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はじめに 

角化異常症の病理組織学的異常は主に表皮、特に角層にあらわれる。正常の角層の性状を

知っておくこと、ならびに角化異常の病態生理を理解しながら組織所見をみることが大切

である。 

 

正常な角層 

ホルマリン固定、パラフィン包埋された組織標本において、掌蹠以外の皮膚では正常な角

層は最下層の数層を除いて basket-weave 様を呈する（図 1）。これは角質細胞同士が辺縁の

みで接着していて、その他の部分では細胞間は層板顆粒の内容に由来する脂質が層状にみ

たされており（図２）、この脂質が標本のアルコール処理中に抜けてしまうためである。す

なわち basket-weave 様を呈している角層は、体表を覆っていたときには細胞間に脂質層が

ひろがり水分バリアとして働いていたのである。 

 

異常な角層 

１）過角化 

角質層の肥厚をいう。正常の角層とかわらない basket-weave 様を呈するものと、厚く密に

なった compact なものがある（図 1）。 

２）錯角化 

濃縮した核を有する角質層をいう。一部の疾患を除いて表皮細胞のターンオーバーが早い

ときにみられ、顆粒層の菲薄化と同時にみられることが多い。 

 

角化異常症 

1) 尋常性魚鱗癬 

Basket-weave 様の過角化とケラトヒアリン顆粒の減少、消失 がみられる（図 1）。後者を

顆粒層の消失と表現することが多いが、有棘細胞層と角層のあいだには扁平化した細胞の

層（顆粒細胞のマーカーの一つであるロリクリンは発現している）が介在している１)。 

 

2) 伴性遺伝性魚鱗癬 

Compactな過角化がみられる（図 1）。顆粒層は正常である。ステロイドサルファターゼ遺伝

子の変異による。ステロイドサルファターゼは角層中の硫酸コレステロールの硫酸基をは



ずす作用をする。角質肥厚の機序としては、角層内で増加した硫酸コレステロールがカリ

クレインなどのセリンプロテアーゼを抑制するため角質細胞の剥離が遅延するという説の

ほか、いくつかの機序が提唱されている２）。 

 

3) 水疱型先天性魚鱗癬様紅皮症 

ケラチンＫ1, Ｋ10 の遺伝子変異による遺伝性疾患。病理組織学的に表皮に特徴的な

epidermolytic hyperkeratosisと形容される変化がみられる（図３）。成書においてはこの

像を、核周囲の空疱、顆粒層の肥厚、不規則な形のケラトヒアリン顆粒の増加、

そしてコンパクトな角質肥厚と表現されている３ ）。しかし病態形成において

最も着目したいのは遺伝子変異によるケラチン線維の異常が細胞質内の好酸性

の凝集塊としてみられる点である。この変化が他の組織変化を二次的におこ

しているのである。病理組織をみるときには分子レベルの異常と関連付けて

みるように心がけると病態がよく理解できる。 

 

4) ロリクリン角皮症 

ロリクリンは辺縁帯の主成分であるが、この特殊な変異による角化症はロリクリン角皮症

と総称される。本症ではロリクリン遺伝子に１塩基の挿入変異があり、C末端のアミノ酸配

列が異常となる。変異ロリクリンは核内に異常凝集し、顆粒層上層以降の分化の障害がお

き、顆粒層の肥厚と異常角化（錯角化）がおきる４）。 

 

5) 汗孔角化症 

角化細胞の異常クローンが遠心性に拡大していく際に、正常クローンと接する面に形成さ

れる異常角化柱（Cornoid lamella）の存在に特徴づけられる疾患である（図４，５）。成

書においてはcornoid lamellaは通常は表皮内にみられるとされている５）。しかし我々は毛

包漏斗部ならびに表皮内汗管部分に高頻度に形成されているのを見出した６）(図４、図６）。

これは毛包上皮ならびに汗管上皮の下方に存在すると推定される幹細胞から正常クローン

が提供され、近傍の表皮から下降してきた汗孔角化症の異常クローンと対峙していること

の表れと考えている。 

 

おわりに 

病理組織標本を子細に観察することで分子レベルの異常と組織学的異常の関連が理解でき、

また表皮や付属器の成り立ちについても思いを致すことができる。臨床能力を高めるため

にも皮膚科医はみずから病理組織診断に携わることを勧めたい。 
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図 1 正常角化と過角化。後者の角層の性状には basket-weave 様のものと compact なもの

がある。 

図２ 表皮上層の模式図と電顕像。顆粒細胞（G）において層板顆粒（右下の電顕写真）か

ら放出された脂質(赤)が、角質細胞（C）間の接着構造(緑)の消失した中央部分で層状に細

胞間に広がる（右上の電顕像）。 

図 3  Epidermolytic hyperkeratosis。病因を最も直接的に表しているのは細胞内で凝集

したケラチン（矢印）である。 

図 4 汗孔角化症。Cornoid lamella が表皮（白矢印）のみならず、毛包漏斗部（黒矢印）

にもみられる。 

図 5 汗孔角化症。図４の症例の表皮内 cornoid lamella の強拡大。 

図６ 汗孔角化症。図４の症例の毛包漏斗部 cornoid lamella の強拡大。 
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