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はじめに 

天疱瘡は厚生労働省が指定する特定疾患の１つであり、認定基準・重症度基準などが

認定申請・更新に使用されてきました。それに対し、本日ご紹介する「天疱瘡診療ガイ

ドライン」については、日本皮膚科学会と厚生労働省難治性皮膚疾患克服研究事業の一

環として作成委員会が発足し検討を重ねてきました。本日は私が、今年４月の第 108 回

日本皮膚科学会総会、教育講演 23 においてお示しした「天疱瘡診療ガイドライン」の

概要を、時間の許す限りご紹介したいと思います。 
本日は天疱瘡の診断基準

や病態については省略させ

ていただきますが、これらは

厚生労働省の特定疾患の１

つとして定義されており、診

断と重症度判定基準は厚生

労働省研究班で提唱したも

のに準じて作成され、日常診

療で使用されているところ

であります。現在も「難病情

報センターホームページ」に

疾患の解説、診断・治療指針

が紹介されています。 
 



Pemphigus Disease Area Index（PDAI） 
実際の診療ガイドライン策定にあたり、上記を基盤に、重症度基準として従来まで使用

していた基準に加え、国際基準として用いられている Pemphigus Disease Area Index、略

して PDAI、ピーダイと発音しておりますが、この PDAI に準じて、重症度判定基準 II を
導入しています。 
 今回策定した重症度判定基準 IIa、
別名 PDAI 完全版は International 
Pemphigus Committee が提案した

方法であり、日本の作成委員も

Committeeに参加して勘案されまし

た。詳しい内容はすでに Journal of 
Investigative Dermatology 2009 年

10 月号において Rosenbach らによ

り報告されていますのでそちらをご

覧ください。特徴としては activity 

score の range が０から 250 と広く、

重症例のスコアの幅を広くとってお

ります。評価項目は皮膚 12 部位、頭

皮１か所、粘膜 12 か所を点数化し、

その合計で評価いたします。 
新旧を比較すると現行の重症度

判定基準で用いた Nikolsky 現象、

新生皮疹、抗体価を含んでおりませ

ん。皮疹の面積は PDAI では熱傷

の９の法則ではなく、皮疹として、

水疱/びらんあるいは新しい紅斑の

個数や大きさで算定しています。そ

の代わり、評価対象のエリアを細分

化することと、インデックスが１点、

２点、３点、５点、10 点というよ

うに等間隔になっていないことで

重症例での weight を高くするという工夫がなされています。 
実際の症例での新旧の重症度判定の相関をグラフにプロットすることで、PDAI のス

コアが現行のスコアのどの程度に相当するかが天疱瘡診療ガイドライン作成委員によ

り調査されています。現行の中等度、すなわち６から９の５点のスコアは PDAI では



10 から 25 までの 15 点でした。すなわち PDAI では約３倍の幅のスコアが記録される

ことになり、病勢が見やすくなっています。さらに現行重症度判定がプラトーになって

も PDAI では 30 程度にすぎません。したがってさらに重症な症例をスコア化すること

が可能なわけです。このように重症例での活動性評価に PDAI はすぐれており、すなわ

ち主に治療初期の活動性の動きを鋭敏に評価できるといえます。さらには治験薬の評価、

特に国際的に共通の尺度を用いた評価が可能になると期待されます。 

 

治療指針の特徴 

治療指針については、基本姿勢として、初期治療の重要性を強調しています。その理

由として初期治療が不十分であるとステロイド減量中に再発を認めることがあり、病初

期の適切な治療が予後に影響を及ぼすためです。そこで初期治療の重要性をより明確に

するため、治療全過程を導入期と維持期の２段階に分け、目標と病勢評価が示されてお

ります。さらに、より実践的に診療ガイドラインを使用する配慮として、診断から治療

までの流れを示す診療アルゴリズムと、治療過程に必要と思われるチェック項目を設け

ています。 
 治療導入期とは、病勢を制御することが可能となり、ステロイド減量を行えるまでの

治療初期をさします。おおむね２－４週、すなわち１か月以内です。この時期に十分に

集中的に治療することが寛解期に再燃の頻度を減らすと考えています。 

 初期治療の第１選択薬

は、中等度以上ではプレ

ドニゾロン内服です。こ

れが無効であれば併用薬

として免疫抑制薬や血漿

交換、免疫グロブリン療

法などを用いることにな

ります。いずれも評価は

２週間程度で行い、おも

わしくなければ治療法の

一覧より、次の選択をし

て寛解導入できるまでこ

れを繰り返します。新生

があるのに、ステロイドのみを増減して様子をみることを推奨しません。治療効果判定

には重症度判定基準を用い、寛解導入後は ELISA を用いて病勢判定を行います。 
 寛解導入後に再燃があれば、初期治療のサイクルを繰り返します。プレドニゾロン減

量のスピードについては時間の都合で省略しますが、治療の目標は、プレドニゾロン１

日 10mg、すなわち１日プロキロ 0.2mg 以下であり、最小限の補助療法はオプションに



なっていますが、臨床的に症状を認めず、寛解が少なくとも維持されることを目指して

います。 

 
Clinical Questions （CQ） 

天疱瘡については昨年より今年にかけて、推奨度に影響を及ぼす重要な論文が複数発

表されました。本ガイドラインにも収載されております。 
 天疱瘡の CQ でも他の疾患のガイドライン同様、各々の治療法の有効性に関して、文

献のエビデンスレベルを評価し、それをもとに推奨度を決めていますが、選択された論

文が我が国の実状にあっているかも考慮して最終的には作成委員の意見で決定されて

います。 
 推奨度の根拠となる論文のうちエビデンスレベルが６段階中最高位のレべルＩの論

文、すなわち複数の論文の総合評価を行った論文は天疱瘡では今のところ存在しません。

次に高いのがランダム化比較試験であり、本年大量ガンマグロブリン療法に関する報告

が日本から発信されたことはまだ記憶に新しい話題です。 
 なお「天疱瘡診療ガイドライン」全文は現在投稿準備中ですが、詳細は出版後是非ご

覧いただきたいと思います。 
最後に天疱瘡診療ガイドライン作成委員会の諸先生方、特に貴重な図表のご提供をいた

だいた慶應大学谷川瑛子先生、清水智子先生にこの場を借りてお礼申し上げます。 
 


