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症例報告

血漿交換療法が有効で あっ た

難治性水疱性類天疱瘡 3例の 検討
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Summary 　Bullous　pemphigoid （BP ）is　an 　autQimmune 　subepidermal 　blistering　disease　character −

ized　by　autoantibodies 　directed　against 　the　hemidesmosomes．　Many 　BP　patients　are　treated　by　a　low−

to−medium 　 dose　 of　 systemic 　 corticosteroid ，　but　 are　 sometimes 　refractory 　to　 such 　therapy．　 These
patients　are 　treated　with 　a　combination 　of　therapies　such 　as　plasmapheresis，　steroid 　pulse，　high−dose
gammaglobulin ，　and 　immunosuppressants ．　We 　effectively 　treated　three　recalcitrant 　BP 　patients 　with

plasma 　exchange 　and 　investigated　the 　correlation 　between 　the　clinical 　symptQms 　and 　serum 　cytokine

leve玉s．　Our　results　suggested 　that　serum 　TARC ，　IL6　and 　TNF 一
α levels　reflect　the　disease　activity　of

bullous　pemphigoid ．

　High −dose　 systemic 　 corticosteroid 　 rnay 　 cause 　severe 　 side 　 e鉦ects 　for　aged 　BP 　patients．　Combination
therapy　with 　plasmapheresis　should 　be　started 　immediately　to　reduce 　the　dose　of　corticosteroid 　ln　BP

patients　who 　have　beell　unresponsive 　to　steroid 　therapy．

Key 　wo πds　：　bullous　pemphigoid （BP ），plasmapheresis，　cytokine

要　旨　水疱性類天疱瘡 は 表皮真皮境界部 の 抗原蛋 白に 自己抗体 が 付着 し
， 表皮 下 水疱 を形成す る 疾

患 で あ る．治療 は ス テ ロ イ ドの 少量 か ら中等量 の 全身投与が 第
一

選択 で あ る が，重症例 で は ス テ ロ イ

ドの 増量 を行う．効 果 が 乏 しけ れ ば，さ らに ス テ ロ イ ドパ ル ス療法，血漿交換療法，γ
一グ ロ ブ リ ン 大

量療法，免疫抑制剤 に よ る 治療 を組 み 合 わ せ て 施行す る，我 々 は単純血漿交換療法が奏効し た 難治性

水疱性類 天 疱瘡の 3 例 を経験 した，経過中の サ イ トカ イ ン を測定 した と こ ろ ，Th2 ケ モ カ イ ン で あ る

TARC や 前炎症性 サ イ トカ イ ン で あ る IL−6，　 TNF 一α は 病勢 を反映 し て 変動す る 可能性 が 示唆 さ れ た ．

水疱性類 天 疱瘡 は 高齢者 に 多 く，ス テ ロ イ ドの 高用量，長期投与 に は リス ク が 伴う，血漿交換療法の

併用 に よ り，病勢を早期 に コ ン トロ ール しス テ ロ イ ドの 減量 を速や か に 行 うこ と が で き る た め，難治

例 に は血 漿交換療法の 併用 を検討す るべ き と考え られ た．

2015年 5 月 7 日受付，2015年 7 月 2 日受理．
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1．は じ め に

　自己免疫性水疱症 と は，表皮細 胞間，表皮基底膜部

に対する 自己抗体に よ り，
び らん ， 水疱 を形成する疾

患 で あ り，天疱瘡群 と類天疱瘡群に 大 き く分 け られ る．

類天疱瘡群は表皮真皮境界部の 抗 原蛋白に 自己抗体が

付着 し表皮 下 に水疱 を形成する疾患 で ある が ，今回類

天疱瘡群 の 中 で 最 も多 い 水 疱性 類 天 疱瘡 （bullous

pemphigoid ：BP ）の 難治例に 対 し血 漿交換療法 を施

行 し奏効 した 3 症例 を経験 した の で，文献的考察を加

えて報告する．

2．症　例　呈　示

　 2．1 症　例 　1

　患者 ： 67歳，男性 ．

　 主訴 ：体幹，四肢 の水疱，び らん．

　既往歴 ：特記すべ き こ とな し．

　現病歴 ：初診の 2 か月半前よ り胸部に水疱が 出現 し

血 清抗 BP180 抗体価 の 上 昇が 認 め られ た こ と よ り，

近医皮膚科で BP と診断 された，　 Prednisolone（PSL ）

10mg ／日の 内服 が 開始 され，い っ た ん 症 状 は改善 し

た もの の ，再 度皮膚症状が悪化傾 向 を認 め たた め，当

科へ 紹介受診 とな っ た．

　初診時現 症 ：体幹，四肢 の 広 範 囲 （body　surface

area ：BSA 約 45％）に瘢痒を伴 う浮腫 性紅 斑が み ら

れ
， 緊満性水疱，び らん が混在 して い た．

　初 診 時 検査 所 見 ： 白血 球 数 13，130／μL，好 酸球

17．0％
， 抗 BPI80 抗体価 （CLEIA 法）9，070U ／mL ，

thymus　and 　activation −regulated 　chemokine （TARC ）

22，200　pg／mL ．

　病理組織学的所見 ：表皮下水疱が み られ，水疱内に

好酸球主体の 炎症細胞浸潤がみ られた．蛍光抗体直接

法で は 基 底膜部 に lgG ，　 C3が線状 に沈着 して い た．

　治療経過 （図 1）： 緊急入 院 とな り，ス テ ロ イ ドパ

ル ス 療 法 （methylprednisolone ：mPSL 　l　g／日 × 3 日

間）施行後，PSL　60　mg ／日 （l　mg ／kg／日）を投与 し

たがそ の 後 も多数 の水疱新生が出現 した．そ こ で ，単

純血 漿交換療法 （plasma 　exchange ：PE）を週 2 回，

計 4 回施行 した とこ ろ，急速 に皮疹と癌痒の 改善が認

め られ た．血清抗 BP180 抗体価は，初診時 に 9，070

U／mL と非常に 高値で あ っ た もの が ，　 PE 　1 回終了後

4，530　U ／mL ，　 PE　4 回終了後 2，690　U／mL と
， 治療 の

経過 と共に速やか に低 ドした．血清 TARC 値 も，初

診時に 22，200pg／mL と非 常に高値 で あ っ たが ，
　 PE 　4

回終了後 547pg ／mL と症状 の 改善と共に低下 した．

　 2．2　症　例 　2

　患者 ：46 歳，男性．

　主訴 ：体 幹，四肢 の水疱，び らん．

　既往歴 ： 特記すべ きこ となし．

　現病歴 ：2014年 1月頃よ り全身に皮疹が 出現 した．

2 月初 旬 に 前 医 を受診 し，血 清抗 BP180 抗 体価

（CLEIA 法）が 8，670　U／mL と 高値で あ り BP と 診断

され前医に入院となっ た．ス テ ロ イ ドパ ル ス療法，ベ

タ メ タ ゾ ン 8mg ／日 の 内服，二 重 濾過血 漿交換療法

（double 丘ltration　plasmapheresis ：DFPP ）が 施 行 さ

れ た が ，水疱の 新生が治まらず，2 月下旬に当院へ 転

院となっ た，

　初診時現症 （転院時）：体幹，四肢 に び らん と 緊満

性水疱が多発 して い た．

　初診時検査所見 ： 白血球数 22，120／μL，好酸球 2．3％，

ス テ 　イド
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・・

（茎）

照 鳳

220

2et3　 tOfit

前 医初 診

サ イトカイン 測定

20fi4年 1月　　　　　 2月　　　　　　 3月　 　　　　 4月

．鳥．

一
図 1　経過表 （症 例 1）
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一
図 2　経過表 （症例 2）

抗 BP180 抗体価 （CLEIA 法）10，300　U ／mL ，　 TARC

2，650　pg／mL ．

　病理組織学的所見 ：表皮下水疱 と水疱内に は好酸球

が多数浸潤 して い た ．水疱周 囲の 真皮浅層に は好酸球，

リ ン パ 球，好中球の 浸潤 がみ られ，表皮内に も好中球

の 浸潤が認 め られた．蛍光抗体直接法 で は基底膜部に

IgG，　 C3 の 線状沈着が み られ た．

　治療経過 （図 2）： 前 医 で ス テ ロ イ ドパ ル ス 療法 ，

DFPP が 施 行され ベ タ メ タ ゾ ン 8mg 内服 に て加療 さ

れ たが症状が 改善 しなか っ たた め，ベ タ メ タゾ ン 8

mg 内服を継続 し，　 PE を 1 回 と mPSL 　500　mg の ス テ

ロ イ ドセ ミ パ ル ス 療法が施 行 され た．しか し，1 日

100〜200 個 の 水疱 の 新生が持続 する た め，ベ タ メ タ

ゾ ン 11mg ノ日内服 へ 増量 し，　 PE を計 7 回 と途中 に

mPSL 　250　mg の ス テ ロ イ ドセ ミパ ル ス 療法 を施行 し

た と こ ろ ，水疱 の 新生 はな くな っ た．ス テ ロ イ ドパ ル

ス ，血漿交換療法 を複 数回施行後 もしば ら く水疱新生

が続 き，血清抗 BP　180抗体価の低下が認め られ なか

っ たため，長期的 に抗体産生 を抑 える 目的で，PE 終

了後に さらに mPSL 　l25　mg の ス テ ロ イ ドセ ミ パ ル ス

療法 とエ ン ドキサ ン パ ル ス 療法 （500mg ／cm2 ） を 1

回施 行 し た．血 清 抗 BPI80 抗体価 は
， 前医 の 初診時

に 8，670U ／mL で あっ た もの が 16。800　U ／mL まで 上昇

し，当院転院時 も 10，300　U／mL と高値で あ っ た．そ

の 後，症状 の 改善と と もに 低下傾向となっ た．血清

TARC 値は，当院転院時 2，650　pg ／mL と高値で あ り，

そ の 後 も 2，000　pg ／mL 台と高値が持続 した が，皮疹

改善後は低下傾向 とな っ た．

　2．3　症　例　 3

　患者 ：71 歳，男性．

　主訴 ： 体幹，四肢の紅斑，小水疱．

　既往歴 ：関節 リ ウ マ チ，natural 　killer　chronic 　lym−

phoproliferative　disorder．

　現病歴 ： 関節 リウ マ チ に対 して PSL 　5　mg ／日を内服

して い た．2013年 12 月中旬頃よ り体幹，四肢に癌痒

を伴 う紅斑が 出現 したため ， 2014年 1月初旬に当科

初診 と な っ た ．初診時 ， 体幹 ， 四肢に浮腫性紅斑がみ

られ，
一

部 に緊満性水疱，痂皮 を付着 させ たびらんが

混在 して い た．そ の 後 ， 水疱 ， 紅斑 の 急激 な悪化が認

め られ，初診 8 日後 の 1 月中旬に当科へ 緊急入院 と な

っ た ，

　初診時現症 ：体幹を中心に 浮腫性紅斑 がみ られ，一

部に小 さな緊満性水疱が混在 して い た．

　初診時検査所見 ： 白血球数 6，520／μL ，好酸球 0．5％，

抗 BPI80 抗体価 （CLEIA 法）556　U／mL
，
　 TARC 　427

P9／mL ．

　 病理組織学 的所 見 ：表皮真皮 境界部 に軽度 の 空胞変

性 ， 真皮 浅層 に リ ン パ 球浸潤が認 め られ た ．蛍光抗体

直接法で は基底膜部に IgG，　 C3 の 線状沈着がみ られ

た ．

　治療経過 （図 3）：入院後，mPSL 　500　mg の ス テ ロ

イ ドセ ミ パ ル ス 療法を施行 し た が 症状は改善せ ず PE

を施行予定 と した と こ ろ，38 度台 の 発熱が出現 し延

期とな っ た．び ら ん 部位 よ り黄色ブ ドウ球菌が検 出さ

れセ フ ァ ゾ リ ン の 点滴投与を開始 した と こ ろ ，発熱，

炎症所見の改善が み られ た．そ こ で PE を 4 回施行し

た と こ ろ，皮疹 の 速 や か な改 善が 認め ら れ た．血 清抗
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図 3　経過表 （症例 3）

症例 1

症例
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　　　　　　　　 　　　　　　　　図 43 症例 の サ イ トカ イ ン 測定結果

　サ イ トカ イ ン 測 定の 時期 は  初 診時，  新生 水疱 残 存時 期，  新生 水疱 消失 時期 ，    治療維 持 期．
い 時期 は症 例 L2 で は  ，症 例 3 では  で あ っ た．

病 勢 が もっ と も強

BP180 抗体価 は，初診時 に 556　U／mL で あ っ た もの

が ピーク 時 は 17．800U ／mL と著明 に 上 昇 し，そ の 後

は 症状の 改善 と ともに低下 した．血清 TARC 値 は，

初 診時 427pg ／mL で あ っ た もの が 症状 悪 化 時 に は

9，680　pg ／mL へ 上 昇 し て い た．そ の 後，症状軽快後は

低下傾向を示 した．

　2．43 症例の 治療経過と血 中サ イ トカイ ン値 （図 4）

　3 症例 の 血 清 TARC ，　 IL−5，　 IL−6，　 TNF 一α，　 IL−10，

IL−17 の 値の経過 を図 に まとめ て 示す．　 TARC は 3症

例とも病勢を反映した変動を示し，と くに症例 1 で は

高値 で あ っ た ．1レ 5 は健常 コ ン トロ
ー

ル と比較 し て

大きな差は 認め ら れ な か っ た が ，病勢とともに変動す

る 傾 向が み ら れ た，IL−6 と TNF 一α に つ い て は，　 IL−6

は症例 1，3 で は病勢を反映して い たが，症例 2 で は

健常 コ ン トロ ール と大 きな 差 を認め ず変動は み ら れ な

か っ た．TNF 一
α は症例 1，2 で は 病勢を反映 した変動

を示 し，症例 3 で は症状悪化時に ピーク とな らず，病

勢 とずれ た動 きを示 して い た．IL−10 は病勢 とともに

変動 して い たが，治療維持期 で 上昇する傾 向が認 め ら

れた．IL−17 は 症例 2 で 病勢 が 強 い 時期に 高値で あ り，

病勢を反 映す る変動 を示 して い た．症例 1，3で は健

常者 と大 きな差を認め なか っ た．
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3．考 察

　BP は表皮基底膜部の ヘ ミ デ ス モ ゾーム に存在する

BP180 ，　 BP230 を抗原 とする IgG 自己抗体 が産生 さ

れ 表皮下水疱が 形成され る疾患 で あ り，70 歳以 上 の

高齢者に多 い ．BP の 初期治療 の 第一
選択は ス テ ロ イ

ドの少量〜中等量 の 全身投与 で ある．軽症例で は ，
ス

テ ロ イ ドの 全 身投与 を行わず，ミ ノ サイク リ ン や テ ト

ラ サイ ク リ ン とニ コ チ ン 酸ア ミ ドの 投与で 症状が軽快

する 例 もあ る ．中等量 の ス テ ロ イ ド内服 で効果が ない

症例 に は，天疱瘡 の 治療 と同様 に ス テ ロ イ ドの 増量

（PSL　l　mg ／kg／日） を行 い ，効果が乏 しければさ らに

ス テ ロ イ ドパ ル ス療法，血漿交換療 法，γ グ ロ ブ リ ン

大量静注療法，免疫抑制剤に よ る治療を組み合わせ て

行う．こ の うち γ グ ロ ブ リ ン 大量静注療法，免疫抑制

剤は保険適応が 認め られ て い ない ．BP の 罹患患者 に

は高齢者が 多 く，
ス テ ロ イ ドの副作用で あ る感染症 や

消化器症状，骨粗鬆症 などの副作用 に注意が 必要とな

る．

　血漿交換療法の 併用 は，自己抗体やサ イ トカ イ ン を

除去す る こ とによ り病勢を早期に コ ン トロ ール し ，
ス

テ ロ イ ドの 早期減量が可能となりうる ため ，有用な治

療法 と考 え られる．自己免疫性水疱症に対する 血漿交

換療法は週 2 回，3 か月まで の 保険適応が ある．適応

症例 として は，  ス テ ロ イ ド全身投与を中心 とする薬

物療法に 抵抗性 で 十分 な改善が得 ら れ な い
，   基礎疾

患 があ りス テ ロ イ ドの 大量投与にリス ク を伴 う，  ス

テ ロ イ ド全身投与で あ る 程度 の 効果 は 得 ら れ る が 完全

寛解 に至 らな い ，  副作用 の ため ス テ ロ イ ドの 早期減

量が必要 で ある症例 な どが挙 げ られ る．

　 自験例 3 例は ス テ ロ イ ドパ ル ス 療法を施行して も病

勢が抑 え られず薬物療法に抵抗性で あ っ た た め ，PE

を併用 し 3例 とも奏効した ．血漿交換療法に は DFPP

と PE が あ り，　 DFPP はグ ロ ブ リ ン分画を選択的に除

去する方法 で あ る の に 対 し ，
PE は 血 漿成分 を す べ て

除去 しア ル ブ ミ ン 液や新鮮凍結血 漿な どで 置換する方

法 で あ る．自己 免疫性水 疱症 の 治療 に お い て は
，

DFPP と PE の どちら も施行 され有効で ある との 報告

が 多 い
1｝．自己免疫性水疱症に お い て 血漿交換療法が

奏効する機序と して は，第
一

に血 中 の 病原性 自己抗 体

の 除去で ある と考えられ る．したが っ て ，選択的 に グ

ロ ブ リ ン 分 画 を除去 する DFPP は理 にかな っ て い る

治療法で あり，実際に多 くの 症例で行われ て効果的で

あ る と報告さ れ て い る
2〜5）．一

方 ，
DFPP で 改善が み

られず PE に変更 して奏効 した症例の報告 もある
fi−−8）．

石地
6｝
は DFPP か ら PE へ 変更する こ とで奏効する理

由 と して
，   DFPP で は 十 分な量 の 自己抗 体が 除去

で きて い な い 可能性があ りPE の 方が確実に 除去 され

る
，   血 漿内に 自己 抗体以外に サ イ ト カ イ ン などの 発

症，悪化に 関与する 因子があ りPE で はそれ らの 因子

も除去 され る ，  PE で 用い られ る健常人 の 凍結血漿

に病勢 を抑える何 らか の 免疫を調整する因子が含 まれ

て い る こ とを指摘 して い る．症例 2 で は当科転院前に

前医で DFPP が施行 され，奏効 しなか っ た．今 後，

DFPP で奏効せ ず PE が奏効 した症例の解析を行 い そ

の 機序 が明 ら か に な れ ば
， 症例毎の 病態 に あ っ た血 漿

交換療法を選択 で きる 可能性が ある と考えられ る ．

　今回我 々 は 血 中サイ トカ イ ン 値を経時的に測定 した ．

Th2 ケ モ カ イ ン で あ る TARC は，3 症例 とも病勢 を

反映 した変動 を示 したが ， 過去に同様 の 報告がなされ

て い る．Kakinuma ら
9）
は，　 BP 患者 の 水疱内や血 清

TARC 値を検討 して 水疱内 TARC 値 は BP 患者 で は

熱傷患者や 健常者 （吸引 に よる水疱） と比較 して 著明

に 高値で あっ た こ と，血清 TARC 値 は尋常性天疱瘡

患者や健常者 と比較 して BP 患 者に お い て 高値で 治療

後 に 低下 し て い た と報告 し て い る．自験 例 3 例 も

TARC 値は臨床症状 と相関 した変 動 を認 め て い た．

Asai ら
1°1

は 66 歳の BP 症例の報告の 中で ，　 TARC 値

は BP の 病勢を反映 し て い た として お り，ス テ ロ イ ド

減量 中 に水疱新生 を認め た際，血清抗 BP180 抗体 の

変動は なか っ たが，TARC 値の再上昇 を認めた と述

べ て い る．今後治療効果だけで は な く治療中 の 再発 の

早期指標とな りうる可能性が ある と考えられた．前炎

症性サ イ トカ イ ン で ある IL−6 は，症例 1，3 で病勢を

反映 した変動を示 し，症例 2 で は大 きな変動はみ られ

なか っ た ．症例 2 の結果に つ い て は，前医で ス テ ロ イ

ドパ ル ス 療法や DFPP な どが施行され て い た影響が

反映され て い た可能性が考え られた．同じく前炎症性

サ イ ト カ イ ン で ある TNF 一α は，症例 1，2 で 病勢を

反映 し た変動を示 したが，症例 3 で は病勢 とずれた動

きを示 し て い た．そ の 理由と し て は 症例 3 で はサ イ ト

カ イ ン測定時期が症状の ピーク よ りや や 遅 れ て しま っ

た こ とが 関与 して い る か もしれな い ．初診後急激 に 症

状が悪化 し緊急入院 とな り，ス テ ロ イ ドセ ミパ ル ス 療

法 を入 院後 よ り開始 した が ， サイ トカ イ ン 測定 は ス テ

ロ イ ドパ ル ス 療法後とな っ て しま っ た．ス テ ロ イ ドパ

ル ス 療法施行前に TNF 一α を測定 して い れば違 う結果

とな っ て い た 可能性が ある．こ れ まで，Inaokiら 11）
は
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BP 患者 で は血清 IL−5，6，8 が健常者 と比較して 高値

で あ っ た と報 告 し，D
’
Auria ら

12）
は BP 患者で は健常

者 と比較 して 血清 IL−6，　 TNF 一α 値が 高値で あ っ た と

報告して い る．さ らに，Inaokiら
11）

は BP 患者に お い

て 血清 IL−5 は治療前後で 変化が み ら れ な か っ た が 血

清 IL−6 は治療後 に低下 した と述 べ て い る．今回，解

析で きた症例数が少なか っ た もの の BP の 病態にお い

て Th2 ケモ カ イ ン で ある TARC や前炎症性サ イ トカ

イ ン で ある TNF 一
α が 病勢を反映 して 変動す る可 能性

が示 唆された．抗炎症性サ イ ト カ イ ン で ある IL−10 は

病勢 とともに変動して い た が，治療維持期で再 度上昇

する 傾 向が認め ら れ た．D ’Auria ら
IZI

は 健常者 と比較

して BP 患者で は 血清 IL−10が高値であ っ た と報告 し

て い る．一方 ，
Antiga ら

13 ／，
は TGF 一β，　 IL−10 に つ い て

検討 して お り，BP 患者 の 疾患活動 期 の 血清 TGF β と

IL−10 の 値 は BP 患者 で 健 常者 と同様の レベ ル で あ っ

た が，血清 IL−10 は治療 後 に 高値 を示 し たと報告 し て

い る．自験例 の 血清 IL−10値 は病勢が強い 時期は健常

者よ り高値で あ り D
’
Auria ら

12）
の 報告 と合致 し て い た．

治療維持期 には い っ たん低下 した値が再上昇 して い た

点は Antiga ら
13）

の報告 と合致する．　 Antiga ら
13）

の 報

告 した症例 の 治療 は，21 例 中 5 例が ス テ ロ イ ド外用

で 加 療，6 例 は PSL 　O．5　mg ／kg／日，3 例 は PSL 　O．5

mg ／kg／日 ＋ ア ザチオ プ リ ン 200　mg ，3 例は PSL 　O．75

mg ／kg／日，4 例は PSL 　1．O　mg ／kg／日の 投与で加療 し

て お り，比較 的軽症 の 症例 も含ま れ て い る．今回自験

例 は 3 例 と も難治例で あ り，病勢 の 強い 時期の 血 清

IL−10値が Antiga ら
13）

の 報告と合致 し な か っ た 理 由の

一
っ として 重 症度 の 違 い が挙げられ る か もし れ ない ．

IL−17 に つ い て は Zebrowska ら
14）

は BP 患者で は皮膚

の 真 皮上層 に IL−17 陽性細胞 を認め た が ，健常者で は

ほ とん ど認めなか っ た と報告 し て い る．また 血 清 IL−

17値 も健常 者 と比較 して著明に高値で あ っ た と述 べ

て い る．また Arakawa ら
15｝

も IL−17 に つ い て検討し

て お り，BP 患者 の 皮膚 で は尋常性 天 疱瘡や 落葉 状 天

疱瘡 の 患者の 皮膚と 比較 して IL−17 陽性 細胞が増 加 し

て い る として い る．また健常者と比 較 して BP 患 者 で

は血 清 IL−17が高値 で あ っ た と述 べ て い る．今回 自験

例 の 血清 IL−17 は症例 2 の み が病勢の 強い 時期 に高値

であ り病勢を反映する変動を示して い た．症例 1で は

病勢 を反映する傾向を示 した もの の，健常者 と明 らか

な差は認 めなか っ た．IL−17には炎症性 メ デ ィ エ
ー

タ

ー
の 発現 を誘導 して 好 中球遊走 を促進 する機能が ある．

症例 2 で 病理組織学 的所見と して 好中球の 浸潤が認め

られ て い た こ と，また治療 に 抵抗性 で あ っ た こ とに 関

連 して い る の か も しれな い ．

4．お わ り に

　今回我 々 は PE が奏効 した 難 治性 の BP 患者 3 例 を

報告 した ．BP は軽 症例か ら難治例 まで 幅広 い 病態 と

重症度 の 患者が含 まれる疾患 で あ り，症例毎に 適 した

治療法 を選択す る 必要 があ る．自己免疫性水疱症 に 対

す る血漿交換療法 の 治療 で は， こ れまで ，DFPP が奏

効 した とい う報告が多 い が，DFPP が奏効せず PE に

変更 して 奏効した との報告 もなされて い る．症例に よ

り DFPP と PE の い ずれを施行 した方が よ い の か 明

らか になれば，今後，難治性の 自己免疫性水疱症 の 治

療選択に有益で ある と考えられ る．自験例 （症例 2）

で PE の 方が DFPP よ り奏功 し た経過で あ り，　 IL−17

が 高値の 場合 PE の方が 効果的で ある 可能性がある か

も し れ な い ．血 清中 の サ イ トカ イ ン の 解析に つ い て は
，

今回，解析で きた 症例数が少な か っ た もの の Th2 ケ

モ カ イ ン で あ る TARC や 前炎症性サ イ トカ イ ン で あ

る IL−6，　 TNF 一
α は病勢を反映 して 変動する 可 能性が

示 唆された．今後 の 症例集積が待たれる．

　BP 患者は高齢者が 多 く，ス テ ロ イ ドの 高用 量，長

期投 与に は リス クが伴 う．血漿交換療法 の 併用 を行 い

自己抗体やサイ トカ イ ン を除去する こ と に よ り，病勢

を早期に コ ン トロ
ー

ル して ス テ ロ イ ドの 早期減量 を可

能に す る こ と が 期待 され る．重症 度が高 い ，薬物治療

抵抗性 の 自己免疫性水疱症 の 治療 にお い て，血漿交換

療法 の 併用 を 積極的 に検討す る こ と が必要 と考 えられ

る．

　 著 者 の 利 益 相 反 （confiict 　of 　interest：COI ） 開 示 ：本 論 文
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