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研究要旨 

 全身性強皮症の診断基準は、国際的には、2013 年に改定が行われ、アメリカリウマチ学会／

欧州リウマチ会議 (ACR/EULAR) の分類基準が用いられている。日本においては、2016 年に厚生

労働省研究班が作成した基準を用いて診断し、難病特定疾患の診断に使用している。 

本研究班では、診断基準の評価を行い、その妥当性を検討することを目的とした。そこで、2013

年 ACR/EULAR 分類基準と厚生労働省研究班の診断基準との比較検討をおこなった。420 名の全身

性強皮症、173 名の他の膠原病を対象とした。2013 年 ACR/EULAR 基準では、感度 98%、特異度 94%

であり、2016 年の厚生労働省診断基準では、感度 94%、特異度 99%であった。ともに、感度、特

異度ともに高いものであり、全身性強皮症の診断を行うために有用な基準であることが再確認

できた。2013 年の ACR/EULAR の分類基準は、より高い感度を示した。その基準でも分類できな

かった 9 症例に関して詳細な検討を行なった。全身性強皮症と診断されている症例の中には、皮

膚硬化が軽度あるいは無く、レイノー現象や血管障害および食道蠕動運動の低下のみが臨床症



状であることが 2-3%には認められた。 

 

Ａ. 研究目的 

全身性強皮症(SSc)の診断基準は、1980年に

アメリカリウマチ学会から報告された

preliminary classification criteria が長

年用いられてきた。 

近年、皮膚線維化病変が無く、血管病変が

主である病態も全身性強皮症と診断されるよ

うになり、1980 年の分類では診断できない症

例があることがわかってきた。2013 年にアメ

リカリウマチ学会およびヨーロッパリウマチ

会議(2013ACR/EULAR 分類)から新規の全身性

強皮症の診断基準が提唱された 1)。これらの

診断基準により、感度も特異度もかなり上昇

した。2016 年に発表された中国とヨーロッパ

の研究では、1980 年の基準では、53-88%であ

った感度が、80-98%に改善していることがわ

かった 2)。2013ACR/EULAR分類では、レイノー

現象をはじめ血管病変の項目が新規に加えら

れていて、皮膚硬化が無いかあるいは軽症で

も SSc と診断が可能となっている。一方、特

異度は、1980 年の基準でも、72-100%であった

のが、90-98%と改善傾向を示した。感度は上

昇しても特異度が低下する基準では、診断に

用いるのはむつかしいが、ともに改善がみら

れている。 

この 3年間の研究班で 2013年の ACR/EULAR

分類基準と 2016年の厚生労働省の診断基準 3)

との感度、特異度の評価を行った。感度は 100%

ではなく、これらの分類基準でも SSc と分類

することができない症例がある。その特徴に

関して詳細に検討を行なった。 

 

Ｂ. 研究方法 

 2017 年 1 月から 12 月までの１年間に東京

女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センタ

ーを受診した SSc 420 名、RA 100 名、SLE 30

名、PM 8 例、DM 15 例、VA 10 名、SS 10 名を

対象疾患とした。すべての症例において、抽

出の方法は、1 月から受診した順番に症例登

録をおこなった。この観察研究は、東京女子

医科大学倫理委員会の承認を得て行われた。 

 表 1、表 2 に示した 2013 年に改定された

ACR/EULAR の分類基準、2016 年厚生労働省の

全身性強皮症診断基準のそれぞれの基準にて

診断できるかどうかを検討した。 

 

Ｃ. 研究結果 

 420 名の全身性強皮症患者うち、190 名がび

まん皮膚硬化型 (45%)で、230 名が限局皮膚

硬化型(55%)に分類された。この頻度は、一般

的な日本人の SSc の病型と比較し、びまん皮

膚硬化型が多いと考える。びまん皮膚硬化型

に分類された 190 名は、2 種類の診断基準と

もに 100%診断可能であった。限局皮膚硬化型

の 230 名では、診断できる症例数には違いが

みられた。表 3 に示すように 2013 年の

ACR/EULAR 分類基準では、感度 97.9%、特異度

94.2%であった。2016年に改定が行われた厚生

労働省の診断基準では、感度 94.0%、特異度

98.8%であった。ともに高い感度、特異度を有

しており、有用な基準であることがわかった 

 無作為に抽出した対照膠原病疾患に対して



2 種類の診断基準をあてはめた。対照症例と

しての 173 症例では、びまん性の皮膚硬化を

示した症例はなかったが、レイノー現象、間

質性肺炎、爪郭部毛細血管異常、毛細血管拡

張、抗セントロメア抗体陽性が認められた。

その結果、表 4 に示すように皮膚筋炎では、

2013 年の ACR/EULAR 分類基準では、偽陽性と

して診断が可能となった。皮膚筋炎の 15 例中

8 例にて基準を満たす結果となった。表４に

示すように、ACR/EULAR 基準では 10 例、2016

年診断基準では 2 例が分類されることになっ

た。この２例は実際には皮膚筋炎であるが、

手指の皮膚硬化ととれる所見があり、基準を

満たすこととなった。これらの結果から、特

異度に関しては、2016 年の厚生労働省の診断

基準がより有効であった。 

 より高感度となった ACR/EULAR の分類基準

でも分類できなかった 9 症例に関して、詳細

な検討を行った。これらの症例の共通点は、

皮膚硬化が無く、レイノー現象、抗核抗体陽

性であるが特異抗体は同定できず、爪郭部毛

細血管異常がある患者であった。その症例の

詳細を表５に示す。 

また、2016 年の診断基準にて診断に至らなか

った 25 例は、手指の皮膚硬化がなかった症例

であった。2016 年の厚労省の診断基準では、

皮膚硬化がほとんどないと判断された症例は、

診断することができない。 

 

Ｄ. 考 案 

今回の検討において、2016年の厚生労働省

の難病特定疾患認定のための診断基準と比較

して、2013 年 ACR/EULAR 分類基準は、感度は

より高かったが、特異度では劣っていた。こ

の基準と厚生労働省の診断基準との大きな違

いは、皮膚硬化にある。ACR/EULARの基準では、

それぞれの臨床症状をスコアー化して、その

合計点で診断を行う。そのスコアーの基準を

９点としているが、この基準が発表されたあ

とに、実際の患者を用いて再評価が行なわれ

ている 4)。それによると、スコアーが６点とす

れば、感度は 100%となるが、特異度が 84.2%

と低いものとなった。一方、９点での評価は、

感度 98.1%、特異度 94.6%となり、ともに高か

った。この研究では、対照症例に混合性結合

組織病や未分類型混合性結合組織病を組み込

んであり、特異度の低下に関与していた。こ

れらの疾患と全身性強皮症の分類は、非常に

難しいと考える。原発性レイノー病を対照疾

患として 2013ACR/EULAR の評価を行った研究

において、特異度は 100%であった 5)。このこ

とからは、レイノー現象があったとしても、

全身性強皮症の他の臨床症状の有無により診

断が可能と考える。今回の我々の検討では、

対象疾患として、15 名の皮膚筋炎を加えた。

皮膚筋炎の皮膚症状として、爪郭部の毛細血

管異常、毛細血管確証所見、レイノー現象、間

質性肺炎の合併、浮腫様の手指、がみとめら

れる症例があり、2013 年の基準では、分類さ

れる症例があることがわかった。しかし、そ

れ以外の膠原病では、偽陽性と診断される症

例は少ないと推測された。 

 厚生労働省の研究班で作成した診断基準

に関しては、2016 年に爪郭部の毛細血管異常

を新たに取り入れた。それにより、感度が上

昇した。しかし、実際の臨床では、皮膚硬化が



手指にもみられないが、抗セントロメア抗体

陽性でレイノー現象があり、毛細血管拡張と

肺高血圧症がある症例では、SSc と診断でき

ない。しかし、2013 年の ACR/EULAR の分類基

準では診断が可能となる。皮膚硬化が明らか

でないが、全身性強皮症にレイノー現象、特

異的な自己抗体、血管障害がみとめられる症

例での診断が今後の課題と考える。 

 

Ｅ. 結 論 

 東京女子医科大学膠原病リウマチ内科に

2017年の１年間に通院した全身性強皮症と

その他の膠原病を用いて、２種類の診断基

準に関して、再評価を行った。それぞれの診

断基準において、高い感度にて診断が可能

であることがわかった。今後は、さらに感

度、特異度ともに良好な診断基準の確立を

めざす。 
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表 1 2016 年 厚生労働省 全身性強皮症診断基準 
 
大基準 
両側性の手指を超える皮膚硬化 
 
小基準 
① 手指に限局する皮膚硬化 

② 爪郭部毛細血管異常 

③ 手指尖端の陥凹性瘢痕、あるいは指尖潰瘍 

④ 両側下肺野の間質性陰影 

⑤ 抗 Scl-70（トポイソメラーゼ I ）抗体、抗セントロメア抗体、抗 RNA ポリメラーゼ III

抗体のいずれかが陽性 

 除外診断 
以下の疾患を除外すること 
腎性全身性線維症、汎発型限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、糖尿病性浮腫性硬化症、硬化

性粘液水腫、ポルフィリン症、硬化性萎縮性苔癬、移植片対宿主病、糖尿病性手関節症、

Crow-Fukase 症候群、Werner 症候群 
 
診断の判定 
大基準、あるいは小基準①及び②〜⑤のうち１項目以上を満たせば全身性強皮症と診断す

る。 
 
  



表 2 ACR/EULAR の全身性強皮症分類基準 2013 
 
1. 皮膚硬化が両手の PIP 関節を超えて MCP 関節に至っている  9 

 
2. 手指の皮膚硬化       浮腫様の手指    2 

 （どちらか高い点数を算定）  PIP をこえているが MCP に至っていない 4 
 
3. 手指指尖部         末端部の皮膚潰瘍    2 

 （どちらか高い点数を算定）   陥凹性瘢痕   3 
 
4. 毛細血管拡張所見       2 

 
5. 爪郭部毛細血管の異常       2 

 
6. 肺動脈性肺高血圧症、または間質性肺病変の存在    2 

 
7. レイノー現象出現       3 

 
8. 疾患特異性自己抗体陽性      3 

   抗セントロメア抗体、抗 Scl-70 抗体、抗 RNA ポリメラーゼ III 抗体 
 
８つのカテゴリーの総和が９点以上で強皮症と診断 
除外疾患： nephrogenic sclerosing fibrosis、全身性モルフィア、好酸球性筋膜症、

scleredema diabeticorum、scleromyxedema、erythromyalgia、ポルフィリア症、lichen 
sclerosis、GVHD、diabetic cheiroarthropathy 
  



表３ ２つの分類および診断基準での感度／特異度の評価 

 

 

2013 年 

ACR/EULAR 

2016 年 

診断基準 

感度 限局皮膚硬化型 SSc 

(230例) 

221 

(96.1%) 

205 

(89.1%) 

感度 すべての SSc 

(420例) 

411 

(97.9%) 

395 

(94.0%) 

特異度 SSc 以外の膠原病 

(173例) 

10 

(94.2%) 

2 

(98.8%) 

2013 年 ACR/EULAR: 2013 年 アメリカリウマチ学会／欧州リウマチ会議の

全身性強皮症分類基準； 2016 年診断基準： 2016 年 厚生労働省全身性強

皮症診断基準 
SSc: 全身性強皮症 
 
 
表４ 対象疾患においての基準に合致した疾患の種類 

 全症例数 2013年基準に 

合致した症例

数 

2016年基準に 

合致した症例

数 

関節リウマチ 100 0 0 

全身性エリテマトーデ

ス 

30 1 0 



多発性筋炎 8 0 0 

皮膚筋炎 15 8 2 

シェーグレン症候群 10 1 0 

血管炎 10 0 0 

 
  



表５ 2013年 ACR/EULAR分類基準にて分類できない全身性強皮症 

 
ACR/EULAR の分類基準のカテゴリー  

 1 2 3 4 5 6 7 8  

症例         基準に無い臨床症状 

1  ○     ○ ○ 食道病変 

2     ○  ○ ○ 食道病変 

3       ○ ○ 食道病変、偽性腸閉塞 

4      ○ ○ ○ 食道病変 

5     ○ ○ ○  抗核抗体陽性 

6  ○     ○  抗核抗体陽性 

7  ○ ○    ○  抗核抗体陽性 

8     ○  ○  抗核抗体陽性 

9  ○     ○ ○ 食道病変 

 

  


