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研究要旨 
自己免疫疾患の発症機序はいまだに明らかにされていないために、副腎皮質ホルモンや免疫抑制薬によ
る治療が中心である。その結果、感染症、腫瘍などの副作用により、患者の生命予後やQOLの低下、医
療費の高騰化が社会問題となっている。 
 本研究プロジェクトにおいては、自己免疫疾患である全身性エリテマトーデス(SLE)、皮膚筋炎・多
発性筋炎（PM/DM）、シェーグレン症候群（SS）、成人ステイル病（AOSD）の４疾患に焦点を当て、それ
ぞれの疾患に関して、1)診断基準作成・改訂、2)重症度分類の提唱、3)臨床調査個人票案の提唱、4)診
療ガイドライン作成、を目的とした。本研究成果により、効率的で安全性の高い医療が普及することと
なり、患者の予後、QOLの改善、医療費の節約化につながると期待される。 
 具体的には、疾患ごとに四つ分科会にわけて研究を進め、以下の研究成果を得た。（1）SLE分科会（山
本リーダー）：1）アメリカリウマチ学会基準とNIH基準を検定した、2)重症度分類としてSLEDAIを提唱
した、3)改訂臨床調査個人票案（新規）（更新）を提唱した、4)診療ガイドライン作成に向けてCQを抽
出中。(2)PM/DM分科会（上阪リーダー）：1)国際診断基準のを検定した、2)重症度分類を新しく提唱し
た、3)改訂臨床調査個人票案（新規）（更新）を提唱した、4)治療ガイドラインを作成した。(3)SS分科
会（住田リーダー）：1)旧厚生省改訂基準が最も優れていることを検証した、2)重症度分類としてESSDA
Iを提唱した、3)新たに臨床調査個人票案（新規）（更新）を提唱した、4)32個のCQを抽出し診療ガイド
ライン作成を進めた。(4)AOSD分科会（三村リーダー）：1)診断基準の検証を進めた、2)新たに重症度分
類を提唱した、3)臨床調査個人票案（新規）（更新）を新たに提唱した、4)25個のCQを抽出し診療ガイ
ドライン作成を進めた。 
 本研究の特色は、自己免疫疾患を疾患別に四つの研究ユニットに分けて、それぞれの専門家による体 
制を構築し、有効で建設的な組織構成を目指した点である。さらに、それぞれの研究成果は疾患特異的
なスタンダード医療を推進するために必須の内容となっている。 
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Ａ．研究目的 

 自己免疫疾患診療の標準化、医療の質の向上・
患者のQOLの改善を目指すために、1)実践的かつ
国際的視野に立った診断基準の検定・改訂、2)
重症度分類の確立、3)臨床調査個人票案の提唱、
4)臨床現場で活用できる診療ガイドラインの作
成を目的とする。自己免疫疾患の医療の向上、患
者のQOLの改善を目指すために必要不可欠な研究
プロジェクトである。 

 本研究の特色は、発症機序、臨床病態の異なる
4つの自己免疫疾患を対象としているため、それ
ぞれの分科会から構成されている点である。1)S
LE、2)PM/DM、3)SS、4)AOSDを対象疾患とし、各
分野の専門家から研究体制を構築し、効率のよい
建設的な研究班を組織、運営した。 

 具体的には、(1)SLE分科会は山本研究分担者を
リーダーとして日本リウマチ学会専門医から構
成され、上記研究プロジェクト1)〜4)などを施行
する。(2)PM/DM分科会では上阪研究分担者を軸に
日本リウマチ学会専門医、神経内科や皮膚科の専
門医から構成され、上記研究プロジェクト1)〜4)
などを目指す。(3)SS分科会では住田が中心に日
本リウマチ学会専門医、眼科医や歯科口腔外科専
門医から構成され、上記研究プロジェクト1)〜4)
などを推進する。(4)AOSD分科会においては、住
田、三村研究分担者が中心となり本班の日本リウ
マチ学会専門医が参加した。 

 山本らは数年前より国際診断基準および重症
度分類の検定を進め、ベストの診断基準や重症度
分類を提唱するメンバーである。上阪らは国際診
断基準策定(IMACS)の構成委員の一人でありグロ
ーバルな診断基準制定に適任である。住田らは、
SSに関する一次、二次疫学調査をすでに終了し報
告している。また、国際共同研究としてグルーバ
ルな診断基準の検定してきた。三村らは、AOSD
に関する一次、二次疫学調査をすでに終了し報告
してきた。本班の独創的な点は、エビデンスに基
づく診断基準、重症度分類、診療ガイドラインを
作成し、自己免疫疾患医療の標準化を目指してい
ることである。 
 
Ｂ．研究方法 

1)SLE分科会：山本チームリーダーのもと、以下
の研究計画を遂行した。 

(1)国際診断基準の検定：SLEに関するACR基準お
よびNIH基準に関して検定した（渥美、全員）。
具体的には、1997年改訂ACR分類基準によりSLEと
分類された症例、非SLE膠原病患者を集積した。



そして、これらの情報を各参加施設より選定され
たエキスパート膠原病医に診断を依頼した。 

(2)重症度分類の提唱：SLEDAIスコア、BILAGスコ
アなどを対象として、本症の重症度分類を検証し
た。 

(3)臨床調査個人票の提唱：新しい臨床調査個人
票案（新規）および（更新）の作成を試みた。 

(4)診療ガイドライン作成：専門家で組織を構成
し、Mindsの基づくClinical Question(CQ)の抽出
し、systemic review(SR)を行うことにより、エ
ビデンスに基づく診療ガイドライン作成を試み
た。 

2)PM/DM分科会：上阪チームリーダーのもと、以
下の研究計画を遂行した。 

(1)国際診断基準の検定：新しい診断基準の提唱
をするために、IMACS診断基準案を検討した。（太
田、全員）。 

(2)重症度分類の提唱：新規に重症度分類を検証
した。 

(3)臨床調査個人票の提唱：amyopathic DM（ADM）
の診断を可能とする改訂臨床調査個人票を検証
した。 

(4)診療ガイドラインの作成：専門家からなる組
織を構成し、Mindsに基づきCQを抽出し、SRによ
るエビデンスを検証することにより、治療ガイド
ライン作成を試みた（全員）。 

3)SS分科会：住田のもと、以下の研究計画を遂行
した。 

(1)診断基準の検証：日本人SS患者を対象として、
旧厚労省改訂基準（1999年）、アメリカ・ヨーロ
ッパ改訂基準（2002年）、アメリカリウマチ学会
基準（2012年）の検証をした。 

(2)重症度分類の提唱：EULAR Sjögren’s syndro
me disease activity index (ESSDAI)を基本と
して重症度分類の提唱を試みた。 

(3)臨床調査個人票の提唱：上記(2)および(3)の
結果に基づき、臨床調査個人票案（新規）および
（更新）の提唱を試みた。 

(4)診療ガイドラインの作成：専門家による組織
を構成し、Mindsに基づきCQを抽出し、SRによる
エビデンスを検証した。（住田、坪井、全員） 

4)AOSD分科会：住田および三村研究分担者のもと
以下の研究を推進した。 

(1)診断基準の検定：国際診断基準と日本の基準

を検定した。（三村、全員）。 
(2)重症度分類の提唱：新しく重症度分類を提唱
し検証した。 
(3)臨床調査個人票の提唱：上記(1)および(2)に
基づき臨床調査個人票案（新規）および（更新）
を作成した。 
(4)診療ガイドラインの作成：専門家による組織
を構成し、Mindsに基づきCQを抽出し、SRによる
エビデンスを検証した（全員）。 
 
Ｃ．研究結果 

1)SLE分科会：  

(1)国際診断基準の検定：SLEに関するACR基準を
満たすSLE症例300例以上と非SLE症例300例以上
に関して、28名の膠原病専門医により検定した。
結果は現在、統計解析中である。（渥美、全員）。 

(2)重症度分類の提唱：SLEDAIスコアを日本にお
ける重症度分類として提唱した。 

(3)臨床調査個人票の提唱：新しい臨床調査個人
票案（新規）および（更新）を作成し、提唱した。 

(4)診療ガイドライン作成：何個のCQを抽出し、s
ystemic review(SR)によるエビデンス検証を始
めた。 

2)PM/DM分科会：上阪チームリーダーのもと、以
下の研究計画を遂行した。 

(1)国際診断基準の検定：新しい診断基準の提唱
をするために、IMACS診断基準案を検討し、改訂
診断基準の素案作成に取り組んだ。（太田、全員）。 

(2)重症度分類の提唱：新規に重症度分類を作成、
提唱した。 

(3)臨床調査個人票の提唱：amyopathic DM（ADM）
の診断を可能とする改訂臨床調査個人票を作成
し、提唱した。 

(4)診療ガイドラインの作成：CQ案を作成中であ
る。今後、SRにより検証し、治療ガイドライン作
成した（全員）。 

3)SS分科会：住田のもと、以下の研究計画を遂行
した。 

(1)診断基準の検証：旧厚労省改訂基準（1999年）
が感度、特異度において最も優れている診断基準
であることを明らかにした。 

(2)重症度分類の提唱：ESSDAIを重症度分類とし
て提唱した。 

(3)臨床調査個人票の提唱：上記(2)および(3)の



結果に基づき、臨床調査個人票案（新規）および
（更新）の提唱した。 

(4)診療ガイドラインの作成：38個の CQを抽出し、
SRによるエビデンスの検証をスタートした。（住
田、坪井、全員） 

4)AOSD分科会：住田および三村研究分担者のもと
以下の研究を推進した。 

(1)診断基準の検定：国際診断基準と日本の基準
を検定し、改訂の必要性を議論した。（三村、全
員）。 
(2)重症度分類の提唱：新しく重症度分類を提唱
した。 
(3)臨床調査個人票の提唱：上記(1)および(2)に
基づき臨床調査個人票案（新規）および（更新）
を作成し、提唱した。 
(4)診療ガイドラインの作成：25個のCQを抽出し、
SRによるエビデンスの検証を始めた（全員）。 
 

Ｄ．考察 Ｅ.結論 

1)SLE分科会：ACR基準とNIH基準に関して、日本
人SLE患者を対象として解析中である。結論がで
るまでは、現行のACR基準を日本における診断基
準として採用することとした。重症度分類はSLED
AIを用いて評価することとし、それに基づいた臨
床調査個人票を作成した。H28年度をゴールとし
て診療ガイドラインの作成をスタートした。  

2)PM/DM分科会：ADMの診断が可能な診断基準に改
訂した。重症度は新規に作成し、それらに基づき
臨床調査個人票を作成した。Mindsに沿った治療
ガイドラインを作成し公表した。 

3)SS分科会：旧厚労省改訂基準を日本の診断基準
とし重症度はESSDAIを提案した。それに基づく臨
床調査個人票を提唱した。診療ガイドライン作成
をスタートした。  

4)AOSD分科会：診断基準の改訂に関する議論を進
めた。重症度分類は新規に提案し、それらに基づ
く臨床調査個人票を提唱した。診療ガイドライン
作成に着手した。  
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Ｇ．研究発表 
分担研究報告書参照 
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研究要旨 
全身性エリテマトーデス（systemic lupus erythematosus: SLE）の診断については、アメリカリウ
マチ学会（American College of Rheumatology; ACR）の 1982 年の分類基準と 1997 年の改訂分類基
準が用いられてきたが、この妥当性はまだ十分に検証されていない。2012 年に Systemic Lupus 
International Collaborating Clinics (SLICC)が新 SLE 分類基準を策定した。しかし、これに使わ
れた患者データはほとんど欧米の施設から提出されたものであった。そこで、この新しい分類基準が、
本邦において診断、認定基準に使用できるかを、日本人の膠原病患者のデータを用いて検証する作業
を開始した。 

 
A.研究目的 

全身性エリテマトーデス（SLE）の診断について
は、アメリカリウマチ学会（ACR）の 1982 年の分
類基準と 1997 年の改訂分類基準が用いられてき
たが、この妥当性はまだ十分に検証されていない。
2012 年 に Systemic Lupus International 
Collaborating Clinics (SLICC)が新 SLE 分類基準
を策定したが、これに使われた患者データはほと
んどが欧米の施設から提出されたものであった。
そこで、この新しい分類基準が、本邦において診
断、認定基準に使用できるかを検証することを目
的として本研究を開始した。 
具体的には、班員の属する 12 施設から、通院中

の SLE 患者（対象群）と SLE 以外の自己免疫疾患
患者（コントロール群）を選定し、これらのデー
タを集積した後、20 名以上の膠原病医がこれを診
断し、それらを集計、解析する方法を用いた。 

 

B.研究方法 

 SLE の新分類基準（SLICC 分類基準）を日本人膠
原病患者データを用いて検証するため、分担研究
者の所属する 15 施設において、通院中の SLE 患者
を対象群とし、SLE 以外の自己免疫疾患患者をコン
トロール群とした。性別を問わず、年齢 20 歳以上
で参加施設の膠原病専門外来を受診した 10-15 名
を選定した。本研究では、既に取得している被験
者の過去の臨床情報のみを用いるため、患者個別
には同意は取得せず、情報公開文章による研究の
一般公開をおこなった。また、被験者から本研究
への参加を拒否された場合や研究責任者が不適当
と判断した場合には、対象から除外することとし
た。 
これらにより 1997 年改訂 ACR 分類基準により

SLE と分類された症例 300 例以上、非 SLE 膠原病
患者 300 例以上を集積した。そして、これらの情
報を各参加施設より選定されたエキスパート膠原



 

病医 28 名に診断を依頼した。 
これらのすべての患者情報および各エキスパー

トによる診断結果は、北海道大学に保管、管理さ
れた。 
統計解析は、κ統計量を用い、エキスパートに

よる診断と SLICC 分類基準、ACR 分類基準の一致
率を検定し、McNemar 試験を用いて、SLICC、ACR
両分類基準における正確性を検定した。 
 
（倫理面への配慮） 
利用する情報からは、患者を特定できる個人情報
は削除し、厚生労働省の「臨床研究に関する倫理
指針」の規定を遵守した。 

 

C.研究結果 

現在、結果を解析中である。 

 

D.考察  

現在用いられている ACR 分類基準は、バランス
のとれた感度・特異度をもつため、臨床研究のた
めには優れた分類基準とされている。一方、米国
や欧州において、これを診断基準に代用した場合、
この基準を満たさないため適切な医療費償還がお
こなわれないなどの不都合が多く報告された。そ
こで、より高い感度を擁する診断基準を作成する
ため、NIH のサポートによって SLICC の新分類基準
作成が提唱された。SLICC は SLE の臨床研究に従事
する国際グループであり、これまでも SLICC/ACR 
damage index などの SLE の臨床・研究に重要なデ
ータの発表・提言を行ってきた。2012 年、SLICC
は 700 名ほどの患者データを米国およびヨーロッ
パを中心に代表的な診療施設 40 か所から集積し、
32 名のエキスパート医師がこれを評価し、それを
基に Classification and regression tree 法を用
い新 SLE 分類基準を提案した。この基準は現行の
ACR 改訂分類基準に比べて、特異度が劣るものの、
感度が改善したと報告された。 
この策定のもとになった患者データはほとんど

欧米の施設から提供されたもので、日本人患者の
データは含まれていない。従って、本研究により
本邦における新 SLICC 分類について検討すること
は、今後の SLE の診断や認定の基準に関して有用
な情報を与えるものと考える。 
 

E.結論 

SLICC による SLE の新しい分類基準について、

日本人の臨床データを用いた検証が進行中である。 

 
F.健康危険情報 
なし 
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1. 特許取得 
なし 

2. 実用新案登録 
なし 

3. その他 
なし



 

付表 1 
＜診断基準＞ 

① 顔面紅斑 

② 円板状皮疹 

③ 光線過敏症 

④ 口腔内潰瘍 （無痛性で口腔あるいは鼻咽腔に出現） 

⑤ 関節炎（２関節以上で非破壊性） 

⑥ 漿膜炎 （胸膜炎あるいは心膜炎） 

⑦ 腎病変 （0.5g／日以上の持続的蛋白尿か細胞性円柱の出現） 

⑧ 神経学的病変 （痙攣発作あるいは精神障害） 

⑨ 血液学的異常（溶血性貧血又は4,000／mm3 以下の白血球減少又は1,500／mm3 以下の 

リ ンパ球減少又は 10 万／mm3 以下の血小板減少） 

⑩ 免疫学的異常（抗２本鎖 DNA 抗体陽性，抗 Sm 抗体陽性又は抗リン脂質抗体陽性（抗 

カルジオリピン抗体、ループスアンチコアグラント、梅毒反応偽陽 

性） 

⑪ 抗核抗体陽性 

 

［診断の決定］ 

上記項目のうち４項目以上を満たす場合， 全身性エリテマトーデスと診断する。 



 

付表 2 
 重症度分類案 

以下のいずれかに該当する症例を中・重症とする。 
1) SLEDAIスコアが4点以上 
2) BILAG-2004インデックスでカテゴリーBが1つ以上 
3) 本症による病態あるいは合併症による入院 

 
 
 



 

付記 
1) SLEDAIスコア 

重みづけ 項目 定義 

8 痙攣 最近発症。代謝性、感染性、薬剤性は除外。 

8 精神症状 
現実認識の重度の障害による正常な機能の変化。幻覚、思考散乱、連
合弛緩、貧困な思想内容、著明な非論理的思考、奇異な、混乱した、
緊張病性の行動を含む。尿毒症、薬剤性は除外。 

8 器質的脳障害 

見当識、記憶、その他の知能機能障害による認知機能の変化、変動す
る急性発症の臨床所見を伴う。注意力の低下を伴う意識混濁、周囲の
環境に対する継続した注意の欠如を含み、かつ以下のうち少なくとも 2
つを認める：知覚障害、支離滅裂な発言、不眠症あるいは日中の眠気、
精神運動興奮。代謝性、感染性、薬剤性は除外。 

8 視力障害 
SLE による網膜の変化。細胞様小体、網膜出血、脈絡膜における漿液性
の浸出あるいは出血、視神経炎を含む。高血圧性、感染性、薬剤性は
除外。 

8 脳神経障害 脳神経領域における感覚あるいは運動神経障害の新出。 

8 ループス頭痛 高度の持続性頭痛：片頭痛様だが、麻薬性鎮痛薬に反応しない 

8 脳血管障害 脳血管障害の新出。動脈硬化性は除外。 

8 血管炎 
潰瘍、壊疽、手指の圧痛を伴う結節、爪周囲の梗塞、線状出血、生検
もしくは血管造影による血管炎の証明 

4 関節炎 2 関節以上の関節痛あるいは炎症所見（例：圧痛、腫脹、関節液貯留） 

4 筋炎 
CK・アルドラーゼの上昇を伴う近位筋の疼痛/筋力低下、あるいは筋電
図変化、筋生検における筋炎所見 

4 尿円柱 顆粒円柱あるいは赤血球円柱 

4 血尿 ＞5赤血球/HPF。結石、感染性、その他の原因は除外。 

4 蛋白尿 ＞0.5g/24 時間。新規発症あるいは最近の 0.5g/24 時間以上の増加。 

4 膿尿 ＞5白血球/HPF。感染性は除外。 

2 新たな皮疹 炎症性皮疹の新規発症あるいは再発 

2 脱毛 限局性あるいはびまん性の異常な脱毛の新規発症あるいは再発 

2 粘膜潰瘍 口腔あるいは鼻腔潰瘍の新規発症あるいは再発 

2 胸膜炎 胸膜摩擦あるいは胸水、胸膜肥厚による胸部痛 

2 心膜炎 
少なくとも以下の 1 つ以上を伴う心膜の疼痛：心膜摩擦、心嚢水、あ
るいは心電図・心エコーでの証明 

2 低補体血症 CH50、C3、C4 の正常下限以下の低下 

2 抗 DNA 抗体上昇 Farr assay で＞25％の結合、あるいは正常上限以上 

1 発熱 ＞38℃、感染性は除外 

1 血小板減少 ＜100,000 血小板/mm3 

1 白血球減少 <3,000 白血球/mm3、薬剤性は除外 

 合計 総 SLEDAI スコア 



 

2) BILAG-2004 インデックス 
注釈 
＊SLE の疾患活動性による障害、項目のみ記録する 
＊過去の 4 週間と比較して最近の 4 週間で発症した障害を評価する 
＊各領域は、BILAG-2004 INDEX スコアリングを参照し（別記）、カテゴリーA（重症）、B（中等症）、C（軽症）、D（非活
動性）、E（既往なし）に分類する 
 
各項目の評価基準 
4：新規発症 
3：悪化 
2：同等 
1：改善 
0：なし 
ND：Not Done（評価未実施） 
Yes/No あるいは値（指示のある項目） 
 
一般的全身症状 
項目 定義 評価 
1 発熱 体温＞37.5℃  
2 体重減少 1 ヶ月で＞5％の体重減少。意図的なものでない。  
3 リンパ節腫脹 リンパ節腫脹：直径＞1cm のリンパ節を触知、感染性は除外  
4 食欲低下   
 
粘膜皮膚症状 
項目 定義 評価 
5 重症皮疹 体表面積の＞18％  
6 軽症皮疹 体表面積の≦18％  
7 重症血管浮腫 致命的になりうるもの  
8 軽症血管浮腫 致命的でないもの  
9 重症粘膜潰瘍 経口摂取困難となる、広範囲、深掘れ潰瘍  
10 軽症粘膜潰瘍 限局性、経口摂取は問題なし  
11 重症脂肪織炎、水疱性ループス 体表面積の＞9％  
12 軽症脂肪織炎、水疱性ループス 体表面積の≦9％  
13 広範な皮膚血管炎/血栓症 広範な壊疽、潰瘍、皮膚梗塞をきたす  

14 手指梗塞あるいは結節性血管炎 手指の限局性の単発あるいは多発梗塞、あるいは圧痛を伴う結節性
紅斑 

 

15 重症脱毛 頭皮の炎症を伴う臨床的に検出可能な（びまん性あるいは限局性）脱
毛 

 

16 軽症脱毛 頭皮の炎症を伴わないびまん性あるいは限局性脱毛（臨床的に検出
可能あるいは既往あり） 

 

17 爪周囲紅斑あるいは凍瘡  凍瘡は炎症部位に限局  
18 爪下の線状出血    
 
神経系 
項目 定義 評価 
19 無菌性髄膜炎 感染性、頭蓋内出血は除外  
20 脳血管炎 他の臓器の血管炎を伴う、画像や生検で支持される  
21 脱髄性症候群 多発性硬化症は除外  
22 脊髄症 髄膜内、髄膜外の占拠性病変は除外  



 

項目 定義 評価 
23 急性錯乱状態   
24 精神症状 妄想あるいは幻覚、薬剤性、薬物依存、原発性の精神疾患は除外  
25 急性炎症性脱髄性多発神経根障害   
26 単神経障害（単発性/多発性）   
27 脳神経障害 視神経障害は除く（視神経障害は眼症状に分類）  
28 神経叢障害   
29 多発神経障害   
30 痙攣性疾患   
31 てんかん発作重積状態 30 分以上持続  
32 脳血管疾患（血管炎に起因しない） 低血糖、脳静脈洞血栓症、脳血管奇形、腫瘍、膿瘍は除外  
33 認知障害 認知機能の重大な障害、薬物依存は除外  
34 運動障害 薬剤性は除外  
35 自律神経障害 薬剤性、糖尿病は除外  
36 小脳失調   
37 重症ループス頭痛 麻薬性鎮痛薬に反応しない頭痛、3 日以上持続  
38 頭蓋内圧上昇による頭痛 脳静脈洞血栓症は除外  
 
筋骨格系 
項目 定義 評価 

39 重症筋炎 重症の筋原性酵素上昇、筋力低下、内分泌性、薬剤性は除
外 

 

40 軽症筋炎 筋痛を伴う筋原性酵素の上昇を認めるが筋力低下は明らか
でない、内分泌性、薬剤性は除外 

 

41 重症関節炎 2 カ所以上の活動性滑膜炎  

42 中等度関節炎あるいは腱炎あるいは腱滑膜
炎 1 カ所以上の関節  

43 軽症関節炎あるいは関節痛あるいは筋痛 41、42 を満たさない炎症性疼痛  
 
心血管系および呼吸器系 
項目 定義 評価 

44 軽症心筋炎 心不全、不整脈、弁障害をきたさない心筋の炎症、心筋逸脱酵素の上
昇、心電図変化を伴う 

 

45 心不全   
46 不整脈   
47 弁膜症の新規発症    
48 胸膜炎/心外膜炎    
49 心タンポナーデ   
50 呼吸困難を伴う胸水貯留   
51 肺胞出血、血管炎   
52 間質性肺胞炎/肺炎    
53 Shrinking lung syndrome   
54 大動脈炎    
55 冠動脈血管炎   
 
消化器系 



 

項目 定義 評価 
56 ループス腹膜炎   
57 腹腔内漿膜炎/腹水   
58 ループス腸炎    
59 吸収不良    
60 タンパク漏出性胃腸症    
61 偽性腸閉塞    
62 ループス肝炎   
63 急性ループス胆嚢炎    
64 急性ループス膵炎   
 
眼症状 
項目 定義 評価 
65 眼窩炎症 眼筋炎、外眼筋腫大、眼球突出  
66 重症角膜炎 失明の危険がある  
67 軽症角膜炎 失明の危険がない  
68 前部ぶどう膜炎   
69 重症後部ぶどう膜炎/網膜血管炎 失明の危険がある  
70 軽症後部ぶどう膜炎/網膜血管炎  失明の危険がない  
71 上強膜炎    
72 重症強膜炎   
73 軽症強膜炎    
74 網膜/脈絡膜の血管閉塞性疾患   
75 孤立性綿花様白斑 細胞様小体  
76 視神経炎 前部虚血性視神経症は除外  
77 前部虚血性視神経症   
 
腎症 
項目 定義 評価 
78 収縮期血圧   値 
79 拡張期血圧   値 

80 悪性高血圧 1 ヵ月以内に血圧＞170/110mmHg、Keith-Wagener-Barker 網膜変化
Grade3 あるいは 4 を伴う 

Yes/No 
 

81 尿蛋白定性  ＋＝１、＋＋＝2、＋＋＋＝3  

82 尿中アルブミンクレア
チニン比 ｍg/mmol 値 

83 尿中タンパククレアチ
ニン比 mg/mmol 値 

84 24 時間尿タンパク g/日 値 
85 ネフローゼ症候群 重症タンパク尿≧3.5g/日、低アルブミン血症、浮腫 Yes/No 
86 血漿/血清クレアチニン μmol/l 値 
87 GFR MDRD 計算式（ml/min/1.73m2） 値 
88 活動性尿沈渣 膿尿（＞5WBC/HPF）、血尿（＞5RBC/HPF）、赤血球円柱、白血球円柱 Yes/No 

89 活動性腎炎の病理所
見 WHO 分類（1995 年）あるいは ISN/RPS 分類（2003 年） Yes/No 

 



 

血液 
項目 定義 評価 
90 ヘモグロビン 鉄欠乏、消化管出血は除外 値 
91 白血球数 薬剤性は除外 値 
92 好中球数 薬剤性は除外 値 
93 リンパ球数  値 
94 血小板数 薬剤性は除外 値 
95 TTP 他の原因は除外  

96 活 動 性 溶 血 の
所見 クームス試験陽性かつ溶血所見あり Yes/No 

97 クームス試験陽
性のみ  

Yes/No 

 



 

●臨床医の治療方針を基にしたスコアリング 

 
一般的全身症状 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された発熱  に加えて 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された下記の項目が 2 項目以上： 
       体重減少 
       リンパ節腫大／脾腫 
       食欲不振 
 
カテゴリーB： 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された発熱  または 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された下記の項目が 2 項目以上： 
       体重減少 
       リンパ節腫大／脾腫 
       食欲不振 
ただし カテゴリーA の基準は満たさないこと。 
 
カテゴリーC： 
1（改善）と記録された発熱  もしくは 
1（改善）以上と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
       体重減少 
       リンパ節腫大／脾腫 
       食欲不振 
ただし カテゴリーA、B の基準は満たさないこと。 
 
カテゴリーD： 
上記の既往のみ 
 
カテゴリーE： 
上記の既往なし 
 
粘膜皮膚症状 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
       発疹－重症 
       血管浮腫－重症 

カテゴリー 定義 
A 下記の治療を要する重度な疾患活動性を有する状態： 

1. 高用量糖質コルチコイドの経口投与（プレドニゾロン換算＞20mg/日） 
2. 経静脈的糖質コルチコイドパルス（メチルプレドニゾロン換算≧500mg） 
3. 免疫調節薬の投与（生物学的製剤、免疫グロブリン、血漿交換療法を含む） 
4. 高用量ステロイドや免疫調節薬投与下での治療的な高用量抗凝固療法（例：INR3-4 を目

標値としたワーファリン投与） 
B 
 

下記の治療を要する中等度の疾患活動性を有する状態： 
1. 低用量糖質コルチコイドの経口投与（プレドニゾロン換算≧20mg） 
2. 筋肉内、関節内、軟部組織への糖質コルチコイド注射（メチルプレドニゾロン換算＜

500mg） 
3. 糖質コルチコイドの局所療法 
4. 免疫調節薬の局所療法 
5. 抗マラリア薬、サリドマイド、プラステロン、アシトレチンによる治療 
6. 対症療法（例：炎症性関節炎に対する NSAIDｓ投与） 

C 軽度疾患活動性 
D 非活動性だが、以前は対応を要した状態 
E 過去に障害を受けたことが無い状態 



 

       粘膜潰瘍－重症 
       脂肪織炎／水疱性ループス－重症 
       広範囲の皮膚血管炎／血栓症 
 
カテゴリーB： 
カテゴリーA の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
発疹－軽症 
       脂肪織炎／水疱性ループス－軽症 
       指尖梗塞または結節性血管炎 
       脱毛－重篤 
 
カテゴリーC： 
カテゴリーB の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
1（改善）以上と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
       血管浮腫－軽症 
       粘膜潰瘍－軽症 
       脱毛－軽症 
       爪周囲紅斑／凍瘡 
       爪下の線状出血 
 
カテゴリーD： 
上記の既往のみ 
 
カテゴリーE： 
上記の既往なし 
 
神経系 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
       無菌性髄膜炎 
       脳血管炎 
       脱髄性症候群 
       脊髄症 
       急性錯乱状態 
       精神症状 
       急性炎症性脱髄性多発神経根障害 
       単神経炎（単発性／多発性） 
       脳神経障害 
       神経叢障害 
       多発神経障害 
       てんかん発作重積状態 
       小脳失調 
 
カテゴリーB： 
カテゴリーA の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
2（不変）、3（悪化）か 4（新出）と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
       痙攣性疾患 
       脳血管障害（血管炎によるものではない） 
       認知障害 
       運動障害 
       自律神経障害 
       ループス頭痛－重症 
       頭蓋内圧亢進による頭痛 
 
カテゴリーC： 



 

カテゴリーB の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 
 
カテゴリーD： 
上記の既往のみ 
 
カテゴリーE 
上記の既往なし 
 
筋骨格系 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 筋炎－重症 
 関節炎－重症 
 
カテゴリーB： 
カテゴリーA の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 筋炎－軽症 
 関節炎／腱炎／腱滑膜炎－中等症 
 
カテゴリーC： 
カテゴリーB の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
1（改善）以上と記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 関節炎／腱炎／腱滑膜炎－軽症 
 
カテゴリーD 
上記の既往のみ 
 
カテゴリーE 
上記の既往なし 
 
心血管系および呼吸器系 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 心筋炎／心内膜炎＋心不全 
 不整脈 
 弁膜症の新規発症 
 心タンポナーデ 
呼吸困難を伴う胸水 
 肺胞出血／血管炎 
 間質性肺胞炎／肺炎 
 Shrinking lung syndrome 
 大動脈炎 
 冠動脈炎 
 
カテゴリーB： 
カテゴリーA の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 胸膜炎／心外膜炎 
 心筋炎－軽症 
 
カテゴリーC： 
カテゴリーB の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 
 
カテゴリーD： 
上記の既往のみ 



 

 
カテゴリーE： 
上記の既往なし 
 
消化器系 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 腹膜炎 
 ループス腸炎 
 偽性腸閉塞 
 急性ループス胆嚢炎 
 急性ループス膵炎 
 
カテゴリーB 
カテゴリーA の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 腹腔内漿膜炎かつ／または腹水 
 吸収不良 
 蛋白漏出性腸症 
 ループス肝炎 
 
カテゴリーC： 
カテゴリーB の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上： 
 
カテゴリーD： 
上記の既往のみ 
 
カテゴリーE： 
上記の既往なし 
 
眼症状 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上：  
 眼窩炎症／眼筋炎／眼球突出 
 角膜炎－重症 
 後部ぶどう膜炎／網膜血管炎－重症 
 強膜炎－重症 
 網膜／脈絡膜血管閉塞閉症 
 視神経炎 
 前部虚血性視神経症 
 
カテゴリーB： 
カテゴリーA の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された下記の項目が 1 項目以上： 
 角膜炎－軽症 
 前部ぶどう膜炎 
 後部ぶどう膜炎／網膜血管炎－軽症 
 強膜炎－軽症 
 
カテゴリーC： 
カテゴリーB の項目で 1（改善）と記録された項目が 1 項目以上 または 
1（改善）以上と記録された下記の項目が 1 項目以上：  
 上強膜炎 
 孤立性綿花様白斑（細胞様小体） 
 
カテゴリーD： 



 

上記の既往のみ 
 
カテゴリーE： 
上記の既往なし 
 
腎症 
カテゴリーA： 
1、4、5 を含む下記の 2 項目以上： 
1. 下記で定義される悪化傾向の蛋白尿－重症 
（a）尿蛋白定性≧2 +（他の尿蛋白測定法がない場合のみ使用する） 
   または 
（b）1g／24h 以上の尿蛋白があり、25%以上の減少（改善）がない 
   または 
（c） 尿蛋白－クレアチニン比＞100mg/mmol であり、25%以上の減少（改善）がない 
または 
（d） 尿中アルブミン－クレアチニン比＞100mg/mmol であり、25%以上の減少（改善）がない 
2. 血圧の上昇 
3. 下記で定義される悪化傾向の腎機能－重症 
（a）血漿クレアチニン＞130μmol/l かつ、前値の 130%以上の上昇 
または 
（b）GFR＜80ml/min/1.73m2 かつ、前値＜67%の低下 
または 
（c） GFR＜50ml/min/1.73m2 かつ、最終測定値が GFR＞50ml/min/1.73m2 もしくは測定していない 
4. 活動性の尿沈渣所見 
5. 活動性腎炎の組織所見（過去 3 ヶ月以内に施行） 
6. ネフローゼ症候群 
 
カテゴリーB： 
下記の 1 項目： 
1. カテゴリーA の項目の 1 項目以上 
2. 尿蛋白（カテゴリーA のクライテリアを満たさない） 
（a） 尿蛋白定性 1＋以上の増加があり、少なくとも 2+（他の尿蛋白測定法がない場合のみ使用する） 
または 
（b） 0.5g／24h 以上の尿蛋白があり、25%以上の減少（改善）がない 
または 
（c） 尿蛋白－クレアチニン比≧50mg/mmol であり、25%以上の減少（改善）がない 
または 
（d） 尿中アルブミン－クレアチニン比≧50mg/mmol であり、25%以上の減少（改善）がない 
3. 血漿クレアチニン＞130μmol/l かつ、前値の 115%以上 130%以下の上昇 
 
カテゴリーC： 
下記の 1 項目： 
1. 下記で定義される軽度／安定した尿蛋白 
（a）尿蛋白定性 1＋以上であり、カテゴリーA と B のクライテリアを満たさない（他の尿蛋白測定法がない場合のみ使用
する） 
または 
（b）尿蛋白＞0.25g／24h があり、カテゴリーA と B のクライテリアを満たさない 
または 
（c） 尿蛋白－クレアチニン比≧25mg/mmol であり、カテゴリーA と B のクライテリアを満たさない 
または 
（d） 尿中アルブミン－クレアチニン比≧25mg/mmol であり、カテゴリーA と B のクライテリアを満たさない 
2. 血圧の上昇（＞140/90mmHg）があり、カテゴリーA と B のクライテリアを満たさない以下の定義 
（a） 収縮期血圧≧30mmHg の上昇 
かつ 
（b） 拡張期血圧≧15mmHg の上昇 
 



 

カテゴリーD： 
上記の既往のみ 
 
カテゴリーE： 
上記の既往なし 
 
注釈：尿蛋白-クレアチニン比と尿中アルブミン-クレアチニン比とは異なっているが、この指標には同じカットオフ値を用
いる 
 
血液 
カテゴリーA： 
2（不変）、3（悪化）、4（新出）で記録された TTP または 
下記の項目が 1 項目以上：  
溶血所見があり、かつヘモグロビン値＜8g/dl 
血小板数＜25×109/l 
 
カテゴリーB： 
1（改善）と記録された TTP または 
下記の項目が 1 項目以上： 
溶血所見があり、かつヘモグロビン値 8～9.9g/dl 
ヘモグロビン値＜8g/dl（溶血なし） 
白血球数＜1.0×109/l 
好中球数＜0.5×109/l 
血小板数 25～49×109/l 
 
カテゴリーC： 
下記の項目が 1 項目以上： 
溶血所見があり、かつヘモグロビン値＞10g/dl 
ヘモグロビン値 8～10.9g/dl（溶血なし） 
白血球数 1.0～3.9×109/l 
好中球数 0.5～1.9×109/l 
リンパ球数＜1.0×109/l 
血小板数 50～149×109/l 
クームス試験陽性のみ 
 
カテゴリーD： 
上記の既往のみ 
 



 

付表 3 
 

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明



 

 

○不明 ○不明

○不明○不明

○不明 ○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明○不明

SLEDAIスコア □ 年 □ 月 □ 日 合計スコア □ 点

スコア 項目 有無 スコア 項目 有無 スコア 項目 有無
8 痙攣 ○あり ○なし ○不明 4 関節炎 ○あり ○なし ○不明 2 粘膜潰瘍 ○あり ○なし ○不明
8 精神症状 ○あり ○なし ○不明 4 筋炎 ○あり ○なし ○不明 2 胸膜炎 ○あり ○なし ○不明
8 器質的脳障害 ○あり ○なし ○不明 4 尿円柱 ○あり ○なし ○不明 2 心膜炎 ○あり ○なし ○不明
8 視力障害 ○あり ○なし ○不明 4 血尿 ○あり ○なし ○不明 2 低補体血症 ○あり ○なし ○不明
8 脳神経障害 ○あり ○なし ○不明 4 蛋白尿 ○あり ○なし ○不明 2 抗DNA抗体上昇 ○あり ○なし ○不明
8 ループス頭痛 ○あり ○なし ○不明 4 膿尿 ○あり ○なし ○不明 1 発熱 ○あり ○なし ○不明
8 脳血管障害 ○あり ○なし ○不明 2 新たな皮疹 ○あり ○なし ○不明 1 血小板減少 ○あり ○なし ○不明
8 血管炎 ○あり ○なし ○不明 2 脱毛 ○あり ○なし ○不明 1 白血球減少 ○あり ○なし ○不明

BILAG2004インデックス
（SLEDAIで評価できない臓
器病変があった場合には

BILAGで評価する）

□ 年 □ 月 □ 日 （カテゴリーAまたはBに該当する症状・系がある場合に以下に記載）
症状・系 項目 カテゴリー カテゴリーの判断根拠・所見を具体的に記載

○A ○B
○A ○B
○A ○B
○A ○B



 

付表 4 
 

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明

○不明



 

 
 

SLEDAIスコア □ 年 □ 月 □ 日 （最近6ヵ月以内の最重症時） 合計スコア □ 点

スコア 項目 有無 スコア 項目 有無 スコア 項目 有無
8 痙攣 ○あり ○なし ○不明 4 関節炎 ○あり ○なし ○不明 2 粘膜潰瘍 ○あり ○なし ○不明
8 精神症状 ○あり ○なし ○不明 4 筋炎 ○あり ○なし ○不明 2 胸膜炎 ○あり ○なし ○不明
8 器質的脳障害 ○あり ○なし ○不明 4 尿円柱 ○あり ○なし ○不明 2 心膜炎 ○あり ○なし ○不明
8 視力障害 ○あり ○なし ○不明 4 血尿 ○あり ○なし ○不明 2 低補体血症 ○あり ○なし ○不明
8 脳神経障害 ○あり ○なし ○不明 4 蛋白尿 ○あり ○なし ○不明 2 抗DNA抗体上昇 ○あり ○なし ○不明
8 ループス頭痛 ○あり ○なし ○不明 4 膿尿 ○あり ○なし ○不明 1 発熱 ○あり ○なし ○不明
8 脳血管障害 ○あり ○なし ○不明 2 新たな皮疹 ○あり ○なし ○不明 1 血小板減少 ○あり ○なし ○不明
8 血管炎 ○あり ○なし ○不明 2 脱毛 ○あり ○なし ○不明 1 白血球減少 ○あり ○なし ○不明

BILAG2004インデックス
（SLEDAIで評価できない臓
器病変があった場合には

BILAGで評価する）

□ 年 □ 月 □ 日 （カテゴリーAまたはBに該当する症状・系がある場合に以下に記載、最近6ヵ月以内の最重症時）
症状・系 項目 カテゴリー カテゴリーの判断根拠・所見を具体的に記載

○A ○B
○A ○B
○A ○B
○A ○B
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研究要旨 
多発性筋炎/皮膚筋炎（PM/DM）は、膠原病内科、皮膚科、神経内科で診療される疾患であるが、我が国における
治療方法が必ずしも一定しない。 
この問題を解決するために、平成 23 年度研究班から、Minds2007 準拠で行われて来た治療ガイドライン策定をさ
らに進めて、最終案を策定した。現在、日本リウマチ学会の承認を得たところで、今後、日本皮膚科学会、日本
神経学会との協議により 3学会で承認されたガイドラインとすることを目指す。 
また、現在の診断基準について改訂が喫緊の課題であるものに関しては改訂を提言し、あわせて重症と認定すべ
き日常生活に支障のある患者の条件を策定した。 

 
A.研究目的 
多発性筋炎/皮膚筋炎（PM/DM）は、膠原病内科、皮膚
科、神経内科で診療される疾患で、診断方法や治療方
法が必ずしも一定しない。世界的なこの問題を解決す
るために、診断のためには我々も加わり国際的診断基
準が策定されようとしている。一方、治療に関しては
保険診療も問題から国際的ガイドラインではなく地域
のガイドラインが対処すべき問題である。 
そこで、本研究では、我が国における標準治療の指針
とするために、治療ガイドライン策定を行う。さらに、
現行の認定基準において改訂が喫緊の課題である事象
を見出し、緊急の改訂を行う。 

 
B.研究方法 
平成 23 年度の研究班 PM/DM 分科会メンバー上阪等（分
科会長）、冨滿弘之（東京医科歯科大学）、太田晶子（埼
玉医科大学）、三森経世（京都大学）、川口鎮司（東京
女子医科大学）、神田隆（山口大学）、清水潤（東京大
学）、藤本学（金沢大学）、室慶直（名古屋大学）、神人
正寿（熊本大学）が Minds2007 準拠で治療ガイドライ
ン作成を進めて来た。 
これを平成 26 年度から分科会メンバーとなった上阪

等（分科会長）、砂田芳秀（川崎医科大学）、太田晶子
（埼玉医科大学）、三森経世（京都大学）、川口鎮司（東
京女子医科大学）、神田隆（山口大学）、藤本学（金沢
大学）、室慶直（名古屋大学）、神人正寿（熊本大学）
が引継ぎ、調査と会合を重ね、さらに自己免疫研究班
全体での討議も行って、エビデンスに基づく治療ガイ
ドライン策定を行った。 
また、同じメンバーの討議により、認定基準の問題点
を探索し、改訂を提言した。さらに、日常生活に支障
をきたす重症患者群を同定する条件を検討した。 
 
（倫理面への配慮） 
症例登録はなく、倫理に配慮すべき研究ではない。 
 

C.研究結果 
多発（性）筋炎および皮膚筋炎治療ガイドライン案と
して別添をまとめ、日本リウマチ学会の承認を得た（別
添 1）。 
  
認定基準に関しては、 
1, 皮疹の定義が古い 



 

かつての Gottron 徴候は手指関節伸側の落屑を伴う紅
斑を指したが、現在は関節伸側の落屑を伴う紅斑の全
てを指し、手指関節伸側の隆起紅斑は特に Gottron 丘
疹と呼ぶ。 
2. 無筋症性皮膚筋炎が診断できない 
急速進行性間質性肺炎を伴い易い最重症型の皮膚筋炎
患者の認定が出来ない。 
3. 血清学的診断法進歩から遅れている 
筋炎特異的自己抗体として、抗 Jo-1 抗体以外にも抗ア
ミノアシルtRNA合成酵素抗体が保険適用になっている。 
4. 針筋電図所見が必ずしも筋炎を示唆しない 
PM/DM では、筋変性による筋原性変化よりも、筋炎によ
る安静時自発電位が特徴的である。 
以上を鑑み、別添２のような認定基準への改訂を提言
した（別添 2）。 
重症患者に関しては、筋力低下、皮疹、間質性肺炎に
よる障害を考慮して、重症と判断すべき条件を決定し
た（別添３）。 
 

D.考察  
本ガイドラインは学会で承認を受けたものとなった。
今後、日本皮膚科学会と日本神経学会との協議を行い、
最終的なガイドラインとしたい。 
 
E.結論 
我が国発の PM/DM に関する治療ガイドライン案が策定
された。 
 
F.健康危険情報 
特になし。 

 
G.研究発表 
1.論文発表 
なし 
 

2.学会発表 
なし 

（発表誌名巻号・頁・発行年等も記入） 
 
H.知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む） 
4. 特許取得 
なし 

5. 実用新案登録 
なし 

6. その他 
なし  



 



 

別添１ 多発（性）筋炎・皮膚筋炎治療ガイドライン（日本リウマチ学会承認版） 
 
緒言 
 
多発（性）筋炎（PM）および皮膚筋炎（DM）における治療ガイドラインに関しては、確立し
たものはない。治療ガイドラインは、治療に関する多くの論文を解析して、各論文にエビデ
ンスレベルを付与し、科学的根拠に基づき治療に対する推奨を行い、確立した治療法をめざ
すものである。その根拠となる論文のレベル分類を表１に示す。PM/DM の治療に関しては、い
まだに、ランダム化比較研究(RCT)がほとんど行われていない。つまり、エビデンスレベルが
II 以上の論文から、推奨されるべき治療方法を導きだすことは不可能である。一方、論文の
科学的根拠から、種々の治療法の推奨グレードがある（表２）。PM/DM の治療法の推奨は、参
考となる論文のエビデンスレベルが低いことより、Bあるいは C1 のグレードであり、治療法
は多くの場合に治療医の専門分野、経験や知識に依存している。 
そこで、本治療ガイドライン案では、神経内科、膠原病内科、皮膚科、各分野の専門家が合
同で検討を重ね、広く受容される治療指針を作成することを目的とした。推奨する治療法は、
日本の現状で行われていることを中心にしており、エビデンスレベルの低い治療方法も専門
家の意見として取り入れた。この治療ガイドラインにより、どの分野においても共通の理解
の上に治療が行われることが期待できる。 
なお、本ガイドラインは、個々の診療を妨げるものではなく、また、医療訴訟における根拠
となるものでもない。  
 
表１ エビデンスのレベル分類 
I  システマティック・レビューあるいはランダム化比較研究のメタアナリシス 
II  １つ以上のランダム化比較試験による 
III 非ランダム化比較試験による 
IVa 分析疫学的研究（コホート研究） 
IVb 分析疫学的研究（症例対照研究、横断研究） 
V 記述研究（症例報告やケース・シリーズ） 
VI 患者データに基づかない、専門委員会や専門家個人の意見 
 
表２ ガイドラインにおける推奨グレード 
 
A 強い科学的根拠があり、行うよう強く勧められる 
B 科学的根拠があり、行うよう勧められる 
C1 科学的根拠がないが、行うよう勧められる 
C2 科学的根拠がなく、行わないよう勧められる 
D 無効性あるいは害を示す科学的根拠があり、行わないよう勧められる 
 



 

 
図 多発(性)筋炎・皮膚筋炎の初期治療 
初期治療における原則的な治療方針の流れ図を示す。急速進行性間質性肺炎ないしその疑い
のある場合には、高用量副腎皮質ステロイドと免疫抑制薬を同時に開始する。それ以外では、
高用量副腎皮質ステロイドないし中等用量副腎皮質ステロイドと免疫抑制薬の併用を基本と
する。効果が現れれば、副腎皮質ステロイドは漸減し、効果不十分例や副腎皮質ステロイド
減量で再燃する例では、免疫抑制薬の追加や変更を行う。なお、皮膚所見のみの症例でも皮
膚症状が著しい場合には全身療法を行う場合がある（CQ21 参照）。 
  
CQ1. 機能予後や治療反応性を予測できる臨床症状や検査は何か 
 
推奨文：臨床症状、検査所見により生命予後や治療反応性はある程度、推定できる。(推奨度
C1) 
 
解説：臨床症状や一般検査で筋炎の予後や治療反応性を正確に予測することは困難であるが、
経験的に治療反応性を規定する要因が知られている。 
生命予後不良に関与する臨床背景・症状として、高齢(1, 2)、男性(3)、人種(非白人)(3, 4)、
症状発現から治療までの期間(5, 6)、筋炎病型（癌関連筋炎、臨床的無筋症性皮膚筋炎）(5, 
7)、皮膚潰瘍(7)、嚥下障害(4, 8)、呼吸障害（呼吸筋力低下・間質性肺炎）(8-10)、心病変
(8)があげられる(エビデンスレベルⅢ-Ⅳ)。 
高度の筋力低下を呈する場合、嚥下障害を伴う場合は一般に治療反応性は悪く、特に嚥下障
害は生命予後を規定する要因の一つである(4, 8)。また、悪性腫瘍合併筋炎では治療反応性
は悪いことが多いとされている一方で、悪性腫瘍の摘出のみで筋炎が改善することも報告さ



 

れているが、必ずしも当てはまらない場合もある。 
血清 CK 値と治療反応性の関連については一定の見解はない。ただし、CK 値が異常高値を示す
場合には正常化までに長期を要するために、反応性不良とされる可能性はある。 
筋生検で筋壊死が強く炎症細胞浸潤が乏しい場合には治療反応性が悪いとされているが、こ
れは抗 SRP 抗体陽性例である可能性がある(11,12)。 
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CQ2. 自己抗体は有用な指標となるか 
 



 

推奨文：筋炎特異（関連）自己抗体は筋炎の病型、病態、臨床経過、治療反応性と密接に関
連しており、抗 Jo-1 抗体を含む抗アミノアシル tRNA 合成酵素抗体だけでなく、可能であれ
ば種々の特異自己抗体の検索を行うべきである。(推奨度 A) 
 
解説：筋炎に見出される筋炎特異抗体あるいは筋炎関連抗体の一部は筋炎および筋外合併症
の治療反応性を予測できる可能性がある。 
 これらの自己抗体のうちで、抗 Mi-2 抗体、抗 U1RNP 抗体、抗 Ku 抗体陽性の症例は、比較
的、副腎皮質ステロイド反応性が良好で生命予後も良いことが報告されている。ただし、後
２者は筋炎オーバーラップ症候群でに認められる(1-7) (エビデンスレベルⅣ)。 
 抗 Jo-1 抗体およびその他の抗アミノアシル tRNA 合成酵素（ARS）抗体（抗 PL-7、PL-12、
EJ、OJ、KS 抗体を含む）は筋炎とともに高頻度に間質性肺炎を合併する（抗 ARS 抗体症候群）。
一般にこれらの抗 ARS 抗体陽性例の筋症状はステロイド抵抗性を示すことが報告されている
が、一方で初期の治療には比較的良く反応するものの再燃率が高いとも報告されている。こ
のことは間質性肺炎の治療反応性にも当てはまり、初期治療（副腎皮質ステロイド）反応性
が期待できるが再燃率が高いため、呼吸機能の予後は必ずしも良好ではなく、再燃を防ぐた
めに免疫抑制薬の併用が勧められる(8-10)(エビデンスレベルⅣ)。 
抗 ARS 抗体の種類によっては臨床像・臨床経過・予後に若干の差違が報告されている。抗 Jo-1
抗体とその他の抗体で比較されることが多く、抗 Jo-1 抗体陽性例では筋症状の頻度が多いの
に対し、抗 PL-7、PL-12、KS 抗体陽性例では筋症状が比較的少ない。また間質性肺炎の頻度
も抗 PL-7、PL-12、KS、EJ 抗体陽性例では抗 Jo-1 抗体陽性例よりも多い。予後も抗 PL-7/PL-12
抗体陽性例の方が抗 Jo-1 抗体陽性例よりも悪いとする報告がある(8, 11)(エビデンスレベル
Ⅳ)。 
 抗 SRP 抗体は重症あるいは治療抵抗性、再発性筋炎のマーカーとして報告されている。同
抗体陽性例は筋生検像で筋線維の壊死再生像が著明だが炎症細胞浸潤に乏しい壊死性筋症を
示すことが報告されている。抗 SRP 抗体陽性筋炎は副腎皮質ステロイドに抵抗を示すことが
あり、早期からの免疫抑制薬や免疫グロブリン大量静注療法を必要とする場合が多い(12, 
13)(エビデンスレベルⅣ)。近年抗 SPR 抗体陽性の治療抵抗性例に対してリツキシマブの有効
性が報告されている(14)(エビデンスレベルⅤ)。 
 抗 TIF-1γ/α（p155/140）抗体は DM 全般に検出されるが、悪性腫瘍合併例では同抗体陽性
率が高いことが報告されている。したがって同抗体陽性例には悪性腫瘍の徹底した検索と、
慎重な経過観察を行うべきである(7)(エビデンスレベルⅣ)。 
 抗 MDA5（CADM-140）抗体は臨床的に筋症状がない皮膚筋炎（臨床的無筋症性皮膚筋炎、CADM）
に特異的な自己抗体であり、高率に急速に進行して死に至る予後の悪い間質性肺炎を合併す
ることが多い(15, 16)（エビデンスレベルⅣ）。同抗体陽性（あるいは陽性が疑われる）例で
は早期から高用量副腎皮質ステロイドとともに免疫抑制療薬を同時に導入することが勧めら
れる(17)(エビデンスレベルⅤ)。 
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CQ3 血清 CK 値と筋力のどちらが筋炎の病勢を反映するか 
 
推奨文：血清 creatine kinase (CK) 値と筋力はいずれも筋炎の病勢を評価する上で有用な指
標である。(推奨度 B) 
 
解説：Maillad ら(1)は活動期の小児皮膚筋炎 10 例と非活動期の 10 例について、大腿 MRI の
T2 緩和時間のグレード、CMAS (childhood myositis assessment scale)、CHAQ (childhood 
health assessment questionnaire)、MMT、血清 CK 値、LDH 値を比較検討した。大腿 MRI の
T2 緩和時間のグレードと MMT は相関するが、血清 CK 値、LDH 値は相関しないという結果が得
られた（エビデンスレベルⅣb）。19 例の小児皮膚筋炎症例の大腿 MRI 所見と下肢近位筋 MMT、
血清筋酵素（CK、AST、aldolase [ALD]）の関係を検討した Hernandez らのケースシリーズ(2)
では、T2 高信号比は MMT、血清筋酵素ともに有意な相関があるが MMT の相関がより強いと報
告されている（エビデンスレベルⅤ）。 
成人 102 例、小児 102 例の PM/DM 文献例をもとに、29 人の専門家によって定義された成人・
小児 PM/DM の改善の指標として①physician’s global activity、②patient’s/parent’s 
global activity、③筋力（MMT で評価）、④physical function、⑤筋逸脱酵素（CK, LDH, AST, 
ALT, アルドラーゼのうち最低２つ）、⑥extramuscular activity assessment、の 6項目が示
されている(3)。このうち 3項目に 20％以上の改善がみられ、かつ 25％以上悪化した項目が
２つを越えない場合を PM/DM の改善と判断する、としているが、6項目の中で最も重視されて
いるのは③筋力で、悪化項目に筋力が入った場合は改善とみなさない、と定義されている(エ
ビデンスレベルⅥ)。筋炎の治療効果のモニター指標として MMT と CK の双方が重要である点
に関しては専門家の意見はほぼ一致している。Engel and Hohlfeld(4)は、副腎皮質ステロイ
ド薬治療に反応する場合は筋力より先に CK が低下し、悪化する場合は CK 上昇が筋力の増悪
に先行すると記載し、CK 測定の有用性を述べている（エビデンスレベルⅥ）。一方、Dalakas(5)
は炎症性筋疾患の治療のゴールは筋力と筋外症状（嚥下障害、発熱、呼吸困難など）の改善
であり、筋力改善があっても CK が相関しない場合、CK が低下しても筋力が改善しない場合が
あることを指摘している（エビデンスレベルⅥ）。PM/DM の免疫抑制療法・免疫調節療法に関
する 2012 年のコクラン・レビュー(6)では、各治療法の有効性を評価する基準のうち primary 
outcome として採用されているのは①少なくとも 6 ヵ月後の機能または障害グレードの変化、
②6ヵ月後の 15％以上の筋力の改善の２つである（エビデンスレベルⅥ）。 
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CQ4 PM/DM 治療の第一選択薬は何か 
 
間質性肺炎を合併する場合→ CQ19 
悪性腫瘍を合併する場合→ CQ25 
 
推奨文：PM/DM 治療の第一選択薬は、副腎皮質ステロイドである。(推奨度 A) 
 
解説：筋炎治療の第一選択薬としては、多くの専門家がプレドニゾロンを第一次治療薬とし
て推奨しており、異論は少ない。臨床の場では、プレドニゾロンの使用が困難であるという
状況を除いては、大部分の症例でプレドニゾロンが第一次選択薬として用いられている。 し
かしながら、第一次選択薬としてのプレドニゾロン使用は経験に基づくものであり、有効性
を前方視的なランダム化比較試験で示した報告はない(1-4) （エビデンスレベル VI）。 
なお、本邦では副腎皮質ステロイドとして複数の経口薬と静注薬が使用可能であるが、その
有効性と副腎皮質ステロイドの種類により差があるとする研究はない。ステロイドパルス療
法にはメチルプレドニゾロンが用いられる。 
なお、小児 DMでは、副腎皮質ステロイドとメトトレキサートを初期治療から併用することで、
副腎皮質ステロイドの早期漸減に有効であることが示されている(5) (6) （エビデンスレベ
ル V）。 
また、副腎皮質ステロイドにメチルプレドニゾロンパルス療法を併用した群で改善率が高く、
CK の正常化までの期間が有意に短かったとする報告がある(7) （エビデンスレベル III）。 
PM/DM には病態機序の異なるさまざまなグループが存在すると考えられ、副腎皮質ステロイド
の有効性が乏しい状態として、高齢者、筋以外の臓器障害例（間質性肺炎、悪性腫瘍合併例）
(1-4)（エビデンスレベル VI）、抗 SRP 抗体陽性例などが知られている(8, 9)（エビデンスレ
ベル V）。 今後グループごと、患者ごとに第一選択薬を検討していく必要がある。 
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CQ5 妥当な副腎皮質ステロイドの初期投与量はいくらか 
 
推奨文：PM/DM の治療では、慣習的に体重 1kg 当たりプレドニゾロン換算 0.75～1mg で治療
が始められている。(推奨度 C1) 
 
解説：RCT は存在せず、専門家推奨に従って高用量副腎皮質ステロイドによる初期治療が行わ
れるのが一般的である。しかし、免疫抑制薬の普及に伴い、より低用量での治療開始も選択
肢となりつつある。実際に、プレドニゾロン初期投与量が 0.5 mg/体重 kg より多い（大部分
が 1 mg/体重 kg）高用量群 15 人と、0.5 mg/体重 kg 以下の低用量群 10 人（ほぼ全例で免疫
抑制薬併用）の 2群について CK や筋力などを比較した症例対照研究(1)がある。両群とも治
療前の CK は同レベルであり、主治医判断で行った治療後の CK や筋力などの筋機能も両群に
有意差を認めなかった。プレドニゾロンによる副作用は、低用量群がより少ない傾向にあり、
椎体圧迫骨折患者数で有意差が認められた。この研究では、両群の治療前の筋力低下の程度
が不明で、ステロイド筋症の関与も不明である。しかし、少なくとも免疫抑制薬併用下では、
プレドニゾロン初期投与量が 0.5mg/体重 kg 以下でもよいことを示唆している。 
 副腎皮質ステロイド減量の時期に関する RCT は無いが、副腎皮質ステロイドにより筋症が
生じる可能性があるため、2週間から 4週間の初期投与量での治療後は、筋炎に対する治療効
果により、週に 5-10mg の減量を行っていく。なお、副腎皮質ホルモン単独療法よりも免疫抑
制療薬併用療法の方が、副腎皮質ステロイド減量が容易である場合が多い(2)。 
投与方法は、1日 3分割の連日投与が一般的である。副腎抑制を懸念し、隔日投与もしくは朝
1回の投与が行われることもある。しかし、このような投与方法でも中等量以上の副腎皮質ス
テロイドを使用すれば、副腎抑制を免れることは難しく、また 3分割の連日投与に比べ治療
効果が劣る。低用量まで減量した場合には、朝 1回投与や隔日投与とすることを考慮する。 
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CQ6 副腎皮質ステロイドによる治療によって、治療前に比べて、いったん萎縮した筋が回復



 

することはあるか 
 
回答：いったん萎縮した筋量が回復することは期待できる。 
 
解説：骨格筋量は骨格筋線維の蛋白質の合成（同化）プロセスと分解（異化）プロセスのバ
ランスにより決定され、バランス調整には、ホルモン、栄養物質、サイトカイン、物理的張
力などの様々なシグナルが関与する(1)（エビデンスレベルⅥ）。 
副腎皮質ステロイド投与で筋炎の筋力が回復する機序としては、副腎皮質ステロイドにより
炎症に伴う筋線維破壊が抑制され筋再生が優位になるためと考えられるが(2) (3) （エビデ
ンスレベルⅥ） 、一方で副腎皮質ステロイドでは骨格筋の異化が生じることが知られている
(4) （エビデンスレベルⅣ）。 過去に筋炎において副腎皮質ステロイド治療による筋量の変
化を検討した報告はなく、いったん萎縮した筋量が回復することは期待されるがエビデンス
レベルの高い報告は存在しない。 
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CQ7. 寛解後に副腎皮質ステロイドを中止することが可能か 
 
回答：副腎皮質ステロイド中止が維持療法持続に比べて再燃率が高いか否かを示すデータは
ないが、一部の症例では副腎皮質ステロイド中止が可能である。 
 
解説： PM/DM において薬剤を中止した完全寛解に至る率は、25%-87%と報告により様々である
1, 2。これには病型や初期治療をはじめとする多様な因子が関係していると考えられるが、
多くの研究ににおいて 40-60%の寛解率が報告されていることは、症例によっては副腎皮質ス
テロイドの中止が可能であることを示す。 
 Phillips らの報告（エビデンスレベル IVb）では、DM23 例、PM9 例、オーバーラップ 18 例
の経過についての後ろ向きの検討で、再燃は PM67%、DM65%、オーバーラップ 50%にみられ、
複数回の再燃は DM60%、オーバーラップ 67%、PM33%であった 3。各疾患群で再燃がもっとも多
かったのは低用量の維持療法の時期であったが（PM 46%, DM 38%, オーバーラップ 77%）、治
療終了後に起きた例も多かった（PM 23%, DM 18%, オーバーラップ 5%）。 
 Marie らは、77 例の PM/DM の経過を 18 ヵ月以上（死亡例を除く）、後ろ向きに検討し、40%
が寛解に至ったと報告している。また、18%が一峰性の経過をとり、64%が慢性持続性の経過
を示した。58%に再燃がみられ、高用量副腎皮質ステロイドの減量中または維持療法中が 27%、
低用量（20mg/日）の副腎皮質ステロイドの減量中が 19%、治療終了後が 12%であった（エビ



 

デンスレベル IVb）。 
 これらの報告から低用量が投与されていても再燃する症例が存在することは明らかである
が、PM/DM において維持量の副腎皮質ステロイド内服継続した群と中止した群の再燃率を直接
比較することは不可能である。 
 副腎皮質ステロイドの維持療法が必要となるような慢性の経過をとる群のリスク因子とし
て、Bronner らによる PM/DM の長期予後調査では、110 例において中央値 5 年の追跡を行い、
41%が 10mg/日以上のプレドニゾンまたは免疫抑制薬の治療中であり、抗 Jo-1 抗体陽性は治療
継続のオッズ比が有意に高かったと報告している 4（エビデンスレベル IVb）。したがって、
抗 Jo-1 抗体を含む抗アミノアシル tRNA 合成酵素抗体症候群では、治療継続の必要性がある
症例の比率が高い可能性がある。Marie らは、抗 Jo-1 抗体陽性群と抗 PL-7/PL-12 抗体陽性群
とで比較を行い、筋炎の寛解率は抗 Jo-1 抗体陽性群で 21.3%、抗 PL-7/PL-12 抗体陽性群で
46.2%であったが、間質性肺病変の寛解率は抗 Jo-1 抗体陽性群で 29.4%、抗 PL-7/PL-12 抗体
陽性群で 5.6%であったと報告している 5（エビデンスレベル IVb）。したがって、自己抗体の
違いによって、治療継続の対象となる病態が異なる可能性がある。 
 以上より、現時点では、どのような症例で副腎皮質ステロイド維持療法が必要か、あるい
は副腎皮質ステロイドの中止が可能かを一般的に分類することは困難であり、治療継続の是
非は個々の症例の経過をもとに判断すべきである。 
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CQ8 PM/DM による筋力低下とステロイド筋症による筋力低下はどのように鑑別するか 
 
回答：PM／DM による筋力低下とステロイド筋症による筋力低下を鑑別は、臨床像と検査所見
を参考にして総合的に判断する。 
 
解説：筋炎治療のために長期間の副腎皮質ステロイド投与中に CK が正常またはそれ迄と同じ
程度の値をとりながら筋力低下が進行する場合にステロイド筋症を疑う(1, 2)(エビデンスレ
ベル V)(エビデンスレベル VI)。 しかしながら、ステロイド筋症はしばしば筋炎の再燃と共
存し、廃用性筋萎縮、栄養状態悪化、感染などの全身状態悪化も加わると判断が難しくなる
場合も多い。 
ステロイド筋症を発症する副腎皮質ステロイド投与量や副腎皮質ステロイド投与から発症ま
での期間には個人差がある。一般にプレドニゾロン相当で 10mg/日の投与量で生じることは少



 

ないとされ、40～60ｍｇ/日の投与により 2週間で生じ、1ヶ月の投与で一定の程度の筋力低
下を認めるとの報告がある(3) (エビデンスレベル III)。また、悪性腫瘍合併患者や高齢者に
てリスクが高い(4) (エビデンスレベル VI)。患者は、しばしば、副腎皮質ステロイドによる
他の副作用である満月様顔貌、糖尿病、中心性肥満、精神症状、皮膚変化、骨粗鬆症を伴う
ことが多い(3)(エビデンスレベル III)。 
筋力低下は、近位筋優位で遠位に生じることは稀で、上肢よりも腰帯筋にめだつ傾向がある
(3, 5) (エビデンスレベル III)(エビデンスレベル VI)。  
針筋電図では筋原性変化を認め安静時放電は認めないため筋炎の再燃との鑑別に有用である
(1, 4, 6) (エビデンスレベル V) (エビデンスレベル VI) (エビデンスレベル VI) 。 
ステロイド筋症では 24 時間尿中の creatine 排泄が増加しており判断の上で参考になるとい
う報告もあるが(1) (エビデンスレベル V)、必ずしも役立たないとの報告もある。(3) (エビ
デンスレベル III)。 
筋病理では選択的な Type2 線維の萎縮を認める(4, 7, 8) (エビデンスレベル VI) (エビデン
スレベル IV)(エビデンスレベル IV)。骨格筋 MRI の脂肪抑制 T2 強調画像で高信号への変化を
認める場合には再燃を疑うが(9) (10) (エビデンスレベル VI)(エビデンスレベル VI)、過度
の運動負荷が加わった筋でも同所見を認めることがあるため充分に安静にした上での評価が
必要である。 
ステロイド筋症の診断に際しては、先行する 2ヶ月前までの、筋力の経過、CK 値の変化、検
査所見、治療内容を総合的に考え判断する必要がある(2) (エビデンスレベル VI)。副腎皮質
ステロイドの投与量を減量して 2～8週間、その後の筋力の経過を追うことにより判断するこ
とが必要になる場合もある(2) (エビデンスレベル VI)。ステロイド筋症は適切な量のステロ
イドの減量により 3～4週後に改善する(3) (エビデンスレベル III)。 
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CQ9 免疫抑制薬の併用は、どのような症例で検討すべきか 
 
推奨文：第一選択治療薬である副腎皮質ステロイドに治療抵抗性の筋炎に対して免疫抑制薬
を併用するべきである（推奨度 B） 
PM/DM の治療には、副腎皮質ステロイド薬単独ではなく、早期からメトトレキサート、アザチ
オプリン、タクロリムス、シクロスポリン Aのどれかの免疫抑制薬を併用して治療を考慮し
て良い（推奨度 C1） 
 
解説：1950 年代から筋炎の標準的な治療は、副腎皮質ステロイドの高用量投与である。副腎
皮質ステロイドの単独での治療では、有効でない症例や有効性が認められた症例でも副腎皮
質ステロイドの減量に伴い再燃が認められることがある。2010 年の van de Vlekkert らの論
文では、副腎皮質ステロイドの単独治療で、45%程度の症例で再発が認められた（エビデンス
レベル II）。 
初期治療としての高用量副腎皮質ステロイド投与には多くの症例が反応するが、その減量に
伴い再燃が認められる症例が少なくない。これらの症例では、免疫抑制薬の併用が行われる。 
一方、副腎皮質ステロイドでの治療が長期におよぶとステロイド筋症を引き起こされ、筋力
の回復が困難となる。そのため、大量の副腎皮質ステロイドの使用は、できるだけ短期にす
ることが必要である。再発例では、副腎皮質ステロイドの増量を考慮する必要が生じる。 
これらのことを考えると、副腎皮質ステロイドの初期投与量の時期から、有効性が認められ
ているメトトレキサート（保険適応外）、アザチオプリン、タクロリムス、シクロスポリン A
（保険適応外）のどれかの併用は、治療効果があり、さらに、副腎皮質ステロイドの減量に
伴う再燃の率を低下させると考える（エビデンスレベル VI）。 
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CQ10 免疫抑制薬の併用は副腎皮質ステロイドの早期減量を可能にするか 
 
回答：免疫抑制薬の併用は副腎皮質ステロイドの早期減量に有用である 
 
解説：多施設 RCT などは存在しないものの、副腎皮質ステロイドの使用量に言及している比
較的エビデンスの高い研究として、Bunch らが筋症状に対してプレドニゾン投与中の PM16 症
例に無作為にアザチオプリンを併用した結果、3年後に併用群でプレドニゾンの投与量が有意



 

に減少した(1.6 mg/day vs 8.7 mg/day)というものがある(1) （エビデンスレベル II）。その
他、様々な症例報告が免疫抑制薬の併用による副腎皮質ステロイド早期減量効果を示唆して
いるが多数例の解析として、Qushmaq らが治療抵抗性の筋症状を有する PM/DM6 例に対して平
均 3.5mg/体重 kg/day のシクロスポリン A（保険適応外）を平均 6ヶ月間投与し，副腎皮質ス
テロイド量を 75%程度減量している(2) （エビデンスレベル V）。加えて 14 例の治療抵抗性の
小児 DMの検討では平均 3年のシクロスポリン A併用で筋症状などの改善とともに副腎皮質ス
テロイドの減量が可能になっている(3) （エビデンスレベル V）。 
また、Wilkes らは 13 例の間質性肺炎を伴う抗 ARS 抗体症候群に対してタクロリムス（PM/DM
に伴う間質性肺炎治療に保険適応）を約 51 ヶ月投与し、筋症状や肺症状の改善とともに平均
67%の副腎皮質ステロイド減量を可能にしている(4) （エビデンスレベル V）。 
ミコフェノール酸モフェチル（保険適応外）についても、50 例の小児 DM で筋症状や皮膚症状
の改善とともに副腎皮質ステロイドの投与量を有意に減量させている(5) （エビデンスレベ
ル V）。さらには 12 例の DM の皮膚症状に対する副腎皮質ステロイドの投与量を 93％と大幅に
減量したり(6) （エビデンスレベル V）、DM 10 例中 6例で副腎皮質ステロイド減量効果を認
めたという報告がある(7) （エビデンスレベル V）。 
メトトレキサート（保険適応外）に関しては、31 例の小児 DM の筋症状に対して併用した場合
に併用しなかった 22 例と比べて副腎皮質ステロイドの投与期間・量を有意に減少させている
(8) （エビデンスレベル V）。あるいは 13 例の DM の皮膚症状に対しての副腎皮質ステロイド
の量を減少させたことが報告されており(9) （エビデンスレベル V）、さらに無筋症性 DM(ADM)
においても 2例でメトトレキサートの併用により平均 13週後に副腎皮質ステロイド投与量が
約半分になったという報告もある(10) （エビデンスレベル V）。 
以上のように，各報告のエビデンスレベルは高くないものの、様々な免疫抑制薬が
steroid-sparing agentとして副腎皮質ステロイドの早期減量を可能にしていると考えられる。 
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CQ11 副腎皮質ステロイド以外に用いる免疫抑制薬は何か 
 
推奨文：検討が行われている薬剤は、アザチオプリン、メトトレキサート、タクロリムス、
シクロスポリン A、ミコフェノール酸モフェチル、シクロホスファミドである。本邦で、良く
使用されるのは、アザチオプリン、メトトレキサート（保険適応外）、タクロリムス、シクロ
スポリン A（保険適応外）、である。（推奨度 B） 
 
解説： 
アザチオプリン (AZA) 
推奨度：B 
解説： 1980 年ごろに、副腎皮質ステロイド薬との併用療法での有効性が報告された(1, 2)。
小児皮膚筋炎に対して、MTX または AZA を初期治療として用いることで、生存率の改善がみら
れている。AZA は筋炎再燃時に選択される薬剤の 1つと考えられる。（保険適用） 
投与量 50-100mg/日 分 1−2 投与 
 
メトトレキサート(MTX) 
推奨度：B 
解説：筋炎再燃に対して MTX の有用性が報告されている(3, 4)。小児皮膚筋炎では、1つのラ
ンダム化比較試験を含む臨床試験から、副腎皮質ステロイドと MTX を初期治療から使用する
ことで、副腎皮質ステロイドの早期漸減に有効であることが示された。MTX は筋炎再燃時に選
択される薬剤の 1つと考えられる。本邦では保険適応ではないが、MTX の有用性はよく経験さ
れることである。 
投与量 7.5-15 mg／週に一日投与 
 
タクロリムス(Tac) 
推奨度：B 
筋炎再燃に対する Tac の有効性が報告されている (8-10)。副腎皮質ステロイドと Tac 併用群
は副腎皮質ステロイド単独療法群に比べ CK、ALD および MMT を有意に改善させ、Tac は筋炎再
燃時に有効な薬剤と考えられる。なお、筋炎に合併した間質性肺炎についても有効性が報告
されており、CsA 無効例にも Tac が有効であることが示されている。（PM/DM に伴う間質性肺
炎治療に保険適用） 
投与量 至適トラフ濃度 5-10 ng/ml に達するように分 2投与 
 
シクロスポリン A (CsA) 
推奨度：B 



 

1 つのランダム化比較試験があり、CsA は副腎皮質ステロイドの早期漸減に有効であることが
示されており (5)、筋炎再燃時の治療の選択肢となりえる。なお、間質性肺炎合併例につい
ても、CsA と副腎皮質ステロイドの併用は副腎皮質ステロイド単独治療に比べ、筋炎に合併し
た間質性肺炎の予後を改善させることが知られている(6, 7)。 
投与量 至適トラフ濃度 100-150 ng/ml に達するように分 2投与 
（投与２時間値 1,000 ng/ml を目標として分 1投与する方法も用いられる） 
 
ミコフェノール酸モフェチル (MMF) 
推奨度：B 
筋炎再燃に対する MMF の有効性が報告されている(11-13)。また小児皮膚筋炎 50 症例の検討
では皮膚炎および筋炎の活動性指標、筋炎の活動性を有意に低下させた(13)。したがって、
MMF は筋炎再燃時の有効な薬剤の 1つと考えられる。本邦では保険適応ではないが、MTX の有
用性はよく経験されることである。 
投与量 1-3 g／日、分２投与 
 
シクロホスファミド (CPA) 
推奨度：C1 
他の膠原病・リウマチ性疾患に比して CPA が使用されることは希である。しかし、再発性筋
炎の治療に CsA の代用薬として有効と報告され、合併する間質性肺炎にも用いられる(14)。
従って、難治性筋炎や筋炎再燃の治療に使用できると考えられる。（保険適用） 
投与量 50-100mg/日 分 1−2 投与 
ないし 体表面積 m2 当たり 500mg 程度/回を 4週毎に点滴静注 
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CQ12 副腎皮質ステロイド抵抗例では IVIg による治療を考慮すべきか 
 
推奨文：副腎皮質ステロイドが十分に奏効しない DM 症例（グレード B）、PM 症例（グレード
C1）では IVIg による治療を考慮してよい。 
 
解説：PM/DM を対象とした 2つの RCT がある。Dalakas ら(1)は筋生検で確定診断(2)したステ
ロイド抵抗性の DM 患者 15 例を、プレドニゾン＋プラセボ群（7例）、プレドニゾン＋IVIg 群
（8例、1g/kg/日 2 日間投与、月 1回で 3ヶ月間）の 2群に無作為に割り付けた二重盲検比
較試験を行い、一部の患者はクロスオーバー試験に移行した。プレドニゾン＋IVIg 群で投与
3ヵ月後の筋力(MRC スコア)、皮疹、血清 CK 値、筋生検所見で有意な改善が得られた（エビ
デンスレベルⅡ）。 
Miyasaka ら(3)は Bohan and Peter の診断基準(4) (5)を満たすステロイド抵抗性 PM/DM26 例
を IVIg 群（12 例、0.4g/kg/日 5 日間投与）とプラセボ群（14 例）の 2群に無作為に割り付
けた二重盲検クロスオーバー試験を行った。IVIg 群で徒手筋力テスト、血清 CK 値、日常生活
スコアで有意な改善が得られたが、プラセボ群でも有意な改善があり、2群間の有意差は見い
だせなかった（エビデンスレベルⅡ）。 
Danieli らによる症例対照研究では、プレドニゾンとシクロスポリン Aで加療されている PM8
例、DM12 例を対象とし、併用治療無し 7例、IVIg（1g/kg/日 2 日間投与，12 ヵ月継続）併用
（7例）、IVIg（1g/kg/日 2 日間投与，12 ヵ月継続）プラス血漿交換療法を併用（6例）、の 3
群に分けた比較検討が施行された。4年間の経過観察で IVIg 併用群は非併用群と比較して高
い寛解率が得られた。血漿交換療法の上乗せ効果はなかった（エビデンスレベルⅣb）。 
IVIg 療法の効果を検討したケースシリーズ、1例報告は多数あり、多くの報告で筋力スコア、
血清 CK、ADL スコアの改善をみている。いくつかのケースシリーズは嚥下障害の改善に言及
しており(6) (7)（エビデンスレベルⅤ）、IVIg 療法が行われた患者の完全寛解率は 34.3% (8)



 

（エビデンスレベルⅤ）から 100%(ミコフェノール酸モフェチルを併用) (9)（エビデンスレ
ベルⅤ）である。 
アメリカ神経学会が 2012 年に出版した神経筋疾患の IVIg 療法に関する治療ガイドライン
(10)では、治療無反応性 DM はレベル C（IVIg 治療を考慮する可能性がある）、PM はレベル U
（エビデンスが不十分）と記載されている（エビデンスレベルⅥ）。 
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CQ13 治療強化の検討を要する筋炎再燃の指標は何か 
 
推奨文：筋原性酵素 CK, ALD の上昇、および筋力評価が一般的に用いられる。その他にも画
像所見や Visual analog scale、針筋電図所見なども指標となる。しかし、様々な指標を総合
的に考慮する必要があり、これらを総合した疾患活動性指標も提唱されている（推奨度 B）。 
 
解説： 



 

筋原性酵素  
推奨度：B 
解説：筋炎再燃の定義はなく明確なエビデンスはないものの CK、ALD が筋炎再燃の基準のひ
とつとして用いられている。多くの疫学研究では CK、ALD を含め医師が総合的に筋炎再燃と
診断した症例もしくは副腎皮質ステロイド薬に治療抵抗性の筋炎症例を対象に、免疫抑制薬
などの効果を CK、ALD を用い疾患活動性を観察している。1993 年から 2012 年までの間に主要
な雑誌に 26 の疫学研究が掲載され、全研究で CK、ALD が用いられており(1-26)、CK、ALD は
筋炎再燃時の指標と考えられる。 
 
Manual Muscle Testing (MMT) 
推奨度：B 
筋炎再燃の定義はなく明確なエビデンスはないものの MMT が筋炎再燃の基準のひとつとして
用いられている。多くの疫学研究では MMT を含め医師が総合的に筋炎再燃と診断した症例も
しくは副腎皮質ステロイド薬に治療抵抗性の筋炎症例を対象に、免疫抑制薬などの効果につ
いて MMT を用いた疾患活動性で観察している。1993 年から 2012 年までの間に主要な雑誌に掲
載された 26 の疫学研究のうち 23 で MMT が用いられている(4-7, 9-26)。MMT は CK、ALD に次
いで筋炎再燃時の指標として使用されており、治療強化を要する際の指標の 1つと考えられ
る。ただし、副腎皮質ステロイド薬投与下では、ステロイド筋症による筋力低下を考慮する
必要がある。 
 
核磁気共鳴画像（MRI） 
推奨度：C1 
解説：1991 年に STIR 画像が筋炎の活動性の指標になると報告され(27)、近年では筋炎再燃時
の指標の 1つとして使用されている(28)。T2 強調脂肪抑制 MRI 画像も筋炎の活動性の指標に
なると報告がある(28)。 
 
Visual analog scale (VAS) 
推奨度：C1 
解説：近年では小児皮膚筋炎の皮膚病変と 10 cm visual analog scale (VAS)が強く相関する
ことが報告された(29, 30)。また VAS は国際的な筋炎の臨床研究グループである
international myositis assessment & clinical studies group (IMACS)でも使用されてい
る。 
 
針筋電図 
推奨度：C1 
解説：針筋電図は筋炎の診断に有用な検査方法であるが(31)、筋炎再燃時の指標としても有
用であると 1つの症例報告で記載されている(32)。 
 
IMACS コアセット 
推奨度：C1 
解説：筋炎悪化の定義について、IMACS では以下の 6つの指標のうち 3項目が 30%以上低下し
た場合としている(33)。1. physician global disease activity, 2. parent/patient global 
disease activity, 3. manual muscle strength testing (MMT), 4. physical function, 5. 



 

laboratory measurements and 6. extramuscular disease complications 
(http://www.niehs.nih.gov/research/resources/collab/imacs/index.cfm) 
現在迄に本指標を用いた臨床研究は少ないが（34, 35）、総合指標として今後は普及する可能
性がある。 
 
Functional index 
推奨度：C1 
解説：Functional index（FI）は、指定された動作を一定の回数、一定の速さで反復するこ
とで筋の持久力を測定する検査方法であり 1996 年に Josefson ら(36)が炎症性筋疾患におけ
る筋力評価システムとして報告した。さらに今日では、簡略化した Functional index 2（FI-2）
も用いられており、PM/DM 症例において身体機能の改善と相関することが示されている(37)。
これを再燃の指標として用いた報告はないものの、既にいくつかの臨床研究において検査の
一部が評価項目として用いられている。 
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CQ14 筋炎再燃の場合に選択される治療方法は何か 
 
推奨文：筋炎再燃時には副腎皮質ステロイドを増量（0.5-1.0 mg/体重 kg）、または、免疫抑
制薬、大量免疫グロブリン静注療法、生物学的製剤（トシリズマブ、アバタセプト、リツキ
シマブ、TNF 阻害薬）、血漿交換の追加または併用が行われている。 
 
解説： 
副腎皮質ステロイドの増量 
推奨度：B 
解説：筋炎再燃時には副腎皮質ステロイドの増量（0.5-1.0 mg/体重 kg）、免疫抑制薬の追加
ないし変更がなされる(1-3)。しかし、増量すべき副腎皮質ステロイドの量についてのエビデ



 

ンスはなく、副作用などで副腎皮質ステロイドの十分な増量が困難な場合は、積極的に免疫
抑制薬を併用することが望ましい。 
 
免疫抑制薬 
詳細は、CQ11 を参照 
 
大量免疫グロブリン静注療法 (IVIg) 
推奨度：B 
筋炎再燃もしくは重症筋炎に対して IVIg の有効性は多数報告されている(5-6)。筋炎再燃に
対する IVIg 治療は再燃率を有意に低下させ、長期予後の改善に繋がることが示されている
(4-6)。また間質性肺炎合併筋炎や嚥下障害を呈する筋炎についても、IVIg の有効性が報告さ
れている(7, 8)。持続的効果を得るには反復投与が必要ながら、筋炎再燃時に選択うる薬剤
の 1つと考えられる。（保険適用） 
 
トシリズマブ 
推奨度：C1 
近年、2症例の多発性筋炎患者にトシリズマブが有効であったことが報告され、 トシリズマ
ブが筋炎再燃時の治療に有効であることが示唆された(15)。筋炎の病因における IL-6 の役割
は明らかではないが、IL-6 は疾患活動性のマーカーとしても有効であることが報告されてい
る(15)。 
 
アバタセプト 
推奨度：C1 
筋炎再燃、難治例に対して 2つの症例報告で有効性が報告されている(20, 21)。今後の症例
の蓄積が必要である。 
 
リツキシマブ 
推奨度：グレードなし 
いくつかの uncontrolled trial や記述研究で有効性が報告されている(9-13)。しかし、近年
行われた 200 例の PM/DM を対象にリツキシマブの有効性を検討したランダム化比較試験(14)
では投与群とプラセボ群の 2群間に有意差が認められず、筋炎再燃に対する本薬の有効性が
証明されなかった。 
 
TNF 阻害薬 
推奨度：C2 
抗 TNF抗体を用いた uncontrolled trial では 8例中 6例の筋炎再燃に対して抗 TNF抗体
治療の有効性が認められた(16)。しかし、その後のいくつかの臨床試験で筋炎再燃に対する
抗 TNF抗体治療の有効性は否定され(17, 18)、さらに抗 TNF抗体治療後に筋炎が発症した
症例も報告されており(19)、治療薬としての妥当性は未確定である。 
 
血漿交換 
推奨度：C2 
筋炎再燃に対して症例報告での有用性が報告されているが(22)、ランダム化試験の結果、筋



 

炎再燃に対して有効性は認められなかった(23)。 
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CQ15 間質性肺炎に副腎皮質ステロイドや免疫抑制薬で治療する場合に日和見感染症対策は必
要か 
 
推奨文：間質性肺炎に副腎皮質ステロイド大量療法や免疫抑制薬を投与する際、ニューモシ
スチス肺炎などの日和見感染症への対策が必要である。（推奨度 A） 
 
解説：フランスのPM/DMを対象とした156例、279例において日和見感染症を発症した症例は、
それぞれ 18 例(11.5%)(1)、33 例(11.8%)(2)であった（エビデンスレベル IV）。原因菌は真菌
類が最多で、中でも Candida albicans、Pneumocystis jiroveci が多かった。前者の研究で
は日和見感染症発症者の末梢血リンパ球数、血清総タンパク濃度は非発症者に比べて有意に
低かった。また、発症した 18 例中 2例は副腎皮質ステロイドも免疫抑制剤も非使用例であっ
たが、他は副腎皮質ステロイドが様々な用量で投与されており、7例は免疫抑制剤が併用され
ていた。 
プレドニゾロン 40mg/日以上投与された 75 例の SLE および PM/DM 患者を集計した成績では、7
例(9.3%)にニューモシスチス肺炎が併発し、全例が間質性肺炎の合併例であった(3)（エビデ
ンスレベル IV）。ST 合剤の予防投与がなされていた症例では、ニューモシスチス肺炎の発症
は無かった(4)（エビデンスレベル IV）。 
2011 年の American Thoracic Society の勧告では、免疫抑制治療を行う患者において、プレ
ドニゾロン 20mg/日を超える用量を一ヶ月以上使用する場合、特に免疫抑制剤を併用する場合
は、ST 合剤の 1日 1錠連日ないし 2錠を週 3日投与することが推奨されており(5)、間質性肺



 

炎治療に際しては、ニューモシスチス肺炎予防を目的として上記投与が推奨される（エビデ
ンスレベル VI）。 
肺結核の予防に関しては、HIV 感染患者に準じた予防的措置を講じる。陳旧性肺結核病巣のあ
る患者には、イソニアジドなどの予防投与を行う(6)（エビデンスレベル VI）。 
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CQ16 治療早期からのリハビリテーションは有効か 
 
推奨文：治療開始早期からのリハビリテーション開始は筋力回復に有効である報告があり、
有害であるとする報告はないため施行しても良いが、最終的な機能予後の改善効果について
は明らかではない。また、リハビリテーションの際の最適な負荷の程度も明らかではない。
（推奨度 C1） 
 
解説：PM/DM の治療開始早期にリハビリテーションを併用した際の効果や有害事象について検
証した RCT や大規模な研究はなく、いくつかの小さなケースシリーズの報告がある程度であ
る。Alexanderson ら(1)は 11 例の発症後間もない PM/DM 患者に対し 12 週間の resistive 
training を課したところ、CK の上昇などを伴わず ADL や機能の回復が見られたと報告してい
る（エビデンスレベル V）。 
また、Escalante ら(2)は 5 例の PM/DM 患者を対象として 4例は resistive、nonresistive の
両エクササイズを、1例は resistive のみのエクササイズを施行した。MMT や ADL スコア、下
肢の peak isometric torque などを評価した結果によると、前者のうち 3例が両エクササイ
ズでの効果を認め、残り１例は無効であった。resistive のみのエクササイズを行った１例も
筋力の改善を認めた。また、これら何れのエクササイズの際にも CK の有意な上昇は認めなか
った。（エビデンスレベル V） 
以上のような結果はあるが、いずれの報告も対照群を置いた研究ではなく、リハビリテーシ
ョン施行の有無による機能予後の変化については明らかではないが、リハビリテーションが
有害であるとする研究結果はない。 



 

また、負荷の程度により機能予後が変化するかどうかについても検討した研究はなく、適切
な負荷の程度についても明らかではない。 
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CQ17 慢性期の筋炎患者の筋力低下はリハビリテーションで回復するか 
 
推奨文：慢性期のリハビリテーションは炎症の悪化を伴わず筋力回復に有効である可能性が
あり、行うことが勧められる（推奨度 B） 
 
解説：PM/DM の慢性期にリハビリテーションを行った際の効果、有害事象などについては小規
模な RCT がいくつか行われている。Wiesinger ら(1)は 14 例の PM/DM 患者に対して自転車漕ぎ
や踏み台昇降の運動負荷を 6週間にわたって施行し、運動負荷を施行しない対照群と比べて
ADL スコアや下肢の筋力、筋のピーク酸素消費量が有意に増加することを示した。この際に
CK の上昇や炎症の悪化は見られなかった。また、彼らは期間を６ヶ月間に延長した RCT(2)も
実行しており、こちらでも有害事象を生じることなく筋力や ADL スコアの向上が示されてい
る。 
 また、RCT ではないが Alexanderson ら(3, 4)は慢性期の PM/DM 患者群に対し運動負荷を施
行し、筋力や ADL スコアの向上が見られた際に生検筋を用いて炎症所見の悪化が見られなか
ったことや筋 MRI 所見の悪化が見られなかったことを報告している。 
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CQ18 嚥下障害を伴う場合の治療法は何か 
 
推奨文：副腎皮質ステロイド薬抵抗性の嚥下障害に対し IVIg 療法は試みられてよい治療法で



 

ある。（推奨度 C１） 
 
解説：PM/DM の嚥下障害の治療に関する RCT や比較対照試験はなく、ケースシリーズないし症
例報告での記載がほとんどである。比較的大規模な2つのケースシリーズが報告されている。
Marie ら(1)（エビデンスレベルⅤ）はステロイド抵抗性の嚥下障害をきたし、IVIg 治療がな
された PM/DM73 例（PM39 例、DM34 例、Bohan and Peter 基準(2, 3)で診断）を後方視的に解
析した。1g/kg/日ｘ2日間の IVIg を 1 クールとして毎月施行（平均治療期間は 7ヵ月）、全例
に嚥下リハビリテーションが併用された。27 例が 2クール終了後 5-15 日以内に、33 例が 5-15
日以内に経口摂取可能となった。4例は治療に反応したが軽度の嚥下困難が間歇的に出現、1
例は輪状咽頭筋切断術を要した。8例は IVIg に反応せず、誤嚥性肺炎（6例）と癌（2例）で
死亡した。 
Ohら(4)（エビデンスレベルⅤ）は嚥下障害をきたしたMayo Clinicの筋炎患者62人(1997-2001
年、IBM26 例、DM18 例、PM9 例、overlap syndrome9 例、PM/DM は Dalakas 基準(5)で診断)を
後方視的に解析した。IBM20 例、DM17 例、PM と overlap syndrome 全例でステロイド、アザチ
オプリン、メトトレキサートなどの免疫抑制療法が施行されており、IVIg は IBM1 例、DM4 例、
PM2 例、overlap syndrome1 例に施行された。IBM では輪状咽頭筋切断術などの外科的治療介
入が施行された例が多かったが嚥下障害が寛解した例はなく、DM6 例、PM1 例、overlap 
syndrome4 例で嚥下障害は寛解した。 
Palace ら(6)は 3 年間にわたって嚥下困難のみが症状で、プレドニゾロン 40mg の内服が有効
であった 69 歳 PM 女性例を報告している（エビデンスレベルⅤ）。 
小規模なケースシリーズ、症例報告レベルでは、IVIg (7-9)（エビデンスレベルⅤ）、シクロ
スポリン(10)（エビデンスレベルⅤ）、シクロホスファミド＋メトトレキサート(11)（エビデ
ンスレベルⅤ）、輪状咽頭筋切断術(12, 13)（エビデンスレベルⅤ）、内視鏡下バルーン拡張
術(14)（エビデンスレベルⅤ）などの有効性が報告されている。 
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CQ19 間質性肺炎が合併する場合の治療法は何か 
 
推奨文：副腎皮質ステロイド大量療法（プレドニゾロン 1mg/体重 kg）を基本とし、CADM に伴
う間質性肺炎 (IP) のような難治性 IP ないし、それが予想される場合には、初期から免疫抑
制薬を併用する。（推奨度 B） 
 
解説：PM/DM の約半数に IP を合併する(1)。治療方針を決める際に筋炎自身の治療だけでなく
IP の治療を考えなくてはならない場合も多く、いずれの病態の治療を優先するか、あるいは
重点を置くべきかを検討する必要がある。通常は両者を同時に治療の対象とする場合が多い。
しかし、IP の予後と治療反応性は筋炎の病型、画像所見（HRCT）、病理組織所見および自己抗
体の種類によって異なるので、可能な限りこれらの情報を収集すべきである(1-6)（エビデン
スレベル IV）(推奨度 B)。一般に DM に合併する IP は PM に合併する IP よりも予後が悪い
(7-9)(エビデンスレベル IV)。 
 PM/DM に合併する IP にはステロイド大量療法（プレドニゾロン 1mg/体重 kg/day）が有効な
場合が多く、まず PM/DM の治療と同様にステロイド単独療法の反応性を確認する(1)（エビデ
ンスレベル IV-V）。しかし、難治性あるいは再燃を繰り返す IP も少なくないため、免疫抑制
薬を併用すべき症例は多い。特に CADM に合併する急速進行性 IP は治療抵抗性で死亡率が高
いため、当初からステロイド大量療法とともに強力な免疫抑制療法の導入が勧められる(1)
（エビデンスレベル IV-V）。経過や予後予測のマーカーとしては PaO2/FiO2 比や A-aDO2 の値
(5, 10, 11)、KL-6 や SP-D の推移(12)、抗 MDA5 抗体の存在やその抗体価の推移(11-15)、フ
ェリチン値やその推移(11)などが有用である（エビデンスレベル IV-V）。 
 数週間から数か月以内での呼吸器症状や画像所見、上記に挙げた検査項目の増悪が認めら
れた場合は、副腎皮質ステロイド大量療法(プレドニゾロン 1mg/体重 kg/day の内服、もしく
はメチルプレドニゾロンパルス療法の後、プレドニゾロン 1mg/体重 kg/day の内服)を速やか
に開始し、同時にカルシニューリン阻害薬の併用を行う(16-24)（エビデンスレベル III-V）。



 

シクロスポリンの場合は血中トラフ値を 100-150 ng/ml 程度に(17, 21, 23)、タクロリムス
の場合は 5-10ng/ml 程度に(19)保つようにし、腎機能障害に留意しながら使用する（エビデ
ンスレベル III-V）。また、シクロホスファミドの間歇静注療法（エビデンスレベル III-V）
(19, 21, 24, 25)や免疫グロブリンの大量静注療法の併用(22, 26)（エビデンスレベル V）も
重篤例や難治例に試みられる。CADM に伴う急速進行性 IP には副腎皮質ステロイド大量療法と
シクロホスファミド間歇静注療法およびシクロスポリンの併用が有効であったとする報告も
ある(23, 24)（エビデンスレベル IV-V）。なお、シクロスポリンや免疫グロブリン使用に対す
る保険適用はない。 
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CQ20 心筋障害が合併する場合の治療法は何か 
 
推奨文：高用量やパルス療法を含む副腎皮質ステロイド、免疫抑制薬を含む治療が行われる。
（推奨度 C1） 
 
解説：症候性の心筋障害合併は約 10-30%に認められ、その内訳として心不全、不整脈、心筋
炎、冠動脈疾患が挙げられる(1, 2)。検査異常のみを呈する無症候性心筋障害例はより頻度
が高い。症候性心筋障害合併例は非合併例と比較して生命予後が不良であるが(3)、治療法に
関する十分なエビデンスはなく、筋炎重症例に準じ、以下の様な治療が行われている。 
 
ステロイドパルス療法 
高用量副腎皮質ステロイド 
推奨度：C1 
心筋障害合併例での治療反応性が詳細に追跡可能であった症例は 10 例(4-9)であった。この
うち、8例(5-9)では免疫抑制薬により心筋障害が改善したと評価された。2例(5)では、免疫
抑制薬開始後の経過中に新たに症候性の心筋障害を呈し、ペースメーカー挿入などの処置を
要した。 
免疫抑制薬が奏功した 8例のうち、治療開始時にステロイドパルス療法を施行したのは 7例
(4, 6-8)、高用量副腎皮質ステロイド（1 mg/体重 kg/day）を使用したのは 1例(9)であった。
病勢のコントロールが不良であった症例で致死的な心筋障害が顕在化した報告があることか
ら、早期の疾患活動性沈静化が心筋障害に対しても有効であると推測される。このことから、
心筋障害合併例については、ステロイドパルス療法、高用量副腎皮質ステロイドでの治療開
始が考慮される（エビデンスレベルⅤ）。ただし、重症の心不全がある場合には、鉱質コルチ
コイド作用により心不全が増悪する可能性があるため、投与量の設定に注意を払うとともに、
投与速度を減じるなど慎重な対応が必要である。 
 
免疫抑制薬併用 
推奨度：C1 
解説：上記 10 例の報告ではいずれも初期から治療経過を通して免疫抑制薬が併用されていた
が（のべ数：IVCY 4 例(4, 7)、MTX 5 例(5,6, 8,9)、アザチオプリン 4例(4)、 シクロスポ
リン 1 例(7)、ヒドロキシクロロキン 1例(4)、リツキシマブ 1例(8)）、このうち、4例(5, 7, 
8)では初期からの免疫抑制薬併用にも関わらず治療抵抗性を示した。2例(7,8)は薬剤の変更
により治療が奏功した。心筋障害が副腎皮質ステロイド抵抗性であることを示した根拠はな
いものの、予後不良な臓器障害に対する初期からの免疫抑制薬の併用は考慮される（エビデ
ンスレベルⅤ）。なお、複数の免疫抑制薬について有効性を比較検討したエビデンスはないた
め、免疫抑制薬の選択については根拠のある推奨はない。 
免疫グロブリン大量静注療法(6)、血漿交換療法(7)についてはともに 1例ずつの使用例があ
るが、有効性を判断するには十分でない。 
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CQ21 皮膚症状のみの DM 患者や皮膚症状のみが遷延した DM 患者の治療法は何か 
 
推奨文：皮膚症状のみに対しては、経過観察またはステロイド外用による局所治療を行って
もよい（推奨度 C1） 
 
解説：皮膚症状のみを呈する DM(無筋症性皮膚筋炎、ADM) において筋症状や間質性肺炎が続
発することがあるが、その間隔は個々の症例ごとに様々であり、数ヶ月から数十年以上にま
でわたる。したがって、皮膚症状のみの DM でも慎重に経過観察する必要がある。また、ADM
における悪性腫瘍合併の頻度は、古典的な DM と比して同等であるという報告もあり(1, 2)（エ
ビデンスレベル IVb）、悪性腫瘍の検索も怠ってはならない。しかしながら、ADM に対して積
極的にステロイドや免疫抑制薬を全身投与することは海外でも推奨されておらず、経過観察
あるいは局所療法が主体となる(3, 4)（エビデンスレベル VI）。局所療法の有用性に関する
RCT は存在しない。 
 また、DM 患者において、筋症状や全身的合併症が軽快したにもかかわらず皮膚症状のみが
遷延することもしばしば経験される(5)(エビデンスレベル VI)。このような場合、残存する皮
膚症状は、筋症状や全身的合併症の病勢が完全に抑制されていないということを意味するわ
けではない。したがって、ステロイドや免疫抑制薬の全身投与をさらに増量・追加すること
は一般には推奨されず、軽症の場合には経過観察するか、局所療法が治療手段の主体となる
(6)(エビデンスレベル VI)。すなわち、ADM と同様の治療方針をとるべきである。 



 

 局所療法として最も一般的なのはステロイド外用薬である(6, 7)(エビデンスレベル VI)。
顔面では mild クラスを用い、体幹・四肢では通常 very strong クラス以上が必要となるが、
ステロイド外用で十分な効果を得ることは難しいことが多い。さらに、長期にわたる外用は
皮膚萎縮や血管拡張などの副作用が生じる恐れがあるため、漫然と使用することは好ましく
ない。 
 DM の皮膚症状に対する局所療法としては、タクロリムス軟膏の有用性がオープン試験およ
び症例報告により示されているが(8-10)(エビデンスレベル V)、無効であったとする報告もあ
る(11)(エビデンスレベル V)。 
 DM ではループスと同等の光線過敏症が報告されており(12)（エビデンスレベル III）、顔面
や前頚部などに日光裸露部紅斑を有する場合は、念のため日光暴露に注意してサンスクリー
ンの使用を促す。 
 搔痒に対しては抗ヒスタミン薬内服も行われる(6, 7)(エビデンスレベル VI)。 
 
推奨文：著しい皮膚症状が存在する場合には、ダプソン（C1）、ガンマグロブリン静注療法（C1）、
メトトレキサート（C1）、ミコフェノレートモフェチル（C1）、シクロスポリン A（C1）、ある
いはタクロリムス（C1）による全身的な治療を考慮してもよい 
 
解説：皮膚症状が広範囲に及び、患者の QOL を著しく障害する場合には、遷延した皮膚症状
に対して全身的な治療を考慮してもよい（保険適用外）(6, 7)(エビデンスレベル VI)。全身
療法に対する RCT で有用性が示されているものはない。 
 ダプソン（DDS）の内服が有用であったとする症例報告がある(13-15)(エビデンスレベル V)。
また、海外ではヒドロキシクロロキンも使用されている(6)(エビデンスレベル VI)。 
 免疫グロブリン大量静注療法(IVIg)の有用性は、クロスオーバー試験において示されてい
る(16)(エビデンスレベル II)。この試験では、12 例の DM 患者のうち 8例で皮膚症状の著明
な改善が認められた。このほかに、IVIg の有用性を示す症例報告がある(17-19)(エビデンス
レベル V)。 
 免疫抑制薬では、MTX の有用性は、症例集積研究により報告されている(20-22)(エビデンス
レベル V)。また、ミコフェノレートモフェチルの有用性も、症例集積研究により報告されて
いる(23, 24)(エビデンスレベル V)。シクロスポリン Aおよびタクロリムスは DM の皮膚病変
への有用性が症例報告により示されている(25-27)(エビデンスレベル V)。これらの薬剤の使
用にあたっては、副作用の発現の可能性に十分注意する必要がある。 
 生物学的製剤では、リツキシマブのパイロット研究で皮膚症状に有用であったとする報告
(28)(エビデンスレベル III)と限定的な効果しか認められなかったとする報告(29)(エビデン
スレベル III)がある。TNF 阻害薬では、エタネルセプトとプレドニゾン併用のランダム化比
較試験で、皮膚病変の改善はみられたものの、有意差はなかった(30)(エビデンスレベル II)。
これらの生物学的製剤は強力な免疫抑制作用があり、その適応は慎重に考慮する必要がある。
なお、TNF 阻害薬により DM が誘発されたとする報告があることにも注意が必要である。 
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CQ22 DM 患者の石灰沈着に対する治療方法は何か 
 
推奨文：標準的治療の後に残存する石灰沈着に対しては、低用量ワルファリン、塩酸ジルチ
アゼム、水酸化アルミニウム、ビスホスフォネート、プロベネシド、ガンマグロブリンの投
与や外科的治療を考慮する（推奨度 C1） 
 
解説：石灰沈着は、筋症状や全身症状の軽快後にも残存したり増悪したりすることのある皮
膚症状である。小児 DM で特に多い。石灰沈着の治療には、低用量ワルファリン(1, 2)(エビ
デンスレベル II)、塩酸ジルチアゼム(3-5)(エビデンスレベル V)、水酸化アルミニウム(6)(エ
ビデンスレベル V)、ビスホスフォネート(7-9)(エビデンスレベル V)、プロベネシド(10, 
11)(エビデンスレベル V)、ガンマグロブリン静注療法(12, 13)(エビデンスレベル V)の有用
性が報告されているが、いずれも強い効果はない。外科的治療も考慮してよい(14)(エビデン
スレベル V)。 
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CQ23 悪性腫瘍合併筋炎では、悪性腫瘍の治療とともに筋炎に対する治療を行うべきか 
 
推奨文：PM/DM の治療を待てる場合は、悪性腫瘍の治療をまず試みてよい。（推奨度 C１） 
 
解説：悪性腫瘍合併筋炎では基本的に悪性腫瘍と筋炎の両者の治療が必要であるが、悪性腫
瘍に対する外科手術・化学療法と平行しての筋炎に対する副腎皮質ステロイド・免疫抑制薬
の投与は創傷治癒の遅延や過度の免疫抑制を引き起こすという意見もあるため、どちらかの
治療を優先したい場合も経験上多い。 
悪性腫瘍合併筋炎についての症例報告は多数存在するものの、治療のプロトコールやタイミ
ングについてのエビデンスの高い研究には乏しい。多数例の検討では 45 例中 8例あるいは 13
例中 8例と報告により差があるものの悪性腫瘍の進展と筋炎の病勢に相関がみられる症例は
存在し(1,2) （エビデンスレベル V）、腫瘍の治療後 1ヶ月で CK や LDH が有意に改善したとい
う調査があり(3) （エビデンスレベル V）、腫瘍の治療のみで副腎皮質ステロイドを使用せず



 

に筋炎が寛解した例も存在する(4-7) （エビデンスレベル V）。一方で、悪性腫瘍が未治療の
うちに筋炎の治療を開始した場合、筋炎の治療反応性が悪く腫瘍の治療により反応性が増し
たと考えられる症例が報告されていること(8,9) （エビデンスレベル V）、後日手術・化学療
法の際に副腎皮質ステロイドによる創傷治癒遅延・感染症の影響を検討する必要がでてくる
こと、免疫抑制薬が悪性腫瘍の進展に影響を与える可能性などが考えられる。 
以上を考え合わせると、PM/DM の治療を待てる場合はその前に悪性腫瘍の治療を検討べき症例
が多いと思われる。上述の検討のように、悪性腫瘍治療後も筋炎が軽快しない場合もしばし
ば経験されるが、その際は筋炎に対する治療を追加する。 
一方、高度な筋炎・嚥下機能障害・呼吸筋障害あるいは間質性肺炎などが存在し経過観察が
難しいと判断される場合は悪性腫瘍が未治療あるいは治療途中であっても、リスクについて
検討した上でそれらの治療を開始する。 
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別添２ 多発性筋炎・皮膚筋炎 改訂診断基準 
 
1 診断基準項目 
(1) 皮膚症状 
(a) ヘリオトロープ疹:両側又は片側の眼瞼部の紫紅色浮腫性紅斑 (b) ゴットロン丘疹:手指
関節背面の丘疹 
(c) ゴットロン徴候:手指関節背面および四肢関節背面の紅斑 
(2) 上肢又は下肢の近位筋の筋力低下 
(3) 筋肉の自発痛又は把握痛 
(4) 血清中筋原性酵素(クレアチンキナーゼ又はアルドラーゼ)の上昇  
(5) 筋炎を示す筋電図変化（随意収縮時の低振幅電位、安静時自発電位など） 
(6) 骨破壊を伴わない関節炎又は関節痛 
(7) 全身性炎症所見(発熱,CRP 上昇,又は赤沈亢進) 
(8) 抗アミノアシル tRNA 合成酵素抗体(抗 Jo-1 抗体を含む)陽性  
(9) 筋生検で筋炎の病理所見:筋線維の変性及び細胞浸潤 
 
2 診断基準 
皮膚筋炎 : (1)の皮膚症状の(a)~(c)の 1 項目以上を満たし,かつ経過中に(2)~(9)の項目中 
4 項目以上を満たすもの 
なお、皮膚症状のみで皮膚病理学的所見が皮膚筋炎に合致するものは無筋症性皮膚筋炎とす
る  
多発性筋炎 : (2)~(9)の項目中 4 項目以上を満たすもの 
 
3 鑑別診断を要する疾患 感染による筋炎,薬剤誘発性ミオパチー,内分泌異常に基づくミオパ
チー,筋ジストロフィーその他の先天 性筋疾患、湿疹・皮膚炎群を含むその他の皮膚疾患 



 

別添３ 重症患者の定義 
 
下記の何れかを満たすもの 
1) 原疾患に由来する筋力低下がある 

a) 体幹・四肢近位筋群(頸部屈筋、三角筋、上腕二頭筋、上腕三頭筋、腸腰筋、大腿四
頭筋、大腿屈筋群)の徒手筋力テスト平均が 5 段階評価で 4+ (10 段階評価で 9) 以下 
もしくは、 
b) 同筋群のいずれか一つ以上の MMT が 4(10 段階評価で 8)以下 

2) 原疾患に由来する CK 値もしくはアルドラーゼ値上昇がある 
3) 活動性の皮疹（皮膚筋炎に特徴的な丘疹、浮腫性あるいは角化性の紅斑、脂肪織炎[新生
または増大する石灰沈着を含む]）が複数部位に認められる 
4) 活動性の間質性肺炎を合併している(その治療中を含む) 
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研究要旨 
 本研究プロジェクトにおいては、自己免疫疾患であるシェーグレン症候群（SS）に焦点を当て、予防因子・
予後予測因子の解析、診断基準作成・改訂、重症度分類の確立、診療ガイドライン作成を目的とした。本研
究成果により、効率的で安全性の高いスタンダード医療が確立でき、普及することにより、患者の予後、QOL
の改善、医療費の節約化につながると期待される。 
 本疾患は、2015 年 1月から指定難病となったため、1)SS の認定のための診断基準の検証、2)重症度分類
の提唱、3)臨床調査個人票（新規、更新）案の提唱、4)治療のスタンダードとなる診療ガイドラインの制定
を目的とした。結果として、1)1999 年の旧厚労省診断基準を感度、特異度が最も高い診断基準として認定
した、2)EULAR で提唱された ESSPRI を採用し 5点以上を中症・重症と定義した、3)臨床調査個人票案（新
規、更新）を提唱した、4)診療ガイドライン制定をめざして 32 の Clinical question(CQ)を作成した。 
 
 
A. 研究目的 
 自己免疫疾患診療の標準化、医療の質の向上・患
者の QOL の改善を目指すために、1)疫学調査及び個
人調査票に基づく統計学的病態解析による予防因
子・予後予測因子の提唱、2)ゲノム解析による予防
因子・予後予測因子の解明、3)実践的かつ国際的視
野に立った診断基準の検定・改訂、4)重症度分類の
確立、5)臨床現場で活用できる診療ガイドラインの
作成を目的とした。自己免疫疾患の医療の向上、患 

者の QOL の改善を目指すために必要不可欠な研究プ
ロジェクトである。 

 本研究では、SSを対象疾患とし、各分野の専門家
から研究体制を構築し、効率のよい建設的な研究班
を組織、運営した。 
 過去の実績として、SS に関する一次、二次疫学調
査を 2010-2011 年にすでに終了し、そのデータに基
づく予防・予後予測因子の提唱が可能であった。ま
た、旧厚労省改訂基準(1999 年)、改訂アメリカ・ヨ



 

ーロッパ基準（2002 年）、アメリカリウマチ基準
（2012 年）の日本における検証も進めてきた。 
 本年度は、2015 年 1 月から SS が指定難病に指定
されたため、1)診断基準の検証、2)重症度分類の提
唱、3)臨床調査個人票（新規、更新）案の提唱、4)
診療ガイドラインの作成、を進めた。 
 このように、本班の独創的な点は、サイエンスと
臨床データに基づき、診療ガイドラインを作成し、
SS 医療の標準化を目指していることである。 
 
B. 研究方法 
1)診断基準の検証 
本班に参加している 10 施設に通院中の日本人 SS 患
者 694 症例を対象として、旧厚労省改訂基準(1999
年)、改訂アメリカ・ヨーロッパ基準(2002 年)、ア
メリカリウマチ学会基準（2012 年）に関して、感度、
特異度を検証した。 
 
2)重症度分類の提唱 
EULAR が 2010 年に提唱した ESSDAI（EULAR 
Sjögren’s syndrome disease activity index）が
世界で唯一の SS の活動性評価指標であるため、日本
においても採用を検討した。 
 
3)臨床調査個人票（新規、更新）案の提案 
上記 1)および 2)の結果を踏まえて、臨床調査個人票
（新規）および（更新）用の素案を作成した。 
 
4)診療ガイドラインの作成 
専門医を選定による Minds に添う診療ガイドライン
の作成を試みた。スコープとして臨床課題 clinical 
question(CQ)の抽出、CQ 作成担当者、systemic 
review(SR)担当者を選定し、エビデンスに基づいた
診療ガイドラインの作成を進めた。 
 
（倫理面への配慮） 
ヒトの検体を使用する際には、大学の倫理委員会の
承認を得た上で、患者さんにインフォームド・コン
セントを施行し、十分に研究内容を理解してもらい、
本人の同意を得た上で研究を実行した。 
 
C.研究結果 
1)診断基準の検証 
旧厚労省改訂基準では、感度が 86.7%、特異度が
91.8%、改訂アメリカ・ヨーロッパ基準では、感度が
86.7%、特異度が 91.1%、アメリカリウマチ学会基準
では、感度が 84.4%、特異度が 86.0%であった。その
結果、日本人 SS 患者においては、旧厚労省改訂基準

（表 1）が感度、特異度が最も優れていることが判
明した。 
 
2)重症度分類の提唱 
本班での検討の結果、ESSDAI を日本における SS の
重症度分類として提唱した（表 2）。ESSDAI<5 点が軽
症、5点以上が中症・重症であるという報告(Ann 
Rheum Dis 2014)から、ESSDAI５点以上を中症・重症
度の基準として採用した。 
 本班における検討では、中症・重症者の割合は、
SS 全体の約 44%、一次性 SS の約 45％、二次性 SS の
約 40%であった。 
 
3)臨床調査個人票（新規、更新）案の提唱 
臨床調査個人票案（新規）（表３）、（更新）（表４）
を作成し、提唱した。 
 
4)診療ガイドラインの作成 
担当の専門家により 38 の CQ を抽出した（表 5）。次
年度以降、SR担当者により、エビデンスレベル分類、
推奨グレードを決定する。 
 
D.結論、E.考察 
1)診断基準の検証：旧厚労省改訂基準（1999 年）が
日本において最も優れた診断基準として認定された。 
 
2)重症度分類の提唱：ESSDAI を日本の重症度分類と
して提唱した。 
 
3)臨床調査個人票（新規・更新）案の提唱：上記 1)+2)
を基本項目とした臨床調査個人票案を提唱した。 
 
4)診療ガイドラインの作成：38 の CQ を抽出し、今
後、systemic review によりエビデンスに基づく診
療ガイドラインを作成する。 
   
F. 健康危険情報 
 なし 
 
G. 研究発表 
論文発表 
1. Seror, R., Bootsma, H., Saraux, A., Bowman, S.J., 
Theander, E., Brun, J.G., Baron, G., Leguern, V., 
Devauchelle-Pensec, V., Ramos-Casals, M., Valim, V., 
Dörner, T., Tzioufas, A., Gottenberg, J-E, Laque, R.S., 
Mandl, T., Hachulla, E., Sivils, K.L., Ng, W-F, Fauchais, A-L, 
Bombardieri, S., Valesini, G., Bartoloni, E., Goeb, V., 
Praprotnik, S., Sumida, T., Nishiyama, S., Caporali, R., 
Kruize, A.A., Vollenveider, C., Ravaud, P., Meiners, P., 
Brito-Zeron, P., Vitali, C., Mariette, X.  Defining disease 



 

activity sates and meaningful differences in primary 
Sjögren’s syndrome with EULAR primary Sjögren’s 
syndrome disease activity (ESSDAI) and patient reported 
indexes (ESSPRI).  Ann. Rheum. Dis. 2014 Dec 5. pii: 
annrheumdis-2014-206008. doi: 10.1136/ 
annrheumdis-2014-206008. [Epub ahead of print] 
 
2. Tsuboi, H., Matsumoto, I., Hgiwara, S., Hirota, T., 
Takahashi, H., Ebe, H., Yokosawa, M., Hagiya, C., 
Asashima, H., Takai, C., Miki, H., Umeda, N., Kondo, Y., 
Ogishima, H., Suzuki, T., Hirata, S., Saito, K., Tanaka, Y., 
Horai, Y., Nakamura, H., Kawakami, A., and Sumida, T.  
Efficacy and safety of abatacept for patients  with Sjögren’s 
syndrome associated with rheumatoid arthritis. ROSE 
(Rheumatoid Arthritis with Orencia Trial toward Sjögren’s 
syndrome Endocrinopathy) trial. An open label, one-year, 
prospective study. Interim analysis of 32 patients for 24 
weeks.  Mod. Rheumatol. Sep 11:1-7,2014. [Epub ahead of 
print] 
 
3. Tsuboi, H., Asashima, H., Takai, C., Hagiwara, S., Hagiya, 
C., Yokosawa, M., Hirota, T., Umehara, H., Kawakami, A., 
Nakamura, H., Sano, H., Tsubota, K., Ogawa, Y., Takamura, 
E., Saito, I., Inoue, H., Nakamura, S., Moriyama, M., 
Takeuchi, T., Tanaka, Y., Hirata, S., Mimori, T., Matsumoto, I, 
and Sumida, T. Primary and secondary survey on 
epidemiology of Sjögren’s syndrome in Japan.  Mod. 
Rheumatol. 24:464-470, 2014. 
 
4. Azuma N, Katada Y, Kitano S, Sekiguchi M, Kitano M, 
Nishioka A, Hashimoto N, Matsui K, Iwasaki T, Sano H. 
Correration between salivary epidermal growth factor levels 
and refractory intraoral manifestations in patients with 
Sjögren's syndrome.  Mod Rheumatol 24:626-632, 2014. 
 
5. Imada, T., Nakamura, S., Kitamura, N., Shibuya, I., 
Tsubota, K.  Oral administration of royal jelly restores tear 
secretion capacity in rat blink-suppressed dry eye model by 
modulating lacrimal gland function. PLoS One 9: e106338, 
2014. 
 
6. Inaba, T., Hisatsune, C., Sasaki, Y., Ogawa, Y., Ebisui, E., 
Ogawa, N., Matsui, M., Takeuchi, T., Mikoshiba, K., Tsubota, 
K. Mice lacking inositol 1,4,5-trisphosphate receptors exhibit 
dry eye. PLoS One 9:e99205, 2014. 
 
7. Tatematsu, Y., Ogawa, Y., Abe, T., Kamoi, M., Uchino, M., 
Saijyo-Ban, Y., Yaguchi, S., Mukai, S., Mori, T., Okamoto, S., 
Tsubota, K. Comparisons for grading chronic ocular 
graft-versus-host disease: NIH eye score, Japanese dry eye 
score, and DEWS 2007 score. Sci Rep 4:6680, 2014. 
 
8. Moriyama M, Tanaka A, Maehara T, Furukawa S, 
Nakashima H, Nakamura S. T helper subsets in Sjögren’s 
syndrome and IgG4-related dacryoadenitis and 
sialoadenitis: A critical review. J Autoimmun 5:81-8, 2014. 

 
9. Ohyama K, Moriyama M, Hayashida JN, Tanaka A, 
Maehara T, Ieda S, Furukawa S, Ohta M, Imabayashi Y, 
Nakamura S. Saliva as a potential tool for diagnosis of dry 
mouth including Sjögren's syndrome. Oral Dis (in press). 
 
10. Hayashida JN, Minami S, Moriyama M, Toyoshima T, 
Shinozaki S, Tanaka A, Maehara T, Nakamura S. 
Differences of stimulated and unstimulated salivary flow 
rates in the patients with dry mouth. J Oral Maxillofac Surg 
Med Pathol 27:96-101, 2015. 
 
11. Takagi Y, Sumi M, Nakamura H, Iwamoto N, Horai Y, 
Kawakami A, Nakamura T. Ultrasonography as an additional 
item in the American College of Rheumatology classification 
of Sjögren's syndrome. Rheumatology (Oxford) 2014 Jun 6. 
[Epub ahead of print] 
 
12. Horai Y, Koga T, Fujikawa K, Takatani A, Nishino A, 
Nakashima Y, Suzuki T, Kawashiri SY, Iwamoto N, Ichinose 
K, Tamai M, Nakamura H, Ida H, Kakugawa T, Sakamoto N, 
Ishimatsu Y, Mukae H, Hamaguchi Y, Fujimoto M, Kuwana 
M, Origuchi T, Kohno S, Kawakami A. Serum interferon-α is 
a useful biomarker in patients with anti-melanoma 
differentiation-associated gene 5 (MDA5) antibody-positive 
dermatomyositis. Mod Rheumatol 2014 Apr 9. [Epub ahead 
of print] 
 
13. Nakashima Y, Nakamura H, Horai Y, Hayashi T, Takagi Y, 
Nakamura T, Kawakami A. Comorbid case of IgG4-related 
disease and primary Sjögren's syndrome. Mod Rheumatol 
2014 Mar 4. [Epub ahead of print]  
 
14. Takahashi A, Inoue H, Mishima K, Ide F, Nakayama R, 
Hasaka A, Ryo K, Ito Y, Sakurai T, Hasegawa Y, Saito I. 
Evaluation of the effects of quercetin on damaged salivary 
secretion. PLoS One 10(1):e0116008.,2015. 
 
15. Ryo K, Takahashi A, Nimi A, Tamaki Y, 
Ohnishi-Kameyama M, Inoue H, Saito I.  Therapeutic 
effects of isoflavones on impaired salivary secretion. J Clin 
Biochem Nutr 55: 168-173, 2014. 
 
16.Niikura AJ, Yamachika S, Yamamoto K, Okamoto MR, 
Ikeda YF, Nakamura S, Oda E, Imamura TK, Saito I, 
Nakagawa Y. Efficient diagnosis of Sjögren's syndrome to 
reduce the burden on patients. Mod Rheumatol 12: 1-5, 
2014. 
 
17. Sugimoto N, Shido O, Matsuzaki K, Katakura M, Hitomi 
Y, Tanaka M, Sawaki T, Fujita Y, Kawanami T, Masaki Y, 
Okazaki T, Nakamura H, Koizumi S, Yachie A, Umehara H. 
Long-term heat exposure prevents hypoxia-induced 
apoptosis in mouse fibroblast cells. Cell Biochem Biophys 
70(1):301-7, 2014. 
 



 

18. Tsuboi H, Nakai Y, Iizuka M, Asashima H, Hagiya C, 
Tsuzuki S, Hirota T, Miki H, Hagiwara S, Kondo Y, Tanaka A, 
Moriyama M, Matsumoto I, Nakamura S, Yoshihara T, Abe K, 
Sumida T. DNA microarray analysis of labial salivary glands 
in IgG4-related disease.:Comparison with Sjögren's 
syndrome. Arthritis Rheum 66:2892-2899,2014. 
 
 
H.知的財産権の出願・登録状況（予定も含む） 
1. 特許取得 
  申請準備中 
2. 実用新案登録：なし 
3. その他：特記事項なし 
 



 

付表１ 旧厚労省改訂診断基準 
 
シェーグレン症候群の改訂診断基準（1999 年） 
 
1. 生検病理組織検査で次のいずれかの陽性所見を認めること 
A) 口唇腺組織で 4 ㎟あたり 1focus（導管周囲に 50 個以上のリンパ球浸潤）以上 
B) 涙腺組織で 4 ㎟あたり 1focus（導管周囲に 50 個以上のリンパ球浸潤）以上 
 
 
2. 口腔検査で次のいずれかの陽性所見を認めること 
A) 唾液腺造影で Stage I（直径 1 ㎜未満の小点状陰影）以上の異常所見 
B) 唾液分泌量低下（ガム試験にて 10 分間で 10 ㎖以下または Saxon テストにて 2 分間で 2g
以下）があり，かつ唾液腺シンチグラフィーにて機能低下の所見 
 
3. 眼科検査で次のいずれかの陽性所見を認めること 
A) Schirmer 試験で 5 分間に 5 ㎜以下で，かつローズベンガル試験 
 （van Bijsterveld スコア）で 3 以上 
B) Schirmer 試験で 5 分間に 5 ㎜以下で，かつ蛍光色素試験で陽性 
 
4. 血清検査で次のいずれかの陽性所見を認めること 
A) 抗 Ro/SS-A 抗体陽性 
B) 抗 La/SS-B 抗体陽性 
 
＜診断基準＞ 
上の 4 項目のうち，いずれか 2 項目以上を満たせばシェーグレン症候群と診断する。 



 

付表２ 重症度分類（ESSDAI） 
 
 
表 2-1：ESSDAI による重症度分類 

領域 重み 
（係数） 

活動性 点数 
（係数×活動性） 

健康状態 3 無 0□ 低 1□ 中 2□   

リンパ節腫脹 4 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

腺症状 2 無 0□ 低 1□ 中 2□    

関節症状 2 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

皮膚症状 3 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

肺病変 5 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

腎病変 5 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

筋症状 6 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

末梢神経障害 5 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

中枢神経障害 5 無 0□ 低 1□        高 3□   

血液障害 2 無 0□ 低 1□ 中 2□ 高 3□   

生物学的所見 1 無 0□ 低 1□ 中 2□    

ESSDAI 
（合計点数） 

  0 点～123 点 
EULAR の疾患活動性基準 
  中・高疾患活動性（5 点≦） 
  低疾患活動性（＜5 点） 

 

 
一次性 SS、二次性 SS ともに ESSDAI により軽症、重症に分類する 
 ESSDAI≧14 点→重症 
 14 点>ESSDAI≧5 点→中症 
 ESSDAI＜5 点→軽症  



 

表 2-2 ESSDAI における各領域の評価基準 

領域 評価基準 

健康状態 

0 以下の症状がない       
1 微熱、間欠熱（37.5〜38.5℃）、盗汗、あるいは 5〜10%の体重減少 
2 高熱（＞38.5℃）、盗汗、あるいは＞10%の体重減少 
（感染症由来の発熱や自発的な減量を除く）   

リンパ節腫脹 

0 以下の症状がない       
1 リンパ節腫脹：領域不問≧1cm または鼡径≧2cm    
2 リンパ節腫脹：領域不問≧2cm または鼡径≧3cm、あるいは脾腫（触診、画
像のいずれか）  
3 現在の悪性 B 細胞増殖性疾患       

腺症状 

0 腺腫脹なし 
1 耳下腺腫脹（≦3cm）、あるいは限局した顎下腺または涙腺の腫脹 
2 耳下腺腫脹（＞3cm）、あるいは目立った顎下腺または涙腺の腫脹 
（結石、感染を除く）    

関節症状 

0 現在、活動性の関節症状なし      
1 朝のこわばり（＞30 分）を伴う手指、手首、足首、足根、足趾の関節痛  
2 28 関節のうち 1〜5 個の関節滑膜炎    
3 28 関節のうち 6 個以上の関節滑膜炎     
（変形性関節症を除く） 

皮膚症状 

0 現在、活動性の皮膚症状なし      
1 多型紅斑        
2 蕁麻疹様血管炎、足首以遠の紫斑、あるいは SCLE を含む限局した皮膚血
管炎  
3 蕁麻疹様血管炎、広範囲の紫斑、あるいは血管炎関連潰瘍を含むびまん
性皮膚血管炎 
（不可逆的障害による安定した長期の症状は活動性なしとする） 

肺病変 

0 現在、活動性の肺病変なし      
1 以下の 2 項目のいずれかを満たす   
 持続する咳や気管支病変で、X 線で異常を認めない    
 X線あるいは HRCTで間質性肺病変を認め、息切れがなくて呼吸機能検査が
正常  
2 中等度の活動性肺病変で、HRCT で間質性肺病変があり、以下の 2 項目の
いずれかを満たす 
 労作時息切れあり（NYHA II）     
 呼吸機能検査以上（70%＞DLCO≧40%、あるいは 80%＞FVC≧60%）   
3 高度の活動性肺病変で、HRCT で間質性肺病変があり、≧の 2 項目のいず



 

れかを満たす 
 安静時息切れあり（NYHA III, IV）     
 呼吸機能検査以上（DLCO＜40％、あるいは FVC＜60%）   
  
（不可逆的障害による安定した長期の症状や疾患に無関係の呼吸器障害
（喫煙など）は活動性なしとする） 

腎病変 

0 現在、活動性腎病変なし（蛋白尿＜0.5g/dL、血尿なし、膿尿なし、かつア
シドーシスなし）あるいは不可逆的な障害による安定した持続性蛋白尿  
1 以下に示すような腎不全のない軽度の活動性腎病変（GFR≧60mL/分）  
 尿細管アシドーシス     
 糸球体病変で蛋白尿（0.5〜1g/日）を伴い、かつ血尿がない   
2 以下に示すような中等度活動性腎病変   
 腎不全（GFR＜60mL/分）を伴う尿細管性アシドーシス  
 糸球体病変で蛋白尿（1〜1.5g/日）を伴い、かつ血尿や腎不全がない  
 組織学的に膜性腎症以外の糸球体腎炎、あるいは間質の目立ったリンパ
球浸潤を認める  
3 以下に示すような高活動性腎病変   
 糸球体病変で蛋白尿（＞1.5g/日）を伴う、あるいは血尿、あるいは腎不全
を認める  
 組織学的に増殖性糸球体腎炎あるいは、クリオグロブリン関連腎病変を認
める  
（不可逆的障害による安定した長期の症状または疾患に無関係の腎病変は
活動性なしとする、腎生検が施行済みなら、組織学的所見を優先した活動性
評価をすること） 

筋症状 

0 現在、活動性の筋症状なし     
1 筋電図や筋生検で異常がある軽い筋炎で、以下の 2 項目の両方を満たす 
 脱力はない     
 CK は基準値（N）の 2 倍以下（N＜CK≦2N）     
2 筋電図や筋生検で異常がある中等度活動性筋炎で、以下の 2 項目をいず
れかを満たす 
 脱力（MMT≧4）     
 CK 上昇を伴う（2N＜CK≦4N）     
3 筋電図や筋生検で異常を認める高度活動性筋炎で、以下の 2 項目のいず
れかを満たす 
 脱力（MMT≦3）     
 CK 上昇を伴う（CK＞4N）       
（ステロイドによる筋脱力を除く） 

末梢神経障害 

0 現在、活動性の末梢神経障害なし    
1 以下に示すような軽度活動性末梢神経障害    
 神経伝導速度検査（NCS）で証明された純粋感覚性軸索多発ニューロパチ
ー、三叉神経痛 



 

2 以下に示すような中等度活動性末梢神経障害    
 NCS で証明された運動障害を伴わない軸索性感覚運動ニューロパチー、 
 クリオグロブリン性血管炎を伴う純粋感覚ニューロパチー、 
 軽度か中等度の運動失調のみを伴う神経節炎、 
 軽度の機能障害（運動障害がないか軽度の運動失調がある）を伴った   
 CIDP、末梢神経由来の脳神経障害（三叉神経痛を除く）    
3 以下に示すような高度活動性末梢神経障害   
 最大運動障害≦3/5 を伴う軸索性感覚運動ニューロパチー、 
 血管炎による末梢神経障害（多発単神経炎など）、神経節炎による重度の 
 運動失調、 重度の機能障害（最大運動障害≦3/5、あるいは重度の運動 
 失調）を伴った CIDP  
（不可逆的障害による安定した長期の症状または疾患に無関係の末梢神経
障害は活動性なしとする） 

中枢神経障害 

0 現在、活動性の中枢神経障害なし   
1 以下に示すような中等度の活動性中枢神経障害   
 中枢由来の脳神経障害、視神経炎、純粋感覚障害か知的障害の証明に限
られた症状を伴う多発硬化症様症候群   
3 以下に示すような高度活動性中枢神経障害   
 脳血管障害を伴う脳血管炎または一過性脳虚血発作、けいれん，横断性脊
髄炎、リンパ球性髄膜炎、運動障害を伴う多発性硬化症様症候群  
  
（不可逆的障害による安定した長期の症状または疾患に無関係の中枢神経
障害は活動性なしとする） 

血液障害 

0 自己免疫性血球減少なし       
1 自己免疫性血球減少で以下の 3 項目のいずれかを満たす  
 好中球減少（1000＜好中球＜1500/mm3）を伴う 
 貧血（10＜Hb＜12g/dL）を伴う     
 血小板減少（10 万＜血小板＜15 万）を伴う     
あるいはリンパ球減少（500＜リンパ球＜1000/mm3）を認める 
2 自己免疫性血球減少で以下の 3 項目のいずれかを満たす  
 好中球減少（500≦好中球≦1000/mm3）を伴う  
 貧血（8≦Hb≦10g/dL）を伴う   
 血小板減少（5 万≦血小板≦10 万）を伴う   
あるいはリンパ球減少（リンパ球≦500/mm3）を認める  
3 自己免疫性血球減少で以下の 3 項目のいずれかを満たす  
 好中球減少（好中球＜500）を伴う    
 貧血（Hb＜8g/dL）を伴う   
 血小板減少（血小板＜5 万）を伴う  
（貧血、好中球減少、血小板減少については自己免疫性血球減少のみ考慮
すること、ビタミン欠乏、鉄欠乏、薬剤誘発性血球減少を除く） 



 

生物学的所見 

0 下記の生物学的所見なし       
1 以下の 3 項目のいずれかを認める    
 クローン成分   
 低補体（低 C4 または低 C3 または低い CH50）   
 高 γ グロブリン血症、高 IgG 血症（1600≦IgG≦2000mg/dl）   
2 以下の 3 項目のいずれかを認める   
 クリオグロブリンの存在    
 高 γ グロブリン血症、高 IgG 血症（IgG≧2000mg/dl）    
 最近出現した低 γ グロブリン血症、低 IgG 血症（IgG＜500mg/dL）  

 



 

付表３ 臨床調査個人票（新規） 



 



 

付表４ 臨床調査個人票（更新） 



 

 
 



 

付表５ 38 の CQ 課題 
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成人スティル病ガイドライン作成に関する研究 
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研究要旨 
成人スティル病は、稀少難病で診断法や治療法が確立してないだけではなく、患者及び家族への情報提供、
医療スタッフ間での情報共有等がなされていない。昨今の医療事情を考慮すると、確立したガイドライン
の作成がぜひとも必要である。当研究事業において、Minds の手法に準じて成人スティル病診療ガイドライ
ンの作成をおこなうこととした。成人領域リウマチ専門医、小児科領域リウマチ専門医、皮膚科専門医の
中からこの疾患に造詣の深い医師に加えて、日本リウマチ学会代表および統計専門家からなる、「成人ステ
ィル病診療ガイドライン作成委員会」を招集し、診療ガイドライン作成を行っている。 
 
A.研究目的 
成人スティル病は、稀少難病で診断法や治療法が確
立してないだけではなく、患者及び家族への情報提
供、医療スタッフ間での情報共有等がなされていな
い。昨今の医療事情を考慮すると、確立したガイド
ラインの作成がぜひとも必要である。本分担研究で
は、成人スティル病診療ガイドライン作成を行うこ
とを目的とする。 

 
B.研究方法 
2011 年成人スティル病全国疫学調査によって疫学
的な情報を得た。診療ガイドライン作成のために、
成人領域リウマチ専門医、小児科領域リウマチ専門
医、皮膚科専門医の中からこの疾患に造詣の深い医
師に加えて、日本リウマチ学会代表および統計専門
家からなる、「成人スティル病診療ガイドライン作
成委員会」を招集し、Minds による診療ガイドライ
ン作成に準じて、成人スティル病診療ガイドライン
の作成を行う。実際には、クリニカルクエッション
（CQ）を作成し、それに対応するエビデンスを収集

し、システマティックレビュー（SR）担当者は SR
を作成する。それを、委員全員で評価討議し、最終
的な SR にまとめる。それを基に推奨を作成、編集
して、日本リウマチ学会での確認後に最終的な診療
ガイドラインとする。 
 
（倫理面への配慮） 
個人情報は扱わない。ガイドライン上患者及びその
家族等の心情に配慮する。 
 

C.研究結果 
現在診療ガイドラインを作成中で、CQ作成が終了し、
SR 作成中である。具体的には、１７３項目の質問を
６４項目の CQ にまとめた。担当者が、現在この CQ
に対するエビデンスを収集している。 

 
D.考察  
多くの稀少疾患に共通することであるが、エビデン
スレベルの高い良質な論文が存在せず、また企業主
導の臨床試験も行われていないことが改めて明らか



 

になった。数多くの CQ に答える臨床上価値のある、
成人スティル病診療ガイドライン作成は容易ではな
いと想像される。引き続き、診療ガイドライン作成
に向けて、全委員一丸となり尽力して行く。 
 

E.結論 
Minds の診療ガイドライン作成法に準じて、成人発
症スティル病診療ガイドライン作成を行っている。 
 

F.健康危険情報 
該当せず 

 
G.研究発表 
1.論文発表 
Asanuma YF, Mimura T, Tsuboi H, Noma H, Miyoshi F, 
Yamamoto K, Sumida T. Nationwide epidemiological 
survey of 169 patients with adult Still's disease in Japan. 
Mod Rheumatol. 2014 Nov 10:1-8. [Epub ahead of print]. 
2.学会発表 
舟久保ゆう, 三由文彦, 坪井洋人, 山本一彦, 住田孝
之, 三村俊英: 成人スティル病の全国疫学調査.  第
58 回日本リウマチ学会総会・学術集会. Mod Rheumatol. 
2014, vol24 

 
H.知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む） 
7. 特許取得 
なし 

8. 実用新案登録 
なし 

9. その他 
なし  



 

付表 1 
＜診断基準＞ 
 

Yamaguchi らの分類基準（1992 年） 
大項目  
1) 39℃以上の発熱が 1 週間以上続く 
2) 関節症状が 2 週間以上続く 
3) 定型的な皮膚発疹 
4) 80％以上の好中球増加を伴う白血球増多（10000/mm3 以上） 
小項目  
1) 咽頭痛 
2) リンパ節腫脹あるいは脾腫 
3) 肝機能障害 
4) ウマトイド因子陰性および坑核抗体陰性 
除外項目  
Ⅰ. 感染症（特に敗血症、伝染性単核球症） 
Ⅱ. 悪性腫瘍（特に悪性リンパ腫） 
Ⅲ. 膠原病（特に結節性多発動脈炎、悪性関節リウマチ） 
  

 
 
2 項目以上の大項目を含む総項目数 5 項目以上で成人スティル病と分類される。 
ただし、除外項目は除く。 
 
 



 

付表 2 AOSD 重症度（案） 

AOSD 重症度スコア 

漿膜炎 無 0  有 1  

播種性血管内凝固 DIC 無 0  有 2  

血球貪食症候群 無 0  有 2  

好中球比率増加（85％以上） 無 0  有 1  

フェリチン高値（3,000 ng/ml 以上） 無 0  有 1  

リンパ節腫脹 無 0  有 1  

ステロイド治療抵抗性 
（プレドニゾロン換算で 0.4mg/kg
以上のステロイドに治療抵抗性） 

無 0  有 1  

スコア合計点 0～9 点 
AOSD 重症度基準 
 重症：  3 点以上 
 中等症： 2 点以上 
 軽症：  1 点以下 

 



 

付表 3  

成人スティル病   臨床調査個人票（案）      （1.新規）   

ふりがな      

性別   
1.男   

2.女   

生   年   

月   日   

1.明治   2.大正   

3.昭和   4.平成   
    年    月    日生   

氏   名      
（満    歳）   

住   所   
郵便番号   出    生   

都道府県   
   

発病時在住   

都   道   府   県   
   

電話    
 

 （    
 

 ）   

発病年月   
1.昭和   

2 平成   
   年      月（満      歳）   初診年月日   

1.昭和   

2 平成   
      年      月      日   保険種別   

1.協   2.組   3.船   

4.共   5.国   6.後   

家   族   歴   
1.あり    2.なし    3.不明   

ありの場合（続柄                 ）   

受   診   状   況   

（最近 6か月）   

1.主に入院      2.入院と通院半々      3.主に通院（      /月）   

4.往診    

 
 

5.入通院なし      6.その他（                   ）   

発症と経過（具体的に記述）   

   

   

   

   所   見   
最近 6 か月以内の状況   

平成    

 
 

年    

 
 
月    

 
 

日   

診断時または最重症時   

平成    

 
 
年    

 
 

月    

 
 

日   

大   

   

基   

   

準   

①発熱の持続（39℃以上かつ 1 週間以上）   1.ある       
 

 2.ない   1.ある     
 

 2.ない   

②関節痛の持続（2 週間以上）   1.ある        2.ない   1.ある      2.ない   

③定型的皮疹   1.ある     
 

 2.ない   1.ある      2.ない   

④白血球増多   
1.ある     

 

 2.ない   1.ある      2.ない   
（10,000/µl 以上かつ好中球 80％以上）   

小   

   

基   

   

準   

①咽頭痛   1.ある     
 

 2.ない   1.ある      2.ない   

②リンパ節腫脹   または   脾腫   1.ある     
 

 2.ない   1.ある      2.ない   

③肝機能障害   1.ある      2.ない   1.ある      2.ない   

④リウマトイド因子   1.陽性       2.陰性   1.陽性      2.陰性   

   データ     
 

 （基準値        
 

 ）   データ       （基準値        
 

 ）   

⑤抗核抗体   1.陽性     
 

 2.陰性   1.陽性      2.陰性   

   データ      （基準値         ）   データ       （基準値         ）   

参

考

項

目   

①血清フェリチン高値   1.ある       2.ない   1.ある      2.ない   

   データ     
 

 （基準値        
 

 ）   データ       （基準値        
 

 ）   

②炎症反応   1.ある     
 

 2.ない   1.ある      2.ない   

   
赤沈値   （    

         /h）   

血清 CRP（    
 

 

 

   mg/dl）   

赤沈値   （    
  

        /h）   

血清 CRP   （          mg/dl）   

   



 

 鑑
別

診

断   

①感染症   1.鑑別できる         2.鑑別できない   

②悪性腫瘍   1.鑑別できる         2.鑑別できない   

③リウマチ性疾患   1.鑑別できる         2.鑑別できない   

重   

   

   

症   

   

   

度   

臨床所見   

①漿膜炎   

②リンパ節腫脹   

③播種性血管内凝固（DIC）   

④血球貪食症候群   

⑤ステロイド治療抵抗性   

（プレドニン換算で   0.4mg/kg   以上のステロ

イドに治療抵抗性の場合）   

□あり（1 点）    

 

 

 

          □なし（0 点）   

□あり（1 点）    

 

 

 

        

 

 

 

 

    □なし（0 点）   

□あり（2 点）    

 

 

 

        

 

 

 

 

    □なし（0 点）   

□あり（2 点）    

 

 
 

        

 

 

 

 
    □なし（0 点）   

□あり（1 点）    
 

 
 

            □なし（0 点）   

   

   

検査所見   

①好中球比率増加（85   ％以上）   

②フェリチン高値（3000   ng/ml 以上）   

   

□あり   （           ％）（1 点）   

□あり   （      ng/ml）（1 点）          

   

□なし（0 点）   

□なし（0 点）   

合計点数（0～9 点）   

3 点以上⇒   重症   

2 点    

 
 

⇒   中等症   

1 点以下⇒   軽症   

            点   

医療上の問題点   

医療機関名   

医療機関所在地   

   

担当医師   氏名                   ㊞         記載年月日：平成         年         月         日   

   

   



 

付表 4 

   成人スティル病   臨床調査個人票（案）      （2.更新）   

ふりがな      

性別   
1.男   

2.女   

生   年   

月   日   

1.明治   2.大正   

3.昭和   4.平成   
    年    月    日生   

氏   名      
（満    歳）   

住   所   
郵便番号   出    生   

都道府県   
   

発病時在住   

都   道   府   県   
   

電話    
 

 （    
 

 ）   

発病年月   
1.昭和   

2 平成   
   年      月（満      歳）   初診年月日   

1.昭和   

2 平成   
      年      月      日   保険種別   

1.協   2.組   3.船   

4.共   5.国   6.後   

受   診   状   況（最近 1年）   1.主に入院      2.入院と通院半々      3.主に通院（      /月）4.往診      5.入通院なし      6.その他（                  ）   

疾患分類   □単周期全身型      □多周期全身型      □単周期全身型＋慢性関節炎      □多周期全身型＋慢性関節炎   

発症と経過（具体的に記述）   

   

   

重   

   

   

症   

   

   

度   

   
最近 1年以内の状況   

平成    

 
 

年    

 
 

月    

 
 

日   

診断時または最重症時   

平成    

 
 
年    

 
 

月    

 
 

日   

臨床所見   

①漿膜炎   

②リンパ節腫脹   

③播種性血管内凝固（DIC）   

④血球貪食症候群   

⑤ステロイド治療抵抗性   
（プレドニン換算で   
0.4mg/kg   以上のステロイド
に治療抵抗性の場合）   

□あり（1点）        

 

 □なし（0点）   

□あり（1点）        

 

 □なし（0点）   

□あり（2点）        

 

 □なし（0点）   

□あり（2点）        
 

 □なし（0点）   

□あり（1点）          □なし（0点）   

□あり（1点）         □なし（0点）   

□あり（1点）         □なし（0点）   

□あり（2点）         □なし（0点）   

□あり（2点）         □なし（0点）   

□あり（1点）         □なし（0点）   

検査所見   

①好中球比率増加   

（85   ％以上）   

②フェリチン高値   

（3000   ng/ml 以上）   

   

□あり（1点）        

 

 
 □なし（0点）   

（    

 
 

  
 

     ％）   

□あり（1点）           □なし（0点）   

（    

 
 

  
 

 ng/ml）        
  

    

   

□あり（1点）         □なし（0点）   

（    

 
 

       ％）   

□あり（1点）         □なし（0点）   

（    

 
 

   ng/ml）        
 

    

合計点数（9点満点）   
3 点以上⇒   重症   
2 点    

  
⇒   中等症   

1 点以下⇒   軽症   

     

 

         点                  点   

医療上の問題点   

   

医療機関名   

医療機関所在地   

   

担当医師   氏名        

 

                ㊞        

 

    記載年月日：平成         年         月         日   

   



 

付表 5 
ASD ガイドライン CQ（案） 
1-(1) 臨床症状 
CQ1：ASD に特徴的な熱型はあるか 
CQ2：ASD に特徴的な皮膚所見はあるか 
CQ3：ASD の関節症状の臨床的特徴はあるか 
CQ4：小児期発症例（全身型若年性特発性関節炎）における臨床的特徴はあるか 
1-(2) 検査所見 
CQ5：ASD の診断、鑑別に有用な血液検査所見はあるか 
CQ6：ASD の活動性評価に有用な血液検査所見はあるか 
CQ7：ASD で認められるリンパ節腫脹に対するリンパ節生検は有用か 
CQ8：小児期発症例（全身型若年性特発性関節炎）において特徴的な血液検査所見はあるか 
1-(3) 合併症 
CQ9：ASD に合併する臓器障害にはどのようなものがあるか 
CQ10：ASD に合併するマクロファージ活性化症候群の臨床的特徴はなにか 
CQ11：ASD に合併する薬剤アレルギーの臨床的特徴はなにか 
CQ12：小児期発症例（全身型若年性特発性関節炎）において特徴的な合併症はあるか 
 
2-(1) 治療（非生物学的製剤） 
CQ13：非ステロイド性抗炎症薬は ASD に対して有用か 
CQ14：ステロイド全身投与は ASD に対して有用か 
CQ15：ステロイドパルス療法は ASD に対して有用か 
CQ16：メトトレキサートは ASD に対して有用か 
CQ17：シクロスポリンは ASD に対して有用か 
CQ18：疾患修飾性抗リウマチ薬（disease modifying anti-rheumatic drugs）は、 ASD の関節炎に対し
て有用か 
2-(2) 治療（生物学的製剤） 
CQ19：TNF 阻害薬は ASD に対して有用か 
CQ20：IL-6 阻害薬は ASD に対して有用か 
CQ21：IL-1 阻害薬は ASD に対して有用か 
CQ22：TNF 阻害薬、IL-6 阻害薬、IL-1 阻害薬以外に ASD に対して有用な生物学的製剤は存在する
か 
2-(3) 小児例（全身性若年性特発性関節炎）の治療 
CQ23：ステロイドは小児全身型若年性特発性関節炎に対して有用か 
CQ24：小児全身型若年性特発性関節炎において有用な免疫抑制剤はあるか 
CQ25：小児全身型若年性特発性関節炎において有用な生物学的製剤はあるか 
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