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研究要旨 

当施設における抗 ARS 抗体陽性 SSc の頻度と特徴について検討した。抗 ARS 抗体陽性 96 例の

うち SSc は 11%認められ、SSc260 例のうち抗 ARS 抗体は少なくとも 4%に認められた。抗 ARS 抗

体陽性は限局皮膚硬化型 SSc に多く、SSc 単独と炎症性筋疾患との重複の両者がみられた。 

 

Ａ. 研究目的 

 全身性強皮症（systemic sclerosis; SSc）は皮

膚および諸臓器の線維化と末梢循環障害、自

己免疫異常の 3 つを特徴とする結合組織疾患

である。SSc では 8 割以上に疾患特異的な自

己抗体が陽性となり、これらの自己抗体は診

断の補助、病型分類、予後予測に有用である。

特に 10 種類の自己抗体については知見が蓄

積され、病型や臓器病変との関連が確立して

いる[Kuwana M. J Nippon Med Sch 2071;84:56]。 

 SSc とともに多彩な自己抗体が陽性になる

のが炎症性筋疾患である。その中でも知見が

蓄積され、日常診療でもよく遭遇するのが抗

アミノアシル tRNA 合成酵素（Aminoacyl-

tRNA Synthetase：ARS）抗体である。抗 ARS

抗体陽性の患者は、筋炎、間質性肺炎、皮疹、

発熱、レイノー現象、関節炎といった共通の

症状・病変が見られる。これまでに 8 種類が



報告され、うち抗 Jo-1 抗体、抗 EJ 抗体、抗

PL-7 抗体、抗 PL-12 抗体、抗 OJ 抗体、抗 KS

抗体の 6 種類は国内の多施設共同研究で各抗

体と関連する臨床特徴について詳細な検討が

なされている[Hamaguchi Y, et al. PLoS One. 

2013;8:e60442]。 

 抗 ARS 抗体は、典型的には炎症性筋疾患の

患者血清で検出されるが、他に間質性肺疾患

のみで筋症状や皮膚症状のない患者からの血

清でも陽性になることは知られている。一方

で、抗 PL-7 抗体陽性 7 例のうち 5 例で多発性

筋炎に SSc を重複したとする単施設の報告

[Sato S, et al. Clin Exp Rheumatol 2005;23:609]を

始め、抗 Jo-1 抗体陽性例の 2%、抗 EJ 抗体陽

性例の 3%、抗 PL-12 抗体陽性例の 11%、抗

KS 抗体の 15%、抗 ARS 抗体陽性 165 例全体

の 6 例（3.6%）が SSc であったとする国内多

施設共同研究[Hamaguchi Y, et al.前掲]もあり、

頻度は低いものの抗 ARS 抗体が陽性となる

SSc が存在する。逆に、抗核抗体陰性 SSc128

例のうち 7 例（5.5%）に抗 ARS 抗体（抗 PL-

12 抗体 3 例、抗 PL-7 抗体 2 例、抗 OJ 抗体 1

例、抗 Zo 抗体 1 例）が陽性になっているとい

う北米の多施設共同研究もあり[Pauling JD, et 

al. Rheumatology (Oxford) 2018:57:712]、SSc の

コホートの中でも抗 ARS 抗体陽性例が一定

割合存在する。 

 以上のように、SSc において頻度は低いが

抗 ARS 抗体が陽性になるとする少数の報告

はあるが、まだ不明な点が多い。そこで、当施

設の抗 ARS 抗体陽性 SSc 例の頻度と特徴に

ついて検討することを目的とした。 

 

Ｂ. 研究方法 

1. 対象 

日本医科大学付属病院リウマチ・膠原病内

科外来にて 2014 年 8 月から 2019 年 8 月に受

診歴のある患者のうち、RNA 免疫沈降法で抗

ARS 抗体陽性が確認された 96 例を対象とし

た。 

 

2. SSc の分類 

 米国リウマチ学会 /欧州リウマチ学会の

2013 年 SSc 分類基準で 9 点以上を満たす症例

を SSc と分類した [van den Hoogen F et al. 

Arthritis Rheum. 2013;65:2737]。 

 

3. 臨床評価項目 

抗 ARS 抗体陽性例のうち、SSc 分類基準を

満たす例において、性、年齢、病型、非レイノ

ー症状発症からの罹病期間、自己抗体、臓器

病変、治療プロファイル、転帰を診療録から

履歴的に調査した。 

 

4. 抗 ARS 抗体および SSc 関連自己抗体 

抗 ARS 抗体の検出は RNA 免疫沈降法で検

出した。SSc 関連自己抗体のうち、抗セントロ

メア抗体、抗 topoisomerase I 抗体、抗 RNA ポ

リメラーゼ  III 抗体、抗 U1 RNP 抗体は

Enzyme-Linked Immunosorbent Assay（ELISA）

法で、抗 U3 RNP 抗体、抗 U11/U12 RNP 抗体、

抗 Th/To 抗体、抗 PM-Scl 抗体、抗 Ku 抗体、

抗 RuvBL1/2 抗体の検出は RNA 免疫沈降法に

て行った [Kuwana M, et al. Arthritis Rheum 

1994;37:75]。 

 



 (倫理面への配慮) 

本研究は学内倫理委員会で承認済みである。

患者本人に対して研究内容を説明し、文書に

よる同意を取っている。 

 

C. 研究結果 

1) 抗 ARS 抗体陽性 96 例の背景 

 性別は女性が 68 例（71%）、臨床診断時年

齢は 61±12 歳であった。抗 ARS 抗体頻度の

内訳は、抗EJ抗体が25%、抗 Jo-1抗体が24%、

抗 KS 抗体が 19％、抗 PL-7 抗体が 16%、抗

PL-12 抗体が 11％、抗 OJ 抗体が 5％であった。 

 

2)抗 ARS 抗体陽性 SSc の頻度 

 抗 ARS 抗体陽性 96 例において、2013 年の

SSc 分類基準を満たした症例の頻度は、11 例

（11％）であった（図 1）。一方、2014 年 8 月

から 2019 年 8 月までに当科受診歴があり、

2013 年 SSc 分類基準を満たした例は 260 例で

あり、11 例は 4%にあたる（図 1）。 

 

3)抗 ARS 抗体陽性 SSc の臨床特徴 

 11 例の抗 ARS 抗体例の内訳は、抗 KS 抗体

が 4 例、抗 PL-7 抗体が 3 例、抗 PL-12 抗体が

2 例、抗 Jo-1 抗体が 1 例、抗 EJ 抗体が 1 例で

あった（表 1）。炎症性筋疾患は多発性筋炎、

皮膚筋炎、無筋症性皮膚筋炎が 2 例ずつの計

6 例（55%）見られ、残り 5 例は SSc 単独の診

断であった。一方 SSc に関しては、限局皮膚

硬化型 SSc が 10 例（91% ）を占め、レイノ

ー現象が 9 例、手指腫脹が 11 例全例、手指硬

化が 6 例、爪郭部毛細血管異常が 10 例、間質

性肺疾患が 7 例に見られた。SSc 関連自己抗

体は、抗セントロメア抗体陽性が 2 例、抗

U1RNP 抗体陽性が 1 例、抗 RNA ポリメラー

ゼ III 抗体が 1 例であり、7 例は SSc 関連自己

抗体が検出されなかった。 

 

Ｄ. 考 案 

日常臨床において、抗 ARS 抗体陽性例の中

には、SSc で見られる手指硬化、末梢循環障

害、食道蠕動運動低下など炎症性筋疾患では

説明つかない・もしくは典型的でない臨床症

状を呈する例を経験することがあったが、こ

れまでごく少数の研究報告しかない。 

Hamaguchi らは抗 ARS 抗体陽性例における

SSc の頻度を 3.6%と報告しており、本研究で

は 11%とやや多く見られた。また、抗 ARS 抗

体陽性 SSc11 例のうち、SSc 単独が 5 例、炎

症性筋疾患と SSc の重複が 6 例であった。 

抗 ARS 抗体陽性 SSc では 6 種類いずれの抗

ARS 体が陽性になりえる。抗 KS 抗体、抗 PL-

12 抗体、抗 PL-7 抗体は本研究と Hamaguchi

ら、Pauling らの報告で共通して検出されてい

るため、SScを合併しやすいと可能性がある。

また、本研究では抗 KS 抗体陽性 4 例全例で

SSc 関連自己抗体が共存していた。 

病型分類については、Pauling らの報告で 7

例中 5 例（71%）が、本研究では 11 例中 10 例

（91%）が限局皮膚硬化型であり、同様の傾向

が見られた。本研究では、筋炎は 4 例、間質

性肺疾患は 7 例に認めた。 

 

Ｅ. 結 論 

少数ながらも SSc の中に抗 ARS 抗体陽性

例が存在する。抗 ARS 抗体陽性 SSc では限局



皮膚硬化型 SSc が多く、SSc 単独と炎症性筋

疾患との重複がありえる。 

 

Ｇ. 研究発表 

1. 論文発表 

なし 
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   なし



図 1 抗 ARS 抗体陽性例と全身性強皮症症例における、両方を満たす症例の頻度 

 

 

 

抗 ARS 抗体陽性 96 例と全身性強皮症 260 例をそれぞれ円で表し、その重なり部分が抗 ARS 抗

体陽性全身性強皮症 11 例を表す。 

 

  



表 1 抗 ARS 抗体陽性強皮症 11 例の臨床特徴 

抗 ARS

抗体 
女性 

SSc 

病型 

IIM 

病型 
ILD 

ILD 

pattern 
Raynaud 

Puffy 

fingers 
Sclerodactyly 

爪郭毛

細血管

異常 

SSc 関連自己

抗体 

KS 1 lcSSc - 0 - 1 1 1 1 セントロメア 

KS 1 lcSSc - 1 NSIP 0 1 0 1 セントロメア 

KS 0 lcSSc - 1 UIP 1 1 1 0 U1RNP 

KS 0 dcSSc - 1 NSIP 1 1 1 1 RNAPIII 

PL-7 0 lcSSc CADM 1 NSIP 0 1 1 1 - 

PL-7 1 lcSSc PM 1 NSIP 1 1 0 1 - 

PL-7 1 lcSSc - 0 - 1 1 0 1 - 

PL-12 1 lcSSc CADM 1 NSIP 1 1 0 1 - 

PL-12 1 lcSSc DM 1 NSIP 1 1 1 1 - 

EJ 0 lcSSc PM 0 - 1 1 1 1 - 

Jo-1 1 lcSSc DM 0 - 1 1 0 1 - 

lcSSc：限局皮膚硬化型 SSc、dcSSc：びまん皮膚硬化型 SSc、PM：多発性筋炎、DM：皮膚筋

炎、CADM：臨床的無筋症性皮膚筋炎、NSIP：非特異性間質性肺炎、UIP：通常型間質性肺

炎、IIM：特発性炎症性筋疾患、ILD：間質性肺疾患、RNAPIII：RNA ポリメラーゼ III 

 

 

  


