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汗孔角化症 の 電子顕微鏡 的研究

金沢大学医学 部皮 膚科学教室 ( 主任 : 福代良 一 教授)

館 博

( 昭 和5 5 年 1 月 5 日受付)

本論文 の 要 旨は
, 第2 6 回日 本皮膚科学会中部支部学術集合 ( 19 7 5 ) お よ び第77 回日本皮膚科学会

総合 ( 1 9 7 8) に お い て 発表 し た
｡

汗孔角化症 は t 特異 な角 化異常 を示 す常染色体性優

性遺伝性皮膚疾患で あ る ･ 皮疹は通常遠 心性 に 拡大 し ･

や ゝ凹ん だ萎縮性の 中心 部と 堤防状 に 隆起し た角化性

辺縁部か ら成 る暗褐色 の 局面を 形成す る ･ 組織学 的に

は, 皮疹辺縁部 の 角質層 に い わ ゆる C O r n O i d l a m e 11 a

の みられ る こ と が特徴 的であ る . しか し ,
C O r n O i d

i a m e ll a が 本当に 汗孔
一

致性 で あ る か ど うか t
こ れ

を形成する細胞が 不全角化細胞で あ る か どう か , C O r
･

n o id l a m e ll a は ど う い う過程を 経て 形成 され るの か ,

いずれ も議論 の あ る と こ ろで
, 近 年の 電子顕微鏡的研

好
川

に よ っ て も ま だ 充分に は解明 さ れ て い な い .

本研究は , 汗孔角化症の 皮疹に お け る表皮細胞の 微

細構造を検索 し ,
こ れ らの 細胞の 角化過程の 異常を 調

べ
, それ と c o r n o i d l a m ell a 形成 との 関係 を明 らか に

する こと を目 的と し て 行 な われ た .

材 料 と 方 法

材料 汗孔角化症の 患者15 例 に お い て 皮疹 を 生 検 し

て材料に し た . 1 5 例の う ち , 1 3 例 は普通 の 表在性 播種

型, 1 例 は単発性の 巨大局面型 ( 70 × 76 m m ) , 残 り 1

例は列序性角化性丘疹型で あ る .

方法 生検標本 を二 つ に 分 け ,

一

つ を 光顧用標本に ,

他を電斬用標本 に 供 し た .

電顕用標本 は
, 皮疹 の 辺綾部と 中JL ､部 と に 分 けて 作

製した . 電顕用標本作製 に 当 っ て は , 組織片 を小 さく

切っ た後 , 0 . 1 M カ コ ジ ル 酸 ナ ト リ ウ ム 緩 衝 2 .5 % ダ

ル ク
ー

ル ア ル デ ヒ ド ( P H 7 . 4 ) で 0 ℃
, 2 時間固定 ,

0 , 2 M 庶糖 含有同緩衝液 で 洗浄 ,
つ い で ベ ロ ナ

ー ル ･

酢酸塩緩衝2 % オ ス ミ ウ ム 酸( P H 7 . 4 ) で 0 ℃ , 2 時間

97

後固定 . あ と ア セ ト ン 系列で 脱水 t
ェ ボ ン 812 に 包増

し た . 薄切 は L Kl〕 Ⅲ型 ウ ル ト ロ ト ー ム 又は P o rt e r
-

B l u m M T 2 型 ウ ル ト ラ ミク ロ ト ー ム に ガ ラ ス ナ イ フ

を つ け て 行 な っ た . 超薄切片 を酢酸ウ ラ ニ ル ･ くえ ん

酸鉛東染色後, 日 立 H U 1 2 A 型 ,
日本電子J E M lO O B

ま た は 同100 C 型電 子顕微鏡 で 観察 t 写真撮影 し た . な

お , 1 〟 切片を 作り t
パ ラ ゴ ン 液 で 染色 , 電朗 的検索 に

適 した 組織片の 選定 に 用い た .

光願用標本 は 10 % 中性ホ ル マ リ ン で 固定.
パ ラ フ ィ

ン に 包埋 , 切片 を へ マ ト キ シ リ ン ･ エ オ ジ ン で 染め た .

な お , C O r n O i d l a m ell a と汗孔と の 関係 を検索す るた

め , 5 例 の 皮疹 に つ い て は連続切片を作製 し た .

成 接

Ⅰ . 光顕像

検索 し た 15 例 の 全例 に お い て ほ ゞ 同様の 光 顕 像 が

み ら れ た . す な わ ち , 皮疹 の 辺縁部で は , 角質層 は中

等度に 肥厚 ,
一 部 に柱状 の C O r n O i d l a m e ll a が あ り t

そ の 下端 は模 状 に 表皮 内 へ 験入 して い る (写 真 1 ) .

c o r n o i d l a m ell a で は , 角質細胞 は周囲の 角 質細胞 よ

り も より 密に 堆積 し , よ り 強い 好酸性を 示す . c o r n oi d

l a m e11 a の 下部 で は多角形を呈 す る角質細胞 も し ば し

ば み られ た ( 写 真 2 ) . こ れ ら の 角質細胞内に は, 不全

角化細胞の 適残核 に よく 似 た好塩 基 性 小 体 が み ら れ

た
. 皮疹辺 縁部 の 表皮 は

一

般に や ゝ 肥厚 し . 多量の ケ

ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 を含有 し た取拉細胞が 数層み られ る

が
,

C O m O i d l a m ell a の 下端 に
一

致 し た表皮の V 字形

陥凹部 で は ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒を 含ん だ細胞が 全く 存

在し な い か , 又は ごく少量 の ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 を持

A n E le c t r o n M i c r o s c o pi c S t u d y of P o r o k e r a t o si s M ib elli ･ T a k uji T a c hi
,
D e p a r t m e n t

,

Of D e r m at ol o g y , ( D i r e c t o r : P r of . R . F u k u s hir o) , S c h o ol of M e dici n e ,
K a n a z a w a

U ni v e r sit y .
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っ た顆粒細胞が 1 層み ら れ る に す ぎず . そ の た め表皮

最上層 の 細胞 と c o r n o i d l a m e 11 a の 下 端 の 角 質 細 胞

と 区別 し 難 い 場 合 が 多 か っ た ( 写 真 2 ) .
c o r n o i d

l a m ell a の 下方の 有頼層に は , 細胞質が 種 々 の 程 度 に

空胞化 し た細胞 や細胞質が 弱好酸性を 示す 異常角化細

胞が少 数認 め ら れ た( 写真 2 ) . 有棟層の 一 部 に 浮腫性

変化の み ら れ た例 も あ っ た . 5 例 に お い て は
,
連続切片

で 注意 深く 検索 した が
, 表皮 内汗管 の 開 口部 ( 汗孔)

が c o r n o i d l a m e ll a の 下端 に 一 致 と い う 所 見 は 全 く

み ら れ なか っ た
. 皮疹辺綾部 の 真皮 上層 に は軽 度の 慢

性炎症性細胞浸潤が あ り t
メ ラ ノ フ ァ

ー ジ も少 数み ら

れ た
.

皮疹 の 中心部 で は ,

一 般に 軽度 の 角質層肥厚 と軽度

の 表 皮 萎 紡 が み ら れ た .
な お , 角 質 層 の 一 部 に

c o r n o i d l a m e11 a 様構造が 時 にみ られ た . しか し , そ

の 下方の 表皮 に は , 顆粒層の 消失 や有 梯層 に お け る空

胞化細胞 の 出現 な どは み ら れ なか っ た .

Ⅱ . 電顕像

電顕像の 特徴 は検索 し た全例 に お い て ほぼ 同様 で あ

っ た
.

1 . 皮疹の 辺 線部の 所見

c o r n o i d l a m ell a の 下方 の 表皮 で は , 基底細胞の 超

徴構造 は は ゞ 正常 で あ っ た が
, 細胞質内 に メ ラ ノ ソ

ー

ム は少 な か っ た . 基底層 に は
, 正常 の 超徴構造 を示す

メ ラ ノ サ イ ト が み られ た . 有耕層 で は
, 後 に述 べ る異

常角化細胞を 除い た大多数 の 細胞 の 超微構造 は正常 の

よ う に み え た . しか し . 細胞 間隙 の 拡大 が 時に み ら れ

た
.

顕著な 変化 は C O r n Oi d l a m el l a 直下 の 頼 粒 層 の 細

胞 に 認 め ら れ た . そ こ で は , 細胞 は や ゝ 扁平化 し
, 核

も扁平で あ る が . c o r n o i d l a m ell a の 下端 に 沿 っ て 頼

粒細胞が連続 した 層を な し て い る場合 も あ り , また顆

粒細胞 と ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顧拉 を持 た な い 細胞 が 不規則

に 混在す る場合もあ っ た(写真 3 ) .
い ず れ の 場 合で も,

顆粒層の 厚 さ は薄く
,

一

般 に 比較 的少量の ケ ラ ト ヒ ア

リ ン 顆粒 を示す が( 肉真3 ) , 正常 に 近 い 量の 顆粒を 持

っ た細胞 も時 に み られ た ( 写真 4 ) .
ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆

粒 は電子密度 の 高 い ケ ラ ト ヒ ア リ ン 物質 の ト ノ フ ィ ラ

メ ン ト 束の 内部 や周囲 へ の 沈着 に よ っ て 形成 さ れ た角

ば っ た 形を 呈 し , 表皮 内 エ ク リ ン 汗 管 の 管 腔 細 胞

(1 u mi n云1 c e11) に お ける よ う な 類円形 の ケ ラ ト ヒ ア リ

ン 横松 は認 め られ な か っ た . こ れ らの 顆粒細胞 で は
,

一 般 に 細胞/ト器管 に 顕著な 変化 は認め られ な い が ( 写

真4■) , 細胞質 内に 空胞を 有す る細胞 も時 に み ら れ た

( 写真3 ) . な お , 糟糠細胞の 細胞質内 に は層板顆粒 は

比較的少な く , ま た周囲 の 細胞間隙内 に も層板顆粒 や

そ れ の 崩壊 物は 少な い よ う に み え た .

比 較的椅で は あ っ た が
. 額粒細胞 か ら角質細胞 へ の

移 行 過 程 を う か が わ せ る 移 行細 胞 が 顆 粒 細 胞 と

c o r n o i d l a m ell a の 最下位の 細胞と の 間 に 介在 し て

い た ( 写真 4 ) . 移行細胞 で は , 核膜 は消失 し , ク ロ マ

チ ン は不規則 に 凝集 し て い た . 細胞質内 に は膨化 した

ミ ト コ ン ド リ ア
, 変性 し た模様物 を含 ん だ空胞, 高電

子密度 の 小体 お よび ト ノ フ ィ ラ メ ン ト等 が み られ た
.

ミ ト コ ン ドリ ア はそ の 基質の 電子密度 が 高く なり , 限

界膿 も櫛 も大部 分が 不明瞭で あ っ た が , 剖包化したも

の は み られ なか っ た . ト ノ フ ィ ラ メ ン ト の 多く はまだ

束を な し
, 細胞質辺 縁部 で はそ れ が デ ス モ ソ

ー ム に 付

着す る像 も み ら れ た が , 個 々 の 細線維 は不明瞭で , 細

線維の 周囲 に 無定形物が 付着 し て い る よ う にみ え た
.

細胞膜 の 内面 に 沿 っ た周辺帯 ( m a r gi n a l b a n d
4)
) の形

成 は明 瞭で な か っ た .

c o r n oi d l a m ell a の 角質細胞で は , 部 位に よ っ て 超

微構造 に 若干の 差異が 認め られ た . c o r n o i d l a m ell a

の 下部で は
, 角質細胞 は多角形ま た はや ゝ 扁平で t 密

に堆積 し て い た ( 写真 5 ) .
こ れ らの 細胞内 に は

, 核や

膜構造 の 遭残 , 及 び そ れ ら を埋 めて い る角質が み られ

た . 角質 に は , 恐 ら く緑綬 間物質 の 密度 の 差異に よる

と思わ れ る電子密度 の 部 分的 差異 , す な わ ち や ゝ暗い

部位 と や ゝ 明る い 部位 の 混在 が み ら れ た が , どの 部位

で も個 々 の ケ ラ チ ン 線維 は明瞭で な く ,
ケ ラ チ ン パ タ

ー

ン は 認 め ら れ な か っ た . c o r n o i d l a m e11 a の 比較的

上部 で は
, 角質細胞 は い ず れ も著 しく 扁平で

, 細胞内

に 形の 崩れ た核 の 遺残 と ケ ラ チ ン パ タ ー ン の 明瞭で な

い 角質 は み ら れ たが , 腺構造 の 過残 は認 め られ なか っ

た . な お , C O r n O i d l a m e ll a の 下部 で も , ま た比較的

上部 に お い て も角質細胞 の 細 胞質辺縁 に は 周辺 帯の形

成 がみ ら れ た (写 真6 ) . 細胞間隙内に , 層板顆粒と

そ の 崩壊物 は少 な か っ た . な お , 顆粒細胞間に みられ

る よ う な デ ス モ ソ
ー

ム の 細胞間接着層が 時 に 認 められ

た (写 真6 ) .

c o r n o i d l a m ell a の 角質細胞 お よ び下方 の 表皮細胞

の 大多数 は上述 の よ う な超微構造 を示 し た が , 他方,

種 々 の 程度 の 退行性変化 を示 す細胞 が有 梯層 や頼粒層

に お い て 少数認 め ら れ た . そ う い う 変化の 比較的軽度

な細胞 で は , 不 規則 形の 空胞 や拡 張し た 空隙が主 に 核

の 周囲 に 目立 っ た ( 写真 7 ) .
こ れ らの 空胞や 空隙は い

ずれ も限界膜で 境さ れ , 限界膜の 外側 に は時に リ ボゾ

ー ム が 付着 して い た . 拡張 し た空隙が 核周囲腔と連絡

して い る所見 も時 に み ら れ た . こ れ ら の 所見 か ら空胞

や空隙 は拡 張 した小 職体と 考え られ た . な お ,
ミ ト コ

ン ド リ ア の 軽度の 膨化 も認 め られ た . 変化の 比較的高
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度な細胞 で は , ク ロ マ チ ン は核 の 辺縁部 に 凝 集す る傾

向を示し . 細胞質内 に は不 規則に 拡張 し た小 胞体 ･ 膨

化し た ミ ト コ ン ド リ ア ｡ ミ ト コ ン ド リ ア 櫛 の 消失 に よ

っ て 生じ た卵 円形空抱 ｡ 細胞質の 辺縁 部に は不填 別に

凝集した ト ノ フ ィ ラ メ ン ト束な ど が み ら れ た (写 真

8 ) . 変性物 を取 り込 ん だ自己 食胞も 時 に み られ た ･ 変

化の さ らに 高度 な細胞 で は t 核 は消失 , 細胞の 中心 部

に は膨化し た細胞′ト器官 と そ の 過残 ｡ 空胞 ｡ 自 己食胞

な どがあ り , 辺縁部 に は凝集 し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト 束

がみ られ た ( 写 真9 ) . ま た
, 細胞内全体 に ト ノ フ ィ ラ

メ ン トが 充満し た細 胞も み ら れ た ( 写真 10 ) . 後の 2

乱 す なわ ち , 変化の さ ら に 高度 な細胞 は異常 剛 ヒ細

掛 こ
一 致す る超微構造を 示し た . こ れ ら の 変性表皮細

胞は C O r n O i d l a m e ll a の 下方 の 有棟層 や 顆 粒 層 内 に

不規則に 個 々 パ ラ バ ラ に 存在す る が
. 時に は 変化 の 程

度の 異な っ た細胞が 数個集合状 に み ら れ る場 合も あ っ

た . 変性表皮細胞の 周囲で は細胞 間隙 は 一 般に 拡 大し ,

時に はデ ス モ ソ ー ム の 減少 もみ ら れ る が , 締融解の 所

見はな か っ た
.

2 . 皮疹 の 中心 部 の 所見

皮疹の 中心 部 で は表皮 は
一

般 に や ゝ 非 薄 で あ っ た

が
. 基底層 ･ 有鰊層 お よ び顆粒層の 細胞の 超微構造は

い ずれ も正常 の よ う で あ っ た . 基底細胞 と有鰊細胞で

は. 細胞質 内に 比較的多数 の メ ラ ノ ソ ー ム が 認め られ

た . 顆粒細胞 と 直下 の 有締細胞 で は
, 正常表皮の そ れ

らに お ける と 同様 , 多数 の 層板顆粒が み られ た ( 写真

11 ) . 角質細胞 の 超微構造 も正常表皮 に お け る それ と

は ゞ同様で あ っ た . 基底層 に は , 正 常 の 超微構造 を示

すメ ラ ノ サ イ ト が み られ た .

皮疹の 中心部 で も . ま た辺 綾部 に お い て も表皮真皮

接合部 に 異常所 見は 認め ら れ なか っ た . 真皮上層 で は ,

メ ラ ノ ソ ー

ム を 多数 貪食し た メ ラ ノ フ ァ
ー ジ が し ば し

ば見出さ れ た ( 写 真1 2 ) .

考 察

1 . e o r n oid 1 8 m e ll a の 超徴構造 に つ い て

従来, C O r n O i d l a m ell a に つ い て は ,
こ れ を 形成 す

る細胞が不全角化細胞で ある か ど う̀ か , ま た 細胞内に

みられ る好塩基性小体が 核の 過残で あ る か , そ れ と も

ケラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 で あ るか な ど . 種々 論議さ れ て き

た .

S a u n d e r s
5 )

は 組 織 化 学 的 検 索 か ら
,

C O r n O i d

l a m ell a の 角質細胞内小体を ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 と 同

性質の も の と み な し た . 他 方 , B r a u n
-

F al c o &

B al s a
即
は組織化学的 ･ 酵素化学的研 究か ら , C O r n O i d

l a m ell a の 細胞 内犠粒 を不全角化細胞の 核由来の も の
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と し た
.

c o r n o id l a m e ll a を形成す る細胞の 性質 と角化過程

に つ い て は
, 最近 の 電顧的研究 に よ っ て も意見 が

一 致

して い な い . す な わ ち , 外松 ら
1)
は C O r n O id l a m ell a の

角質細胞内に み られ る好 オ ス ミ ウ ム 性小 体の 形成過程

を 検索 , こ の 小体の
一 部 を 表皮 内汗管の 管腔細胞 内の

好 オ ス ミ ウ ム 性 小 体 に 由来 す る も の と み な し,

c o r n o i d l a m ell a 形成細 胞と管腰細胞 との 近縁 関係を

示唆 し た
. M a n n ら

2〉
は本症 の 皮疹 を電 戯 的 に 観 察t

c o rn O i d l a m ell a 下方の 額粒層 で は細胞の 多く は 類円

形 , 核 は濃縮化 , 細胞質内小器 管の 変性と 空胞化 , ケ

ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 の 減少 , 細胞 質辺縁部で の ト ノ フ ィ

ラ メ ン トの 不規則凝集 . c o r n o i d l a m e11 a 下部で も細

胞 は類円形 , 細胞 内に■ケ ラ チ ン 様物質 の 充満 , そ こ に

核や細胞 質の 洩残の 埋没等 の 所見を み , そ の こ と か ら

M i e s h e r
7) の 説 ( c o r n oi d l a m e11 a が 不全角化細胞 か

ら成 る と し , 細胞内好塩 基性物質 を核由来と する 説)

を支持 し た . S a t o ら
31
は本症 と表在性播種性日 光性 汗

孔角化症の 皮疹を 電顕的 に観察 ,
C O r n O i d l a m ell a が

2 型 の 細胞か ら成 る と し た;
一

つ は主要 な構成細胞で ,

形 は扁平 , 核 や小器管 の 適残 ･ 空胞 ･ 層板顆粒 ･ メ ラ

ノ ソ ー ム 等 を包捜 し た暗 い 細胞質を有 し ,

一 部 に ケ ラ

チ ン パ タ M ン が み られ る; 他 は C O r n Oi d l a m ell a の 中

央 部と辺縁部 に ごく少数存在す る 類 円形 の 暗 い 細 胞

で , 核や小 器菅の 適残 ･ 空虚 な空胞 ･ 高電子密度 の 顆

粒を 含ん だ 空胞等を 多数含有 ,
ケ ラ チ ン パ タ

ー

ン や ト

ノ フ ィ ラ メ ン ト 束 は 明 瞭 で な い と い う . 以 上 か ら

S a t o ら は ,
C O r n O i d l a m e 11 a が多数の 不全角化 細 胞

と少数の 異常角化細胞か ら成る こ と , そ れ は C O r n O i d

l a m ell a 下方の 表皮細胞に お け る細胞の 機能冗過 と 退

行性変化 と い う矛盾 し た二 つ の 過程 の 結果生 じた も の

と推測 し た . な お: 若干の C O r n O i d l a m ell a で は 多く

の 微絨毛 に 囲 ま れ た透明 な部分が認 め られ , か つ 下方

の 表皮 に 表 皮 内汗 管 が み ら れ た こ と か ら
, 若 手の

c o r n o i d l a m ell a は汗孔由来で あ ろ う と述 べ て い る .

c o r n o i d l a m e ll a と下方 の 表皮細胞 の 超微構造 に つ

い て の 著者 の 所 見は S a t o ら
別
の そ れ と 本 質 的 に は 変

り が な い
. 両者 の 相 遵 点 は , 著 者 の 所 見 に お い て

c o r n o id l a m e ll a 下部 の 不全角化細胞 の 多 く が 類 円

形 で あ っ た こ と
,

ま た 異 常 角 化 細 胞 が c o r n o i d

l a m ell a 下方 の 有 棟 層 や 額 粒 層 に は み ら れ た が .

c o r n o i d l a m ell a 内に は は とん ど認め られ な か っ た こ

と , 他方 , S a t o らの 所 見に お い て 汗孔由来の C O r n O i d

l a m ell a の 存在を 思 わ す所 見 の あ っ た こ と な ど で あ

る . S a t o ら は .
c o r n o i d l a m ell a の 主要な構 成細胞 で

あ る扁平 な暗 い 細胞 に お け る核 を含 めた 細胞 小器 管の
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変性 ･ 崩壊 と そ れ ら の 適残を特異現 象と して 強調し て

い る . し か し , 正常 な表皮の 角化過程 に お い て も , 細

胞
･

が 顆粒 層か ら角質層 に 移行す る際 t 水解酵素 に よ る

細胞小器管の 崩壊 は常 に 起 こ っ て い る現象 で あ り ,
た

だ変化 が急速な た め普通 は こ れ を捕捉 し難 い が , 崩壊

過程 を保持 し た移行細胞 が 時お り 見出さ れ る こ と ば よ

く 知 ら れ て い る . 著 者 の 観 察 で も , 移 行 細 胞 は

c o r n o i d l a m ell a 直下 に お い て ごく 少 数 な が ら 見 ら

れ . そ う い う細胞 内に は細胞小器官 の 朋壊 を示す所見

が あ っ た . な お . こ れ ら の 移行細胞 に
, 細胞障害 に よ

る と思わ れ る顕著な 退行性変化 は認 め られ な か っ た .

こ の こ と と c o r n o i d l a m ell a 直下の 顆粒 層 の 細 胞 に

お け る ケ ラ ト ヒ ア リ ン 物質の 種 々 の 程度の 産生低下又

は欠 落を示 し な が ら も正常角化 へ の 指向性 を失 っ て い

な い が , 細胞 の 扁平化 と細胞小器官 の 崩壊 を伴 っ た細

胞内容の 変化が完成 し な い ま ゝ の 状態 で 角質層 へ 移行

す る た め
.

c o m o i d l a m ell a 下 部で は細胞小器官の 適

残 を多 く含 んだ 類円形細胞が 見 られ る も の と 推測さ れ

る . 従 っ て
t

こ の 細胞 は形 は類円形 で あ っ て も
一

種 の

不全角 化細 胞と み なす こ とが で き る . こ の よ う な不全

角化 の 原因 は明 らか で な い が
, 可能 な原 因と し て は細

胞 の t u r n o v e r の 克進 , あ る い は こ れ と角化 の 最終 過

程 と し て の 細胞小器官の 崩壊 に 必 要な 酵素の 産生 能の

低下 ま た は酵素活性の 低下 が 考え られ る .

2 . 皮 疹辺繚部の 表皮に み られ る 異常角化 細 胞 に つ

い て

S a t o ら
3) は C O rn Oi d l a m ell a 下方 の 表 皮 に み ら れ

る異常角化細胞の 軽微構造 に つ い て 次 の よ う に述 べ て

い る . す な わ ち , C O r n Oi d l a m el l a 下方 の 有棟層上部

に ほ濃縮性 の 核 の 周囲 に 多数 の 空胞 ･ 自 己食胞 ･ 不規

則 に 凝集 した ト ノ フ ィ ラ メ ン ト束 を持 っ た細 胞が時 に

見 ら れ
,

そう い う 細胞で は デ ス モ ソ
ー

ム が
一 般に 減少

して い る . 顆粒層内 に も異常角化細胞が 少数み られ ,

中 には ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒を 持 っ た もの も あり ,
ま た

細 胞内容が核 の 過残 と凝集 し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト の み

か ら成 る もの もあ っ た と い う .

著者の 観察 で も , C O r n O i d l a m e ll a 下方 の 表皮 に は

異常角化細胞 と そ の 前段階 と して の 変性細胞が 認め ら

れ た . すな わ ち , 有棟層で は
, 核周囲の 小胞体の 拡張

と ミ ト コ ン ドリ ア の 軽度膨化を 示す細胞 , 核 ク ロ マ チ

ン の 濃縮 ･ 小胞体 の 顕著 な拡張 ･ ミ ト コ ン ドリ ア の 膨

化 と変性 ･ 細胞質辺縁部の ト ノ フ ィ ラ メ ン ト 束の 凝集

等 を示す細胞 な どが 見 られ た . ま た 有柿層上部や 頼粒

層で は , 核 の 消失 ･ 細胞中心部 に お け る変性細胞小器

官の 凝集 ･ 細胞辺縁部 に お け る ト ノ フ ィ ラ メ ン ト束 の

顕著 な凝集等を 示す細 臥 細胞 の は と ん ど全部 が凝集

し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト で 占め られ た細胞 な どが観察さ

れ た . 変化 を惹起 する原医=ま明ら か で な い が , 以上の

所見 は . 表皮細胞 に お け る細 胞小 器官 の 変性 に 始ま っ

て ト ノ フ ィ ラ メ ン ト の 凝集 に 終 る
一 連 の 退行性変化の

過程 . 退行性変化の 結果 と し て 異常角化細胞が出現す

る こ とを 示 し て い る
.

こ れ ら の 変性細胞 に お い て 興味

深 い 所見 は , 自 己 食胞 が しば し ば み られ た こ と , ま た

少量 の ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒が 時に み られ た こ と の 二っ

で あ る . 自己食胞 の 存在 は , 退 行性変化が 始ま っ た後

の 比較的早 い 時期 に は正 常分化 へ の 指向性 が未だ保持

され て お り ,
そ れ に 不都合 な 変性小器官 を自 ら処理 し

ょ ぅ と する能 力が あ っ た こ と を意 味す る . 少量 の ケ ラ

ト ヒ ア リ ン 輯粒の 存在 は , 退行性変化が 始ま っ た後で

も細胞が ケ ラ ト ヒ ア リ ン 物質の 産生能力を 保持して い

たか
,

あ る い は ケ ラ ト ヒ ア リ ン 物質産生後 間もなく退

行性変化 が始 ま っ た か
,

い ずれ か を表 わ すも の と思わ

れ る . い ずれ に して も , 分化過程の あ る 時期か ら細胞

小器官の 退行性変化が 始ま り .
その 結果 と して 細胞が

異常角化細胞 に な る こ と は 明ら か で あ る ･
こ の よ うな

異常角化細胞 の 形 成過程 は , 従来他 の 種 々 の 疾患榊)
で

み ら れ た過程 と は ゞ 同様で あ り t
H a s h i m o t o

' 0 ) の い う

表皮細胞 の 線推性変性(fil a m e n t o u s d e g e n e r a ti o n )

に
一 致す る . H a s h i m o t o

- 0)
は

, 扁平苔療 や 日光角化症

で は線維性変性 の 結果 と して の 異常細胞 が 真皮内 へ 落

下す る現象 ( a p o pt o s i s ) が み られ る こ とを指摘 し た

が
, 著者 の 観 察 で はそ う い う 現象 は認 め られ な か っ た -

3 . 皮疹中心部 の表皮細胞 に つ い て

汗孔角化症 の 皮疹 が遠心 性拡大傾 向を示 す こと を考

ぇ , 皮疹辺縁部表皮 に み られ た 諸変化 の 痕跡で も中心

部表皮 に み ら れ は し な い か と 注意 深 く 調 べ た が ,

c ｡ r n O i d l a m ell a の 残存構造の 存在以外 に は , 光郎的

に も電顧的 に も表皮 の 角化細胞 に 異常所 見は認 め られ

な か っ た . 皮疹 中心 部 の 表皮基 底層 に は 正常構造を示

す メ ラ ノ サ イ ト が 存在 , ま た基底層お よ び下位有琳層

の 表皮 細胞に は メ ラ ノ ソ
ー

ム が 多数含有さ れ て い るの

が 目立 っ た .

4 . 皮疹部 の 色素 と色 素細胞 に つ い て

皮疹辺 縁部 で は , 表皮 基底層の メ ラ ノ サ イ ト は周囲

の 正 常皮膚 に お ける よ り もや ゝ 少な い よう に み え
･
電

顛 的に も基底細胞 と有鰊細胞 の 細胞質内 に メ ラ ノ ソ
~

ム は少 なか っ た . 中心部 で は , 表皮基底層 の メ ラノ サ

イ ト数 は ほ ゞ正常 の よ う で あ り , 電顕 的に 基底細胞と

有 棟細 胞は 細胞 質内 に 多数 の メ ラ ノ ソ
ー

ム を 持ち,
そ

の 数 は周囲の 正常表皮 に お け る より もや ゝ 多 い よう に

み え た .

皮疹 辺綾 部 で も中心 部 で も , 真皮上層 に はメ ラノ ソ
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_ ム を多数食食し た メ ラ ノ フ ァ
ー ジ が み られ た . 真皮

内メ ラ ノ フ ァ
ー ジ の 出現 の メ カ ニ ズ ム に つ い て は ･ 従

来から若干の 異説が あ る ･ メ ラ ノ サ イ ト か ら真皮内 へ

脱落した メ ラ ノ ソ
ー

ム が 貪食細胞 に 倉食 さ れ る と い う

機構
川

,
表皮内 へ 達人 し た貪食細胞 が メ ラ ノ ソ ー ム を

持っ た変性表皮細胞 を食食後 ･ 再び 真皮 内 へ 戻る と い

ぅ機構
l 州 }

な ど が考 え ら れ て い る ･ ま た t 真皮 へ 落下

した変性表皮細胞 内に メ ラ ノ ソ ー ム を み た と い う 観

察
- Ol

も あ るの で
,

そ れ が 貪食細胞 に よ っ て 食食 され る

可能性も あり う る . 著者の 観察 で は , 真皮内 メ ラ ノ フ

ァ
ー ジの 出現機構 を貌明 しう る所 見は な か っ た ･ 仮 に

変性表皮細胞 の 存在 と真皮内 メ ラ ノ ブ ァ
ー ジの 出現 と

の間に関係 が あ る とす る と ∴汗孔角化症の 場 合 に は ,

メ ラ ノ フ ァ
ー ジは皮疹辺 繚部 に お い て 出現 し , 皮疹の

遠心性拡大に 伴 っ て 中心 部に 残存す る と い う臆測 も成

り立つ か も知れ な い
.

5 . 皮疹 と汗 管 との 関係に つ い て

Mi b e lli
- 6)

は初 め本症 の 病態を , 汗孔 の 角質 増 殖 を

伴っ た鰊細胞増殖 と考 え ,
こ れ を

` '

p o r o k e r a t o si s
' '

と

命名し た .
R e s pi g h i

1 8)
は汗孔 だ けで な く .

毛 鰍 こ も角

栓が存在す る こ と を 強調 し た
. S a u n d e r s

5) は本症に

特徴的な c o r n o i d l a m e ll a を ェ ク リ ン 汗菅開 口 部 の

角化 に よ っ て 形成さ れ る もの と考 え , 本症 を エ クリ ン

汗管開 口 部 の 遺 伝 的病 変 と み な し た
.

B r a u n -

F al c o & B a l s a
67

は C O r n O i d l a m ell a を 不全角化 と み

なし .必 ず し も汗孔 か ら発生す る と は 限 らぬ と し た . 外

松ら
1}
は汗 管細胞 が表皮内で 特 異的に 角化 し, 特 有 な

病像を作 る の で あ ろ う と し た . S a t o ら
引
は 汗 孔 由来

の C O r n O i d l a m ell a の 存 在 を 示 唆 し た . R e e d &

L e o n e
1 7 )

は C O r n O i d l a m e ll a 下 に 汗孔 を見 出す こ と

は稀 で あ る と し , 本症 の 成因と 汗管 と の 関係 に 否定

的で あ る .

著者の 観察 で は
､ 汗孔が 発症に 関与 して い る こ と を

示唆す る 所見は得 ら れ な か っ た .

結 論

汗孔角化症1 5 例 に お い て 皮疹を光 顕的並 び に 電 顕

的に検索し た
. 得 ら れ た結果 を要約す ると , 次の よ う

で あ る
.

皮疹の 辺 縁郡に み ら れ る C O r n O i d l a m ell a は 不 全

角化細胞 の 堆積か ら成 る . H E 標本 に お い て C O r n O i d

l a m ell a の 細胞内 に み られ る 好塩基性小体 は , 電 顆 的

に は核の 適残 で あ っ た .
c o r n o i d l a m e ll a の 直下 に 移

行細胞が 稀な が ら認 め ら れ た . c o r n o i d l a m e ll a の 下

端に は
,

ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 を持た な い 細胞も 時に 認

めら れ た
.

c o r n o i d l a m e ll a の 下方の 表皮 に は
, 種々

の 程度の 退 行性 変化を 示す細胞 が認 め られ た . そ う い

う変化の 比較的軽度な 細胞 で は , 拡張 した 小胞 体と考

え ら れ る空胞が み られ た . そ う い う変化の 比較 的高度

な細胞 で は
. 膨化 し た ミ ト コ ン ドリ ア ･ ト ノ フ ィ ラ メ

ン ト 束 ｡ 空胞 ･ 自 己食胞 な どが 認め ら れ た
.

さ らに .

ト ノ フ ィ ラ メ ン ト の 凝集塊が 細胞質の 大部分を 占めて

い る細胞 もみ られ た . c o m o i d l a m e11 a を汗孔 由来 と

思わ す よう な所 見 は光顧的に も電顕的に も全く認 め ら

れ な か っ た .

皮疹 中心 部の 真皮上層 に は多数 の メ ラ ノ フ ァ
ー ジが

認 め ら れ た . そ こ の 表皮 に は特別な異常 はみ られ な か

っ た .

稿を終 るに 当り御指導 ･ 御校閲 を頂 い た 恩師福代良
一 教授
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, 終始有益 な御助言 を頂 い た金

沢医科大学皮膚科単数宴 ･ 広椴孝衛 教授 に感謝の 恵を 表 しま

す . また技術 的な御援助 を頂 い た本学附属病院電子顕微鏡室

の 横田 輝 一 技官 お よ び 当教室 の呉座久治技 官 に 感謝 致 し ま
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写 真 説 明

記 号の 観明( 写 真3 ～

1 2 に 共通) A P : 自己 食胞 , D S :

デ ス モ ソ ー ム
,
E R : 小胞体 ,

H C : 角質細胞 , E : ケ ラ ト

ヒ ア リ ン 顧粒 ,
L G : 層板顆粒 , M : ミ ト コ ン ドリ ア

,
N :

核 ,
T F : ト ノ フ ィ ラ メ ン ト .

写 真1 . 皮疹辺 縁 部 の 光 顕 像 . 角 質層 に C O r n O i d

l a m el l a が 2 個存在 , そ の 一

つ か ら少 し離れ た 場

所に 汗孔 が み られ る
. 真皮上層 に は軽度 の 慢 性炎

症性細胞浸潤 と少数の メ ラ ノ フ ァ
ー ジ が み ら れ

る . H E
ト
×50 .

写真 2 . 皮疹辺綾部 の 光顧像 . c o r n o i d l a m e ll a の 下

部 で は 多角 形 杏 里 す る 角 質細 胞 が み ら れ る .

c o r n o i d l a m e ll a の 下方の 顆粒層 に は .
ごく 少量

の ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒を 持 っ た顆粒細胞が 1 層認

め ら れ る . 有鰊層 に は異常角化細胞 や空胞化細胞

が少 数存在. 下位有 鰊層か ら 基底 層に か け て 軽度

の 細 胞間浮腫が み られ る . H E ,
×5 00 .

写 真3 . 皮疹辺縁 部の 表皮 上 臥 c o r n o i d l a m e11 a の

下部の 角質細胞で は ∴漉縮 し た核 ( N
′

) を持 っ た

細胞が み られ る . c o r n o i d l a m ell a の 下方 で は
.

頼拉細胞 と ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒を 持 た ない 細胞が

不規則 に 混在 して い る .
×4 . 500 .

写真 4 . c o r n o i d l a m ell a 直下 の 移行細胞 . 核膜は消

失 し , ク ロ マ チ ン は不規 則に 凝集 し て い る ( N) .

細胞質 内に は膨 化 した ミ ト コ ン ド リ ア ( M ) , 変性

し た膜様物 を 含ん だ空胞 ,
ト ノ フ ィ ラ メ ン ト 束

( T F) 等 が み ら れ る . そ の 下の 糀拉 ( K ) が角 ば

っ た 形を呈 し て い る .
×11 , 5 00 .

写 真 5 . c o r n o i d l a m e 11 a の 下 部 の 角 質 細 胞.

c o r
･

n O i d l a m e11 a の 下部で は 角 質細 胞 は 多角形

で , 細胞内に 核の 過残 ( N
′

) や , 暗 い 部分と明る

い 部 分 の 混 在 し た 角 質 な ど が み ら れ る . ×

19 , 2 0 0 .

写真6 . c o r n o i d l a m ell a の 上部の 角質細胞 . 角質細

胞間 に は
, 顆粒層 で み ら れ る よう な細胞間接着層

を示 すデ ス モ ソ ー ム ( D S ) も少数認 め ら れる . 細

胞質辺縁 に は周辺 帯 ( M B) の 形成 が み ら れる .
×

78 , 7 00 .

写真7 . 皮疹辺綾 部の 表皮 有鰊層 に み ら れ た 変性細

胞 . 核の 周囲 に拡 張し た 小胞体 が み られ る . ミ ト

コ ン ド リ ア は 軽度 に 膨化 , 細胞 質の 辺 綾部 に は不

規 則 に 凝集 し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト の 束が わ ずか に

み られ る . 写 真の 左上 に は変性の よ り 高度な細胞

の 一 部が み られ る .
× 9 ,000 .

写真8 . 皮疹辺縁部の 表皮顆粒層 に み られ た 変性 細

胞 . 核 は濃縮状 , 細胞質内 に は不規則 に 拡張した

小胞体 ･ 膨化 し た ミ ト コ ン ド リ ア ･ 変性物 を取り

込 ん だ自 己食胞 な ど が み ら れ る . 細胞質辺綾部 に

は不規則 に 凝集 し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト の 束が みら

れ る .
× 10 , 000 .

写真9 . 皮疹 辺縁部 の 表皮 顆粒層 に み ら れ た 異 常角

化細胞 . 写 真8 よ り も 高度 の 変性 を示 し , 核 は消

失 , 細胞 の 中心部 に は 変性 した細 胞小 器官 と その

達残 ･ 空胞 ･ 自己食胞 な どが あ り , 辺 綾部に は凝

集 し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト 束 が み ら れ る .
×

1 0
, 0 0 0 .

写真1 0 . 皮疹辺 縁部の 表皮額粒層 に み ら れ た異常角

化細胞 . 細胞内 に 充満 し た ト ノ フ ィ ラ メ ン ト があ

り t 少数の 変性小器官 や空胞 な どが そ の 間 に埋没

し て み え る .
× 1 0

,6 0 0 .

写真 11 . 皮疹中心部 の 表皮上部 の 所見 . 顆粒細胞と

直下 の 有鰊細胞 で は , 多数 の 層板顆粒 が み られ る ･

ケ ラ ト ヒ ア リ ン 顆粒 に 特別 な 異 常 は 認 め ら れ な

い .
× 2 4 ,6 0 0 .

写真 12 . 皮疹 中心部 の 真皮上 層の メ ラ ノ フ ァ
ー ジ

･

細胞質 内に は メ ラ ノ ソ ー ム の 乗 塊 が 多数 み ら れ

る . 矢印は集 塊を 含ん だ 食胞の 限界膜 を 示す .
×

1 1 , 30 0 .
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