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研究要旨 Idiopathic pure sudomotor failure（IPSF）の自験 49例の臨床所見をまとめ，その病

態を検討した．IPSF は若年男性を中心によく汗をかく人に発症し，無汗は暑熱順化に関係して夏に寛
解，冬に増悪する．軽症例では低汗である体幹部にコリン性蕁麻疹や疼痛発作を伴う．無汗は全身で
均一ではなく，能動汗腺密度が高い手掌・足底や発汗能の高い前額部は障害されにくい．軽症で早期
であればステロイパルス３回以内で寛解するが，手掌・足底まで無汗となった重症例ではステロイド
反応性が悪い．本症の臨床症状は汗腺・肥満細胞 CHRM3 の発現低下で説明可能である． 

Ａ．研究目的 
特発性後天性全身性無汗症（acquired 
idiopathic generalized anhidrosis: AIGA）の
中で中核病型であるIPSFの臨床的特徴を検討し，
本症の病態を考察する． 
 
Ｂ．研究方法 
1989 年から 2017 年までに当院で経験した IPSF 
49 例をもとにその臨床的特徴を検討した．IPSF
の発汗障害は全身各部位で均一ではなく，四肢，
体幹，手掌・足底の順に障害されやすい．そこで，
重症度を無汗の範囲によって stageⅠ：四肢，体
幹が低汗，stageⅡ：四肢は無汗，体幹は低汗，
stageⅢ：四肢，体幹は無汗，手掌・足底の発汗
は保たれる，stageⅣ：四肢・体幹・手掌，足底
を含めて全身無汗の４つの stage に分類し，各
stage の人数，合併症，ステロイド反応性，予後
について検討した． 
 
Ｃ．研究結果 
 49例中男性35例，女性14例で男性優位（71%），
男性は 11～15 歳，31～35 歳の若年に分布し平均
年齢 29 歳．女性は 16～65 歳に一様に分布，平均
年齢 31 歳であった（図 1）． 

 
図 1：IPSF 発症年齢 

 

各 stage の人数では男性が stageⅢの中等例が多
く，女性は stageⅠ，Ⅱの軽症例が多かった（図
2）． 
 

図 2：IPSF stage ごとの人数 

 
コリン性蕁麻疹，疼痛の合併は stageⅡに多く，
stageⅣではコリン性蕁麻疹，疼痛の頻度が少な
かった（図 3）． 
 

図 3：疼痛とコリン性蕁麻疹の合併 

 
ステロイドパルスによる治療は stageⅠからⅣに
重症化するに従い治療効果が悪くなった（図 4）． 
 



 

図 4：自然寛解・ステロイド反応性 

 
 
発症から受診までの期間（治療開始時期）が長期
に及んだ症例は重症で治療効果も悪い．一方，治
療開始までに 5 年以上経過した症例でも stageⅢ
までであればステロイドパルスで寛解していた
（図 5）． 

 
図 5：治療開始時期と治療反応性 

 
 
Ｄ．考察 
IPSF の発症前は家屋の解体作業員，ホットヨガ

のインストラクター，テニス選手，宅配便のドラ
イバーなど発汗機会の多い職業に従事している
ことが多く，むしろ発汗過多であった．発汗機会
が少ない秋から冬季に発症し，春に発汗低下に気
付くことが多く，夏に自然寛解する症例もあった．
発汗過多の状況で発症すること，病状の季節変動
が存在することには暑熱順化が関与していると
考えられる．とくに暑熱順化の末梢レベルの要因
としてコリン受容体の内在化（internalization）
が重要である．本症の病態は汗腺および汗腺周囲
に存在する肥満細胞に存在するコリン受容体
（muscarinic cholinergic receptor M3：CHRM3）
の発現低下が推定される． 
IPSF の発汗障害は全身各部位で均一ではなく，

四肢，体幹，手掌・足底の順に障害されやすいこ

とから，本研究では無汗の重症度を無汗の範囲に
よって stageⅠ～Ⅳに分類した．また，本症の無
汗には身体各部位の能動汗腺密度と個々の汗腺
の発汗能が関与している．すなわち，前額部，手
掌・足底は能動汗腺密度が高く，体幹部は発汗能
の高いため障害されにくい．汗腺・肥満細胞の
CHRM3 受容体発現量と身体各部位の発汗能の関係
を模式的に図 6に示す．横軸は個々の汗腺の発汗
能で四肢，体幹，手掌・足底の順に高い．縦軸は
汗腺，肥満細胞の CHRM3 発現量を示す．この図に
CU と IPSF の臨床症状を当てはめると，発汗障害
部位，蕁麻疹の出現部位が局在する理由が説明可
能である． 
 

図 6：無汗部位から診た IPSF の stage 

 
Ｅ．結論 
IPSF は若年男性を中心によく汗をかく人に発

症し，無汗は暑熱順化に関係して夏に寛解，冬に
増悪する．軽症例では低汗である体幹部にコリン
性蕁麻疹や疼痛発作を伴う．無汗は全身で均一で
はなく，能動汗腺密度が高い手掌・足底や発汗能
の高い前額部は障害されにくい．軽症で早期であ
ればステロイパルス３回以内で寛解するが，手
掌・足底まで無汗となった重症例ではステロイド
反応性が悪い．本症の臨床症状は汗腺・肥満細胞
CHRM3 の発現低下で説明可能である． 
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