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はじめに 
蕁麻疹は、膨疹、すなわち紅斑を伴う一過性、限局性の浮腫が病的に出没する疾患で、

多くは痒みを伴います。そして、通常の蕁麻疹に合併して、あるいは単独に、皮膚や粘膜

の深い所を中心とした限局性の浮腫を特に血管性浮腫と呼びます。蕁麻疹の紅斑・膨疹・

痒みは、通常 24 時

間以内に消退します

が、血管性浮腫の皮

疹は 2、3 日持続し

ます。 
蕁麻疹には色々な

病型・種類がありま

す。それらの中で圧

倒的に多いのが原因

の特定できない特発

性蕁麻疹で、次に特

定刺激あるいは負荷

により皮疹を誘発す

る刺激誘発型の蕁麻

疹がそれに続き、更

に頻度の低い病型と



 

 

して血管性浮腫、蕁麻疹関連疾患がそれらに続きます。 
第 39 回日本臨床皮膚科医会総会・学術集会のシンポジウム 1 『治らない蕁麻疹をどう

扱うか？』において、「蕁麻疹様の皮疹を呈する皮膚疾患」の講演を行いました。その中

で、①蕁麻疹様血管炎、②色素性蕁麻疹、③遺伝性血管性浮腫の 3 疾患を取り上げました

ので、本日はその概要をお話します。 
本題に入る前に、蕁麻疹の病型分類を理解しましょう。蕁麻疹の病型の中で臨床の現場

で遭遇する機会が圧倒的に多いのは、原因の特定できない“特発性蕁麻疹”で、その持続期

間が 6 週間以内か以上かで急性と慢性に分けられます。そして、特定刺激あるいは負荷に

より皮疹を誘発する蕁麻疹が“刺激誘発型の蕁麻疹”で、①アレルギー性の蕁麻疹、②食物

依存性運動誘発アナフィラキシー、③非アレルギー性の蕁麻疹、④アスピリン蕁麻疹、⑤

物理性蕁麻疹、⑥コリン性蕁麻疹、⑦接触蕁麻疹に分けられます。 
“血管性浮腫”は、ヒ

スタミンに起因するも

のとブラジキニンに起

因するものに大別され

ます。更にヒスタミン

に起因するものは特発

性の血管性浮腫と刺激

誘発型の血管性浮腫に

分けられ、ブラジキニ

ンに起因する血管性浮

腫も、薬剤もしくは基

礎疾患による血管性浮

腫と遺伝子の異常によ

る遺伝性血管性浮腫に

分けられます。 
“蕁麻疹関連疾患”は特殊な蕁麻疹であり、これらの中に、①蕁麻疹様血管炎、②色素性

蕁麻疹、③Schnitzler 症候群およびクリオピリン関連周期熱症候群が含まれます。 
 

蕁麻疹様血管炎 
本題の一つ目、蕁麻疹様血管炎の話に移ります。短時間で出没を繰り返す通常型の蕁麻

疹に対し、24 時間以上の長時間個疹が持続する蕁麻疹を蕁麻疹様紅斑と言います。蕁麻疹

様紅斑は通常の蕁麻疹の 5～20％と出現頻度は少なく、種々の基礎疾患と関連することが

知られています。 
蕁麻疹様血管炎は、蕁麻疹様紅斑を主症状とし、組織学的に白血球破砕性血管炎が証明

される皮膚血管炎の一型で、蕁麻疹様紅斑全体の 10～20％程度を占めています。基礎疾患



 

 

に続発する続発性蕁麻疹様血管炎と、特発性蕁麻疹様血管炎が存在し、続発性蕁麻疹様血

管炎の基礎疾患としては、膠原病、感染症、薬剤アレルギー、血液疾患、悪性腫瘍などが

挙げられています。症状は、数日間続く蕁麻疹様紅斑が繰り返され、紅斑内に点状または

斑状の紫斑を認め、通常の蕁麻疹が跡を残さないのに対し、色素沈着や落屑を残します。

自覚症状として痒みがあるとは限らず、ピリピリとした痛みや灼熱感を感じることがあり

ます。 
治療は、軽症例では抗ヒスタミン薬、ジアフェニルスルホン、コルヒチンなどが用いら

れ、重症例では副腎皮質ステロイドの全身投与が第一選択となっています。 
 
色素性蕁麻疹 
本題の二つ目、色素性蕁麻疹の話に移ります。皮膚肥満細胞症は、①maculopapular 

cutaneous mastocytosis、②diffuse cutaneous mastocytosis、③mastocytoma（肥満細胞

腫）の 3 型に分類され、①の maculopapular cutaneous mastocytosis が色素性蕁麻疹に

相当する病型で、淡褐色の斑状の皮疹が多発する、皮膚肥満細胞症の中で最も頻度が高い

病型になります。 
色素性蕁麻疹には、皮膚型（65％）と全身型（35％）があり、また、発症時期により小

児型と成人型に分けられます。小児型の多くは皮膚型で、成長とともに自然消退すること

が多いものの、消退するまでは入浴や運動などの刺激により発赤、膨疹が出現し、アナフ

ィラキシーを来すこともあるため、過度の運動を避ける、急激な温度変化に注意するなど

の生活指導が必要であり、症例により抗ヒスタミン薬、ロイコトリエン受容体拮抗薬の内

服、アナフィラキシーの危険性のある患者ではエピペン®（アドレナリン）を携帯させるこ

とが必要となります。一方、成人型は全身型が多いとされ、肝脾腫やリンパ腫、骨浸潤や

消化器病変がみられることがあるため、全身精査が必要です。 
Diffuse cutaneous mastocytosis は、小児皮膚肥満細胞症の 2～8％を占め、多くは生後

6 カ月までに発症します。一般的には予後良好な病型で、多くは他臓器病変を伴わず、皮

膚病変も思春期までに消退します。しかしながら、アナフィラキシーを起こした症例、全

身型肥満細胞症への移行により不幸な転帰を辿った症例の報告もあるため、注意は必要で

す。 
 
遺伝性血管性浮腫 
本題の三つ目、遺伝性血管性浮腫の話に移ります。遺伝性血管性浮腫（hereditary 

angioedema: 以下、HAE）は、C1 インヒビター（C1-INH）遺伝子（SERPING1）の異

常による遺伝性疾患で、皮膚、咽頭、喉頭、消化管などに発作性に浮腫を繰り返すことを

特徴とします。遺伝形式の多くは常染色体優性遺伝ですが、25%は孤発例で、必ずしも家

族歴があるとは限らず、約 5 万人に 1 人の発症という希少性から見逃されやすく、初発症

状の出現から診断に至るまでの期間が 15 年以上との報告もあります。 



 

 

初発症状は学童期～思春期に

皮下浮腫として現れます。部位

は四肢、顔面、陰部、体幹と

様々で、浮腫は 24 時間をピーク

に 72 時間ほどで消退します。

HAE の浮腫を引き起こすメディ

エーターはブラジキニンで、肥

満細胞を介さないため通常は蕁

麻疹を伴いません。腸管浮腫で

は腹痛、嘔気、下痢などを生

じ、原因不明の急性腹症として

誤診から開腹手術に至ることが

あります。HAE の診断未確定の

喉頭浮腫では気道閉塞から窒息、致死的経過を辿る確率が高くなるとの報告があります。

重症になりやすい腸管浮腫と喉頭浮腫には特に注意が必要です。発作の誘因は、外傷、外

科治療、精神的ストレス、感染、月経、食事、薬剤などが知られていますが、些細な刺激

で発作が起こるため、いつ発作が起こるか予測困難なことも HAE の疾患コントロールを

難しくしている一因になっています。 
HAE の病型は、C1-INH の濃度の低下があるものを HAE-1 型、C1-INH 濃度は正常な

がら活性が低下しているものを HAE-2 型、C1-INH 濃度、活性ともに正常な HAE with 
normal C1-INH（HAE-3 型）の 3 型に分類されており、HAE-1 型、2 型が大多数を占め

ています。HAE の 1～3 型は類似の臨床症状を呈するため、視診のみで鑑別はできず、鑑

別には補体 C4 と C1-INH 濃度や活性の測定、時に遺伝子検査が必要になります。HAE-1
型、2 型では、発作時・非発作時ともに血清 C4 が基準値以下に下がり、特に発作時に低

下することが知られています。 
HAE の治療は、急性発作時のオンデマンド治療、発作の誘発が予想される手術や検査

などに際しての短期予防、発作頻度を減らす目的の長期予防の三本柱となっています。

2021 年 4 月以降に、それまで無かった長期予防薬が 3 剤次々に上市され、HAE の治療環

境が大幅に改善されてきました。 
HAE は発作早期に治療を開始することで症状の重症化を防ぐことができるため、患者

自身に自分の初期症状を把握させ、重症化の危険性を認識させた上で、発作時に速やかな

行動がとれるように患者教育、指導をする必要があります。具体的には、自己注射薬の常

備、携帯を指示し、不意の発作時に速やかに自己注射ができるようにしておきます。そし

て、必要時には躊躇うことなく病院を受診することができるように、普段からしっかりと

信頼関係を築いておくことが重要です。 
 



 

 

 
おわりに 
「蕁麻疹様の皮疹を呈する皮膚疾患」の代表として、①蕁麻疹様血管炎、②色素性蕁麻

疹、③遺伝性血管性浮腫の 3 疾患を取り上げ、その特徴を纏めてみました。蕁麻疹は皮膚

科医にとってポピュラーな疾患ですが、時に診断が難しく、治療にも難渋することがあり

ます。この放送内容が、聴講された先生方の一助になれば幸いです。 
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