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L は じ め に

　後天性表皮水疱症 は表皮 ド水疱 を
．
1三徴 とす る 自己免

疫疾患で あ る．しか し 同様 に 表皮下水疱 を形成す る タ

イ ズ の 自己免疫性水疱症 で あ る水疱性類 天 疱瘡 に くら

べ る と 患 者数 は は る か に 少 な く， 鰻告症例数 が 増 えつ

つ ．あ る と は い え，や は り稀 な疾患 と い う こ とが で き よ

う，

　臨床的 に は 四 肢 の 外力，外傷 を受 け や す い 部位 に 発

疹 が ほ ぼ 「卿 。｝す る い わ ゆ る classical 　type か ら，全身

の 広範川 に 紅斑，水疱が多発 し， 臨床的に 水疱性類天

疱瘡 と 区別 が つ きに くい よ う な 110nclassical 　t｝
・
pc ま

で か な り 多彩 な 像 を  とす る こ とが 近年知 ら れ る よ う に

な っ て き た
1］．本症 は 般 に 治療抵抗性 で あ り

， 天疱

瘡 ， 類天疱瘡 に 比較し て副腎皮質 ス テ ロ イ ド剤 全身投

与の 効果 が 得 られ に くい
， あ る い は減軍

「
時 に 再燃 し や

す い と い っ た 傾向 が あ る こ と が 指摘 さ れ て い る
L，S）．

乙 の た め 以 前か ら，血漿交換 を は じめ と す る種々 の 治

療 が i三に 副腎皮質 ス 7V イ ド剤 の 追加療法 と し て 試 み

788

ら れ 報告 さ れ て き た が ， 未だ確立 さ れ た も の は な い の

が 現状 で あ る．

　本槁で は後天性表皮水疱症 の 病態 ， 臨床像 に つ い て

触 れ た 後に ， 本症 に 従来行われ て き た 治療 を rflL漿交換

療 法 を 中心 に 文 献的 に 検討 し て み た．

2． 後天性表皮水疱症の 病態，臨床像

　後 大 性 表 皮 水 疱 症 の 診 断 の criteria と し て は

Ya （．｝itaら z ｝の 提唱 し た 以 ドの 5 項 口よ り な る も の が

現在 も受 け入 れ られ て い る．

　（1 ）機械的刺激 に よ り水 疱 を 形成 し，瘢痕 や 稗粒腫

　 　　を残す．

　 （2 ）豸く方矢歴 カミ蕎忍め ら 才しな い ．

　（3 ）組織学 的 に 表皮
一
ド水1包を形成 す る．

　（4 ）表皮真皮 境 界部 に IgG の 線状沈着を認め る．

　 （5 ）免疫電 顕 で 真皮上 層 （basal　lamillaドカ の a 】1−

　　　cherln9 「ibril　zone ）　に IgG の 1完審『を言忍め る．

　
・
方，W （丿odley ら

：〕

は 患 者lm清中 に は 抗 基底 膜部

抗休が 検出 さ れ．る こ と，　さ ら に 患 苦rl［⊥清を皮厂、穿よ りの
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抽出 蛋 白 を 川 い て 免疫 プ ロ ッ ト法 て 検 幸 し，自己抗体

J）標的抗原 が 29C〕kD な い し 145kD の 分子 で あ る L一

と ノ
．

1｛し た．El）A （Epj〔lcrmolysis　bullosa 　aCqui −

sita ）抗 原 と 1呼 は れ，た こ の 分 子 は 後 に anchoring

Iibri1 の 1モ要 匸

白 で あ る 1ype　VIIコ ラーデ ン で あ る こ と

が 示 され た
51
．anchori …g　fibrilは文字通 り 基1氏 板を真

皮 に つ な ぎ ヒめ ろ役害IIを 果 た し て い ノ と 考 え られ て お

り，本症 C’は抗原抗体反応 に よ り こ の 部が障書 され る

こ と に よ リノ皮 ド水疱 が 1じ る と 説明 さ れ て い る ．な

s ’最近 の 捌究
F’，

て
tt

は後 人 11表皮 水疱 症恵者 「唾 円 中 の 自

己 亅）L“
』
が 11忍11改丿

一
る エ ピ トー．プ 」よtype 　 Vllコ ラーゲ ン の

n （，nco ］lagenous　domain （NC 　1） に存在す る こ と が

IVIら カ に さ わ て い ／ ．

　 Gaimlmm 　 は 以前 に 水疱性類 大 疱 瘡 と誇 断 され

た 多数 の 症例 に つ い て 保存 「価 ll を免疫 ブ ロ ・
ソ ト法 で 検

、，・亅
．
した と こ ノ ，10〜15％ の 症例 が 実際 に は後天 性表皮

水疱症　 あ 一た と い う大 又 興味深 い 報告 を行 っ た． こ

れ 以 降 「梅辻し た 　と く本疔
：
に は 以 前か L

丶
報告され て い

た よ う な 四 肢伸側中 IL ・に 機械的刺激に ．よ り水疱 を生 じ

る い わ ゆ ／ classical 　type と，水疱，紅斑 を全身 の 広

い ILI川 に わ た
一

て ∠liじ る n （mclassical 　t｝pe

（il］「1・mmmElt （）1
−
｝ type） の 2 型 が あ る こ と が 広 く知  

れ ／ 仁う に な 一た．1 ’t’2 型 の 別 は 決定的 ∫ もの で は

な く，教¶タ「」
阿

  は 発症 当初 は c．laL，sical 　 t｝pe で あ っ

た が ， 掬 発 を く り返 す っ ち に 全身 に 水疱 を｛ じ ／ よ フ

に 変化 し て こ て お り，他 に も 李節 に よ っ て classical

type と nonclas ．　s　ic．al　tyl，e が 移付す る例 の 報告
m

も見

られ る．な お 1／｛｝11classical 　 t．vpe で は 令身 に 紅斑，水

疱が 認 め ら れ
一・

見水疱「で巨頬天疱瘡 と区別が つ き に く い

が，よ く観 喜す る と桟械的刺激 （軽 くt
’”

つ け る，一す

れ る な ど ） が 水疱 を 秀発 声／ 傾 向 や ， 水疱が稗粒鹽 を

残 し て 治汽 す る な ど 本来 の 後天件 衣皮水疱症 に 見
」

れ

6 亅N が あ る不度保 たれ て い る こ と が 多い よ う で あ る．

k た 1）田 1classical 　 tyl〕e の
一

部 の 疔 例 で は，顕 著 な 粘

膜病 1を ∫
Ll

一
る こ と が kll

一
れ て S’り ， 凵 腔 内や 食

道 風 山
， ［1U 重

12 〕
に 水疱 ， び   ん が 出現 し治療 に b

’
＋
∵
it．mk

”
1

［た 症 f列が 鰻告 さ 言L．て い ／ ．

　本邦 に お け ／ 本 ITの 症例 数 で あ る が ，找 々 の 集計
S ）

．
「 は 免疫 亀 顕，あ る い は免疫 プ ロ ッ ト仏 を 用 い て精．査

t 施 flし た ［：
’

今断 を ドし た 症 例 の 報 数 は 1996年

牢 長
ゴ
L で 151列あ り，この う ち 110nclassicahype が 9

例 ， classical 　type が 5 例 ， 季節 に よ っ て 移行 す る 例

が 1例 で あ っ た．そ の 後 1997 弔以降現在 まで に 1｛〕例

不度 の i と し て n 〔mclassical 　 tyl〕e の ．眼告 が あ り，あ

わ せ て 25 例程度 の 報告 が あ る と 思われ る ．

3． 後天性表皮水疱症 の 治療 （表 1）

　後 大 性表皮水疱症 の 治療で 従来最 も広 く彳亅わ れ て き

た の は 副 冖 皮 膏 ス テ ロ イ ド剤全身投．与で あ る．た だ し

’、の 功果に つ い て は ， 前述 した よ う に同 じ 自己免疫性

水疱1止 で あ る 天疱瘡，類 天 疱瘡 に 比 し f
’
7 こ と が 以前

よ り指摘 され て い る．我 々 はす で に 述 べ た よ う に 本邦

の 後 大 性表皮水疱症 の 症例 の 集 。十を 行 っ た が
S ），こ の

際 に 副腎皮墳 ス テ ロ イ ド剤全身仮 与を施行 した 9 例に

つ い て斛析 した と L．ろ ， 結果 は 9例中有効 は 1例 の み

で ， 残 る 8 例中や や有効 と ， 無・効 と考 ん られ る 例が半

数
一1 っ と い っ 結果 で

， 従来 の 指 摘
2・・a） に ほ ぼ

一
攷 す る

もの で あ っ た．注 凵す べ きは我 々 が や や 有効 と し た 4

例 kい ず れ も初期 の 大 唯 投与 の 時期 に は 有効 で あ る が，

減 甲 ：中上 較約甲．期 （PSL ホ日当で 2〔1〜3〔l　mg 　T 度） に

再燃を認め て い る症例で あ っ た．

　集計 中で 副腎皮質 ス テ ロ イ ト剤以外 の 治療 こ つ い て

も検討 した が
， ま ず DDS は 投与 さ れ た 7 例中 6 例 が

無効 と報告 さ れ て い る こ とが 明 うカ と な っ た．免1便抑

制 斉1」（Aziihioprine，　 Cycbphosphamide ，　 Meth −

otrexate ，　Cycl〔，sporh1 ）　力畫鬲巳学｝皮暫 ス テ ロ イ　ド斉Uと

併用 す る形で し ば し ば使用 さ れ て い る が
， 効果 に つ い

て は 使 用 さ れ た 6例 中 Cycl（，ph 〔）sphamide の 有 効例

が 1例 1
脇 り れ る の み で あ っ た．な お 二 の 例 で は血

獎交換 も同峙に 施行 され て い る ．しか し海外 で は最近

CycloSporil．【 の 有効f列の ilUi［i一が 散見 さ れ て い る
12・14・15 〕．

　そ の 他 に 最近種々 の 治療 力 無効 の 難治例 に 免疫 グロ

ブ リ ン 大 計静 注炸 浬
ト 剛 あ る い は 低 川量静 注療 法

2D 〕

ガ 試 み   れ ，f 効 した と の 椴告 が 油外 で 見 ら れ る よ う

、一な っ て きた．また T 細胞性 リン パ 腫 の 治療 法 と し

て 登 J
， し た extracorp （｝real 　 1）h⊂，t⊂｝cllemother ε廴py が

本症 に 有効で あ っ た と す る報告 が 散見 され る
21 ・22 ）．な

お
．
本稿の テ ー一マ で あ る血 漿交換 捺 法 に つ い て は次項 で

詳述す る．し ヂれ に せ よ こ れ 　の 強力 ハ 治療 の 施行 が

必 要 と な る の は ，当然 の t−一と か が ら ほ と ん ど の 症例 が

広範囲 に 発疹 を生 じ る 110nclassical 　type 　 あ る．

表 1　後天性 表皮 水疱 症 に 行わ れ る主 な治療

・副 1
｝皮 哥 ス ノ ロ イ ド剤全 身投 与

・DDS 内月艮
・免般抑 制斉II〔．Xzathioprine¶C｝cbP ｝D ；haminde，　 M 　rh．

ot 　　ate ，　Cycl〔 “pc，rir　）

・lrn　k 交挿衿 法 o一ら・挙 雌亡去，
二 iT 膜沂 過分 II組‘去）

・免粒 グ ロ ブ リン 1  1†療 広 （天 主 ，低 用 量 〕

・
extracorPoreul 　Ph 〔〕tocheniethe 　 aI
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1．後天性表皮水疱症 に対する 血漿交換療法

　今回本稿 執羊 の 準備 と して，後大 性表皮水疱症 こ 対

し而漿交換 療 i｝f「 施イ∫して 有 メカ忤 を磁認 した と の報告

を 凵本話，英 11に 限 っ て 検索 し た が，1男確 な 記載 の あ

る もの は残念な こ とに 非常に 少 か く，わ
．
ザか に 3 ｛列を

見出 し え た の み で あ・
っ た ．う ち 1例は当殺室 よ り の 報

告例
’S ’

で あ ／ ．他方比較的最近 の報告 て は 血漿
．
交換捧

法 が 無効 で あ っ た と よる 報告が 散 「謎 れ ，
こ れ   は 主

に 1痕漿 芝換療法を 含め た橦 々 の 汁
’
療 が無効 の例で ， 最

終的に C｝
．
c ］（

’
）sporin ，免長 ノ ロ ブ リ ン 大 甲 ま た は 低用

」射鱒主昇 沙 が ど が 麦 凶力した例 で あ ／ ． k たIJI，1べ えた限

り L は ， k と ま っ た 数 の 本症 に 対 し 血 漿 芝換療 法 を 行

っ て そ の 効 R を論 じ た報告は な い ． こ れ に つ い て は 本

症 力 稀 少疾患 で あ ノ ＿と の 他 ， 大 庖瘡 ，
粨 天 疱瘡 の よ

う に は 1血壁交換广決 の 対象疾患 と して い ま ノ　 般的に

は
t一

て い な い こ と が 王甲由 ヒ して 挙 げ ら れ る か も知 れ

な い ．本項 曳 は ， 文献よ り有効例 3 例 と無効例 1例 を

と りあ け
「 f固々 の 取告症 例の プ ロ フ ィ

ール ，経過 な ど

を £ とめ
，

こ れ を も と に 吉十の検討右 。 弋み た．な 才 表

2 に こ れ ら の 症例 を
一

括 し て 小 し た．

　gl ．1 有 効 例

　・L1．1　 Furue らの 報告例 1

　6山茂男性例．令身皮肩 に 水疱が 多 発 す る nonclas ．

sical　 t》pe の 例 で あ ／ ．免疫電顕 直 接 法 で ba〜π1

1alnlnaの 直
．
ドに IgG の 沈着 （の ， 血清抗 基底膜部抗

体 160 倍 陽性．PSL 　30　mg で 有効 で 座）
一

〕 た が 151ng

で
．
ltJ：発，　 I　ctarnethaSone 　6　mg に 増 畢：して 発疹 は 吾明

；．1上 快 し た が ， 3mg よ で 減．最 し た と こ ろ 再発 して き

た．1＋ 過 中 に Vit　 E，　 DI／）S，金 畏 剤，　 Cyc1・ ph 〔）s −

phamide が ス テ ロ イ ド剤の 追加療法 と し て μ式み ， れ

＿が，CyclOl）hosPhai 】iide が 有効 で fi−， た 11」
』
能怯が

表 2 後天性 表皮 水疱症 に対する血漿交換療法 の 既報告例

白効 例

　
・Fしu

．
ue ・t　a／l，，

〔noncl 　 cah きpe 〕　　 」・分 ftVt
■　 ’ab　lill
・

胚 「「l　
t／

JHrs／J例
　 ・Ct’（八丶 り

・Miller ら
〜U

・Koi
’
1crら

とL／／

・II；田 1／11Tlら
1
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｛nOmcli 　　じal　tyP〔モ）　　　 Ig
．
哩
’．
　　尚ラ｝丙隹f去

｛ oncli 　 Calt 、1 ）　 1朋 1 過 分准 去

［ 〔）ncln ．〔al　lトpe ｝　 方弍 1く明

（yclo　IOI
−il〕イ】hi夕1亅

｛1〕c，rlcla 　　　iCul　t》
−
L）e ）　　　ノ丿丿 L−t丶「り｛

cxtrac 〔｝rp ⊂，［
．
　
・
11　1〕1a　　rll　he・レ　

’
s　tl　lfJTSI　

hユ。 nclas
』

il　t｝pc） 遠心 づ雌 法

低用
目
免疫 ノ ロ ブ リン 静 11撩 法イJ効例

Clclas
』ical　t ・1 ）　 　 ノ八 イ1男

左
冂

免彳　ノ冒 ノ リ ン1「角 Ill 丈有効例

あ る も の の ，他 は 無効 で あ っ た．血 漿 交換 椿 ’
t
は

Petamethasone　3　mg 投
tJ・と併用 して 1コわ れ，遠心分

斷法で 1同 の 交換量 は 1，5（1｛〕cc で 約 4 ウ Ji問 に 11［il

施 丁
丶 れ た．［nL清抗体価 け血漿交換方｛亘行前 に b4｛〕倍で

あ っ た が ， そ の 後徐 々 に 滅 少 し
， 抗体価 の 減 レ と ほ ほ

平行 し て 発疹 も車1．快 して きた．m！漿交換 6 回終 ∫
’
後 に

Betam ⊂thas （me に 加 え て Cyclophosphamide　5U　mg

を併川 し，さ ） に 抗体価 cr減少，臨床症状 の 軽快 が 促

進 さ れ た ヒ して い ノ ．

　筥
：

者 ら は 血漿 ki換併川開始前 の 冠 解 ， 叮燃 を く り返

し て い た 紅 過 中 に お い て ，血 清抗体価 と臨床む 状が よ

く相関し て い た こ とが本！1i 例 に 才
’
い て 1虹匿交柳 f 法併

用 に 3 み 切 っ た 理 由で あ る と述 べ て い る．

　4．L2 池嶋 らの 報告例
t ／／］

　64 成 女性，全 身 に 糸1斑 ， 水 疱 力 認 め
’
）れ る 11（m −

classjcahM ，e の 症例 で あ る．免疫
’
iヒL顕直才疋 法 て 基底

11廴部，　Sublamina 　dens〜し z 〔〕11⊂ に 免疫反 1、己1物（十 ）．　免

疫 プ ロ ッ ト法 で 290kD ，　 Us 　kD 抗原 と 反応．糖尿 柄

（1 ）．約 1 ｛1に わ た り前医で PSL を 75　mg を歳高 兵

と して 投 与され，他 に DDS ，金製剤 t 』ど も使川 さ れ

た カ “解増悪 を くり返 して L た．⊥自L請抗基底 膜部手J
’
［体

3コe 倍陽「生．〜rl療 は 血 漿友 換療法 を 庫 膜 濾過 分 1飯才

で 約 2 ヶ 月間 に 15回施行，1 ［凵1の 血 漿処理 直 は約 3L

で あ っ た．血 農 ズ換療法開kfiH．J， ス ノ ロ イ ド牡 与 は

Betametha 　one 　2．5mg て Fv た が ， 症状 の 軒快 と と

も に 2．5mg 　
・2mg 　ナ 1，5mg とi軻1湛，，　1．5nlg に ？J・k

ff 後は 八zathi ・ Pri1・e　 50　mg の 併 用石 † っ て し ・ る．［in

清抗体価は 血藁交換嗣始直後 よ り 約 2〔）倍 に 低 ド，臨

床症状は遅 れ て徐妬 L 軽快 し た とい っ ．血 漿交換終 J
’

後約 1 年 1 ヶ 月 に わ た り 少 甲．の ス テ ロ イ ド内服 の み で

寛解を維打 して い る とい 　，

　名
：

首 丿 は 天疱瘡，栢 天疱瘡 の 経験 か ら 血漿 疾 挨蜘 丿、

は当初無効 に 見 え る例 で t 頻 回 に 施行 すノ こ と に よ り

イ］効性が得 り れ る こ とが 多 く，後 ノ 「怯 皮水疱症 で も

こ の 例 の よ ）に く り返 し行 う こ と で有効性 が 得 ら れ る

こ と を強調 し て い る．

　4．1．3　藤 田 らの 報告例 （教室例漕

　63歳 男性．全身 に 浮 腫性 fi」璃 ， 水 疱 が 多 弁 厂 る

nonclasg ．　icai　tyl，e の 1卜例で あ ノ ．免疫 プ ロ ツ ト法 で

1亠k者 lll［量青は 290　kI）蛋 t：1、二 1）」心；．　過
一1？に pSI 』LO　mg

程度 の 投与 で 軽快し ， 減 a の 過程で Ftl　ffと い う．｝．．ヒ ソ

ー一ドを 2 度 くり 返 し て い る 患者て あ る，．合併症 と して

高血 tf：’と糖 尿病 が あ る．今 国 Betar［〕ethas （）11t　 O．’5

1ng に て ま た もや 再発 を み た た め 4．5mg へ ／“
fi’

ゼ
「
：し た

Il＃ 　
’
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と ．二 ろ 発疹 は 消退 し た が，iJA　ltiの 過朴 で 2 ．5mg よ り

1溌 傾向 が ！！．　s れ る よ っ に た 一た ．こ の 時点で 血清抗

1
，毎底朕 ｝ll抗体は検出 さ れ な か

一
っ た ．　 DDS 　r」 mg 追力「1

す　　i
メカ果が得   れ ぬ 广 め ，

二 重膜濾過分離法に よ る

血 k 装換 療 法 を 開始 ， 1回 血 憶処 理 量 約 3L ，1 回 ！

卜 2」月 の べ 一 ス で 4 回施 行 し た．施 行 中 に 発疹 は

徐
ノ
ぐ に L

「

仏 、し，1回 終 1
’
後 さ ら に 軽快 し た．約 3 年半

後 の 現 在，1’｝ek ・undhasone 　 l．2」 mg の 内服 に て 時折

水疱 の 朸 生 を Lm
’！め る も の の 寛解状 熊 を維持 し て い 7 ．

　本扇 列で は lllL漿吏換同始時ひ）皮Ptlti，状 は 比較的在度

で あ り， ［∩L浩抗 均∫〔肱  「1抗体 が 陰性 て 毎 た 点 が 他 の

2 例 と は 野な る．彳
』
1過 よ りlllL漿交椥 ！

；
法 が ある桿度 有

効
『
し あ っ た と 打え ら れ， こ の よ 丿 な 症例 に お け 7 追加

療 1丿、一し て の ［llL憧ズ換 の 有用性 が 示 唆 され た．

　L2 無 効 例

　以 1に ［ilL漿交換源広が 無効
’
L あ一た とす 74 ｛列の 報

告 ；　 ）い て 辻 べ る．4f列中 lf歹rlが Cyc1〔）Sl）orin 有交JJ｛列，

1例 が extrac 〔，rpOre
・
11　photochemotherap ｝ 有効例，

2 例 が 免疫 グ ロ ブ リ ン げ輔 癆 法有効例 で あ る．

　4．2．1Crow らの 報告例 （Cyclosporin有効例）陶

　6ず 歳女
’
「Mtii．　 Il（）r）classical 　type．糖尿病 ， 軒度 の 高

［］1［1［，癇 風あ り．免叛 し 顕 自：按法 ， 免疫 プ ロ ッ ト法 、こ

て 僧 L 今1析 さ れ た ．治療前 の 「虹清抗基底 膜部抗体 320

稲 陽
’H．．約 4 年

’
トに オ た り，pSL 　I“mg な ど の ス テ

ロ でド投
tJ一に ノ川 x．，追力rJ療法 と し て Azathi（：｝prine，

Methutrexate ，　Phevtoil1 ，　丶 1tE ，　金 製 斉「J，

Ison’c’tilloil／ の 季乏与の f也，
　 i！lL

’iζ
．
交換婚 去を施 fj ≠ る も

い 厂れ も無効
ゴ
L あ っ た．1rl［塀 ズ換｝t 法前 の 1亢基底膜部

机体価 の ，，“kは な く，施行 の 力払，回
’ft　ts どに つ い て

も辻 べ ら れ て い な い ．な お 皮膚 で Staphylococcus

‘田 reuS が 検 出 団 し，　 lf［1漿 之換瘠法 に よ り医原性 の
．
黄

色 ／ ドウ 球 H 畋 ll［L
’1「トを 坦 』 し た と い う．本例 で は 最終

的 に PSL 　5〔｝11／g，
　 qdosp 〔，rin　6　mg 　kg の 併 用投 与

が ？
．
効 し た と い う．

　4，2．2　Millerらの 報告例 （extracorporea ］photo −

　　　　chemotherapy 有効例）
21 ｝

　31歳 川
ゾ1：．11011classid 　ty［）e で 「略全身に 水疱 が 多

丿鳶・＃
．
！♪．　1．1JL 〔ノ）1

‘1
’
li［（］L丿．l　di） り．　Split．skin 　［）tFa ）結果 ．長

り lr ）断 4 ．il．歯
』
土副腎皮

’

貝 ス テ ロ イ ド剤 の ノく吊投 与 に

加 え Azathi ・pri且｝e （〜150　nlg ），　 Cycbpl 、⊂・Sphamide

〔〜2〔ll｝mg ），1）1）S　（〜150mg ），　 Colcllicilk　（2

mg ） f’そ れ ぞ れ 併 用 す る も効 果 は1、J 丿 れ ∫か 一た ．

次 い で 方法 ， 処f甲∵な ど は 不毋1で あ る が 血 漿交換療法

を 目 15 口 問 人 1 クール と し て 5 迴連続施 行 し た が や

は り無効で あ っ た．な お 血漿 交換．施付前の 丘ll清抗 基底

膜 部抗体の 定
．T：値 に つ い て は 。己載 が な い ．そ の 後

CyClosporinを使用す る も腎陣 占：出現 の た め 継続 を断

念 ， 高血圧 の 悪化 ， 糖尿病 ， 肺 ア ス ペ ル ギル ス 症 が出

現 し て 来 た ．本 例 で は 最 終 的 に extracorporeal

photochem （♪therapyを施行 さ れ著効 を 彳，j て い る．

　4．2．3K   flerら の 報告例 （低用量免疫 グ ロ ブ リン

　　　　静注療法有効例）
2〔］）

　 丿9 戉 ， 刀件．広範 囲 に 皮疹 を 、忍め る nonclassic ．a ］

type の 症例 で あ る．　 Split −skin 　DIF，亀 顕，免疫 巳 顕

直接法 で 碓 定 珍 断 が 得 ） れ た．1　lcthylprcdnjs 〔〕lone

1．5mg ！kg と Azathi（，prine　l　mg 〆kg の 併用 は無効で

あ り， こ ら に DDS 　IO〔｝mg を 併 用 し た と こ ろ ij や有

劫で あ っ た ．し か し ス テ ロ イ ド減 軍 と と も に 叮発を：，i｛

め た た め
， 5．コ ース の 遠 心 分 1雉 に よ る 血漿 交換療 i丿、を

施 行 ， 1 、量 8．6L の π1［漿交 換 を行 っ た．また同 目、「に

Chlorambucil を併用 し，ス テ ロ イ ドの 増 E．u 施行 し

た．し か し 反 応 は 初期 の み で あ り ， そ の 後 Cyclo−

ph・ sphamicle の ノ s
’
ル ス 療 法 （無効〉，

　 Cycl（，9P ・1
’in （4

ヶ 月間の み 有効）， 免疫 吸着療法 3 コ ース （詳細 不明，

無効）， しolchicit ］e 投 与 （無効 ）を行 っ た 後 ， 最 終的

に f⊥kM　1一の 免疫 グ ロ ブ リ ン 投 与 （40　mg ／
’kg，／　］D51i

連続 々 3〜4 週 お き に 4 サ イ ク ル 施 彳
．
1 し ， 寛鰍 至 一

た．本例で は rrr［清抗体価に つ い て の 、；己蜘 よみ ら れ な い ．

　4．2．4Harman らの 報告例 （大 量免疫グ ロ ブ リン

　　　　 静注療法有効例）
］E］〕

　59 歳 男性 ，皮疹 は classical 　 t｝1〕e で あ 7 が，［ 腔，

食道，用：門 に 潰声，狭窄 をAlじ る粘膜侵襲が 高度な病

型 で あ る．免疫プ ロ ッ ト法 に て確診．PSL 　8〔l　mg ，
メ

チ ル プ レ ドーニ ソ ロ ン の パ ル ス 瞭 法 ， DDS （〜100　mg ），

Cyclosporin　（
・一一5　rng ），　A7ithi （）prine 　3mg ！kg ，

）LILthotrcxnte （〜：1〔l　mg ／week ） は い ず れ も無効 で

あ っ た．3 クール の rm漿 交 換撩法 （方法 ， 処琿 甲：不

明）カ 。式み ）れ ，こ の う ち 1 ク ール は クール 終了 後 に

し｝clophosphamide の パ ノレ ス 撩 t去， さ   に 経［ 投 与

（
一一150　mg ） を追加 した．しか しい ずれ も無効 で あ り，
一

度 は生 命の 沂L 険 に つ な が る よ うな黄色 ブ ドウ球 鹵敗

血庁 を引 き起 こ し た とい う．本例の 血清抗基 底膜部抗

体 は 治鈴 自rJが L28〔1倍で ， 治療 1［1は 1〔｝〔｝〜3，2〔10倍 で

推移し，高用ぢ免疫 グ ロ ブ リ ン H9 注 撩 法開始後急速 、こ

低 ドし て ， 遅 れ て 臨床症状の 怪 「夬をみ た と い 」．

　4．2．5 無効例 の 報告 が示唆す る もの はあ る か

　臨床型 で 見 7 と 無効例 の 4 例 中 n 〔）nclassical 　 type

が 3 例 と 多くを 占め て い る．疔1例数力 少な い の で 明 ら

日 本ア ブ r．レ シ ス   爺 雑 II，L，19 と ；号 〔2〔川の 191
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カ S ’こ と は 言 え な し が ，3｛列中 全例 が nonclag ．　g．　ical

t｝　pc で あ る 有効例 と 入 c な 差 罠 は な い よ う で thる．

廴た無効例で は 血漿交換療法 の 方法，li
’
1［ilS処理．岐に 言

及 し て い な い 報告が 多い が ， 恐 ら くは 大疱瘡，栢 天疱

瘡 に 対 して 施行す る場 今 に 準 じて f亅わ れ た ち の と推測

さ れ
， 特 に 施行方法 に 問題 が あ っ た 。 の と は思 わ れ な

い ，「窟 日 抗 基底膜 部抗体 の 1亢体仙 に つ い て冨 し い 山戈

力遣 る の は Ilarman ら の 報 告
［91

の み で あ る．彼 丿 の

例 で は 1【｝〔卜 3，2〔）U 倍 と比校的抗体価 が 両 い 傾 向に あ

る が
， ［！lL漿交換燎法の 効果 は認め ）れ て い な い ．た だ

し 血1漿 欧 擲 く法開始直 前 の 抗体価 に つ い て は記載が な

の ．従 っ て，無効例 4例 か レ 抗体価 と血紫交換療法 の

効果の 相 関 を 考察 す る こ と は 困難 で あ る．

　嚥効例の 4例 の 報 告 を検討 し て も残念な が ら特 に
・

定 の 特徹を浮か び Lが   せ る こ と は む 」 か しい よ ， で

あ る．強 い て 百 え ば， 4例に 共通 し て い る の は 比較的

）
．
191に わ た り 副

｝
肖 皮 膏 ス テ ロ イ ド剤 の 大 最長 与の 他 ，

DDS ，種 々 の 免疫 ゴ「1制斉1．な どの 治療 が加 さ れ て お り ，

し か も い ず れ の 沿療 も無効t’い し短期間 の 効 果 しか 認

め 9
”
， 内発 を 傑 り返 し て い た と推測 され 、J 点 で ある．

こ れ k り や や 短絡的 で は あ るが ，細療 に 不 Lilt の 例，

あ る い は 不応 と な っ た病期 に は どの よ う な治療で あ れ

効 彳を発揮 し に くL の で は な い か と い う ｝隹測 を す る こ

と も乱 き る．す なわ ら こ の よ う な例 で 1 卦m 耋交換 塔 法

が 持 異的 に 無効 な の で は な く，どの よ う な 1 療 に せ よ

劫果 が得   れ に くか っ た と考え る べ き   は な し だ ろ う

か．こ の 種 の 治 療 不 応性が 何 に 起囚 9
一
る の カ は 不明 で

あ る が ， 筆者 は 副腎皮 Lr ス テ ロ イ ド剤，免疫抑制剤の

長期大．y 使用 に よ る
．
影劉．の 他， 後天性表皮水疱症の 末

だ 大凵广 れ て し な い 治屑不応壮 の 亜型 の 存在 な ど を推測

して い る．

5． 後天性表皮水疱症 の治療に お け る

　　血漿交換療法 の 位置付 け

　後 天 1，1表皮 水疱症 の nonc ［assical 　type の 治療 に 三
⊥1

た っ て は，当初十分 li｛：の 副腎皮 9ス テ ロ i ド剤 を投 与

す る こ と 力 喧要で あ る と考え ら れ る。理由 は 正SL 相

当 で 4Dmg 以上が投与 さ れ た例で は 多く の 症 例 で 水

疱 の 新生 が コ ン トロ ール され て い ／ こ と ， ま た lnL藷 交

換療法 な ど の 他 の 治療 Vtf
’一
行 う と して も通 常単独 で は

有効性 は 期待 で き ず，ス テ ロ イ ド剤 の 个身投与 と併用

す る こ とが 原則に な っ て い る た め で あ る ．

　水疱 の 耕牛 が 抑制 され る と と もに ス テ ロ イ ド剤 の 漸

減 を彳」っ が，前 に
』
さべ 广 欠う に PSL 　211　mg 相当0）頃
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か ら再燃 の き ざ しが 見   れ る こ とが 多 い ，こ の 時 が 併

川療法 を開始す ／ H∫と考え
．
丿 れ る が ，Ffl燃 をあ ら か じ

め 予期 し，どの 治 瘠 r 併用 す る の カ を 夬め て お い 曳 早

期 に ス タ
ー

トす ／ の が 大事 と考え て い る．

　現状 で は rl匠漿交換 療 法，　 Cyclosporinを は じ め とす

る免疫抑制剤，免疫 グ ロ ブ リ ン 静 1
．
i声 法 ，

　 exnacOr −

porca ！photochemotherapy と い
一

た と こ ろ が ．L択肢

o ）
−
i｛要 な も し）で 流 る が ， ex 亡ra （ orp 〔丿reul 　ph （，t（1−

chernotherapy は 本邦で 」ほ と ん t．彗及 し て い な い た

め施 行は困＃fで あ る．さ て本稿 の テー
マ で あ る IiL漿 ズ

換療法 は 大 疱 瘡，佰天疱瘡 な ど の 自日 免疫 lt水 混塩 二

川 い る朽合 ， ］IIL清 中の 自己抗体仙 が 高 い 症例 で イ1／kVJ・［⊥

か lr忍め ら れ る 傾向力 あ る 二 と が 反 対1，　 ll，U ｛） は あ る も

の の ，

一
般 に は受 け 入 れ ら れ て き た．後大 性 人度水疱

症 に も こ れ が あ て は ま る の か は さ ら，こ 症 例 の 蓄卞 力 必

要 と 思われ 7 が，本症 で 「filif；P［「の ea　Ll　l儿 体価1が 高イ直を

示 す 場 合，Itu漿 交換療沖 ノ 選択 す る
一・

つ の 根拠に は た

り う ／ で あ ろ う．ま た ， か な りの Vi｝馴が 本 1丿／
一
敬 回

施行 し た の み で 諸明 に 陛快 し，そ の 後 本掩法 を継 1売す

／ L 一と な しに 長期 に わ た る 克解が維も X れ る こ とが 天

疱瘡 ，
佰 天疱 瘡 で 時 ぐ 経験 され る．本症 で 引 lll株 の 可

能性 が あ り う る と思われ，lfll漿 斐換燎 1去を 」ざ択
一／
t る理

由 の
・つ に な る か も知 れ な い ．他 方， 皮酌 に し り ん ，

浮啅 が あ つ て lm管へ の ア ク ヒ ス が 困薙 な症例，ぞ屈 試器

疾患 の あ る症例t ’ど で本法施行 が 不適 切 で あ 7 二と は

葺う よで もt’く，

一
淀 の 設備，入 1

．
1が 必 要， 1 ス トが

高 い ，入院 治療 が 必須 な ど の 欠点も有 し て い る． llた，

皮膚表面 の 黄色 ブ ド ウ球 囚 が カ テ
ー

≠ ル 操fi．に 」、一て

111［中に 侵 入 し，敗血症 を引 き起 こ す こ と も時に辛1 験 さ

れ ， 特 に 本槁 で と りあ げ た無効例 の う ち 2 例
’5，］／／／

で こ

れ が 認 め   れ て お り， 十分注意 す べ き こ と と思わ オL る．

も ち ろ ん 他 の 辺択肢 で あ る 免疫抑胡剤，免疫グ ロ ブ リ

ン liiI注療法 で もそれ ぞれ 同様に 長所 と欠点を有 し て い

ノ 訳て あ り，現時点 で こ れ ら の 丿 ち の ど の 治 療 法 が他

よ り侵れ て い る カ を 結 論 す 7 こ と は （きな い ．要 は

個 々 の 疔例 の 臨床症汰，検査値を k く把亅1 し，そ の 鴫

点 で その 患 首に最 も迫 す
．
／ プ」 法广

選択す べ き で あ ろ う．

6． お わ り に

　後大性ノ皮水疱1［ヒは 報 告が 増 え つ つ あ る と は い え 症

例数 の限 られ 广疾患で あ り，禾 だ 治療法ki 髄　．し　 ヒ

は 言い 雌 い ．ス テ ロ イ ド剤イく応 性 の ！fi例 が 多 い こ と か

ら追加 拍 ナ と して 血漿 吏換鞭 ナは 重要な位直 を ［
！
1め る

と思 わ れ る が ，そ の 適応，有効性 に つ い て の 検討 は 十

1「本 〆
．
ノ ．レ シ ス ∫ 会料ド　 DL ，  （LりMO ）
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