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研究要旨 
本研究は全身性エリテマトーデス(SLE)の総合的な診療ガイドラインを作成することを目的とする。 
本年度は、我が国の適切な SLE の診断基準（認定基準）を確立するため、症例シナリオを用いて 
ふたつの国際的な SLE 分類基準を比較した。その結果、現在用いている SLE の診断基準(ACR 分類基準)
に比べて、SLICC 分類基準を本邦診断基準として導入した場合、特異度は同等（SLICC 分類基準 vs  
ACR 分類基準 0.80 vs 0.85）なのに対して、感度は優れていた（同 0.99 vs 0.88, p<0.01）。 
正分類率は同等だった(0.89 vs 0.86)。したがって、現在用いている ACR 分類基準でなく、SLICC 分 
類基準を本邦診断基準として導入した場合、より偽陰性が少なくなり、スクリーニングに適する可 
能性がある。 
また、診療ガイドライン作成の手順として、ガイドライン骨子に関して、日本リウマチ学会、日本 
臨床免疫学会、日本腎臓学会と共同で作業チームを構成して十分な議論をおこなった。ガイドライ 
ン各チャプターの作成グループの編成、Clinical Question の作成、システマティックレビューの 
準備を行った。 



 

 
A. 研究目的 
本研究は全身性エリテマトーデ.(SLE)の本邦にお

ける初めての診療ガイドラインを作成することを

目的とする。SLE は代表的自己免疫疾患で全身の臓

器を冒し、その病態像は多様性に富む。その為、専

門家の間でも治療方針の決定に難渋することが多

い。更に近年、新たな治療薬が開発されたり、本邦

における健康保健下での使用が可能になった。これ

らが為に希少性疾患であるが、本疾患の診療を整理

し、専門医を対象とした指針を出す事は非常に重要

である。また、最近 10 年近くは、欧米他諸外国か

らも包括的診療ガイドライン作成されておらず、現

時点で本邦より作成、発表することはインパクトが

高いと考えられる。 
 

B. 研究方法 
本事業斑参加各施設を中心に、診療ガイドライン作

成グループを作成し、診療ガイドライン作成の標準

的手法となっている Grading of Recommendations 

Assessment, Development and Evaluation(GRADE)

システムを用いてシステマティックレビュー(SR)

に基づいたガイドラインを作成する。 

平成 27 年度はガイドライン作成の前提として、SLE

の診断基準の検証を行った。現在診断に流用されて

いるアメリカリウマチ学会(ACR)分類基準（表１）

と2012年にSLE臨床研究専門家集団(SLICC)が提出

した新分類基準（表２）を本邦の症例シナリオ 495

例を用いて 27 名のエキスパートの診断を基準に感

度、特異度を検討した。即ち、それぞれの施設を実

際に受診した患者（SLE 及び非 SLE 膠原病患者）の

病歴、検査結果、身体所見を同一のフォーマットに

まとめ、それらを事務局に集積して、全 495 例のシ

ナリオ集を各施設に分配した。シナリオの例を図１

に示す。ガイドライン作成の具体的方法としては、

作成グループの編成と Clinical Questions（CQ）の

設定を行う。ガイドライン作成グループでは膠原病

専門医及び一般内科を含む他科医師、患者、看護師

などの医師以外の医療関係者、医療統計学専門家、

医療経済学専門家の参加を予定している。平成 28

年度には、CQ 作成班と別に設定された実行班によっ

て SR を行い、デルファイ法などのグループプロセ

スを経てレビューを作成する。 

 

C. 研究結果 
SLICC 分類基準は ACR 分類基準に比べて特異度は同

等（SLICC 基準 vs ACR 基準  0.80[95% 信頼区間 

0.75-0.85] vs 0.85[0.80-0.89]）だったが、感度

が有意に高かった（0.99[0.96-1.00] vs 

0.88[0.83-0.92], p<0.001）。 

 症例シナリオを用い、専門医診断と ACR/SLICC 各

基準の分類能を検討した結果、SLICC 分類基準はわ

ずかに ACR 分類基準より分類能は同等で、感度は高

かった。この結果については他国・地域における検

証結果をまとめて論文報告する。現在論文作成中で

ある。 

ガイドライン作成委員会は既に、各科専門医及び医

療統計専門家を加えて編成しており、更に患者、医

師以外の医療関係者などを加えてガイドライン作

成グループを編成する。また、CQ については既に各

CQ 作成グループから提出いただき、現在修正中であ

る。 

 

D.考察  
SLICC 基準の検証については報告によってその評価

が異なり、それらを解析する。また、症例シナリオ

の専門医の診断において診断が分かれる病態像が

いくつかあることが判明しそれらを解析し、今後の

SLE 分類・診断基準の改訂・作成に提言する形で論

文報告する。 

ガイドラインは、国際的にも発表することを目的と

し、広報の方法（例えば Cochrane Review の改訂を

請け負うなど）についても検討していく。 

 

E.結論 
 

本邦での検証では SLE の診断（分類）において SLICC

新分類基準は旧来のACR分類基準に並ぶ診断（分類）

能を認めた。本邦ではじめて作成する包括的な SLE

診療ガイドラインは、今後 CQ を決定し SR を進めて

いく。 

 

F.健康危険情報 特記事項なし 



 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
図１ SLE 分類基準検証試験で用いた患者票 
患
者 

◯◯歳 女性 

病
歴 

発熱、顔面腫脹紅斑、発熱、口腔潰瘍、関節痛、
リンパ節腫大、レイノーあり、精査目的に紹介受
診。 

身
体
所
見 

38℃。頸部リンパ節腫大、口腔潰瘍、左膝関節
炎、レイノーあり。胸部聴診異常なし、筋痛・筋力
低下なし、皮膚硬化なし、皮疹なし。 

検
査
所
見 

白血球数 3200（リンパ球 1100)、Hb 8.5、Plt 39.1、
CRP 0.0、TP 8.9、Alb 4.3, TB 0.37、AST 23, 
ALT12, LDH 205,BUN 7, Cr 0.52,ANA 320X（S）, 
DNA（RIA）1.8, aSm -, aRNP 32, aSSA -, aSSB 
-,CLβ2GP1 1.3, C3 89, C4 28, CH50 53.3,     
尿所見異常なし、胸部 CT/Spiro で異常なし、MDL
で食道蠕動低下・拡張なし 
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CQ1-1

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 害

O3 害
O4 害

Q5 害死亡率（５年、10年）

治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）

腎不全進展率（ESRD: 含　透析導入率）
Cr上昇率(doubling)

指定なし

指定なし

ループス腎炎III, IVと診断された患者

医療体制の確立した地域

注　※IVCYのレジメン（NIH, EUROなど）、ステロイド投与量などは規定しない（検索を広くとるため）

注　induction therapyの奏功をいつの時点で判定？　３ヶ月？６ヶ月？

CQの構成要素

スコープでとりあげた重要臨床課題

O(outcome)のリスト

ループス腎炎III or/and  IVと診断された患者への適切な寛解導入療法は何か

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①MMF/従来治療※(IVCY+ステロイド)

②rituximab/従来治療

③calcineurin阻害剤/従来治療

④combination therapy/従来治療

P(patients, problem, population)

outcomeの内容

６ヶ月以内の寛解導入



 

CQ1-2

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 害

O3 害

O4 害

Q5 害

治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）

死亡率（５年、10年）

③calcineurin阻害剤/従来治療

④combination therapy/従来治療

O(outcome)のリスト

outcomeの内容

寛解維持率(or 再燃率）

P(対象）をどう設定するか？クラスV全体として？VのネフローゼはII、IVと同じとしてVのネフローゼあるなしで分ける？

②rituximab/従来治療

スコープでとりあげた重要臨床課題

ループス腎炎Vと診断された患者の適切な寛解導入療法は何か

CQの構成要素

P(patients, problem, population)

指定なし

指定なし

ループス腎炎Vと診断された患者

医療体制の確立した地域

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①MMf/※従来治療

腎不全進展率（ESRD:含　透析導入率）

Cr上昇率(doubling)



 

CQ2-1

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 害

O3 害

O4 害

Q5 害

治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）

死亡率（５年、10年）

③calcineurin阻害剤/従来治療

④combination therapy/従来治療

O(outcome)のリスト

outcomeの内容

寛解維持率（or 再発率）

②rituximab/従来治療

スコープでとりあげた重要臨床課題

ループス腎炎III or/and  IVと診断された患者への適切な寛解維持療法は何か

CQの構成要素

P(patients, problem, population)

指定なし

指定なし

ループス腎炎III, IVと診断され寛解導入された患者

医療体制の確立した地域

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①MMF/従来治療

腎不全進展率（ESRD: 含　透析導入率）

Cr上昇率(doubling)



 

CQ2-2

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 害

O3 害

O4 害

Q5 害

腎不全進展率（ESRD: 含　透析導入率）

Cr上昇率(doubling)

③calcineurin阻害剤/従来治療

④combination therapy/従来治療

O(outcome)のリスト

outcomeの内容

寛解維持率（or 再発率）

治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）

死亡率（５年、10年）

②rituximab/従来治療

スコープでとりあげた重要臨床課題

ループス腎炎Vと診断された患者の適切な寛解維持療法は何か

CQの構成要素

P(patients, problem, population)

指定なし

指定なし

ループス腎炎Vと診断され寛解導入された患者

医療体制の確立した地域

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①MMf/従来治療(PSL+AZT)



 

CQ3

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 益

O3 害

Q4 害

Q5 益寛解導入

高次機能の改善（回復）

死亡率（５年、10年）

③IVCY/従来治療

④HCQ(併用療法として）/従来治療

O(outcome)のリスト

outcomeの内容

全死亡率の改善効果

②rituximab/従来治療

スコープでとりあげた重要臨床課題

NPSLEと診断された患者の適切な治療は何か

CQの構成要素

P(patients, problem, population)

指定なし

指定なし

NPSLEと診断された患者

医療体制の確立した地域

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①MMf/従来治療（ステロイド大量）

治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）



 

CQ4

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 害治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）

③ステロイド内服/従来治療

O(outcome)のリスト

outcomeの内容

寛解率の改善（完全寛解、部分寛解）

②FK506外用/従来治療

スコープでとりあげた重要臨床課題

ループス皮疹と診断された患者の適切な治療は何か

CQの構成要素

P(patients, problem, population)

指定なし

指定なし

ループス皮疹と診断された患者

医療体制の確立した地域

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①HCQ内服/従来治療（ステロイド外用？）



 

CQ5（案）

性別

年齢

疾患・病態

地理的要因

その他

益か害か 重要度 採用可否

O1 益

O2 害

Q3 害

スコープでとりあげた重要臨床課題

血球減少症と診断された患者の適切な治療はなにか

CQの構成要素

P(patients, problem, population)

指定なし

⑨

指定なし

④摘脾治療/従来治療

⑤リツキシマブ/従来治療

⑥トロンボポエチン受容体作動薬/従来治療

⑩

死亡率（５年、10年）

血球減少症が診断されたSLE患者

医療体制の確立した地域

I(intervensions)/C(comparisons,controls, comparisons)のリスト

①カルシニューリン阻害剤/従来治療（ステロイド？）

②MMF/従来治療

③ステロイドパルス治療/従来治療

O(outcome)のリスト

outcomeの内容

寛解率の改善（完全寛解、部分寛解）

治療に伴う主要な合併症（感染症、卵巣機能不全）

⑦

⑧
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多発性筋炎/皮膚筋炎の国際分類基準の妥当性に関する疫学調査 

 
        研究分担者 :上阪 等 1、太田晶子 2、三森経世 3、川口鎮司 4、神田隆 5、 
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研究要旨 
国際筋炎分類基準プロジェクト（IMCCP）が提案した分類基準に基づき、我々が収集した多発(性)筋炎/皮膚筋炎
（PM/DM）群 410 例、Comparator 群 412 例の診断を行い、IMCCP 分類基準の外的妥当性を検討した。その結果、
筋生検なし、ありの症例それぞれで感度 88.1%、90.4％、特異度 95.1%、56.9％であり、IMCCP が示した彼らの
筋生検なし、ありの症例それぞれ感度 87%、93％、特異度 82％、88％と比べて、筋生検ありの特異度が低く、そ
の他は大概同等であった。これまで利用されてきた、厚生省診断基準の感度 71.0%、特異度  87.1%、古典的国際
基準である Bohan and Peter 基準の感度 76.8%、特異度 87.6%と比べれば良好である。従って、一定の注意の下、
IMCCP 分類基準を採用、利用することが妥当であると考えた。今後日本の症例に適した基準があり得るかを検討
をすることも有用と考えられる。 

 
A. 研究目的 
多 発 性 筋 炎 ／ 皮 膚 筋 炎 （ 以 下 、 PM/DM ：
Polymyositis/Dermatomyositis）は、筋力低下や皮疹
などを主症状とする炎症性筋疾患である。現在、PM/DM
の診断基準は国際的には 1975 年に発表された Bohan 
and Peter の診断基準１）が、また国内では 1992 年に厚
生省自己免疫疾患調査研究班が発表した診断基準２）が
用いられている。いずれも 20 年以上前に作成されたも
のであり、診断・検査法の進歩に十分対応していない
と考えられる。2005 年に国際筋炎分類基準プロジェク
ト(International Myositis Classification Criteria 
Project:IMCCP)として作業部会が結成され、国際診断
基準策定が開始され、大規模な症例集積が始まり、解
析が進められている。2012 年 7月に IMCCP から封入体
筋 炎 を 含 む 特 発 性 炎 症 性 筋 疾 患 （ Idiopathic 
inflammatory myopathy:IIM）の国際分類基準案（IMCCP
基準案）の初案３）が公表され、その後修正検討が進め
られ 4), 2015 年 5 月に分類基準案が確定・提案されて
いる 5）。なお、IIM には無筋炎型皮膚筋炎（ADM：
Amyopathic DM）を含む DMも含まれる。 

 本調査では、わが国の PM/DM 患者の情報を収集し、
これを対象として、IMCCP によって示された国際分類
基準案（IMCCP 基準案）の妥当性を検討するとともに、
IMCCP 案をどのように改善すべきかを検討することを
目的とした。 

 
B. 研究方法 
1, 調査対象 
対象は、2007年 1月 1日から 2012年 12月 31日に厚生
労働省「自己免疫疾患に関する調査研究班」の研究分担
者の施設で確定診断されたPM/DM患者とPM/DMとの鑑別
を要する非PM/DM 患者（Comparators）すべてである。
ただし、参加各施設の症例数が、PM/DM 患者、非 PM/DM
患者（Comparators）、それぞれ20症例を超える場合、
確定診断日が新しい患者からもれなくそれぞれ 20症例
を対象とした。また、非PM/DM 患者（Comparators）に
ついては、後述のとおり、一部の疾患に収集症例数の上
限を定めた。 

患者の選択方法は次のとおりである。 
・PM/DM 患者の選定：専門医が PM/DM と確定診断した



 

者 (表 1)。 
・非 PM/DM 患者（Comparators）の選定：専門医が非
PM/DM と確定診断した者。非 PM/DM には次の疾患を含
む(表 1)。疾患名の右に数値を示した疾患については、
各施設その数を越えないものとし、診断日が最新の者
から選択する。 
 
2, 調査方法 
対象患者について、既存の臨床データ（診療録）から、
臨床情報を収集した。これらは、診断・経過に関する
既存の臨床データであり、新たな検体収集や測定は行
っていない。 

2013 年 9 月、調査対象施設に対し調査票を送付し調
査を行った。対象となる患者について、別記調査票（表
2）に基づき性、生年月、患者背景、診断年月、診断名、
診断に関する所見等の詳細情報を調査した。 

提出された症例すべてについて膠原病内科医、神経
内科医、皮膚科医の3人より構成されるエキスパートグ
ループによって診断を検証した。 

収集したデータを用いて、国際分類基準案（IMCCP基
準案）3)-5) の他、1992 年厚生省自己免疫疾患調査研究
班の診断基準 2）、Bohan and Peter の分類基準１）の感
度と特異度を算出した。IMCCP基準案による判定の際、
利用する変数の所見が不明、欠損値の場合これを陰性と
して解析した。また発病年齢が不明の7症例については
発病年齢が18歳未満と同じ扱い（スコア0点）として
解析した。 

 
3.IMCCP 分類基準案の概要 
 最近 2015 年 5月、 IMCCP が提案した分類基準は

次のとおりである 5）。診断に使用する検査等の項目そ
れぞれに与えられたスコア（表 3）に基づいて患者そ
れぞれのスコアの合計値（Total score）を求め、スコ
アの合計値から、その患者が PM/DM である確率
probability(p)を算出する。なお、Skin rash のない
患者には筋生検を行うことを必須と提案している。 
 スコアの合計値（Total score）から probability(p)
を求める方法は以下のとおりである。 
1) Without Muscle biopsy 
Logit(p)=ln(p/(1-p))= -5.33+ Total score 
p=exp( -5.33+Total score)/(1+ exp( -5.33+Total 
score))=1/(1+exp(5.33-score)) 
2) With Muscle biopsy: 
Logit(p)=ln(p/(1-p))= -6.49+ Total score 
p=exp( -6.49+Total score)/(1+ exp( -6.49+Total 
score)) =1/(1+exp(6.49-score)) 
 
Probability にカットポイントを設定し、その値を

越えた患者を PM/DM と判定する。提案ではカットポイ
ントとして 55％を使った例を示しているが、利用者が
カットポイントを適当に決めるので良いとしている。

Total score と Probability の関係は表 4に示したと
おりである。 

さらにPM/DMと判定された患者をSubgroupに分ける
方法を表5のように提案している。Subgroup は PM、IBM、
ADM、DM、Juvenile myositis、JDM の 6つである。 

 
（倫理面への配慮） 
東京医科歯科大学で多施設共同研究として倫理審査を
受けるとともに、各参加施設で倫理審査を受け、承認さ
れた。 
 

C. 研究結果 
19 施設から患者情報が収集された。収集されたデータ
は、PM/DM 群 410 例、Comparators 群 412 例、計 822
例であった（表 6）。822 例のうち、膠原病内科の症例
が 530 例（64.5％）、神経内科が 129 例（15.7％）、皮
膚科が 163 例（19.8％）を占めていた(表 7)。確定診
断年は2007年以降2012年までの症例が784例で、2013
年の症例が 38 件あった。当初研究計画では 2012 年ま
での症例としたが、これも例外として対象に含めた(表
8)。 
 収集された症例について診断の検証を行った結果、3
例の診断名の変更があった。ADM から HDM への診断名
変更が2例、DMからADMへの変更が1例であった。PM/DM
群は、PM134 例、DM188 例、ADM64 例、Hypomyopathic DM18
例、Juvenile DM6 例であった。Comparators 群では
SLE88 例 、 Systemic vasculitis63 例 、 Systemic 
sclerosis 60 例、Mixed connective tissue disease49
例などが多くを占めていた（表 1）。 
 PM/DM 群では男 118 例、女 292 例、性比（女/男）2.47
であり、Comparators 群では男 115 例、女 297 例、性
比（女/男）2.58 であった（表 9）。確定診断年齢平均
値は、PM/DM 群 55.0 歳、Comparators 群 49.1 歳であっ
た（表10-1）。18歳未満の症例は、PM/DM群、Comparators
群それぞれ、５例（1.2％）、12 例(2.9％)と少なかっ
た。40 歳以上は、それぞれ 337 例（82.2％）、269 例
（65.3％）であった（表 10-2、図１）。 
 発病年齢平均値は、PM/DM 群 53.8 歳、Comparators
群 46.7 歳であった（表 11-1）。発病年齢が 40 歳以上
の症例は、PM/DM 群、Comparators 群それぞれ 332 例
（81％）、245 例（59.5％）であった（表 11-2、図 2）。 
 検査結果などの所見のうち、筋所見は 85％以上の症
例で、皮膚所見は 90％以上の症例で記載されていた。
その他の臨床所見の多くは 90％以上の症例で記載さ
れていたが、赤沈は約 75％、血清アルドラーゼ値は
Comparators 群では 34.0％のみの記載であった。自己
抗体検査所見は、PM/DM 群では抗核抗体、抗 Jo-1 抗体
は 95％以上が記載されていたが、その他の 7つの自己
抗体は 50～85％程度であり、Comparators 群の 9つの
自己抗体は 40～86％で記載されていた。筋生検を行っ
た症例は、PM/DM 群の 50.7%、Comparators 群の 15.8%



 

であった。筋電図検査を行った症例は、PM/DM 群の
67.3％Comparators 群の 17.0％であり、MRI を行った
症例は、PM/DM 群の 70.5％、Comparators 群の 15.3％
であり、皮膚生検を行った症例は、PM/DM 群の 42.4％、
Comparators 群の 21.1％であった（表 12）。 
 感度（PM/DM 群の中の陽性者の割合）が 50％以上と
高いのは、表 12 のうちの筋所見の 1M、8M、17M、18M、
皮膚所見の 3S、他の臨床所見 9O、臨床検査の 1L～7L、
自己抗体検査の 9L-1、筋生検所見 1B、3B、5B、12B、
筋電図所見 EMG1、EMG2、MRI 所見の MRI1、皮膚生検所
見の 13L であった。12B、2L、3L、5L、6L、13L では特
に 80%を越えていた。一方、特異度(Comparators 群の
中の陰性者の割合)は筋所見、皮膚所見など多くの所見
で90%を越えており、筋所見の5M、皮膚所見の1S～3S、
5S、7S、10S、自己抗体検査の 9L-2、筋生検所見 6B で
は特に 95%を越えていた。しかし、臨床検査 2L、6L、
7L、自己抗体 9L-1 は、40％以下と比較的低かった。Odds 
ratio(オッズ比、PM/DM の陽性オッズ（陽性者数／陰
性者数）と Comparators の陽性オッズ（陽性者数／陰
性者数）の比)は、筋所見 1M、5M、8M、16M～18M、21M、
皮膚所見 1S～3S、5S、7S、9S、10S、臨床所見の 9O、
10O、臨床検査の 1L～5L、自己抗体検査 9L-2、筋生検
所見の 3B、6B、12B、筋電図検査 EMG2、MRI 検査の MRI1、
皮膚生検所見 13L で、2 以上と高かった。17M、18M、
1S～3S、10S、6B、9L-2、13L は、Odds ratio 10 以上
と特に高かった(表 13)。 
 IMCCP 分類基準案での、合計スコア（Total score）
か ら 得 ら れ る logit(p) の 分 布 は PM/DM 群 と
Comparators 群とで大きく異なり、PM/DM 群は高く、
Comparators 群は低かった(図 3)。ROC 曲線によって両
者が有効に区別できることが示される（図 4、図 5、表
14）。合計スコア 5.53（Without muscle biopsy data）、
6.69（With muscle biopsy data）で probability 55%
であるが、55％を cut off probability とすると感度、
特異度はそれぞれ、89.3％(366/410)、89.1％(367/412)
であった。感度、特異度を筋生検の有無別にみると、
Biopsy なしの症例の感度、特異度はそれぞれ 88.1％
(178/202)、95.1％(330/347)であり、筋生検ありの症
例ではそれぞれ、90.4％(188/208)、56.9％(37/65)で
あった（表 15）。 
感度、特異度を 1992 年厚生省自己免疫疾患調査研究

班の診断基準（厚生省基準）2）、Bohan and Peter の診
断基準 1)のそれと比較すると、感度は、厚生省基準
（71.0％（解析対象から ADM を除くと 80.6％））、Bohan 
and Peter の基準（76.8％）よりも、IMCCP 分類基準案
（89.3％）が比較的高く、特異度は、厚生省基準
（87.1％）、Bohan and Peter の基準（87.6％）とほぼ
同程度であった（表 15）。 
 IMCCP 基準案に基づくサブグループ分類と真の診断
との診断一致の程度を見ると、PM、DM、ADM、JDM、IBM
が正しくサブグループ診断された者の割合はそれぞれ

70.9％、72.9％、79.7％、100％、71.4％であり、概ね
適当であった(表 16)。 
 IMCCP の報告では、彼らの感度、特異度は、筋生検 な
しの症例でそれぞれ 87％、82％、筋生検ありの症例で
それぞれ93％、88％となっている 5）。これと比較して、
日本のデータは、筋生検なしの症例では、感度 88.1%、
特異度 95.1％といずれも高く、筋生検ありの症例では
感度 90.4％、特異度 56.9％で、感度が高くないにも関
わらず、特異度が著しく低い（表 17）。 
日本のデータで、筋生検ありの症例（comparator65
例）で、特異度が低い疾患は、Inclusion body myositis
（IBM）: 14.2%(1/7)、Immune-mediated necrotizing 
myopathy(IMNM): 0%(0/3)、 Other dystrophy:60％
(6/10)、 Mixed connective tissue disease(MCTD): 
25%(2/8)、Systemic sclerosis: 33.3%(1/3)、Rimmed 
vascular distal myopathy(RVDM): 0 ％ （ 0/3 ）、
Sarcoidosis: 33.3%(1/3)である。 
 

D. 考察  
IMCCP の症例と日本の厚労省研究班の症例の感度、特
異度の違い（日本の症例で筋生検ありの症例で特異度
が低いこと）は、IMCCP の症例と日本の症例の違いで
どこまで説明できるのか考察する。IMCCP の症例と日
本の症例の違いは次のとおりである。そもそもの症例
収集方法の違いとして、 
①日本のデータでは、Comparator 群に Inclusion body 
myositis （ IBM ）、 Immune-mediated  necrotizing 
myopathy(IMNM)を入れているが、IMCCP では、IBM と
IMNM は PM/DM 群としている。  
②IMCCP では、皮疹のない患者には筋生検を行うこと
を必須としているが、日本の（ここで対象とした）患
者では、皮疹がない患者で、必ずしも筋生検を実施し
ていない患者を対象に入れている（IMCCP の症例は
我々と比べて筋生検の施行率が高いだろう）。 
があげられる。 
この他、結果として違っていた（結果として集まっ

た患者が違っていた）という点では、 
③comparator の疾患の構成割合が次のように違う。日
本の症例には小児がほとんどいない。日本の
comparator は、(IMCCP の成人 comparator507 人と比べ
て）SLE、Systemic vasculitis、MCTD などの全身性炎
症性疾患の構成割合が多い（日本 71％ vs IMCCP 35％）。
Dystorophy、myopathy, 神経筋疾患等神経内科系疾患
の占める割合が少ない（日本 10％ vs IMCCP 48％）。
皮膚科系の疾患の占める割合はやや多い（日本 10％ 
vs IMCCP ５％）。という違いがある。 
①の事実、日本のデータでは、Comparator 群に IBM、

IMNM を入れていることにより、特異度はその分下がっ
て当然である。日本のComparator群のIBMは7例、IMNM
は 3 例であり、これら全ての症例で筋生検が施行され
ている。Cut off probability を 55%とした場合の陽性



 

割合は、IBM85.7％（6/7）、IMNM100％（3/3）であった。
Comparator 群から IBM、 IMNM の 10 症例を除いて、筋
生検ありの症例の特異度を求めると、特異度 は
65.5％(36/55)と上昇する。 
②の事実が与える影響については次のように考えら

れる。日本の症例で筋生検をしていない症例は、筋生
検なしでも診断できる者であり、日本の筋生検ありの
症例は IMCCP のそれよりも、より紛らわしい症例であ
ると考えられる。そのため、筋生検ありの症例に限っ
てみれば、感度、特異度ともに低くなると考えられる。
結果的に感度はあまり変わらず、特異度が低くなって
いるが、Comparator 群では特に筋生検が必要な患者は
診断が難しい症例が多いことの反映と考えられる。 
また、comparator 群で筋生検ありの症例についてみ

てみると、Mixed connective tissue disease(MCTD)
やsystemic sclerosisの筋炎が含まれている可能性が
否定できない。MCTD や systemic sclerosis でも稀に
筋症状がでてくるが、この筋症状はこれらの疾患固有
の筋症状なのか、PM/DM の合併による PM/DM の筋症状
なのか、分かっておらず、診断が専門医によっても意
見が分かれる。筋生検ありの症例（comparator65 例）
で、これら2疾患の特異度は、MCTD: 25%(2/8)、Systemic 
sclerosis: 33.3%(1/3)である。Biopsy ありの MCTD8
例と Systemic sclerosis3 例はみな、何らかの筋症状
所見あるいは筋原性酵素上昇所見を有する症例である。
IMCCP の基準では、PM/DM の合併が疑わしい筋症状のあ
る MCTD、systemic sclerosis は偽陽性になりやすいと
いえる。これが、日本の(筋生検あり)の特異度を低く
している 1つの理由である。 
日本の症例で筋生検ありの症例で特異度が低いこと

の理由として、１．日本のデータでは、Comparator 群
に Inclusion body myositis（IBM）、Immune-mediated 
necrotizing myopathy(IMNM)が含まれていること、２．
日本でbiopsyありの症例はIMCCPの症例と比べてより
紛らわしい症例が多いと考えられること、３．日本の
comparator には、定義上 PM/DM との区別があいまいな
Mixed connective tissue disease(MCTD)や systemic 
sclerosis の筋炎が含まれている可能性があること、
があげられる。 
このような違い（IMCCP が分類基準を作った症例特

性との違い）を承知した上で、IMCCP の提案する分類
基準を利用することを提案することを検討している。 

 
E.結論 
IMCCP の提案した分類基準に基づき、我々が収集した症
例PM/DM群410例、Comparator群412例の診断を行い、
彼らの分類基準の外的妥当性を検討した。 
筋生検なし、ありの症例それぞれ、 

感度 88.1%、90.4％ 
特異度 95.1%、56.9％ であり、 
IMCCP が示した彼らの筋生検なし、ありの症例それ

ぞれ 
感度 87%、93％ 
特異度 82％、88％  
と比べて、筋生検ありの特異度が低く、その他は大概
同等であった。 
 これまで利用されてきた、厚生省診断基準 2)の感度 
71.0%、特異度 87.1%、Bohan and Peter の診断基準 1)

の感度 76.8%、特異度 87.6%と比べれば高い。よって、
考察で述べたような違いを承知した上で、当面彼らの
基準を採用、利用することが妥当であると考えた。 
今後日本の症例に適した基準があり得るのかどうか
を含めた検討を加えることが有用ではないかとも考え
られる。 
 
1)Bohan A, Peter JB. Polymyositis and 
dermatomyositis: parts 1 and 2. N Engl J Med 
1975, 292:344-347, 403-407.  
2)Tanimoto K, Nakano K, Kano S, Mori S, Ueki H, 
Nishitani H, Sato T, Kiuchi T, Ohashi Y. 
Classification criteria for polymyositis and 
dermatomyositis. J Rheumatol 1995, 22:668-674.   
3) Tjärnlund A, et al: Progress Report on Development of 
Classification Criteria for Adult and Juvenile Idiopathic 
Inflammatory Myopathies． 
4) Lundberg I, et al: ACR/EULAR Classification Criteria 
for Idiopathic Inflammatory Myopathies.2014. 
5) Lundberg I, et al: EULAR/ACR Classification 
Criteria for Idiopathic Inflammatory Myopathies
（投稿中） 
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研究要旨 
 本研究プロジェクトにおいては、自己免疫疾患であるシェーグレン症候群（SS）に焦点を当て、予防因子・
予後予測因子の解析、診断基準作成・改訂、重症度分類の確立、診療ガイドライン作成を目的とした。本研
究成果により、効率的で安全性の高いスタンダード医療が確立でき、普及することにより、患者の予後、QOL
の改善、医療費の節約化につながると期待される。 
 本疾患は、2015 年 1月から指定難病となったため、1)SS の認定のための診断基準の検証、2)重症度分類
の提唱、3)臨床調査個人票（新規、更新）案の提唱、4)治療のスタンダードとなる診療ガイドラインの制定
を目的とした。結果として、1)1999 年の旧厚労省診断基準を感度、特異度が最も高い診断基準として認定
した、2)EULAR で提唱された ESSPRI を採用し 5点以上を中症・重症と定義した、3)臨床調査個人票案（新
規、更新）を提唱した、4)診療ガイドライン制定をめざして 32 の Clinical question(CQ)を作成し、systemic 
review を遂行中である。 
 
 
A. 研究目的 
 自己免疫疾患診療の標準化、医療の質の向上・患
者の QOL の改善を目指すために、1)疫学調査及び個
人調査票に基づく統計学的病態解析による予防因
子・予後予測因子の提唱、2)ゲノム解析による予防
因子・予後予測因子の解明、3)実践的かつ国際的視
野に立った診断基準の検定・改訂、4)重症度分類の
確立、5)臨床現場で活用できる診療ガイドラインの

作成を目的とした。自己免疫疾患の医療の向上、患 
者のQOLの改善を目指すために必要不可欠な研究プ
ロジェクトである。 

 本研究では、SSを対象疾患とし、各分野の専門家
から研究体制を構築し、効率のよい建設的な研究班
を組織、運営した。 
 過去の実績として、SS に関する一次、二次疫学
調査を 2010-2011 年にすでに終了し、そのデータに



 

基づく予防・予後予測因子を提唱してきた。また、
旧厚労省改訂基準(1999 年)、改訂アメリカ・ヨー
ロッパ基準（2002 年）、アメリカリウマチ基準（2012
年）の日本における検証も進め、日本においては、
旧厚労省改定基準が感度、特異度ともに最も優れて
いると結論付けた。 
 さらに、2015 年 1月から SS が指定難病に指定さ
れたため、1)診断基準の検証、2)重症度分類の提唱
を行い、それらに基づいた臨床調査個人票（新規、
更新）案を提唱し、厚労省の指定難病の評価基準と
して活用されている。 
 本年度は、Minds に基づく診療ガイドラインの作
成を進めた。 
 このように、本班の独創的な点は、サイエンスと
臨床データに基づき、診療ガイドラインを作成し、
SS 医療の標準化を目指していることである。 
 
 
B. 研究方法 
1)診療ガイドラインの作成 
専門医による診療ガイドライン作成チームを組織
し、Minds に添う診療ガイドラインの作成を進めて
いる。スコープとして臨床課題 clinical 
question(CQ)の抽出、CQ 作成担当者、systemic 
review(SR)担当者を選定し、エビデンスに基づいた
診療ガイドラインを作成中である。 
 
（倫理面への配慮） 
ヒトの検体を使用する際には、大学の倫理委員会の
承認を得た上で、患者さんにインフォームド・コン
セントを施行し、十分に研究内容を理解してもらい、
本人の同意を得た上で研究を実行した。 
 
C.研究結果 
1)診療ガイドラインの作成 
担当の専門家により 38 の CQ を抽出した（別表）。
SR 担当者により、エビデンスレベル分類、推奨グレ
ードを作成中である（別表）。 
 
D.結論、E.考察 
1)診療ガイドラインの作成：38 の CQ を抽出し、現
在、systemic review によりエビデンスに基づく診
療ガイドラインを作成している。 
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作成目的の明確化（済）  

作成主体の決定（済）  

スコープ作成：CQの設定（済）

システマティックレビュー（SR）  

推奨作成  

診療ガイドライン草案作成  

外部評価・パブリックコメント募集  

公開  

普及・導入・評価  

改訂  

事務局・診療ガイドライン作成組織の編成（済）  

2015年3月

ガイドライン作成手順とタイムスケジュール  

・CQの決定、承認（済）  

2015年8月 ・文献スクリーニング
・定性的・定量的SR、SRレポート作成

2015年12月

・推奨文、総論の承認
・推奨の強さの決定（投票）

2016年6月

・サマリー、診療アルゴリズム完
成版、解説文の承認

2016年10月
・外部評価、パブリックコメント
の取りまとめ
・ガイドラインの修正

2016年12月
・ガイドライン最終版の承認

作成手順  

日程  作成グループでの作業  

2014年10月

・KW設定、文献検索（進行中）

・SRレポートの承認

・推奨文の作成
・総論、基本的特徴の作成  



 



 



 

 
 
 
 
 



 



 

 
 
 

 



 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 



 



 



 



 

 



 

 



 

 
 


