
があればやってみる。テストステロン
値を上げるためというよりは、症状を
改善するためにテストステロン治療を
始めるというようなスタンスです。
　山内　実際、症状の改善はいかがで
しょうか。
　松下　我々のデータを説明しますと、
約７割の方に効果があります。一方で
３割ぐらいの方はテストステロン治療
を始めても、すべての症状を改善する
わけではないのも正直なところです。
そういう方は男性ホルモンの低下がそ
ういった訴え、症状とあまり関係ない
だろうと解釈せざるをえないので、そ
ういう場合はしかるべき科に案内、例
えばメンタル的な症状が強い場合は心
療内科やメンタルクリニックに案内す
るとか、メタボリック症候群など、そ
ういった方面の改善が必要な場合は生
活習慣の改善を医師に相談するという
ようなアプローチを取っています。
　山内　実際の治療薬ですが、これは
経口薬のようなものですか、注射薬の
ようなものですか。
　松下　テストステロン製剤は筋肉注
射で行っています。海外を中心に、日
本でも自費としてはジェルやクリーム
という経皮的に吸収させるアプローチ
の塗り薬もありますが、筋肉注射のほ
うが効果が得やすいですし、症状の改
善があるかどうかを見るためには注射

製剤が非常に使いやすいので、我々は
それを使っています。保険でも日本で
は筋肉注射しか使えないので、それを
使っています。
　山内　薬の濃度などで国際的な違い
はあるのでしょうか。
　松下　塗り薬に関しては、海外でよ
く使われるものは５％と濃いもので、
症状の改善には非常に有効なのですが、
日本で販売されている塗り薬は濃度が
そんなに高くないものなので、効果が
得られる場合もありますが、海外の薬
に比べると少し効果が弱い場合もあり
ます。どうしても塗り薬をご希望とい
う場合には海外から取り寄せて販売、
処方していますが、筋肉注射は海外、
日本も含めてそんなに濃度が変わりま
せんので、それで治療を行っています。
　山内　使用期間に関しては特に縛り
はないのですね。
　松下　使用期間は特に縛りはないで
す。ただ、効果がないのにずっとやっ
ていく必要はないので、きちんとその
効果が出る出ないの見極めは、例えば
最初３カ月なり半年なり期限を設定し
ています。それは保険の縛りというよ
りは、効果を実際感じないのに１年も
２年も無駄に使う必要はないとの判断
をしているからです。
　山内　どうもありがとうございまし
た。

東京医科歯科大学大学院発生発達病態学分野教授
森　尾　友　宏

（聞き手　池田志斈）

　PFAPA症候群の診断、治療、対処法などについてご教示ください。
 ＜埼玉県開業医＞

PFAPA症候群

　池田　森尾先生、PFAPA症候群と
はどんな病気なのでしょうか。
　森尾　横文字ですので、なかなかイ
メージがつきにくいと思いますが、周
期性発熱を主体とする病気で、略語と
しては加えてアフタ性口内炎、咽頭炎、
頸部リンパ節炎などを伴う症候群を
PFAPA症候群と呼んでいます。
　池田　PFが周期性発熱、Aがアフタ
性口内炎、Pが咽頭炎、Aが頸部リン
パ節炎ですね。
　４つの症状がありますが、イメージ
として周期性発熱にアフタ性口内炎、
咽頭炎、リンパ節炎、これらは全部一
度に出てくるのでしょうか。
　森尾　周期性発熱は全例で、咽頭炎、
扁桃炎は９割ぐらいの方が症状を示さ
れて、頸部リンパ節腫大が６割ぐらい、
アフタ性口内炎が５割ぐらいです。同
時にすべて出る方もあれば、何回かの

周期に１回、アフタ性口内炎を認める
という方もいます。
　池田　その全部が出るわけではない。
ある症状は出やすいけれども、ある症
状はほとんど出ないなど、複雑な状態
ですね。診断のときに一番頼りになる
のが症状だと思いますが、症状がまち
まちな感じですね。診断はどのように
されるのでしょうか。
　森尾　最初の発熱は、小さい頃に発
症することが多く、平均３歳ぐらいで
最初のエピソードがあるといわれてい
ます。最初は咽頭炎、扁桃炎ではない
かと受診するのですが、ウイルスもば
い菌もつかまらない。また周期的に発
熱を起こすということで疑われる方が
多いです。
　池田　最初の症状だったら、最近で
あればコロナやインフルエンザを疑っ
てしまいますね。
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候群だったという方も１割ちょっとぐ
らいいるという論文もあります。
　池田　半分の方は遺伝的な背景があ
るだろうということですか。
　森尾　はい。ただ、遺伝子がわかっ
ていないのです。
　池田　遺伝があるような方は、どち
らかというと常染色体顕性遺伝ですか。
　森尾　そういう方が多いですね。
　池田　39度以上が４～５日というの
はたいへんなことだと思います。治療
はどのようにされるのでしょうか。
　森尾　承認外ですが幾つかの方法が
ありまして、予防的な方法としてはシ
メチジン、H2ブロッカーを用いると、
３～６割ぐらいで有効だといわれてい
ます。これは量が大切で、体重当たり
15～20㎎を分２で使っていただく。そ
のくらいの量が必要だといわれていま
す。
　池田　熱のないときからのむのです
か。
　森尾　そうですね。ずっとのんでい
ただくことになります。
　池田　これをのんで３～６割ぐらい
はいいという感じですが、それでもだ
めな方にはどのようにされるのでしょ
うか。
　森尾　発作のときにステロイドが有
効で、これが診断の一つの判断になる
ともいわれています。だいたい頓用で
プレドニゾロン換算で体重当たり0.5㎎
を使っていただくと大半の例で解熱す

るといわれています。
　池田　解熱したらすぐやめてしまう
のですか。
　森尾　１回使って、怪しければ同量
を12時間後や24時間後に再投与して、
熱ごとに使うというイメージです。
　池田　診断がついていて、シメチジ
ンがちょっと、という感じのときに、
プレドニゾロン0.5㎎/㎏/dayをまず頓
用でやる。
　森尾　私どもはむしろ診断的に使う
こともあります。
　池田　まずは診断のために使うので
すね。
　森尾　はい。
　池田　これは劇的に効くのですね。
　森尾　わりと劇的に効くのですが、
ただ、３～５割ぐらいの方で、使うと
周期性が乱れて短縮したりする方がい
らっしゃるので、そういう方は使いた
くないとおっしゃいます。
　池田　それは怖いですね。よかれと
思って使っていたら周期が短くなって、
４～５週間だったものが３週間とか、
そのくらいになってしまうのですか。
　森尾　そうなのです。４～５日の熱
だったのが、１日、２日でおさまるけ
れども、間隔は短くなる感じです。
　池田　それもよし悪しですね。そん
なことをしながら様子を見て、どうし
てもというときには何かほかの治療は
あるのでしょうか。
　森尾　９割以上で効くといわれてい

　森尾　はい。
　池田　ポイントは周期性に繰り返す
発熱なのですね。
　森尾　はい。
　池田　この周期はどのくらいなので
しょうか。
　森尾　これが大切で、３～８週おき
というのですが、平均が４～５週に１
回と思っていいと思います。熱の期間
が３～６日。平均が４～５日と思って
いいと思います。４～５週に１回、４～
５日間39度以上の発熱がある方、こう
いう方が典型的です。
　池田　１カ月強で１週間弱、39度以
上発熱するのですね。しんどいですね。
そういう経過があるとPFAPA症候群
を疑うということですね。
　森尾　そうですね。そういう周期を
何回か繰り返されると、これはPFAPA
症候群ではないかと疑います。
　池田　それに加えて先ほどのアフタ
性口内炎やリンパ節炎、咽頭炎という
ことですね。
　森尾　はい。先ほどの質問のように、
コロナやインフルエンザではないこと
も重要ですし、あとは例えば周期性好
中球減少症やほかの自己炎症性疾患で
はないことをしっかりと確かめていく
ことが大切です。
　池田　その辺の鑑別はやはり専門医
でないと難しいようですね。
　森尾　そうですね。ほかの自己炎症
性疾患ですと、例えば胸の痛みや、発

疹、関節炎などがあったりするのです
が、このPFAPA症候群だと、あって
も非常に軽度であるといわれています。
ただ、この辺は一度専門医に診てもら
ったほうが無難ではないかと個人的に
思っています。
　池田　先ほど一般の感染症も否定し
なければいけないということでしたが、
採血など一般の感染症と比べて有意差
が出るような検査はあるのでしょうか。
　森尾　発熱を起こしたときにCRPは
かなり上がっています。血清アミロイ
ドAなども上がるのですが、最近プロ
カルシトニンが測られ始めましたが、
これが上がらなければ感染症ではない
ことが証明されます。でもあまり測ら
ないと思います。
　池田　一つプロカルシトニンの上昇
があるかないかも参考になるのですね。
　森尾　はい。あと発作がないときは、
熱もなく完全に無症状で、炎症反応も
認めない。これも特徴です。
　池田　オン、オフがすごくはっきり
しているのですね。
　森尾　おっしゃるとおりです。
　池田　気になるところは、家族性が
あるかどうか、あるいは何か遺伝的素
因はあるかですが、そのあたりはいか
がですか。
　森尾　お子さんの親御さんの話を聞
くと、「私も小さいときに周期性の熱
を出していた」という方が３～５割い
るといわれています。親がPFAPA症

ドクターサロン67巻３月号（2 . 2023） （153）  2524 （152） ドクターサロン67巻３月号（2 . 2023）

2303_HONBUN.indd   252303_HONBUN.indd   25 2023/02/08   11:452023/02/08   11:45



候群だったという方も１割ちょっとぐ
らいいるという論文もあります。
　池田　半分の方は遺伝的な背景があ
るだろうということですか。
　森尾　はい。ただ、遺伝子がわかっ
ていないのです。
　池田　遺伝があるような方は、どち
らかというと常染色体顕性遺伝ですか。
　森尾　そういう方が多いですね。
　池田　39度以上が４～５日というの
はたいへんなことだと思います。治療
はどのようにされるのでしょうか。
　森尾　承認外ですが幾つかの方法が
ありまして、予防的な方法としてはシ
メチジン、H2ブロッカーを用いると、
３～６割ぐらいで有効だといわれてい
ます。これは量が大切で、体重当たり
15～20㎎を分２で使っていただく。そ
のくらいの量が必要だといわれていま
す。
　池田　熱のないときからのむのです
か。
　森尾　そうですね。ずっとのんでい
ただくことになります。
　池田　これをのんで３～６割ぐらい
はいいという感じですが、それでもだ
めな方にはどのようにされるのでしょ
うか。
　森尾　発作のときにステロイドが有
効で、これが診断の一つの判断になる
ともいわれています。だいたい頓用で
プレドニゾロン換算で体重当たり0.5㎎
を使っていただくと大半の例で解熱す

るといわれています。
　池田　解熱したらすぐやめてしまう
のですか。
　森尾　１回使って、怪しければ同量
を12時間後や24時間後に再投与して、
熱ごとに使うというイメージです。
　池田　診断がついていて、シメチジ
ンがちょっと、という感じのときに、
プレドニゾロン0.5㎎/㎏/dayをまず頓
用でやる。
　森尾　私どもはむしろ診断的に使う
こともあります。
　池田　まずは診断のために使うので
すね。
　森尾　はい。
　池田　これは劇的に効くのですね。
　森尾　わりと劇的に効くのですが、
ただ、３～５割ぐらいの方で、使うと
周期性が乱れて短縮したりする方がい
らっしゃるので、そういう方は使いた
くないとおっしゃいます。
　池田　それは怖いですね。よかれと
思って使っていたら周期が短くなって、
４～５週間だったものが３週間とか、
そのくらいになってしまうのですか。
　森尾　そうなのです。４～５日の熱
だったのが、１日、２日でおさまるけ
れども、間隔は短くなる感じです。
　池田　それもよし悪しですね。そん
なことをしながら様子を見て、どうし
てもというときには何かほかの治療は
あるのでしょうか。
　森尾　９割以上で効くといわれてい

　森尾　はい。
　池田　ポイントは周期性に繰り返す
発熱なのですね。
　森尾　はい。
　池田　この周期はどのくらいなので
しょうか。
　森尾　これが大切で、３～８週おき
というのですが、平均が４～５週に１
回と思っていいと思います。熱の期間
が３～６日。平均が４～５日と思って
いいと思います。４～５週に１回、４～
５日間39度以上の発熱がある方、こう
いう方が典型的です。
　池田　１カ月強で１週間弱、39度以
上発熱するのですね。しんどいですね。
そういう経過があるとPFAPA症候群
を疑うということですね。
　森尾　そうですね。そういう周期を
何回か繰り返されると、これはPFAPA
症候群ではないかと疑います。
　池田　それに加えて先ほどのアフタ
性口内炎やリンパ節炎、咽頭炎という
ことですね。
　森尾　はい。先ほどの質問のように、
コロナやインフルエンザではないこと
も重要ですし、あとは例えば周期性好
中球減少症やほかの自己炎症性疾患で
はないことをしっかりと確かめていく
ことが大切です。
　池田　その辺の鑑別はやはり専門医
でないと難しいようですね。
　森尾　そうですね。ほかの自己炎症
性疾患ですと、例えば胸の痛みや、発

疹、関節炎などがあったりするのです
が、このPFAPA症候群だと、あって
も非常に軽度であるといわれています。
ただ、この辺は一度専門医に診てもら
ったほうが無難ではないかと個人的に
思っています。
　池田　先ほど一般の感染症も否定し
なければいけないということでしたが、
採血など一般の感染症と比べて有意差
が出るような検査はあるのでしょうか。
　森尾　発熱を起こしたときにCRPは
かなり上がっています。血清アミロイ
ドAなども上がるのですが、最近プロ
カルシトニンが測られ始めましたが、
これが上がらなければ感染症ではない
ことが証明されます。でもあまり測ら
ないと思います。
　池田　一つプロカルシトニンの上昇
があるかないかも参考になるのですね。
　森尾　はい。あと発作がないときは、
熱もなく完全に無症状で、炎症反応も
認めない。これも特徴です。
　池田　オン、オフがすごくはっきり
しているのですね。
　森尾　おっしゃるとおりです。
　池田　気になるところは、家族性が
あるかどうか、あるいは何か遺伝的素
因はあるかですが、そのあたりはいか
がですか。
　森尾　お子さんの親御さんの話を聞
くと、「私も小さいときに周期性の熱
を出していた」という方が３～５割い
るといわれています。親がPFAPA症
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るのが唯一、扁桃摘出術です。ただ、
扁桃摘出術は侵襲がある手技でもある
ので、適応を慎重に検討していただく
ことになります。
　池田　なるべくは使いたくないとい
う感じですね。
　森尾　そうですね。これはだいたい
自然に治る病気なのです。
　池田　そうなのですか。
　森尾　はい。最近私たちは発症して
から８年ぐらいでおさまりますという
話をしています。以前は４～８年と言
っていたのですが、最近は８年ぐらい
とお話をさせていただいています。８
年間というのは長いですね。
　池田　そうですよね。それもイメー
ジとしては月１回、同じようなエピソ
ードが繰り返される。当然家族歴があ
る方なら親御さんもよくわかっている
から、すごくストレスになりますね。
　森尾　そうですね。
　池田　でも、８年我慢すれば何とか
なるかなという感じなのですね。
　森尾　私どもの外来でも、２～３歳
で発症した方が、９歳、10歳、11歳で
いわゆる卒業されていくというパター
ンが多いです。
　池田　成人でもあるのですか。
　森尾　重要なポイントをありがとうご
ざいます。成人が周期性発熱でPFAPA
症候群と診断されるケースがぱらぱら

と出てきました。８年たつと完全に良
くなる方が多いという話をするのです
が、まれに成人になって再発する方が
いるのです。
　池田　成人の発熱の症状も４～５週
間おきに39度以上で４～５日なのでし
ょうか。
　森尾　はい。かなりきついと思いま
す。
　池田　例えば小児のときPFAPA症
候群と診断された方が大人になって再
発したとすると、この場合もシメチジ
ンから始めるのでしょうか。
　森尾　はい。シメチジン、ステロイ
ド、扁桃摘出術などが考えられます。
　池田　成人なら扁桃摘出術もありか
という感じはしますけれどもどうです
か。
　森尾　そうですね。
　池田　成人の予後はわかっているの
でしょうか。
　森尾　まだデータが少ない状況かと
思っています。
　池田　小児のように８年ぐらいでお
さまるとはなかなかいかないのですか。
　森尾　最近成人になって再発すると
いう報告が出てきたので、何年ぐらい
で再発するかが明らかになるのにはま
だ時間がかかると思います。
　池田　どうもありがとうございまし
た。

東京医科大学小児科・思春期科学分野講師
呉　　宗　憲

（聞き手　池脇克則）

　小児および青年における起立性調節障害の診断方法や薬物療法についてご教
示ください。
 ＜埼玉県開業医＞

起立性調節障害

　池脇　起立性調節障害は子どもさん
に比較的頻度の高い疾患ですね。これ
はODと呼んでよいでしょうか。
　呉　はい。
　池脇　ODの好発年齢や年齢分布は
どうなのでしょうか。
　呉　特に日本ではと前置きさせてい
ただきますが、日本の場合、小学生の
高学年ぐらいから中高生あたりが最も
多いといわれています。ある調査によ
ると中高生の１～２割程度が診断基準
を満たすような報告もあります。
　池脇　かなり頻度が高いのですね。
１クラスに30人、40人いたら、数人あ
るいはそれ以上の子たちがODという
ことですね。
　呉　はい。
　池脇　あとから話が出てくると思い
ますが、ODはどうしても学校に行け

ない不登校の主な原因の一つのようで
すから、子どもさんにとっては非常に
大きな問題ですね。
　呉　はい。
　池脇　先ほど診断基準とおっしゃい
ましたが、ODとはどういう病気なの
でしょうか。
　呉　生物学的な機能障害としての側
面と、心理・社会的な関与の側面、こ
の２軸によってなるのですが、いわゆ
る生物学的な身体的な機能異常として
は、姿勢変化に伴う代償的な調節機構
が何らかの原因で破綻している状態。
そして多くは思春期の生理と病理の中
間に値するような脆弱さといいますか、
弱さに起因して調節障害が起こること
で様々な症状が引き起こされる。そこ
にさらに心理・社会的な関与が加わっ
てくるので、一人ひとり、かなり色が
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