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特発性後天性全身性無汗症(AIGA)では、汗腺暗細胞の脱顆粒と細胞収縮が起こ

り、細胞接着装置の消失や細胞内空胞が多発している 
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研究要旨 

特発性後天性全身性無汗症(AIGA)では、従来と異なって恒常的に汗腺暗細胞の脱顆粒と細

胞収縮が生じているものと考えられた。電顕観察では、暗細胞は細胞内空胞の多発、細胞接

着の消失、細胞収縮による配列の乱れなどが観察された。温度センサーの一つである TRPV4

は暗細胞に主として発現しており、AIGA ではその発現が減弱しているが、TRPV4 の自己抗体

は検出されなかった。 

 

A. 研究目的 

AIGA(特発性後天性全身性無汗症）の特徴として、

従来、汗腺に器質的変化がないこととされて来た

が、汗腺の形態学変化が暗細胞に恒常的に出現し

ていることを光顕的、免疫染色法及び電顕的に観

察した。また、温度センサーである TRPV4 につい

て汗腺での発現解析と AIGA での自己抗体の可能

性について検討した。 

 

B. 研究方法 

AIGA15 例について、汗腺暗細胞のマーカーと考え

られる dermcidin と FoxA1 発現を皮膚組織で免疫

組織学的に検討した。また、AIGA5 例では、無汗部

と発汗部での汗腺を比較検討した。さらに、TRPV4

の汗腺発現を行い、併せて TRPV4 発現 CHO 細胞を

使用して AIGA の原因としての TRPV4 自 

己抗体の可能性を患者血清と TRPV4 特異抗体の 2

重染色と細胞内カルシウム阻害実験で検討した。 

 

Ｃ．研究結果 

同一 AIGA 患者の汗腺部位の比較検討 

汗腺の形態学的変化を調べる目的で、同一 AIGA 患

者の無汗部位と有汗部位の皮膚生検が得られた 5

例について、暗細胞のマーカーとされるdermcidin

と FoxA1 の発現を比較検討した。その結果、5例と

も以下の様な同様の結果であった。有汗部位では

dermcidin, FoxA1 抗体で標識される暗細胞は良く

保存されていたのに対して、無汗部位では明らか

に dermcidin 抗体で標識される暗細胞の減少～消

失を示したが、FoxA1 の標識暗細胞数には大きな

差異はなかった。そして、無汗部の分泌細胞の丈

は、有汗部のものに比して明らかに短縮していた。

この結果は、無汗部位では暗細胞は dermcidin を

含んだ顆粒成分が脱顆粒を示し、細胞質が極端に

収縮していることを示すものであった。 

 

AIGA と非 AIGA の dermcidin 発現定量検討 

15 例の AIGA の皮膚生検と 5 例の非 AIGA の

dermcidin発現検討を定量化（陰性～2+の 3段階）

した。暗細胞細胞質にびまん性に発現している場



合を 2+とし、びまん性発現暗細胞がほとんどない

か少数の場合を陰性、その中間を 1+と評価した。

その結果すべての例で dermcidin 発現が陰性~1+

と非AIGAの2+に比して減弱しており、多くのAIGA

例では汗腺腺腔内に dermcidin 陽性分泌物の貯留

が明らかで、暗細胞の破壊が示唆された。 

 

TRPV4 の汗腺発現 

TRPV4 は汗腺の暗細胞に主として発現しており、

AIGA では非 AIGA と比較すると TRPV4 の発現が減

弱していた。これは暗細胞の破壊を示唆するもの

と考えられた。 

 

TRPV4 の自己抗体について 

TRPV4 の遺伝子導入 CHO 細胞を使用して、AIGA 患

者血清とTRPV4特異的抗体の2重染色を行ったが、

有意な陽性像を得られなかった。また、この細胞

を GSK で刺激すると細胞内カルシウム値が急上昇

するが、これを有意に阻害する AIGA 自己抗体も検

出されなかった。 

 

D. 考察 

AIGAでは汗腺の形態変化は有意なものはないとさ

れて来たが、汗腺暗細胞はすべての AIGA 症例で以

下のような形態変化を認めた。すなわち、有汗部

と比較すると無汗部では、分泌細胞の丈が約 2/3

に短縮していた。これは暗細胞の細胞収縮による

ものと考えられ、dermcidin で観察されるように

脱顆粒を伴っていた。電顕では、暗細胞の空胞変

性が目立ち、接着装置の消失など暗細胞の傷害を

示していた。また、TRPV4 も AIGA 例で減弱してた

が、これは TRPV4 が主として暗細胞に発現してい

るため、暗細胞の傷害を支持するものと考えられ

た。TRPV4 発現 CHO 細胞の染色や細胞内カルシウ

ムの阻害実験から、TRPV4 自己抗体が AIGA の原因

とは考え難いものであった。このような汗腺の

dermcidin 発現低下と T リンパ球浸潤を示す形態

を呈し、汗分泌低下を来す病態に皮膚の GVHD があ

げられる。AIGA との病理像の類似性が興味深いと

ころである。 

 

E. 結論 

AIGA では、暗細胞の脱顆粒と細胞収縮が生じ、電

顕では空胞変性や接着装置の消失など器質的な障

害が恒常的に生じている。 
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