
 

 

 

 

概念・定義  
 

 日光過敏症状を呈し、露出部皮膚の乾燥、色素沈着を呈し、皮膚癌を

高率に発生する高発癌性遺伝疾患である。A～G群、V（バリアント）型

の 8つのサブグループに分けられる。  

 

症状  
 

 各群によって症状は異なる。本邦で最も多いA群では、乳児期より高

度の日光過敏性があり、成長に伴い露光部皮膚の乾燥、雀卵斑様色素斑

が目立ち、早い例では10歳頃から皮膚癌の発生がみられる。神経症状は、

3歳頃から出現し、20歳ごろには高度の歩行障害、誤嚥等が頻発する。

聴力障害も 5-6 歳ころから現れる。いずれのタイプも放置すると小児期

から青年期に皮膚がんを発症する。  

 

合併症  
 

告示 
番号 2 皮膚疾患群  

疾病名 色素性乾皮症  

 

色素性乾皮症  
 

しきそせいかんぴしょう 
 

 

 

 本邦で最も多いA群では、神経障害による難聴、構音障害、四肢関節

拘縮等が生じ、誤嚥による肺炎は生命に関わる合併症である。  
 

治療  
 

 根本的治療法はいまだ確立されておらず、皮膚科、小児科・神経内科、

眼科、耳鼻科、整形外科、歯科、泌尿器科など多診療科の医師がチーム

を組んで、遮光指導、皮膚がんチェック、補聴器装用、リハビリ指導な

どの患者ケアにあたる。家庭、学校を含め日常生活空間で窓ガラスに紫

外線カットフィルムを貼る。外出時には、帽子、衣類、サンスクリーン

剤による厳重な遮光を行なう。個々の皮膚がんはステージ、発症部位、

個数等に応じて外科的切除、イミキモドや 5FUの外用などを選択する。

生命予後を決めるのは神経症状であるが、遮光が適切に行なわれなけれ

ば全患者で若年で皮膚がんを発症するため、生涯にわたる遮光を余儀な

くされ、QOLは著しく低下する。診断が遅かった症例では、顔面の皮膚

がんの断続的な外科的切除を強いられ、整容面でもQOLは著しく低下す

る。  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/14_5_10.html 

 


