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研究要旨 

全身性強皮症の 3-10%には、進行する腎障害を合併すると米国では報告されている。本邦では、

5%以下の症例に合併し、極めて稀な合併症と考えられている。しかしながら、腎障害が合併すれ

ば、腎不全に進行することが多く、生命予後に関わる合併症である。治療薬としては、アンジオ

テンシン変換酵素阻害薬 (ACEI) が推奨されており、発症早期からの投与が必要である。早期発

見のための診療ガイドラインの作成として MINDS をもちいた clinical question (CQ)を作成し

た。また、重症度分類としては、eGFR を用いた分類を考案した。 

 

Ａ. 研究目的 

 全身性強皮症の腎障害は、糸球体領域の異

常は無く、細小動脈の内腔の狭窄が生じ、血

管内皮障害と高レニン血症を呈し、高血圧症

を伴う。この全身性強皮症に特徴的な腎障害

を強皮症腎(scleroderma renal crisis, SRC)

と呼ぶ 1, 2)。1980 年代に、高レニン血症を呈

することから、ACEI が治療に用いられるよう

になり、有用性が示された 3)。糸球体濾過量

(GFR)が低下する前に、ACEIを投与できれば、

腎不全と透析を回避することができる。しか

し、診断が遅れて ACEI での治療開始が遅くな

れば、腎予後にかかわってくる。そこで、早

期発見にための診療ガイドラインおよび重症

度分類を作成する。 

 

Ｂ. 研究方法 

 診断および治療のガイドラインとして、必



要な clinical question (CQ)を作成する。 

 (倫理面への配慮) 

患者の臨床データは用いないため、倫理面へ

の配慮は特になし。 

 

Ｃ. 研究結果 

 1. 重症度分類の作成 

下記の表１のようにシスタチン C を指標とし

た推定糸球体濾過量(eGFR)を基準に定義した。 

 

表１ 腎障害の重症度分類 

  eGFR (mL/分/1.73 m2) * 

1. Normal    ９０以上 

2. Mild  ６０から８９ 

3. Moderate  ４５から５９ 

4. Severe  ３０から４４ 

5. Very severe ２９以下または 

血液透析導入 

 

腎障害の原因が全身性強皮症以外の疾患とし

て診断された場合、この基準での評価から除

外する。 

*全身性強皮症では、筋肉量が低下することが

あり、筋肉量の影響を受けにくいシスタチン

Cを用いた eGFR の推算式を利用する。 

男性： (104 × Cys-C − 1.019  × 0.996 年齢) − 8 

女性： (104 × Cys-C − 1.019   × 0.996 年齢 × 

0.929)－ 8 

Cys-C： 血清シスタチン C 濃度（mg/L） 

 

 2. clinical question (CQ)の作成 

CQ 1:  SSc の腎障害は、すべて強皮症腎 

(SRC) とよばれる病態と考えて良いか？ 

CQ2:  SRC の定義は何か？ 

CQ3: 血圧が正常であっても SRC と診断する

ことは可能か？ 

CQ4: SRC を予測する因子あるいは臨床症状

は何か？ 

CQ5: SRC における重症度や予後を決定する

因子は何か？ 

CQ 6: SRC の治療に用いられる薬剤は何か？ 

CQ7: SRC の予防に ACE 阻害薬は有用か？ 

CQ8: SRC における血液透析は有用か？ 

CQ9: SRC の腎移植療法は有用か？ 

 

上記の CQ を作成した。 

 

Ｄ. 考 案 

 重症度分類に関しては、前回の厚労省強皮

症班での基準は、蛋白尿とクレアチニンで決

められていた。全身性強皮症に合併する SRC

の場合には、蛋白尿を呈することは少ない。

また、クレアチニンは、筋肉量と相関するこ

とより、シスタチン C を用いる指標に変更し

た。これにより、重症度は、糸球体濾過量に

て評価することにした。 

CQ の作成は、SRC の定義と治療方法に関して、

専門医でない内科医に理解できるように設定

した。今後のこの研究班で、CQ の回答、解説

を作成する。 

 

Ｅ. 結 論 

 今年度の達成目標である重症度分類と診療

に関する CQ を設定した。 
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