
皮膚疾患領域

スティーヴンス-ジョンソン症候群，中毒性表皮壊死症
アフェレシスの方法 PE，DFPP

アフェレシスの目的 薬物・アポトーシス誘導因子・サイトカイン除去

推奨レベル IC

カテゴリー II

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 2 10 74

疾患概念
高熱や倦怠感などの全身症状を伴い，口唇・口腔，眼，外陰などの粘膜や広範囲の皮膚に紅斑とびらんが出現

する重篤な疾患で，原因の多くは薬剤である．体表面積に占める表皮剥離の面積が 10% 未満ではスティーヴン
ス-ジョンソン症候群（Stevens-Johnson syndrome : SJS），それ以上では中毒性表皮壊死症（toxic epidermal nec-
rolysis : TEN）と呼ぶ．

最新の治療状況
副腎皮質ステロイド薬の全身投与を行う．重症例ではステロイドパルス療法を含む高用量のステロイド薬を投

与する．ステロイド薬で効果がみられない場合にはアフェレシス療法や IVIG を併用する．

アフェレシスの根拠
原因薬物及びその代謝物，アポトーシス誘導因子及びサイトカインの血液中からの除去により症状が改善する．

施行上のポイント
カテーテル留置はびらん面を避け，感染に注意して適切な血管を選択する．血漿処理量は患者循環血漿量の

1～1.5 倍とする．施行後は低アルブミン血症，低ガンマグロブリン血症の可能性を念頭に置いて検査し，必要な
場合は補充する．

施行回数・終了のめやす
週 2～3 回，連日あるいは隔日で施行する．一連につき 8 回を限度に認められている．皮疹の拡大，全身状態な

どにより有効性及び副作用を評価し中止を判断する．

保険適用＊ 有
当該療法の対象となる TEN または SJS の実施回数は，一連につき 8 回を限度として算定する．
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皮膚疾患領域

天疱瘡
アフェレシスの方法 PE，DFPP

アフェレシスの目的 自己抗体除去

推奨レベル 1C

カテゴリー II

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 5 6 193

疾患概念
皮膚・粘膜に病変が認められる自己免疫性水疱性疾患である．口腔粘膜には疼痛を伴う難治性のびらん・潰瘍

が生じ，皮膚には弛緩性水疱，びらんを生じる．水疱は破れやすく，辺縁に疱膜を付着したびらんとなる．びら
んはしばしば有痛性で，隣接したびらんが融合し大きな局面を形成することがある．一見正常な部位に圧力をか
けると表皮が剥離しびらんを呈する．これをニコルスキー現象とよぶ．病因は IgG 自己抗体が表皮細胞間接着因
子であるデスモグレインに結合し，その接着機能を障害するために水疱が誘導されると考えられている．

最新の治療状況
自己抗体産生を抑制するための副腎皮質ステロイド薬内服療法が主体である．併用療法として，免疫抑制薬，

アフェレシス療法，IVIG などがある．また局所療法として感染予防・びらん面の保護・上皮化促進のため外用療
法も併用する．

アフェレシスの根拠
病因物質である自己抗体，すなわち前述の抗デスモグレイン 3 抗体ならびに抗デスモグレイン 1 抗体を患者流

血中から除去，減少させることにより症状の改善がみられる．

施行上のポイント
カテーテル留置はびらん面を避け，感染に注意して適切な血管を選択する．血漿処理量は患者循環血漿量の

1～1.5 倍とする．施行後は低アルブミン血症，低 γ グロブリン血症または DFPP の場合は凝固第 8 因子の低下の
可能性を念頭に置いて皮膚病変の観察（感染徴候や出血病変の有無など）を行い，適宜検査を行い，必要な場合
は補充する．

施行回数・終了のめやす
週 2～3 回，連日あるいは隔日で施行する．抗体価の減少を認め，水疱の新生が停止し，びらんの上皮化を認め

たら終了する．健康保険では週 2 回を限度として 3 月に限って算定する，ただし 3 月後でも重症度が中等度以上
ではさらに 3 月延長できるとされている．

保険適用＊ 有
当該療法の対象となる天疱瘡，類天疱瘡については，診察及び検査の結果，診断の確定したもののうち他の治

療法で難治性のもの，または合併症や副作用でステロイドの大量投与ができないものに限り，当該療法の実施回
数は，一連につき週 2 回を限度として，3 月間に限って算定する．ただし，3 月間治療を行った後であっても重症
度が中等度以上（厚生労働省特定疾患調査研究班の天疱瘡スコア）の天疱瘡の患者については，さらに 3 月間に
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限って算定する．
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皮膚疾患領域

膿疱性乾癬
アフェレシスの方法 GMA

アフェレシスの目的 活性化顆粒球・単球除去

推奨レベル 1C

カテゴリー II

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 0 12 7

疾患概念
膿疱性乾癬（汎発型）は急激な発熱とともに全身の皮膚が潮紅し，無菌性膿疱が多発する皮膚疾患である．病

理組織学的に Kogoj 海綿状膿疱を特徴とする角層下膿疱を形成する．尋常性乾癬皮疹が先行する例としない例が
あり，再発を繰り返すことが本症の特徴である．

最新の治療状況
ステロイド外用剤，活性型ビタミン D3 外用剤，両者の配合製剤の外用，紫外線療法，エトレチナート，シク

ロスポリン，メトトレキサート（Methotrexate : MTX）の内服，TNFα 阻害薬，IL-17 阻害薬，IL-23 阻害薬など
の生物学的製剤などの治療が行われている．

アフェレシスの根拠
GMA は膿疱性乾癬の病態を惹起する活性化した顆粒球・単球/マクロファージを選択的に除去する．これらの

細胞を除去することで血中の炎症性サイトカインが低下し炎症が沈静化する．また骨髄から活動性の低いナイー
ブな細胞を動員する，炎症性マクロファージを減少させる，制御性 T 細胞や骨髄由来抑制細胞を誘導するなど多
彩な免疫調整作用を有する．

施行上のポイント
留置針刺入部からの感染に注意して適切な血管を選択し刺入手技を行う．刺入部は可能な限り健常皮膚を選ぶ．

健常皮膚に刺入する場合はアルコール綿による清拭で充分である．刺入部の近くに膿疱やびらんがある場合はイ
ソジンで消毒する．

施行回数・終了のめやす
1 回の治療で毎分 30 mL の流量で 60 分間，1,800 mL の血液を処理する．週 1 回ないし 2 回，一連で 5～10 回

施行する．ただし保険診療としては 1 クールにつき週 1 回，5 回までが承認されている．皮膚症状の程度，自覚
症状などにより有効性を評価し，終了・中止を判断する．

保険適用＊ 有
薬物療法が無効または適用できない，中等症以上の膿疱性乾癬患者（厚生労働省難治性疾患克服研究事業稀少

難治性皮膚疾患に関する調査研究班の診断基準）に対しては，臨床症状の改善を目的として行った場合に限り，
一連の治療につき 1 クールを限度として行い，1 クールにつき週 1 回を限度として，5 週間に限って算定できる．
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皮膚疾患領域

皮膚 T細胞リンパ腫（紅皮症型/紅皮症型以外）
アフェレシスの方法 ECP

アフェレシスの目的 腫瘍細胞を減少させる

推奨レベル 1B：紅皮症型（菌状息肉症，Sezary 症候群）
1C：紅皮症以外病型

カテゴリー I：紅皮症型菌状息肉症，Sezary 症群
II：紅皮症以外病型

文献的報告数 RCT CT CS CR
2 13 18 60

疾患概念
リンパ球系細胞由来の悪性腫瘍で皮膚以外の臓器に腫瘍細胞を認めないものを原発性皮膚リンパ腫といい，そ

の 90% が T 細胞由来の皮膚 T 細胞リンパ（cutaneous T cell lymphoma : CTCL）である．菌状息肉症（mycosis
fungoides : MF）Sezary 症候群が CTCL の代表疾患である．MF は経過により紅斑期，局面期，腫瘍期に分類さ
れる．Sezary 症候群は強い掻痒を伴う，紅皮症，表在リンパ節腫脹，末梢血中での異常リンパ球出現の 3 主徴を
特徴とする．

最新の治療状況
MF，Sezary 症候群ともに治療は同じで，①ステロイド外用，② psoralen ultra violet A（PUVA），中波長紫

外線（narrow band ultraviolet B : UVB）などの光線治療，③インターフェロン，④多剤併用化学療法などがある．

アフェレシスの根拠
流血中の腫瘍細胞（T 細胞）にアポトーシスを起こさせ腫瘍量の減少を図る．また MCH class I 分子の発現亢

進による，細胞傷害性 CD8＋T 細胞の活性化を図る．extracorporeal photopheresis（ECP）単独では紅皮症型菌
状息肉症と Sezary 症候群の overall responses（OR）rate はそれぞれ 36%，25%，さらに安全寛解が 10% で得ら
れるとされている．

施行上のポイント
メトキサレン（8-methoxypsoralen : 8-MOP）にアレルギーがある患者，光線過敏症がある患者は治療できない．

また血小板の低下に注意する．治療中は長波長紫外線から眼を保護するための保護用サングラスを着用する．な
お ECP 施行には遠心分離器と紫外線照射装置が組み合わされている専用装置（UVARsystem，CELLEXsystem，
ともにテラコス社，COBE Spectra，Terumo BCT 社など）が必要である．UVARsystem で治療する場合，分離
血漿 300 mL＋バフィーコート 240 mL（40 mL×6 採血サイクル)＋生食 200 mL の合計 740 mL に長波長紫外線を
あてる．

施行回数・終了のめやす
2 日連続で 4 週間に 1 回を 1 クールとし，7 クール以上を目標とする．なお ECP は本邦保険未収載であり，現

段階では極めて限定された施設で研究的に行われているのみである．しかし欧米では普及されている治療技術で
あり，今後本邦にも導入される可能性があり，ここに記載した．

日本アフェレシス学会雑誌 40( 2 )：296-297，2021

日本アフェレシス学会雑誌 40 巻 2 号（2021）296



保険適用＊ 無
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皮膚疾患領域

類天疱瘡
アフェレシスの方法 PE，DFPP

アフェレシスの目的 自己抗体除去

推奨レベル 1C

カテゴリー II

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 3 5 222

疾患概念
全身の皮膚に多発する掻痒を伴う浮腫性紅斑と緊満性水疱を生じる自己免疫性水疱性疾患である．口腔粘膜病

変を生じる場合もある．天疱瘡でみられるニコルスキー現象は類天疱瘡では一般に陰性である．病因は IgG 自己
抗体が表皮基底膜部抗原，すなわちヘミデスモゾーム構成タンパクである BP180（17 型コラーゲン）あるいは
BP230 に結合し，表皮下水疱が誘導されると考えられている．

最新の治療状況
自己抗体産生を抑制するための副腎皮質ステロイド薬内服療法が主体である．併用療法として，免疫抑制薬，

アフェレシス療法，IVIG などがある．また局所療法として感染予防・びらん面の保護・上皮化促進のため外用療
法も併用する．テトラサイクリン（あるいはミノサイクリン）とニコチン酸アミドの併用内服やジアフェニルス
ルフォン内服が奏功することもある．

アフェレシスの根拠
病因物質である自己抗体，すなわち前述の抗 BP180 抗体あるいは抗 BP230 抗体を患者流血中から除去，減少

させることにより症状の改善がみられる．

施行上のポイント
カテーテル留置はびらん面を避け，感染に注意して適切な血管を選択する．血漿処理量は患者循環血漿量の

1～1.5 倍とする．施行後は低アルブミン血症，低 γ グロブリン血症または DFPP の場合は凝固第 8 因子の低下の
可能性を念頭に置いて皮膚病変の観察（感染徴候や出血病変の有無など）を行い，適宜検査を行い，必要な場合
は補充する．

施行回数・終了のめやす
週 2～3 回，連日あるいは隔日で施行する．抗体価の減少を認め，水疱の新生が停止し，びらんの上皮化を認め

たら終了する．健康保険では週 2 回を限度として 3 月に限って算定する．

保険適用＊ 有
当該療法の対象となる天疱瘡，類天疱瘡については，診察及び検査の結果，診断の確定したもののうち他の治

療法で難治性のものまたは合併症や副作用でステロイドの大量投与ができないものに限り，当該療法の実施回数
は，一連につき週 2 回を限度として，3 月間に限って算定する．
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皮膚疾患領域

壊疽性膿皮症
アフェレシスの方法 GMA

アフェレシスの目的 活性化顆粒球・単球除去

推奨レベル 2C

カテゴリー III

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 0 2 24

疾患概念
毛のう炎様膿疱から始まり，下半身に難治性の皮膚潰瘍を形成する疾患で，疼痛を伴う．病理では真皮内に好

中球浸潤を示し，無菌性である．慢性に経過し瘢痕性に治癒するが，再発が多い．しばしば潰瘍性大腸炎，クロ
ーン病，関節リウマチ，悪性リンパ腫，白血病などに併発する．

最新の治療状況
全身療法（副腎皮質ステロイド薬，免疫抑制薬，非ステロイド抗炎症薬），局所外用療法（副腎皮質ステロイド

薬，タクロリムス外用薬），手術療法（デブリードマン及び植皮術）がある．最近では難治例で TNFα 阻害薬投
与の報告がある．

アフェレシスの根拠
GMA は壊疽性膿皮症の病態を惹起する活性化した顆粒球・単球/マクロファージを選択的に除去する．これら

の細胞を除去することで血中の炎症性サイトカインが低下し炎症が沈静化する．また骨髄から活動性の低いナイ
ーブな細胞を動員する，炎症性マクロファージを減少させる，制御性 T 細胞や骨髄由来抑制細胞を誘導するなど
多彩な免疫調整作用を有する．ただし現在は壊疽性膿皮症に対する保険適用はない．

施行上のポイント
留置針刺入部からの感染に注意して，適切な血管を選択し刺入手技を行う．

施行回数・終了のめやす
1 回の治療で毎分 30 mL の流量で 60 分間，1,800 mL の血液を処理する．週 1 回ないし 2 回，一連で 5～10 回

施行する．ただし保険適用はない．皮疹の大きさ，深さ，浸潤，自覚症状などにより有効性を評価し，終了・中
止を判断する．

保険適用＊ 無
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皮膚疾患領域

乾癬性関節炎
アフェレシスの方法 GMA

アフェレシスの目的 活性化顆粒球・単球除去

推奨レベル 1C

カテゴリー II

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 0 4 1

疾患概念
乾癬性関節炎は乾癬の皮疹に伴って，末梢性関節炎，体軸関節炎，付着部炎，指趾炎を生じる疾患である．

Moll & Wright の分類で非対称性の関節炎，対称性の多発関節炎，遠位指節間関節の関節炎，脊椎関節炎，ムチ
ランス型関節炎の 5 型に分類される．

最新の治療状況
関節症状が軽度であれば非ステロイド系抗炎症薬，中等症にはシクロスポリン，メトトレキサート（Metho-

trexate : MTX），phosphodiesterase 4（PDE4）阻害薬の内服を行う．これらの治療に反応しない例や進行が早い
例には TNFα 阻害薬，IL-17 阻害薬，IL-23 阻害薬などの生物学的製剤を用いる．

アフェレシスの根拠
GMA は乾癬の病態を惹起する活性化した顆粒球・単球/マクロファージを選択的に除去する．これらの細胞を

除去することで血中の炎症性サイトカインが低下し炎症が沈静化する．また骨髄から活動性の低いナイーブな細
胞を動員する，炎症性マクロファージを減少させる，制御性 T 細胞や骨髄由来抑制細胞を誘導するなど多彩な免
疫調整作用を有する．

施行上のポイント
留置針刺入部からの感染に注意して適切な血管を選択し刺入手技を行う．抗凝固剤（ヘパリン，低分子ヘパリ

ン，メシル酸ナファモスタット）に対し，過敏症の既往歴のある患者には慎重に適用する．

施行回数・終了のめやす
1 回の治療で毎分 30 mL の流量で 60 分間，1,800 mL の血液を処理する．週 1～2 回，一連で 5～10 回施行する．

ただし保険診療としては 1 クールにつき週 1 回，5 回までが承認されている．関節の腫脹，痛みなどの自覚症状
により有効性を評価し，終了・中止を判断する．

保険適用＊ 有
関連学会のガイドラインに準拠した既存の薬物療法が無効または適用できない関節症性乾癬患者に対しては，

臨床症状の改善を目的として行った場合に限り，一連の治療につき 2 クールを限度として算定する．なお，当該
療法の実施回数は，1 クールにつき週 1 回を限度として，5 週間に限って算定する．ただし，1 クール終了時に治
療に対する効果を判定し，無効と判断されれば中止する．
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皮膚疾患領域

掌蹠膿疱症
アフェレシスの方法 GMA

アフェレシスの目的 活性化顆粒球・単球除去

推奨レベル 1C

カテゴリー III

文献的報告数 RCT CT CS CR
0 0 2 3

疾患概念
掌蹠膿疱症は手掌・足底に無菌性膿疱を繰り返し生じる慢性炎症性の難治性皮膚疾患で，骨・関節症状を合併

する例もある．発症要因の詳細はいまだ不明であるが，病巣感染，金属アレルギー，喫煙などの関与が指摘され
ている．

最新の治療状況
ステロイド外用剤，活性型ビタミン D3 の外用，紫外線療法，エトレチナート，シクロスポリン，メトトレキ

サート（Methotrexate : MTX）の内服，TNFα 阻害薬などの生物学的製剤などの治療が行われる．感染病巣の治
療，歯科金属の除去など原因除去療法が有効な例もある．

アフェレシスの根拠
GMA は掌蹠膿疱症の病態を惹起する活性化した顆粒球・単球/マクロファージを選択的に除去する．これらの

細胞を除去することで血中の炎症性サイトカインが低下し炎症が沈静化する．また骨髄から活動性の低いナイー
ブな細胞を動員する，炎症性マクロファージを減少させる，制御性 T 細胞や骨髄由来抑制細胞を誘導するなど多
彩な免疫調整作用を有する．ただし現在は掌蹠膿疱症に対する保険適用はない．

施行上のポイント
留置針刺入部からの感染に注意して適切な血管を選択し刺入手技を行う．刺入部は可能な限り健常皮膚を選ぶ．

健常皮膚に刺入する場合はアルコール綿による清拭で充分である．刺入部の近くに膿疱やびらんがある場合はイ
ソジンで消毒する．

施行回数・終了のめやす
1 回の治療で毎分 30 mL の流量で 60 分間，1,800 mL の血液を処理する．週 1 回ないし 2 回，一連で 5～10 回

施行する．ただし保険適用はない．皮膚症状の程度，自覚症状などにより有効性を評価し，終了・中止を判断す
る．

保険適用＊ 無
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