13

(BH2) NMNERMREZSMHHERE 2ERFRE
=1 /NEEARESBMEE NHAE BEE=S
P . UFEARBEIELE PRfS 7B LAY eI
ERURRITE (dcssc) (IcSSc) e
- n=84 n=40 -
RELDEIS 63.6% 30.3% 6.1%
Bt 1:3.6 1:34 1:7 1:0.6
(THDEIE%) (78.0%) (77.3%) (87.5%) (37.5%)
S (AN 29 19 5 5
ot (A) 103 65 35 3
AERFRT (%) 22.8 24.2 20.9 18.3
FAEFED (%) 11.2 11.2 11.0 12.2
SRS (7R) 13.9 13.4 14.5 15.8
FRE~ZHT () 2.6 2.1 3.7 2.8
TEREART (&) 9.2 11.1 6.9 2.4
1 N =
SSc B AN FERSFEn
50 40
‘ 40 40
20
20
I 1
0 0 I I I [ |
m dcSSc w IcSSc m FRELAEA 1~5 6~10 11~15 >16 B o7 %'\BN\‘&\G"B&@@“"@Q’@ wﬁaoﬁ'@
ANAZ
ANA A
30
25
20
x80-x160 15
10 I
5
x320-x640 ) ] I I I
c,QQ‘ <}° \@é@




&2 Bk

[ SEUREDSA TR AR ETE( LR IR B E FAEIRE]
n=132 n=84 n=40 n==8
FRAVYAS—E 1 78/126  (61.9%) 57/84 (67.8%) 17/37 (45.9%) 4/8 (50%)
7 bOAT 16/117  (13.7%) 6/75 (8.0%) 9/35 (25.7%) 1
U1RNP 23/121  (19.0%) 14/76 (18.4%) 7/38 (18.4%) 2
RNARU AS— I 2/94 (2.1%) 1/58  (1.7%) 1/29  (3.4%) 0
SSA 23/117  (19.7%) 17/73 (23.2%) 6/37 (16.2%) 0
SSB 8/95 (8.4%) 6/60 (10.0%) 2/31 (6.5%) 0
RF 28/104 (26.9%) 18/64 (28.1%) 8/33 (24.2%) 2
Ku 6 4 2 Q
dsDNA 4 3 1 Q
U3RNP 2 2 0 0
Sm 3 3 0 Q
it Th/To 2 1 1 0
W—TFRAF>FA7ITS2 - 2 2 0 0
PM-scl 1 0 1 0
ARS 1 1 0 Q
ACPA 1 0 1 Q
= o 7 W ) 1 1 0 0
*=3 SRR, FT|iRFE
ESIZN UFE AR EF{LE RS EP LA FRELAEA
n=132 n=84 n=40 n=28
A—N=SwT AH (%) 34 (25.8%) 24 (28.5%) 8 (20.0%) 2
2BHTUFTY k=T (SLE) 12 (9.1%) 8 (9.5%) 3 (7.5%) 1
i 10 (7.6%) 5 (6.0%) 4 (10.0%) 1
EEE T RIEA A (JIA) /BB U < F(RA) 7 (5.3%) 5 (6.0%) 2
=T —J L AEREE 7 (5.3%) 5 (6.0%) 2
MU > BEEALEIREE (APS) 3 2 1
R 2 2
1S FRRR A,
Tt e
11 (27.5%)
27 (20.5%) RAé3 ééff‘@ﬂ RA4. SLE2. JIAL, |3(37.5%)
FEESD  AE (%) RA10. SLES5, APS1. MCTDA a1, AL, SLE2,
SSc2, JIAL #@sz R—F TV FEL sFil-~BA1
! EREAEA

14




=4

fazmge ©

IR 24k n=132 CFEARERED n=84 | RSEERIEE n=40 | HEFREN=8

] 41 (31.1%) 25 (29.8%) 16 (40%) 0
Jid ] FIEIEAE 13 (9.8%) 3 (3.6%) 10 (25%) 0
EHMEE 30 (22.7%) 22 (26.2%) 8 (20%) 0
meE 129 (97.7%) 83 (98.8%) 40 (100%) 6
L —H& 121 (91.7%) 80 (95.2%) 35 (87.5%) 6

s M Rz msS 68 (51.5%) 52 (61.9%) 15 (37.5%) 1
MeEEnE RS 59 (44.7%) 46 (54.8%) 13 (32.5%) 0
FIEMEMERE 61 (46.2%) 49 (37.1%) 10 (25%) 2

IEaEE 69 (52.2%) 54 (40.9%) 13 (32.5%) 2

[ 70 (53.0%) 50 (59.5%) 17 (42.5%) 3

EE e 53 (40.2%) 40(47.6%) 11 (27.5%) 2

Hitzs FVCIEF 45 (34.1%) 37 (44.0%) 7 (17.5%) 1
DLcofE F 39 (29.5%) 29 (34.5%) 8 (20%) 2

KL-6 -5 42 (31.8%) 32 (38.1%) 10 (25%) 0

DRE 19 (14.4%) 17 (20.2%) 1 1

i (0 AEAE 10 (7.6%) 9 (10.7%) 1(2.5%) 0

LR EEREE 6 (4.5%) 5 (6.0%) 0 1
AR 5 (3.8%) 5 (6.0%) 0 0

DARE 1 1 0 0

*5 MHEsRE @
e 246 n=132 Uim&fj@l:ﬁé BEEI%E?I:?E #ﬁ:{iﬁ;ﬂﬂ

HEE 53 (40.1%) 39 (46.4%) 11 (27.5%) 3

BIE 13 (9.8%) 10 (11.9%) 2 (5%) 1

Btk Bast 16 (12.1%) 11 (13.1%) 3(7.5%) 2
RAENA 22 (16.7%) 15 (17.9%) 5 (12.5%) 2

RIERIAHR 33 (25%) 29 (34.5%) 3 (7.5%) 1

Hibas 48 (37.9%) 34 (40.4%) 14 (35%) 2

SEEFR 44 (33.3%) 31 (36.9%) 11(27.5%) 2

Sy EEEEIEEE T 19 (14.4%) 12 (14.3%) 6 (15%) 1
TR 5 (3.8%) 3 (3.6%) 2 (5%) 0

T 2 (1.5%) 1 1 0

BMRREEE 3(2.3%) 2 1 0

ERE 12 (9.1%) 9 (10.7%) 2 (5%) 1

GFRIEF 5 (3.8%) 5 (6.0%) 0 0

BRE EOR 6 (4.5%) 4 (4.8%) 1 1
goU—t 0 0 0 0

SMmE 3 (2.3%) 2 1 0

15




=6 aE ©

MEEAR &b 110(83.3%) L 14 (10.6%) -~ 8 (6.1%)

BB (BRSO aR/EN Fd e =]l B3

FLEZvOY 88 (66.7%) 75/6 (85.2%) 57 (64.8%) 28 (30.8%) 4

A7) ng b;: YO 43 (32.6%) 37/2 (86.0%)

PINNPEC RN 18 (13.6%) 12/3 (66.7%) 12 (66.7%) 6 (33.3%) 0
SHOULR 18 (13.6%) 12/3 (66.7%) 11 (61.1%) 5 (27.8%) 2
L IORRU S 8 (6.1%) 5/3 (62.5%) 2 (25%) 6 (75%) 0

SOO0TA4ZTFER | 37 (28.0%) 31/3 (83.8%) a 33 (89.1%) 1
FHFATUS 21 (15.9%) 13/6 (61.9%) 8 (36.3%) 13 (61.9%) 1
=7 —
gjlljﬂd”@ 37 (28.0%) 32/2 (86.4%) 31 (83.8%) 3 (8.1%) 3
x7 BE @
AREAE {ERESDD B3\ fli il Ak A8
cadrivh— 20 (15.1%) 17/2 (85%) 14 (70%) 4 (20%) 2
LIt 0
Htroas 46 (34.8%) | 41/2(89.1%) 35 (76.1%) 7 (15.2%) 6
ST F I 1) 2 (1.5%) 2/0 1 (50%) 1 (50%) 0
95 T4)L 6 (4.5%) 6/0 5 (83.3%) 0 2
ASFOR 50 (37.9%) 45/3 (90%) 29 (58%) 16 (32%) 7

T/ARIORFTO—)L 0

ELIT=RY 3 (2.3%) 3/0 4 (100%) 0 0
o H=T 16 (12.1%) 12/2 (75%) 11 (68.8%) 4 (25%) 1
TITFIAY 2 (1.5%) 1/1 (50%) 1 (50%) 0 1
UASAIT 0

16




&8 h®m @

AREEE EREH D BB i s ik
LA 17 (12.8%) 1671 (94.1%) 14 (82.3%) 1
RO 8 (6.1%)

T 3 (2.3%)
FINGtT - 2 (1.5%)
Josgn~xd 2 (1.5%)
THRIET - 1 (0.8%)
EOMMDEE
PBSCT 0
uv 1 1

UNEUT—23>

22(16.7%)

21/1 (95.5%)

17




	CQ01. SScの腎障害には強皮症腎クリーゼ(SRC)以外の病態も存在するか？
	推奨文： SScの腎障害はSRC以外に存在し、抗好中球細胞質抗体を伴う糸球体腎炎、薬剤性腎障害との鑑別をすることを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルB    　　　　［合意度8.8］
	解説：

	CQ02. 強皮症腎クリーゼ(SRC)発症を予測する因子にはどのようなものがあるか？
	推奨文： SRCの発症を予測する危険因子として、抗RNAポリメラーゼIII抗体陽性、蛋白尿出現、新規高血圧、新規心膜炎を考慮することを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルB  　　　　　　　　　　　　［合意度8.8］
	解説：

	CQ03. 強皮症腎クリーゼ(SRC)発症を予防する薬剤は何か？
	推奨文： SRCの予防効果の報告がある薬剤はなく、SRC予防のための投薬は行わないことを提案する。
	推奨度3　エビデンスレベルB    　　　　［合意度8.8］
	解説：

	CQ04. 副腎皮質ステロイドは強皮症腎クリーゼ(SRC)発症の危険因子となりうるか？
	推奨文： 副腎皮質ステロイド投与はSRC発症の危険因子であり、投与が必要な場合には血圧および腎機能を慎重にモニターすることを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度8.9］
	解説：

	CQ05. カルシニューリン阻害薬は強皮症腎クリーゼ(SRC)発症の危険因子となりうるか？
	推奨文： カルシニューリン阻害薬はSRCの発症に対しての危険因子となる可能性があることを提案する。
	推奨度2　エビデンスレベルC     ［合意度8.5］
	解説：

	CQ06. 強皮症腎クリーゼ(SRC)の重症度や予後を決定する因子は何か？
	推奨文：SRC の重症度は、治療開始時の血清クレアチニン値、推定糸球体濾過量(eGFR)にて評価することを推奨する。重症度分類には、血清シスタチン値から換算した糸球体濾過量を用いる。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度8.8］
	解説：

	CQ07. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対してアンジオテンシン変換酵素(ACE)阻害薬は有用か？
	推奨文: ACE阻害薬はSRC治療に有効であり、第一選択薬として推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度9.0］
	解説:

	CQ08. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対してアンジオテンシン受容体拮抗薬(ARB)は有用か？
	推奨文: ARBは、SRCの第一選択薬としては使用しないことを提案する。
	推奨度3　エビデンスレベルA     ［合意度8.7］
	解説：

	CQ09. アンジオテンシン変換酵素(ACE)阻害薬に治療抵抗性を示すSRCに対して有用な治療薬は何か？
	推奨文： ACE阻害薬単独で降圧効果がえられない場合は、カルシウム拮抗薬、アンジオテンシン受容体拮抗薬(ARB)の併用を提案する。血栓性微小血管障害症(TMA)を合併する場合には、血漿交換療法を行うことを提案する。
	推奨度2　エビデンスレベルB     ［合意度8.3］
	解説：

	CQ10. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対して血液透析は有用か？
	推奨文: SRCには急速に腎機能が悪化して腎不全に至る症例があり、そのような症例では血液透析での管理を行うことを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度8.8］
	解説：

	CQ11. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対して腎移植療法は有用か？
	推奨文: SRC後に透析管理となった患者に対して、腎移植療法を選択肢の一つして提案する。
	推奨度2　エビデンスレベルB     ［合意度8.2］
	解説:
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