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1. はじめに

掌蹠膿疱症性骨関節炎(pustulotic arthro-osteitis; PAO)は日本人に多い疾患で、掌蹠

膿疱症（palmoplantar pustulosis; PPP）に伴う骨関節疾患として、東京大学整形外科の園

嵜秀吉先生により 1979 年に世界に先駆け報告された 1)。その後海外からざそう-膿疱症-骨

過形成-骨炎症候群（Syndrome Acne-Pustulosis-Hyperostosis-steitis; SAPHO）が報告さ

れ、PAO は SAPHO 症候群の一疾患として認識されている。したがって PAO より SAPHO 症候群

として本疾患を認識されている先生方も少なからずおられるのが現状である。最近行われた

Grappa Survey2)でも本邦での SAPHO 症候群のほとんどは PAO であることが示されている。

また一般的には前胸壁の骨関節炎がよく知られているが、症例によっては強直性脊椎炎様の

体軸関節病変を来すこともあり、骨関節炎の臨床症状は非常に多彩である。現時点では PAO

の骨関節病変病態が完全に解明されているわけではなく、その診断や治療指針も明確に示さ

れているわけではない。しかし一方で PPP の発症に遠隔臓器での病巣感染の関与が示され、

そのほとんどが無症状であること、また病巣感染巣に対する治療が重要であることが示され

ている。本疾患の診断・治療には整形外科・リウマチ科や皮膚科のみならず耳鼻咽喉科や歯

科との横断的診療連携が必須である。

2. 疫学

2023 年に厚生労働省難病政策事業研究班（冨田班）により初めての全国疫学調査が実施

された 3)。全国の整形外科・リウマチ科・小児科・皮膚科の病院を対象に全国疫学調査マ

ニュアルに従い調査した。一次調査の回収率は 54.0%(1.632 施設/3,024 施設)で、報告患者

数は 2,386 人で、患者数は 5,100 人(95%信頼区間:4,400-5,800)と推計された。男性 16%、

女性 84%で、女性の割合が高値であった。1981 年の旧基準を満たす症例は 85%にみられたが、

15%は旧基準を満たさない症例であった。PPP の診断は 95%が皮膚科専門医により行われてい

た。調査時年齢は中央値で男性 57.8 歳 vs 女性 57.2 歳、PAO 確定診断時年齢は男性 55.1

歳 vs 女性 54.5 歳と男女で大きな違いは見られなかった。推定 PAO の発症から確定診断ま

での期間は男性 0.7 年 vs 女性 1.0 年で 1 年未満に診断される症例が多くを占めるものの、

10 年以上を要する症例もみられた。臨床症状では前胸部の腫脹や圧痛は男性 73.6% 女性

82.5%と最も高く、ついで脊椎の痛みが男性 41.3%、女性 40.8%にみられた。扁桃炎や歯周炎・

副鼻腔炎などの関節外症状は男性 61.7% 、女性 68.2%に見られた。前胸部に圧痛や腫脹を有



する症例のうち、単純 X 線で異常を生じた症例は男性 36.4% 女性 54.7%であったが、MRI で

は男性 100% 女性 89.0%と MRI の方が異常を認める割合が高値であった。また、単純 X線で

異常を有していない症例でも 88.6%に MRI で異常を認めていた。

3. PAO の診断

Sonozaki らが PAO と診断した基準（図１）4)は 1.PPP と診断されている、2. 前胸壁に骨関

節炎を示す所見として、左右いずれかの胸鎖・胸肋部位または胸骨角に圧痛を伴う明らかな

腫脹あるいは、左右いずれかの胸鎖・胸肋部位または胸骨角に圧痛と同部位の X 線画像異常

を満たす患者であった。本診断基準はある程度進行した症例を想定しており、より早期の症

例を見出すためには十分でなかった。2022 年に厚生労働省難病政策事業研究班（冨田班）

により改訂 PAO 診断ガイダンス（図２）が提唱された 5, 6)。1. PPP の診断は、皮膚科専門

医の診断が必須であること、2. 前胸壁（胸骨・鎖骨・第 1-7 肋軟骨・剣状突起）の解剖学

的部位を明確にしたこと、3. 前胸壁以外の病変を診断基準に組み入れたこと、4. 早期診断

のため単純 X 線画像に加えて核磁気共鳴画像法 magnetic resonance imaging(MRI)を診断基

準に組み入れたこと、5. 画像における異常所見を明確化したこと、6. 診断時に鑑別を十分

に考慮すべき疾患を示したことである。



4. PAO の病因

本邦においてPPPの有病率は0.1-0.2%と報告7)されており、その10—30%に PAOを伴う3）。

PPP の病因や悪化因子として、喫煙・病巣扁桃、歯周炎などの病巣感染・便秘や下痢などの

腸症状・金属アレルギー・糖尿病、自己免疫性甲状腺炎など多様性がある。PPP に伴う PAO

においても同様に、病巣感染や腸症状など単独または複数の病因が関与していると考えられ

ている。ただし金属アレルギーについては PAO への関与は明らかな科学的エビデンスはされ

ていない。PPP のおよそ 3/4 の症例で病巣扁桃、歯性病巣感染、副鼻腔炎、上咽頭炎などの

病巣感染が発症に関与しており 7)、それを除去することにより治癒または略治することか

ら 8)、喫煙ならび病因として最も重要と考えられる。病巣感染は PAO の病因も関与してい

ることも示されている。PPP における喫煙率は人種を問わず高く、本邦でも 60-80％を占め

ている 9)。禁煙のみで治癒する例は稀であるが、喫煙量の増加でしばしば皮膚や骨関節症

状が増悪することは知られており、重要な増悪因子と考えられる。

5. PAO の骨関節症状

PAO の代表的骨関節症状に前胸壁症状があり、約 80%に前胸壁病変を伴う。前胸壁病変に

は鎖骨炎、胸骨炎、胸鎖関節炎、胸肋関節炎、肋骨炎、肋軟骨炎またそれに伴う骨肥厚を認

める。炎症部位に一致して疼痛があり、発赤、腫脹、圧痛を認めるものの、炎症初期には腫

脹や発赤が明確ではないこともある。疼痛や画像所見よる炎症所見にくらべ視診や血液検査



よる異常所見は乏しいこともあり注意が必要である。PAO の脊椎・骨盤症状は約 30%に認め

られ 10),病変は頸椎から仙椎まで全脊椎に生じうる。脊椎・骨盤症状は、椎体や骨盤の靱

帯付着部炎、椎体炎、腸骨炎、座骨炎、恥骨炎、仙腸関節炎、またそれに伴う脊椎強直があ

る。脊椎強直を来した症例では画像上、強直性脊椎炎と鑑別が非常に困難な症例もあり（図

３）、注意を要する。PAO の関節・関節周囲症状は 20-40%に認められる。全身の関節・関節

周囲に発症する可能性はあるが、肩関節、膝関節、足関節、手関節、顎関節が多い。稀では

あるが頭蓋骨や長管骨にも発症する。

6.PAO の治療

PAO においては、骨・関節および皮膚症状の改善、不可逆的な構造的変化の予防、QOL 最

大化のため早期診断、早期治療介入が重要である。ただし疼痛は自然寛解することもあるた

め、特に治療を要さない例もあることには留意する必要がある。治療として未だエビデンス

の確立したものはなく、治療ガイドラインも存在しない状況である。主には保険適応外の薬

剤を使用した薬物療法が行われているのが現状であり、その使用には十分な注意を要する。

IL-23 阻害薬は PPP に保険適応があり、PAO の骨関節症状にも有効性が示されている。禁煙

指導、病巣感染の検索およびその除去なども重要である。



7. おわりに

これまで SAPHO 症候群は脊椎関節炎には含まれない類縁疾患として捉えられてきた。しか

し GRAPPA survey2)においても 49%が脊椎関節炎の subtype であると回答しており、世界的

にもその疾患概念はいまだ定まっていない。さらに PAO を含めた成人慢性非細菌性骨炎は体

軸性脊椎関節炎や乾癬性関節炎と臨床的には重複する疾患群である可能性が示唆されてお

り 11)、今後の PAO の詳細な病態解明、治療法の確立が期待される。
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