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Summarg 　A 　 41−year −old 　 male 　who 　 had 　been 　suffering 　from　 dyspnea　 on 　 exertion ，　 cough 　and

weight 　 loss　 for　 three　 morlths 　 visited 　 our 　 hospital．　 He 　 was 　 diagnosed　 as 　 having　 interstitial
pneumonia （IP）according 　to　the　findings　of 　chest 　X −ray 　and 　high　resolution 　computed 　tomography
（HRCT ）．　 Administratiorl　of　steroids ，　including　pulse　therapy，　as　well 　as　immunosuppressarlt　was
initiated，　but　IP　cQuld 　not 　be　controlled 　and 　multiple 　 arthralgia 　in　his　hand　with 　Gottron’

s　sign

appeared ．　 At 　that　time，　the　diagnosis　of 　amyopathic 　dermatomyositis （ADM ） was 　given．　 The

conventional 　therapy 　was 　continued 　for　5　years　 without 　 improvement　 of　IP　 or 　ADM ．　 Double
filtration　plasmapheresis （DFPP ） was 　then　initiated．　 KL −6　decreased　but　IP　did　 not 　inlprove．
Finally，　leukocytapheresis（LCAP ）was 　introduced，　 LCAP 　was 　performed 　once 　a　week 　for　3　years．
Steroid　and 　immunosuppressant　therapy　was 　also　continued ．　 Chest　X −ray 　and 　HRCT 　findings　did
not 　change ，　but　Ga 　scintigram 　was 　norma ！and 　respiratory 　function　improved．　 Moreover，　dyspnea ，
cough ，　weight 　 loss　 and 　 arthralgia 　disappeared．　 Froln　these　 resu 工ts，　 we 　 considered 　that　 LCAP
therapy　may 　have　an 　effect 　to　halt　the　worsening 　of 　IP　and 　ADM ．　 We 　conc ！uded 　that 　LCAP 　is　a
safe 　and 　effective 　treatment 　for　IP，　especially 　for　drug 　resistant 　ADM ，

Keg 　words ； leukocytapheresls 　（LCAP ），
　 interstitial　 pneumonia 　（IP），　 amyopathic 　 dermato−

myositis （ADM ）

要　旨　症例 は 咳嗽，労作時呼吸困難，体 重 減少 を 主 訴 と し た 初診時 （1998 年 1 月）41 歳 の 男性．胸

部単純 X 線 お よ び 高分 解能 CT （HRCT ）所見 か ら当初 は 間質 1生肺炎 （lnterstitial　Pneumonia ：IP）
と診断 し ，

ス テ ロ イ ド （パ ル ス 療 法 を含む ） と 免疫抑制剤 に て 治療を 行 う も IP は悪 化．関節痛が 出現

し， 手 指 に Gottron徴候 も現 れ ，
　 CK の 上 昇 を伴 わ な い 皮膚筋炎 （Amyopathic　 Dermatomyositis：

ADM ） と診断 さ れ た．　 IP も ADM もコ ン トロ ー
ル さ れ な い た め 二 重膜濾過療法 （Double 　 Filtration

Plasmapheresis ； DFPP ） の 併用 を開始 し た．しか し IP の 改善が 評価 で き なか っ た の で 白血球除去療

法 （Leukocytapheresis二 LCAP ） に 変更 した．　 LCAP は 1 回 ／週 ご と に 3年間連続 140回 施行 し た．

LCAP 施行 3年を経過 した 時 点 で ， 胸 部 レ ン トゲ ン
，
　 HRCT で は honey　comb とな っ て お り，肺胞壁

は薄 く， 炎症 は お ち つ い て い た．また Ga シ ン チ で は取 り込 み が み られ ず，　 IP の 進 展 が 阻止 さ れ て い

る もの と考 え られ た．初発症状 で あ る咳 と息切れ は まっ た くみ られず，6 分間 の 運動負荷 で も SaO2 の

低下 は認 め ず ， HJ 　 1 度 に 改善 して い る もの と思 わ れ る．また 骨髄生検 は 正常で ， 有害事象 の 出現 は な

く， 長期間施行 した 場合で も LCAP 療法 の安全性が 示 さ れ た ．　 LCAP は 安全 で特に通 常療 法 に抵抗性

の ADM に 合併 した IP の 進展阻止 に 有効 な 治療 法 で あ る と思 わ れ た．

2007年 5 月 7 日 受付，2007年 8 月 30 日受 理 ．
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1． 緒 言

　間 質性肺 炎 （lnterstitial　Pneumonia ： IP）は肺胞

隔壁 の 炎症 ・線維化病変 を基本 的 な 場 と す る疾患 の 総

称で あ る 1）．IP で は炎症性免疫性機序が 深 く関与 して

い る と考 えられ ， 治療 に こ れ まで ス テ ロ イ ドお よび免

疫抑制剤が 使用 さ れ て きた根拠 に な っ て い る．今 回 の

症例 は IP の 治療中 に 皮膚筋炎 と診断 され ，
ス テ ロ イ

ド剤 と免疫抑制剤 を併用 した に もか か わ らず IP の 進

展 が み られた．本症例 に 対 し，IPの 進 展 阻止 を目的

に macromolecule を除去 タ
ー

ゲ ッ トとした 二 重膜濾

過法 （Double　Filtration　Plasmapheresis： DFPP ）

を 導 入 し た が
，
IP の 進 展 を抑制 し た か 否 か は不明 で

あ っ た ．そ の た め，白血球 除去 療 法 （Leukocyta−

pheresis； LCAP ） に 変更 し ， タ ク ロ リム ス と併用 に

て ，3 年間，LCAP を連続 140回施行 し有効 と考 えら

れ た の で ， そ の 臨床経過 お よび効果 に つ い て報告す る．

2． 症例および経過

　症例 は 41 歳男性 で
，

1998 年 1 月頃 か ら咳嗽 と走 っ

た 時 な ど に 息切 れ を感 じるよ う に な り （Hugh −Jones
分類 2度 ， HJ 　2度〉， 4 月 に は 74　kg あ っ た体重 が 66

kg に 減 少 したた め当院 を受診 した．両 下 背側 部 に 軽

度 の 捻髪音 を聴 取 した． レ ン トゲ ン と胸 部 HRCT で

は 両下肺 野 に わず か な網状結節状 陰影 を認 め た が 明 ら

か な蜂巣影 は認 めず ， IPが疑 われた （図 1）．

　各種 自己抗体 は陰性 で あ っ た が
， LDH は高値で あ

っ た （表 ユ）．動脈血 ガ ス 分 析 は正 常 で あ っ た が
， 呼

吸 機能 で は％DLCO の 低 下 を認 め た ．気 管支 肺 胞 洗

浄 （bronchoalveolar　lavage； BAL ）所 見 と気管支

肺生検 （transbronchial　Iung　biopsy ： TBLB ） で は

非 特異 的線 維 化 所見 の み が 認 め られ，膠 原 病関連 の

図 1 初診時の 胸部 レ ン トゲ ン と HRCT 所見

表 1　初診時の 検査 データ

項 目 項 目 項 目

末 梢血 検 査

　 WBC

　 Hb

　 Plat

生 化 学検 査

　 TP

　 BUN

　 Cr
　 LDH

6，DOO／μ1
14．4g／dl
26．9× 104／μ1

7．59 ／dl10
．1mg ／dl

O．7mg ／dI
492　UfL

自己 抗体

　RF 　 　 　 　 　 　 （
一

〉

　抗核 抗 体 　 　 　 　（一）

　抗 DNA 抗体　　（
一
）

尿検 査

BALF 所 見

　 TCC

　M φ

　Ly

　Neu

　CD 　4／CD 　8
　 TBLB

異 常 な し

171／μ178

％

16％
2％
0．33UIP

　like

血液 ガ ス 分 析

　pH
　PaO2

　PaCOz

　SaO2

呼吸機能

　 VC

　 ％VC

　1秒率

　DLCO

　 ％DLCO

7．4292
．541
．698

％

4，03L98
．3％

84，9％
16．4

戡

ア ン ダーラ イ ン は異 常 値 を示 す．
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IP と は診断さ れず ， 通常型問質性肺炎 （Usual　Inter−

stitial　Pneumonia ， 以 下 UIP ） と診断 され た．コ ハ

ク酸 メ チ ル プ レ ドニ ゾ ロ ン ナ ト リ ウ ム 1，000　mg ／日 の

パ ル ス 療法を 1 ク ール 3 日間施行 し た ．そ の 後プ レ ド

ニ ゾロ ン 60mg ／日 か ら漸減 した．咳嗽 と息切れ は 改

善 し，そ の 後 プ レ ドニ ゾ ロ ン 10mg で 治療 を 継続 し

た （図 2）．2000年 3 月に感冒を契機に 咳 と呼吸困難

が 出現 し，肺陰影が わずか に悪化し，KL −6 の 上昇が

み られ，RF も陽性 と な っ た ． コ ハ ク酸メ チ ル プ レ ド

ニ ゾロ ン ナ トリウム 500mg ／日の ミ ニ パ ル ス を 2 日間

施行し， シ ク ロ ボ ス フ ァ ミ ド 500　mg を 1 回加 え た ．

症状 はやや 改善 した もの の ，レ ン トゲ ン 所見は や や 改

善 を認 め た が 1998年よ りは 悪化し た 状態 が つ づ い た ．

プ レ ドニ ゾロ ン を漸減し，10mg で治療 を継続 し た．

　2001 年 1 月 か ら左 足趾 に 血管炎 を 伴 う動脈 血 栓 塞

栓症 が 発症 し た． コ ハ ク酸メ チ ル プ レ ドニ ゾ ロ ン ナ ト

リウ ム 1，000mg の パ ル ス 療法 を 1 ク
ー

ル 3 日問施行

し， アル プ ロ ス タ ジ ル 10 μg 静注 7 日間 に て 改善 をみ

た。呼 吸 困 難 は少 しず つ 悪 化 し，労 作 時 に SaO2 は

95％ か ら 85％ に 低 下 し，HJ 　3度 と な っ た ．2002年 2

月 か ら関節 痛 ， 息切れ はさ らに 悪化 し，肺野 ラ音 も増

加 し た ．胸 部 陰影 は 増 強 し
，
KL −6 も 3，010　U ／ml ま

で 上昇 したた め シ ク ロ ス ポ リ ン （CyA ） を開始 した．

しか し CyA の 濃度 が コ ン トロ ー
ル さ れ ず，8 月 に 中

止 し，シ ク ロ ス ポ リ ン
ーMEPC （Cyclosporine−

microemulsion 　preconcentrate， 以下 CyA −MEPC ）

30mg に 変更 し て 漸増 したが ，両大腿 の 軽 い 筋力低下

も自覚す る よ う に な っ た。10月 に は肩 ， 指 な ど の 関

節 痛 は 改 善 せ ず ， 皮 膚 に 異 常角化 が 認 め ら れ た．

CyA −MEPC の 副作用 の可能性 も考 え ら れ た ．　 CK の

上昇 は
一

貫 し て 認 め られ な か っ た が ア ル ド ラ ーゼ は

8．1U ／L と 上 昇 し ， 右手第 2〜5　PIP 伸側 に Gottron

徴候を認 め た こ と か ら amyopathic 　dermatomyositis

（ADM ） と診断 さ れ た．　 Jo−1抗体 は 陰性で 予後が 悪

い も の と 示 唆 さ れ た ．皮膚症状 は CyA −MEPC の 副作

用 で は な く，ADM に よ る症 状 と 診断 さ れ ，　 CyA −

MEPC を増 量 し た．2003 年 1 月 に は KL −6 は 1
，
200

U ／ml に 低下 し，　 CRP は 陰性化 し，血液検査上 は 改

善 を み た が ， 関節痛 と呼吸機能 に は改善を認め な か っ

た．

　 ス テ ロ イ ド と免疫抑制剤で は
’
IP の 進展 と ADM の

コ ン ト ロ ー
ル が つ か な い と判 断し シ ャ ン トを 作成 し

，

macromolecule を 除去 タ
ーゲ ッ ト と し て 2 月 か ら

DFPP を 導入 し た ．血 漿分 離器 （旭 化成 メ デ ィ カ ル

PE −05） と 血 漿 成 分 分 画 器 （ク ラ レ メ デ ィ カ ル

Evaflux　4　A ） を使用 し，血漿処理 量 3L で DFPP を

1 回／週施行 し た ．CyA −MEPC 　120　mg と プ レ ドニ ゾ

ロ ン 10mg ／日は継続 し た．関節痛 は非 ス テ ロ イ ド抗

炎症薬 （NSAIDS ）だ けで コ ン トロ
ー

ル で き る よ う

に な り ， 皮膚症状 は消失 し，咳嗽，痰，息切れ も改 善

し 体 調 は 良好 と な っ た．労作 時 の SaO2 は 98％ か ら

89％に低下す る も以前 よ りは改善 し て お り，自覚症 状

の 改 善 も 認 め ら れ た ．KL −6 は 1，200 か ら 432　U ／ml

に 低下 し 正 常化 し た が ，DFPP の 濾過作用 に よ る も

の と考 え られ た．サ
ー

フ ァ ク タ ン トプ ロ テ イ ン
ーA

（SP−A ） も同様 に 正 常化 した が ，サ
ー

フ ァ クタ ン ト プ

ロ テ イ ン
ーD （SP −D ），腫 瘍化 増 殖 因子

一
β （TGF 一β），

単球 走化活性 プ ロ テ イ ン
ー1 （MCP −1）は い ずれ も漸

’
98．1　　

’
98．6　　　℃ 0．3　　　℃ 1．1　　　

’
01、7　　　 ℃ 2．2 　　　℃2、6　　　 ℃ 2、10 　　　

’
03．2 　　　

’
03．6　　　

’
03．9

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 −
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 GyA−MEPC に 変更

　　1凱 騰呂。 嵐 　 ，・鵠・， 謡齷翫 纛 醗 驤 甑 躍  
湘

。 ▲ 塾鴨 栓症 　
輔 騨

皮膚

：
息切 れ 一 一

NSAID ，　Pentazoclne

関節痛
，、、thmilialMmntfimaifiesimimimrmmu

胸 部 陰影 一 飜 姻 讎礁 戀雛靉糶鑾戀戀纛 覊靉靉靉钁 購靉

％DLCO 　60　79

KL−6　　　　 1S50　　　　1230

RF 　　　　O　 89　　　　　 198

　 　 　 71
2360 　　　　　　3010

　 　 　 345　 525

652050 　 63　　　　　　　　61　　76　　　（％ ＞

1200　　　496　　　442 　　　　（U／mD

467　　　　　　　　 334 　　　　 （U／ml ）

図 2LCAP 導 入 以前 の 臨床 経過
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減傾向 を示 して い る も依 然高値 で あ っ た ．レ ン トゲ ン

で は横隔膜 の若干 の 挙上 を認め ，横隔膜上 に ス リガ ラ

ス 影 と網状影 の 悪化 を認 めた （図 3＞．また HRCT で

は 中葉 に も陰影が出現 し て お り，壁の 肥厚 を認め，炎

症が 強 く， IP の 進 展 が 疑 わ れ た，　 DFPP で は KL −6

は取 り除か れ ，IP の 治療 の 効果判定 に は使 えな い も

の と考え ， 悪化は認め られな か っ た が 改善 も著明 で な

か っ た た め 10 月 か ら LCAP を導 入 し た （図 4）．血

球成分除去用 浄化器 （旭化成 メ デ ィ カ ル セ ル ソ
ーバ

EX2 ＞）， 抗凝固剤ナ フ ァ モ ス タ ッ ト メ シ レ ー ト を 用 い ，

血漿処理量 3L に て 1 回／週，　 LCAP を施行開始 した．

CyA −MEPC を腎機能障害が 少 な い と され るタク ロ リ

ム ス に 2004年 2 月 に 変更 し た ． こ の 頃 に は 関節痛 は

完全に消失し た ．6 月に皮膚の 異常角化 は出現 したが

咳嗽 は み ら れ な か っ た ．そ の 後皮膚症状 は 改善 し，

KL ・6 も安定 し て い た た め 2005年 1 月 か ら LCAP を

！回／10 日に減 ら し た ．呼吸機 能 に 変化 は 認 め られ な

か っ た が 皮膚症状が 悪化 し
，
3 月 に は KL −6 は 994　U ／

m1 か ら 1，691U ／ml ま で 上 昇 し た た め ，　 LCAP を再

度 1回／週施 行 とした．そ の 後 KL −6は徐 々 に 低 下 し ，

8 月 に は 1，022U ／ml と な り，皮膚症状 も消失 し た ．

2006年 3 月 に 腎機能悪化 し ，
／週間ほ ど タク ロ リ ム ス

を中止 し た ．そ の 後再 開 し 現在 も腎機能を み な が ら タ

ク ロ リム ス の 量 を調 節し て い る．咳嗽 ， 息切れ ， 関節

痛 もな く症 状 は 安 定 し て い る．LCAP を長期 間連続

的 に 施行 して い るた め，頻繁に検査を行 っ て い る が ，

軽度 の 貧 血 を 認 め ，鉄剤投 与 に よ り Hb は 12　g／dl以

上 を保 っ て い る．骨髄生検 を行 っ た が 骨髄像は 正 常範

囲 内で あ っ た．巨核 球数 は正常で ，形態 に も異常 は認

め なか っ た ．赤芽球系，骨髄球系 も正 常分化を し て お

り， 異型芽球系の増生は認 めず ， 正常な骨髄所見で あ

っ た．肝機能 に 異 常は認 め ず，LDH も安定 し て い る．

LCAP 施行期間 を通 し，　 KL −6 と SP −A は パ ラ レ ル に

推 移す る傾 向を示 し
，
TGF 一βは 正 常値 よ り高め で あ

図 3LCAP 導入 前の 胸部 レ ン トゲ ン と HRCT 所見
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図 4　LCAP 導入後 の 臨床経 過
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図 5 間質性肺炎の 血 清マ
ー

カ
ー

の 推移

図 6LCAP 導入 3年後の 胸部 レ ン トゲ ン と HRCT 所 見

図 7LCAP 導入 3 年後の ガ リウム シ ンチ

るが ， LCAP 開始時 に 比 較 し ， 低値安 定傾 向 に あ る

（図 5）．LCAP 施行 3年 を経過 した時点 で ，胸部 レ ン

トゲ ン
， HRCT で は honey　comb とな っ て お り，肺

胞壁 は薄 くな っ て お り， 炎症 が お ち つ き ，
IP の 進 行

は み られな か っ た （図 6）．Ga シ ン チ で は取 り込 み が

み ら れず ，
IP の 進行 は 阻止 で きて い る もの と考 え ら

れ た （図 7）．呼吸 機能で は％DLCO は低 下 して い た

が ， DFPP ，
　 LCAP 施 行 中 は 改 善 し ， 安 定 し て い

る．％ VC は正 常値 を維 持 して い る．初発症状 で あ る

咳 と息切れ はま っ た くみ られ ず ， 6分間 の 運動 負荷 で

も SaO2 の 低 下 は 認 めず，　 HJ 　 1 度 に 改善 して い る も

の と思わ れる，また体重 も元 に 戻 り安定 して い る．

3． 考 察

　本症例は 当初基礎疾 患 に 膠 原病が 認 め られ なか っ た

た め UIP と 考 え治療中で あ っ た が ，そ の後 ADM が

顕性化 した症例で あ る
3）．IP は悪性腫瘍 と並ん で 多発

性 筋炎／皮膚筋炎 （PM ／DM ） の 予 後 を左 右 す る 合 併

症 で あ り， 30〜70％の 例 に み られ る．日本人 に は IP

の 合併が 多 い と さ れ，IP の 合 併 は 筋症状 ，皮膚症 状

に 先行 す る こ と も後 発 す る こ と もあ る．PM ／DM に

お い て は UIP を示 す も の は非特異的間質性肺炎 パ タ

ー
ン （NSIP） と比較 し て 予後 が 悪 い と され て い る

4）．

日本 ア フ ェ レ シ ス 学会雑誌 27巻 1号 （2008） 65

N 工工
一Eleotronio 　Library 　



Japanese Society for Apheresis

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Sooiety 　for 　Apheresis

田 中 ら は PM と DM に 合併 す る IP は別 の 病 態 で あ

る と 考 えて お り， DM に 合併す る IP に は よ り強力 な

治療が 必 要で ある と し て い る 5）．DM の 典型 的 皮疹 が

み ら れ 筋所見 に乏 し い CK の 上 昇 を伴 わ な い ADM

に合併す る IP は ， 急速進行性 で ある と さ れ る．斉藤

ら は   男 性 ，   ADM ，   CK ／LDH 比 低 値，  抗

Jo−1 抗体陰性 は予 後不 良 の 指標 と し て い る
6）． こ の よ

うに本症例は 予後不良が 予測 さ れ ，
パ ル ス 療法 を含む

ス テ ロ イ ド と免疫抑制 剤 を 用 い て 積極 的 治療 を行 っ

た
7 −9）．し か し，レ ン トゲ ン所 見 も HRCT 所 見 も悪

化 し ， ％DLCO も低下 したた め今 まで 施行 して きた

積極 的治療 の 限界 と考 え ら れ た ．DFPP で は各種 自

己抗体や サ イ トカ イ ン
， ケ モ カ イ ン の一

部 が 取 り除 か

れ る た め本症例で も IP の 改善 の 可能性が ある もの と

考え DFPP を導入 し た ．

　 IP の 病勢 の マ ーカ ー に は KL −6，　 SP −D ，　 SP −A ，

LDH が 有用 な マ ーカ ーで あ る こ と が 報告 さ れ て い

る
1°1．SP −A と SP −D は 間質 へ の 炎症細 胞 浸潤 が 主体

で 線維化が な い 病態を反映 し，線維化 を伴 う病態で は

KL −6 が上昇す る こ と が推測 され て い る．　 DFPP 施行

に よ り，関節痛，息切れ は改善 を認 め た が ，KL ・6 は

DFPP に よ っ て 除去 さ れ た た め，　 KL −6 の低下 か らは

本当に IP が改善 し た か どうか 判定が困難 で ある．

　 LCAP は関節 リウ マ チ
11｝，潰 瘍性 大腸 炎 に 保 険 適

応に な っ て お り
’2・’3 ），そ の 他 に も SLE ，

　 PM
， ク ロ ー

ン 病 な ど自己抗体 が 出現す る膠 原病 で 試験 的 に 施行 さ

れ て い る 14）．IP に お け る 肺 胞 マ ク ロ フ ァ
ー ジ

（AM ）の増加機序 と し て扁平 化 生 した上 皮細 胞 な ら

び に 活 性化 AM が 産 生 す る MCP −1 が 重 要 な 役割 を

果た し て い る こ と が 明 らか に さ れ て きた．線 維化 の メ

カ ニ ズ ム と し て TGF 一β， 血 小 板 由 来 成 長 因 子

（PDGF ），フ ィ プ ロ ネ ク チ ン な どの 炎症性 サ イ トカ イ

ン お よ び線 維化関連 物質 の 関与が ある こ とが報告さ れ

て い る （図 8）15 ）．本症 例 は ADM に IP を合併 した も

の で あ るた め ， 炎 症部位 か ら白血球 を除去 し TGF 一β

を低下 さ せ る こ と が 線維化 を お さ え る 上 で 重 要 と考

え
16｝

sDFPP か ら LCAP に 変更 した．

　そ こ で わ れ わ れ は LDH ，
　 KL −6 の み な らず SP −A ，

SP −D
，
　 MCP −1 と TGF ・β を LCAP 治療の IP 進展 退

縮 マ
ー

カ
ー

として 用い た．治療 と して は ス テ ロ イ ド と

免疫抑 制剤 は そ の ま ま続行 し た．IP に お い て は肺胞

マ ク ロ フ ァ
ージ よ り種々 の サ イ トカ イ ン （腫瘍壊死因

子
一

α （TNF ・α）， イ ン タ
ーロ イ キ ン ー1 （IL−1）），ケ モ

カイ ン （イ ン ター ロ イ キ ン
ー8 （IL−8），　 MCP −1）な ど

66
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図 8　線維化機序 （文献 15 よ り
一
部改変引用）

が 誘 導，産 生 さ れ，全身循環 か ら肺 へ の好中球 の集積

を促進す る （図 8）．間質へ 進入 し た 好中球は肺 間質

や上皮基底膜 を構成す る細胞 外マ トリ ッ クス を分解 し

な が ら肺胞 腔 へ 浸潤 し，好中球性胞隔 炎 を 形成す る．

単球 ・マ ク ロ フ ァ
ージはサ イ トカ イ ン の誘導を行 い ，

炎症 を さ らに 増幅 ， 持続 さ せ る．リ ン パ 球 も線維化組

織 内 に 浸潤 し て い る．IP の 傷害さ れ た肺組織 に は マ

ク ロ フ ァ
ージ ， リ ン パ 球 とい っ た 白血球が多数浸潤 し

て い る．LCAP 施行 に よ り炎 症 の 場 所 で あ る肺組織

か ら炎症 の 主体 で ある活性化 白血球 が 末梢血中に移行

（逆ホ ー ミン グ） し，また炎症状態 に 偏 っ て い た 末梢

血 の サイ トカイ ン バ ラ ン ス を抑制す る方向 に進め る と

考 え た ．KL −6 と SP−A は パ ラ レ ル に 推 移 す る 傾 向を

示 し ， TGF 一βは正 常値 よ り高 め で あ るが
，
　 LCAP 開

始時 に 比 較 し， 低値安定傾 向 に ある．

　JR東 京 総合 病院 に お け る過去の IP 症例 の な か で

特に 予後の 悪 い とされ る Jo−1 抗体陰「生の DM の 予後

を示 す （表 2＞．い ず れ もス テ ロ イ ド （パ ル ス 療法 を

含む） と免疫抑制剤を使用 し ， 急性憎 悪時 に は ス テ ロ

イ ド大量 ＋ CsA ＋ CY パ ル ス 静 注 の 3併 用療法 も実施

され て い る が予後 は不良で ある．本症 例 は IP と診 断

さ れ ス テ ロ イ ドと免疫抑制剤 で 治療 され て きた が IP

所 見 は 確実 に 進 行 し て き た．す で に DM に 対 し て

DFPP が有効で あ っ た と す る報告 は あ る
’7 ）．本症例 で

は DFPP の 導入が IP の 進 展 の 阻止 に有効 で あ っ た か

否か は 明 ら か で は な か っ た が ， LCAP 療法 を導入 す

る こ と に よ り レ ン トゲ ン お よ び HRCT 所見 は 安定 し，

Ga シ ン チ で は取 り込 み像が認 め られ ず ，
　 IP の 進行 は

阻止 さ れ て い る も の と考 え ら れ た ．LCAP 療 法 を 1

回／週か ら 1回／10 日 に減 ら す こ と に よ り病勢 は悪 化

し，1 回／週に戻す こ と に よ り改善 し て い た こ と か ら

LCAP 療法 の 有用性が示 唆 さ れ た ．　 LCAP 療法導入
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表 2　Jo・1抗 体 陰性 の DM の 予 後

症 例 　 　性 別 診 断 初診年齢　　皮膚筋炎 ＋ 問質性肺 炎診 断後予 後 病 変部 位

1234

尸
D67

男

女

女

女

男

女

男

DMDMDMDMPM

〆DMPM

／DMPMfDM

12

り
」

0878

4767

ρ
Q66

48 ヶ 月 生 存 （初診 か ら 8 年 生存 ）

16 ヶ月生 存

4 ヶ 月死 亡

1 ヶ 月死 亡

1 ヶ 月死 亡

9 ヶ 月生 存

20 ヶ 月 死 亡

皮 膚，肺

皮膚，肺

皮膚，肺

皮膚， 筋肉， 肺 （AFIP ），関節

皮 膚，筋 肉，肺 （AFIP ），関節

皮 膚， 筋肉 ， 肺

皮膚，筋肉，肺 （＋ 肺 癌 ）

後は 3 年間以上 に わ た っ て病態は悪化な く安定 し て お

り LCAP を 1 回／週 ご と に 3 年問連続 140 回施行 し た

が，有害事象 の 出現は な く，骨髄生検で も異常を認め

ず，長期間 LCAP 療法の 安全性が 示 さ れ た ．本症例

で は 発 病後 5 年間 は ス テ ロ イ ド と免疫抑制剤に よ る通

常療法で 治療 さ れ病勢 は進行 し た が ， LCAP 療法を

導 入す る こ と に よ り IP の 進展 が 阻 止 で き，　 ADM も

コ ン トロ
ー

ル で き た もの と考 え ら れ た ．今後 は さ ら に

早期 か ら LCAP 療法 を導入 す る と い う適応 も考 え ら

れ る．LCAP は安全 で 特 に 通 常療法 に 抵抗性 の ADM

に 合併 した IP の 治療 に 有用 で ある と 思わ れ た ．
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