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Ⅰ は じ め に

急性帯状潜在性網膜外層症(acute zonal occult outer

retinopathy：AZOOR)は，1990 年代に Gass が提唱し

た疾患概念1)である．主に若年女性に，光視症を伴った

急激な視力低下や視野欠損で発症し，網膜の外層に主病

巣が存在する．しかしながら，眼底写真や蛍光眼底造影

はほぼ正常な所見を示す1)2)ことから，視神経疾患や頭

蓋内疾患との鑑別が重要な網膜疾患とされてきた．

以前はAZOOR の確定診断に網膜電図(electroretino-

gram：ERG)や多局所 ERG が必要であり，限られた施

設でしか診断できなかった．しかし最近になり，光干渉

断層計(optical coherence tomography：OCT)を用いて

AZOORにおける網膜外層の構造異常を検出できること

が分かり，一般の病院でも診断が可能な疾患になってき

ている．

今回，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 AZOOR の診断ガイドラインを作成したので報告

する．当ガイドラインは，日本網膜硝子体学会，日本眼

科学会で承認されたものである．

Ⅱ 診 断 基 準

以下の主要項目を満たすものをAZOOR 確定例(defi-

nite)とする．ただし，3)と 4)については，どちらか 1

つを満たせばよい．副次項目はすべて参考所見とする．

�．主 要 項 目

�) 急激に発症する視野欠損あるいは視力低下．片眼

性が多いが，両眼性もありうる．

�) 眼底検査およびフルオレセイン蛍光眼底造影検査

(fluorescein angiography：FA)では，視野欠損

を説明できる明らかな異常が認められない．ただ

し，軽度の異常(網脈絡膜の色調異常や軽い乳頭

発赤など)はありうる．

�) OCT にて，視野欠損部位に一致して網膜外層の

構造異常(ellipsoid zone の欠損あるいは不鮮明化

と interdigitation zone の消失)がみられる．ただ

し AZOOR の軽症例や回復期では，interdigita-

tion zone のみ異常になることもある．

�) 全視野 ERG において振幅低下，あるいは多局所

ERG において視野欠損部位に一致した振幅低下

がみられる．

／�) 先天性／遺伝性網膜疾患，網膜血管性疾患やその

／他の網膜疾患，癌関連網膜症／自己免疫網膜症，

／ぶどう膜炎，外傷性網脈絡膜疾患，視神経疾患／

中枢性疾患が除外できる．

�．副 次 項 目

�) 発症前に風邪様の症状を伴う．

�) 発症時あるいは経過中に光視症(光がチカチカ見

える)を訴える．

�) 硝子体に軽度の炎症所見(細胞浮遊)がみられる．

�) 青色光あるいは近赤外光による眼底自発蛍光に

て，障害部位と健常部位の境界が分かる．

Ⅲ 重症度分類

視力の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．
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Ⅳ 診断基準の解説と参考事項

�．疫 学

AZOORは若年女性に好発することが知られている．

過去に報告された AZOOR の発症年齢は 13 歳から 79

歳の間に広く分布しているが，平均は 30 歳から 40 歳の

間にある2)〜5)
．AZOORの 65〜82％が女性である1)〜5)

．

�．自覚的症状と合併疾患

AZOORの最も重要な症状は，急激に発症する視野欠

損あるいは視力低下である．AZOORに特徴的な所見と

して知られる光視症(光がチカチカ見える)は全症例にみ

られるわけではなく，60〜88％程度である2)〜5)
．この光

視症は発症初期に出現して徐々に消失することもあれ

ば，長期にわたって持続することもある．

AZOORの発症前にしばしば風邪様の症状を伴うこと

が知られているが，その頻度はそれほど多くない．

AZOORはしばしば自己免疫疾患を合併する．長期経

過観察した Gass らの 51 例では，自己免疫疾患の合併

の頻度は 28％であり，橋本病(12％)や多発性硬化症

(8％)などが多かったと報告している2)
．

AZOORを発症する前に風邪様の症状があることや，

自己免疫疾患の合併が多いことから，発症機序としてウ

イルス説や自己免疫説などが報告されている6)7)
．また，

AZOORの発症に何らかの遺伝的素因が関連している可

能性も報告されている7)8)
．

�．検 査 所 見

�) 視力・屈折

AZOORの視力は，正常から重度の低下までさまざま

である．過去に論文として報告された AZOOR 全症例

(157 眼)の調査3)では，発症時の視力が 1.0 以上の症例

は 45％もあり，視力の良いAZOOR も多い．一方で，

0.5〜1.0 が 29％，0.2〜0.4 が 13％，0.03〜0.1 が 8％，

0.02 以下が 5％であった．中心を含んで広範囲に網膜

機能が低下した重症の AZOOR では，光覚弁程度まで

視力が低下することもありうる．

また AZOOR は近視眼に多いことが知られており，

60〜92％が近視である2)5)
．

�) 視野

視野欠損は AZOOR のほぼ全例にみられる重要な検

査所見である．視野欠損で最も多いパターンはMario-

tte 盲点拡大(図 1A)であり，AZOOR の暗点がMario-

tte 盲点拡大を伴う頻度は 50〜85％に及ぶことが知られ

ている2)3)5)
．この Mariotte 盲点の拡大に中心暗点を伴

うパターンも多い．このほかに，輪状暗点や周辺視野欠

損など，AZOORの視野欠損のパターンは実にさまざま

である(図 1)．

�) 眼底所見

AZOOR の眼底は，発症初期はまったく正常である

か，軽微な変化のみ(軽度の網脈絡膜の色調変化やわず

かな乳頭発赤など)であるのが特徴である(図 2)．この

眼底所見は，その後もずっと正常である例が多い一方
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D E F

図 1 急性帯状潜在性網膜外層症(AZOOR)でみられるさまざまな視野欠損のパターン．

／

A，D は左眼，その他は右眼である．AのMariotte 盲点拡大のタイプが最も多い．C は中心暗点，E は輪

状暗点である．B のように緑内障に似た視野欠損，Dのような 1／4 盲タイプ，F のような周辺視野欠損もあ

り，AZOORの視野欠損パターンは多様である．
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図 2 代表的な AZOORの眼底(左上)，フルオレセイン蛍光眼底造影(左下)，および静的視野検査(右)の

結果．

16 歳の女性で，右眼の急激な視野欠損と光視症を主訴に来院した．矯正視力は 0.9．眼底とフルオレセイ

ン蛍光眼底造影は正常であるが，Mariotte 盲点の拡大と上方視野の感度低下がみられる．

図 3 AZOORの長期経過後の眼底所見．

AZOOR は長期経過後でも眼底が正常な例が多いが，なかには区域性に網脈絡膜萎縮を示す例(左，矢印)

や，網膜血管の白鞘化(右，矢印)がみられる例もある．



で，徐々に区域性あるいはびまん性の網脈絡膜萎縮を示

すこともある．Gass ら2)は AZOOR の 52％において，

長期の経過観察後においても眼底所見がほぼ正常であっ

たと報告している．

長期経過後に AZOOR にみられることのある眼底変

化としては，網膜色素変性様のびまん性網脈絡膜萎縮，

区域性の網脈絡膜萎縮，囊胞様黄斑浮腫，網膜血管の白

鞘化などがある(図 3)．日本人のAZOOR症例では，長

期に経過観察をしても眼底に変化を認めない症例が欧米

人より多く5)
，欧米人と日本人でAZOOR の臨床所見に

違いがある可能性が報告されている．

／�) 蛍光眼底造影(FA／インドシアニングリーン蛍光

眼底造影)

AZOORは，発症時には FAにおいて，視野欠損の部

位に一致した異常所見がみられないことが特徴である

(図 2)．しかしながら，なかには網膜の一部に軽度の過

蛍光や網膜血管の staining，あるいは視神経乳頭からわ

ずかな蛍光漏出などがみられる例があることが知られて

いる3)5)
．インドシアニングリーン蛍光眼底造影では，

局所的な低蛍光あるいは過蛍光領域がみられることはあ

るものの，視野欠損の部位と必ずしも一致しない4)5)9)10)
．

�) 眼底自発蛍光

AZOOR の眼底自発蛍光(fundus autofluorescence：

FAF)の所見については一致した見解はなく，正常のも

／のから局所的な過蛍光／低蛍光までさまざまである．最

近では，青色光あるいは近赤外光を用いた FAF により

AZOOR の病変部と正常部の境界が検出できる(図 4)と

いう報告が多くみられる4)9)11)12)
．経過観察とともに網脈

絡膜萎縮が出現してくるAZOOR では，FAF によりそ

の部位がより明瞭に観察できる．

�) OCT

AZOORの診断にOCTはきわめて有用である4)5)13)〜16)
．

AZOOR では，視野の欠損部位に一致して ellipsoid

zone が欠損あるいは不明瞭化し，interdigitation zone

は消失することが多い(図 5)．AZOOR の軽症例や回復

期では，ellipsoid zone はほぼ正常で interdigitation zone

のみ異常がみられることもある15)16)
．これらの OCT 所

見は，経過とともに回復することが多い．なかには外顆

粒層の菲薄化や網膜色素上皮の不整がみられることもあ

る．一般的にOCTで外顆粒層が菲薄化してしまった網

膜部位の機能回復は困難である15)
．

�) ERG

眼底が正常であっても網膜に広範囲な機能異常があれ

ば，その面積と重症度に比例して全視野 ERG は低下す

る．そこで全視野 ERG は，当初からこの疾患の診断に

きわめて有用な検査であるとされてきた1)
．

全視野 ERG における杆体応答と錐体応答を比較する

と，AZOORは錐体応答の低下が強いことが多いので，

錐体応答や 30-Hz フリッカ応答を詳細に観察すること

は診断に有用である17)
．多局所 ERG や黄斑部局所 ERG

はさらに診断に有用5)12)13)15)16)18)で，視野欠損の部位に一

致して局所の網膜機能が低下していることを証明できる

(図 6)．

�．AZOORの経過と長期予後

AZOOR の長期予後を多数例で調査した報告は少な

い2)5)
．Gass らの報告2)では，77％の患者で発症から半

年以内に症状はほぼ固定し，23％の患者では徐々に症

状の改善がみられている．
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図 4 眼底自発蛍光で病変部の輪郭が検出できた AZOORの症例．

症例は 33 歳の女性で，7 日前に急激な視野欠損と視力低下を自覚した．矯正視力は 0.4．眼底は正常であっ

たが，青色光を用いた眼底自発蛍光で視野異常の部位(左)に一致して眼底自発蛍光の過蛍光がみられた(右，

矢印)．



日本人の AZOOR の予後は，欧米人と比較して良好

であると報告されている5)
．

�．鑑 別 診 断

AZOORは眼底が正常でありながら急激な視野欠損を

生じるため，以下のような疾患との鑑別が必要である．

／�) 先天性／遺伝性網膜疾患

眼底が正常な遺伝性網膜疾患として，オカルト黄斑ジ

ストロフィ，眼底が正常な錐体ジストロフィ，無色素性

網膜色素変性症などとの鑑別が必要であるが，これらの

疾患は通常両眼性で，緩徐に進行することから鑑別は容

易である．

�) 網膜血管性疾患やその他の網膜疾患

網膜動脈分枝閉塞(branch retinal artery occlusion：

BRAO)や網膜静脈分枝閉塞(branch retinal vein occlu-
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図 5 Mariotte盲点拡大を示した AZOORの眼底(左上)，静的視野(右上)，および光干渉断層

計の水平断面(下)．

視野欠損の部位に一致して ellipsoid zone が不明瞭になっており，interdigitation zone は消失

している(矢印)．

図 6 図 2で示した AZOOR症例の多局所網膜電図の結果．

視野欠損の部位(Mariotte 盲点の周囲と上方視野)に一致して，多局所網膜電図の振幅が低下していること

が分かる．中心と下方視野の応答はよく保たれている．



sion：BRVO)の発症後，経過とともに眼底がほぼ正常

となった症例を AZOOR と間違えることがある．OCT

で AZOOR は網膜外層に異常があり，BRAO や BRVO

の陳旧例では網膜内層が菲薄化することから鑑別でき

る．FAも鑑別に有用である．中心性漿液性脈絡網膜症

の陳旧例も AZOOR と鑑別が必要であるが，発症時の

症状やOCT，FAFなどの検査所見から鑑別が可能であ

る．

／�) 癌関連網膜症／自己免疫網膜症

癌関連網膜症(cancer-associated retinopathy：CAR)

や自己免疫網膜症(autoimmune retinopathy：AIR)は，

癌あるいは自己免疫異常を原因として血中に網膜に対す

る自己抗体が生じ，視野欠損や夜盲を起こす疾患であ

る．これらの疾患も眼底が正常でありながら視野欠損を

生じるので AZOOR と鑑別が必要になる．悪性腫瘍の

有無の検索および血中の網膜に対する自己抗体を検査す

ることで鑑別できる．AZOOR と比較すると CAR や

AIR の進行は比較的緩徐であり，両眼性かつ進行性で

あることが多い．

�) ぶどう膜炎

AZOORでは硝子体に軽度の細胞浮遊が観察されるこ

とがあり，ぶどう膜炎と診断されることがある．しか

し，AZOOR では炎症の程度が軽く，OCT で網膜外層

に異常が検出されることから鑑別できる．FAもぶどう

膜炎と AZOOR の鑑別には有用である．梅毒などの感

染性ぶどう膜炎も鑑別する必要がある．

�) 外傷性網脈絡膜疾患

外傷後の網脈絡膜萎縮を AZOOR の瘢痕期と間違え

ることがある．問診で外傷の既往を確認することが必要

である．

／�) 視神経疾患／中枢性疾患

AZOOR と最も鑑別を要するのは球後視神経炎であ

る．AZOORも球後視神経炎も若年女性に多く，眼底が

正常で急激な視野欠損を片眼に生じるため慎重な鑑別が

必要である．AZOORであっても大きな視野欠損がある

症例では瞳孔の対光反射は異常になりうるので，瞳孔所

見はあまり鑑別に有用とはいえない．AZOORでは光視

症を訴えることが多く，球後視神経炎では眼球運動痛を

訴えることが多いので，これらの症状をよく聴取するこ

とが重要である．OCT は両疾患の鑑別の鍵となる重要

な検査である．視野欠損部位に一致して網膜外層の異常

がみられれば AZOOR と診断できる．しかし，紛らわ

しい症例では確定診断のために ERG や magnetic reso-

nance imaging(MRI)を施行するべきである．

�．AZOORの治療

現在，AZOORの治療として確立されたものはない．

病因として自己免疫や炎症の関与が推定されていること

から，特に重症の AZOOR では副腎皮質ステロイドの

点滴あるいは内服が用いられることが多い5)
．しかしな

がら，Gass らは，副腎皮質ステロイドを投与した症例

とそうでない症例で最終的な視機能に違いがなかったと

述べている2)
．副腎皮質ステロイドにより著明な回復が

みられた AZOOR の症例報告もあるが，自然回復なの

かステロイドの効果によるものかは不明である．

AZOORの治療に関して，副腎皮質ステロイド治療群と

無治療群を比較した前向きの比較試験はこれまで行われ

ていない．

�．AZOORの類縁疾患

以下に示した疾患は，患者背景，症状，検査所見が類

似しており，AZOORと同じスペクトラム上にある類縁

疾患と考えられている1)2)6)7)19)20)
．以下の疾患を含めてよ

り大きな疾患概念として AZOOR-complex と呼ぶこと

もある1)3)4)6)
．

・多発消失性白点症候群(multiple evanescent white

dot syndrome：MEWDS)

・Acute macular neuroretinopathy(AMN)

・点状脈絡膜内層症(punctate inner choroidopathy：

PIC)

・Multifocal choroiditis and panuveitis(MFC)

・Acute idiopathic blind spot enlargement(AIBSE)

・Acute annular outer retinopathy(AAOR)

Ⅴ お わ り に

本稿では，AZOOR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

(2018 年)における AZOOR 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．

今回の診断ガイドライン作成にあたり，以下の先生方より

貴重な意見あるいは症例の図をご提供いただいたことに深謝

する：町田繁樹(獨協医科大学埼玉医療センター)，松井良諭

(三重大学)，	川明孝(京都大学)，上野真治(名古屋大学)

利益相反：近藤峰生(カテゴリー F：ノバルティスファー

マ)，飯田知弘(カテゴリー F：ノバルティス

ファーマ，バイエル薬品，ニデック，興和，キ

ヤノン，トプコン)，園田康平(カテゴリー F：

参天製薬，日本アルコン，HOYA)，白神史雄

(カテゴリーF：参天製薬，日本アルコン)
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