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－再発性多発軟骨炎に合併する皮膚病変と皮膚外病変の関連－ 
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研究要旨： 再発性多発軟骨炎（relapsing polychondritis、以下 RP）は、全身の軟骨に炎症を来たし

うる原因不明の難治性疾患である。本研究班では平成21～23年度に全国疫学調査を実施して、本

邦における RP の実態を明らかにした。欧米でのこれまでの報告によると、呼吸器、心血管、中枢神

経病変は重症・遷延化を来たしやすく、重要な予後規定因子とされている。本邦でも RP の呼吸器・

心血管、中枢神経病変は予後を著しく悪化させることを報告し、そのデータに基づ き本邦 RPの重

症度分類（案）を作成した。 

これまで RP は、血液疾患、特に骨髄異形成症候群（MDS）を合併しやすいことが国内外から指摘

されている。さらに RP に伴う MDS には非常に特異な皮膚所見が出現しやすいことも報告されてい

る。そこで我々は、先の疫学調査をRPの皮膚症状・皮膚外症状の合併という観点より、詳細に再解

析を行った。 

頻度としては 239 例の本邦 RP 患者のうち、33 人が皮膚症状を合併していた。その内訳は、結節

性・環状紅斑が 15 名と最も多く、四肢丘疹および皮膚潰瘍が 2名、口腔内または外陰部潰瘍を 5

名であった。 

どのような皮膚外病変を合併しているか解析すると、MDS 罹患 5 名、ベーチェット病 5 名、深部静

脈血栓症 2名の患者全員が皮膚病変を合併するという特徴があった。2 名の MDS 患者はスィート

病も合併していた。MDS合併 RP 患者 5 名は、約 3 年の追跡にて 4 名が生存しており、予後に関し

てはむしろ低リスク群と考えられた。 

以上の結果より、ここまでの解析結果により、我々の作成した重症度分類（案）に変更部分を加え

る必要性はないと判断している。 

 

A.研究目的 

i) 研究の背景 

再発性多発軟骨炎（relapsing polychondritis、

以下 RP）は、原因不明で比較的稀な難治性疾

患として知られている。本邦においても、諸外

国においても疫学情報や病態研究は不十分で

あり、かつ診断・治療のための汎用性がある指

針が作成されていない。RP そのものの認知度

も低いために診断が見過ごされているケースも

少なくない。気道病変などの臓器病変を伴う患

者の予後は極めて不良であり、診断、治療法

の確立が強く望まれている。 

我々は平成 21 年度厚生労働科学研究費補

助金難治性疾患克服研究事業[課題名：再発

性多発軟骨炎の診断と治療体系の確立]にお

いて、RP に対する患者実態・疫学調査(RP 239

症例)を行ない、本邦全体の患者数がおおよそ

500人程度であり、発症年齢が3歳より 97歳と



 16

幅の広い年齢層にわたること等の患者実態を

報告した。 

これまでに欧米を中心に呼吸器、心血管、神

経病変を合併する症例では予後が悪化するこ

とが知られている。 

そこで我々は、本邦 RP 患者における呼吸器、

心血管、神経病変の実態を把握し、それをもっ

て重症度分類（案）を作成することを試みた（文

献 1-3）。 

結果は、本邦 RP 患者においても欧米の報告

と一致して呼吸器、心血管、神経病変合併に

おいて、生命予後が悪化することが判明した。

研究代表者はフランス希少自己免疫疾患研究

センターの ARNAUD 博士との国際多施設共同

研究を実施して、RP の疾患活動性指標を既に

公表している(文献4)。この活動性指標と、文献

1-3 の結果を比較する形で重症度分類（案）を

作成し、日本リウマチ学会にて公表・討論を行

った。 

 

ii) 本年度研究の

目的 

ここでは、本邦RP

患者における皮膚

病変と皮膚外病変

の相互の関連を検

討する。以前より

RP 患者では血液

疾患、なかでも骨

髄異形成症候群

（MDS）を合併しや

すいことが指摘さ

れていた。 

近年になり、MDS

合併RPでは、特徴

的な皮膚病変を来しやすいことが指摘されるよ

うになった（2015 年、第 59 回日本リウマチ学会

総会・学術集会会議録より）。 

一般的には、本邦 MDSの低リスク群および

高リスク群の3年生存率はそれぞれ63%および

4%と、生命予後は極めて悪い（厚生労働省班

会議研究報告書より）。 

仮に高リスク群が RP患者でも多い場合には

重症度分類（案）を変更する必要性が考察され

るため、詳細な検討するべく、本研究を実施し

た。 

 

B. 研究方法 

i) 本邦 RP における皮膚病変・皮膚外症状

の疫学調査 

平成 21～23 年度実施の全国疫学調査を、

皮膚症状と皮膚外症状の相互の関連という観

点にて詳細に解析を実施した。 

ここでは皮膚症状に関しては、皮膚科での

診断名による分類を採用した。一方、皮膚外症

状においては、それぞれの症状における皮膚

合併症存在例の割合と、その臨床的特徴を集

積して解析した。 

ii) 重症度分類（案）の修正 

前述のとおり、本解析の結果によっては、血
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液合併症を重症群に含まれるとする、重症度

分類（案）の変更が必要になる。すなわち、重

症度分類の基礎資料として、基盤となる資料と

する。 

 

C. 研究の結果 

i) 本邦 RP における皮膚病変・皮膚外症状

の疫学調査 

今回解析した 239 例の本邦 RP 患者のうち

33 人が皮膚症状を合併した。 

診断は、四肢結節性紅斑が 15 名と最も多く、

四肢丘疹、皮膚潰瘍、アトピー性皮膚炎、紫

斑、脂肪織炎が 2名であった。さらに皮膚血

管炎、蜂窩織炎、毛嚢炎様紫斑、乾癬を 1 名

づつに認めた。粘膜病変としては、口腔内ま

たは外陰部潰瘍を 5名に認めた（図 1）。 

皮膚外病変との合併における解析をおこな

ったところ MDSの合併を 5名、ベーチェット病

の合併5名、深部静脈血栓症の合併2名、血

管炎症候群の合併 1名の患者全員が皮膚病

変を合併していた（図 2）。2 名の MDS患者は

スィート病も合併している。RP とスィート病の

合併症例は高率にMDSに罹患することから、

頻度は低いとしても、新たな症候群としての

疾患概念の変更が必要と考えられた。 

今回の解析では、MDS合併 RP患者 5名の

平均追跡期間は 2.8 年であった。その追跡期

間でも 4 名が生存しており、前述の厚生労働

省班会議研究の報告に照らすと、むしろ低リ

スク群の症例が多く含まれることが示唆され

た。 

ii) 重症度分類（案）の修正 

以上の結果を総合的に解析した結果、重症

度分類（案）は現時点では適切と判断した。 

 

C. 結語 

RP合併MDSは、本邦では軽

症である傾向がみられた。さ

らなる症例の積み上げが望ま

れる。 

 

D. 健康危険情報 

特記事項なし。 
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