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研究要旨 

 全身性強皮症の診断基準は、国際的には、2013 年に改定が行われ、アメリカリウマチ学会／欧州リ

ウマチ会議 (ACR/EULAR) の分類基準が用いられている。日本においては、2016 年に厚生労働省研

究班が作成した基準を用いて診断し、難病特定疾患の診断に使用している。そこで、2013 年

ACR/EULAR 分類基準と厚生労働省研究班の診断基準との比較検討をおこなった。312 名の全身性

強皮症、60 名の他の膠原病を対象とした。2013 年 ACR/EULAR 基準では、感度 99%、特異度 100%で

あり、2016 年の厚生労働省診断基準では、感度 95.2%、特異度 100%であった。ともに、感度、特異度と

もに高いものであり、有用な診断基準であることが再確認された。

 

 

Ａ. 研究目的 

全身性強皮症(SSc)の診断基準は、1980 年

にアメリカリウマチ学会から報告された

preliminary classification criteria が長年用いら

れてきた。 

近年、皮膚線維化病変が無く、血管病変が主

である病態も全身性強皮症と診断されるようにな

り、1980 年の分類では診断できない症例がある
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ことがわかってきた。そこで、2010 年に厚生労働

省強皮症研究班で新規の診断基準を提唱し 1)、

また、2013 年にはアメリカリウマチ学会およびヨ

ーロッパリウマチ会議(2013ACR/EULAR 分類)か

ら新規の全身性強皮症の診断基準が提唱され

た 2)。これらの診断基準により、感度も特異度もか

なり上昇したとされている。2016 年に発表された

中国とヨーロッパの研究では、1980 年の基準で

は、53-88%であった感度が、80-98%に改善して

いることがわかった 3)。2013ACR/EULAR 分類で

は、レイノー現象をはじめ血管病変の項目が新

規に加えられていて、皮膚硬化が無いかあるい

は軽症でも SSc と診断が可能となっている。一方、

特異度は、1980年の基準でも、72-100%であった

のが、90-98%と改善傾向を示した。感度は上昇

しても特異度が低下する基準では、診断に用い

るのはむつかしいが、ともに改善がみられている。 

2013ACR/EULAR 分類において、大きな違い

は、capillaroscopy による爪郭部毛細血管異常の

評価がある。日本において、皮膚科医では一般

に用いられているが、膠原病内科医ではほとん

ど用いることはない。そこで、今後その普及も重

要である。 

今回の検討の目的は、2010 年と 2016 年に厚

生労働省の SSc 研究班にて提唱した SSc の診断

基準と 2013ACR/EULAR診断基準の検証である。

Ｂ. 研究方法 

 2016 年 1 月から 12 月までの 1 年間に東京女

子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センターを

受信した SSc 患者 312 名を対象とした。この観察

研究は、東京女子医科大学倫理委員会の承認

を得て行われた。 

 表 1-3 に示した 2013 年に改定された

ACR/EULAR の診断基準、2010 年厚生労働省

の全身性強皮症診断基準、2016 年厚生労働省

の全身性強皮症診断基準のそれぞれの診断基

準にて診断できるかどうかを検討した。 

 SSc の対照疾患として全身性エリテマトーデス 

(SLE)、関節リウマチ (RA)、皮膚筋炎 (DM)の患

者をそれぞれ 20 名ずつ検討した。 

 

Ｃ. 研究結果 

 312 名の全身性強皮症患者うち、129 名がび

まん皮膚硬化型で、183 名が限局皮膚硬化型に

分類された。びまん皮膚硬化型に分類された

129 名は、３種類の診断基準ともに 100%診断可

能である。限局皮膚硬化型の 183 名では、診断

できる症例数には違いがみられた。表 4 に示す

ように 2013年のACR/EULARの診断基準がもっ

とも感度がよかった。2016 年に改定が行われた

日本での分類基準では、2010 年に比較して、感

度は上昇し、改善が認められた。どの診断基準

においても、予想されるようにびまん皮膚硬化型

SSc では、前例診断可能であった。312 名 SSc で

の感度は、それぞれ、99.0%、92.0%、および

95.2%であった。 

 ACR/EULAR の診断基準で分類できなかった

３症例は、皮膚硬化が無く、レイノー現象、抗核

抗体陽性であるが特異抗体は同定できず、爪郭

部毛細血管異常と間質性肺病変がある患者であ

った。無作為に抽出した対照疾患として診断基

準をあてはめた 60 症例では、皮膚硬化は無く、
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ふたつの厚生労働省診断基準では、診断基準

を満たす症例はいなかった。また、もっとも感度

のよかった ACR/EULAR の診断基準においては、

爪郭部毛細血管異常、間質性肺炎、レイノー現

象が認められた症例が 3 例あり、７点を示した。こ

れらの症例がもっともスコアーが高い症例であっ

た。今回対照疾患として選んだ症例に関しては、

どの診断基準を用いても特異度は 100%であった。 

対照症例としては、原発性レイノー病や限局性

強皮症などの近縁疾患を含める必要があると考

える。 

 

Ｄ. 考 案 

今回の検討により、もっとも感度が高かったの

は、2013 年 ACR/EULAR 診断基準であった。こ

の基準と厚生労働省の診断基準との大きな違い

は、皮膚硬化にある。ACR/EULARの基準では、

それぞれの臨床症状をスコアー化して、その合

計点で診断を行う。そのスコアーの基準を９点と

しているが、この基準が発表されたあとに、実際

の患者を用いて再評価が行なわれている 4)。そ

れによると、スコアーが６点とすれば、感度は

100%となるが、特異度が 84.2%と低いものとなった。

一方、９点での評価は、感度 98.1%、特異度

94.6%となり、ともに高かった。この研究では、対

照症例に混合性結合組織病や未分類型混合性

結合組織病を組み込んであり、特異度の低下に

関与していた。これらの疾患と全身性強皮症の

分類は、非常に難しいと考える。原発性レイノー

病を対照疾患として 2013ACR/EULAR の評価を

行った研究において、特異度は100%であった 5)。

このことからは、レイノー現象があったとしても、

全身性強皮症の他の臨床症状の有無により診

断が可能と考える。 

 厚生労働省の研究班で作成した診断基準に

関しては、2016年に爪郭部の毛細血管異常を新

たに取り入れた。それにより、感度が上昇した。

皮膚硬化が手指にもみられないが、特異抗体陽

性でレイノー現象があり、毛細血管拡張と肺高血

圧症がある症例では、診断できない。皮膚硬化

が明らかでないが、全身性強皮症にレイノー現

象、特異的な自己抗体、血管障害がみとめられ

る症例での診断が今後の課題と考える。 

 

Ｅ. 結 論 

 東京女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風

センターに通院中の全身性強皮症の症例を用

いて、３種類の診断基準に関して、validation を

行った。それぞれの診断基準において、高い感

度にて診断が可能であることがわかった。今後は、

さらに感度、特異度ともに良好な診断基準の確

立をめざす。 
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 表１ ACR/EULAR の全身性強皮症分類基準 2013 

 

1. 皮膚硬化が両手の PIP 関節を超えて MCP 関節に至っている  9 

 

2. 手指の皮膚硬化       浮腫様の手指    2 

 （どちらか高い点数を算定）   PIP をこえているが MCP に至っていない 4 

 

3. 手指指尖部         末端部の皮膚潰瘍    2 

 （どちらか高い点数を算定）   陥凹性瘢痕    3 

 

4. 毛細血管拡張所見       2 

 

5. 爪郭部毛細血管の異常       2 

 

6. 肺動脈性肺高血圧症、または間質性肺病変の存在    2 

 

7. レイノー現象出現       3 

 

8. 疾患特異性自己抗体陽性      3 

   抗セントロメア抗体、抗 Scl-70 抗体、抗 RNA ポリメラーゼ III 抗体 

 

８つのカテゴリーの総和が９点以上で強皮症と診断 

除外疾患：  nephrogenic sclerosing fibrosis、全身性モルフィア、好酸球性筋膜症、 scleredema 

diabeticorum、scleromyxedema、erythromyalgia、ポルフィリア症、 lichen sclerosis、GVHD、diabetic 

cheiroarthropathy 
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表２ 2010 年 厚生労働省 全身性強皮症診断基準 

 

大基準 

手指あるいは足趾を超える皮膚硬化 

 

小基準 

① 手指あるいは足趾に限局する皮膚硬化 

② 手指尖端の陥凹性瘢痕、あるいは指腹の萎縮 

③ 両側性肺基底部の線維症 

④ 抗トポイソメラーゼ I (Scl-70)抗体または抗セントロメア抗体または抗 RNA ポリメラー

ゼ III 抗体陽性 

 

大基準、あるいは小基準①及び②〜④の１項目以上を満たせば全身性強皮症と診断 
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表３ 2016 厚生労働省 全身性強皮症診断基準 

 

大基準 

両側性の手指を超える皮膚硬化 

 

小基準 

① 手指に限局する皮膚硬化 

② 爪郭部毛細血管異常 

③ 手指尖端の陥凹性瘢痕、あるいは指尖潰瘍 

④ 両側下肺野の間質性陰影 

⑤ 抗 Scl-70（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 III

抗体のいずれかが陽性 

 除外診断 

以下の疾患を除外すること 

腎性全身性線維症、汎発型限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、糖尿病性浮腫性硬化症、硬化性粘液

水腫、ポルフィリン症、硬化性萎縮性苔癬、移植片対宿主病、糖尿病性手関節症、Crow-Fukase 症候

群、Werner 症候群 

 

診断の判定 

大基準、あるいは小基準①及び②〜⑤のうち１項目以上を満たせば全身性強皮症と診断する。 
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表４ 各々の診断基準での感度の評価 

  
2013 年 

ACR/EULAR 
2010 年基準 2016 年基準 

限局皮膚硬化型

SSc 
(183 例) 

180 
(98.4%) 

158 
(86.3%) 

168 
(91.8%) 

すべての SSc 
(312 例) 

309 
(99.0%) 

287 
(92.0%) 

297 
(95.2%) 

2010 年基準： 2010 年 厚生労働省全身性強皮症診断基準 

2016 年基準： 2016 年 厚生労働省全身性強皮症診断基準 

SSc: 全身性強皮症 
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