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研究要旨：IgG4 関連疾患にみられる眼病変（IgG4 関連眼疾患）の重症度分類の案を

作成した。眼病変は涙腺の腫大のみならず、眼窩病変の部位や程度によっては視力低

下、視野障害、眼球運動障害を来す可能性があるため、これらの視機能障害を重視し

た分類とした。また、ステロイド治療に対する反応性と転帰についても重症度分類に

反映させた。 

 

Ａ．研究目的 
IgG4 関連眼疾患にみられる眼病変は涙

腺の腫大がよく知られているが、それ以外

にも眼窩神経（三叉神経）の腫大や外眼筋

の肥厚、さらに眼窩組織内での腫瘤形成も

一定の頻度で存在し、特に眼窩先端部にお

ける外眼筋の肥厚や腫瘤の形成は視神経

に対する圧迫による視野欠損や視力低下

などの視機能障害を来す可能性がある。ま

た、外眼筋の著しい肥厚や眼窩の腫瘤性病

変の存在は眼球運動障害を来し、複視の原

因となることがある。さらに、シェーグレ

ン症候群ほどではないが涙液の分泌障害

によるドライアイ症状を生じる可能性も

ある。 

以上の眼病変に伴う諸症状を勘案し、今

後の治療指針作成の基礎とすべく、IgG4

関連眼疾患の重症度分類について議論を

重ね、下記のような試案を作成した 
 
Ｂ．研究方法 
本研究班(千葉班)の眼科分科会の構成

員と、IgG4 関連眼疾患に関する学術演題

が多い日本眼腫瘍学会の有志により、まず

はアンケート形式で重症度の分類に関す

る意見を募った。その後、試案を作成し、

数度のブラッシャップを行った。また、実

際に視機能障害を生じた症例をリストア

ップし、眼科分科会で個々の症例を供覧し

つつ、作成された重症度分類との整合性に

ついて確認作業を行った。最終的に眼科分

科会全員の合意を得て、３段階の重症度分

類を作成した。 
（倫理面への配慮） 
とくに該当せず。 
 
Ｃ．研究結果 

以下のように IgG4 関連眼疾患を、①重

症、②中等症、③軽症の３つに分類した。 

重症 

(1)眼球突出,眼球偏位,眼瞼腫脹などの眼

症状とともに重篤な視機能障害、すなわち、

矯正視力の低下、中心暗点等の視野障害、

高度な眼球運動障害がみられ、画像検査で

説明可能な所見が確認される場合。 

(2)(1)に対して副腎皮質ステロイド(ステ

ロイド)の全身投与による標準的な治療に

反応を示すも、減量途中あるいは投与中止

後に再発による視機能障害等を繰り返し、

長期にわたるステロイド維持療法、もしく

はステロイド以外の何らかの治療を必要

とする場合。 

中等症 

(1)重篤な視機能障害をきたすもステロイ

ド内服により回復し、中止後も再発がみら

れない場合。 

(2)重篤ではないが視機能障害やドライア



イ症状がみられる場合。 

軽症 

(1)特に治療を必要とするほどの自覚的お

よび他覚的眼症状がない場合。 

(2)眼瞼腫脹等の軽度の眼症状に対してス
テロイド内服による標準的な治療を行っ
たところ改善し、中止後も再発がみられな
い場合 
 
Ｄ．考察 
IgG4 関連眼疾患については、2012 年に

本邦から報告された包括診断基準を踏ま

えつつ、本研究班の眼科分科会によって眼

病変の特性を考慮した診断基準を 2015 年

に報告した(Goto H, et al.: Jpan J 

Ophthalmol 59, 2015.)。この IgG4 関連眼

疾患の特徴のひとつとして、ステロイドの

全身投与に対する反応性が挙げられる。す

なわち、ごく一部の例外を除き、発症初期

はプレドニゾロン 0.5mg/Kg/日程度の内

服治療が奏功し、臨床的改善が得られる。

しかし、ステロイドの減量ないしは中止後

に再発を繰り返すことが多いのも本疾患

の特徴であり、難治性疾患とされる所以で

もある。 

2015 年に作成された IgG4 関連疾患の、

いわば包括的な重症度分類には眼症状に

関する記載はないが、生活の質(QOL)に著

しい悪影響をもたらす可能性のある IgG4

関連疾患の眼症状については、近い将来、

重症度分類に反映されるようになること

を期待したい。 
 
Ｅ．結論 

視力低下、視野障害、眼球運動障害など

の視機能障害とともに、ステロイド治療に

対する治療効果の評価を加味した IgG4 関

連眼疾患の重症度分類を提案した。 
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