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Summ α ry 　Evaluati 〕n　of 　the　effect 　of 　therapy 　f〔．匚r　il1Hamrnatory　m ｝（）pathies　s｝Lould 　be　perf‘）rtned

under 　l
・
eliable 　clinica1 ；llld　la｝〕oratory 　cL

−itella，　 The　majQ 蹟 ｝ of　cas （〜 〜〜it1ユ in日amnlatory 　my っpath ．
ieg．　fall　 lnt ， three 　 lllajor 　diagnostic　categories ： po ］》myositis ，　dernlatoliiFos且tis　〔，r　inclusi川 　bo⊂lv
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should 　pay　attel 、tDn　to　this　categ 〔，r『　（エf　illfia且nnlat （，r｝

・disorder　becau　e　inc］usiom 　bod 、　MNos 且ti、　 i．
r ピ sistant 　t〔，　standard 　therapies　for　h1Hanmlat

．
）1！S　lnyol γ lthies ．　 Aphere．ls　u．hed 　t⇔ be　a　good 　s（cond −

1ine　n
・
eatlne 　lt　ulユtil　the　c〔〕ntrolled 　doul）le．blilld　study 　rとiilecl　to　show 　the 　therapeutic　cffects 　〔，f

plasnnapheresis（｝r 】eukapheresi 　 NQw 　aphereRis 　sh 〔冫uld 　be　cQnsidered 　as 　al／ alternal 　ive　trc．Lt且11Lnt
for　cases 　that　are 〔li「ficult　to　treat　using 　standard 　thcrapies ．
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1． は じ め に

　炎症性筋疾患の 多 くは忙 昶の 副 円 皮質 ホ ル モ ン あ る

し は 免疫抑制剤 を川 い た治瘴 こ反応性力 よ い が ，治療

に 抵抗 す 7 ．・
群 の あ る こ と は従裏よ り知 られ て し た．

治療抵抗性 の 炎症性筋疾剋、に つ い て従来よ り様 々 な 試

み が な さ れ て お り，免疫抑制剤 ・ア フ ェ レ シ ス ・免疫

グ ロ ブ リン 大 冠投与な どが あ げ ） れ る．従未 の 検討 に

お い て は ）断皋準の標準化 ・正 碓な 比較対照試験 ・効

果判定基準 の 標準化 な ど の 点 に お い て 十分 で な い と い

う批 判 が 続 い て い た．199〔｝年代以降 一 の よ う オ’批判

に 対し治療 の 効果判定 に つ い て 見直 し力 彷 わ れ ， と く

に ス テ ロ イ ］
’
抵抗性 の 筋炎 に 対す る溜 争判定 か 進 め り

れ て き た
1・2 ｝．こ の 稿で は こ の よ う な 治瘠 こ 関す る知

見 卍辻 べ ／　 方 ， 炎1止 凵筋疾串 の 治椿 こ つ い て
．ija9　91

る 栃 創 是非必 要な概念 辷 し て 封 入体筋」：に つ い て 紹

介し た い ．到 人体筋炎は骨格筋疾患 の 珍断に省熟 し た

もの に は既 に 常識的 な 事項 で あ る が
， 内 科 般 の 共通

。志義に 1 っ て い な い と思わ れ る．封 入イイ筋 炎は 決 して

稀 な病 態 で は な い だ け に そ の 疹断 に つ し ご正 し し 認識

が 必要 で あ り，炎lt性筋疾 恵 の 治撩 平価を行 っ に は 診

202

断 の 標準 化 の 必 要性を ま ず強調 した い ．

2．炎症 性筋疾患 の 分類と封入 体筋 炎 の 概念

　炎症 性 肋 疾 害は 表 1 に 示 す よ う に 各種 の ！ 患 か 　 ∫

っ て い る．感染に 疋＿因 す る もの と自己免痕性あ る い は

牛∫発性 と され る も の 1 分 け 丿 れ る．感 染性筋痴 、｛1こ つ

い て は個 々 の 病原体 に 対す る 1凵 癢が 主体 で あ り ，
こ の

摘 で は ふ れ な い ．ま た稀な 炎症性筋疾 志 に つ い て ’ 自

く こ と と す る．主要 な炎症性筋疾患 と し て 従外は 皮膚

筋炎 と多発筋炎をあげて 論 じる t−．とが 多か っ た．近 ギ

は 弟 ．の 炎症性筋疾患で あ る封入体 筋 《が 注 目 され ，

毛要 t 炎1ト性筋疾患 とい ）場合 に は こ の 三 種如 の 疾患

を あ げる よ うに な っ て い 　．討入 木筋炎 は その 概 毛、’e−’

琿解すれ ば 決 して 稀 な疾患 で な い 一 と力 理解 され る．

　封入 体筋 炎 （inclusion ｝〕od ：
・
1コ1yos ［tis： IBM ） の

概念 は 197工年 Yunis，　Samada らが 細胞浸 1［，は オ’い

が 核 内及 び細 胞 負 内 に 15〜18．nm の 1二ubulc 〕filamen−

tous　structure を ロ忍め る1笏タ｛∫蕋Lを parEul／yxovil
’
ls．と

の 関係 を 強調 し て 封 入 体 Hノ 炎 と 呼 ん だ こ と に ク」 9 る
1

．

197（〕年代力 3欧 米諸 岡 で は こ しは 丿な 構造物 ん
1，もめ

る 筋疾患 の 総称 と し て 受 け 入 れ ら れ て き た が 　par ・
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amyx 叭
・illuSとo）関係 は ま もな く否定 され た．我 fo・’：［玉 「

に お い て は 炎症細胞浸潤を欠 くが そ の 他 の 特徴点 は 共

通 す る 類 似 の 筋所 見を示す rimmed ．vaCtLoles を 伴 う

三鑒で立丿年
1
」ミ オ

．
ノK−／・・一

　（〔11stal　I1ユyopathy 　、vith 　 riinnned

表 1　炎症性 筋疾 患 の 分類

A ．illfecth・c　h ｝nll

　 V ［ral

　 　Bac．terial
　 Funga ］

　 1⊃r〔〕t〔｝z〔｝きtl

　 　I　Iし’］11／itlt11「c

B．AutDi冂 1n1UI ］c 〔，ビ idioPathic

　 GcD しTalizccl

　 王
⊃
〔〕kl11、・ositis

　 ［）enna ［〔，n1丶 ositis

　 illc1Usi〔月 1　bodk・111VC ）sitiS
’

　 E⊂，sin （，philic　m ｝［レsitis

　 （｝1
．
an 凵11〕… 1：・lt⇔ uS 　 lny 〔〕sitill

’

　 ド〔，cal 　f（，「冂／

　 （．）1．1⊃it？1「　11／ト
F
〔　）sitis

　 ．X・lolTcm］Chc ］11 、〔，sitis
　 L〔♪cahzed 　nod し1【dr　111、‘）sltis

　 tt丶119iOPathiC 　111y⊂，sitis

　 F〔，cal 　 eesiimphilic 　Iny 〔’sitis

　 ITif！tunlnatc〕］’｝「pSeUd （ptUl1X ，r
’

　 王
，
1
．
［〕hfe「：kti丶 e　正L1｝（）siLis

vaCuoles ： DMRV ） が 注 目 され て い た
51，封 入体筋 炎

の 概念 も家族性封入体 筋炎 と い う 旧語 が 用 い ら れ る な

ど 炎症性疾患で あ る の か遺伝性疾患で あ る の か 区別さ

れ な い 曖昧 な概念で あ っ た．そ の た め に 我が 国 で は

DMRV と 1BM と の
．
鑑i別 が な さ れ て い な い と す る批

判が あ り ， 封入 体筋炎の 概念は そ の ま まで は受 け 入 れ

が た い もの で あ っ た．199D 年代 に な り遺 伝性筋疾 患

に お い て も同様 の 封入体様構造 を持 つ こ とが 欧米 に お

い て も周知 さ れ，封入体筋炎の 疾患概念の 再検討 が 行

われ た ．組織所見 で 炎症糸田胞浸潤 の 有無を 重視 し て遺
．

伝性筋疾 患 と の 鑑別が厳格 に な り ， 封入 体筋炎 の 炎症

性筋疾 患 と し て の 疾患概念 も明催 に な っ て き た
4）．ま

た 本症 の 診 断法 も進歩 し た こ と に よ り，我 が 国 に お い

て も封入体筋 炎 と診 断される症例 が まれ な ら ず存在す

る こ とが知 られ て き た．封入体筋炎 は従来の 治療法 に

は抵抗性で あ り ， 慢性 に 経過 す る 治療抵抗性炎症性筋

疾患 の 中に は相当数 の 封 入 体筋 炎が 含 まれ て い る と考

え ら れ る．

　封入体筋 炎の 臨床的 な特徴 を あ げ る と

　 1． 比較的高齡者 に 多い ．

　 2、 緩徐 な 進行 を 呈 す る．

表 2 主 要 な炎症 性筋 疾患の 三 疾 患の 臨床 症状 と筋 病理所 見の 対比

皮 膚筋 炎

小 児 ・10・−E“〕歳

女性 が 多 い

あ り

近位 筋優 f、1・、
対 称性

多い

あ り

あ り〔若 年・1「］〕

1界

（1E 常ぴ）50 ↑音ま
．
ご〕

多発筋 炎

好 発年齢

皮 膚病 変

筋 力 1氏 ド

筋痛

，芝　Ic了「灰fF二
1ギぼ夕匕

・
「生rrlL管弓餐

1［IL沽 CK 「711

帥 隴

　 　悪 性腫 瘍

　 　IIIV感 染

飛理 所 見

　筋線 維壊 死

　微小 梗塞

　聯 ［亅畑 1管 減少

　線糸紅東周 辺 湊縮

　i，lh 開厂
「 糸「朋包三li1

　補体 沈着 〔C5b ．9）
　 1
．il／Ulled 　、

・
aC しK工les

　 Tubuk ，fi！aln ヒ
」nto しls

　illclt1Si〔ト1／S

　，3．とtl11｝　1〔）i〔i　〜完着

　 ノ リ オ ン ：蛋自沈着

少 な い

あ り 〔成 人型）

まれ

孤 ご・二性 ・群集壊タヒ

あ り

あ り

あ り

cD　 11
あ り

圭れ

な し

な し

な し

4｛ト 6｛1歳
女 性 が 多い

な し

近 位筋優 位

対称
’1’，［．

あ り

な し

な し

ヒ昇

〔　1』：
；・R・び）　5t｝　f音　ま　

ゴ
（
．

又 は IE常 範囲 内）

り
　

丿
　

丿

あ

麦

妄

孤立 性 壊死

な し

な し

な し

CD 　8十

な し

まれ．
な し

し

し

な

な

封 入 体筋 炎

5〔〕〜7u歳

男
’1’，［が 多い

な し

近 位 ・速 位 筋同桿 度

非対称件

あ り

な し

な し

上 昇

（正 常 C〕 IOf音ま で

叉は 止常 範囲 内〉

まれ

な し

まれ

弧立性壊死

な し

な し

な し

CD6 一

な し

あ り

あ り

丿

）

方

誰
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　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 表 3 封入 体筋 炎の 診断基 準

1　 卜 孟
∫
只目

　 丶 臨1不1止 状

　 1、6 ヶ J
．
」以上 の 臨 休 ＋ 遭

　 L）＿　　）篭丿　ト　ll　睡帝　@：　11〔）　　曳vx@

I 　3．1 万
勹
低 ド F‡ト ド肢の 1 巳f 肋’廴 ． 遠 位 筋の 両 畜 に 認 め

ニ ヒ 　 　 　iりにLY ，ト の［百
目）

↓♪ 亠 膕くと ロ1J 目」コ ど 囗 ぶ

る 二 と 　　（ a ） f ’ 指屈筋の
肋

丿 低 1・ 　　 （ b ） 毛 関節 に お
い

て仲筋よ り ． rll肋 の肋 ノ 丿 低 下 7
／

得

で よ る’ t 　　 ｛ d人眠 四 貞筋のμ 」 力低 下 〔徒

肋 力 検 1 ［）

B 検査け「 目， 　　1 ． 血拝イCK

正 常の12 借
以
卜

　 2 ．筋〆1．検 　　〔a 〕jkJ，死陸筋IT 「 tf こitt　／ ナoP核｛ ・ ru 胞が
恃改 白

な ； ∫剥牛
肋 r戸廴 　　G ）

廿 丿 1を折川ノJ 線 綿 　
　

〔

l 欠び　 　冫广かに t1 　 　　　 （i ） 細
胞
内 アミ ロ で ド沈着 〔 ア ミ ロ ・r ドの 存

看
を除外 す vこは蛍

光を用 い ．こ同

乏 ， ， ？ k．sること：． 　　　　 ！ii ）15〜18　nll1 しubulc 〕 filanlent

が rL顕に て榔宏 x れ るこ と 　 li ． 筋一 図 所 見は
艮
井
「
1筋携患 に合t す／こと（ 一 ； 一 　f 「

わ・卜揀rh プ〆性の 筋巨［牛）・斤 見 ）：lt，1 儿 時 lll 亅レ 珪い lj動「
覘 f は しLt 　 ．　 t 。、、 め

ノ
れ
，
　 f 入

体
筋 二 ） 診

を 除外． 婁一
7

ﾌ ． L な い． 　C．嚇 ［，巾 稀 には孤発性のレ ・ ｛イ筋乏力§ 才系 内
1
−、 1 ，♂め耐 ・

る
．
一 ． 賜 今 遺倒 ’ ti）ワ、俸笛 1 止 L ，は 釦 丁斤H 欠

・． ・，f 理tる．本矧耽； 牛
の
け 人桝触J楚力

：
弓寿 κ 1 列こしア ごIr忍ム｝ 5J　！等には筋 ’12 朽 JJrL 亠に才｝L 　」空屮包を有ナるq万覇「什

・
1粗胞 「勾（IVJI 泉iil 内： 1 ’1

ロ　で
　 ，誠．目・15〜 18mllLul 川 lf ，filaments の存｛ 1 の ほ力 　 矢

ｺ 「 牛11 見 の，
己域 が必些　ある． 　 Di 旭 伴む 冦 、 土 へ 1 イ」｝ 1炎は免長の関 係 する 炳近 晝 、くめ様 灯な；k， 1，、 t 介 併しう

メ．
し〆 カ　 ）て ド， ，己 っ t） 断基 潛，：

・ M す aU
　 二J 　 k っ 一 自 伴 ［

e，t か 存 右1 てu 問 匙と

たらない． 1亅 ．封

体肋 炎の 参 断 塁 lf 　
A
．同 入材 肋 楚 確 実 例

LV ドの 筋 牛 検 のJl りを ．ダ へ ご 満たす庁 例：

虻 F 核球
に

L ／非 壌

f 圻￥ 維 への糸田胞汗ll空口を 有 ’ ／ 舫線維 繝 胞 内〔vJ15
　1 ｛』「 人］）アuo イト沈菅 あ るいは 15 〜1

1m 　tubu1 〔 ｝ f
amci］ 8の存 了 「 　 B．」ノ体筋 炎 買 い例 筋丿

I
！肋　 ミ

肛
「1rl猷中 彬 L丞 、 こ k ／非 壊 死筋 ｛ i ．IU　x ’）糸1 朋己浸

潤） の 与を 示し 他の 筋 生検ひ ｝ ∫

k 广 t ・ 1 猷 ． ．齟　が い」　 「に 」人体IU 灰鮭い 例の 今 断 tP項目uXk床敏候 〔1 ． A
、
1 ， 2 ，1 ） と 検査所見 （1 ． B　 l

，
3
〕

ぐ
蒲
广 押

r あ7 ．1 ．⊂ ま／ ［析 の1」外亅 H 目 一 いンノ 』い．

@3 ． ｛a

は初期 は比 1 交 的 軽度で あ る が 徐 々 に 進行 し 　て

く ． 　 4 　 筋力 低 下 は

位筋のみ な・ず，初期から遠 位 筋 　 も 恠 忍 す るこ とが 多 L ．

　5．　rfil ！H　CK 上 昇は認 め ・ れ るが 不＋ 度

軽い． 　

D 　他 の 自 己 免 疫 性疾恵 の 合 併 はあ る 力 頻度は比皎

@ 的 少 ない
．

よ ビがあ げ られ

．したが って鏃別
に

は 遺伝仕筋疾患 ∫ ビ の筋友’凶 疾 愚

含ま れ

． 　 本症 の今断は筋P 検 pJI 　£ に よ
ってい る．

生 検の特 徴点

　 亙．　 炎 症細胞 浸澗を認めるが多 発筋 炎 ・ 反膚筋 炎よ 　

少数 であ る．

2 ．rimmed 　vaCuoles を 認 める筋線維

多 く 認 め 　る（

1A ）

　 3 ． 核 は明 るく膨
潤
し， 細 胞内 アミロ イド沈着を認

　める （ 図 IB

． 204 　
4

．核内 あ る いは細咆’貞内に好竣ILの封入体様構L 　 物を認める ．

　5 ．電 顕 上は15 〜

8nm　tul 〕 ult ）
tilarnentoug

．　inclu ・ 　siOn を

める． 　 6 ． 　免

組 織 化 学 ． ］ 一
一，3alllyloi

（L 　 tau ，　 pr

im な ど を 　 筋 線維内に認め る ． など があげら

’1 ・ fi ） ， 筋組 織 所屯のうら細 胞浸淮は 多 発
筋 炎と区

しが た く 細 胞
内
槙 造物 はDMRV と 区 Jl し が た

． この両者 の組織学的 特徴 を ｝t　 ）も のtstJk 体筋炎

し て・ つの 巧 戯 概 念 と し てま と め た もωで あ る ．

F こ

k ｝ 歳以 H で発 」 ，［し た疋症 性 肋疾
患
の杓30 ％ 近 く

本 症 であ ると考え   れ ，決 し て希 な 疾 患て
は な い ．

　表2 ，3 に 他 の炎 症妖巨、と の 対 1 ．匕 ・ 穆断 基準

つ い てま とめ た ． 典 型例 の診断は容易 であ i ） ， 経

を積 め ば 慢 性 多 発筋 炎との鑑別力問匙にな る 場含は少なく

る
．
穆断 困 難 な 場 合 の φく は筋生検 部 位 の 問題てあ る ． 日



Japanese Society for Apheresis

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Sooiety 　for 　Apheresis

壌蹴
　　　　　囲 毳 飄論糖競讐驚褸総鴇鷺

　綴 　囀 鱗 難 織灘 悪 聽 幾 畿 ガ　　　　　　　　　　　 騰

鸞 蓄1慧鬟 齢 鵯 ・ 鸛 1轡 嬲 ・ ・ 鸞 輪 藤 騰
・

羅 鞠 鞍 礦
1
瞬 舞 難 鏤 戀 曝 無 、

、 ．　　　　　　
Pt
　

轡 辮

1韈難1翻1講勢囎1
◇

図
轟

蕪馨1灘鬢ll嚇1
・

触 撒 鶸覊1蝶幾轡

　 　 　 　 　 　 図 1　封 入 体 筋 炎の 筋生 検所 見

A ．封 入 俳筋 炎に 認 め られ る rilnllled 、 dCuoles を もつ 1而線 椎．
B ．封入 付

．
筋 炎に 認 の

’丿れ る c 〔〕ng 〔｝
．red 陽性 物質 ）柵彫ゴ内 vr 積．

（A ）

（B ＞

多発 筋 炎 と比較 し て も同
一
筋 内 に お い て す ら 炎症 の 程

度 ・病 ．変の 強 さ に 差 が あ り，筋牛検 の 部位 に は注意を

要 す る．生検対象筋 の 骨格筋 MRI を 行 う な ど 炎症 の

強 い 部付 を同定 し て 行 う と
．
診断率は向一Lす る．

　本疾患 の 臨床的．亜 要性 の
一

つ と して ス テ ロ イ ドな ど

の 治療 に対す る抵抗性で あ る．封入体筋 炎 は 炎症所見

が 認 め られ る よ う に ，
ス テ ロ イ ドや 免疫抑制剤 に 反応

す る部分 が あ る と 考 え ら れ る．しか しス テ ロ イ ドな ど

と 投与 し た 後 で も筋線維 自休 の 構造 変化 に は 治療前後

に 差 は な く， i
’inmmed　 vacu 〔）lesや ア ミ ロ イ ド沈着に

は差 が な か っ た と され て い る．な ぜ 本疾患 が 治療抵抗

性 で あ る か 埋解す る た め に は こ の よ う な特異 な筋変性

機転 の 解明 が 必要 で あ る．

3．炎症性筋疾患の 標準的治療

　炎疔性筋疾 患 の 治療 の 第
．一

送．択薬 は ス テ ロ イ ドで あ

る．厳密な対照試験 に よ る ス テ ロ イ ド投 与法 の 標準化

は な さ れ て い な い が ，標準的 な投与量 と考え ら れ る 方

法 を 述 べ る．多 くの 場 合
一・H 投 与．黽：は体重 あ た り 1

mg ま で を初期投 与毫：と し て 4〜6週 間投与 し た 後 ，

血 清 CK レ ベ ル の 了F常化 に伴 い 減 ：量 を開 始 す る．
．
初

期 量投与期間 は 2〜3 ウ
．
月 が よ い と す る 考 え もあ る が，

目本 ア ブ ・
．．レ シ ス 学 会雑誌 18巻 2 号 〔1999 ） 205
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副作用を 考える と 4〜6辺 門 が 無難 で あ る．筋 力 の 回

復 は 血 沽 CK レ ベ ル の 正 常 化 よ り遅 れ る の が普通 で

あ る が ，減 圭：開始に は支障が な い ．2週問 で 10％減量

’
） る方針で ， 8 な い し 9週で

一
『投与量 25〜35mg ま

で 減 義す る．仞期投与
．
畢：に 反応 力 忠 い Ji合 に は 50／

埠  釘る カ ス テ ロ イ ド ・パ ル ス 療法 を行 ）． ス テ ロ イ

ドは 一
年 以 ヒ肋 炎症状 が 消失した後 中止 す る． ス テ ロ

イ ド と免疫抑制剤 と の 併用を当初 よ り有 ） と初期 の 治

ti〜 力果 に 差は t ’く と も長期 の 機能予後は い L と 9一る 報

告 IJ あ る が併用 は
一

般的で は な い
i
’／
．

　 ス テ ロ イ ド反応性 の 悪 い 筋 炎の割合は 皮庸筋炎 ・多

発筋 炎の 20〜30％ と い うの が通説 で あ る． L 。己の ‡1
入体筋 炎の 卦 合 は 仞期重投与時

．
に は君 T 反応 す る 場合

もあ る が，そ の 場 合 で も減 量 と と もに す ぐ筋力 が 再 度

低
．
ドす る．第二 の 治療法 に は通常免疫抑制剤を用 い る

が ， 免疫 グ L グ リ ン 大量投与 との比轍弐険は tsされ て

い な い ．通
’
、菅用 い ♪ れ る の は meth （，treXate ・aZath ．

ioipri1〕e で あ る．どち ） をまず投与 す る か は優 ガは つ

い て お
’
・ す，副作用 に つ い て 検討 し症例 ご と に 決定 す

る． 9
、 の 垢合は 治療施設 ご と に 経験 の 多し 薬 剤 で 行

一
っ て い る．Methotrexate は ユU　l　I．　b ．5m9 程度 投 ．与

され ／ こ と力 多い ．Azathi（，prine は
一

口 量 2〜3　mg1

1g の 場 爵 が 多 い ．こ の 2 剤が効果 力 不 十分 な 蛎 合は

丁記 の 免疫 グ ロ ブ リン 大量捧 法が推量 され て い る．他

の 免 疫 抑 制 剤 た と え は cyck ，spori11 、　 cyclophos ・

phami 〔］e ．　ch ］orarnl 〕ucH な ど カ Pd式み ら ZLて い るが，免

疫 グ ロ ブ リ ン 大 吊丼 法 が 無効て あ っ た 症 例 を対 象 と し

て い ノ ．こ れ bの鮎．選 択の 免疫抑制剤に っ い て は十

分な対 照試験 は 行 わ れ て お ） ず ， azathioPrille と の

優 劣 に つ い て も必 ず し も 粕 論 は で て い ∫ い ．

C｝closporin は 3〜5m 熱 kg 〆日以 ドの 投与量 と し 早亅 14

性 と 7i’慮 し て ［虹吃 度を測定 し投 与しノこ場合 力 な り の

反 応 性が あ る と さ れ て い る．CyclophoSphamide は

経 L．J投与 で は
一

口 Lt　mg ，i
’kg あ る い は静脈内投与 で 1

な い し 4 週 に
一

度 パ ル ス 療法 と し て 50U　nng を投与す

る 方法 が あ る．

　窮
・
辻択の 免疫抑制剤 が無効 で あ っ た場 合 に 有効性

が 牲 立 し て い る の は 免疫 グ ロ ブ リ ン 大 量 投 与

（IVIg ） で あ る．初期 の 根告は対照試険 と な っ て い な

か っ たが 1／1｝，DalakaS らは 免疫 グ ロ ブ リ ン 大 扇労 去に

よ り対照 に 比較 して 明 ら か に 良好 t 結 果をf寸 だ ，対

象症例 は ス テ ロ イ ドあ る い は免疫抑制剤 の 功果 が 十分

で な し 症例で ，
ス テ ロ イ ドあ る い は弼気抑制 剤を使 il！

継続 した 上 で 兔疫 グ ロ ブ リ ン 人量投与を行 っ た もの で

206

あ る．使用法は体甲 あ た り
一・L」量 0 ．4g ！kg を 5 ［唯1】

投 与し ， そ の 後毎月 3R 閙投与を反復 し 3・〜6 ヶ 1反

応を見な が 　継続 す る もの で あ る．副作川 が 免り 川 制

剤 な どと比較 して も．軽度 で あ り ， 皮肩筋炎 に お い て は

筋症状 の み な ら ず 皮膚孑け状 も敵等 し て い る．免疫 イ．n

状態 の 患者、＿も使 用可能 で あ る こ とノ ビの 利息 ガ ゆ く，

効 果の 点 か ら は ス テ ロ イ ドあ る い は 免疫抑制 剤 に ［1［敵

す る と考え り れ る．免疫グ 卩 7 丿ン は高価 で あ り，尿

険等 の 費 用而 で の 問題 力 纏 っ て い る．

　以上 の 治播 で 反応 が なL 易台に放射紵照射　ダ f全

身照射あ る い は リ ン パ 頂勧 比射 も有効 よ 搦 含が あ る と

い わ れ て い る．

　以 上 を ま と め て標摩的 よ治療 法 を ま と め て み る と

1） ス テ ロ イ ド療 法 ， 2）第
一一

辿 択 の 免 疫 抑 fliiJ剤

（lneth （）t「cxate °azathioiprinc 　a）し1
『9”オL 力丶），　3）　彡皀

疫 グ ロ ブ リン 大量 投与 ， 4）第 二 辺 択の 免疫批制 剤

（cyclosl 〕orill ，　cyclophosphanii （lc，　chloranlbuci ！な

ど）の順 に ス テ ッ プ を桓 ん で 彳コ 丿 こ とが 推 L1剄 1．て い

る．

4． 難治性例で の治療の試．み と ア フ ェ レ シ ス

　炎症 性 肋 疾 患 に ア ブ ．z レ シ ス が 導入 さ れ た の は

1980年代 初 め の こ と L あ る．．当肝 の 対照 を ポ か な い

臨床根告に お い て特 に ス テ ロ イ ド抵抗性 の 肩例 に S い

て免1殳抑制剤 との 併用 が 効 果が 上 が る として報告さ れ

て い た
8・F］）．しか し ， 1992年 MMer 丿 が ス テ ロ イ ドあ

る い は 免疫抑制剤 と の 併用症例に お い て 二 重 肖杉 弋1ゆ

を 行 っ た と こ ろ 対照群 と有意
．
な差 が 。まめ ・れ な か っ

た 1°）．方法 は 39 例 の ス テ ロ イ ド抵抗性の 多発筋炎
・

皮膚筋炎患 言を ラ ン ダム 化 して 血漿交換群 ，リ ン ノ 球

除去群 ，
シ t’ム ・ア フ ェ レ シ ス 群 の

＝三IT羊に ルけ
’
c
一

ヶ

月問、こ 12 回治療を行 い 筋力 ・口常ノIti「−k能 を検討 し

た．1〔1［清 CI（値 の 低下 や 1i1［中 丿 ン パ 奴 fl肖σ）減 ♪ に も

閼わ ら ず筋力及 し穫能而 で は 全 く対 照 と差 が な く，合

併症が 目
．」
P 結 果 で あ っ た．その 後 も．Dau 广 は免疫

抑制剤 とア フ ェ レ シ ス の 併用両方 の 有効性 を 主張 して

い る が
H ・12・i1 〕

，

一
般的 に は ア フ ェ レ シ ス は樺 蚕 自Jな〜台

療 法 と は 考 え られ 渚 くな 一1 て お り，あ く ま で づ 迫常 の

治療法 が 無効 で あ っ た 易 合に 」r式み ら れ る手段 と し て 残

さ れ て い る
L・？・1．免疫抑 制剤 と 併 用 し た 場 合 に 皮 1・， 筋

炎、こお い て 佃 目な 症例 が ある との 指摘 もthる が
）

，免

疫 グロ ブ リ ン 大 魁 拾法 も L の よ う な 艮 合 に 有用 で あ ろ

こ とが 多 く／ は り
．・

般 的で は オ い ．

　先 に 述 べ た 封入体筋炎 は ス テ ロ イ ドあ る L・は 免疫抑

Ir本 ア ノ　 レ シ 、学 会雑 冂凵　kg巻 〕 号 （1999）
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制 ：剤 に 対 して 反応 せ ず
．
卜分 な汁療 ．効果 を ヒげ る こ とが

で き な い 疾患 で あ る が，不十分な が ら も何 ら か の 効果

を期待 し て ス v
”

ロ イ ドあ る い は免疫抑制剤 を試 み ら れ

る こ と が 多い ． ス テ ロ ．イ ドで 40％，免疫 抑 制 剤 で

m ％程度の 症例で ， 自覚的 に は若干 の改善あ る い は進

行 の 抑制 が み られ た と い う が ， 明 ら か な 機 能 回 復 ま で

は 至 らな い 場 合が 多い ．ま た長期予後 は無 治療 と有意

な 差 が な い と さ れ て い る ．免疫 グ ロ ブ リ ン 大量投与 も

他 の 疾 患 に 比較 し て 反応 は 悪 く，　 部 の 症例 で は 明 ら

か な 改 善 が み られ た に
．もか か わ らず ，．

：全体 と して 効果

は弱 く有意な成績 1ま得 凝
．
して い な い ．ア フ ェ レ

．
シ．ス を

対照試験で行 っ た報告は な い が通常で は無．効で あ る．

し か し Dalakas り もア フ ェ レ シ ．ス を行 っ た 9例 中 1

f列に つ い て は ア フ ェ レ シ ス に 反応 して 機能改善 に 至 っ

た 症例 を 報告 し て お り，一．．．一
部 の 症例 で 1．よ有効例もあ る．

找 々 も 単．ク ロ ーン 「lll高 ガ ン マ グ ロ ブ リ ン ［fiL症 を伴 っ た

封入体筋 炎症例で有効 で あ っ た 症例を経．験 し
．
て い る．

高ガ ン マ グ ロ ブ リ ン ［llL症 を伴 っ た 炎症性筋炎の報告例

で は 多発筋 炎 と の 症例 で の ア フ ェ レ シ ス が 有効 で あ っ

た例 が あ る
1」，．ア ブ ．・レ シ ．ス は全体 として 有効性 は他

の 治療法 に 比 較 し て 少な い が ，他の 治療法 に 抵抗す る

難治例 に 対 し て は II式み る仙」値 が残 さ れ て い る と考え る，

5． ま と　 め

　 治療抵 抗性 の 麹 産｛性筋疾患 で あ る封入体筋 炎 の 概念

を紹 介 しつ つ 炎症性筋疾 1よ1の 治療 に つ い て 概説 した．

炎症性筋疾1よ1の 治療 に お い て 導．入初期 に 認め られ た ア

ツ ェ レ シ ス の 効果 が併川 さ れ て い た免疫抑制剤 の 効果

に よ る と さ れ ， ア フ ェ レ ン ス の 治 療 法 と して の 位置づ

け は 大 き く後退 した．特に ア フ ェ レ シ ス よ り も免疫グ

ロ ブ リ ン 大 ・iヒ撩法 に お い て そ の 有効性 が 確立 さ れ て い

る．しか し 炎症性筋疾患 の 中 に は標 準的治療法 に 抵抗

性 の
一

群 が あ る．そ の 　部 に は ア フ ェ レ シ ス に 対 し て

反応す る症例が存在す る と考え られ ， ど の よ う な症例

が ア フ ェ レ シ ス に 反 応 す る の か慎 重 な検討 が 必 要 で あ

る．
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