
12

191

定義・分類
エリテマトーデス〔紅斑性狼瘡（lupus erythematosus；

LE）〕は，皮膚を含め全身臓器を侵す病態の診断名〔全身性エ
リテマトーデス（SLE），新生児エリテマトーデスなど〕とし
て使用される場合と，皮膚病変の診断名〔円板状エリテマトー
デス（DLE），深在性エリテマトーデスなど〕として使用され
る場合がある．エリテマトーデスでみられる皮疹は，経過から
急性型，亜急性型，慢性型に大別され，それぞれ特徴的な病像
を呈する（表 12.1）．いずれの皮疹も SLE の一症状として出現
しうるが，SLE 診断基準を完全に満たさない中間型や，皮膚
症状のみが出現するものもある（p.194 MEMO 参照）．急性型
は通常 SLE の一症状として生じるため，本書では SLE の項で
解説する．一方，亜急性型および慢性型は皮膚のみに限局する
ことも多いため，本書では別項で解説する．

1．全身性エリテマトーデス　
systemic lupus erythematosus；SLE

● 腎，心，関節，中枢神経など，多臓器障害をきたし，若年の
女性に好発する原因不明の自己免疫疾患．

● 皮膚粘膜症状としては，頬
きょう

部
ぶ

紅斑（蝶形紅斑），円板状皮疹，
口腔潰瘍，光線過敏症，脱毛など．

● 検査所見としては抗核抗体陽性，抗 dsDNA 抗体陽性，抗
Sm 抗体陽性，梅毒血清反応の生物学的偽陽性（BFP），LE
細胞陽性，汎

はん

血球減少，補体低下など．
● SLICC による診断基準が重要．
● 治療はステロイド内服が中心．

A．エリテマトーデス（紅斑性狼
ろう

瘡
そう

）　lupus erythematosus；LE

図 12.1①　全身性エリテマトーデス（systemic
lupus erythematosus）
a：10歳代女性．頬部紅斑，鼻背を中心に両頬部に
左右対称性に広がる浮腫性紅斑．一般に鼻唇溝を越
えないため，口唇周囲の皮膚には紅斑はない．蝶形
紅斑．b：30歳代女性，SLEの再燃時に出現した頬
部紅斑．SLEの病勢の悪化に伴い頬部紅斑も出没を
繰り返すことがある．
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膠原病（connective tissue disease，collagen disease）ではそれぞれの疾患に特異的な自己抗体が出現する
ことから，自己免疫疾患の要素が強いと考えられている．膠原病では多臓器が侵され，また主病変の部位が異な
ることが多いため，その診断は診断基準に基づいてなされる．その診断基準には皮膚病変が組み込まれているた
め，膠原病の診断や治療に際して皮膚科医の果たす役割は非常に大きい．本章では，皮膚症状をきたす膠原病お
よび，自己炎症疾患を含めた類縁疾患について概説する．

12章 膠原病および類縁疾患
Collagen diseases

https://www.derm-hokudai.jp/textbook-md
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疫学
日本の推定患者数は約 6 万人である．男女比は 1：9 で好発

年齢は 20 〜 40 歳代であり，妊娠可能年齢の女性に多い．

皮膚症状
80％以上の症例で認められ，その皮膚所見は多彩である．診

断基準（表 12.2）には急性皮膚ループス，慢性皮膚ループス，
口腔潰瘍，非瘢痕性脱毛があげられ，さらに前二者にはさまざ
まな皮疹が含まれる（図 12.1）．以下に，その代表的なものに

抗核抗体検査でみられる
パターンと自己抗原

表 12.1　エリテマトーデスの皮疹のとらえ方

急性型（acute）：数日単位で経過する
頬部紅斑（malar rash），脱毛（lupus hair），手掌紅斑（palmar erythema），口
腔潰瘍（aphtha），丘疹紅斑（maculopapular rash）など
亜急性型（subacute＝ SCLE）：数週～数か月単位で経過する
環状連圏状型（annular-polycyclic type），丘疹落屑型（papulosquamous type）
など
慢性型（chronic）：慢性に経過する
円板状エリテマトーデス（DLE），深在性エリテマトーデス（lupus profundus），
凍瘡状エリテマトーデス（chilblain lupus），結節性皮膚ループスムチン沈着症
（nodular cutaneous lupus mucinosis） など

図 12.1②　全身性エリテマトーデス（systemic
lupus erythematosus）

表 12.2　SLE の診断基準（2012 年 SLICC）

I. 臨床 11項目

急性皮膚ループス 頬部紅斑，水疱型エリテマトーデス，光線過敏症，
SCLEなど

慢性皮膚ループス DLE，深在性エリテマトーデス，凍瘡状エリテマトーデ
ス，粘膜疹

口腔潰瘍 他の既知の病因を除く
非瘢痕性脱毛 びまん性脱毛．他の既知の病因を除く
滑膜炎 2か所以上の関節腫脹あるいは滑液貯留を伴う．または，

2か所以上の関節痛と 30分以上の朝のこわばり
漿膜炎 胸膜炎，胸水，心外膜痛，心囊液貯留，心外膜炎など
腎症 尿蛋白/クレアチニン比（または 24時間尿蛋白）で 1日

500mg以上の尿蛋白．または赤血球円柱
神経症状 痙攣，精神障害，多発単神経炎など
溶血性貧血
白血球減少・リンパ
球減少

白血球 4,000/mm3未満あるいはリンパ球 1,000/mm 3未
満

血小板減少 100,000/mm 3未満

II. 免疫 6項目

抗核抗体陽性
抗 dsDNA抗体陽性
抗 Sm抗体陽性

抗リン脂質抗体陽性（LAC，BFP，抗カルジオリピン抗体，抗 b2-GPⅠ抗体）

低補体値（低 C3，低 C4，低 CH50)

溶血性貧血がなく直接クームス陽性
・臨床 11項目と免疫 6項目からそれぞれ 1項目以上，合計 4項目でSLEと分類する．
・これらの項目は同時に出現しなくともよい．
SLICC：Systemic Lupus International Collaborating Clinics
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ついて簡単に述べる．図 12.2 に各症状の頻度を示す．
頬部紅斑�（図 12.1① a，b）：蝶形紅斑（butterfly rash）とも呼
ばれる．SLE に最も特徴的な皮疹で，SLE の約 70％に認め，
約 40％は初発症状として出現する．鼻背を中心として頬部に
対称性に広がる，比較的境界明瞭な浮腫性紅斑で，蝶が羽を広
げたような形を呈する．一般には鼻唇溝を越えない．まれに水
疱を形成する．自覚症状はないか，あっても軽い熱感を覚える
程度で，消退後に瘢痕を残さない．
DLE：SLE の経過中，約 25％の症例で DLE を生じる．顔面や
口唇，耳など露光部に生じ，鱗

りん

屑
せつ

や痂
か

皮
ひ

を伴うことの多い境界
明瞭な円板状の紅斑である（次項参照）．
手掌紅斑：本症の約半数に認められ，びまん性紅斑が手掌，と
くに母指球部，小指球部に生じる．
脱毛：びまん性に頭髪でみられる．とくに前頭部の毛が短く細
く，折れやすくなって不揃いな長さとなる〔ループスヘアー

（lupus hair）〕．本症の活動期に悪化することが多い．
粘膜疹：本症の約 40％でみられる．口唇や口腔粘膜，鼻咽頭
および喉頭粘膜に，紅

こう

暈
うん

を伴う小出血斑，小潰瘍が出現する．
粘膜に出現した DLE ととらえることもできる．
皮下硬結：顔面や殿部，上腕に硬結をきたす．深在性エリテマ
トーデスと呼ばれる（後述）．
その他：手背を中心に丘疹紅斑が急性期に出現しやすい．リベ
ド，浸潤性紫斑，爪

そう

囲
い

紅斑，爪上皮出血，四肢潰瘍（血管炎），

図 12.1③　全身性エリテマトーデス（systemic lupus erythematosus）
a：SLEにみられたびまん性脱毛．この症例では脱毛局面に一致して DLEの皮疹を認めている．b：急性期に体幹に生じた浮腫性紅斑と丘疹．
c：咽頭部の大きな潰瘍．SLEではこのように大きな口腔粘膜潰瘍がみられることがある．d：足底，足趾のびまん性紅斑．e：手指に生じた
DLE．一部圧痛を伴う．

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo ppa b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp
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図 12.2　全身性エリテマトーデスにおける主な皮
疹と臨床症状の発現頻度（％）
（橋本博史．全身性エリテマトーデス．宮本昭正編．
臨床アレルギー学．改訂第 2版．南江堂；1998のデ
ータをもとに作図）
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点状出血（血小板減少），R
レイノー

aynaud 現象などもみられる．

全身症状
図 12.2 に示すようにきわめて多様であり，詳細は内科学の

成書を参照のこと．本症は発熱，全身倦怠感，関節痛，浮腫な
どを初発とし，それに伴って上記皮膚症状が出現する．
関節炎：本症の 90％以上で認める．多発性関節痛が近位指節
間関節（PIP），膝，足，肩，肘関節などにみられる．X 線上
関節破壊を認めないことが特徴的である．
腎病変：治療方針を決定する重要な指標となる．ループス腎炎

（lupus nephritis）と呼ばれる．病理所見からⅠ〜Ⅵ型に分類
され，予後が異なる．蛋白尿，血尿，ネフローゼ症候群，腎不
全などがみられる．
心病変：心外膜炎，心内膜炎（L

リブマン

ibman-S
サックス

acks 心内膜炎），心筋
炎などを呈する．
神経精神症状：約 20 〜 75％に何らかの神経精神症状（痙攣発
作，見当識障害，抑うつ，妄想など）を呈する．ステロイド精
神症（steroid psychosis）との鑑別が困難な場合がある．
肺病変：50％以上で胸膜炎をみる．肺高血圧症，肺出血，肺梗
塞など．

病因
遺伝的素因，ウイルス感染など種々の外因が複雑に絡み合っ

て発症すると考えられているが，詳細は不明である（表 12.3）．
抗核抗体や抗 DNA 抗体，抗 Sm 抗体などの自己抗体を産生し，
これが直接的な組織破壊（Ⅱ型アレルギー反応），もしくは免
疫複合体を形成して補体を介した破壊（Ⅲ型アレルギー反応）
をきたし，全身臓器に炎症が生じると推定されている．

表 12.3　SLE の病因と考えられている要素

図 12.3　ループスバンドテスト（lupus band test）
患者非露光部の健常皮膚を蛍光抗体直接法で観察し
た所見．IgG（緑色蛍光）が表皮基底膜に線状に沈着
している．オレンジ色は核染色．

SLEと DLE，どこが違う？
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合併症
関節リウマチ，強皮症など，他の膠原病の診断基準をも満た

すことがある（オーバーラップ症候群）．E
エバンス

vans 症候群（自己
免疫性溶血性貧血＋免疫性血小板減少性紫斑病），血栓性血小
板減少性紫斑病，抗リン脂質抗体症候群などを合併しうる．

病理所見
多彩な皮膚症状を呈するため，個々の皮疹や時期により異な

る．共通してみられやすい所見として，液状変性，血管周囲や
付属器周囲への単核球浸潤，ムチン沈着などがあげられる．慢
性病変では角栓形成などもみられる（DLE の項も参照）．病変
部皮膚のみならず，健常皮膚でも基底膜に IgG，IgM，C3 な
どの沈着を蛍光抗体直接法で認める〔ループスバンドテスト

（lupus band test），図 12.3〕．

検査所見
汎血球減少を認め，末梢血で LE 細胞（大型の核を好中球が

貪食する像）がみられる．梅毒血清反応の生物学的偽陽性（bio-
logical false positive；BFP）を認める．CRP は軽度上昇にと
どまり病勢を反映しない．補体低下（C3，C4，CH50）がみられ，
とくに C3 は病勢を反映する．抗核抗体など種々の自己抗体が
検出され（表 12.4），抗二本鎖 DNA（dsDNA）抗体価は特異
的かつ活動性を反映する．

診断
皮膚病変においては病理所見や蛍光抗体直接法が診断に重要

である．診断基準（表 12.2）のうち 4 項目を満たせば確定する．
同時に 4 項目満たされなくても，後に諸症状が出現して SLE
と確定されることも少なくないため，疑い例では慎重な観察が

表 12.4　SLE 患者でみられる主な自己抗体

名称 出現頻度 特徴

抗核抗体（ANA） 95% びまん型，斑紋型，辺縁型が多い
抗一本鎖 DNA（ssDNA）抗体 60～70% 疾患特異性は低い
抗二本鎖 DNA（dsDNA）抗体 60～70% 疾患特異性が高い．病勢を反映
抗 Sm抗体 20～30% 疾患特異性が高い
抗 U1-RNP抗体 20～30% 抗 Sm抗体陽性例で多い
抗カルジオリピン抗体 20% 抗リン脂質抗体症候群の合併に注意
抗ヒストン抗体 30～50% 薬剤誘発性ループスで陽性例が多い
抗 SS-A抗体 35～60% 亜急性皮膚エリテマトーデスを伴う

例で多い
抗 SS-B抗体 20% 二次性に Sjögren症候群を生じやすい
抗 Scl-70抗体 25% 肺高血圧を合併しやすい
MPO-ANCA（P-ANCA） 25% 血管炎の合併をみることがある

図 12.4①　円板状エリテマトーデス（discoid lupus
erythematosus）
a：20歳代男性の鼻背部．境界明瞭，中央部は紅色，
辺縁は茶褐色で落屑を伴う．b：20歳代女性の左頬部．
境界明瞭，毛孔拡大を伴う．一部皮膚にびらんを伴
っている．c：30歳代女性の右顔面全体に広範囲に
認められた例．直径1 cm大のDLEの皮疹が多発，徐々
に拡大あるいは融合して大きな局面を形成している．

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp

a b c d e f ha b c d e f gg h ii jj kk ll mm nn oo pp

薬剤誘発性ループス
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必要である．

治療
皮膚病変に対してはステロイド外用やタクロリムス外用，ヒ

ドロキシクロロキン内服を行う．SLE に対する第一選択はス
テロイド内服であり，腎病変の病型によって初期量を決定する
ことが多い．シクロホスファミドなどの免疫抑制薬やステロイ
ドパルス療法が行われることもある．生活指導も重要であり，
直射日光，過労などのストレスや寒冷刺激などを極力避けるよ
うにする．また妊娠に伴って増悪傾向を示すことが知られてお
り，慎重な対応が必要である．

予後
増悪と寛解とを繰り返し，慢性に経過する．従来は腎不全が

最多の死亡原因であったが，ステロイド治療や透析療法により
死亡率は低下（5 年生存率は 97％）．現在は感染症，中枢神経
障害，心不全で死亡する例が多い．

2．円板状エリテマトーデス　
discoid lupus erythematosus；DLE

定義
DLE は皮疹の名称としての疾患名である．DLE の皮疹のみ

で他臓器病変を伴わない症例のほうがはるかに多い．一方，
SLE は病態としての疾患名であり，SLE 患者に DLE の皮疹が
しばしば生じる．

症状
境界明瞭で落

らく

屑
せつ

や毛孔開大を伴う，類円形の紅色局面が単発
ないし多発する（図 12.4）．潰瘍を形成することもある．最終
的には中心部に瘢痕と色素脱失を残して治癒する．露光部（顔
面，頭部，耳介部）や粘膜（口唇・口腔粘膜など）に好発する．
頭部に DLE が生じると不可逆性の瘢痕性脱毛になる．頸部よ
り下に DLE が多発するものを汎発型円板状エリテマトーデス

（disseminated DLE，図 12.5）という．

病理所見
①毛孔角栓形成，②表皮萎縮，③液状変性と基底膜の肥厚，

④付属器および血管周囲に島
とう

嶼
しょ

状の密な単核球浸潤，⑤真皮の
ムチン沈着を特徴とする（図 12.6）．また病変部皮膚のみなら
ず正常皮膚でも基底膜部に免疫グロブリンの線状沈着を認める

図 12.4②　円板状エリテマトーデス（discoid lupus
erythematosus）
a：耳介～耳垂部に生じた DLE．中央は瘢痕化してい
る．b：頰部に生じた比較的早期の DLE．c：口唇に
生じた DLE．紅斑および紫色の皮疹を呈する．扁平
苔癬との鑑別が重要．口唇の DLEを母地として有棘
細胞癌が発症することもある．d：左手背および指背
の DLE．
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