


序

類上皮細胞は肉芽腫を構成する主要な細胞であり，貪食機能をもつマクロファー
ジや抗原提示機能を有する樹状細胞と同じように単球系細胞であるが，後二者に比
較して単球からの分化機構や細胞を同定する表面マーカーについて十分解明されて
いない．これは個々の感染性あるいは非感染性肉芽腫性疾患の発症頻度がそれほど
高いものではなく，類上皮細胞が他の炎症性疾患に大きな関わりをもたないため研
究が進んでいないことが一端とも考えられる．しかし，肉芽腫反応を示す疾患はサ
ルコイドーシスや環状肉芽腫などの原発性肉芽腫性疾患だけではなく，悪性腫瘍の
ように続発的に肉芽腫を生じるものなど数多くある．それぞれの疾患の経験頻度は
確かに少ないものの，日常診療で病理組織プレパラートに肉芽腫反応を観察するこ
とは時々あり，肉芽腫は決して稀なものではないと考えられる．しかしながら，現
在，肉芽腫のみに焦点を当てた書物はほとんどなく，肉芽腫の症例を経験した場合
に考察する手段としては，教科書で該当するところを見たり，その疾患に関連した
文献を一つ一つ当たって検討するのが一般的のように思われる．
本書は，診断と治療にあたって皮膚科医の果たす役割が大きい全身性肉芽腫性疾

患であるサルコイドーシスの病態，および皮膚病変と皮膚外病変の診断・治療に必
要なポイントを詳細に解説している．さらに，日常遭遇する可能性のある代表的な
皮膚限局性の肉芽腫や感染性肉芽腫の病態と臨床所見，検査・治療についてもまと
めている．本書を読んでいただければ，肉芽腫性疾患の知識の整理とともに新しい
知見が理解され，皮膚科の先生方はもとより他科の先生方にも，日常診療に役立て
ていただけるものと確信している．
最後に，多忙ななか，ご執筆いただきました先生方に心から感謝申し上げます．

2013年 3月

専門編集　岡本祐之
関西医科大学皮膚科学教室
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サルコイドーシスの診断基準

◦サルコイドーシスの疾患概念から診断に求められる点は，① 全身性に生
じていること，② 組織学的に非乾酪壊死性類上皮細胞肉芽腫がみられ
ること，③ 他の疾患を鑑別できること，である．そのため，組織学的所
見のある皮膚病変の症例では，もう1つの臓器に臨床的にサルコイドー
シスを疑わせる病変があれば，サルコイドーシスと確定診断できる．

◦一方，眼や心臓など，組織所見の得づらい臓器に病変がある場合には確
定診断が困難な症例もまれではない．そのため，各臓器病変の臨床診断
の精度を向上させることが各診療科に求められている．

◦わが国の診断基準（日本サルコイドーシス/肉芽腫性疾患学会診断基準改訂委員会，
20071））（1）は総合的な診断の必要性を強調するとともに，個々の臓器
病変を精度よく診断するために，各臓器病変の「診断の手引き」が付加
されている．

◦診断は組織診断群と臨床診断群に分けられる．確実診断群である組織診

1サルコイドーシスの診断基準（2006）

1．組織診断群（確実）

1臓器に組織診断された病変があり，次のいずれかがみられる．
　（1）他の臓器に組織診断された病変がある．
　（2）他の臓器に「サルコイドーシス病変を示唆する臨床所見」がある．
　（3）付表に示す検査所見 6項目中 2項目以上を認める．

2．臨床診断群（ほぼ確実）

 2つ以上の臓器に「サルコイドーシス病変を示唆する臨床所見」があり，付表に示
す検査所見 6項目中 2項目以上を認める．

付表　全身反応を示す検査所見
　　① 両側肺門リンパ節腫脹
　　② 血清 ACE上昇
　　③ ツベルクリン反応陰性
　　④ 67Ga 集積像陽性（リンパ節，肺など）
　　⑤ 気管支肺胞洗浄検査でリンパ球増加またはCD4/CD8比高値
　　⑥ 血清あるいは尿中カルシウム高値

（日本サルコイドーシス/肉芽腫性疾患学会診断基準改訂委員会，編．日サ会誌 2007；27：89‐
1011））

サルコイドーシス

診断

3 サルコイドーシスの診察手順
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断群は1つの臓器に組織診断された病変がある症例で，① 他の臓器に
組織診断された病変がある，② 他の臓器に「サルコイドーシス病変を
示唆する臨床所見」がある，あるいは，③ 全身反応を示す検査所見 6
項目中 2項目以上を認める，の3つのいずれかで確定診断される．

◦ほぼ確実診断群である臨床診断群は組織所見がない症例で，2つ以上の
臓器に「サルコイドーシス病変を示唆する臨床所見」があり，さらに，
全身反応を示す検査所見 6項目中 2項目以上を認める場合に臨床診断
できる．

◦以上のことから，診断基準に記されている診断の手順（₂）で判定され
るが，組織所見の得やすい皮膚病変は診断上非常に重要な病変といえる．

サルコイドーシス患者を診察する機会

◦皮膚科医がサルコイドーシス患者を診察する機会は，皮疹を主訴に直接
皮膚科を受診され皮膚生検にてサルコイドーシスに特徴的な非乾酪壊死
性類上皮細胞肉芽腫がみられる場合と，他科でサルコイドーシスが疑わ
れている症例やすでに診断されている症例を紹介される場合とである．

◦紹介を受ける場合は，明らかな皮疹があり，それがサルコイドーシスの
皮膚病変であるのか診断を求められる場合が多いが，主治医と患者が皮
疹を認識していない例で，サルコイドーシスの皮膚病変の有無を照会さ
れる場合がある．

₂サルコイドーシス診断の手順

臨床診断群 組織診断群

自覚症状あり（60～70％）
呼吸器症状：咳，痰，呼吸困難など
眼症状：眼のかすみ，飛蚊症など
心症状：不整脈，心不全など
皮膚症状：各種の皮疹など
神経症状：知覚・運動障害，意識障害，
 痙攣，性格変化，尿崩症など
筋症状：ミオパチー，筋腫瘤など
その他：黄疸，腎結石，耳下腺腫脹，
 表在リンパ節腫脹など

呼吸器系病変（70～80％）
●胸部X線（BHL，肺野病変）
 HRCT検査（肺野病変）

一次検査
●血清ACE
●ツベルクリン反応
●血清・尿中カルシウム
＊結核菌検査

二次検査
●気管支肺胞洗浄検査
●67Gaシンチグラフィ
＊肺機能検査
＊血液ガス
＊心筋シンチグラフィ
●組織検査

自覚症状なし（30～40％）
検診発見（胸部X線異常）

呼吸器系以外の病変のためのルーチン検査
眼，心臓，皮膚，神経，内分泌，泌尿器，骨・関節，消
化器系，上気道の検査など

●：診断基準に採用された項目
＊：精密検査の項目

サルコイドーシスの診断基準により判定

疑診

（日本サルコイドーシス/肉芽腫性疾患学会診断基準改訂委員会，編．日サ会誌 2007；27：89‐1011））
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皮疹を主訴に受診される場合

◦臨床的にサルコイドーシスなどの肉芽腫性疾患が疑われる皮疹で受診さ
れたときには，皮膚生検の際に，感染性肉芽腫を鑑別できるように生検
部位の抗酸菌，真菌培養を行う．臨床的にはサルコイドーシスを考慮せ
ず病理組織所見で初めて肉芽腫性疾患が疑われた場合には，再度組織
培養を行うか，抗酸菌染色，真菌染色を実施する．

◦組織切片で異物の確認を行い，異物肉芽腫を除外する．また，環状肉芽
腫，annular elastolytic giant cell granuloma，リポイド類壊死症，顔面
播種状粟粒性狼瘡，酒皶などの他の非感染性肉芽腫を鑑別する．

◦次にサルコイドーシスの診断基準に照らし合わせて，サルコイドーシス
の全身反応を示す検査項目を調べる．まず，血液・尿検査を行い，血清
ACE値＊1，血清および尿中カルシウム値＊2を測定する．

◦症例により高値を示す検査項目として，γ  グロブリン＊3，血清リゾチー
ム＊4，sIL-2R＊5，TARCなどがある．また，抗核抗体が陽性を呈する例
も散見される＊6．
◦次にツベルクリン反応検査を行う．細胞性免疫能が病変局所では亢進し
ているものの全身的には低下しているため，約 60％の例でツベルクリン
反応が陰性化する（阿部ら，2009 3））．

◦最も頻度の高い特異的変化は両側肺門リンパ節腫脹（BHL）である．検
出率は胸部X線よりもCTのほうが高いため，X線写真で所見がみられ
ない場合には胸部CTを行う．

◦さらにGallium-67 citrateシンチグラムにおける著明な集積所見がない
か調べる．本検査は侵襲が少なく，BHLや他のリンパ節病変，脾病変
などの自覚症状に乏しい内臓病変や筋肉病変の描出に適している＊7．

◦診断基準ではさらに気管支肺胞洗浄検査でのリンパ球増加またはCD4/
CD8比高値が挙げられており，呼吸器科に紹介する．

◦さらに，他の臓器病変の検索のために，発症頻度の高い眼病変＊8と心病
変＊9の有無をそれぞれの科に紹介し検索する．

◦以上のことから，皮疹で受診されサルコイドーシスが疑われる場合には
3の診察手順に沿って診断を確定する．

他科からの紹介患者

◦他科でサルコイドーシスとすでに診断されている症例やサルコイドーシ
スが疑われている症例では，他の臓器病変に比較すると組織生検を実施
しやすいことから，病理組織学的診断の目的で皮膚の診察を依頼される
ことがある．そのためには，サルコイドーシスで頻度の高い皮膚病変と
その好発部位を理解しておくことが肝要である．

◦皮膚サルコイドで最も出現頻度の高い病変は結節型で顔面に好発する．

＊1　サルコイドーシス患者
の血清 ACE値は，主に肉
芽腫の単球系細胞から産生
されたものが反映すると考
えられるが，ACE遺伝子多
型により個人差が大きい
（Rigatら，19902））．

＊2　今回の診断基準の改
訂により新たに追加された
検査項目である．高値とな
る頻度はそれほど高くはな
い．

＊3　以前の診断基準に挙
げられていた高γグロブリ
ン血症は，わが国では頻度
が低いため 2006年の診断
基準の項目では除外されて
いる．

＊4　血清リゾチーム値は血
清 ACE値よりも高頻度で
上昇がみられるものの，サ
ルコイドーシスとの鑑別に
重要な疾患である結核やリ
ンパ腫などでも高値を示す
ことが多く，サルコイドー
シスを診断するための検査
には適していないため，γ
グロブリンと同様に診断基
準から除外された．しかし，
サルコイドーシスの病勢を
みるのには有用な検査であ
る．

＊5　sIL-2Rは高値を示す
ことが多い．リゾチームと
同様に非特異的であるため
診断には有用でないが，サ
ルコイドーシスの病勢をみ
るのに参考となる．

＊6　抗核抗体が陽性であ
れば詳細な各種抗体を検索
する．抗 SSA/SSB抗体，
抗セントロメア抗体の陽性
率が高い．

＊7　画像検査では fluo-
rine-18 fluorodeoxyglu-
cose PETも有用な検査で
ある．

＊8　「18．サルコイドーシ
スの眼病変」の項を参照．

＊9　「19．サルコイドーシ
スの心病変」の項を参照．
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ひろゆきもとおか

・本書の複製権・上映権・譲渡権・公衆送信権（送信可能化権を含む）は株式
会社中山書店が保有します．

・

本書の無断複写は著作権法上での例外を除き禁じられています．複写される
場合は，そのつど事前に，（社）出版者著作権管理機構（電話 03-3513-6969，
FAX 03-3513-6979，e-mail: info@jcopy.or.jp）の許諾を得てください．

た にく げ しゅ

・本書をスキャン・デジタルデータ化するなどの複製を無許諾で行う行為は，
著作権法上での限られた例外（「私的使用のための複製」など）を除き著作権
法違反となります．なお，大学・病院・企業などにおいて，内部的に業務上使
用する目的で上記の行為を行うことは，私的使用には該当せず違法です．ま
た私的使用のためであっても，代行業者等の第三者に依頼して使用する本人
以外の者が上記の行為を行うことは違法です．
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