある．
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いる．視力予後はそれほど悪くなく，病期進行とともに
ゆっくりと進行する24）．視力 0.1以下はまれであるが，
中心窩の網膜外層萎縮，網膜下新生血管や黄斑円孔を合
併すると視力不良となる2）3）24）～26）．
2 ）眼底所見

　病初期には検眼鏡的にはほとんど所見を認めないこと
も多いが，進行とともに黄斑部の網膜透明性の低下や網
膜硝子体界面の結晶様沈着物，毛細血管拡張がみられ
る2）3）．病初期には中心窩耳側に限局しているが，進行
するにつれて傍中心窩全体に及ぶ．さらに進行すると網
膜深層方向に直角に曲がって引き込まれるような血管

（right‒angled venule）がみられ，それに沿った網膜色素
上皮過形成や色素沈着がみられる．その後，同部位では
神経網膜の萎縮性変化を生じる．網膜下新生血管が発生
し，網膜下出血を来すこともある．
3 ）OCT

　診断には重要かつ最も有用な検査である．初期の変化

は網膜肥厚を伴わない retinal cavityであり13），外顆粒
層および視細胞層の障害による網膜菲薄化および耳側の
ellipsoid zoneの断裂がみられる5）～9）．
　進行すると前壁に内境界膜を持つ囊胞様変性所見が網
膜内層に出現し，網膜外層まで空洞が及び，最終的には
萎縮を生じる．萎縮が全層に及ぶと，黄斑円孔が形成さ
れることがある．神経網膜内へ遊走，増殖した網膜色素
上皮細胞は網膜内の過輝度点として捉えられる．網膜下
新生血管が生じると滲出性変化を伴う．
4 ）FA

　FAでは中心窩耳側での毛細血管拡張と蛍光漏出がみ
られる2）3）．蛍光漏出は表層よりも深層からが主である． 
進行とともに網膜深層に引き込まれるように屈曲した
right‒angled venuleがみられる．
5 ）FAF撮影

　正常眼では，黄斑色素によるブロックのために青色光
を用いた FAFで中心窩は低自発蛍光となる．MacTel 

図　6　ステージ 2．
眼底写真：検眼鏡的には血管拡張は明らかでない．
FA：後期で軽度の蛍光漏出がある．
OCT：Retinal cavityおよび ellipsoid zoneの断裂はあるが，網膜内層の引き込み像はみられない．
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type 2では，この黄斑色素の減少のために傍中心窩に等
反射（isoreflective）像がみられる．この所見は，FAで
の異常所見に乏しい時期や無症状の時期から存在し，診
断価値が高い所見である．眼底に色素沈着があると同部
位はブロックのために低自発蛍光となる．
6 ）CBR

　MacTel type 2では網膜表層の反射異常がみられる20）． 
これは網膜のMüller細胞異常が原因と考えられている．

4．鑑別診断
　MacTel type 2では眼底に毛細血管拡張がみられるが， 
毛細血管拡張自体は網膜血管炎や血管閉塞疾患との鑑別
が必要である．進行例では色素沈着や網膜下新生血管，
網膜下出血を伴うため，滲出型加齢黄斑変性，特に網膜
血管腫状増殖（retinal angiomatous proliferation：RAP）
との鑑別が重要である．
1 ）陳旧性網膜静脈分枝閉塞症

　病変領域が網膜動静脈交叉部を頂点とした扇状であ
り，病変が耳側縫線を越えないという特徴があり，鑑別
は容易である．

2 ）放射線網膜症
　軟性白斑や網膜新生血管を伴い，病変が広範に及ぶ．
また眼球や眼窩，頭部への放射線照射歴の聴取が重要で
ある．
3 ）滲出型加齢黄斑変性

　進行例では網膜の色素沈着や網膜下新生血管・出血を
伴うため，滲出型加齢黄斑変性，特に RAPとの鑑別が
重要である．MacTel type 2はRAPに比べて発症年齢が
若いこと，軟性ドルーゼン，reticular pseudodrusenや
漿液性網膜色素上皮剝離がみられない点が異なる．Mac-
Tel type 2に網膜下新生血管が発生し，滲出性変化が出
現すると滲出型加齢黄斑変性との鑑別が難しくなるが，
僚眼の所見から診断は可能である．
4 ）タモキシフェン網膜症

　乳癌治療・再発予防に用いられるタモキシフェンクエ
ン酸塩の内服の既往がある．既往歴や内服歴の聴取で鑑
別は可能である．

5．治　　療
　現時点で，網膜下新生血管を合併していないMacTel 

図　7　ステージ 3．
眼底写真：検眼鏡的に毛細血管拡張が確認でき，right‒angled venuleも観察される．
FA：後期で蛍光漏出がみられる．Right‒angled venuleは蛍光漏出部位に連なっている．
OCT：Ellipsoid zoneだけではなく網膜外層全体が消失し，網膜内層が同部位に引き込まれている．

（文献 10から許可を得て転載のうえ改変）
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type 2の治療として確立されたものはない．網膜下新生
血管を合併した症例に対しては，経瞳孔温熱療法や光線
力学的療法，抗血管内皮増殖因子薬硝子体内注射の有効
性が報告されている27）～29）．全層黄斑円孔が合併した場
合，硝子体手術治療も報告されているが，特発性黄斑円
孔と比較し効果は低いと報告されている30）31）．

　本稿では，MacTel type 2の診断に役立つガイドライ
ンと臨床所見について述べた．今回の手引きはあくまで
現時点におけるMacTel type 2の知見と眼科検査技術に
基づいて作成されたものであり，将来追加あるいは変更
される可能性があることを付記しておく．
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