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2017 European League Against Rheumatism/
American College of Rheumatology classification 
criteria for adult and juvenile idiopathic inflammatory 
myopathies and their major subgroups
Ingrid E Lundberg,1 Anna Tjärnlund,1 Matteo Bottai,2 Victoria P Werth,3 
Clarissa Pilkington,4 Marianne de Visser,5 Lars Alfredsson,2 Anthony A Amato,6 
Richard J Barohn,7 Matthew H Liang,8 Jasvinder A Singh,9,10 Rohit Aggarwal,11 
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Albert Selva-O’Callaghan,29 Yeong-Wook Song,30 Jiri Vencovsky,31 
Steven R Ytterberg,32 Frederick W Miller,33 Lisa G Rider,33 The International Myositis 
Classification Criteria Project consortium, The Euromyositis register and The Juvenile 
Dermatomyositis Cohort Biomarker Study and Repository (JDRG) (UK and Ireland)

ABSTRACT
Objective To develop and validate new classification 
criteria for adult and juvenile idiopathic inflammatory 
myopathies (IIM) and their major subgroups.
Methods Candidate variables were assembled 
from published criteria and expert opinion using 
consensus methodology. Data were collected from 47 
rheumatology, dermatology, neurology and paediatric 
clinics worldwide. Several statistical methods were used 
to derive the classification criteria.
Results Based on data from 976 IIM patients (74% 
adults; 26% children) and 624 non-IIM patients with 
mimicking conditions (82% adults; 18% children), new 
criteria were derived. Each item is assigned a weighted 
score. The total score corresponds to a probability 
of having IIM. Subclassification is performed using 
a classification tree. A probability cut-off of 55%, 
corresponding to a score of 5.5 (6.7 with muscle biopsy) 
’probable IIM’, had best sensitivity/specificity (87%/82% 
without biopsies, 93%/88% with biopsies) and is 
recommended as a minimum to classify a patient as 
having IIM. A probability of ≥90%, corresponding to a 
score of ≥7.5 (≥8.7 with muscle biopsy), corresponds to 
’definite IIM’. A probability of <50%, corresponding to a 
score of <5.3 (<6.5 with muscle biopsy), rules out IIM, 
leaving a probability of ≥50 to <55% as ’possible IIM’.
Conclusions The European League Against 
Rheumatism/American College of Rheumatology (EULAR/
ACR) classification criteria for IIM have been endorsed 

by international rheumatology, dermatology, neurology 
and paediatric groups. They employ easily accessible 
and operationally defined elements, and have been 
partially validated. They allow classification of ’definite’, 
’probable’ and ’possible’ IIM, in addition to the major 
subgroups of IIM, including juvenile IIM. They generally 
perform better than existing criteria.
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This page is a beta version

特発性炎症性筋疾患の分類基準

基準について | Web計算機について | エクセルワークシートのダウンロード | NIH IMACS

スコアの範囲 0 – 20.7

診断の確からしさ（最小 – 最大） 0 – 100%

分類
サブグループ

あり なし

初発症状の生じた年齢   0 – 17
18 – 39
40+     

通常は進行性の上肢近位筋群の他覚的対称性筋力低下

通常は進行性の下肢近位筋群の他覚的対称性筋力低下

頚部屈筋群筋力が伸筋群よりも低下

下肢近位筋群筋力が遠位筋群よりも低下

ヘリオトロープ疹

Gottron丘疹

Gottron徴候

嚥下障害ないし食道運動障害

抗Jo-1抗体（抗ヒスチジルtRNA合成酵素抗体）陽性

血清CK、LDH、ASTまたはALTの上昇

筋内膜（endomysium）における筋線維侵入を伴わない筋線維周囲の単核球浸潤

筋鞘（perimysium）ないし血管周囲の単核球浸潤

筋束周囲萎縮

縁取り空胞（rimmed vacuole)
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EXTENDED REPORT

Comparison of performance of the 2016 ACR-EULAR
classification criteria for primary Sjögren’s syndrome
with other sets of criteria in Japanese patients
Hiroto Tsuboi,1,2 Shinya Hagiwara,1 Hiromitsu Asashima,1 Hiroyuki Takahashi,1

Tomoya Hirota,1 Hisashi Noma,3 Hisanori Umehara,2,4,5 Atsushi Kawakami,2,6

Hideki Nakamura,2,6 Hajime Sano,2,7 Kazuo Tsubota,2,8 Yoko Ogawa,2,8

Etsuko Takamura,2,9 Ichiro Saito,2,10 Hiroko Inoue,2,11 Seiji Nakamura,2,12

Masafumi Moriyama,2,12 Tsutomu Takeuchi,2,13 Yoshiya Tanaka,2,14

Shintaro Hirata,2,14 Tsuneyo Mimori,2,5 Isao Matsumoto,1 Takayuki Sumida1,2

ABSTRACT
Objectives To compare the performance of the new
2016 American College of Rheumatology (ACR)-
European League Against Rheumatism (EULAR)
classification criteria for primary Sjögren’s syndrome (SS)
with 1999 revised Japanese Ministry of Health criteria
for diagnosis of SS ( JPN), 2002 American-European
Consensus Group classification criteria for SS (AECG) and
2012 ACR classification criteria for SS (ACR) in Japanese
patients.
Methods The study subjects were 499 patients with
primary SS (pSS) or suspected pSS who were followed
up in June 2012 at 10 hospitals in Japan. All patients
had been assessed for all four criteria of JPN (pathology,
oral, ocular, anti-SS-A/SS-B antibodies). The clinical
diagnosis by the physician in charge was set as the ‘gold
standard’.
Results pSS was diagnosed in 302 patients and ruled
out in 197 patients by the physician in charge. The
sensitivity of the ACR-EULAR criteria in the diagnosis of
pSS (95.4%) was higher than those of the JPN, AECG
and ACR (82.1%, 89.4% and 79.1%, respectively),
while the specificity of the ACR-EULAR (72.1%) was
lower than those of the three sets (90.9%, 84.3% and
84.8%, respectively). The differences of sensitivities and
specificities between the ACR-EULAR and other three
sets of criteria were statistically significant (p<0.001).
Eight out of 302 patients with pSS and 11 cases out of
197 non-pSS cases satisfied only the ACR-EULAR
criteria, compared with none of the other three sets.
Conclusions The ACR-EULAR criteria had significantly
higher sensitivity and lower specificity in diagnosis of
pSS, compared with the currently available three sets of
criteria.

INTRODUCTION
Sjögren’s syndrome (SS) is an autoimmune disease
that affects mainly exocrine glands including the
salivary and lacrimal glands, and is often associated
with extraglandular manifestations, such as intersti-
tial lung and kidney diseases, and neurological,
haematological and musculoskeletal involvements.1

It is characterised by lymphocytic infiltration into
the exocrine glands and other organs, leading to

dry mouth, dry eyes and various extraglandular
symptoms. SS is subcategorised into primary SS
(pSS) which is not associated with other well
defined connective tissue diseases (CTDs), and sec-
ondary SS which is associated with other well
defined CTDs.2

In Japan, the revised criteria for the diagnosis of
SS proposed by the Japanese Ministry of Health
( JPN) (1999),3 as well as the American-European
Consensus Group classification criteria for SS
(AECG) (2002)2 have been used commonly in both
daily clinical practice and clinical studies in this
decade. In 2012, the American College of
Rheumatology (ACR) published the 2012 ACR
classification criteria for SS, which were proposed
by the Sjögren’s International Collaborative Clinical
Alliance (SICCA).4 These three sets of criteria have
also been applied for the diagnosis or classification
of SS in Japan in the last 3 years. We previously
analysed 694 Japanese patients with SS or sus-
pected SS, and showed that the sensitivities of JPN,
AECG and ACR in the diagnosis of SS were
79.6%, 78.6% and 77.5%, respectively, with
respective specificities of 90.4%, 90.4% and
83.5%, when considering the clinical diagnosis as
the ‘gold standard’.5 We concluded in that study
the superiority of the JPN criteria in the diagnosis
of SS in Japanese patients compared with the ACR
and AECG criteria.5

Recently the 2016 new ACR-European League
Against Rheumatism (EULAR) classification criteria
for pSS (ACR-EULAR) were published.6 7

Investigators from the SICCA team and the EULAR
Sjögren’s Task Force formed the International SS
Criteria Working Group to develop this single set
of classification criteria that combined features of
the ACR and AECG criteria, based on method-
ology consistent with the current ACR and EULAR
guidelines.6 7 The working group adopted the
methodology based on both data and expert clini-
cal judgement, and finally defined the new classifi-
cation criteria comprising five objective tests or
items, and a total score of ≥4 as the cut-off for the
diagnosis of pSS. The total score is derived from
the sum of the weights assigned to each positive

1980  Tsuboi H, et al. Ann Rheum Dis 2017;76:1980–1985. doi:10.1136/annrheumdis-2016-210758
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BRIEF REPORT

Validation of Classification Criter ia of Macrophage
Activation Syndrome in Japanese Patients With
Systemic Juvenile Idiopathic Arthr itis
MASAKI SHIMIZU ,1 MAO MIZUTA,1 TAKAHIRO YASUMI,2 NAOMI IWATA,3 YUKA OKURA,4

NORIKO KINJO,5 HIROAKI UMEBAYASHI,6 TOMOHIRO KUBOTA,7 YASUO NAKAGISHI,8

KENICHI NISHIMURA,9 MASATO YASHIRO,10 JUNKO YASUMURA,11 KAZUKO YAMAZAKI,12

HIROYUKI WAKIGUCHI,13 NAMI OKAMOTO,14 AND MASAAKI MORI15

Objective . To valida te whether the 2016 American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism classi-
fication criter ia of macrophage activation syndrome (MAS) complica ting systemic juven ile idiopathic arthr itis (JIA) is prac-
tica l in the rea l wor ld .
Methods. A combination of exper t consensus and analysis of rea l pa tien t da ta was conducted by a panel of 15 pedia tr ic
rheumatologists. A tota l of 65 profiles compr ised 18 patien ts with systemic JIA–associa ted MAS and 47 patien ts with
active systemic JIA without evidence of MAS. From these profiles, 10 patien t da ta poin ts for fu ll-blown MAS, 11 patien t
da ta poin ts for MAS onset, and 47 patien t da ta poin ts for acu te systemic JIA without MAS were evalua ted .
Results. Evaluation of the classification cr iter ia to discriminate full-blown MAS from acute systemic JIA without MAS
showed a sensitivity of 1.000 and specificity of 1.000 at the time of full-blown MAS. Sensitivity was 0.636 and specificity was
1.000 at the time of MAS onset. The number of measurement items that fulfilled the cr iter ia increased in full-blown MAS
compared to that at MAS onset. At MAS onset, the positive rates of patients who met the cr iter ia for platelet counts and
tr iglycer ides were low, whereas those for aspar tate aminotransferase were relatively high. At full-blown MAS, the number
of patients who met the criter ia for each measurement item increased.
Conclusion . The classification criter ia for MAS complica ting systemic JIA had a very h igh diagnostic per formance. How-
ever , the d iagnostic sensitivity for MAS onset was relatively low. For the ear ly d iagnosis of MAS in systemic JIA, the
dynamics of labora tory values dur ing the course of MAS should be fur ther investiga ted.

In troduction
Macrophage activation syndrome (MAS) is a severe compli-
cation of systemic juvenile idiopathic arthritis (JIA), which is
clinically characterized by fever, hepatosplenomegaly, lymph-
adenopathy, depression of all 3 blood cell lines, deranged
liver function, intravascular coagulation, and central nervous

system dysfunction (1). MAS is a potentially life-threatening
disease, and thus, a timely and prompt diagnosis is essential
to initiate life-saving treatment. However, it can be difficult to
distinguish MAS from systemic JIA flares, sepsis, or other
secondary hemophagocytic lymphohistiocytosis. Differentia-
tion of MAS from these conditions is essential for the selec-
tion of an appropriate therapeutic intervention in a timely
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Clinical practice guideline for Sj€ogren’s syndrome 2017
Takayuki Sumidaa,b, Naoto Azumab,c, Masafumi Moriyamab,d, Hiroyuki Takahashia,b, Hiromitsu Asashimaa,b,
Fumika Hondaa, Saori Abea, Yuko Onoa,d, Tomoya Hirotaa,b, Shintaro Hiratab,e,f, Yoshiya Tanakab,e,
Toshimasa Shimizub,g, Hideki Nakamurab,g, Atsushi Kawakamib,g, Hajime Sanob,c, Yoko Ogawab,h,
Kazuo Tsubotab,h, Koufuchi Ryob,i, Ichiro Saitob,i, Akihiko Tanakab,d, Seiji Nakamurab,d, Etsuko Takamurab,j,
Masao Tanakab,k, Katsuya Suzukib,l, Tsutomu Takeuchib,l, Noriyuki Yamakawab,m,n, Tsuneyo Mimorib,m,
Akiko Ohtab,o, Susumu Nishiyamab,p, Toshio Yoshiharab,q, Yasunori Suzukib,r, Mitsuhiro Kawanob,r,
Minako Tomiitab,s and Hiroto Tsuboia,b
aDepartment of Internal Medicine, University of Tsukuba, Ibaraki, Japan; bClinical Practice Guideline Committee for Sj€ogren’s Syndrome, The
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(MHLW), Tokyo, Japan; cDivision of Rheumatology, Department of Internal Medicine, Hyogo College of Medicine, Hyogo, Japan; dSection of
Oral and Maxillofacial Oncology, Division of Maxillofacial Diagnostic and Surgical Sciences, Kyushu University, Fukuoka, Japan; eThe First
Department of Internal Medicine, School of Medicine, University of Occupational and Environmental Health, Japan, Fukuoka, Japan;
fDepartment of Clinical Immunology and Rheumatology, Hiroshima University Hospital, Hiroshima, Japan; gUnit of Translational Medicine,
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Rheumatology, Department of Internal Medicine, School of Medicine, Keio University, Tokyo, Japan; mDepartment of Rheumatology and
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Department of Cardiovascular and Internal Medicine, Kanazawa University Graduate School of Medicine, Ishikawa, Japan; sDepartment of
Allergy and Rheumatology, Chiba Children’s Hospital, Chiba, Japan

ABSTRACT
Objectives: The objective of this study is to develop clinical practice guideline (CPG) for Sj€ogren’s syn-
drome (SS) based on recently available clinical and therapeutic evidences.
Methods: The CPG committee for SS was organized by the Research Team for Autoimmune Diseases,
Research Program for Intractable Disease of the Ministry of Health, Labor and Welfare (MHLW), Japan.
The committee completed a systematic review of evidences for several clinical questions and devel-
oped CPG for SS 2017 according to the procedure proposed by the Medical Information Network
Distribution Service (Minds). The recommendations and their strength were checked by the modified
Delphi method. The CPG for SS 2017 has been officially approved by both Japan College of
Rheumatology and the Japanese Society for SS.
Results: The CPG committee set 38 clinical questions for clinical symptoms, signs, treatment, and
management of SS in pediatric, adult and pregnant patients, using the PICO (P: patients, problem,
population, I: interventions, C: comparisons, controls, comparators, O: outcomes) format. A summary of
evidence, development of recommendation, recommendation, and strength for these 38 clinical ques-
tions are presented in the CPG.
Conclusion: The CPG for SS 2017 should contribute to improvement and standardization of diagnosis
and treatment of SS.

ARTICLE HISTORY
Received 31 January 2018
Accepted 3 February 2018

KEYWORDS
Sj€ogren’s syndrome; clinical
practice guideline; clinical
question; systematic review;
Medical Information
Network Distribution
Service (Minds)

Introduction
Sj€ogren’s syndrome (SS) is an autoimmune disease character-
ized by lymphocytic infiltration into the exocrine glands and
other organs, leading to dry mouth, dry eyes, and various
extra-glandular symptoms [1]. SS is categorized into primary
SS (pSS) which is not associated with other well defined con-
nective tissue diseases (CTDs), and secondary SS, which is

associated with other well defined CTDs [1]. Moreover, pSS is
further subdivided into the glandular form, with involvement
of the exocrine glands only, and the extra-glandular form,
with the involvement of organs other than exocrine glands.
In Japan, SS was certified as a designated intractable dis-

ease by the Ministry of Health, Labor and Welfare (MHLW)
in January 2015. Researches on designated intractable
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2018 年 11 月 18 日 
厚生労働省難治性疾患政策研究事業自己免疫疾患に関する調査研究班 

若年性特発性関節炎・成人スチル病分科会

若年性特発性関節炎・成人スチル病 医療講演会

1. 背景と目的

難治性疾患政策研究事業において患者への啓蒙活動は必須課題であり、疾病そのものだけではなく、診

療の手引き・ガイドラインの策定といった近年の活動について周知することは重要と考えられます。ま

た、若年性特発性関節炎では移行期医療に関する啓蒙も重要と考えられます。このような活動を進める

ことは臨床個人調査票からの疫学調査や指定難病データベースの構築にも繋がると考えられます。今回

我々は、若年性特発性関節炎・成人スチル病をテーマとした患者向け医療講演会を開催致しましたの

で、ご報告致します。

2. 開催概要

日時：平成 30 年 11 月 18 日（日）10:00～12:30
場所：金沢大学附属病院 CPD センター

参加費：無料、事前申し込み無し

参加者数：53 名

講演内容

第一部：医療講演

座長：東京医科歯科大学 生涯免疫難病学講座 教授 森雅亮

1) 講演 1 ｢若年性特発性関節炎の手引きの概要｣

演者：大阪医科大学小児科 助教 岡本奈美

2) 講演 2  ｢成人スチル病手引きの概要｣

演者：埼玉医科大学病院 リウマチ膠原病科 教授 三村俊英

3) 講演 3  ｢リウマチ性疾患の移行期医療の展望｣

演者：聖マリアンナ医科大学病院 リウマチ・膠原病・アレルギー内科

 教授 川畑仁人

第二部：医療相談会

参加者のうち、希望の方を対象に個別に相談に応じた。

若年性特発性関節炎：森雅亮、岡本奈美、清水正樹

成人スチル病：三村俊英、川畑仁人

当日の様子：予想よりも多くの方が参加されたが、会場の準備、受付、参加者の案内、アンケートの回収は

問題なくスムーズに行われた。講医療講演、医療相談会はほぼ予定の時間通り進行した。体調不良者などは

なかった。
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3. 参加者からのアンケート集計結果

・会全体について

・「成人発症スティル病の手引き概要」について

・質疑応答について

・「若年性特発性関節炎の手引き概要」について

・「リウマチの移行期医療の展望」について

・出席者の出身県（家族単位での集計）
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自由記載

・ 病気の経過など具体的な例など紹介して頂けたら助かります。

・ 薬を長く飲み続けなくてはいけない病気なので、成人した時に何か副作用とかがおきないか

心配です。薬に関する説明も聞きたいです。

・ 薬の副作用の実例（小児から成人になってからの副作用でどのようなことがあったか、特に

女性に関する内容）が知りたい。

・ 移行期の詳しい説明、具体的な説明（医療機関、先生の名前など）が欲しい。

・ 助成金について教えて欲しい。

・ 高齢でスティル病になった人を対象にした講演会をしてほしい。

・ スクリーンのみの解説でなく、ペーパー資料があれば良いと思います。

・ 時間が全体として少し長い気がしました。内容も難しい部分が多かったと思います。

・ 先生方がはるばる金沢までお越し下さったことにとても感謝しています。講演会に参加でき

て良かったです。

・ 話をきいていてよく理解できました。質問にも適確に答えを頂き非常に感謝しています。

・ ぜひ、また北陸で講演会をして下さい。
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診断
ループス腎炎
NPSLE
皮膚ループス
血液疾患
関節・肺・他の病変
妊産婦
モニタリング
薬剤
小児

I
II
III
IV
V
VI
VII
VIII
IX
X

厚生労働省自己免疫研究班SLE分科会・日本リウマチ学会、
全身性エリテマトーデス（SLE)の診療ガイドライン、南山堂（東京）、2019年10月

資料22
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皮膚筋炎・多発性筋炎 診断基準 

＜診断基準＞ 

１．診断基準項目 

(１)皮膚症状

(a)ヘリオトロープ疹：両側または片側の眼瞼部の紫紅色浮腫性紅斑

(b)ゴットロン丘疹：手指関節背面の丘疹

(c)ゴットロン徴候：手指関節背面および四肢関節背面の紅斑

(２)上肢又は下肢の近位筋の筋力低下

(３)筋肉の自発痛又は把握痛

(４)血清中筋原性酵素（クレアチンキナーゼ又はアルドラーゼ）の上昇

(５)筋炎を示す筋電図変化*1

(６)骨破壊を伴わない関節炎又は関節痛

(７)全身性炎症所見（発熱、CRP上昇、又は赤沈亢進）

(８)筋炎特異的自己抗体陽性＊2

(９)筋生検で筋炎の病理所見：筋線維の変性及び細胞浸潤

２．診断のカテゴリー 

皮膚筋炎：18歳以上で発症したもので、(1)の皮膚症状の(a)～(c)の１項目以上

を満たし、かつ経過中に(2)～(9)の項目中 4 項目以上を満たすもの。18 才未満

で発症したもので、(1)の皮膚症状の(a)～(c)の１項目以上と（2）を満たし、か

つ経過中に(4)、(5)、(8)、(9)の項目中 2 項目以上を満たすものを若年性皮膚

筋炎とする。 

なお、上記の項目数を満たさないが、(1）の皮膚症状の(a)～(c)の 1項目以上を

満たすものの中で、皮膚病理学的所見が皮膚筋炎に合致するか*3(8)を満たすも

のは無筋症性皮膚筋炎として皮膚筋炎に含む。 

多発性筋炎：18歳以上で発症したもので、(1)皮膚症状を欠き、(2)～(9)の項目

中 4 項目以上を満たすもの。18 才未満で発症したもので、(1)皮膚症状を欠き、

（2）を満たし、(4)、(5)、(8)、(9)の項目中 2 項目以上を満たすものを若年性

多発性筋炎とする。

３．鑑別診断を要する疾患 

感染による筋炎、好酸球性筋炎などの非感染性筋炎、薬剤性ミオパチー、内分

泌異常・先天代謝異常に伴うミオパチー、電解質異常に伴う筋症状、中枢性な

いし末梢神経障害に伴う筋力低下、筋ジストロフィーその他の遺伝性筋疾患、

封入体筋炎、湿疹・皮膚炎群を含むその他の皮膚疾患 

なお、抗 抗体症候群、免疫介在性壊死性ミオパチーと診断される例も、

本診断基準を満たせば本疾患に含めてよい。
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註 

＊1 

若年性皮膚筋炎および若年性多発性筋炎で筋電図の施行が難しい場合は、MRI

での筋炎を示す所見(T2強調/脂肪抑制画像で高信号，T1強調画像で正常信号)

で代用できるものとする。 

＊2 

ア) 抗 ARS抗体（抗 Jo-1抗体を含む）、イ) 抗 MDA5抗体、ウ) 抗 Mi-2抗体、

エ)抗 TIF1γ抗体、オ) 抗 NXP2抗体、カ) 抗 SAE抗体、キ) 抗 SRP抗体、ク) 抗

HMGCR抗体。

＊3

角質増加、表皮の萎縮（手指の場合は肥厚）、表皮基底層の液状変性、表皮異常

角化細胞、組織学的色素失調、リンパ球を主体とした血管周囲性あるいは帯状の

炎症細胞浸潤、真皮の浮腫増加、ムチン沈着、脂肪織炎あるいは脂肪変性、石灰

沈着などの所見の中のいくつかが認められ、臨床像とあわせて合致するかどう

かを判断する。
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令和元年度自己免疫班第 回 分科会班会議 議事概要

日時 令和元年 月 日（金） 〜

場所 ステーションコンファレンスセンター東京

（東京都千代田区丸の内 サピアタワー ）

出席者 分科会長：田中良哉 自己免疫班代表者：森雅亮

分科会員： 伊藤保彦、亀田秀人、桑名正隆、藤井隆夫、藤尾圭志、室慶直

研究協力者：井上嘉乃、大村浩一郎、小倉剛久、白井悠一郎、田淵裕也、土田優美

中野和久、楢崎秀彦、長谷川久紀、平田信太郎、松宮遼、安岡秀剛、深谷修作

欠席者 研究協力者： 芦原このみ、宮川一平、桃原真理子

報告事項等

田中会長より当日開催された自己免疫班全体班会議で報告した混合性結合組織病（ ）分科会の

活動内容について説明がなされた。また改定診断基準案については現在 に投稿、

リバイス中であり、本年中の再投稿を目標としていることを述べた。本日は診療ガイドライン作成について、

各施設で作成された推奨文に対して、出席者全員で推奨度、同意度を決定することが説明された。

検討事項

診療ガイドラインについて

システムを用いて に準拠した診療ガイドライン作成を進め、 に関しては平田委員、

田中会長を中心に三森班 年 のものに適宜 を削除、追加のうえ再調整し、各施設で二次スクリー

ニング、推奨文の作成まで完了したことが報告された。全てが であった。推奨文の一部の

文言を整え、表記を統一 グルココルチコイドなど した上で、出席者全 名で推奨度、同意度を決定した。

推奨度については 行うことを強く推奨する、 行うことを弱く推奨する、 行わないことを弱く推奨す

る、 行わないことを強く推奨するの 段階を多数決にて決定し、同意度については各出席者が 点

を得点し、その平均値を算出した。いずれの推奨文においても分科会全体で 点以上の同意度が得られ

た 次頁参照 。今後は本年度中を目標に田中会長を中心にガイドライン前文を作成する予定である。

重症度分類について

重症度分類については、新診断基準の表記に合わせ文言を修正 間質性肺炎、肺線維症など 、誤記

を修正のうえ、現行の分類を現段階では継続して使用する。しかし重症度の医学的根拠が不十分である

ことから、来年度より に基づいて点数化できる方法を検討し、重症度分類を修正する方針とした。

難病プラットホームについて

森班長より、来年度より自己免疫班全体で各疾患において難病プラットホームを立ち上げる予定である

こと、また患者数の少ない疾患より順次立ち上げていく方針であることの説明がなされた。当分科会から

は大村委員、土田委員、楢崎委員、中野委員を難病プラットホーム担当者として選出し、来年度の立ち

上げに向けて、話し合いを進めていく方針となった。

その他

上記に加え、来年度以降、疫学調査の実施、医療経済解析 特に肺高血圧症 にも着手する予定とした。

さらに将来的には の治療アルゴリズムの策定を目標とした。
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大項目
エビデン

スレベル
推奨文 推奨度 同意度

① の診断においては、 に共通す

る症候である「レイノー現象」、「指ないし手背

の主張」の有無を評価することを強く推奨す

る。

② の診断においては、 に特徴的

な臓器障害である「肺動脈性肺高血圧症」、

「無菌性髄膜炎」、「三叉神経障害」の有無を

評価することを強く推奨する。

① 合併妊娠は早産、低出生体重児な

どの胎児合併症のリスクとなりうるが、肺高

血圧症などの重症な臓器障害を伴わない場

合は許容することを弱く推奨する。

② 患者の生命予後に影響する因子と

して肺高血圧症と重症間質性肺疾患の評価

を行うことを強く推奨する。

① 患者における臨床検査では抗

抗体の測定を強く推奨する。

②他疾患の疾患特異的抗体が陽性の場合

は慎重に診断することを強く推奨する。

③ 患者における生理機能 画像検査

では診断基準項目に含まれた検査とともに

心臓超音波検査、肺機能検査、胸部 検

査、右心カテーテル検査を行うことを強く推

奨する。

の重症度をどのように評価するか？

患者における重症度の評価として、現

行の重症度分類を使用することを弱く推奨

する。

① 患者における肺動脈性肺高血圧症

に対して、選択的肺血管拡張薬を投与する

ことを強く推奨する。

② 患者における肺動脈性肺高血圧症

に対して、治療経験豊富な施設で免疫抑制

療法を実施することを強く推奨する。

① 患者における無菌性髄膜炎に対し

て、非ステロイド抗炎症薬の投与を行わない

ことを強く推奨する。

② 患者における無菌性髄膜炎に対し

て、グルココルチコイドを使用することを弱く

推奨する。

③ 患者において、神経精神ループス

様のびまん性中枢神経症状の合併を認め

た場合には免疫抑制薬の使用を弱く推奨す

る。

① 患者における三叉神経障害に対し

てグルココルチコイドの使用を行わないこと

を弱く推奨する。

② 患者における三叉神経障害に対し

て、カルバマゼピンなどの抗てんかん薬を投

与することを弱く推奨する。

における 様所見の特徴、頻度、治療

法は？

患者における 様所見に対して、

の各病態に準じた治療を行うことを強く

推奨する。

における全身性強皮症様所見の特徴、

頻度、治療法は？

患者における全身性強皮症様所見に

対して、全身性強皮症の各病態に準じた治

療を行うことを弱く推奨する。

における多発性筋炎 皮膚筋炎様所見の

特徴、頻度、治療法は？

患者における多発性筋炎 皮膚筋炎

様所見に対して、多発性筋炎 皮膚筋炎の

各病態に準じた治療を行うことを弱く推奨す

る。

小児 の特徴は何か？

小児 は、初発時に混合所見は乏しい

事が多く、病期によって症状が徐々に加わっ

てくるため、診断においては成人と異なった

判断をすることを強く推奨する。

高齢 の特徴は何か？

高齢 の頻度が少なく、高齢 の特

徴は明らかでないが、高齢者の特徴に留意

した診断と治療を弱く推奨する。

患者における悪性腫瘍、心血管イベン

ト、脳血管イベント、骨粗鬆症、代謝性疾患の

併発率は？

患者は橋本病などの自己免疫性甲状

腺疾患の併発に注意して、甲状腺機能検査

を行うことを弱く推奨する。

患者の 、 に影響する因子、日常

生活指導は？

患者では患者報告アウトカム に

よる 評価を弱く推奨する。

の診断および評価に有用な臨床検査、

生理機能検査、画像検査は？

における肺動脈性肺高血圧症に対してど

のように治療を行うか？

の診断・評価

の臨床所見と治療

に特徴的な臨床症候、共通する症候

は？

の無菌性髄膜炎において、どのように治

療を行うか？

の三叉神経障害において、どのように治

療を行うか？

患者の有病率、発症率、性差、好発年

齢、遺伝性、妊孕性、および、生命予後に影響

する因子は何か？
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＜重症度分類＞ 年度改定

の臓器障害別の重症度分類

中等度以上を対象とする。

重症度 臓器障害 臨床所見

重症： 中枢神経症状

無菌性髄膜炎

肺動脈性肺高血圧症（最も

重要な予後規定因子）

急速進行性間質性肺疾患

進行した間質性肺疾患

血小板減少

溶血性貧血

下部消化管機能不全

痙攣、器質性脳障害、精神病、脳血管障害頻度はまれ

頭痛、嘔気、嘔吐（ 誘発性に注意）

息切れ、動悸、胸骨後部痛

急速に進行する呼吸困難、咳嗽

動悸、息切れ、咳嗽

出血傾向、紫斑

高度の貧血

吸収不良症候群、偽性腸閉塞

中等症： 発熱

リンパ節腫脹

筋炎

食道運動機能不全

漿膜炎

腎障害

皮膚血管炎

皮膚潰瘍、壊死

間質性肺疾患

末梢神経障害

骨破壊性関節炎

筋力低下、筋痛、筋原性酵素上昇

逆流性食道炎、胸やけ、心窩部痛

胸水、心嚢液貯留

蛋白尿 ネフローゼ症候群、腎不全は稀だががみられる

紫斑、爪床出血、皮膚梗塞

重度の末梢循環障害による

進行は緩徐であるが、比較的早く進行する例もある

三叉神経障害が多い

関節リウマチ様の関節破壊が時に見られる

軽症： レイノー現象

手指ないし手背の腫脹

紅斑

手指に限局する皮膚硬化

非破壊性関節炎

寒冷刺激による血管攣縮により手指の色調変化。時に難

治性

の診断上重要だが臨床的に問題となることはない

顔面、手掌などに多い

軽度にとどまるが、手指の屈曲拘縮を来たしうる

関節破壊は通常ないが時に見られる



─ 118 ─

CQ CQ

A 5.0

A21

A 4.9

A19, B2

B 4.4

A6, B15

A 5.0
A21

A 5.0

A21

A 5.0
A21

A 4.9

A20, B1

CQ4 D B 4.7
A2, B19

A 4.6
A18, B3

A 4.3
A13,  B8 5×11, 4×7, 3×2, 2×1

D 4.9
C1,  C20

B 4.8
A1,  B20

B 4.6
A5,  B16

C 4.2
B2,  C19 5×8, 4×12, 2×1

B 4.8
B21

CQ8 D A 4.7
A21

CQ9 D B 4.4
A8,  B13

CQ10 D B 4.7

A4,  B17

CQ11 D A 4.2

A13,  B8

CQ12 D B 4.6
B21 5×13, 4×8

CQ13 D B 4.6
A2,  B19 5×14, 4×7

CQ14 D B 4.8 B21

DCQ1

D

CQ7 D

CQ2 D

CQ3

CQ6

D

CQ5 D
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Disease activity, treatment and long-term prognosis of adult juvenile idiopathic
arthritis patients compared with rheumatoid arthritis patients
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ABSTRACT
Objective: To evaluate the difference between adult juvenile idiopathic arthritis (JIA, starting at
<16 years) and rheumatoid arthritis (RA).
Methods: Data on 128 adult JIA patients were from the National Database of Rheumatic Diseases in
Japan (NinJa), 2014, divided into 4 groups by period of disease onset (Group 1: 2000–2013, n¼ 32;
Group 2: 1981–1999, n¼ 32; Group 3: 1966–1980, n¼ 31; Group 4: �1965, n¼ 33). Disease activity,
treatment and long-term prognosis of adult JIA patients were compared with RA patients matched for
sex- and disease duration in each era.
Results: In Groups 1 and 2, adult JIA patients had significantly lower clinical disease activity indices
(CDAI) (Group 1: adult JIA 1.5 [0.4–6.9]-vs-RA 5.3 [2.5–10.3], p¼ .001, Group 2: 2.6 [0.6–9.0]-vs-6.9
[3.5–11.0], p¼ .001, shown as median [quartile range], p-value, respectively), and had higher CDAI
remission rates than RA patients (Group 1: 54.8%-vs-28.2%, p¼ .002, Group 2: 51.7%-vs-17.0%,
p< .001). More adult JIA than RA patients in Group 1 used biologics (62.5%-vs-24.7%, p< .001).
However, there were no adult JIA-vs-RA differences in joint destruction and physical function in
any group.
Conclusions: Adult rheumatologists must recognize that adult JIA patients are different from RA
patients even when disease duration is the same.
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Introduction

Juvenile idiopathic arthritis (JIA) is the most common form
of arthritis in children. JIA is of unknown aetiology, begin-
ning before the 16th birthday and persisting for at least
6 weeks [1]. Recently, treatment of JIA has been improved
by employing biological therapies, as in rheumatoid arthritis
(RA). Advances in pediatric medicine have resulted in
increased numbers of adult patients who had childhood-
onset chronic disease [2]. However, long-term follow-up
data in other countries showed that JIA is still ongoing in
34–50% of JIA patients after they reach adulthood [3,4].
Therefore, a seamless transition in medical care from ado-
lescence to adulthood (i.e. transitional care) is important
[5,6]. However, adult rheumatologists who take over the
care of adult JIA patients commonly have little knowledge
of the pathogenesis, treatment and characteristics of JIA [7].
Moreover, it is unclear whether adult JIA patients should be
treated similarly to RA patients [8]. To provide appropriate
medical care, we should establish evidence-based manage-
ment strategies for adult JIA.

In the pre-biologics era, only one study comparing the
prognosis of JIA and RA has been published [9]. That study,

which dealt with disease subtypes and the presence of anti-
body, indicated that oligoarticular JIA had the best outcome
according to radiographic changes, whereas seropositive RA
had the worst [9]. However, little evidence is available with
regard to the difference in prognosis between adult JIA and
RA in the biologics era. Although the long-term prognosis
of JIA still requires elucidation, to the best of our know-
ledge, there are no large databases on adult JIA patients in
Japan which could be explored for this purpose. For this
reason, here we extracted data on adult JIA patients (defined
as onset at <16 years of age) who were registered in the RA
database as ‘oligoarticular JIA (oligoarthritis) or polyarticu-
lar JIA (polyarthritis)’. We then compared their current sta-
tus and prognosis with RA patients (defined as starting at
�16 years of age) who had the same disease duration.

The National Database of Rheumatic Diseases in Japan
(NinJa) was established in 2002 to reveal trends and prob-
lems associated with RA [10]. Nationwide, attending physi-
cians in multiple centres register patients diagnosed with
RA in this database, which includes disease activity, drug
use, physical function, joint outcome and other data which
are collected annually. Adult JIA patients (oligoarthritis or

CONTACT Takumi Matsumoto matsumoto.rheu@tmd.ac.jp Department of Lifetime Clinical Immunology, Graduate School of Medical and Dental Sciences,
Tokyo Medical and Dental University, 1-5-45 Yushima, Bunkyo-ku Tokyo 113-8519, Japan
� 2019 Japan College of Rheumatology
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2019年度患者向け医療講演会
報告

大阪医科大学小児科
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参加者からのアンケート調査結果
・参加人数：41人
・参加者の内訳：患者本人10名、患者家族31名
・参加者と関わる疾患名：

若年性特発性関節炎 23名
成人発症スチル病 2名
全身性エリテマトーデス 2名
強皮症 1名

・アンケート回収数：28件（家族単位で配布）
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「妊娠・出産・育児（平松先生）」
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パネルディスカッションについて
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自由記載
勉強になった・わかりやすかった・質問しやすかった 4名
（内科に転科してからの）移行期の事が知れてよかった 1名
またあれば参加したい・定期開催してほしい 3名
もっと時間を長くしてほしい 1名
時代の変化・医療の進歩を感じた 1名
スライドの資料がほしい 3名
広報を広げてもっとたくさんの方に聞いて戴きたい（こんな機
会をもったいないです） 2名
全身型にかたよった講演に感じたので、多関節型等の説明
ももっと多く取り入れて欲しかった 1名
①厳しい病気、希少疾患であることを再認識した。②更なる
医学の改善に期待している③再燃の早期発見、早期治療に
心懸けるようにしたい④（家族内の）患者としっかりと向き合
い出来る限りしっかりサポートしたい（希望が持てる毎日の
生活） 1名


