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A：研究目的 

封入体筋炎（以下 IBM）では前腕の深指屈筋

や大腿四頭筋の筋萎縮が顕著である。近年、

傍脊柱筋が萎縮した IBM症例を経験した。

IBMでは傍脊柱筋に萎縮を生じやすいか、対

照群と比較検証した。また IBMは主に 50歳

以上に発症し免疫療法が検討されるが、現段

階では有効な治療法は確立されていない。そ

の筋病理において高率に ragged-red fiber 

(RRF)や cytochrome c oxidase (CCO)欠損線

維が見られ, 病態にミトコンドリア機能異常

が関与していると考えられ、L-arginineの有

効性とその病理学的背景、また評価マーカー

の有用性について検討した。  

 

B：研究方法 

傍脊柱筋萎縮との関連については、過去に当

科入院歴のある IBM 15例の傍脊柱筋の CT

画像を後方視的に評価した。対照群は年齢

と性別をマッチさせた筋炎群 13例（皮膚筋

炎，多発筋炎，壊死性筋炎）、重症筋無力症

（MG）21例とした。部位は胸椎レベルと

研究要旨 

H29年度は IBMの傍脊柱筋萎縮に注目し解析を行い、HTLV-1陽性 IBM群において傍

脊柱筋萎縮の頻度が高いことを明らかにした。平成 30年度と令和１年度はアルギニン治

療効果と病理学的背景との関連性について研究した。L-arginineを投与した IBM8例中

7例で筋力の改善がみられたが、治療効果が見られた群にとそうでない群において病理学

的差異は認められなかった。ミトコンドリア病のバイオマーカーとされる GDF-15は

IBMでも高い傾向があった。 



 

 
 

腰椎レベル、筋萎縮の程度は Grade 0（萎

縮なし）、Grade 1（軽度）、Grade 2（中等

度）、Grade 3（高度）の 4段階で評価した。

サルコペニア、臥床状態（modify Rankin 

Scale ≥5）、脊椎疾患のある症例は傍脊柱筋

の筋萎縮に影響するため除外した。  

アルギニン治療効果とその病理学的背景の解

析については、2014年から 2019年までに当

科に入院した封入体筋炎患者 9名(男性 2名, 

女性 7名, 平均年齢 72.7歳)について、筋生検

におけるミトコンドリア異常と LC3、

HLA-class抗原の発現について検討し、 

L-arginine投与の反応性との関連について検

討した。また、ミトコンドリア病のバイオマ

ーカーと言われる GDF-15 

(growth/differentiation factor 15) の測定を

行った。 

 

（倫理面への配慮） 

ミトコンドリア機能異常を伴う神経筋疾患に

対するL-arginine投与に関する臨床研究倫理

審査を受けている。症例については匿名化し, 

L-arginine投与においてはインフォームド・

コンセントを得ている。  

 

C：研究結果 

中等度以上(Grade 2 or 3)を有意な筋萎縮

として解析した結果、胸椎レベルでは IBM

群とその他筋疾患群に統計学的に有意はな

く、腰椎レベルでは IBM群で統計学的に有

意差のある傍脊柱筋萎縮がみられた（IBM

群 vs 筋炎群: p値 0.042，IBM群 vs MG

群: p値 0.005）。胸腰椎にわたる広範囲な傍

脊柱筋萎縮に着目すると、HTLV-1抗体陽

性 IBM群は57%（4例/7例）と割合が高く、

HTLV-1抗体陰性 IBM群 13%（1例/8例）、

筋炎群 7%（1例/14例）MG群 14%（3例

/21例）であった。HTLV-1抗体陽性の筋炎

群 4例（皮膚筋炎 3例、多発筋炎 1例）で

は、いずれも傍脊柱筋萎縮は確認されなか

った。治療効果に関しては、L-arginine投

与については、短期評価では 7例中 6例

(85.7%)で有効であった。HLA-class 2抗原の

発現亢進の程度において、L-arginine有効例

ではびまん性に亢進している傾向が見られた。 

L-arginine投与群のうち、長期経過をフォロ

ーできた 1例において、ステロイド漸減によ

り CK上昇と筋力低下の緩徐な進行が見られ

た。GDF-15値については、ミトコンドリア

病と同様に高い傾向にあった、病理学的検討

において、CCO欠損線維および SDH濃染線

維は全例で認めたが、RRF線維を認めたのは

4例であった。LC3免疫染色は全例で陽性で

あった。HLA-class 1抗原は全例でびまん性

に亢進し、HLA-class 2抗原も亢進しやすい

傾向にあった。 

 

D：考察 

傍脊柱筋が萎縮する割合は IBM群が対照

群に比べて有意に高く，HTLV-1抗体陽性

例は陰性例に比べてより広範囲に萎縮して

いた。L-arginine投与は短期的には有効と考

えられた。しかし、長期経過では L-arginine

単独での効果維持はばらつきも大きい。LC3

免疫染色は筋線維内の封入体を検出するのに

鋭敏であり、封入体筋炎の早期診断にはつな

がりうるが、治療効果の指標とはならないと

考えられた。HLA-class 2抗原発現の程度と

GDF-15値は症例間でばらつきもあるが、 

L-arginineの有効性の指標とはなりうる可能

性がある。 

 



 

 
 

E：結論 

IBMにおける傍脊柱筋萎縮にHTLV-1の関

与が示唆された。L-arginineは封入体筋炎の

有効な治療となる可能性があるが、長期的な

効果維持のためには既存の治療との組み合わ

せも有効である。HLA-class2の発現亢進が強

く見られる症例は、積極的に L-arginineを使

用しても良い。治療評価においては、神経学

的評価のみならず GDF-15等のバイオマーカ

ーの構築が必要である。 
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