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研究要旨 

2005～2015 年に全身性強皮症(systemic sclerosis: SSc)を疑われ当科を受診した患者のう

ち、従来の SSc 分類予備基準 (1980 年 ACR 分類予備基準) を満たさなかった 120 例 (うち原発

性レイノー病 16 例、早期あるいは軽症の SSc 104 例)、SSc 以外の膠原病患者 56 例を対象とし、

厚生労働省強皮症研究班が作成した診断基準（研究班作成新診断基準）の有用性について検討し

た。臨床的判断から早期あるいは軽症の SSc と診断した 104 例のうち研究班作成新診断基準を

満たしたのは 59 例（57%）で、45 例（43%）は研究班作成新診断基準を満たさなかった。研究班

作成新診断基準を満たさなかった 45 例全例が手指の皮膚硬化を有していなかった。同じ母集団

を対象に 2013 年に EULAR/ACR が作成した SSc 新分類基準（2013EULAR/ACR 新分類基準）でも同

様の検討を行ったところ、104 例中 91 例 (90%)が 2013EULAR/ACR 新分類基準を満たした。原発

性レイノー病の 16 例は全例が研究班作成新診断基準と 2013EULAR/ACR 新分類基準のどちらも満

たさなかった。SSc 以外の 56 例を対象とした検討では、53 例（95％）が研究班作成新診断基準

を満たさず、3 例（5％）のみが研究班作成新診断基準を満たした。これらの 3 例を 2013ACR/EULAR

分類基準で評価したところ、2 例が 2013EULAR/ACR 分類基準を満たした。 

次に、研究班作成新診断基準を満たさなかった 45 例について EULAR/ACR 新分類基準を満たし

た 35 例と満たさなかった 10 例の 2 群に分類し、経過で重症度と活動性を検討したところ、



EULAR/ACR 新分類基準を満たした 35 例中 5 例（14%）で初診時と比較し最終評価時における重症

度スコアが 3 以上増悪していた。また、2 例（6％）で活動性スコアが 1 以上増悪した。EULAR/ACR

新分類基準を満たさなかった 10 例のうち、重症度スコアが 3 以上、活動性スコアが 1 以上増悪

した症例はなかった。 

研究班作成新診断基準は SScの診断基準として有用と考えられるが、早期あるいは軽症の SSc

で研究班作成新診断基準を満たさない症例の一部は経過で重症化することがある。研究班作成

新診断基準は手指の皮膚硬化がないと SSc と診断できない点が課題であり、現状の診断基準や

分類基準の限界であると考えられた。今後、早期あるいは軽症の SSc を診断するための診断基準

の確立が課題である。

 

A. 研究目的  

全身性強皮症（systemic sclerosis: SSc）

の診断には、1980 年にアメリカリウマチ学会

が作成した分類基準が広く用いられてきた

(1980 年 ACR 分類予備基準)。SSc は初診時に

皮膚硬化を有している症例が多いが、皮膚硬

化を有さない早期あるいは軽症例も含まれる。

このような症例は初診時に従来の 1980年 ACR

分類予備基準を満たないが、経過で皮膚硬化

が進行する、あるいは間質性肺炎や肺高血圧

症など予後に関連する合併症を生じることが

ある。したがって、将来的に進行する可能性

がある早期あるいは軽症例を拾い上げるため

の診断基準の確立が求められてきた。1980 年

ACR 分類予備基準は簡便であるが、早期ある

いは軽症例に対する感度が低いことが知られ

ている。本邦では 2003 年に厚生労働省強皮症

調査研究班の診断基準が作成された。大基準

の手指を超える皮膚硬化がみられない場合、

小基準 1）の手指に限局する皮膚硬化に加え、

小基準 2）手指尖端の陥凹性瘢痕あるいは指

腹の萎縮、小基準 3）両側下肺野の間質性陰影，

小基準 4）抗トポイソメラーゼ Ⅰ抗体または

抗セントロメア抗体陽性、のいずれか１項目

以上満たせば SSc と診断でき、2013 年には小

基準 4)に抗 RNAポリメラーゼⅢ抗体が追加さ

れた。一方、1980 年 ACR 分類予備基準を満た

さない早期あるいは軽症例を診断するため、

2013年に EULAR/ACRの合同委員会により新し

い分類基準が作成された（2013EULAR/ACR新分

類基準）1。2013EULAR/ACR 新分類基準では爪

郭部毛細血管異常所見やレイノー現象などが

新しく追加された。その後、厚生労働省強皮

症研究班が 2013EULAR/ACR 新分類基準を参考

に診断基準を改訂した（研究班新診断基準）。

この研究班新診断基準では新たに小基準とし

て爪郭部毛細血管異常が加わった。 

本研究では、金沢大学皮膚科で臨床的に

SSc と診断した早期あるいは軽症の SSc 患者

を対象に、研究班新診断基準と 2013EULAR/ACR

新分類基準の有用性について検討した。また、

これらの早期あるいは軽症の SSc 患者が経過

で重症化するかどうかについても検討した。 

 

B.研究方法 

1) 対象患者 

2005 年から 2015 年の間に SSc を疑われ当科

を受診した患者のうち、1980 年 ACR 分類予備

基準を満たさず、われわれの臨床的判断から

早期あるいは軽症の SSc と診断した 104 例、

原発性レイノー病 16 例、SSc 以外の膠原病患



者 56 例の併せて 176 例を対象とした。SSc 以

外の患者の内訳は、皮膚筋炎 25 例、全身性エ

リテマトーデス 25例、混合性結合組織病 3例、

ベーチェット病 2 例、関節リウマチ 1 例だっ

た。 

 

2) 研究班作成診断基準および 2013EULAR/ 

ACR 新分類基準による再評価 

対象患者の診療録より研究班作成新診断基準

および 2013EULAR/ACR 新分類基準の評価項目

を抽出し、研究班作成新診断基準および

2013EULAR/ACR 新分類基準を用いて改めて評

価を行った。 

 

3) 重症度および活動性の評価 

研究班新診断基準を満たさなかった症例につ

いて、初診時と最終診察時における重症度と

活動性を評価した。重症度は厚生労働省強皮

症研究班ガイドラインの重症度スコア（研究

班ガイドラインの重症度スコア）と Medsger

の重症度スコア 2 、活動性は European 

Scleroderma Study Group（EScSG）の活動性

スコア 3と Revised EUSTAR の活動性スコア 4

を用いた。 

 

C. 研究結果 

1)  研究班作成診断基準および ACR/EULAR

新分類基準による再評価  

原発性レイノー病と診断した 16 例は、研究班

作成新診断基準および 2013EULAR/ACR 新分類

基準のいずれも満たさなかった（表 1）。早期

あるいは軽症の SScと診断した 104例のうち、

研究班作成新診断基準を満たしたのは 59 例

（57%）で 45 例（43%）は診断基準を満たさな

かったが、2013EULAR/ACR 新分類基準では 94

例（90%）が 2013EULAR/ACR新分類基準を満た

し、10 例（10%）が満たさなかった（表 1）。

研究班作成診断基準を満たした 59 例は全例、

2013EULAR/ACR新分類基準を満たした。研究班

新診断基準を満たさなかった 45 例は 35 例が

2013EULAR/ACR 新分類基準を満たし、10 例が

2013EULAR/ACR新分類基準を満たさなかった。

われわれが SSc と診断したものの研究班作成

新診断基準を満たさなかった 45 例について

臨床症状を検討した（表 2）。小基準 1）の手

指に限局する皮膚硬化を有する症例はなかっ

た。小基準 2）の爪郭部血管異常は 42例（93％）、

小基準 3）の手指尖端の陥凹性瘢痕あるいは

指尖潰瘍は 5 例（11％）、小基準 4）の両側下

肺野の間質性陰影は 1 例（2％）、小基準 5）の

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

のいずれかが陽性だった症例は 42 例（93％）

であった。 

SSc 以外の 56 例のうち 53 例は研究班作成

新診断基準を満たさなかったが、3 例は研究

班作成新診断基準を満たした。研究班作成新

診断基準を満たした SSc 以外の 3 例のうち 2

例は抗 ARS 抗体陽性の皮膚筋炎で、1 例は混

合性結合組織病だった（表 3）。いずれも手指

腫張と爪郭部毛細血管異常がみられた。症例

2は指尖潰瘍、指尖陥凹性瘢痕を伴っていた。

間質性肺炎とレイノー現象は 2 例ずつにみら

れた。SSc 関連自己抗体はいずれの症例も陰

性で、症例 1 と症例 3 は抗 ARS 抗体、症例 2

は抗 U1RNP 抗体が陽性だった。2013ACR/EULAR

分類基準では症例 2 がスコア 12 点、症例 3 が

スコア 9 点で 2013ACR/EULAR 分類基準を満た

した。 

 

2) 重症度および活動性の評価 

研究班新診断基準を満たさなかった 45 例に



ついて、2013ACR/EULAR新分類基準を満たした

35 例と満たさなかった 10 例の 2 群に分類し

て初診時と最終評価時で重症度と活動性を評

価した。重症度についての検討では、

2013ACR/EULAR新分類基準を満たした 35例の

うち、研究班ガイドラインの重症度および

Medsgerの重症度スコアはいずれも 5例（14％）

で最終評価時のスコアが初診時のスコアより

3 以上増悪した（図 1）。スコアが 3 以上増悪

した 5 症例は、抗セントロメア抗体が 4 例、

抗セントリオール抗体が 1 例で、肺高血圧症

を発症したのが 1 例、間質性肺炎を発症した

のが 1 例だった。皮膚硬化は 3 例で初診時以

降に出現し、皮膚潰瘍も 3 例にみられた。一

方、2013ACR/EULAR新分類基準を満たさなかっ

た 10 例のうち、初診時と最終評価時で研究班

ガイドラインの重症度および Medsger の重症

度スコアが 3 以上増悪した症例はなかった。 

活動性についての検討では、EScSG の活動

性スコア、Revised EUSTARの活動性スコアと

も 2013ACR/EULAR新分類基準を満たした 35例

のうち 2 例（6％）でスコアが 1 以上増悪した

（図 2）。一方、2013ACR/EULAR 新分類基準を

満たさなかった 10 例のうちスコアが 1 以上

増悪した症例はなかった。 

以上より、初診時に研究班新診断基準を満

たさなかった症例でも 2013ACR/EULAR 新分類

基準を満たす症例では、経過で重症度と活動

性が増悪する症例があることが明らかになっ

た。 

 

D. 考 案 

SSc 患者は初診時にすでにびまん性の皮膚

硬化や活動性の間質性肺炎を有している症例

がある一方で、初診時は皮膚硬化が明らかで

はない症例も多い。実際の臨床では手指に皮

膚硬化を有さず、手指の腫張や爪郭部の毛細

血管異常、SSc 特異的自己抗体が陽性の症例

をしばしば経験する。このような症例は

2013EULAR/ACR 新分類基準では SSc と診断さ

れ得るが研究班作成新診断基準では SSc と診

断されない。これらの患者は早期あるいは軽

症と考えられるが、特に早期の場合は経過で

重症の臓器病変を発症することがあり、早期

の段階で SSc と診断することは臨床的に重要

である。SSc の代表的な症状は手指末梢から

はじまる皮膚硬化であるため、従来の 1980 年

ACR 分類予備基準型あるいは本邦の SSc 診断

基準では手指の皮膚硬化は診断に必須の項目

として扱われてきた。しかし、手指の皮膚硬

化を認めない早期あるいは軽症の SSc を適切

に診断することの重要性が認識され、

2013EULAR/ACR 新分類基準が作成された。

2013EULAR/ACR 新分類基準はポイント制で診

断するシステムを採用しており、手指の皮膚

硬化は必須ではなく、爪郭部の毛細血管異常

などが項目に加わった。2013EULAR/ACR新分類

基準を参考に爪郭部の毛細血管異常を小基準

に加えた本邦の研究班作成新診断基準により

診断精度の向上が期待されたが、1980 年 ACR

分類予備基準を満たさずわれわれの臨床的判

断から早期あるいは軽症の SSc と診断した

104 例を対象とした検討では、手指の皮膚硬

化が診断に必須である研究班作成新診断基準

との一致率は 57%と高くなかった。一方、われ

われの臨床診断と 2013EULAR/ACR 新分類基準

の一致率は 90%と高率だった。今回の検討で

も、研究班作成新診断基準で SSc と診断され

なかった 45 例はすべて手指の皮膚硬化を有

し て い な か っ た 。 こ の よ う な 症 例 は

2013EULAR/ACR 新分類基準では SSc と診断さ

れ得るが研究班作成診断基準では SSc と診断



されない。 

今回の検討で、SSc ではないのに SSc と診

断される症例が少数ながら存在した。これら

の症例を詳細に検討したところ、手指腫張と

手指に限局した皮膚硬化の取り扱いについて

課題があることが明らかになった。SSc 以外

で研究班作成新診断基準を満たした 3 例はい

ずれも手指に限局した皮膚硬化があり爪郭部

毛細血管異常を認めたため研究班作成新診断

基 準 を 満 た し た 。 こ の う ち 2 例 は

2013EULAR/ACR新分類基準も満たしており、こ

のような症例をどのように除外するかが課題

である。SSc 以外で研究班作成新診断基準を

満たした 3例のうち 2例は抗 ARS 抗体が陽性

であり、SSc 関連自己抗体が陽性だった症例

はなかった。2013EULAR/ACR新分類基準は研究

班作成新診断基準を満たさない早期あるいは

軽症例を診断するのに有用であるが、その一

方で研究班作成新診断基準を満たした SSc 以

外の症例を除外するのに有用ではない可能性

があることも示され、診断基準や分類基準の

限界であると考えられた。 

LeRoy らは limited cutaneous SSc（lcSSc）

と diffuse cutaneous SSc（dcSSc）の病型分

類を提案した 5。この分類は臨床上有用である

が、早期あるいは軽症の SSc 患者では lcSSc

の基準を満たさないことがある。lcSSc と

dcSSc の病型分類を補完することを目的に病

型分類としての limited SSc（lSSc）が提案さ

れた 6。lSSc の診断基準では、レイノー現象を

有し SSc に特徴的な爪上皮の毛細血管異常あ

るいは SSc 特異的自己抗体を有することを診

断の条件としており、皮膚硬化は必須ではな

い。lSSc が SSc の早期病態であるかについて

は検討の余地があるが、SSc の早期あるいは

軽症例では皮膚硬化が出現する前に医療機関

を受診することがあり、それらの一部は後に

lcSScあるいは dcSScに進展することがある。

2013EULAR/ACR 新分類基準はこのような症例

の一部を SSc と診断できるが、研究班作成新

診断基準では SSc と診断できない。今回の検

討でも、研究班作成新診断基準で SSc の診断

基準を満たさないものの 2013EULAR/ACR 新分

類基準を満たした症例のうち、少数ながら一

部は経過で重症度が増悪し、活動性の評価で

も増悪した症例がみられた。これらの症例は

全体からみれば少数ではあるものの、早期に

診断し適切にフォローすることで、新たに出

現した合併症に対し早期に治療介入すること

で予後の改善あるいは QOL の向上が期待でき

る。現在の研究班作成新診断基準では手指の

皮膚硬化が SSc の診断に必須であり、今後、

手指の皮膚硬化がない症例を診断するための

診断基準の改定について検討の必要がある。 

 

E. 結 論 

研究班作成新診断基準は早期あるいは軽症

の SSc を診断するには十分ではない可能性が

ある。初診時に手指の皮膚硬化がなく研究班

作成新診断基準を満たさない症例でも経過で

重症化する症例があり、皮膚に限局した皮膚

硬化の取り扱いについて検討する必要がある

と考えられた。 
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表 1. 研究班作成新診断基準と 2013EULAR/ACR 新分類基準の比較 

 
 
 
表 2. 研究班作成新診断基準を満たさなかった 45例の項目別検討 

 

 

 

 

 

 

 

 

研究班 

新診断基準 

を満たす 

研究班 

新診断基準 

を満たさない 

2013EULAR/ACR 

新分類基準 

を満たす 

2013EULAR/ACR 

新分類基準 

を満たさない 

原発性レイノー病 
16 例 

0 16 0 16 

全身性強皮症 
104 例 

59 45 94 10 

 

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 

42 (93%) 3 (7%) 

 評価項目 あり なし 

大基準 両側性の手指を超える皮膚硬化 0 45 (100%) 

小基準 ① 手指に限局する皮膚硬化 0 45 (100%) 

 ② 爪郭部毛細血管異常 42 (93%) 3 (7%) 

 

③ 手指尖端の陥凹性瘢痕、 

  あるいは指尖潰瘍 
5 (11%) 40 (89%) 

 ④ 両側下肺野の間質性陰影 1 (2%) 44 (98%) 

 

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 

42 (93%) 3 (7%) 



表 3．研究班作成新診断基準と 2013EULAR/ACR 新分類基準で全身性強皮症と診断された

全身性強皮症以外の症例 

 

症例 診断 大基準 

小基準 

手指に限局す

る皮膚硬化 

爪郭部毛細

血管異常 

指尖陥凹性

瘢痕・潰瘍 

間質性

肺炎 
自己抗体 

1 
抗 ARS 抗体症候群

（皮膚筋炎） 
× 〇 × × 〇 × 

2 混合性結合組織病 × 〇 〇 〇 × × 

3 
抗 ARS 抗体症候群

（皮膚筋炎） 
× 〇 〇 × 〇 × 
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