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研究要旨 

好酸球性筋膜炎のガイドラインの作成のため、H26 年度は clinical question (CQ)を設定し、

H27 年度は最新のエビデンスをもとに各 CQ の推奨文や解説の作成を行った。そして H28 年度は

パブリックコメントの募集を行い、ガイドラインを完成させることができた。 

 

Ａ. 研究目的 

 全身性強皮症をはじめとする皮膚線維化疾

患は一般に難治であるため早期診断・早期治

療が既存の治療法の有効性を高める最も効果

的な方法である。全身性強皮症について、強

皮症研究班では 2004 年 11 月に班研究として

「強皮症における診断基準・重症度分類・治

療指針」を作成・公表したが、これに 2002 年

に作成した診断基準を加え、さらに治療の進

歩を盛り込んだものを 2007 改訂版とし、一般

臨床の場に提供した。さらに 3年後の 2010 年、

欧米で多数のコントロール試験が行われ、EBM

に基づいた診療ガイドラインを作成すること

が可能となってきた状況をみて、厚生労働省

強皮症調査研究班の班員と強皮症研究会議の

代表世話人により構成された強皮症診療ガイ

ドライン作成委員会によりEBM に基づいたガ

イドラインが全く新たに作成された。今後も

さらに強皮症診療医リストやオンライン患者

相談を充実させることによって早期診断を促

進するシステムが構築される予定である。ま

た、2002 年に開始された重症型強皮症早期例

の登録・経過観察事業を継続し、活動性や予

後と関連する因子などの解析を続ける予定で

あり、これにより早期診断された症例のうち

早期治療を行うべき症例が抽出可能となる。 

 一方、皮膚線維化疾患には他にも限局性強

皮症、硬化性萎縮性苔癬、好酸球性筋膜炎な

どがあるが、これらの診断基準・重症度分類・

診療ガイドラインは未だ作成されていない。

本研究事業において我々は 3 年間でこれらの
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皮膚線維化疾患の診断基準、重症度分類そし

て診療ガイドラインを作成する計画である。 

 

Ｂ. 研究方法 

・ガイドライン作成の流れ 

 最初に、全委員から治療上問題となりうる

事項および治療と密接に関連する事項を質問

形式としたものを CQ 案として収集した。本

分担研究者がそのリストを整理した後、委員

全員で検討し取捨選択した。 

 次にそれぞれの CQ に解答するため、国内

外の文献や資料を網羅的に収集し、「エビデ

ンスレベルの分類基準」に従ってレベル I か

ら VI までの 6段階に分類した(表 1)。 

 続いて、レベル分類した文献をもとに、本

邦における医療状況や人種差も考慮しつつ、

CQ に対する推奨文を作成した。さらに、Minds 

診療グレード(表 2)に基づいて、[1]：強く推

奨する、[2]：弱く推奨する、の 2通りおよび

エビデンスの強さ(A-D)を明記した。推奨文

の後には「解説」を付記し、根拠となる文献

の要約や解説を記載した。例えば文献的な推

奨度と委員会が考える推奨度が異なる場合は、

エキスパートオピニオンとして「文献的には

推奨度は 2B であるが、委員会のコンセンサ

スを得て 1Bとした」といった注釈を付けた。 

 次に各疾患の診療ガイドラインをアルゴリ

ズムで提示し、 上述の CQ をこのアルゴリズ

ム上に位置づけた。原則として判断に関する

項目は○印、治療行為に関する項目について

は□印で示した。 

 最終的に関連学会などを通じてパブリック

コメントを募集し、ガイドラインについて広

く意見を募った。 

 

 (倫理面への配慮) 

 企業から奨学寄付金は受けているが、文献

の解析や推奨度・推奨文の決定に影響を及ぼ

していない。 

 

Ｃ. 研究結果 

(1) CQ 作成 

 本研究分担者は好酸球性筋膜炎の CQ 作成

を担当した。各委員からあつまった CQ 案をも

とに、以下のような CQを作成した。 

 

[CQ1] 注意すべき合併症は何か？  

[CQ2] 本症の発症誘因には何があるか？  

[CQ3] 本症の診断にどのような臨床所見が有

用か？ 

[CQ4] 本症の診断や疾患活動性の判定に血液

検査異常は有用か？ 

[CQ5] 本症の診断や生検部位の検索・病勢の

評価に画像検査は有用か？  

[CQ6] 皮膚生検は診断のために有用か？ 

[CQ7] 末梢血での好酸球数増多や病理組織像

における筋膜の好酸球浸潤は本症の診断に必

須か？ 

[CQ8] 全身性強皮症との鑑別に役立つ所見は

何か？ 

[CQ9] 本症に副腎皮質ステロイドの全身投与

は有用か？  

[CQ10] 本症の寛解後に治療を中止すること

は可能か?  

[CQ11] 本症に外用薬は有用か？ 
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[CQ12] ステロイド治療抵抗性の症例に免疫

抑制薬は有用か？ 

[CQ13] 光線療法は有用か？ 

[CQ14] 皮膚硬化にリハビリテーションは有

用か？ 

[CQ15] 上記以外で有用な治療法はあるか？ 

[CQ16] 本症は自然寛解することがあるか？ 

 

(2) 推奨文・解説作成と推奨度の設定 

 次に、各 CQ において推奨文と解説文を作成

し、さらに推奨度を設定した（添付資料参照）。 

 

(3) 診療アルゴリズム作成 

 これらの CQ を統合したアルゴリズムを作

成した(図 1)。 

 

(4) パブリックコメントの募集 

 3 つのコメントを得たため、それぞれに対

して以下のような対応を行った。 

 

・CQ1:引用文献 4)-17)のほとんどが 1 例報

告だが、これら全てを発症の因果関係ありと 

して、ガイドラインに載せてもよいものか。 

→回答を以下のように行った 

ご指摘の通り多くは 1 例報告であるため、因

果関係については当ガイドライン作成委員会

のコンセンサスのもとで解説文に記載しまし

た。また、「可能性が指摘されている」「報告さ

れている」「疑われている」など、慎重な表現

にとどめています。 

・CQ4:「 MRI が施行できない場合には CT の

使用も考慮される」と あるが、ガイドライン

で CT の使用を認めることで、誤診につなが

らないのか。  

→回答を以下のように行った 

CTも診断に有用というエキスパートオピニオ

ンがガイドライン作成委員より出されており、

それにもとづく記述です。そのため、「エビデ

ンスには乏しい」ことが明記されています。 

 

・深く考察されたガイドラインだが、臨床写

真を載せればさらにわかりやすくなると思う。

皮膚症状として重要な「orange-peel-like 

appearance」や「groove sign」のカラー写真

は、有用であると考える。 

 

→臨床写真を解説の中に追加した。 

 

Ｄ. 考 案 

 本研究班の班員は、国際的にも活躍し、実

績のある強皮症・皮膚線維化疾患の専門家で

ある。本研究班でこれらの診断基準・重症度

分類を作成し、さらに新しいエビデンスに基

づいて診療ガイドラインを作成し、標準的診

療方法を周知する本研究は国民の健康を守る

観点から重要である。 

 患者にインターネットを通じて皮膚線維化

疾患やその診療医の最新情報を発信していく

ことは患者の QOL や予後を改善するとともに、

患者の不安を取り除く効果も期待される。今

後、全身性強皮症同様、 

・ホームページに公開した皮膚線維化疾患診

療医リストの作成 

・メールによるオンライン患者相談の確立 

・ホームページ上の患者への情報更新と充実。 

・診断法の普及のための研修会の開催。 
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などが必要であると考える。 

 

Ｅ. 結 論 

 皮膚線維化疾患は一般に不可逆性で難治で

ある。診断基準を設定するとともに、正確な

重症度判定により既存の治療法の有効性を高

め、同時に標準的治療の普及によって予後を

改善させる必要がある。 

 

Ｆ. 文 献 

なし 

 

Ｇ. 研究発表 

1. 論文発表 

  なし 

2. 学会発表 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政

策研究事業 平成 28 年度 班会議 

 

Ｈ. 知的財産権の出願･登録状況 

  なし 
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表 1; エビデンスのレベル分類 
 

 
 
表 2; Minds 推奨グレード 
 

 
 

図１；診療アルゴリズム 
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CQ1 発症誘因には何があるか？  

推奨文：本症の発症に関連する因子として運動や労作を考慮する事を推奨する。 

推奨度：1D 

解説： 

本症の一部には発症誘因の存在が疑われるケースがあり、例えば 30～46％の患者で発症直

前に激しい運動、労作あるいは打撲などの外傷の既往を有することから、傷害された筋膜で

の非特異的炎症と組織から流出した抗原に対する自己免疫反応が発症機序の一つとして考

えられている 1-3)。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。 

その他、限局性強皮症と同様に Borrelia burgdorferi抗体陽性例が存在し、Borrelia感染が

発症に関与している可能性が指摘されている 4)。マイコプラズマ感染症との関連も報告され

ている 5)。 

薬剤に関してはスタチン系薬剤 6, 7)、フェニトイン 8)、ACE阻害薬の ramipril9)、ヘパリン

10)は本症の発症との関連が疑われている。L-トリプトファン製造過程で混入した不純物 11)

や、トリクロロエチレン・トリクロロエタンなど有機溶媒との接触によっても本症類似の症

状が出現することが知られている 12-14)。 

また、血液透析の開始 15)、放射線療法 16)、Graft-versus-host disease (GVHD)も誘因とな

ることが報告されている 17)。 

 

 

CQ2 診断にどのような臨床所見が有用か？ 

推奨文：orange-peel-like appearance や groove sign を本症の診断に有用な臨床所見とし

て推奨する（図 1）。 

推奨度：1D 

解説： 

本症は四肢対側性の板状の皮膚硬化と関節の運動制限を特徴とする。顔や手指は通常おか

されない。また、病変部皮膚では特徴的な腫脹と皺の形成により orange peel-like 

appearance (peau d'orange appearance) を呈する（図 1）。Berianuらの報告では 16人中

8人(50%)に出現し、経過の長い症例に多い 18)。また、Groove signは表在静脈にそって皮

膚が陥凹する所見で、患肢を挙上する事で著明になる。表皮と真皮上層は真皮下層や血管周

囲に比べて本症の線維化の影響を受けにくく可動性があるため、末梢血管の血流が減ると

内側から引っ張られて陥凹すると考えられ、Lebeaux らの報告では 34 人中 18 人(53%)に

認めている 19)。 
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これらの臨床所見の診断における有用性についてエビデンスレベルの高い検討はみられな

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。 

図１ 

       

orange-peel-like appearance                 groove sign 

 

 

CQ3 診断や疾患活動性の判定に血液検査異常は有用か？ 

推奨文：末梢血好酸球数、血沈および血清アルドラーゼ値を本症の診断や疾患活動性のマー

カーとして参考にする事を推奨する。 

推奨度：1D 

解説： 

本症にみられる血液検査異常として、まず末梢血好酸球増多は報告によって基準が異なる

が約 63～86％に出現する 20-22)。一過性で急性期にのみみられる事も多く、治療後に低下し

疾患活動性と相関することが報告されている 23)。ときに鑑別が必要となる全身性強皮症で

は約 7％と稀であるため、鑑別の参考になる 20, 24)。 

血清 IgG値は約 35～72％で上昇し、病勢と相関する例もあるが、Seiboldらの検討では有

意な相関を認めていない 20,22,25-27）。一方、血沈亢進は約 29～80％にみられ、疾患活動性と

相関する 20, 26, 27)。 
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血清クレアチニンキナーゼ値は通常正常であるが、血清アルドラーゼ値の上昇が約 60％に

みられ、治療によって低下し皮膚症状の再燃時に再上昇することが報告されており、疾患活

動性の指標として有用である 18, 23, 28, 29)。治療により他の検査異常よりも遅れて正常化し、

再燃時には最も鋭敏に上昇するとする報告もある 23)。 

これらに加えて、血清可溶性 IL-2受容体値、血清 type III procollagen aminopeptide値、

血清免疫複合体値、血清 TIMP-1 値なども本症の疾患活動性のマーカーとしての有用性が

報告されている 26, 27, 30, 31)。 

以上より、エビデンスの高い報告は存在しないものの、末梢血好酸球数、血沈および血清ア

ルドラーゼ値を本症の診断や疾患活動性の評価に有用な血液検査異常と考え、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 診断や生検部位の検索・病勢の評価に画像検査は有用か？  

推奨文：本症の診断に有用な画像検査としてMRIを推奨し、超音波検査を提案する。また、

MRI を症例によっては生検部位の決定や病勢・治療反応性の評価にも有用な検査として提

案する。 

推奨度：診断におけるMRI:1D、生検部位の検索・病勢の評価におけるMRI:2D、診断にお

ける超音波検査:2D 

解説： 

本症の診療に有用な可能性のある非侵襲的な画像検査として、まずMRI検査は筋膜の浮腫・

炎症の有無を同定することができ 32-34)、生検が出来ない症例においても診断に有用と考え

られる。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。生検部位の決定や病勢・治療反応性の評価にも有用であった症例も報告

されている 32-34)。 

また、本症では正常対照群と比べて超音波検査(12-MHz・B-mode)にて皮下組織が菲薄化し

ているとされる 35)。また、プローブで皮膚を圧迫した際の皮下組織の圧縮率が本症では全

身性強皮症などその他の線維化疾患と比べて有意に減少していると報告されており、本症

の診断に有用である 35)。 

一方、エビデンスには乏しいものの、MRI が施行できない場合には CT の使用も考慮され

る。 

 

 

CQ5 皮膚生検は診断のために有用か？ 
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推奨文： 皮膚生検は本症の診断に有用であり、皮膚から筋膜までの en bloc生検を推奨す

る。 

推奨度：1D 

解説： 

本症の病変部の病理組織学的所見として、病初期には筋膜・皮下組織深部の浮腫とリンパ

球・形質細胞・組織球および好酸球など多彩な炎症細胞の浸潤がみられる 36, 37)。病態の進

行に伴い表皮の萎縮、筋膜の肥厚や皮下組織・真皮下層の膠原線維の膨化・増生が主体とな

る。多数例の検討では表皮萎縮は 16%、膠原線維の膨化・増生は 40-70%、好酸球浸潤は 65-

80%程度にみとめ、皮下脂肪織の隔壁の肥厚は半数以上、筋膜肥厚はほぼ全ての症例で見ら

れた 19, 23, 37, 38)。 

文献上、本症が疑われた例のほとんどが皮膚生検により診断されており、とくに表皮から筋

膜・筋肉表層まで含めた en bloc生検が診断に有用である。一方、全身性強皮症や限局性強

皮症では線維化の主座が真皮であるのに対し、本症の線維化は筋膜・皮下組織から発生し真

皮深層に波及する 37)ため、筋膜・筋肉を含まない通常の皮膚生検は診断的価値が低い。ま

た、パンチ生検では十分な深さまで採取できないため、本法を施行された 3 例では診断に

結びつかなかったという報告がある 23)。したがって、本症の皮膚生検の際には、en bloc生

検で十分な深さまで採取することを心がける必要がある。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。 

 

 

CQ6 末梢血での好酸球数増多や病理組織像における筋膜の好酸球浸潤は診断に必須か？ 

推奨文：末梢血での好酸球数増多や病理組織像における筋膜の好酸球浸潤は本症の診断に

有用だが必須ではなく、臨床像、検査所見および組織学的特徴より総合的に診断することを

推奨する。 

推奨度：1D 

解説： 

本症がはじめて報告されたのは 1974 年で、Shulman が末梢血好酸球増多、四肢を中心と

した深在性の皮膚硬化と肘・膝の屈曲拘縮を示した 2 例を報告し、Diffuse fasciitis with 

eosinophiliaという疾患名を提唱した 1)。その後 Rodnanらは同様の 6症例を報告したが、

末梢血の好酸球増加だけではなく、筋膜にも好酸球が多数浸潤しているのを見出し、

Eosinophilic fasciitis という病名を用いている 39)。このように当初は好酸球の関与が特徴

の疾患と考えられ現在まで Eosinophilic fasciitis という疾患名が一般的になったが、その

後末梢血での好酸球数増多に乏しい例や病理組織像における筋膜の好酸球浸潤が目立たな
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い症例も一定数存在することが明らかとなり、diffuse fasciitis with or without eosinophilia

という疾患名も知られるようになっている。実際、末梢血好酸球増多は報告によって基準が

異なるが約 63～86％に出現するとされ全例には見られない 20-22, 24, 40)。一過性で急性期にの

みみられる事も多い 23)。また、病理組織像における好酸球浸潤も局所的かつ一過性で 20例

中 13 例でしか見られなかったという報告もあり 23, 37)、Endo らの集計でも 76 例中 61 例

(80.2%)である 38)。 

以上より末梢血での好酸球数増多や病理組織像における好酸球浸潤は本症の診断に有用で

あるが必須ではなく、臨床像、検査所見および組織学的特徴より総合的に診断することを推

奨する。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。 

 

 

CQ7 全身性強皮症との鑑別に役立つ所見は何か？  

推奨文：好酸球性筋膜炎は強皮症で見られるような手指・顔面の皮膚硬化、爪郭部毛細血管

異常や抗核抗体・全身性強皮症特異的自己抗体を欠き、orange peel-like appearanceや好

酸球増多を呈する事を両者の鑑別に有用な所見として考慮する事を推奨する。 

推奨度：1D 

解説： 

本症と全身性強皮症には共通点が多いが基本的に異なる疾患であるため、その鑑別は重要

である。好酸球性筋膜炎は強皮症と違い通常手指・顔面の皮膚硬化を欠く。また特徴的な腫

脹と皺の形成により orange peel-like appearance (peau d'orange appearance)を呈するこ

とがあり、Berianuらの報告では 16人中 8人(50%)で出現し経過の長い症例に多い 18, 24)。

さらに全身性強皮症でみられるような爪郭部毛細血管異常や抗核抗体・全身性強皮症特異

的自己抗体(抗トポイソメラーゼ I抗体・抗セントロメア抗体・抗 RNAポリメラーゼ抗体)

は出現しないが、末梢血好酸球増多を伴いやすい 41, 42)。一方、レイノー現象は基本的にみ

られないが、伴う例も報告されている 43)。 

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。 

 

 

CQ8 注意すべき合併症は何か？  

推奨文：合併症として、限局性強皮症をはじめとする自己免疫性疾患や血液系悪性腫瘍が報

告されているため、検索する事を提案する。 
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推奨度：2D 

解説： 

本症の合併症として複数の報告があるものを列挙すると、限局性強皮症(30%) 44)、自己免疫

性甲状腺炎 45)、全身性エリテマトーデス 45)、関節リウマチ 45,20)などの自己免疫性疾患、再

生不良性貧血 45)、血小板減少性紫斑病 45)、自己免疫性溶血性貧血 45)、悪性リンパ腫 45)、白

血病 45,46)、多発性骨髄腫 44, 47)、骨髄異形成症候群 45, 46)などの血液疾患、末梢神経障害 20, 40, 

48)、前立腺癌 45, 46)や乳癌 45,20)などの内臓悪性腫瘍がある。筋膜炎が波及しての筋周囲炎に

よる筋痛や筋力低下が時に生じるが、筋炎は通常みられない 49)。 

本症で上記疾患の頻度が増加しているかは不明で、因果関係は証明されていないが、これら

が重複して出現した症例も報告されており 46, 50)、本症患者においては検索を提案する。 

 

 

CQ9 副腎皮質ステロイドの全身投与は有用か？  

推奨文：副腎皮質ステロイド内服およびステロイドパルス療法は本症に有用であり、推奨す

る。 

推奨度：副腎皮質ステロイド内服；1D、ステロイドパルス療法；1C 

解説： 

本症に対する初期治療として、プレドニゾン 0.5-1mg/kg/dayの経口投与を行うことが一般

的である。ステロイド治療のランダム化比較試験は存在しないが、Endoらによる集計では

平均 39.7mg/day のプレドニゾン治療によって 24 例が治癒、13 例が寛解、15例が不変で

あった 38)。また、52例の症例報告ではそのうち 34例で 40-60mg/dayのプレドニゾン内服

による初期治療が行われ、20例は軽快、5例は症状が消失し 9例は治療抵抗性であった 20)。

同様に、Bischoffらも 20mg/day以上のプレドニゾン内服により 12例中 8例で皮膚症状が

改善したと報告している 40)。 

Lebeauxらの報告では 32例中 15例でステロイドパルスが施行され、施行されなかった群

と比較して完全寛解率が高い傾向にあり(87% vs 53%, p=0.06)、また免疫抑制薬の併用率が

有意に低かった(20% vs 65%, p=0.02)19)。 

以上のように、ステロイド内服あるいはステロイドパルス療法は本症の治療に有用と考え

られる。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

奨度をそれぞれ 1Dおよび 1Cとした。 

 

 

CQ10 寛解後に治療を中止することは可能か?  
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推奨文：長期的な予後は不明で再燃する例も存在するためステロイド内服を中止できると

する十分な根拠はないものの、中止し得た症例が多数報告されている。十分に病勢が沈静化

した事を確認したうえでの治療中止を選択肢の一つとして提案する。 

推奨度：2D 

解説： 

皮膚硬化の改善や血清学的検査に基づき薬剤を漸減中止し完全寛解に至った例は多数症例

報告されている 6, 51)。さらに Lebeaux らは、本症患者 34 例の経過についての後ろ向きの

検討の結果、ステロイド内服および免疫抑制薬を併用した患者 53％が治療を中止すること

ができたとしており 19)、症例によってはステロイドや免疫抑制薬の中止が可能であること

が示唆されている。一方、ステロイド減量中に再燃する症例が報告されていること 18, 52)、

あるいは寛解後にメトトレキサートを中止した例で 70%が再燃したという報告が存在する

こと 18)から、中止できるとする十分な根拠はない。よってその適応を慎重に検討する必要

はあるが、選択肢のひとつとして提案する。 

 

 

CQ11 外用薬は有用か？ 

推奨文：外用薬が有効であるとする十分な根拠はないが、症例によっては治療の選択肢の一

つとして提案する。外用薬単独での効果は期待できないと考えられ、適切な全身療法との併

用が望ましい。 

推奨度：2D 

解説： 

本症の皮膚病変に対してステロイドの外用薬を使用したと明記されている症例報告は調べ

得た限り一例のみで、抗アレルギー剤とともに使用されたが無効であった 53)。また、タク

ロリムス軟膏を使用した報告も一例存在するが、やはり効果はみられなかった 40)。本症の

病変の主座が筋膜である事を反映してか、外用薬が本症に有効であるとする十分な根拠は

ないが、線維化が真皮上層にまで及ぶような症例などでは有効である可能性がある。当ガイ

ドライン作成委員会のコンセンサスを得て、適切な全身療法を行ったうえでの補助治療と

しての選択肢の一つとする事を提案する。 

 

 

CQ12 ステロイド治療抵抗性の症例に免疫抑制薬は有用か？ 

推奨文：免疫抑制薬の中ではメトトレキサート、ミコフェノール酸モフェチル、シクロスポ

リン、アザチオプリン、シクロホスファミドの本症に対する有効性が報告されており、選択
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肢の一つとして提案する。 

推奨度：2D 

解説： 

メトトレキサートについては比較的報告が多く、1995年に最初の有効例が報告されている

54)。その後、Lebeauxらによる多数例の報告ではステロイド治療に抵抗する 12例にメトト

レキサートが投与され、4 例が完全寛解したが残り 8 例には効果が乏しかった 19)。また

Berianuらもステロイド治療抵抗例を含む 16例にメトトレキサートを投与し、3例が完全

寛解、7例が部分寛解したと報告している 18)。 

ミコフェノール酸モフェチル、シクロスポリン、アザチオプリン、シクロフォスファミドに

ついてもエビデンスの高い報告は存在しないものの、奏効した症例報告が散見される 55-59)。

以上より、難治例ではこれらの免疫抑制薬が有用である可能性があり、治療の選択肢として

考慮しても良い。なお、現時点で本症には保険適応外である。 

 

 

CQ13 光線療法は有用か？ 

推奨文：光線療法は本症の皮膚硬化に有用であった報告があり、治療の選択肢の一つとして

提案する。 

推奨度：2D 

解説： 

本症の皮膚病変に対して光線療法を使用した症例報告が数編存在し、1例はステロイドやク

ロロキン不応例に対し PUVA 療法を行い半年以内に改善を認めた 60)。また、Weber らは

UVA1 とレチノイドおよび副腎皮質ステロイド内服を併用し良好な結果を得ている 61)。以

上のようにまだエビデンスレベルの高い報告は少ないものの、光線療法は本症の皮膚硬化

に対する治療の選択肢として考慮しても良い。 

 

 

CQ14 リハビリテーションは有用か？ 

推奨文：リハビリテーションは四肢の拘縮の改善に有用であったという報告があり、治療の

選択肢の一つとして提案する。 

推奨度：2D 

解説： 

本症では四肢の拘縮を来しやすいためリハビリテーションが効果的である可能性があり、

複数の症例報告においてその有効性が示唆されている。確立したリハビリテーションのプ
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ログラムは存在しないが、堂園らはステロイド治療の前から週 5回・1回 2時間程度の運動

療法（ホットパックによる温熱後に肩関節のプーリーを用いた自動介助による関節可動域

訓練、主要関節の他動的関節可動域訓練、肋木による下肢筋力強化訓練）と作業療法（セ

ラプラストによる手内筋の筋力強化訓練、サンディング、日常生活動作訓練）を行い関節拘

縮の改善を認めている 62)。一方 O'Laughlin らは発症 8 ヶ月で薬物治療後のパラフィン浴

などの物理療法、自動・他動運動、プール内歩行の有効性を報告している 63)。その他、薬

物治療で残存した四肢拘縮に対してリハビリテーションが有効であった 2 例が本邦から報

告されている 14, 64)。 

一方、本疾患は過度の運動が発症の契機となりうる事が知られているが、上記 4 例中 1 例

でリハビリテーション開始後に好酸球数および CRP値上昇を認めている 14)。臨床症状の悪

化は全例で認めていないため、エビデンスレベルは低いものの有益性が上回ると考えられ

るが、リハビリテーションの導入により病状が悪化する可能性には十分に留意する必要が

ある。 

 

 

CQ15 上記以外で有用な治療法はあるか？ 

推奨文：本症に対して効果が期待されている治療としてダプゾン、ケトチフェン、シメチ

ジン、インフリキシマブ、クロロキン、ヒドロキシクロロキンが報告されており、難治例

では補助療法の選択肢の一つとして提案するが、適応を慎重に考慮する必要がある。 

推奨度：2D 

解説： 

本症に対してはこれまで様々な治療が試みられている。以下に挙げるものについては報告

数が少なくエビデンスレベルは低いが、副作用に注意しながら治療の選択肢の一つとして

検討しても良いと考える。 

ダプソン(DDS)は eosinophil peroxidase抑制により好酸球に関連した炎症を抑える作用が

期待されており、投与 2 週間で症状の改善とその後のステロイドの減量が可能であったと

の症例報告がある 65)。ケトチフェンも好酸球抑制作用を有する可能性があり、再発抑制に

効果があった症例が報告されている 66)。一方、H1ブロッカーであるシメチジンについては

有効例も無効例も報告されている 66-68)。 

さらに本症における TNF-αの役割は未だ不明であるが、他の治療に反応が乏しい症例に対

するインフリキシマブの有効性を指摘する症例報告が散見される 69, 70)。その他、ペニシラ

ミンにはコラーゲン抑制作用や免疫抑制作用があると考えられており、有効例もみられる

ものの、無効例も存在し副作用にも注意が必要である 71-73)。クロロキンあるいはヒドロキ
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シクロロキンの有効性も示唆されているが 74, 75)、無効例も見られる 18, 60)。コルヒチンの使

用例として、ステロイドや免疫抑制薬との併用で 14 例中 12 例で完全寛解を認めたという

報告と 44)、プレドニゾン 30mg/dayとの併用で部分改善を認めた症例 45)とがあるが、単独

使用での有効性は不明である。同様に、スルファサラジンについても使用例が存在するが、

多剤との併用であるため有効性の評価が難しい 40, 76)。再生不良性貧血に合併した例で、骨

髄移植による血液疾患の治療により本症が改善したケースもあり 77, 78)、基礎疾患の治療が

有効な可能性も示唆される。 

他に、今後さらなる有用性の検討が望まれる治療として、リツキシマブ、免疫グロブリン静

注療法、抗胸腺細胞グロブリン、筋膜切除などがあげられる 43, 45, 56, 79-81)。 

以上の治療の多くは副腎皮質ステロイドと併用されているため、難治例において補助療法

の選択肢の一つとして提案するが、適応を慎重に考慮する必要がある。また、現時点で本症

には保険適応外であり、クロロキンは本邦で発売されていない。 

 

 

CQ16 自然寛解することがあるか？ 

推奨文：自然寛解する症例が報告されており、診療にあたってそのような可能性も考慮する

事を提案する。 

推奨度：2D 

解説： 

無治療で自然寛解をみた症例がいくつか報告されており 82, 83)、Lakhanpalらは無治療の本

症患者 5例のうち 2例で症状が消失し、2例で 50%以上の改善が見られたとしている 20)。

Michetらの報告でも無治療の患者 2例中 1例で自然消退し、足首や肘の拘縮を残すのみと

なった 84)。 

一方、その後再燃を繰り返した例も報告されていること 85)から注意は必要であるが、本症

の診療において自然消退する可能性も考慮する事を提案する。 
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