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皮膚病を診療するには，当然のことながら皮膚科学の素養が必要である．国内外
では，多くの優れた教科書が出版されており，各疾患に関する充実した知識を与え
てくれる．しかし，臨床医学のビギナーにとって，定量化されにくい 1枚の皮疹の
写真から必要な情報を読み取ることは容易ではない．また，多くの成書や図譜が豊
富な臨床写真を掲載しているが，いずれかの 1冊がすべての疾患の典型的な臨床写
真を集めることは至難の業と言ってよい．そのため，皮膚病診療を専門とする者
は，それらの書籍を参考にしつつ，日々の診療の中で夥しい数の皮疹を見，自らの
内に各疾患のイメージを形成して診断の力を磨くことが求められる．
さらに，皮膚に現れた症状の診断から治療までをカバーする皮膚科学のノウハウ
は広く，深い．これについても，既に多くの書籍が出版されているが，皮疹を読み
取るための知識のうえに，治療に必要な技能と経験もまた膨大である．それゆえ，
皮膚科専門医となるためには比較的長い研修期間が必要とされる．
さて，本書も皮膚科学を解説する 1冊ではあるが，そのねらいは各皮膚病に関す
る知識より，むしろ「皮膚病を診る力」，そしてそこから「最善の解を導き出すため
の力量を高めること」にある．臨床の現場においては，個々の患者がどのような治
療，そして具体的恩恵を得られたかということが問われるのであって，求められる
のは正確に情報を読み取り，問題解決にむけて行動する力である．本書は，実臨床
で比較的遭遇することの多い皮膚疾患を取り上げ，典型的な写真を多く掲載して各
疾患のコアとなるイメージを形成することを目指した．そして，各疾患の解説では
その本質を描出し，かつ実行動を意識して「やるべきこと」と「やってはいけない
こと」を記述した．特に「やってはいけないこと」は簡潔な文章とするため「～する
こと」等の体言止めで統一し，意図した内容と逆の意味に取られることがないよ
う，アンダーラインを引いて注意喚起を行った．
最終的に集まった原稿は，珠玉のごとき臨床写真の数々と，各執筆担当者の渾身
の行動指針集となった．やるべきこと，漏らしてはならないことはもちろん不可欠
の基本事項であるが，実臨床では「やってはいけない」ことを「やらない」こともま
た重要な診療技能である．本書を手にした人が，自らの技能を高め，個々の状況に
応じて幅広く皮膚病へ対処できるようになるための一助となれば幸甚である．
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編者を代表して　秀　道広
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顔面の色素性病変

総論

この皮疹の疾患名は？

顔面の色素性病変
浅井　純

Case 1●31歳，女性

Case 3●74歳，女性

Case 2●40歳，男性

Case 4●81歳，女性
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臨床診断のプロセス

臨床診断のプロセス
Case 1

31 歳，女性
Case 2

40 歳，男性
Case 3

74 歳，女性
Case 4

81 歳，女性

❶色調 黒褐色
均一な色調

黒色～褐色
全体的に均一な色調

黒色
光沢を有する均一な色
調

黒色～褐色
色むらがあり多彩な色
調

❷数 単発 多発 単発 単発

❸形状 直径 5.5 mm，ドーム
状に隆起

直径 25 mm，乳頭腫
状に隆起

直径 6 mm，辺縁が堤
防状に隆起する局面

50 mm×50 mm の 不
整な色素斑の中に隆起
性病変を伴う

❹境界 明瞭 明瞭 明瞭 不明瞭

❺  潰瘍の有無 無 無 有 有

❻  皮疹の経過 幼少期より存在．
年齢とともに徐々に隆
起してきた

30歳頃より褐色斑（シ
ミ）として出現，徐々
に盛り上がってきた．
周囲に同様の褐色局面
が徐々に増加

5 年ほど前より黒色
斑，黒色小結節として
出現．徐々に拡大，隆
起してきた

5年ほど前から黒褐色
斑（シミ）として出現．
不整形に拡大し，色む
らが生じてきた．最近
1年で一部が隆起して
きた

❼  ダーモスコピー ①  typical pseudonet-
work

②dots/globules

①  comedo-like 
opening

②milia-like cysts
③  brain-like appear-
ance

①dots/globules
②  large blue gray 
ovoid nest

③arborizing vessels
④ulceration

①rhomboid structures
②  atypical pseudonet-
work

③  asymmetric pigment-
ed follicular openings

④ulceration

⬇ ⬇ ⬇ ⬇
臨床診断 色素細胞母斑 脂漏性角化症 基底細胞癌 悪性黒色腫

（悪性黒子型）
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顔面の色素性病変

総論

診断に至るプロセスとピットフォール
●病歴聴取

診断に至るプロセス
●病変の出現時期と経過を尋ねる．経過が短く急速に変化するものほど悪性の可能性が高く
なる．

● Case 1，2では 10 年以上の緩徐な経過であるのに対し，Case 3では 5 年ほどで増大，
Case 4では色素斑の発生からは 5年であるが，一部分がこの 1年ほどで隆起する急速な
経過をとっているため，悪性腫瘍を疑う．
ピットフォール
●皮膚悪性腫瘍には，de novo に発生するものと，良性腫瘍の一部が癌化するものとがあ
る．後者の場合，たとえ経過が長くとも，急速に隆起や増大しだした場合は悪性を考慮し
なくてはならない．

●肉眼的所見
診断に至るプロセス
●色調，数，大きさ，形，境界，潰瘍の有無について詳細に観察する．
●色調では，不均一で色むらがあるものは悪性の可能性がある（Case 4）．基底細胞癌（Case 

3）では，独特な光沢を有する黒色調を示す．数については，Case 2のように多発する腫
瘍は良性であることが多く，悪性腫瘍は通常単発に生じる．大きさは，色素細胞母斑か悪
性黒色腫かどうかの鑑別には役立ち，一般に直径 6 mmを超えると悪性黒色腫の可能性を
考慮する必要が出てくる．形，境界については，悪性黒色腫では不整で境界不明瞭なこと
が多い（Case 4）が，悪性腫瘍でも基底細胞癌では類円形で境界明瞭なことが多く（Case 

3），悪性黒色腫か基底細胞癌かの鑑別に参考となる所見である．潰瘍化は，通常良性腫
瘍では認められず，悪性を強く疑う所見となる．
ピットフォール
●悪性腫瘍でもまれに多発する場合があり注意を要する．たとえば，色素性乾皮症や基底細
胞母斑症候群といった疾患では，基底細胞癌が多発する．悪性黒色腫では，衛星病巣を伴
うと多発しているように見える．また，転移性皮膚癌も多発して生じることがある．

●ダーモスコピー所見
診断に至るプロセス
●ダーモスコピーは色素性腫瘍の鑑別に用いられる検査法である．
●色素細胞母斑（Case 1），脂漏性角化症（Case 2），基底細胞癌（Case 3），悪性黒色腫（Case 

4）それぞれに特徴的な所見があり，経験を積めば極めて有効なツールとなる．
ピットフォール
●典型的な所見が得られれば，診断は容易であるが，外的刺激や軟膏塗布などさまざまな要
因により典型的な所見が得られないことも多い．診断に迷った際は必ず生検を行い，悪性
腫瘍を見逃さないことを心がける．
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Ⅳ　その他の免疫・アレルギーの異常に起因する皮膚疾患

疾患概要

尋常性天疱瘡（pemphigus vulgaris；PV）と落
葉状天疱瘡（pemphigus foliaceus；PF）は，デス
モソームの構成分子に対する自己抗体が表皮細
胞接着を低下させるため生じる自己免疫性水疱
症である．
皮膚や粘膜に表皮内水疱を生じる特徴がある．
水疱は弛緩性水疱で破れやすくびらんを生じる．
尋常性天疱瘡（粘膜型）では，口腔内粘膜，
食道，陰部肛門にびらんを生じる．尋常性天疱
瘡（皮膚粘膜型）では，粘膜に加え皮膚に水疱
を生じる．
落葉状天疱瘡は，頭皮，前胸部や背部に紅斑
を伴う浅いびらんと鱗屑を生じる．免疫学的に
表皮細胞間抗体が皮膚に沈着し，血清中に抗デ
スモグレイン抗体が検出される．

40～50 歳代に性差なく発症する．重症例に
は難治性再発性症例が含まれる．中等症以上は
指定難病に含まれる．

確定診断を導くための考え方

■天疱瘡の皮疹の特徴
尋常性天疱瘡は，基底細胞直上で棘融解を生
じて水疱を形成するのが典型的であるが，水疱
蓋表皮細胞の細胞間接着も障害されるため，水
疱蓋の強度はもろくなる．したがって破れやす
い弛緩性水疱を形成することが多い．
一方，水疱性類天疱瘡は表皮細胞と基底膜の
間で接着が低下し，表皮細胞間は強固に接着し
ているため水疱蓋は破れにくく緊満性の水疱に
なることが多い．
落葉状天疱瘡は，顆粒層で棘融解を生じる．
顆粒層はすぐに角化して角層を形成することが

尋常性天疱瘡・落葉状天疱瘡
青山裕美

a b

c d e
a：尋常性天疱瘡（PV）．弛緩性の水疱は破れやすくびらんを形成する．びらん周囲の表皮が白くふやけたように
なっている所見が水疱が破れたことを示唆する（▲）．b：落葉状天疱瘡（PF）．紅斑に薄い鱗屑を付す．表面がしっ
とりと湿っており，浅いびらんを示唆する．c：PV．新鮮な表皮内水疱は緊満性にみえることもある．d：PV．口腔
内の水疱は容易に破れる．血疱を生じることも多い．e：PF．全身に多発するびらんと水疱．
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尋常性天疱瘡・落葉状天疱瘡

Ⅳ

できるため，上皮化が早い．
■皮疹のとらえ方（❶）
個疹をみて，新鮮なものを探し判断する．
水疱　水疱がある場合は常に自己免疫性水疱症
を疑う．発疹は周囲に拡大する傾向がある．び
らん周囲での表皮の剥離や，表皮が白く浮いて
いる状態（a，▲）をみたら，典型的な水疱が
なくても本症を疑う．弛緩性は表皮内水疱，緊
満性は表皮下水疱と言われるが，時期により変
化することもあり，確実には生検しないとわか
らない．
浅いびらん　背部中央や頭皮に紅斑局面と鱗屑
があり，しっとりと湿潤している場合は落葉状
天疱瘡と伝染性膿痂疹を疑う（b）．紅斑の表面
に痂皮が局面で付着している場合も落葉状天疱
瘡と伝染性膿痂疹を疑う．伝染性膿痂疹は間擦
部位にみられることが多いが，b，eのように
汎発している場合は落葉状天疱瘡を疑う．表皮
は真皮から水分が供給されているが，水分を豊
富に含むのは顆粒層までで，角層は乾燥してい
る．落葉状天疱瘡は，顆粒層での水疱形成の結
果極薄の角層が剥離し，浅いびらん局面を呈す
る疾患で，角層のバリアが消失しているため体
内から漿液が漏出する．
口腔内の水疱　口腔内の水疱病変はつぶれやす
いため，dのような完全な水疱でみられる例は

稀である．多くの場合，血疱や，臼歯周囲の歯
肉に生じる白いしわのような粘膜の変化，アフ
タ周囲の白い粘膜の変化がみられる．このよう
な場合に，天疱瘡の水疱を疑い生検する．
やるべきこと
問診のポイント　少し擦れただけで皮膚がびら
んになる（Nikolsky 現象），水疱ができてはすぐ
につぶれる，口の中が痛い，口内炎が治らない，
すっぱいものがしみる，という訴えに本症を疑う．
感染症の除外　PFの鑑別に真菌感染症と黄色
ブドウ球菌による伝染性膿痂疹がある．苛性カ
リ（KOH）標本で真菌検査を行ったり一般細菌培
養を行ったりして除外する．天疱瘡に二次感染
している場合もあり，抗菌薬を投与して皮疹が
軽快するか，3～7日後に観察する．
生検のポイント　水疱を一部含めた正常部位を
生検する．古い水疱を生検すると上皮化が進ん
でいるため，典型的な所見が得られない．必ず
新しい皮疹を選び，凍結標本を作製して蛍光抗
体直接法で確認する．口腔内にしか水疱がない
場合でも，臆することなく生検する．
検査のポイント　同時に血清の抗デスモグレイ
ン 1および 3の抗体価を測定する．血清を保存
し，抗体価が陰性の際は蛍光抗体間接法を行う．
やってはいけないこと

●水疱症を疑っているのに，蛍光抗体法のため

❶ 鑑別のためのアルゴリズム

鑑
別

水疱の観察

・落葉状天疱瘡
・伝染性膿痂疹

鑑
別

浅いびらん＋しっとりと
した痂皮による局面

角層下の水疱？

弛緩性水疱
（しっかりした水疱）

基底細胞直上での
棘融解？

・尋常性天疱瘡
（皮膚粘膜型）

口腔内の観察

口腔内の観察

水疱形成，粘膜の
白色化，局面の
形成

生検

・尋常性天疱瘡
・粘膜類天疱瘡

鑑
別

水疱（裂隙）
形成部位？

びらん＋
口唇の血痂

生検

・Stevens－
Johnson症候群

・腫瘍随伴性
天疱瘡

鑑
別

表皮の壊死？
強い苔癬型組織
反応？

白苔を付す
潰瘍

・Beçhet病
・ヘルペスウイル
ス感染症

・再発性口内炎
・自己免疫性
水疱症

鑑
別

表皮の欠損？
創傷治癒の遅延？
真皮の強い炎症？

生検

培養，生検
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の凍結標本をとらないこと．
●古い皮疹を生検すること．
●生検の過程で，表皮と真皮に摩擦を加えるこ
と．水疱蓋が真皮から外れる事態を引き起こ
してしまう．

●パンチ生検．❷に示した理由で推奨しない．

治療の進め方

やるべきこと
pemphigus disease area index（PDAI）を測
定し，重症度を判定する．治療効果の判定基準
は，PDAI と抗体価である．発症時期から何日
経過しているか確認する．
初期治療は充分量のステロイドを投与する．
効果が不充分な場合は併用療法を開始する．
感染症の有無，耐糖能，高血圧，脳血管障
害，骨密度，肝機能，腎機能，眼圧を含む眼病
変をチェックする．ステロイド治療と併用療法
（ステロイドパルス療法，大量γグロブリン療
法，血漿交換，免疫抑制剤）の投与によって深
刻な副作用のリスクを検討し，重症度に応じて治
療選択を行い，事前に副作用について説明する．
ステロイド性骨粗鬆症に対してビスホスホ
ネート製剤を使用することになるが，歯科治療
により顎骨壊死が生じるリスクがあることも説
明する．短期間に症状が進行している場合は，
早めに治療を開始する．毎週 1回治療効果をモ
ニタリングし，副作用の出現をチェックする．
治療のためのアルゴリズム　❸を参照．
やってはいけないこと

●中等症以上の尋常性天疱瘡に低用量（0.5 mg/
kg/日未満）のステロイドで治療を開始する
こと．副作用のリスクの高い症例は例外だが，
初期治療に使用するステロイド量が少ないと
ステロイド耐性を誘導し，効果不充分なとき
に増量効果が減弱するため注意が必要である．

●感覚的に治療効果判定を行い，治療効果判定
指標（PDAI と抗体価）を測定しないこと．

●副作用を説明せずに治療を始めること．患者
の不安の大半はステロイドの副作用である．

エキスパートのための奥義

■皮膚科専門医に渡すタイミング
尋常性天疱瘡（粘膜型）は，皮膚に水疱が生
じないため，皮膚科を受診せず診断が遅れるこ
とが多い．歯科口腔外科や耳鼻咽喉科で，一般
的な口内炎の治療で治らず，原因不明の口内炎
として放置される例を散見する．2か月以上治
らない口内炎をみたら，本症を鑑別に入れるべ
きである．皮膚に水疱が生じている症例も含
め，天疱瘡を疑った時点で，生検や治療をせず
に皮膚科専門医に紹介することが望ましい．
■難治例・完治しない症例への対処
重症例では，治療開始後 1～2 週間は軽快し
ないなど，治療が効き始めるのに時間を要する
場合があるため，待つことも必要である．治療
効果を実感する最初の徴候は，新生水疱の数が
減ってくる，水疱が乾き始める，である．抗体
価が下がるのは，臨床症状が軽快してからのこ
とが多い．
治療を強めれば，副作用の出現もやむを得な
い．血糖値の上昇に対しては糖尿病内科に依頼

❷ 水疱部の生検（紡錘形の生検とパンチ生検）
水疱と健常部をかけて紡錘形に切り出すのが鉄則であ
る．切り出した検体は，表皮を下にしてガーゼ上に置
き，真皮側からメスで一気に割を入れる（図の線）．長
軸に対し鋭角のラインで割を入れれば，できあがった
標本では必ず健常部から水疱部にかけての組織の移行
が観察できる．一方，パンチ生検では目印がないため，
割を入れる方向がわからなくなり，一番みたい部分が
標本上にないことも起こりうる．
HE：ヘマトキシリン・エオジン，DIF： 蛍光抗体直接法．

HE

DIF

OK
NG

OK

紡錘形の生検

健常部

水疱

切り出し線

パンチ生検（NG）




