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A：研究目的 

 封入体筋炎（sporadic inclusion body 

myositis: sIBM）は、高齢者に好発する難治

性進行性筋疾患であり、手指屈筋や大腿四頭

筋の筋力低下と筋萎縮を特徴とする。本疾患

は炎症性筋疾患に分類されると同時に筋変性

疾患の性質も有しており、本疾患の病態とし

て炎症と変性機序のクロストークが推測され

ている。 

 近年、33〜80%の sIBM 患者血清・血漿中

に抗 cytosolic 5'-nucleotidase 1A（NT5C1A）

抗体が検出されるとの報告が相次いでいる

が、その病因的意義は十分に解明されていな

い。本研究の目的は、本抗体陽性および陰性

の sIBM 患者の臨床病理学的特徴を比較する

ことによって、sIBM の病態における本抗体

の意義を解明することである。 

 

B：研究方法 

 臨床的に sIBM が疑われ、「封入体筋炎患

者に対する新規血清診断法の開発」研究に同

意された患者血清連続 205 検体について、

cell-based assay（CBA）法（Yamashita S., 

Tawara N. Methods Mol. Biol. 2019）を用い

て、抗 NT5C1A 抗体の有無を解析した。抗

体陽性および陰性の sIBM 患者について、以
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下のパラメータに関して臨床病理学的特徴を

比較した。 

 各パラメータ: 年齢、男女比、罹病期間、初

発症状、筋力低下の分布（膝伸展の筋力 ＜ 股

関節屈曲の筋力、手指屈筋の筋力 ＜ 肩外転

の筋力、握力（右、左）、握力左右差、病理所

見（縁取り空胞筋線維、非壊死性線維を囲む

内鞘へのリンパ球浸潤、非壊死性線維内部へ

のリンパ球浸潤、針筋電図、嚥下障害、自己免

疫性疾患の合併、生活習慣病、抗 HTLV-I 抗体、

抗 HCV 抗体、肺機能検査（VC, ％VC, 

FVC, %FVC)、IBMFRS 各スコア 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究の実施にあたっては、承認番号第

937 号「封入体筋炎患者に対する新規血清診

断法の開発」および承認番号第 1124 号「封

入体筋炎の病態解明と治療法の開発に関する

研究」として、平成 30 年 4 月 27 日人を対象

とする医学系研究疫学・一般部門倫理委員会

にて承認されている。 

 

C：研究結果 

 連続 205 検体のうち、ENMC2011 基準にお

いて clinicopathologically defined 33 例、

clinically defined 51 例、probable 38 例、非該

当が 83 例であり、また厚労省 IBM 班診断基

準では definite 90 例、probable 42 例、

possible 4 例、非該当 69 例であった。担

当医が sIBM と診断した 159 例で抗 NT5C1A

抗体の有無を解析すると、69 例（43.4％）が

陽性であった。 

 抗体陽性群では、男性、女性ともに握力左

右差の絶対値が有意に大きく（表 2）、非壊

死性線維を包囲する内鞘へのリンパ球浸潤の

頻度が高い傾向が示された（表 3）。その他

のパラメータについては、有意差は見られな

かった。 

 抗 NT5C1A 抗体の有無を目的変数とした

ロジスティック回帰分析により、年齢、性

別、罹病期間を調整因子とした時の握力左右

差の絶対値のオッズ比を検討すると、抗体陽

性群は陰性群に比して握力の左右差絶対値が

1.18 倍となることが示された。 

 

 

 



 

 
 

 

 

 

D：考察 

 sIBM の病態機序は未解明のままである

が、変性機序を支持する最近のエビデンスと

して、ミスフォールディング蛋白や小胞体ス

トレスの関与および RNA 代謝異常、オート

ファジー関連遺伝子多型との関連性などが挙

げられる。一方、炎症機序に関するエビデン

スとして、大顆粒性 T リンパ球の関与および

HLA-DRB1 アレルとの関連性、そして抗

NT5C1A 抗体の発見が重要であり、病態解明

の端緒となることが期待されている。 

 2011 年に sIBM 患者血漿中に約 43 kDa の

骨格筋蛋白を認識する自己抗体が存在すると

報告されたが、当時はその標的抗原は未同定

であった（Salajegheh M, et al. PLoS One. 

2011）。2013 年になって、この標的抗原が

NT5C1A であることが 2 つのグループにより

同定された（Larman HB, et al. Ann Neurol. 

2013; Pluk H, et al. Ann Neurol. 2013）。ドット

ブロット法を用いた抗体測定では、カットオ

フ値に応じて sIBM 診断の感度は 34〜70%、

特異度は 92〜98%であると報告された

（Larman HB, et al. Ann Neurol. 2013）。その後

本患者血清中には IgG 型のみならず IgA や

IgM 型抗体も存在し、これら 3 つのサブタイ

プの測定により診断感度が 76%まで上昇する

ことが示された（Greenberg SA. Muscle Nerve. 

2014）。2013 年の報告以降、異なる手法によ

る本抗体の検出に関する報告が相次いでい

る。いずれの測定法においても sIBM 患者に

高い陽性率を示す一方で、同抗体は筋症状の

ないシェーグレン症候群や全身性エリテマト

ーデスなどの自己免疫性疾患患者においても

検出される（Herbert MK, et al. Ann Rheum Dis. 

2016; Lloyd TE, et al. Arthritis Care Res 

(Hoboken). 2016）。今後、同抗体の測定が

sIBM の診断精度向上に寄与するか否かを明

らかにする必要があるが、現時点では同抗体

測定はその特異度の高さから sIBM の診断に

非常に有用と考えられる。 

 本抗体陽性患者の臨床的特徴として球麻痺

や顔面筋障害、呼吸筋障害などの運動機能障

害がより強く（Lloyd TE, et al. Arthritis Care Res 

(Hoboken). 2016）、致死率が高いと報告されて

いる（Lilleker JB, et al. Ann Rheum Dis. 2017）。

また筋病理学的解析では、シトクロムオキシ

ダーゼ（COX）欠損線維の頻度が高いこと

（Lilleker JB, et al. Ann Rheum Dis. 2017）や、

タイプⅡ線維優位の筋萎縮が顕著であるとの

報告がある（Tawara N, et al. Ann Neurol. 2017）。

一方、若年性筋炎患者においても比較的高頻

度に本抗体が陽性となる症例が含まれており、

抗体陽性例では重篤な呼吸器症状や頻回の入



 

 
 

院、多量の治療薬との関連性が示されている

（Yeker RM, et al., Ann Rheum Dis. 2018）。すな

わち本抗体は sIBM に関わらず、筋炎の重症

度を反映する指標となる可能性もあり、今後

より多数例の炎症性筋疾患患者における評価

が必要と考える。 

 

E：結論 

 本抗体を有する sIBM 患者では上肢筋力低

下が重症化する可能性があり、本疾患の病態

の増悪因子であることが推測される。 
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