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1．診断基準
硬化性萎縮性苔癬の診断基準
　1．境界明瞭な萎縮を伴う白色硬化性局面がある．
　2．病理組織学的に，過角化，表皮の萎縮，液状変
性，真皮内の浮腫，リンパ球浸潤，膠原線維の硝子様
均質化（透明帯）などの所見がみられる．
　上記の 1 と 2 を満たせば硬化性萎縮性苔癬と診断．
　ただし，以下の疾患を除外する：限局性強皮症，慢
性湿疹，尋常性白斑，扁平苔蘚

2．重症度分類
硬化性萎縮性苔癬の重症度分類
　・病変による機能障害あり� 2 点
　・皮疹が多発するもの� 1 点
　・皮疹が拡大するもの� 1 点
　　点数を合計して 2 点以上は重症

3．診療ガイドライン

硬化性萎縮性苔癬（lichen sclerosus et atro-
phicus；LSA）

CQ1．他の病名で呼ばれることはあるか？
　推奨文：硬化性苔癬（lichen sclerosus）と呼ばれる
ことが多くなっている．
　推奨度：なし
　解説：本疾患は，皮膚科領域では Hallopeau によっ

て 1887 年に「lichen sclerosus et atrophicus；LSA」
として初めて報告された．泌尿器科領域で男性の外陰
部に生じたものは「balanitis xerotica obliterans」1），婦
人科領域で女性の外陰部にみられるものは「kraurosis 
vulvae」2）や「hypoplastic dystrophy」3）などと呼ばれ，
現在でもLSAと同義として使用される．また，必ずし
も萎縮性でなく，肥厚した症例もみられることから，
1976 年に Friedrich らは，lichen sclerosus et atrophi-
cusからlichen sclerosusへの病名の変更を提唱した4）．
その後，国際的にはこの病名が最も使用されるように
なってきている．これに伴い，本邦でも近年は硬化性
苔癬と呼ばれることも多いが，本研究班では硬化性萎
縮性苔癬の病名が以前より使用されており，この病名
を使用する．
CQ2．診断にどのような臨床所見が有用か？
　推奨文：性別，発症年齢，部位により臨床症状に多
少違いがあるが，圧倒的に女性の外陰部に多い．象牙
色の丘疹や局面を呈する．他疾患と鑑別する決定的な
所見に乏しいが，女性の外陰部の場合は，そう痒や痛
みを伴う刺激感，外観上の角化性変化を診断の参考に
することを提案する．
　推奨度：2D
　解説：ほとんどの症例で外陰部に生じるが，外陰部
外の症例も存在する．359 症例の LSA の検討で，男女
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表1　新Minds 推奨グレード

推奨の強さの提示について

推奨グレード

1 強く推奨する
2 提案する
なし 決められない場合

エビデンスのレベル分類

A 効果の推定値に強く確信がある
B 効果の推定値に中程度の確信がある
C 効果の推定値に対する確信は限定的である
D 効果の推定値がほとんど確信できない
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比は10：1であったとの報告があり5），女性に多い．一
般的な婦人科医での retrospective な検討では，1,675
名中 1.7％に本症がみられたとの報告がある6）．また，
女性外陰部のLSAの発症時期には，初経前と閉経後の
2 つのピークがある7）．男性の場合には，少年期から高
齢者までみられるが，30～50 歳に発症することが多
い8）．最も多くみられる女性外陰部の病変を他の疾患と
鑑別する上で重要な臨床所見は，①そう痒感や痛みを
伴う刺激感，②外観上の角化性変化である．
　性別，発症年齢，部位により臨床所見が多少異なる
ため，それぞれに分けて以下に記載する．
成人女性の外陰部 LSA
　象牙色の丘疹や局面で，浮腫，紫斑，水疱，びらん，
潰瘍，出血などを伴うことがある．ケブネル現象がみ
られることもある．肛門性器部では，萎縮性の白色調
の上皮からなる扁平な病変で，性器の周囲や肛門周囲
に広がって 8 の字型を示すこともある．扁平苔癬と異

なり，腟や子宮頸部などの外陰部の粘膜部位は侵さな
いが，皮膚粘膜境界部に生じた場合に腟入り口部の狭
窄をきたしうる．経過中に瘢痕を生じやすいので，小
陰唇の消失や陰核包皮の閉鎖，クリトリスの埋没など
を生じうる．女性においては，LSAの約30％で肛門周
囲に病変がみられ，臀部や陰股部へ拡大しうる9）．自覚
症状は通常はそう痒であり，しばしば強いそう痒が悩
みとなる．また，びらん，亀裂，腟入口の狭窄などが
生じた場合には，痛みや性交痛がみられることがある．
一方で無症状のこともあり，健診などで気づかれるこ
ともある9）．
女児の外陰部 LSA
　成人発症の女性外陰部の LSA と同様の症状を呈す
る．しかし，小児の外陰部では出血が目立つことが多
く，その場合は性的虐待と間違えられたり，性的虐待
によるケブネル現象として生じたり，悪化することも
ある10）11）．小児 LSA 15 例中 10 例（66％）に肛囲周囲

図1　硬化性萎縮性苔癬の診療アルゴリズム

表2　エビデンスレベル対応表

旧エビデンスレベル分類 本ガイドラインにおけるエビデンスレベル分類

Ⅰ システマティック・レビュー/RCTのメタアナリシス A Ⅰ，Ⅱ
Ⅱ 1つ以上のランダム化比較試験による B Ⅲ
Ⅲ 非ランダム化比較試験による C Ⅳ
Ⅳa 分析疫学的研究（コホート研究） D ⅤまたはⅥ
Ⅳb 分析疫学的研究（症例対照研究，横断研究）
Ⅴ 記述研究（症例報告やケース・シリーズ）
Ⅵ 患者データに基づかない，専門委員会や専門家個人の意見

推奨文は推奨の強さにエビデンスの強さ（A，B，C，D）を併記する．
（例）1）患者Pに対して治療 I を行うことを推奨する（1A）＝（強い推奨，強い根拠に基づく）

2）患者Pに対して治療Cに比べ治療 I を行うことを提案する（2C）＝（弱い推奨，弱い根拠に基づく）
3）患者Pに対して治療Cも治療 I も行わないことを提案する（2D）＝（弱い推奨，とても弱い根拠に基づく）
4）患者Pに対して治療 I を行わないことを強く推奨する（1B）＝（強い推奨，中程度の根拠に基づく）
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の病変がみられたとする報告12）もあり，女児も含めて
女性の肛囲周囲病変の頻度はかなり高い．
成人男性の外陰部 LSA
　LSA の好発部位は，包皮，冠状溝，亀頭部であり，
陰茎はまれである．自覚症状としては，包皮が締め付
けられる感じで，それに伴って包茎が生じうる9）．これ
はまた勃起障害や勃起時の痛みを誘発する．成人の包
茎において，11～30％にLSAがみられるとの報告もあ
る13）14）．他に排尿異常のみられることがあるが，痒みが
主症状ということは少ない．女性と異なり肛囲の病変
は稀である．また，尿道から近位に病変が及ぶことが
ある15）．
男児の外陰部 LSA
　通常は包皮で，多くは包茎を呈する．包茎の小児の
14～100％に LSA が認められる16）～18）．肛門周囲の病変
は成人男性と同様に稀である．
外陰部以外の LSA
　成人女性に多く，体幹上半分，腋窩，臀部，大腿外
側が好発部位である．典型的な皮疹は，象牙色の局面
で，外陰部と同様に出血を伴いうる．ケブネル現象は
よく認められ，外的刺激部位に生じる傾向がある．限
局性強皮症との鑑別が問題になるが，本症では皮膚表
面に角化性変化がみられ，そう痒や痛みのみられるこ
とが多い9）．
CQ3．診断に皮膚生検は有用か？
　推奨文：悪性腫瘍やその合併が疑われる場合，他の

疾患との鑑別が困難な場合は，皮膚生検の施行を推奨
する．
　推奨度：1D
　解説：診断確定のための生検は理想的ではあるが，
特徴的な臨床所見から多くの場合診断は容易であり，
部位等の問題から特に小児では施行が困難なことが多
い．鑑別疾患としては，限局性強皮症，扁平苔癬，慢
性湿疹，白斑，円盤状ループスエリテマトーデス，粘
膜類天疱瘡などが挙げられる．本疾患では，病理学的
に表皮はさまざまな厚さを呈し，最初は過角化や毛孔
角栓を示すが，後に萎縮して表皮突起は平坦化する．
その下方の真皮は帯状にヒアリン化しており，同部は
無構造で浮腫性である．しばしば同部に血管拡張や血
管外への赤血球の漏出がみられる．ヒアリン化部位の
下に帯状の細胞浸潤がみられることがあるが，時間と
ともに疎らになったり部分的になる．蛍光抗体直接法
で，特徴的な所見はみられない．表皮が肥厚した病変
では，約30％に外陰部の有棘細胞癌が出現するとの報
告もあり19），悪性腫瘍の合併が疑われる場合には，積
極的に生検を施行すべきである．なお，British Associa-
tion of Dermatologists’ guidelines for the manage-
ment of lichen sclerosus 20109）では，以下のいずれか
の場合に生検を考慮すべきと記載されている．（i）悪
性腫瘍の疑いのあるとき，（ii）十分な治療に反応しな
いとき，（iii）外陰部外に LSA がみられるとき（限局
性強皮症との重複を示唆する），（iv）色素病変がある

表 3　Clinical Question のまとめ

Clinical Question 推奨度 推奨文

CQ1　  他の病名で呼ばれる
ことはあるか？

なし 硬化性苔癬（lichen sclerosus）と呼ばれることが多くなっている．

CQ2　  診断にどのような臨
床所見が有用か？

2D 性別，発症年齢，部位により臨床症状に多少違いがあるが，圧倒的に女
性の外陰部に多い．象牙色の丘疹や局面を呈する．他疾患と鑑別する決
定的な所見に乏しいが，女性の外陰部の場合は，そう痒や痛みを伴う刺
激感，外観上の角化性変化を診断の参考にすることを提案する．

CQ3　  診断に皮膚生検は有
用か？

1D 悪性腫瘍やその合併が疑われる場合，他の疾患との鑑別が困難な場合は，
皮膚生検の施行を推奨する．

CQ4　  自然軽快することは
あるか？

2D 小児発症例では，そのような可能性も少なくないことを診療の際に考慮
することを提案する

CQ5　  副腎皮質ステロイド
の外用薬は有用か？

外陰部 LSA においては 1A，
外陰部以外の LSA において

は 1D

外陰部 LSA においては，副腎皮質ステロイドの外用は第一選択の治療
として推奨する．外陰部以外の LSA においては，副腎皮質ステロイド
の外用治療を提案する．

CQ6　  タクロリムス軟膏の
外用は有用か？

2D 外用薬として副腎皮質ステロイド外用薬より効果が勝る訳ではないが，
治療のひとつとして提案する．

CQ7　  光線療法は有用か？ 2D 副腎皮質ステロイド外用より効果が優れるというエビデンスはないが，
治療法の一つとして提案する．

CQ8　  外 科 的 治 療 は 有 用
か？

1D 悪性腫瘍や尿道口の狭窄などの合併症のある場合は，治療法のひとつと
して推奨する．
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とき（異型メラノサイトの除外），（v）第 2 選択治療
を行うとき．エビデンスレベルは低いが，当ガイドラ
イン作成委員会のコンセンサスのもと，推奨度を 1D
とした．
CQ4．自然軽快することはあるか？
　推奨文：小児発症例では，そのような可能性も少な
くないことを診療の際に考慮することを提案する．
　推奨度：2D
　解説：長期に経過を観察した大規模な検討はみられ
ない．15 例の初経前の LSA 女児にクロベタゾールプ
ロピオン酸エステル軟膏外用による初期治療導入後，
9 例（60％）に再発があり，残りの 6 例（40％）はそ
の後は自然寛解したと考えられる報告がある12）．思春
期前に LSA を生じて受診していた 75 例の女児のう
ち，21 例が思春期後も LSA を有していた20）．この 21
例中 16 例で症状の軽快がみられたが，11 例はそう痒
などのために間欠的なステロイド外用を必要とした．
ほとんどの症例で病勢の軽快がみられたが，16 例

（75％）では病変が残存し，5 例では病変が消失してい
た．251例の閉経後のLSAのデータベースを調べたと
ころ，5 例が小児期の症状の再発であり，外陰部 LSA
を有する閉経前の若年成人12例中，4例が小児期の症
状の再発であった20）．
CQ5．副腎皮質ステロイドの外用薬は有用か？
　推奨文：外陰部LSAにおいては，副腎皮質ステロイ
ドの外用は第一選択の治療として推奨する．
　推奨度：1A
　推奨文：外陰部以外のLSAにおいては，副腎皮質ス
テロイドの外用治療を提案する．
　推奨度：1D
　解説：0.05％クロベタゾールプロピオン酸エステル
軟膏（strongest）とプラセボを 3 カ月外用する 79 例
の外陰部 LSA のランダム化比較試験において，痒み，
灼熱感，痛み，性交痛などの症状の寛解は前者で75％，
後者で10％であり，肉眼的変化や病理組織学的評価も
有意に改善した21）．臨床的に包茎を認める40例のLSA
男児に 0.05％フランカルボン酸モメタゾン軟膏または
プラセボを 5 週間外用後に包皮切除術を行って評価し
たランダム化比較試験において，7例は研究から脱落，
ステロイド外用群のうち7例は臨床的に改善，10例は
変化なしであった．改善した 7 例は，病理組織学的に
早期が 5 例，中間期が 2 例であり，早期や中間期の病
変で有効と考えられた．プラセボ群では，5 例が臨床
的に悪化し，11 例は不変であった22）．いずれの研究で

も，問題となる副作用は認められていない．これらの
2 つのランダム化比較試験については，システマ
ティックレビュー/メタアナリシスにおいて，小規模の
ためエビデンスは限られるとしながらも，ステロイド
外用の有用性が示されている23）．
　成人男性の外陰部LSAにおいて，22例のLSAにク
ロベタゾールプロピオン酸エステル軟膏を 1 日 1～2
回，平均 7.1 週間外用したところ，そう痒，熱感，疼
痛，性交痛，包茎，排尿障害，病理所見が有意に改善
していたとのretrospectiveな研究の報告がある24）．ま
た，retrospectiveな検討で，66例にクロベタゾールプ
ロピオン酸エステル軟膏を 1 日 1～2 回外用したとこ
ろ，外科的治療が必要になった症例はなかったことが
報告されている25）．
　70 例の男児外陰部 LSA の検討では，局所のステロ
イド外用は症状を軽快させ，副作用も最小限であっ
た26）．111例の包茎を有する男児のprospectiveな研究
で，1 カ月ベタメタゾンを外用したところ，80％では
包茎が改善し，10％は外用継続が必要で，残り 10％は
治療抵抗性で包皮切除術を必要とした27）．また，中等
度の強さのステロイド外用の効果をみるプラセボ対照
比較試験において，ステロイド外用は早期や中間期の
症例を改善させ，晩期の症例のさらなる悪化を防ぐ可
能性が示されている22）．
　どのステロイド外用薬が有用かを比較したランダム
化比較試験の報告はみられない．しかし，クロベタゾー
ルプロピオン酸エステル軟膏が通常使用され，54～
66％の症例で外陰部 LSA の症状が完全になくなると
報告されている28）29）が，高齢者では若年者より寛解率が
低い28）．また，クロベタゾールプロピオン酸エステル
軟膏を 6 カ月外用継続しても，問題となる副作用はみ
られなかったとの報告30）もあり，これまで感染症や発
癌の増加などを含めた問題となる副作用は指摘されて
いない．
　使用方法に関して定まったものはないが，British 
Association of Dermatologists’ guidelines for the man-
agement of lichen sclerosus 20109）では，以下のような
使用案が記載されている．新たに診断された症例では，
クロベタゾールプロピオン酸エステル軟膏を夜に 1 回
4 週間外用を継続し，その後隔日で 4 週間，さらに週
に 2 回 4 週間外用する．使用回数の減少とともに再燃
した場合には，回数を再び増やして軽快してから，ま
た回数を減らしていく．有効な場合には，過角化，出
血，亀裂，びらんなどが軽快するが，萎縮，瘢痕，白
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色調の色の変化は残存する．
　外陰部外のLSAについては，ランダム化比較試験な
どはなく，クロベタゾールプロピオン酸エステル軟膏
がよく使用される．外陰部のLSAと比べてステロイド
外用の効果が弱い．エビデンスは乏しいものの，当ガ
イドライン作成委員会のコンセンサスとして，外陰部
外の LSA に対するステロイド外用治療の推奨度を 1D
とした．
CQ6．タクロリムス軟膏の外用は有用か？
　推奨文：外用薬として副腎皮質ステロイド外用薬よ
り効果が勝る訳ではないが，治療のひとつとして提案
する．
　推奨度：2D
　解説：成人女性の外陰部LSAでは，タクロリムスの
外用が有用であったとする少数の報告がある31）．以前
の治療に抵抗性ないし反応に乏しかった 11 例の LSA
患者に対して，0.1％タクロリムス軟膏を 1 日 2 回，6
週間外用し，さらに 6 週間かけて減量していった．客
観的なパラメータには影響が乏しかったが，症状の改
善や寛解が認められた．また，多施設での84症例（女
性 49 例，男性 32 例，女児 3 例）の活動性のある LSA 
79 例（外陰部，5 例が外陰部外）に対して，0.1％タク
ロリムス軟膏を 1 日 2 回外用したところ，24 週の時点
で43％の症例において活動性のあるLSAが消失した．
18 カ月間の経過観察期間中に重篤な副作用はみられ
ず，安全で効果的な治療であることが示唆されてい
る32）．58 例の女性の外陰部 LSA において，3 カ月間に
わたって，0.05％のクロベタゾールプロピオン酸エス
テル軟膏外用と 0.1％タクロリムス軟膏外用の二重盲
検ランダム化試験を施行したところ，ステロイド外用
群の方が，臨床所見の消失した症例が多く，臨床所見
と症状の消失した症例も有意に多かった33）．この結果
からは，ステロイドがタクロリムスより有用と考えら
れる．16 名の活動性のある LSA にタクロリムス軟膏
1日2回外用し，治療効果が検討されている34）．この中
で，外陰部の 10 症例では 5 例で寛解，4 例で部分寛解
が得られたが，経過中に 6 例が再燃した．外陰部外の
症例では 1 例が部分寛解を呈したのみで，5 例では反
応がみられなかった．
　本治療法は，ステロイドと異なり皮膚萎縮を招かな
い利点があるが，ステロイドに効果が勝る訳ではなく，
特に外陰部外の病変には効果が乏しいようである．悪
性腫瘍が発生したとの報告もあり35）36），より大規模で長
期的な安全性の検討が必要である．

CQ7．光線療法は有用か？
　推奨文：副腎皮質ステロイド外用より効果が優れる
というエビデンスはないが，治療法の一つとして提案
する．
　推奨度：2D
　解説：ステロイドの外用や局所注射を含む他の治療
で5年以上有意な改善がみられなかった外陰肛囲LSA
の 5 例（成人の男性 2 例，女性 3 例）に外用 Psoralen-
UVA（PUVA）療法を施行したところ，罹病期間が20
年以上と最も長かった男性 1 例は不変であったが，男
性 1 例と女性 1 例は改善がみられた．また，罹病期間
が5年以上と5例の中では最も短かった女性2例では，
著明な改善がみられている37）．
　外陰部以外の LSA 10 例の検討で，低用量の UVA1
療法が臨床症状や超音波エコーで測定した皮膚の肥厚
を有意に改善したとの報告がある38）．また，最強ラン
クのステロイド外用や局注で有意な改善がみられな
かった成人の男性2例，女性3例の難治性外陰部LSA
にUVA1を照射した検討で，最初は7例中 5例で軽快
がみられたが，そのうちの 2 例は再燃した．再燃しな
かった 3 例では，その後間欠的なステロイド外用の継
続で症状のコントロールが可能になった39）．
　30 例の外陰部 LS において，UVA1 光線療法（50 J/
cm2 を週に 4 回自宅で照射）と 0.05％のクロベタゾー
ルプロピオン酸エステル軟膏外用 1 日 1 回の 3 カ月間
のランダム化比較試験において，total clinician’s score
の平均は，UVA1 光線療法が 35.6％の減少，軟膏が
51.4％の減少と，いずれも有意に低下していたが，両
群間には有意差がみられなかった．痒みのVAS score，
Skindex-29，超音波所見，組織所見などでは，軟膏で
効果がみられたのに対して，UVA1 療法では有意な効
果がみられなかった40）．
　UVBの検討に関する報告については，narrow-band 
UVB が外陰部外の LSA に有用であったとの症例報告
がみられるのみである41）．
CQ8．外科的治療は有用か？
　推奨文：悪性腫瘍や尿道口の狭窄などの合併症のあ
る場合は，治療法のひとつとして推奨する．
　推奨度：1D
　解説：
成人女性の外陰部 LSA
　British Association of Dermatologists’ guidelines 
for the management of lichen sclerosus 2010では，外
陰部組織の切除は通常のLSAでは適応がなく，悪性腫
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瘍や機能障害がある場合に限って手術は行うべきとの
記載がある9）．
成人男性の外陰部 LSA
　多施設における 215 例の平均罹病期間 5 年の男性陰
茎部の LSA において，包皮切除術は 100％，尿道口切
開は 80％，包皮切除術と尿道口切開の組み合わせは
100％，さまざまな手技の尿道形成は 73～91％で奏効
したとの報告がある42）．一方，包茎に対して過去に包
皮切除術を受け，採取した包皮に LSA が確認された
20 例のうち，11 例はその後も LSA が残存していたと
の報告がある．しかも，その中の 3 名では，手術後瘢
痕部位に LSA が認められている8）．包皮切除を受けた
男性におけるLSAの発症は確かに稀だが，包皮切除が
必ずしもその後の LSA の悪化を予防できるようでは
ないようである．ただし，LSAにより生じた外尿道口
狭窄症に対しては，尿道拡張術や尿道再建手術などが
通常行われる．
小児の外陰部 LSA
　包茎に対して包皮切除術を施行しても，半数以上で
LSA が残存することが報告されている8）．このため，
まずはステロイド外用などの保存的な治療から開始
し，外科的治療はそれらの治療に抵抗性の場合に考慮
すべきである．
外陰部外の LSA
　病変部の皮膚削除術が，行われることがある43）．
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