
 

 

 

 

概念・定義  
 

 膿疱性乾癬（汎発型）は、急激な発熱とともに全身の皮膚が潮紅し、

無菌性膿疱が多発する稀な疾患である．病理組織学的にKogoj 海綿状膿

疱を特徴とする角層下膿疱を形成する．再発を繰り返すことが本症の特

徴である．尋常性乾癬皮疹が先行する例については成人例がほとんどで

あるので他稿に譲る。経過中に全身性炎症反応に伴う臨床検査異常を示

し、しばしば粘膜症状、関節炎を合併するほか、まれに眼症状、二次性

アミロイドーシスを合併することがある 2)。  

 

症状  
 

 急性期症状は、前駆症状なしに灼熱感とともに紅斑を生じる。多くは

悪寒・戦慄を伴って急激に発熱し、全身皮膚の潮紅、浮腫とともに無菌

性膿疱が全身に多発する（図１）。膿疱は 3～5mm大で、容易に破れた

り、融合して環状・連環状配列をとり、ときに膿海を形成する（図 2）。

爪甲肥厚や爪甲下膿疱、爪甲剥離などの爪病変、頬粘膜病変や地図状舌
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などの口腔内病変がみられる。しばしば全身の浮腫、関節痛を伴い、と

きに結膜炎、虹彩炎、ぶどう膜炎などの眼症状、まれに呼吸不全、循環

不全、悪液質や腎不全を併発することがある。 

慢性期には、尋常性乾癬の皮疹や、手足の再発性膿疱のほか、非特異的

紅斑・丘疹など多様な症状を呈する。急性期皮膚症状が軽快しても、強

直性脊椎炎を含むリウマトイド因子陰性関節炎が続くことがある。 

 

 
難病ホームページより許可を得て転載 1)  

 

重症度判定と合併症を評価する臨床検査  
 

 膿疱性乾癬に特徴的な血液・尿検査項目はないが、全身性炎症反応に

ともなう白血球増多、核左方移動、赤沈亢進、CRP陽性のモニターは重

症度判定に重要である。その他に、IgGまたは IgA 上昇、低蛋白血症、

低カルシウム血症を示すことがある。病巣感染としての扁桃炎、ASLO高



 

 

値、その他の感染病巣の検査や、合併症として強直性脊椎炎を含むリウ

マトイド因子陰性関節炎、眼病変（角結膜炎、虹彩炎、ぶどう膜炎、ほ

か）に注意が必要である。肝・腎・尿所見のスクリーニングは治療の選

択や二次性アミロイドーシス評価に有用である。  
 
 

 

治療  
 

 膿疱性乾癬（汎発型）は稀少な疾患であり、エビデンスに基づく診療

指針を提言することが難しい。診療ガイドライン１）から治療の要点を抜

粋する（日本皮膚科学会のホームページ（"http://www.dermatol.or.jp/"

を参照）から取得できる診療ガイドライン中に掲載されている治療アル

ゴリズム（13ページ）を参照）。本症は生命を脅かす病態であるため、

妊娠、授乳婦、小児の患者治療に際しては、安全性が確立されていない

薬剤を組み入れざるをえないことがある。 

 

急性期の全身管理 

 膿疱性乾癬（汎発型）の直接死因は心・循環不全が多く、全身管理と

薬物療法が必須である 2）。乾癬治療薬による重症の副作用（メトトレキ

サートによる肺線維症や肝不全、レチノイン酸症候群と呼ばれる呼吸不

全など）に注意する必要がある。最近では、ARDS や capillary leak 症候

群に伴う呼吸不全と循環不全のため重症化する症例が散見される 4）。急

性期の肺合併症にはステロイド内服が用いられる。 

 

 

 

[参考]成人（非妊婦、授乳婦）に対する内服療法 

エトレチナートとシクロスポリンは何れも第一選択薬である。エトレチ

ナートの用量は 0.5～1.0mg/kg/day から開始し、症状にあわせて用量を

調節する。長期治療における副作用（肝障害、過骨症、骨端の早期閉鎖、

催奇性など）に留意する。 

シクロスポリンは 2.5～5.0mg/kg/day で開始され、症状にあわせて用量

を調節する。長期治療では腎障害や高血圧などに注意し、血清クレアチ

ン値が上昇した場合は用量調整を行う 5）。 

メトトレキサートは、他の全身治療に抵抗性の症例や、関節炎の激しい

症例に推奨される。わが国では保険適用がないこと、副作用（肝障害、

骨髄抑制、間質性肺炎など）に留意し、十分なインフォームドコンセン

トに配慮する。  

妊娠までの最低限の薬剤中止期間は、エトレチナートでは女性 2年間、

男性６か月、メトトレキサートでは男女とも３ヶ月とされている 6）。 

 

小児の膿疱性乾癬（汎発型）に対する治療 

 エトレチナート療法は骨成長障害があるため小児には第一選択薬とし

て推奨できないが、シクロスポリンが奏効しない場合や減量が難しい場

合には選択せざるを得ないことがある。十分な説明と同意を取得した上

で適応を考慮する。 

 

生物学的製剤を用いた治療 



 

 

 生物学的製剤は近年の免疫学や分子生物学の進歩の元に、最近開発さ

れた薬剤である。本邦でも、TNFα阻害薬が Crohn 病や関節リウマチ、

ベーチェット病などで使用されている。尋常性乾癬や関節症性乾癬に対

するランダム化二重盲検試験の報告があるが、治療全体における生物学

的製剤の位置づけは確立されていない。膿疱性乾癬（汎発型）に対する

治療経験は少数であり、EBM的見地から治療の位置づけや長期安全性を

明確にすることは難しい。適応追加後の症例報告の蓄積に頼らざるを得

ない。 

 妊娠、授乳婦、小児の患者治療に際して、本症は生命を脅かす病態で

あるため、安全性が確立されていない薬剤を組み入れざるをえないこと

がある。生物学的製剤はエトレチナートやシクロスポリンが使用できな

い症例や関節症状がある症例に、十分な説明と同意を取得した上で適応

を考慮する。 

 

合併症とその対策 

 膿疱性乾癬（汎発型）では、合併する関節症状や虹彩炎などの眼合併

症の治療を必要とすることがあり、長期間の炎症症状に起因する二次性

アミロイドーシスを生じることもある。とくに関節症は 20％程度に合併

し、関節変形の後遺症が問題となる。皮膚症状だけでなく、関節症の活

動性や重症度を判断し、両者に効果的な薬物療法を選択し、皮疹がコン

トロールされた後でも関節症に対する治療計画をたてることがQOL改善

に必要である。 

 

 

 

参考： 

1) 治療選択 

全国調査（1994 年）の結果（急性、慢性期を含む）では、エトレチナー

トの内服が最も高頻度に使用されている（67.6％）。続いて PUVA療法

（32.4％）、ステロイド内服（29.5％）、シクロスポリン内服（22.5%）、

その他の療法（16.4％）、メトトレキサート（16.2％）、扁摘（8.2％）、

シクロスポリン以外の免疫抑制剤（2.9％）の順で治療が選択されている。 

2) 各治療法の効果・副作用 

全国調査において、著効、有効、やや有効、無効の４段階で各治療法の

有効性を調査した結果、エトレチナートが有効性 79.4％（著効＋有効）

と最も優れており、続いてステロイド、シクロスポリン、メトトレキサ

ートはほぼ同等の効果（60％）を示していた。副作用の頻度はエトレチ

ナートにおいて最も高く（38.8％）、続いてシクロスポリン（30.9％）、

ステロイド（26.4％）、メトトレキサート（20.4％）である。  
 

予防  
 

 膿疱性乾癬（汎発型）の誘因として、感染症(ことに上気道感染)、紫外

線曝露、薬剤、低カルシウム血症、ストレスなどがあり、その予防に努

める。  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/14_4_9.html 

 


