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8 ‘tmm α rg 　Twel 、v 　patients　with 　PM ／1）M 　 were 　treated 　 with 　 a　 llew 　pr〔，ω col 　keeping　the 　hlitial
dose　of 　predlユisol〔エne 　fo［

．23mollths ，　 N 〔｝ ilT］1）コuulOsUPPI ’
essant 　was 　used ，　 The 　re 凱 Ilts　were 　cumpared

with 　 l8 〔〕ther　PM ，〆DM 　patierlts　 wh ぐ） had　been　treated 　with 　 colwentional 　therapy．　 Five　patients
were 　 successfully 　treated 　with 　the 　nex 、

・
Pr⊂）toc 〔，l　 and 　 reco 丶

・
ered 　comP 玉etely ．　For

’
1nore 　than 　three

years　of　fr，llow．u ［），　n 〔｝exacerbations 　were （，bserved ．　 Seven 　of　the　twelve　patients　xvere 　als〔エn
’
eated

with 　immul ／oadsorptioll 　 plaslnapheresis （IAPP ） in　addition 　to 　prednisolone 　because　their
resp 〔mses 　to　prednisolone　 were 　 not 　 suficient ．　 IAPP 　 was 　perfu …

’
med 　 ollly 　 when 　 creatine 　 khlase

（CK ）levels　did　 Ilot　decrease　in　spite く，f　the　administratk 〕ll　of　pred垣 solone ．　 The 　dose　of　pred．

11is〔｝10ne　 was 　 not 　 changed 　dur沁g ［APP 　therapy ．　 IAPP 　lowered　the　CK 　levels　immediately　 a 【／d
c （mtilluously ．　These 　results 　suggest 　that　 maintailling 　the　initial　dose　 of　pred田 s 〔〕lolle　lon9・term 　is

Useful 　treatinent 　alld　that　IAPPiS 　als 〔｝USefUI 　aS　a　U−eatment 　fOr　patientS　with 　PM 〆

「1）M 　at　leaSt　fur

pr〔｝dudng 　temp （，rary 　illlprovenle］lt　 and 　 enhancing 　seusitivity 　to　prednisolone．
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L　炎症性 ミオパ チーの 定義 と分類

　炎症性 ミ オ バ チーは最近 ， 多発筋炎 ， 皮 腎筋炎 ， 封

入体筋 炎 の 3 つ に 分 け られ る． こ の 分類 はそれ ぞれ の

臨床 的，組織学的，免疫病 理学的 お よ び 検 査学的特徴

に基 づ い て な され て お り，多発筋 炎 と皮膚筋炎 に 関 し

て は か つ て は 小 児型 か 成 人 型，癌随伴性 か 膠原病随伴

性 か とい う分類 が な され たが ，最近 の 理解で はあ まり

意 味 が な い
16 ）．多発筋 炎 と 皮 膚筋 炎 は 年齢 や 随 伴 す

る疾 患 に か か わ ら ずそれぞれ臨床的，免疫病理学的 お

よび形態学的特徴を有 して い る．

　皮膚筋炎 は 小 児 も成人 も冒す が ， 女性 に 多 い ．一
方，

多発筋 炎 は壮年 に 多 く， 小 児で は まれ で あ る．封入体

筋 炎 は 5e 歳以．Lの 男性 に 多 く，白人 で よ くみ ら れ る

が ，黒 人 で は ま れ で あ る L6 ）．皮膚筋 炎は 筋炎に伴 っ

て ，あ る い は し ば し ば筋炎 に 先行 す る特徴的 な皮疹 を

有し て お り，

一一
つ の 顕者な疾患単位を な す．脱力が 生

じ る場合 に は 遠位筋よ り も近位筋を冒す．

　皮膚筋炎 と は対照的に 多発筋炎は特異的な 臨床徴候

を有 さず ， 診断 は 除外診断 に よ る こ とが 多い ．．．．・
般 的

に は 緩徐進行性 の 炎症性 ミ オバ チ
ー

で あ っ て，紅斑，

外眼筋や 顔面筋障害 を欠 き，内分泌疾患，神経 原性疾

患，筋 ジ ス トロ フ ィ
ー

症 ，筋酵素欠損症 や封 入体筋 炎

を除外で き る場 合 に 診断 さ れ る ．皮膚筋炎 の 場 合に は

皮疹 の 出現 に よ り，ある程度発症 時期 が 捉えられ るが，

多発筋炎 の 場 合 に は 発症 が 緩徐進行性 で あ る た め ，発

症時期 を正 確 に 捉え ら れ る こ とが 少 な い ．こ う し た 多

発筋 炎 に 類似 し た 疾患，特 に 筋 ジ ス トロ フ ィ
ー

症 や 封

入体筋炎を除外 するた め に は 神経筋の 注意深 い 臨床所

見の 検討 と，筋酵素組織化 学 と生 化学 に 精通 し た 専門

家 に よ る筋生検が 必須 で あ る．

　多発筋炎が あ ら ゆ る治療 に抵抗性の場合 ， は じ め て

封人体筋 炎で は な い か と疑わ れ る こ と が 多 い ．封 入体

筋炎 は
一

つ の疾患 挙位を な し ， 初発症状は 遠位筋障害 ，
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特 に 足 の 背 屈 筋 と 手指 の 屈 筋群 の 脱 力 が 特徴 で あ

る
1・2・7・8）．また 筋脱 力 と筋萎縮 は左右非対称で あり ，

選択的 に 大腿 四 頭筋 ， 腸腰筋 ， 上 腕 二 頭 筋 と三 頭筋を

冒す こ とが 多い ．封入体筋炎は炎症性 ミ オ パ チーの 中

で 最 も治療抵抗性で あ り，した が っ て 身体障害者に な

る 率が 最 も高い ．

2． 炎症性 ミ オパ チ ー
の 診断基準

　筋脱 力 と皮疹 の 特徴的臨床像に加 え て，これ ら炎症

性 ミ オ パ チ ーは筋 電図異常 ，血 中筋逸脱酵素 の 上 昇 お

よ び炎症性筋生検所見の 3 つ の 異常検査所見 を呈 す

る
1−7・9）．

　筋原性変化を筋電図で 認 め る が ， 炎症性 ミオ パ チ
ー

の間や そ の他の ミオ パ チーの 問に こ れ らを互 い に区別

で き る特徴的な筋 電図所 見 と い っ た もの は な い ．同様

に 血清中の筋逸脱酵素 は炎症性 ミ オ パ チ
ー

で は種 々 の

程度に 上昇す る が ， その他の ミオパ チ
ー

で も上 昇 し，

また 時期 に よ っ て は か え っ て 皮膚筋炎 や封 入体筋 炎 で

は 上昇 しな い こ と もあ る．3 つ の 検 査 の 中 で ，多発筋

炎 ， 皮膚筋炎，封入体 筋炎 の それぞれ に 特徴 的な所 見

を呈 す る の は筋生検 で あ る．

　皮膚筋 炎で は炎症性細胞 浸潤 は筋線維東内よ りも主

と し て 血 管 周 囲 や 筋線 維 東 間 と筋線維 束 周 囲 に あ

る ’
−3・5｝．こ れ と は 対 照 的 に 多発筋炎や 封入体筋炎で

は 炎症性細胞 は 個 々 の 筋線維 を 冒 し ， 筋線維に侵入 し

た り，取 り囲ん だ りし て お り，主 と して 筋線維東内に

あ る．皮膚筋炎 で は筋内血管は内皮細胞の 増生 を 呈 し ，

フ ィ ブ リ ン 血栓や 毛細管の 閉塞 を き たすが ， 多発筋炎

で は こ うした こ と は み られ な い 3・5・　9）．皮膚筋炎で は壊

死線維，変性線維，再生線維が し ばしば筋内の 微小梗

塞の結果 と して 筋東内に群化し て み られ る が ， 多発筋

炎で は こ れ と は 対照的 に こ うし た 壊死 線維 ， 変性線維，

再生線維は筋内に散在性に ， また は 孤立性 に み られ ，

必ず し も炎症 の あ る 近傍 と は 限 らな い ．筋 束 の 辺縁 の

2 か ら 10層の 筋線維群の 萎縮 を特徴 とす る 筋線 維束

周囲性筋萎縮 （perifascicular　atrophy ）は炎症が な

くと も皮膚筋炎 と診断で き る特異的な所 見 で あ る． こ

うし た 筋線維束周囲性筋萎縮 は 小 児の 皮膚筋炎 の

90％ ， 成人 の 皮 膚筋炎 の 50％ に み られ る．Perifas−

cicular 　atrophy は多発筋炎や封入体筋炎で は み ら れ

な い ．皮膚筋炎 や 封 入 体筋炎 で は 炎症所見 が な くと も

診 断可能で あ る が ， 多発筋炎 で は ， 筋生検部位 が適切

で あ れ ば，ほ と ん ど の 場 合 endomysial 　 inflamma−

tionが み られ る．す で に 副 腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 が 投

与 され て い て も血清中の creatinine 　 kinase （CK ） が

高 い 活 動 性 の 多 発 筋 炎 で あ れ ば endomysial

infiammationは し ば し ば み られ る．

　封入体筋炎は組織学 的 に 特徴 づ け られ て お り，多発

筋炎 で み られ る endomysial 　 inflammation，　 rimmed

vacuoles 周 囲 に 分布す る好塩基性顆粒状封入体，好

酸性細胞質内封入体お よ び しばし ば群化 して み ら れ る

角化線維 （angulated 飾 er ）を特徴 とす る．電顕 で は

顆粒は膜層状構造 を呈 し て い る．細胞質内あ る い は筋

線維核内， 特 に rimmed 　vacuol 近傍の フ ィ ラ メ ン ト

状の封入 体 は封入 体筋炎の診断上特異的な所見で あ る．

　 Bohan と Peterの 1975年の 診 断基準で は筋生検所

見，近位筋の 脱力，筋電図異常 （筋原性変化），血 清

CK 高値を 同等の診断学的比重で み て お り ， 時に は筋

生検な しで 多発筋炎の診断を下す こ とが で き た ゆ ．そ

の 結果封入体筋炎が 見落 と さ れ ， 種々 の非炎症性 ミ オ

パ チーが多発筋炎 と診断さ れ て い た可能性が あ る．最

近 の 知 見を ま と め ， Dalakas は 新 し い 診断基 準 を提

表 1　炎 症性 ミオパ チー
の 鑑 別診 断

＊

多発筋 炎 皮膚 筋 炎 封入 体筋 炎
Criteria

Definite Probal）le Definite へ（ild　or　early 　 Definite

’
注 ：文献 11）よ り引 用．
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唱 し て お り ， 表 1 に そ れ を 示 し た Un ．最新 の デ ー
タ

を も と に し て お り ， 治療法 の 選択 の 上 か ら も実際的で ，

合理 的で あ る と思われ る．

3． 多発筋炎！皮膚筋炎の 治療

　 3．1 副腎皮質ス テ ロ イ ド薬

　副 腎皮質ス テ ロ イ ド薬の 有効性 に関し て は 明ら か な

controlled 　study が こ れ ま で に な さ れ て い な い が ， 初

期投与量 は prednisone　l　mg ／kg と さ れ て お り，多 く

の臨床家に よ り そ の 有効性が 指摘 さ れ て い る．pred −

nisone は CK レ ベ ル が 正 常化す る か ，ある程度低値

で 固定 した場合に減量 を開始し，漸減 し て い く．漸減

は prednisoneの 副作用が な け れ ば 5−10　mg ／4　weeks

が 望 まし い ．維持量 として は 25mg ／隔 日投与 に まで

持 っ て い く．prednisone は 朝 1 回 の 隔 日投与 が
， 副

作用 も少な く合理的で あ る
’2）．

　3．2 免疫抑制療法

　免疫抑制療法 は 1）副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 が 有効 で

あ っ て もそ の 副 作用 が 重篤 で 副 腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 の

代替 と し て 用 い ら れ る場合，2）高用量 の 副腎皮質 ス

テ ロ イ ド薬の減量 中に繰 り返 し再燃が起 こ る場合 ， 3）

充分量 の 副腎皮質ス テ ロ イ ド薬 を 2〜3 カ 月用 い て も

改善が み ら れな い 場合に考慮さ れ る．現在用 い られ て

い る 免 疫抑 制 剤 と し て は ア ザ チ オ プ リ ン （aza −

thiopurine ）， メ ト トレ キ セ ー
ト （methotrexate ），

サ イ ク ロ ス ポ リ ン （cyclosporine ）， ク ロ ラ ム ブ シ ル

（chlorambucil ）等が ある が，メ ト トレ キ セ ー ト を除

い て は
一

般 に 効果発 現 に 2〜3 ヵ 月以 上 を要す る こ と

が多 く，また血液抑制をは じめ と して ，悪性腫瘍 の 合

併率が 高 くな るな ど， 重篤 な合併症 を ともな い 易 く，

問題点 も多 く本邦 で は あ まり用 い ら れ て い な い 。

　3．3　免疫グ ロ ブ リン 大量静注療法

　最近，免疫 グ ロ ブ リン 大量静注療法 が 多発筋炎 ， 皮

膚筋炎で有効で あ っ た との オ ープ ン 試験が 報告 さ れ て

お り 13・14 ），Dalakas ら も二 重盲検試験 で 免疫グ ロ ブ リ

ン 大量静注療法の 皮膚筋炎 に お け る有用性を報告 し て

い る
15 ｝．免疫グ ロ ブ リ ン 大量静注療法は大量 に他人の

血液に頼 らざ る を得ず ， ア ナ フ ィ ラ キ シー等の 副作用

も生 じ る可能性 もあ り ， また 本邦で は な に よ り も非常

に高価 な治療法 で あ り， 用 い に くい ．

4． ア フ エ レ シ ス

　多発筋炎 （PM ）・皮膚筋炎 （DM ） は 原因不明の 骨

格筋の 炎症性疾患 で あ り ， そ の 治療法 と して は副腎皮

質 ス テ ロ イ ド薬 が 第
一

選択剤 とされ て い るが，副 腎皮

質ス テ ロ イ ド薬 に 抵抗性 で あ っ た り，治療中に 再燃す

る こ と が多 く，
お よそ 30％ に 後遺 症 を残 し， 20％は

数年に わ た り副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 の 投与を必要 とす

る
4・1°・16・17）．最近 ， 初期 に 充分量 の 副腎皮質 ス テ ロ イ

ド薬 を投与す る方 が 長期的予後 は よ い と さ れ て い る が
，

施設毎 に そ の 投与法 に 違 い が あ り， 現在に お い て も尚

治療法 が 確立 し た と は い い 難 い ．一方 ， PM ／DM に

お け る血漿交換療法 （PE ）の有効性 は Dau ら の 報告

に は じ ま り
1s−2°），本邦 で も報告 され て い る が

， しば

し ば感染症や敗血症等 の 重篤な副作用 が 指摘さ れ て い

る．ア フ ェ レ シ ス 単独 で は効果 はな い が，我 々 は， 副

腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 に 抵抗性 の PM ／DM に 従来の

PE に 比 べ 置換 液 を全 く必要 とせ ず ， 置換 液 に よ る感

染や過度 の 免疫グ ロ ブ リ ン の 除去 に よ る免疫不全状態

を呈 しな い 免疫 吸着療法 （IAPP） を併 用 し，そ の 有

用性 を検討 した ．

5． 対象および方法

　年 令 18 歳 か ら 82 歳，女 性 18 例，男 性 10例，計

28例の PM ／DM を検討 した．全例筋生検 を施行 し，

組織学的 に 炎症所 見を認 め た ．1977 年 か ら 1985 年 ま

で の 16例は従来通 りの 副 腎皮質 ス テ ロ イ ド薬投与 法

に よ り， 副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 1〜1．5mg ／kg を 2 週

間〜1 カ 月間投与 し，CK 値 が 低下 後 2週 間毎に 減 量

し た．1986 年 以降 の 12 例 は 下記 の ご と く新治療 プ ロ

トコ ー
ル で 治療 した．

　5．1 副腎皮質ス テ ロ イ ド薬 （プレ ドニ ゾ ロ ン ）

　1） 1mg ／kg

　2）反応 が良好 で CK 値が正常化 すれ ばプ レ ドニ ゾ

　　 ロ ン を 5mg ／4週 間 の割で 減量 す る．

　3） プ レ ドニ ゾロ ン 投与量が 30mg ／日に なれ ば以後

　　 2，5mg ／8 週間の割で 減量 して い く．

　5．2　上記 治療中に CK 値 が低下 しな い （上昇 また

　　　 は 平行）場合

　1）免疫吸着療法 （IAPP ）：吸 着カ ラ ム PH 　350 を

　　 用 い て （血漿処理 量 2L ／回）1〜2 回行う．

　2）1週 間後 CK 値 を測定 し，　 CK 値が 低下 し て い

　　 な け れ ば更に もう 1〜2 回 IAPP を行 う．

　3）更 に 1週 間後，CK 値が 低下 し て い な け れ ば更

　　 に もう 1〜2 回 IAPP を行 う．

　4）初期に よ く反 応 し，経過 中に CK 値が 低下 し な

　　 い 場合 （上昇す る場合 を含む） も同様 に免疫吸

　　 着療法を行 う．
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　即 ち，副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬を原則 と し て 1mg ／

kg を 2〜3 カ 月間 （原則 と し て 3 カ月）投与 し ， 以後

1 カ月短 に 10％ず つ 漸減 し た （初期量 長期投与法）．

こ の う ち副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬抵抗性 も し く は経過中

に 副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 の 反 応が 低下 し た PM 〆DM

に は 上 記 に 示 し た プ ロ ト コ ー ル で 免疫 吸 着療 法

（IAPP ） を間欠的 に 施 行 し た．即 ち，体 外 循 環 で 血

漿分離後 ， 免疫 吸着剤 イ ム ソ ーバ PH 　350 （旭 メ デ ィ

カ ル ）を用 い
， 1 回の 血漿処理量 を 2L と し， 1〜9 回

IAPP 療法 を 施行 した ． こ れ に は 進行性全身性硬化症

（PSS ） を伴 っ た DM 　1 例 ， 副 腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 ・

免疫抑制剤抵抗性 1）M1 例 ， 多発筋炎 5例 を含む．

6．結 果

　表 2 は従来 の 治療 法 に よる PM ／DM の 予 後 を追 跡

し た 結果 を示 し た もの で あ る ．PMIDM 　I6例中 4 例

（25％） が 日常生活動 作 を行 う上 で 支障 の ある後遺症

を 残 し，車 椅子 生 活 を 余儀 な く さ れ て い る．また 5 年

後 に 至 っ て も副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬を離脱 出来ず， 大

腿骨無腐性骨頭壊 死 等の 副作用 に 悩 ま さ れ，ま た他の

1例 は再燃を繰 り返 し，結果的に副腎皮質ス テ ロ イ ド

薬の 長期大 量投与 を余儀な くさ れ，そ の 結果粟粒結核

を誘発 し死亡 し た．さ ら に PM 　14例中 7例 に 副腎皮

質 ス テ ロ イ ド薬減量 中に 再燃が み られ て い る．寛解率

は 10／16 （62，5％） で あ り ， 完 全 寛 解 率 は 2／16

（12．5％）で あ っ た ．表 3 に新治療 プ ロ ト コ ール に よ

る成績を ま と め た．新治療プ ロ トコ ール 即ち 副腎皮質

ス テ ロ イ ド薬 lmg ／kg 長期投 与群で は ， 筋炎 の再燃

が 3／12 （25％） と従来の投与法 に 比 べ 少 な い 傾 向が

み ら れ た ．新治 療 プ ロ ト コ ール で は 全 例 （12／12，

100％） が 寛解以上 の 改善 を認 め ， さ ら に 完全寛 解率

は 9／12 （66，7％） と従来 の 治療 法 に 比 し， 明 らか に

優 っ て い た．再燃 の み られた筋炎 に対 し， 副腎皮質 ス

テ ロ イ ド薬 を増量す る こ と な く， IAPP 施行 に よ り改

善 が み られ た ．PM 　8 例中 5例 （患者 19
，

21
，

22
，

23
，

24）が IAPP の 適 応 とな っ た が ，そ の うち 3例 （患

者 19， 22， 24） は完 全寛 解 し， 残 り 2例 （患者 21，

23） も寛解し て お り良好 な結果 を得 た．DM で は 4 例

中 2 例 （患者 26，27） が IAPP の 適応 とな っ たが ， ユ

例 は 完全寛解 し，残 り 1 例も再燃 をみ た が 現在寛解中

で ある．IAPP を施行 し た 典型例 の 臨 床経過 を図 1 に

示 した ．IAPP 施行 直後，免疫 グ ロ ブ リ ン は施行直前

に比 し ， 全例 20〜30％減少 し ， 血 中免疫複合体 の 減

少 も 認 め ら れ た ．血 中 CK 値は 直後か ら滅少 し ， 全

例血 中 CK 値 の 減少に遅れ て 筋力の 改善 が み ら れ て

お り，副作用 は み ら れ な か っ た．

表 2　1985 年 まで の 従来 の 副 腎皮質 ス テ ロ イ ド薬投与 法 に よ る治療 プ ロ トコ ール に よ る治療

　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 プ レ ドニ ゾ ロ ン

患者！年齢
’

性別　罹 病期間　　　投与量 　　　CKm 。．、

　　　　 　　　　　　　　 （mg ／day）

合併症 ス テ ロ イ ド外治療　　再燃 　　 予後
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表 31985 年か らの ［APP を導入 した 新 し い 治療プ ロ トコ
ー

ル に よる治療

患 者 ！年齢 〆性 別

　　　 　 プ レ ドニ ゾロ ン

罹 病 期間 　 　 投 与量 　　 CKmax
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図 1

7．考 察

　 PM ／DM は広 く炎症 性筋 疾 患 に 含 まれ，び まん性

特発性筋炎 の 代表的疾患 で あ る ．PMIDM の 原 因 は

今尚不明 で あ り，PM ／DM の 概念 も病 因論的 に 定義

付け ら れ た も の で は な く症候学的に 定義 さ れ た も の で

あ る．現在で は，PM ／DM は病 因 の 異 な っ た複数 の

病態 を含む 疾患群 で あ る と い う考 え が 有力 に な っ て き

て い る．PMIDM で は 多様な 自己 抗体が み ら れ ， 未

梢血 中の活性化 リ ン パ 球の増加 ， リ ン パ 球 の筋組織抗

原に対す る感作の成立 ， 患者 リ ン パ 球の i71　 vitro で の

筋細胞に対す る細胞障害作用 が 認め られ て お り，そ の

発症機序 に 液性 お よ び細胞性免疫 の 両者 の 自己免疫機

序が深 く関与 し て い る と考え られ て い る．同種異種の

筋 組 織 抗 原 接 種 に よ り実 験 的 自 己 免 疫 性 筋 炎

（EAM ＞ が 作成 で き， さ らに 筋組 織抗原 感 作 動物 リ

ン パ 球 を正 常動物 に 移入 す る こ と に よ り細胞移入 に よ

る 受身型 EAM を作 成 で きる こ とか らも PM ／DM は

自己免疫学的機序 に よ り発症す る こ とが 推測 さ れ て い

る．こ う し た知 見 か ら PMIDM の 治療 と し て は副 腎

皮質 ス テ ロ イ ド薬 が 第
…

選択剤 と し て 用 い られ て い る

も の の ， 確立 し た 治療法 が な く難治性 で あ り，そ の 治

療 に は 困惑す る こ と が 少な く な い 2’
−23）．多 くの 施設

で の PM ／DM の 治療成績で も 15％か ら 25％が副腎皮

質 ス テ ロ イ ド薬 に 対す る反応 が 不良 で あ っ た り，また

は 重篤 な副作用 に 悩 ま さ れ て い る．副腎皮質 ス テ ロ イ
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ド薬 と免疫抑制剤 と の併用 が PM ／DM の
一

部の 症 例

で 有効 で あ る こ と もあ る が
， 免疫抑制剤は潜在的 な発

ガ ン 物質 で あ り， 長期使用 に より癌 を併発 した り， あ

る い は免疫抑制剤そ の もの に 重篤 な副作用 が あ る．血

液浄化療法 は こ れ まで 免疫抑制剤 と併用 して 使われ る

こ とが 多 く，
そ の 効果 に 関 し て は い ずれ の 作用 に よ る

もの か 不 明 で あ っ た 1・24・25）．患者 26 （OS）は 大 量 の

副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 と azathiopurine の 使用 に も か

か わ らず症状が増悪 し，IAPP 開始後著明 な改善が 得

られ て お り， IAPP が有効 で あ っ た と考 えられ る．今

回我々 は副腎皮質ス テ ロ イ ド薬 と血液浄化療法 との 併

用 に よ り PM ／DM の 治療 で 著 明 な改善 を得 た．我 々

は副腎皮質ス テ ロ イ ド薬 の 量 を変更せ ず，副腎皮質 ス

テ ロ イ ド薬 に対す る 反応が 不 良な場合 に IAPP を 行

っ て お り， 従 っ て こ こ で 得 ら れ た 改善 は IAPP に よ

る もの で あ る と考 え られ る．血液浄化療 法 と し て の

IAPP は 従来 の 血漿交換療 法 に 比 べ
， 置換液 を全 く必

要 とせ ず ， また免疫 グ ロ ブ リン を過度 に 除去 しな い た

め
， 感染の危険 が な い 等の利点を有 して い る

26 『28 ）．

　 Plasmapheresis（PP） の 作用機序 として は次 の よ

う に 考 え られ る ：1） PP に よ り急速 に 血 中 の 病因 に

関与す る特 異 的免疫 グ ロ プ リ ン が 除 去 さ れ る
29｝，2）

血中特異的抗体が 急速 に 除去 され る こ と に よ り疲 弊 し

て い た マ ク ロ フ ァ
ージ が 再活性化さ れ 抗体や 免疫複合

体が 処理 さ れ る s°・31）
， 3）血中か ら特異的抗体が 急速

に 減少す る為，feedbackが か か り特異的抗体産生細

胞の 分 裂増殖 を引き起 こ し，標的免疫担当細胞 が 免疫

抑制剤 に 感受性 と な る こ と に よ り免疫応答 が 抑制 さ れ

る 靴 4＞サ イ トカ イ ン の 動 態が 変化 し ， 細胞免疫 に

も 影響 を及 ぼ し，サ イ トカ イ ン 産生能 が 変化す る こ と

に よ り，免疫反応が抑制 さ れ る
33−35）． こ の よ う に PP

に は液性免疫及 び細胞性免疫 の 両者 に 影響 をお よぼ し ，

体外免疫調節効果を有し て い る こ とが 次第 に 明 らか と

な っ て き て お り， 今後 PM ／DM を は じ め と した多 く

の 自己免疫疾患で有用で ある こ と が期待さ れ て お り，

そ の 機序に つ い て も明 らか に され るで あろう．こ うし

た PP の 体外免疫調節効果か らみ た場合 ， 我 々 が 施行

した間欠的 IAPP 療法 は合理的 で あ る と考 え られ る．

8． 結 語

　初 期副 腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 1mg ／kg 長 期維持投与

法 は 従 来 の 副 腎 皮質 ス テ ロ イ ド薬 投 与 法 に 比 べ
，

PM ／DM 治 療 で 有 用 で あ り， さ ら に 副腎 皮質 ス テ ロ

イ ド薬 に 反応不良な PM ／DM に は IAPP が 有 用 で あ

っ た．IAPP は 血漿交換療法 に 比 べ
， ア ル ブ ミ ン 等の

置換液 を全 く必 要 と せ ず，置換液 に よ る感染が な く，

過度 の免疫 グ ロ ブ リン の 除去 に よる免疫不全状態 を呈

し な い な ど の 長所 を有 し て い る．IAPP は PM ／DM

に お ける副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 の 減量 を可能 に し，副

腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 と の 併用 に よ り， 著明 な改善 が み

ら れ，筋炎 の 再燃時 ，副腎皮質 ス テ ロ イ ド薬 の 増量 よ

りも IAPP を積極 的 に 試 み る べ き と考 え られ る．
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