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多発性筋炎/皮膚筋炎(PM/DM)

多発性筋炎 (Polymyositis:PM)および皮 膚 筋炎

(Dermatomyositis: DM)は，骨格筋を障害する原因不明の

炎症性疾患です筋以外にも多彩な全身の臓器病変を合併す

ることが多い全身性自己免疫疾患です症状が筋肉及び内臓

にとどまるものを PM，それに加えて皮膚症状をともなうもの

をDMと呼びます

臨詔盟
全身症状 発熱，全身倦怠感ι 易疲労感，体重減少

筋症状 筋肉痛，四肢近位筋頚筋などの筋力低下

度膚症状 ゴツ卜口ン徴候1 へリオ卜口 プ疹，爪周囲紅斑，

爪床部小梗塞，皮膚の難治性潰蕩P レイノー現象

肺病変 間質性肺炎

心病変

ゴッ卜口ン徴候‘

手指関節伸側の落屑性紅斑

上限験在中心に出現する浮腫性かっ紫紅色の紅斑

-写真提供 笥霊堂病院 山中健次郎先生

H 写真提供順吏皇大学高崎芳成先生
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関連自己抗体

自己抗体 疾患，関病連態との MBL関連製品 診断
基準

抗綾抗体 CLEIA 法
ステイシアMEBLux""テス卜ANA
ELlSA;'圭
MESACUP'" ANAテスト
IIF法

フルオ口 HEPANAテスト

抗アミノアシル 多発性筋炎/皮 ELlSA;'ま

tRNA合成醇 膚筋炎に特異的 MESACUP'" anti-ARSテスト

素抗体

(抗ARS抗体)

抗 Jo-1抗体 多発性筋炎/I宣 ELlSA法
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膚筋炎に特異的 ステイシア MEBLux""テスト Jo-1。
間質性肺線維症 ELlSA法

MESACUP""-3テスト Jo-1

-r:.'j調m闘田監ヨ喜子墨画軍司書谷包層調印iV，J!，ヨー

厚生省自己免疫疾患調査研究班.1992年

1診断基準項目

(1)皮膚症状

(a)へリオト口プ疹両側または片側の眼険部の紫紅色浮腫性紅斑

(b)ゴットロン徴候 手指関節首面の角質増殖や皮膚萎縮を伴

う紫紅色紅斑

(c)四肢伸側の紅斑 肘，膝関節などの背面の程度隆起性の

紫紅色紅斑

(2)上肢または下肢の近位筋の筋力低下

(3)筋肉の自発痛または把握痛

(4)血清中筋原性酵素(ヲレアチンキナゼまたはアJレドラゼ)の上昇

(5)筋電図の筋原性変化

(6)骨破i裏を伴わない関節炎または関節痛

(7)全身性炎症所見(発熱.CRP上昇l または赤沈完進)

(8)抗Jo・1抗体陽性

(9)筋生後で筋炎の病理所見筋線維の変性および細胞浸潤

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，かっ

経過中に (2)-(9)の項目中4項目以上を満たすもの

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

感染による筋炎句薬剤誘発性ミオバチ ，内分泌異常に墓づくミオ

パチー， 筋ジストロフィー，その他の先天性筋疾患

出典難病情報センタ ホームベ ジ(2014年3月現在)
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-塩軍長重盗認皿屋量調隆也盛宝島・・・・・E ・E ・-

初期治療は疾患と生命予後を左右するため，迅速な診断の確定，

疾患活動性や臓器障害の評価を要する 治療指針は設定されていな

いがl 筋皮膚の症候l 臓器障害を改善することを目的とした下記の

アルゴリズムが一般的て・ある1)， 2) 初期治療は，経口ステロイド大量

療法で開始する(プレド二ゾロン換算1mg/kg/day)，疾患活動性の

高い症例では1 下記の免疫抑制薬を追加する 治療抵抗性の症例に

対してはl 大量ステロイドと免疫抑制薬の併用療法を行う シクロ

ホスフアミド静注 (IV-CY)，アザチオプリンl メ卜卜レキサ ト?タク

ロリムス 1 シクロスポリンl 抗 CD20抗体リツキシマブが選択され

る yーグ口プリン大量静注療法 (IV-IG)も承認されている いずれも

日和見感染症，骨髄障害，肝腎障害，骨障害などの重篤な副作用

の併発に留意して使用する これらの副作用の出現時，およびl 薬

剤性横紋筋融解症1 ステロイドミオパシ が考慮される際には l 被

疑薬は減量1 中止する なお l 保険外薬使用時にはインフォームド

コンセントを要する

ステロイドは初期量を4-8週間継続後l 臨床症候や検査成績を
参照に 2-4週間に 10%ずつ減量する 少量ステロイドとアザチオ

プリンl メ卜卜レキサ 卜などの免疫抑制薬による維持療法は1 臨床

症候や検査成績に留意し 1-2年程度継続する 以降，免疫抑制薬

を適宜中止し，ステロイドは 1mg錠などを用いて 10%ずつ減量しl

中止の可能性を探る

急性間質性肺炎を伴う症例ではl ステロイド大量，タクロリムスl

IV-CYの併用療法で治療を開始しl 成人呼阪促迫症候群 (ARDS)の

際にはステロイドパルス療法を考慮する またl 臨床症候l 血液酸

素分圧，胸部 CT所見l 血清 KL-6や LD値などで，治療効果を判

定する。臨床症候や臓器障害が改善すれば，薬剤を適宜減量1 中止

とする

中高年発症の皮膚筋炎ではl 悪性腫蕩を併発する際が少なくなく，

悪性腫蕩の治療を優先する 本疾患は悪性腫蕩併発の際にはしばし

ば難治性で，逆に，癌摘出により著悶に改善する症例も少なくない
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