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A：研究目的 

 封入体筋炎（inclusion body myositis: 

IBM）は、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筋疾患であるが、原因

は不明で治療法は未確立である。 

 従来から約 15%の IBM 患者には全身性エ

リテマトーデスやシェーグレン症候群（SjS）、

サルコイドーシスなどの全身性自己免疫性疾

患を合併し、ときに非特異的な自己抗体を有

する症例が含まれることが報告されてきた。 

 本研究の目的は、SjS 合併および非合併

IBM 患者の臨床病理学的特徴を比較するこ

とによって、IBM と SjS に共通する病態機序

を解明することである。 

 

B：研究方法 

 臨床的に IBM 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

研究要旨 

封入体筋炎（IBM）は筋線維の変性と炎症を特徴とする難治性筋疾患であり、一般的に

免疫治療の有効性は乏しいが、ときにシェーグレン症候群（SjS）を合併する症例ではそ

の有効性が報告されている。本研究では、SjS 合併および非合併 IBM の臨床的相違点を

明らかにすることを目的に、SjS 合併および非合併 IBM 患者の臨床病理学的特徴を比較

した。本研究に登録された 248 例の内、165 例が ENMC2011 の IBM 診断基準に合致し

た。165 例中 10 例は SjS を合併し、155 例は非合併例であった。この両者において各種

臨床病理所見を比較したところ、SjS 合併例では有意に女性が多く、肺活量および努力性

肺活量が低値を示した。しかしステロイドや免疫グロブリンに対する治療反応性を含め

て、その他の所見に有意差は見られなかった。IBM と SjS には共通の病態機序が関与す

ることが推測された。一部には免疫治療に劇的な効果を発揮する SjS 合併 IBM 症例も経

験することから、更なる症例の蓄積が必要である。 



 

 
 

された患者血清連続 248 検体のうち、

ENMC2011 基準において

clinicopathologically defined もしくは

clinically defined、probable を満たす症例の

うち、SjS 合併および非合併 IBM 患者につい

て、以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、

Body mass index、初発症状、嚥下障害の有

無、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、握力左右差、血清 CK 値、抗 cN1A 抗

体の有無、肺機能検査（VC, ％VC, 

FVC, %FVC）、心機能検査（EF、％FS）、

IBMFRS スコア、ステロイドおよび免疫グロ

ブリン静注療法への反応性 

 

（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 

 本研究に登録された 248 例の内、165 例が

ENMC2011の IBM診断基準に合致した。165

例中 10 例は SjS を合併し、155 例は非合併例

であった。この両者において各種臨床病理所

見を比較した。 

 SjS 合併例では有意に女性が多く、肺活量

および努力性肺活量が低値を示した。しかし

ステロイドや免疫グロブリンに対する治療反

応性を含めて、その他の所見に有意差は見ら

れなかった。抗 NT5C1A 抗体の陽性率も有意

差は見られなかった。 

 

D：考察 

 自験例を含めた既報告において、SjS 合併

IBM 症例は 20 例が報告されている。診断時

年齢は平均 60.5 ± 10.79 歳であり、20 例中

18 例は女性であった。SjS の発症年齢は 52.9 

± 12.2 歳であり、IBM の発症年齢は 57.3 ± 

11.4 歳であった。SjS の発症が先行する症例

は 8 例、同時が 6 例、IBM が先行するのは 1

例のみであった。SjS と IBM の発症までの期

間は 3.18 ± 5.49 年であった。初発症状出現

後、0−18 年後（平均 6.30 ± 5.35 年後）で IBM

の診断に至っていた。ほとんど全ての患者で

大腿四頭筋に最も強い近位および遠位筋筋力

低下を認め、嚥下障害は 5 例に見られた。顔

面筋筋力低下は 3 例であり、筋痛は 6 例に認

めた。CK 値は 12 例で上昇しており、うち 5

例は著明に上昇していた。1 例を除いて免疫

治療を受けており、14 例は治療反応性を示し

た。抗 CD20 モノクローナル抗体（リツキシ

マブ）が有効な症例もあった。高ガンマグロ

ブリン血症は 4 例にみられた。補体レベルは

4 例で低下していた。抗 SS-A 抗体のみ陽性は

2 例であり、抗 SS-A および SS-B 抗体両者が

陽性は 5 例、両抗体が陰性のものは 5 例であ

った。筋病理では 1 例を除いて全例に縁取り

空胞を認め、筋内鞘への炎症細胞浸潤は全例

にみられた。MHC classⅠの高発現は 7 例に

認め、フィラメント様の封入体は 6 例に観察

された。 

 典型的な sIBM と比較して、SjS 合併 IBM

では、1）女性に好発し治療反応性が良好であ

ること、2）ときに重症例が含まれること、3）

高ガンマグロブリン血症を伴う例があること、



 

 
 

4）巨舌や肥大型心筋症など非典型的症候を合

併することなどが臨床的特徴と推測され、今

後多施設での前向き調査が必要である。 

 

E：結論 

 SjS 合併 IBM は、非合併 IBM と類似の臨

床病理学的特徴を有するが、女性の頻度が高

く、呼吸機能が低下する可能性が示された。

これらの研究結果より、IBM と SjS には共通

の病態機序が関与することが推測された。し

かし一部には免疫治療に劇的な効果を発揮す

る SjS 合併 IBM 症例も経験することから、更

なる症例の蓄積が必要である。 
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