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【研究要旨】 

 臨床症状スコア(PDAI)が導入された 2009 年以降当科を受診した天疱瘡

患者で、診療ガイドラインに準拠して初期治療を行った 62 例(尋常性天疱

瘡 39 例、落葉状天疱瘡 20 例、増殖性天疱瘡 3 例)について、寛解導入率

を検討した。「PSL 内服 10mg/日以下で 2 か月以上皮疹を認めないこと」

を寛解の定義とし、寛解導入率は 93.5%（58/62 例）であった。72.6%（45/62

例）の症例で何らかの有害事象を生じ、重篤な有害事象(CTCAE grade3 以

上)として、メチシリン耐性ブドウ球菌性皮膚膿瘍、サイトメガロウイル

ス感染症、ニューモシスチス肺炎、白血球減少症、大腿骨頸部骨折、深部

静脈血栓症/肺塞栓が見られた。天疱瘡診療ガイドラインに準拠した治療

の有効性が示された一方で、有害事象の予防および対処法の確立が重要と

考えられた。 
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Ａ．研究目的 

 天疱瘡診療ガイドラインは、2010

年に発表され、今後数年に一度の改

訂が望まれる。本研究の目的は、ガ

イドラインに準拠した天疱瘡の治療

成績を評価し、将来の改訂に役立て

ることにある。 

 

 

 

Ｂ．研究方法 

 臨床症状スコア(PDAI)が導入され

た 2009 年 1 月より 2014 年 1 月まで

に当科を受診した天疱瘡患者で、診

療ガイドラインに基づいて初期治療

を行い、1 年以上経過が観察できた

62 例について、寛解率、治療内容、

有害事象を検討した。寛解の定義は、

国際基準に従ってステロイド全身投

与量がプレドニゾロン（PSL）換算で

10mg/日以下で 2 か月間以上病変が

ない状態（完全寛解）、または新生

病変が生じても治療を追加せずに 1

週間以内に治癒する状態（部分寛解）

とした。 

（倫理面への配慮） 

 本研究は、慶應義塾大学医学部倫

理委員会で審査され承認されている。 



Ｃ．研究結果 

 対象となった患者の内訳は、尋常

性天疱瘡39例、落葉状天疱瘡20例、

増殖性天疱瘡 3 例であった。男性 22

例、女性 40 例で、年齢は 18.0 歳か

ら 90.7 歳（平均 54.6 歳）となって

い た 。 臨 床 症 状 ス コ ア PDAI

（pemphigus disease area index）

は、7 点から 117 点（平均 32.2 点、

中央値 26 点）に分布しており、重症

（PDAI が 25 点以上）32 例、中等症

（PDAI が 9 点から 24 点）27 例、軽

症（PDAI が 8 点以下）3 例であった。

ステロイドの初期投与量は、PSL 

1mg/kg/日が 56 例（治療開始時の

PDAI の平均: 34.0）、0.5mg/kg/日

が 6 例（治療開始時の PDAI の平均: 

15.3）であった。 

 治療の結果、寛解が導入された症

例は 58 例（93.5%）であった。寛解

までの期間は 4.6 から 32.4 ヶ月（中

央値 9.5 ヶ月）で、治療開始から 1

年以内の寛解は 40 例（64.5％）、2

年以内が 56 例（90.3％）となってい

た。免疫抑制薬の併用は、アザチオ

プリン 50 例、シクロスポリン 3 例で

あった。初期治療が不十分だった場

合の追加治療として、免疫グロブリ

ン 大 量 静 注 療 法 （ IVIG ） 16 例

（25.8％）、ステロイドパルス療法

13 例（21.0％）、血漿交換療法 10

例（16.1％）が用いられていた。 

 有害事象は、実に 45 例（72.6％）

で生じており、感染症 24 例（38.7％; 

ウイルス 10 例、細菌 9 例、真菌 4

例、ニューシスチス肺炎 1 例）、薬

剤性肝障害 23 例（37.1％）、糖尿病

13 例（21.0％）であった。重篤な有

害事象（有害事象共通用語基準

CTCAE grade3 以上）として、メチシ

リン耐性ブドウ球菌性皮膚膿瘍、サ

イトメガロウイルス感染症、ニュー

モシスチス肺炎、白血球減少症、大

腿骨頸部骨折、深部静脈血栓症/肺塞

栓が見られた。 

 

Ｄ．考 察 

 今回の調査結果で、天疱瘡診療ガ

イドラインに準拠した治療の有効性

が示された一方で、治療経過中の有

害事象も多く、天疱瘡患者が大きな

負担を強いられながら治療を受けて

いることが浮き彫りとなった。今後

の課題として、治療に伴う有害事象

の頻度を下げる工夫、寛解に至らな

かった症例および再燃例のリスク因

子の抽出、追加治療の評価方法の検

討などが挙げられた。 

 

Ｅ．結 論 

 当科において、93.5％の症例で寛

解を導入できていることから、天疱

瘡診療ガイドラインに準拠した治療

の高い有効性が示された。ただし

72.6％の症例で治療経過中に有害事

象が起きており、その一部は重篤で

あることから、その予防および対処

法の確立が重要と考えられた。 
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