
家族性良性慢性天疱瘡 診療ガイドライン 

 

診療ガイドライン作成委員 

50 音順、敬称略 

 

秋山 真志 名古屋大学 

池田 志斈 順天堂大学 

岩田 浩明 北海道大学 

加賀 麻弥 順天堂大学 

川上 民裕 東北医科薬科大学 

久保 宜明 徳島大学 

久保 亮治 神戸大学 

澤村 大輔 弘前大学 

須賀 康 順天堂大学・浦安病院 

乃村 俊史 筑波大学 

橋本 隆 大阪市立大学 

深井 和吉 大阪市立総合医療センター 

古村 南夫 福岡歯科大学・口腔歯学部 

宮内 俊成 北海道大学 

山本 明美 旭川医科大学 

米田 耕造 大阪大谷大学薬学部・臨床薬理学講座 

  



診療ガイドラインの目的 

本診療ガイドライン作成委員会は，厚生労働省難治性疾患政策研究事業の一環として発

足したものである。家族性良性慢性天疱瘡（別名：ヘイリーヘイリー病）は、青年期以降に

腋窩や鼠径部などに難治性のびらん局面を生じる遺伝性皮膚疾患である。責任遺伝子は知

られているものの、疾患の発症機序はいまだ解明されておらず有効な治療はほとんどない

のが現状である。本診療ガイドラインでは、診断と重症度判定基準は厚生労働省研究班で提

唱されたものに準じ、対応する治療について evidence based medicine (EBM)に基づく推奨

度を記載し，国内外から発表された新しい知見を踏まえて家族性良性慢性天疱瘡の診療を

行うための指針を作成した．しかしながら，当該疾患の稀少さゆえエビデンスレベルの高い

臨床研究は少ない．そのため本ガイドラインの治療指針においては，委員会見解に頼らざる

を得なかった部分が多く存在する．本ガイドラインは現時点における本邦での標準的診療

指針を示したものであるが，実際の診療では個々の症例が有する多彩な患者背景に配慮し

ながら治療を行っていく必要がある．したがって，本ガイドラインは家族性良性慢性天疱瘡

の治療選択を強制するものではなく，医師の裁量を制限するものでもない．今後，診断や治

療法の進歩に伴い，必要に応じて適宜改訂されていく必要がある 

 

利益相反 

本診療の手引きの作成委員が所属する施設の利益相反（conflict of interest：以下COI）に

関する基準（または日本医学会の「医学研究のCOIマネージメントに関するガイドライン」

＊）に基づき，作成委員のCOI状況について自己申告を行った．本診療の手引きの作成に使

用した費用は，各委員の自己負担とした．また，作成委員は，本診療の手引きの原稿作成，

会議参加等に対する報酬を受け取っていない．診断の手引きの各項は各担当に加えて他の

作成委員を含めた全員のコンセンサスを重視するとともに，日本皮膚科学会の定めた手続

きに従い推敲を進めた． 

  以下の項目について診療の手引き作成委員および各委員の一親等内の親族が，家族性良

性慢性天疱瘡の診断・治療に関係する企業から何らかの報酬を得たかを申告した．対象期間

は 2017 年 1 月 1 日から，2019 年 12 月 31 日までとした．1．役員，顧問報酬，2．株式の

利益，3．特許権使用料，4．講演料など，5．原稿料など，6．臨床研究費（受託研究費，共

同研究費，治験研究費など），7．奨学寄付金，8．企業などの寄付講座，9．旅費，贈答品な

どの受領． 

 

 

 

  



概要 

家族性良性慢性天疱瘡（別名：ヘイリー・ヘイリー病）は、常染色体優性遺伝を示す先天

性皮膚疾患で、出生時には皮膚病変はなく青壮年期に発症することが多い。腋窩・陰股部・

頸部・肛囲などの間擦部に小水疱やびらん、痂皮を形成するが、より広範囲に皮膚病変を形

成することもある。通常、予後良好な疾患であるが、夏季に悪化し、紫外線曝露や機械的刺

激、二次感染が増悪因子になることがある。病理組織学的には、表皮基底層直上から上層の

棘融解が特徴的である。責任遺伝子である ATP2C1 の変異により生じる。 

  

1．原因と発症機序 

本症の責任遺伝子である ATP2C1 遺伝子は、ゴルジ体膜上の secretory pathway calcium-

ATPase 1（SPCA1）というカルシウムポンプをコードする 1。SPCA1 はカルシウムやマグ

ネシウムをゴルジ体へ輸送する機能を持ち、細胞質及びゴルジ体のホメオスタシス維持に

関与している。ダリエ病と同様に常染色体優性遺伝する機序として、カルシウムポンプ蛋白

の遺伝子異常によってハプロ不全が起こり、正常アレル由来遺伝子産物の発現が更に低下

し生じるとされるが、細胞内カルシウムの上昇と皮膚病変の関係は明らかではなく、表皮細

胞内に水疱を形成する機序も明らかにされていない 2–5。現在までに 160 以上の ATP2C1 遺

伝子の変異が報告されているが、変異部位と症状・重症度などに明らかな関係性はない 6。 

  

2．症状 

I 皮膚症状 

出生時には皮膚病変はなく、青壮年期になると腋窩・鼠径・頸部・肛門周囲などの間擦部

を中心に、小水疱やびらんを生じ、症状は慢性に経過する 6–8。天疱瘡や乾癬に類似した臨

床などを呈することがある 9,10。ときに、より広範囲に皮膚病変が拡がることがあり、胸部・

腹部・背部などに拡大する。重症例では、口腔粘膜、食道粘膜、膣粘膜に病変が及ぶことも

ある 11,12。広範囲・重篤になったときは著明な疼痛を示し QOL が低下する。高度の湿潤状

態の皮膚病変では、ときに、悪臭を呈することがある。全身の細胞の細胞内カルシウムの上

昇が存在する可能性があるが、他臓器病変は一般的に認められない。 

II 増悪因子 

夏季に増悪し、冬季に軽快する傾向がある。発汗時に増悪する。しばしば、皮膚病変部に、

ヘルペスウィルスや細菌感染を合併する。そのほか、疥癬、妊娠、光線暴露などによる増加

の報告がある 13–20。 

III 合併症 

皮膚症状に細菌・真菌・ウイルスなどの感染症を併発することがある。明らかな癌化との因

果関係は証明されていないが、膣粘膜や陰茎からの有棘細胞癌の発生の報告がある 21–24。マ

ウスにおいて APT2C1 のヘテロ変異によるハプロ不全では、ヒトの表現型は再現されず有

極細胞癌の発生が 25％ほどに認めた 25。 



IV 皮膚以外の症状 

50％ほどの患者に爪甲の白色縦線条 7，掌蹠の点状小陥凹や角化性小結節，（1554604）。 

 

3．疫学 

日本人の患者数についての正確な統計はないが、およそ 300 名程度の通院患者がおり、少

な く と も 数 百 名 以 上 の 患 者 が 日 本 に い る と 推 定 さ れ る

（https://www.nanbyou.or.jp/entry/4490）。一方、欧米では人口約５万人に 1 人の割合と推

定されている 26。常染色体優先遺伝のため 50％の確率で子に遺伝するが、約 30％が孤発例

である 7,24。 

 

4．予後 

長期にわたり皮膚症状の寛解・再燃を繰り返す。比較的長期間の寛解状態を示すことや、加

齢に伴い軽快傾向がみられるものもある。 

 

5．病理組織学的所見 27–29 

表皮基底層より上層で棘融解が見られ、裂隙を形成する。棘融解は“崩れたレンガの壁”様と

表現される。異常角化細胞も散見する。真皮乳頭が基底層１層に覆われた絨毛状変化を呈す

ることがある。真皮には種々の程度の炎症細胞浸潤を伴う。 

 

5．診断・重症度評価 

特徴的臨床所見と病理組織学的検査が重要である。さらに家族歴および遺伝子変異検索を

組み合わせて診断をする。診断基準および重症度評価は以下である。 

 

 

  

https://www.nanbyou.or.jp/entry/4490


1. 診断基準 

I．診断基準項目 

A．臨床的診断項目 

１．主要項目 

a．頸部や腋窩、鼠径部、肛囲などの間擦部位に、小水疱と痂皮を付着したびらん性ないし浸軟

性紅斑局面を形成する。皮疹部のそう痒や肥厚した局面に生じた亀裂部の痛みを伴うこともあ

る。 

b．青壮年期に発症後、症状を反復し慢性に経過する。20～50 歳代の発症がほとんどである。皮

疹は数か月～数年の周期で増悪、寛解を繰り返す。 

c．常染色体優性遺伝を示す（注：本邦の約３割は孤発例）。 

  

２．参考項目 

a．増悪因子と合併症の存在 

高温・多湿・多汗（夏季）、機械的刺激、細菌・真菌・ウイルスによる二次感染。 

b．その他の稀な症状の存在 

爪甲の白色縦線条、掌蹠の点状小陥凹や角化性小結節、口腔内～食道病変。 

  

B 病理診断項目 

１．光顕上、表皮マルピギー層の基底層直上を中心に棘融解による表皮内裂隙を形成する。裂隙

中の棘融解した角化細胞は少数のデスモソームで緩やかに結合しており、崩れかけたレンガ壁

dilapidated brick wall と表現される。ダリエ病でみられる異常角化細胞〔顆粒体（grains）〕がま

れに出現する。棘融解はダリエ病に比べて表皮中上層まで広く認められることが多い。 

２．直接蛍光抗体法で自己抗体が検出されない。 

  

II．遺伝子診断 

病因となる遺伝子変異が、ATP2C1 の遺伝子検査により確認される。変異には多様性があり、遺

伝子変異の部位・種類と臨床的重症度との相関は明らかにされていない。 

  

III．診断のカテゴリー 

Definite：以下の１）又は２）のいずれかを満たしたものを Definite とする。 

１）臨床的診断項目Ａの主要項目１の a～c を全て満たし、かつ病理診断項目 B の１、２の両方

を満たすもの。 

２）臨床的診断項目Ａの主要項目１の a を満たすもののうち、病理診断項目 B の１、２の両方

を満たし、かつ遺伝子変異陽性のもの。 

但し、発症初期で臨床症状の軽微なものは疑診とし、後日、増悪・再燃時に明確な所見が得られ

た時に Definite とする。 



  

注） 間擦部に皮疹を生じる脂漏性皮膚炎や乾癬、白癬・皮膚カンジダ症・伝染性膿痂疹・ヘル

ペスなどの感染性皮膚疾患、乳房外パジェット病、尋常性天疱瘡、増殖性天疱瘡、ダリエ病など

が除外できるものとする。 

 

2. 重症度分類 

日本版 

以下３項目のスコアの合計点数（   ）点   

重症：８点以上  中等症：３～７点  軽症：２点以下 

スコア 皮疹面積
注１

 
皮疹部の症状

注２ 

および悪臭 

治療
注３

による改善効果と

経過 

０ １％未満 なし 軽快（再燃なし） 

１ １％以上５％未満 軽度（一時的） 
改善効果あり（増悪期間：

罹患期間の 50％未満） 

２ ５％以上１０％未満 中等度（頻繁） 
改善効果あり（増悪期間：

罹患期間の 50％以上） 

３ １０％以上 

重度（常時） 

日常・社会生活の障害
注４

 

改善効果なし 

 

スコア欄 

（該当す

るスコア

に○をつ

ける） 

０  １  ２  ３ ０  １  ２  ３ ０  １  ２  ３ 

注１）増悪時の皮疹が体表面積に占める割合（％） 

注２）皮疹部の疼痛やそう痒，二次感染によるものを含む 

注３）ステロイドや DDS(ダプソン)，レチノイドなどによる内服治療および外科的切除な

ど現時点でのあらゆる手段を用いたものを含む 

注４）整容上の問題で身体的，精神的な著しい制約を受ける場合を含む 

 

 

 

 

 

 



診療ガイドライン 

未だ根治的治療法がなく、長期の療養を必要とし日常・社会生活に支障をきたす重症例も

存在する。対症療法にて速やかに皮疹と自覚症状を寛解させ、増悪因子を避け、日常生活に

支障のない状態（寛解状態）を出来るだけ維持することが重要である。生活指導も併せて行

う。発汗後はすぐに拭き取り、乾燥した清潔な衣類に着替えるなど、患部を乾燥させ清潔な

状態に保つようにする。ゆったりとした通気性の良い蒸れにくい衣類で摩擦を避け、温水洗

浄便座の使用で皮膚への刺激を減らす。滲出液が多い場合には水分吸収パッドなどを下着

と併用。刺激物の摂取、ホルモンサイクル（女性の月経や妊娠・出産）、ストレス、肥満に

よって誘発される例もあり、食事内容や体重の管理などの生活指導を行う必要。 

実際の診療では診断基準を満たし、重症度評価をしたのちに軽症か中等症以上かで初期

治療を選択する。疾患を治す目的の治療と増悪因子（発汗抑制、感染対策など）に対する治

療と分けて選択する必要がある。なお、ここに列挙する治療は、ステロイド外用療法以外は

家族性良性慢性天疱瘡に対して保険適応外であることは注意すべきである。 

軽症 

ストロングクラス以上のステロイド外用を第一選択とする。ビタミン D3 軟膏やタクロリム

ス軟膏も時に有効である。外用治療では密封療法（ODT）は増悪のリスクのため避けるべ

きである。 

中等症以上 

局所療法に加えて全身療法を考慮する。レチノイド内服や免疫抑制剤を用いることがある。

アプレミラストの有効例の報告もある。一部にコントロールできない症状がある場合には、

手術、炭酸ガスレーザー、ボツリヌス毒素注射などの局所治療を併用することも考慮する。 

増悪因子に対して 

高温、多湿、機械的刺激などすでに知られている増悪因子は避けることが重要である。二次

感染として、細菌、真菌、ウイルス感染症は皮疹の悪化・拡大だけでなく、痛みやそう痒な

ど自覚症状と悪臭を悪化させる。単純ヘルペスウイルスによる Kaposi 水痘様発疹症の合併

は痛みが強く抗ウイルス薬にて治療する。そう痒と疼痛に対して、抗アレルギー薬・抗ヒス

タミン薬、適宜鎮痛剤を併用する。発汗抑制のために抗コリン剤内服も併用されることがあ

る。創傷被覆材については十分なエビデンスがない。 

 

 

 

  



CQ1 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してステロイド外用を行うべきか？ 

推奨文：行うよう強く勧められる。 

推奨度：A 

平均同意度：4.2 

解説 

家族性良性慢性天疱瘡の罹患皮膚に、ステロイド外用の治療が奏効することが指摘されて

いる。Burge SM による横断研究では、58 例中 50 例（86％）の家族性良性慢性天疱瘡にス

テロイド外用が奏効した 7。特に病初期に効果があり、抗生物質外用薬との併用によってス

テロイド外用の副作用である易感染性が回避できた。Ikeda らは 7 例全例にステロイド外用

が奏効し、うち 6 例がストロングゲストレベルのステロイド外用が奏効した 30。ステロイド

外用は 1 日 2 回の投与で、2-16 週間の寛解を導いた。また、ステロイド外用による皮膚局

所の感染を予防するために、抗生物質外用薬を併用した症例もあった。こうした過去の報告

を反映して、レビュー論文では第一選択の既存治療としてステロイド外用が記載されてい

る 31,32。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 4.20 であり、RCT 論文はないが、推奨度 A 強

く推奨する、とした。 

 

CQ2 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してビタミン D3 外用を行うべきか？ 

推奨文：行うよう勧められる 

推奨度：B 

平均同意度：3.0 

解説 

家族性良性慢性天疱瘡におけるビタミン D３外用の有効性を指摘する報告が少数ある。

Bianchi ら、Rajpara らの報告ではびらん/痂疲へのカルシトリオール軟膏外用 1)2)が有効だ

った。Aoki らはタカルシトール軟膏外用が奏功した患者において、皮疹部からの培養表皮

細胞においても培養液中へのタカルシトール添加が角化細胞の離開を抑えると結論付けて

いる。3) 既存のレビュー論文では外用ステロイドの無効例に対する代替治療として推奨さ

れている。4) 軟膏、ローションなど基材による比較を行った文献は無かった。エキスパート

の見解として平均治療同意度 3.00 であり、文献の蓄積が少なくガイドラインとしての根拠

は低いものの安全性の高さを考慮し、推奨度 B 行うよう勧められる、とした。 

1. Bianchi L, Chimenti MS, Giunta A. Treatment of Hailey– Hailey disease with topical 

calcitriol. J Am Acad Dermatol. 2004;51:475–6.  

2. Rajpara S, King C. Hailey–Hailey disease responsive to topical calcitriol. Br J Dermatol. 

2005;152:816–7.  

3. Aoki T, Hashimoto H, Koseki S, Hozumi Y, Kondo S. 1α,24- Dihydroxyvitamin D3 

(tacalcitol) is effective against HaiHailey–Hailey disease both in vivo and in vitro. Br J 



Dermatol. 1998;139:897–901.  

4. Ben Lagha I, Ashack K, Khachemoune A. Hailey-Hailey Disease: An Update Review with 

a Focus on Treatment Data. Am J Clin Dermatol. 2020 Feb;21(1):49-68 

ビタミン D3 Level of evidence: V (Case reports, small case studies) C1 

ビタミン D 誘導体外用による有効例の症例報告がある。カルシトリオール軟膏１日２回の

外用で３か月後に寛解に至った２例の報告がある[64, 65]。一方で、無効例の報告ある。 

1. Bianchi L, Chimenti MS, Giunta A. Treatment of Hailey–Hailey disease with topical calcitriol. 

J Am Acad Dermatol. 2004;51:475–6. 

2. Rajpara S, King C. Hailey–Hailey disease responsive to topical calcitriol. Br J Dermatol. 

2005;152:816–7. 

3. Aoki T, Hashimoto H, Koseki S, Hozumi Y, Kondo S. 1α,24-Dihydroxyvitamin D3 (tacalcitol) 

is effective against Hailey–Hailey disease both in vivo and in vitro. Br J 

Dermatol.1998;139:897–901 

 

CQ3 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してタクロリムス外用を行うべきか？ 

推奨文：行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない 

推奨度：C1 

平均同意度：2.79 

解説 

家族性良性慢性天疱瘡におけるクロリムス軟膏の外用の有効性を示すエビデンスレベルの

高い臨床研究はない。一方、有効であったとする症例報告は多い（Rabeni &, Cunningham. 

2002; Sand & Thomsen. 2003; Umar SA, et al. 2004; Rocha Paris F, et al. 2005; Persić-

Vojinović S, et al. 2006; von Felbert V, et al. 2010; Kaur & Sandhu. 2011; Pagliarello C, et al. 

2012; Wang YM, et al. 2019）。多くの症例報告において、具体的な使用法は、タクロリムス

０.１％軟膏の 1 日１−2 回の外用である（Rabeni &, Cunningham. 2002; Sand & Thomsen. 

2003; Umar SA, et al. 2004; Rocha Paris F, et al. 2005; Persić-Vojinović S, et al. 2006；von 

Felbert V, et al. 2010; Pagliarello C, et al. 2012; Wang YM, et al. 2019）。タクロリムス０.０

３％軟膏の 1 日 2 回の外用が有効であった症例も報告されている（Kaur & Sandhu. 2011）。

エリスロマイシン内服と併用することで、２週間で速やかに皮疹の軽快を得たとの報告も

ある（Persić-Vojinović S, et al. 2006）。レビュー論文において、タクロリムス軟膏の外用は、

ステロイド外用のような皮膚萎縮をきたすことがないので、顔面、頚部などにも長期にわた

り使用できる有益性が述べられている（Arora H, et al. 2016; Lagha IB, et al. 2020）。その一

方では、タクロリムス軟膏の外用が無効であった症例や（Hurd DS, et al. 2008）、タクロリ

ムス軟膏の外用によって増悪した症例報告がある（Laffitte E, et al. 2004）。また、タクロリ

ムス軟膏の使用例で扁平上皮癌が生じた例が報告されている（von Felbert V, et al. 2010）。

タクロリムス軟膏外用による発がんリスクについては十分なデータがなく、タクロリムス



軟膏外用症例では注意深いフォローアップが必要である（Han F. 2018）。エキスパートの見

解として平均治療同意度 3.00 であり、高いエビデンスレベルの臨床研究が無いことや発が

んリスクを考慮すると、タクロリムス軟膏外用は、軽症例における局所コントロール目的と

して第二選択の治療法と位置付ける。推奨度は、C1 行うことを考慮してもよいが、十分

な根拠がない、とした。 

なお、同じカルシニューリン阻害薬としては、ピメクロリムス・クリームの外用が有効であ

った症例も報告されている（Tchernev G, et al. 2011）。 
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12. Hurd DS, Johnston C, Bevins A. A case report of Hailey-Hailey disease treated with alefacept 
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タクロリムス Level of evidence: V (case reports, small case studies) C1 

タクロリムス外用は、ステロイド外用に比べ副作用のリスクが低く長期的な炎症のコント

ロールに有用である 52]。タクロリムス 0.1％軟膏 1 日 1～2 回、2～4 週間の治療後に寛解

の症例報告が複数ある[56～59]。エリスロマイシン内服との併用で早期の改善例の報告も

ある[58]。一方で、治療による無効例や増悪例の報告ある[60, 61].。 
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CQ4 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してテトラサイクリン・マクロライド内服を行う

べきか？ 

推奨文：行うよう勧められる～行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない 

推奨度：B-C1 

平均同意度：3.14 

 

解説 

テトラサイクリン系抗生物質には、免疫調整作用があり種々の難治性皮膚疾患に使用され

てきている。家族性良性慢性天疱瘡においても複数の症例報告がある。Le Sache-de 

Peufeilhoux らの報告によると、ドキシサイクリン 100 ㎎/日を 3 か月内服治療することで

6 症例のうち 5 症例が完全緩解に至ったとしている。この 5 症例のうち 2 症例は引き続い

て 50-100 ㎎/日の内服を継続することで完全緩解を 5 年間維持でき、1 症例は良い状態を

維持できた(1)。さらに、ドキシサイクリンが有効であったとする３つの報告があり、まと

めると 8 症例のうち 7 症例でドキシサイクリン治療による完全緩解が得られた(2-4)。 

ミノサイクリン内服の効果があったとする報告がある。Higashimae らは、ミノサイクリン

とニコチン酸アミド内服加療によって、2 症例に部分的な緩解が得られたとしている。ミノ

サイクリン 200 ㎎/日により、2 か月で皮疹が完全消退し、中止後 3 か月でも皮疹の再燃は

なかった(5)。同じように、ミノサイクリン内服により皮疹が改善したという 2 つの症例報

告がある（6, 7）。 

マクロライド内服についは、テトラサイクリン系抗生物質と同様に免疫調整作用を期待し

て投与するという選択肢の可能性はあるものの、1 例の症例報告があるのみで、タクロリム

ス軟膏外用との併用で効果があったというもので、内服単独の効果をみたものはない（８）。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 3.14 であり、これまでランダム化された報告は

ないものの、有効であるとする症例報告が散見され、副作用についても問題ないとされてい

る。テトラサイクリン内服・マクロライド内服については、推奨度 B-C1 行うよう勧めら

れる～行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない、とした。 

1) Le Sache-de Peufeilhoux L, Raynaud E, Bouchardeau A, Fraitag S, Bodermer C. Familial 
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4) Elfatoifi FZ, Fanian F, Chiheb S, Humbert P. Hailey-Hailey disease: efficiency of 
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6) Chauhan P, Meena D, Hazarika N, Mrigpuri S, Parsad D. Generalized Hailey-Hailey 

disease with flexural keratotic papules: An interesting presentation and remarkable 

response with minocycline. Dermatol Ther. 2019; 32: e12945.  
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8) Persić-Vojinović S, Milavec-Puretić V, Dobrić I, Rados J, Spoljar S. Disseminated 

Hailey-Hailey disease treated with topical tacrolimus and oral erythromycin: Case report 

and review of the literature. Acta Dermatovenerol Croat. 2006; 14:253-7. 

 

 

有効な治療法の一つであり、特に外用治療との併用が有用である。58 例中 25 例にエリスロ

マイシンあるいはペニシリンが有効であった[11]。テトラサイクリン、ドキシサイクリン、ミ

ノサイクリンの有効であった症例報告が複数ある【72‐77】。 
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7. Zhao Q-F, Hasegawa T, Komiyama E, Ikeda S. Hailey–Hailey disease: a review of clinical 

features in 26 cases with special reference to the secondary infections and their control. 

Dermatol Sin. 2017;35(1):7–11. 

 

CQ5 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してレチノイド内服を行うべきか？ 

推奨文：行うよう勧められる～行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない 

推奨度：B-C1 

平均同意度：3.20 

解説 

家族性慢性良性天疱瘡に対する作用機序は不明でだが、各種レチノイド製剤内服による有

効が症例報告で複数ある。海外ではアシトレチン 10-25 ㎎/日が有効であった症例報告があ

る[80–83]。あるいはエトレチナートの有効例が報告ある[16, 30]。Mashiko らは、重症の患

者に対してエトレチナート 60㎎/日の内服を行い、2 週間以内に症状の改善が得られた（ ）。

Hunt らは、難治の患者に対してエトレチナート 25 ㎎/日の内服で 6 週間後に症状開園が得

らえた（ ）。アリトレチノイン内服と紫外線治療との併用での有効例の報告もある[85]。

一方で、無効例も複数報告がある。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 3.20 であり、これまで高いエビデンスの報告は

ないものの、有効であるとする症例報告が散見される。本邦で使用可能なレチノイド製剤は、

エトレチナートのみであり、症例報告は少ない。そのため、推奨度 B-C1 行うよう勧めら

れる～行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない、とした。 
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CQ6 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してアプレミラスト内服を行うべきか？ 

推奨文：行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない 

推奨度：C1 

平均同意度：2.79 

解説 

 

家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してアプレミラスト内服が効果を示したとする症例報告

(1-4)と、効果が見られなかったという症例報告(5)がある。効果を示したとする症例報告は

独立した 4 報の報告であり、症例数はそれぞれ 4 例、2 例、1 例、1 例の合計 8 症例で、皮

膚症状の改善を認めたと報告されている。アプレミラストの内服維持量は 60mg/day が 4

例、30mg/day が 3 例、記載なしが 1 例であった。一方、効果が見られなかった 5 例をまと

めた報告が 1 報あり、5 例中 4 例では効果が見られず、1 例では下痢の副作用のため内服を

継続できなかったと報告されている。 

副作用については、上記の合計 13 例中 6 例において認められており、その内容は下痢、頭

痛、嘔気、筋肉痛であった。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.79 であり、これまで高いエビデンスの報告は

ないものの、独立した複数の施設で効果が見られていること、副作用についても問題ないと

されている。そのため、推奨度 C1 行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない、と

した。 

Di Altobrando A, Sacchelli L, Patrizi A, and Bardazzi F. Successful treatment of 

refractory Hailey-Hailey disease with apremilast. Clin Exp Dermatol. 

2020;45(5):604-5. 

2. Kieffer J, Le Duff F, Montaudie H, Chiaverini C, Lacour JP, and Passeron 

T. Treatment of Severe Hailey-Hailey Disease With Apremilast. JAMA 

Dermatol. 2018;154(12):1453-6. 

3. Riquelme-Mc Loughlin C, Iranzo P, and Mascaro JM, Jr. Apremilast in 

benign chronic pemphigus (Hailey-Hailey disease). Clin Exp Dermatol. 

2020;45(6):737-9. 

4. Yoto A, Makino T, Mizawa M, Matsui Y, Takemoto K, Furukawa F, et al. 

Two cases of Hailey-Hailey disease effectively treated with apremilast 

and a review of reported cases. J Dermatol. 2021;48(12):1945-8. 

5. Siliquini N, Deboli T, Marchetti Cautela J, Mangia A, Fraccalvieri M, 

Dapavo P, et al. Combination of dermabrasion and Apremilast for Hailey-

Hailey disease. Ital J Dermatol Venerol. 2021;156(6):727-8. 

 

 



アプレミラストは、ホスホジエステラーゼ 4（PDE4）の選択的阻害により免疫調整作用が

ある。家族性良性慢性天疱瘡においても複数の症例報告がある。 

Kieffer らが、4 例に対して使用したところ 1 か月で症状改善が得られ、6 ヶ月持続した。し

かし、その後 3 症例で再燃を認めている（30304341）。そのほかの有効例であった症例報告

は複数あり、Kieffer らの 4 例を含めて 9 例の有効例の報告がある（31930532 、32129590 、

34569085、34705274 ）、一方で Riquelme-Mc Loughlin らは、5 例に使用した報告でいずれ

にも有効性はなかったとしている（32198945）。 

 

CQ7 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してステロイド内服を行うべきか？ 

推奨文：行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない 

推奨度：C1 

平均同意度：2.53 

解説 

家族性良性慢性天疱瘡に対する内服ステロイド慎重な使用が求められる。Burge SMらの横

断研究では、58例中2例に有効例を認めただけである（ ）。Benmously-Mlika Rらは、20

例を後方視的に解析した結果、内服ステロイドは1例（0.5㎎/㎏/日）に有効例を認めた

（ ）。内服ステロイドは増悪時に使用されることがあるが、休薬後の増悪リスクがある

ため慎重に考慮すべきである。使用する際には、できるだけ短期の内服にとどめるべきで

ある。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.53 であり、有効であるとする報告があるが、

減量・休薬時の増悪リスクがある。そのため、推奨度 C1 行うことを考慮してもよいが、

十分な根拠がない、とした。 

 

8. Burge SM. Hailey–Hailey disease: the clinical features, response to treatment and prognosis. Br 

J Dermatol. 1992;126:275–82. 

9. Benmously-Mlika R, Bchetnia M, Deghais S, Ben Brick SA, Charfeddine C, Debbiche A, et al. 

Hailey–Hailey disease in Tunisia. Int J Dermatol. 2010;49:396–401 

10. Zhao Q-F, Hasegawa T, Komiyama E, Ikeda S. Hailey–Hailey disease: a review of clinical 

features in 26 cases with special reference to the secondary infections and their control. 

Dermatol Sin. 2017;35(1):7–11. 

 

CQ8 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して手術治療を行うべきか？ 

推奨文：行うことを考慮してもよいが、十分な根拠がない 

推奨度：C1 

平均同意度：2.60 

 



家族性良性慢性天疱瘡に対する外科的処置は、アブレーション、外科的切除、植皮術などの

報告がある。アブレーション術ではダイヤモンドホイールなどを用いて、真皮浅層まで皮膚

表面を削り、10 日前後で再上皮化を待つ手法である。Hamm らは、10 例の 46 か所に対し

てアブレーション術を実施した結果、38 部位で 3～79 か月の改善が得られた。しかし、8

部位において再燃を認めている（8085869）。Hamm らの症例を含む 18 例、58 部位に対す

るまとめでは、有効性が 83％であった（27745906）。 

外科的切除及び植皮術は、複数の症例報告による有効例が報告されており、侵襲的であるも

のの根治的治療の方法の一つと考えられている（ ）。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.60 であり、有効であるとする報告があるが、

侵襲的治療であり高いエビデンスがない。そのため、推奨度 C1 行うことを考慮してもよ

いが、十分な根拠がない、とした。 

 

解説 

1. Shons AR. Wide excision of perineal Hailey–Hailey disease with healing by secondary 

intention. Br J Plast Surg. 1989;42:230–2. 

2. Crotty CP, Scheen SR, Masson JK, Winkelmann RK. Surgical treatment of familial benign 

chronic pemphigus. Arch Dermatol. 1981;117:540–2. 

3. Schwaiger K, Neureiter J, Neureiter D, Hladik M, Wechselberger G. Hailey–Hailey disease and 

reduction mammoplasty: surgical treatment of a gene mutation. Aesthet Plast Surg. 

2018;42:331–2. 

4. Sonck CE, Rintala A. Treatment of familial benign chronic pemphigus by skin grafting. Acta 

Derm Venereol. 1975;55:395–7. 

5. Menz P, Jackson IT, Connolly S. Surgical control of Hailey–Hailey disease. Br J Plast Surg. 

1987;40:557–61. 

 

CQ9 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して炭酸ガスレーザーを行うべきか？ 

推奨文：積極的に勧められない 

推奨度：C2 

平均同意度：2.47 

 

家族性良性慢性天疱瘡に対する炭酸ガスレーザー治療は最近の複数のレビュー論文で記載

されている。アブレーション同様に真皮浅層までを焼却し再上皮による治癒を待つ。2015

年に報告されたシステマティック・レビューでは、炭酸ガスレーザー治療を受けた 23 例に

おいて 4～144 か月間経過観察され、10 例（43％）で再発なし、10 例（43％）で 50％以上

の改善、2 例（8％）で 50％未満の改善、改善がみられなかったのは 1 例（4％）のみで、



色素沈着や瘢痕などの副作用は軽度だったと報告されている 25418614。その後、ヘイリー

ヘイリー病に対する炭酸ガスレーザーの有効例は国内外から蓄積され、有効例は 40 例を超

えている（4, 5）。Hochwalt らは、炭酸ガスレーザー治療を行った 13 例に対して後方視的

に検討した。全員が治療後の QOL 改善を認めており、治療部位の再燃もなかった（ ）。

1 症例に施術後の局所感染症を認めたが、それ以外の大きな有害事象は無かった。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.47 であり、有効であるとする報告があるが、

侵襲的治療であり高いエビデンスがない。そのため、推奨度 C2 積極的に勧められない、

とした。 

1) Ben Lagha I, Ashack K, Khachemoune A. Hailey-Hailey Disease: An Update Review with 

a Focus on Treatment Data. Am J Clin Dermatol. 2020 Feb;21(1):49-68. 

2) Rogner DF, Lammer J, Zink A, Hamm H. Darier and Hailey-Hailey disease: update 2021. 

J Dtsch Dermatol Ges. 2021 Oct;19(10):1478-1501. 

3) Falto-Aizpurua LA, Griffith RD, Yazdani Abyaneh MA, Nouri K. Laser therapy for the 

treatment of Hailey-Hailey disease: a systematic review with focus on carbon dioxide laser 

resurfacing. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2015 Jun;29(6):1045-52. 

4) García-Zamora E, López-Estebaranz JL, Dradi GG, Álvarez-Fernández JG. Carbon 

Dioxide Laser Treatment in Hailey-Hailey Disease. Dermatol Surg. 2022 Jan 

1;48(1):146-148. 

5) 新見美希、長谷川敏男、丹羽祐介、大熊慶湖、宿谷涼子、池田志斈. 炭酸ガスレーザー

焼灼を行った Hailey-Hailey 病の２例、臨皮. 2011; 65(6), 400-402. 

 

解説 
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pemphigus. Clin Cosmet Investig Dermatol. 2016;9:281–90. 
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symptomatic plaques of Hailey–Hailey disease and Darier’s disease. J Am Acad Dermatol. 

1990;23:893–7. 
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using short pulsed and short dwell time carbon dioxide lasers. Dermatol Surg. 1999;25:661–3. 

4. Hochwalt PC, Christensen KN, Cantwell SR, Hocker TL, Otley CC, Brewer JD, et al. Carbon 

dioxide laser treatment for Hailey–Hailey disease: a retrospective chart review with patient-

reported outcomes. Int J Dermatol. 2015;54:1309–14. 

5. Pretel-Irazabal M, Lera-Imbuluzqueta JM, Espana-Alonso A. Carbon dioxide laser treatment in 

Hailey–Hailey disease: a series of 8 patients. Actas Dermosifiliogr. 2013;104:325–33. 



6. Don PC, Carney PS, Lynch WS, Zaim MT, Hassan MO. Carbon dioxide laser abrasion: a new 

approach to management of familial benign chronic pemphigus (Haile–Hailey disease). J 

Dermatol Surg Oncol. 1987;13:1187–9. 

7. Kartamaa M. Familial benign chronic pemphigus (Hailey–Hailey disease): treatment with 

carbon dioxide laser vaporization. Arch Dermatol. 1992;128:646–8. 

8. Kukova G, Homey B, Bruch-Gerharz D, Diedrichson E. Pemphigus chronicus benignus 

familiaris (Morbus Hailey–Hailey) familial benign chronic pemphigus (Hailey–Hailey disease). 

Der Hautarzt. 2011;62:258–61. 

9. Touma DJ, Krauss M, Feingold DS, Kaminer MS. Benign familial pemphigus (Hailey–Hailey 

disease): treatment with the pulsed carbon dioxide laser. Dermatol Surg. 1998;24:1411–4. 

10. Kruppa A, Korge B, Lasch J, Scharffetter-Kochanek K, Hunzelmann N. Successful treatment of 

Hailey–Hailey disease with a scanned carbon dioxide laser. Acta Derm Venereol. 2000;80:53–4. 

 

CQ10 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して紫外線治療を行うべきか？ 

推奨文：積極的に勧められない 

推奨度：C2 

平均同意度：2.14 

解説 

皮膚角化細胞に紫外線照射をした場合、ATP2C1 mRNA 発現が有意に低下したという基礎

研究がある（15840101）。さらに、紫外線は家族性良性慢性天疱瘡に対する増悪因子に一つ

という意見もある。一方で、紫外線治療の有効性は少数の報告がある。Hayakawa らは、乾

癬との合併例に対してナローバンド UVB を実施したところ家族性良性慢性天疱瘡の皮疹

も改善が得られたとしている（ ）。その他にも、ナローバンド UVB 治療単独（24962025、

22735754、29467079）あるいはレチノイド内服治療との併用（25386331、31105943）で良

好な結果を得たとの報告がある。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.14 であり、有効であるとする報告があるが、

悪化因子としての意見や基礎研究もある。そのため、推奨度 C2 積極的に勧められない、

とした。 

 

1. Guarino MF, Ryan AM, Harto A, Perez-Garcia B, Arrazola JM, Jaen P. Experience with 

photodynamic therapy in Hailey–Hailey disease. J Dermatolog Treat. 2008;19:288–90. 

2. Alsahli M, Debu A, Girard C, Bessis D, Du Thanh A, Guillot B,et al. Is photodynamic therapy a 

relevant therapeutic option in refractory benign familial pemphigus (Hailey–Hailey disease)? A 

series of eight patients. J Dermatolog Treat. 2017;28:678–82. 



3. Ruiz-Rodriguez R, Alvarez JG, Jaen P, Acevedo A, Cordoba S. Photodynamic therapy with 5-

aminolevulinic acid for recalcitrant familial benign pemphigus (Hailey–Hailey disease). J Am 

Acad Dermatol. 2002;47:740–2. 

4. Yan XX, Tian HQ, Wang CL, Yang BQ, Wu WZ, Zhang FR. Successful treatment of Hailey–

Hailey disease with aminolevulinic acid photodynamic therapy. Ann Dermatol. 2015;27:222–3. 

 

CQ11 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対してボツリヌス毒素注射を行うべきか？ 

推奨文：積極的に勧められない 

推奨度：C2 

平均同意度：2.36 

解説 

ボツリヌス毒素は、エックリン汗腺に作用する神経終末からのアセチルコリンの放出を抑

制し発汗の減少をもたらす（27695354）。Dreyfusらは、26例の患者に対する家族性良性慢

性天疱瘡に対するボツリヌスA毒素注射治療のオープンラベルの臨床研究を報告してい

る。25IU/mlに希釈したボツリヌスA毒素を1か所に対して50IU投与したところ、

Improvement Global Assessmentスコア（IGA、0-4の5段階評価）は、治療後6か月の時点

で評価できた15例中12例（80％）に軽度改善以上（1-4）と報告された。全身性の有害事

象は認めなかった（33602313）。Doussetらは、8人の患者にボツリヌスA毒素300IUを局所

注射したところ80％の患者に有効であった[113]。レビュー論文によると、。Koeyersら

は、6人の患者に著効した報告がある[114]。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.36 であり、比較的多くの有効であるとする報

告と少数例で実施した臨床研究がある。しかし、エキスパート委員の中に経験者は一人もい

ない、そのため、推奨度 C2 積極的に勧められない、とした。 
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treatment with Botulinum toxin type A. An Bras Dermatol. 2010;85:717–22. 

7. Kothapalli A, Caccetta T. Botulinum toxin type A for the firstline treatment of Hailey–Hailey 

disease. Australas J Dermatol. 2019;60:73–4. 

8. Lapiere JC, Hirsh A, Gordon KB, Cook B, Montalvo A. Botulinum toxin type A for the 

treatment of axillary Hailey–Hailey disease. Dermatol Surg. 2000;26:371–4. 

9. Kang NG, Yoon TJ, Kim TH. Botulinum toxin type A as an effective adjuvant therapy for 

Hailey–Hailey disease. Dermatol Surg. 2002;28:543–4. 

10. Ho D, Jagdeo J. Successful botulinum toxin (onabotulinumtoxinA) treatment of Hailey–Hailey 

disease. J Drugs Dermatol. 2015;14:68–70. 

11. Orphanet J Rare Dis . 2021 Feb 18;16(1):93. 

 

CQ12 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して免疫抑制剤内服を行うべきか？ 

推奨文：積極的に勧められない 

推奨度：C2 

平均同意度：2.14 

解説 

免疫抑制剤の内服は家族性良性慢性天疱瘡に対して、ステロイド内服同様に治療抵抗性・増

悪例に有効なことがあるが、休薬時の悪化に注意が必要である。シクロスポリン、アザチオ

プリン、メトトレキサートなどの有効例の報告は少数ある。シクロスポリンでは 2.5-5 ㎎/

㎏/日で有効であったという報告は少数ある（2018740、25775626）が、無効例も同様に少

数報告がある（22826719 、17941942）。メトトレキサートの内服治療の有効例（19627406、

22826719）、あるいは局注射の有効例（32743934）の報告がある。 

エキスパートの見解として平均治療同意度 2.14 であり、少数の有効例の報告がある。しか

し、エキスパート委員の中に経験者は一人もいない、そのため、推奨度 C2 積極的に勧め

られない、とした。 

 

1. Varada S, Ramirez-Fort MK, Argobi Y, Simkin AD. Remission of refractory benign Familial 

chronic pemphigus (Hailey–Hailey disease) with the addition of systemic cyclosporine. J Cutan 

Med Surg. 2015;19:163–6. 

1. Campbell V, McGrath C, Corry A. Low-dose naltrexone: a novel treatment for Hailey–Hailey 

disease. Br J Dermatol. 2018;178:1196–8. 



2. Ormerod A, Duncan J, Stankler L. Benign familial pemphigus responsive to cyclosporine, a 

possible role for cellular immunity in pathogenesis. Br J Dermatol. 1991;124:299–300. 

3. Berth-Jones J, Smith SG, Graham-Brown RAC. Benign familial chronic pemphigus (Hailey–

Hailey disease) responds to cyclosporin. Clin Exp Dermatol. 1995;20:70–2. 

4. Nanda A, Khawaja F, Harbi R, Nanda M, Dvorak R, Alsaleh Q. Benign familial pemphigus 

(Hailey–Hailey disease) responsive to low dose cyclosporine. Indian J Dermatol Venereol 
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6. D’Errico A, Bonciani D, Bonciolini V, Verdelli A, Antiga E, Fabbri P, et al. Hailey–Hailey 

disease treated with methotrexate. J Dermatol Case Rep. 2012;6:49–51. 

7. Hurd DS, Johnston C, Bevins A. A case report of Hailey–Hailey disease treated with alefacept 

(AmeviveR). Br J Dermatol. 2008;158:399–401. 

メトトレキサート Level of evidence: V (Case reports) 

他の治療法と同様に、少数の有効例の症例報告がある。難治例に対して 7.5mg/週と 15 ㎎/

週の治療が奏功した報告がある[105]。一方で、無効例の報告が多数あるため注意が必要で

ある[95、102、104、106]。 
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4. Hurd DS, Johnston C, Bevins A. A case report of Hailey–Hailey disease treated with alefacept 

(AmeviveR). Br J Dermatol. 2008;158:399–401. 

5. Vilarinho C, Ventura F, Brito C. Methotrexate for refractory Hailey–Hailey disease. J Eur Acad 

Dermatol Venereol. 2010;24:106.  

6. Kieffer J, Le Duff F, Montaudie H, Chiaverini C, Lacour JP, Passeron T. Treatment of severe 

Hailey–Hail 

 

CQ13 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して物理的刺激除去を含めた増悪因子の対処を行うべ

きか？ 

推奨文：行うよう強く勧められる。 

推奨度：A 



解説 

家族性良性慢性天疱瘡は、摩擦刺激は症状の誘発・悪化をもたらすことが知られている

（34661345、27695354 、https://emedicine.medscape.com/article/1063224-treatment）。

日常生活では、柔らかい肌触りの衣類を選ぶ、締め付けるような服や下着は避ける、こすれ

る部分には柔らかいパッドを当てるなど物理的な刺激を避ける工夫が求められる。また、体

重コントロールを行い衣服との摩擦を減らすことも心掛ける必要がある。 

発汗は増悪因子の一つであるため、熱刺激や高温の環境をできる限り避けるべきである。ボ

ツリヌス毒素注射も発汗抑制により効果が生じると考えられるが、それ以外にも発汗の抑

制を目的として抗コリン薬内服が用いられることもある。 

患部の瘙痒あるいは疼痛に対しては、適宜抗ヒスタミン薬内服や鎮痛剤の使用が求められ

る。 

細菌、真菌、ウイルスによる二次感染が生じると病変の増悪をもたらすため、二次感染が生

じた場合あるいは疑われる場合には、抗生物質、抗真菌剤、抗ウイルス剤の内服・外用を行

う必要がある。 

 

CQ14 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して低用量ナルトレキソン内服を行うべきか？ 

推奨文：積極的に勧められない 

推奨度：C2 

平均同意度：2.14 

解説 

Riquelme-Mc Loughlin らは、家族性良性慢性天疱瘡 14 例に対する低用量ナルトレキソン

の使用例を報告している。1.5-6 ㎎/日で開始し治療反応性を見ながら増量をしている症例

が多く、結果 8 例に有効であり、そのうち 6 例は再燃を認めている。一方で、6 例には無効

であったとしている。ほかにも、低用量内服治療にて有効であったという 30 例以上の報告

がある（33489235、33282097、32776297、31912486）。 

本邦では未承認薬でありその有効性については検証できていない。将来的な治療選択肢の

可能性として記載する。そのため、推奨度 C2 積極的に勧められない、とした。 
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CQ15 

 家族性良性慢性天疱瘡の患者に対して選択的メラノコルチン１受容体作動薬内服を行う

べきか？ 

推奨文：積極的に勧められない 

推奨度：C2 

平均同意度：2.07 

解説 

家族性良性慢性天疱瘡に対する 1 件の前向き臨床研究がある。2 例に対して皮下埋め込み

型徐放製剤アファメラノチドを使用して 2 か月後に完解を得た（24256215）。有害事象は

特になかったとされている。しかし、本罪は作用機序からメラノサイトの活性化による色

素の増強の有害事象が生じる可能性がある（32459219）。 

本邦では未承認薬でありその有効性については検証できていない。将来的な治療選択肢の

可能性として記載する。そのため、推奨度 C2 積極的に勧められない、とした。 

 

  



エビデンスレベルと推奨度の決定基準 

下記の様に，エビデンスレベル分類と推奨度の分類基準を用いた． 

 

［エビデンスレベルと推奨度の分類基準］ 

A:エビデンスのレベル分類 

Ⅰ：システマティック・レビュー／メタアナリシス 

Ⅱ：1 つ以上のランダム化比較試験 

Ⅲ：非ランダム化比較試験 

Ⅳ：分析疫学的研究（コホート研究や症例対照研究） 

Ⅴ：記述研究（症例報告や症例集積研究） 

Ⅵ：専門委員会や専門家個人の意見 1) 

 

B:推奨度の分類 2) 

A:行うよう強く勧められる 

（少なくとも 1 つの有効性を示すレベルⅠもしくは良質のレベルⅡのエビデンスがあるこ

と） 

B:行うよう勧められる 

（少なくとも 1 つ以上の有効性を示す質の劣るレベルⅡか良質のレベルⅢ或いは非常に良

質のⅣ．エビデンスレベルと推奨度の分類基準のエビデンスがあること） 

C1:行うことを考慮してもよいが、十分な根拠 3)がない 

（質の劣るⅢ～Ⅳ，良質な複数のⅤ，或いは委員会が認めるⅥ） 

C2:根拠 3)がないので積極的に勧められない 

（有効なエビデンスがない，或いは無効であるエビデンスがある） 

D:行わないよう勧められる 

（無効或いは有害であることを示す良質のエビデンスがある） 

 

注: 

1)基礎実験によるデータ及びそれから導かれる理論はこのレベルとする． 

2)本文中の推奨度が必ずしも上記と一致しないものがある．国際的にもエビデンスが不十

分である状況，また海外のエビデンスをそのまま我が国に適用できない実情等を考慮し，さ

らに実用性を勘案し，エビデンスレベルを示した上で，委員会でのコンセンサスに基づき推

奨度のグレードを決定した箇所があるからである． 

3)根拠とは臨床試験や疫学研究による知見を指す． 
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