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研究要旨 

目的：特発性後天性全身性無汗症（AIGA）における汗腺超微形態を観察中に、明細胞の崩壊

脱落現象が複数例で得られた。光顕レベルに戻り、AIGA での明細胞障害の可能性について、

汗腺分泌細胞の暗細胞、明細胞の識別をそれぞれの特異抗体 FoxA1 と Carbonic Anhydrase 

2(CA2)で行うことで、免疫組織学的に検討した。 

材料と方法：無汗部と有汗部が同時に得られた AIGA 皮膚検体 7例を対象に、FoxA1 と CA2 の

免疫染色を行って比較検討した。そのうちの 4例については電顕での検討を追加した。 

結果：無汗部で明細胞が脱落して暗細胞だけが残存している汗腺領域が 3 例で認められた。

また、残りの 4例では CA2 の発現強度が有意に無汗部で減弱しており、CA2 発現細胞数の減

少を伴っていた。 

電顕で観察した 4例は免疫染色で明細胞完全欠失を含む例で、暗細胞の空胞化とともに、明

細胞の崩壊、脱落を有意に認め、免疫染色の結果を考えあわせると、免染で CA2 の完全欠失

が生じていない部分にも明細胞の脱落/崩壊が起きているものと推測された。 

結論：多くの AIGA 例で、明細胞障害は生じているものと予想される。CEA が明細胞の細胞膜

成分で構成される intercellular canaliculi(細胞間細管)という構造物に最も強く発現し、

AIGA 例の多くで血清 CEA が上昇することから、明細胞障害は AIGA の発症機序にも関係した

重要な変化と思われる。 

 
A:研究目的 
特発性後天性全身性無汗症（AIGA）では汗腺

に有意な形態変化を示さないとの報告もあ

るが１)、汗腺の萎縮や汗腺周囲への T リン

パ球浸潤の他、我々は暗細胞の脱顆粒、収縮、

空胞変性などを報告してきた 2,3)。汗腺超微

形態を観察中に、AIGA では明細胞の崩壊脱

落現象が複数例で得られた。光顕レベルに

戻り、AIGA での明細胞障害の可能性につい

て、汗腺分泌細胞の暗細胞、明細胞の識別を

それぞれの特異抗体 FoxA1 と Carbonic 

Anhydrase 2(CA2) で行うことで、汗腺分泌

細胞の傷害の有無やその特徴を免疫組織学

的にも検討した。 

 

B:研究方法 



同一患者の有汗部/無汗部の皮膚検体が得

られた 7 症例について、光顕標本では汗腺

分泌細胞のうち暗細胞に特異的な抗体であ

る FoxA1 抗体、また明細胞に特異的な抗体

である Carbonic Anhydrase 2(CA2)を使用

して、免疫組織学的に有汗部/無汗部汗腺の

比較検討を行った。そのうち、電顕試料が得

られた4症例については有汗部/無汗部の超

微細構造を比較検討した。 

 

C:研究結果 

まず、電顕試料が得られた 4 例では暗細胞

の空胞変化がみられたが、その程度はまち

まちで激しいものからごく軽微なものまで

含まれていた。一方、無汗部の明細胞の傷害

は細胞内浮腫、崩壊、脱落が認められ、それ

らの変化のみられない有汗部との違いは明

瞭であった(電顕図)。 

一方、免疫組織学的な変化では、CA2と FoxA1

の免疫染色から明細胞がほぼ完全に脱落し

て暗細胞だけが残存した領域を含む症例

(表、症例番号 1-3)や明細胞の数が軽度から

中等度に減少しているもの(表、症例番号 4-

7)までが認められた。また、明細胞消失の程

度に応じて、高度な明細胞脱落では汗腺の

管腔径が極端に小さくなり、明細胞消失が

軽度な部分では有汗部汗腺径と大差がない

こと、さらに中等度の明細胞消失部では、中

間 的 な 汗 腺 径 を 示 し て い た 。

 

 

DC：Dark cell,CC:Clear cell, 

IC:Intercellular canaliculi 

 

D:考察 

電顕的な AIGA 例の観察報告例は少数で、暗

細胞の空胞化を指摘する報告があり 4)、我々

も暗細胞の空胞化を確認している 2)。しかし、

今回あらためて暗細胞とともに明細胞の形

態を複数例観察し、そのすべての症例で明

細胞の劇的な変化を同定した。そして、あら

ためて免疫組織学的に暗細胞、明細胞の変

化をそれぞれの特異的抗体で評価すると、

明細胞障害が先に障害されていると言わざ

るを得ない。なぜなら、明細胞だけが高度に

脱落し、暗細胞だけが残存している症例

1,2,3 のような汗腺が存在するからである。

このような汗腺はいずれ暗細胞も消失して

傷害された汗腺全体が消失し、支配してい

た自律神経も廃用萎縮をたどることになる

と思う。 

以前より、アセチルコリン受容体 M3の発現

の減弱も言われていたが 5)、これも汗腺分泌

細胞の減少と消失の結果と考えれば説明可

能と思われる。 

AIGA の原因は、明細胞に特異的に発現して

いる CA2 の自己抗体ではないかと思うのも

当然で、複数のシェーグレン症候群など複

数の膠原病で CA2 の自己抗体が報告されて

症例番号 年齢 性別
CEA
(ng/mL)

電顕的な
明細胞障害

電顕的な
暗細胞空胞化

免疫組織学的な
明細胞脱落

1 18才 男性 24.9 + + 高度
2 39才 女性 3.1 + + 高度
3 39才 男性 17.51 + +/- 高度
4 18才 男性 3.9 + + 軽度
5 50才 男性 3.2 NA NA 中等度
6 50才 男性 NA NA NA 軽度
7 16才 男性 NA NA NA 軽度
NA:not analyzed



いる点も魅力的な分子である 6)。さらに神経

疾患の治療薬で使用されている Topiramate

は CA2 阻害を来して低汗の副作用を引き起

こすことが知られている 7)。しかしながら

CA2 の分布は汗腺では明細胞特異的である

が、体内の腺系細胞や組織に広範囲に渡っ

ており 8)、CA2 の自己抗体が臨床的に無汗の

症状だけに留まることは合理的ではない。 

 

E.結論 
AIGA７例において無汗部/有汗部の汗腺を
汗腺分泌細胞特異的な免疫染色と電顕的な
観察によって汗腺形態を比較検討した結果、
AIGAでは汗腺明細胞の細胞障害が最初に生
ずる障害部位である可能性が上がってきた。
今後、明細胞特異的な分子が自己抗体の候
補分子となる可能性があるものと考える。 
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