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はじめに 
間質性肺炎は、悪性腫瘍とならんで皮膚筋炎の予後を規定する重要な合併症です。皮

膚筋炎に合併する間質性肺炎についてこれまでに知られていることとしては次のよう

なものが挙げられます。間質性肺炎には急速進行型と慢性型の 2種類があり、急速進行

型は早急な治療をしても予後不良のことが多いこと、急速進行型では定型的皮疹を有す

るものの筋症状を欠く amyopathic type が多いこと、皮膚潰瘍を有する症例の予後は悪

いこと、などです。 

 

自己抗体に基づく皮膚筋炎の分類 

近年、皮膚筋炎患者において多数の自己抗体が検出され、臨床症状と相関しているこ

とが報告されています。抗 Mi-2 抗体は典型的皮疹と筋症状を有し、悪性腫瘍と間質性

肺炎を合併することは稀です。ステロ

イド内服治療に反応し予後は良好です。

抗 155/140 抗体は高率に悪性腫瘍を合

併する一方、悪性腫瘍のない小児皮膚

筋炎でも検出されます。抗 CADM-140

抗体は典型的な皮膚症状と急速進行型

間質性肺炎を認めるものの、筋症状は

ないかあるいは軽微であることが特徴

です（図１）。抗 ARS 抗体は慢性の間質

性肺炎と関節炎を有することが特徴で、



抗 Jo-1 抗体をはじめとして８種類が

知られています（図 2）。われわれの検

討では、抗 Mi-2 抗体、抗 155/140 抗体

では間質性肺炎は 10%にしか合併して

おらず、しかもいずれも治療対象とは

なりませんでした。一方、抗 CADM-140

抗体、抗 ARS 抗体では 95%前後に間質

性肺炎の合併を認めました（図 3）。し

たがって、皮膚筋炎を自己抗体ごとに

分類して検討することはその臨床的特

徴を明らかにする上で有用と考えられ

ます。 

 

 

では、抗 CADM-140 抗体陽性群と抗

ARS 抗体陽性群でみられる間質性肺炎

の臨床像は類似しているのでしょうか。 

どちらも 90%以上に間質性肺炎を認め 

ますが、抗 CADM-140 抗体では急速進行 

型が 70％に達し５年生存率も約半数の 

53%であるのに対し、抗 ARS 抗体では 

90%は慢性型であり5年生存率は89%で

す。抗 CADM-140 抗体陽性群と抗 ARS

抗体陽性群はどちらも高率に間質性肺

炎を合併するもののその性質は異なっ

ているため、別のグループとして検討

するのが妥当と考えられます（図 4）。

そこで、われわれは間質性肺炎を合併 

した皮膚筋炎における皮疹の特徴を検 

討するため、抗 Mi-2 抗体陽性 9例、 

抗 155/140抗体陽性25例、抗CADM-140 

抗体陽性 43 例、抗 ARS 抗体陽性 154 例 

について検討しました。 

 

 

 



抗体別にみた皮疹の臨床的特徴（図 5） 

まず顔面の皮疹について検討しまし

た。顔面ではヘリオトロープ疹が有名

ですが、ヘリオトロープ疹以外の皮疹

も出現します。ヘリオトロープ疹以外

の皮疹では、額や鼻翼部、下顎といっ

た脂漏性皮膚炎の好発部位に紅斑が出

現することがあり、また、耳介には DLE

や凍瘡様皮疹に似た紅斑が出現するこ

とがあります。耳前部や側頚部に紅斑

が出現することも少なくありません。ヘリオトロープ疹を有する頻度は抗 CADM-140 抗

体陽性群では 53%であり、抗 155/140 抗体陽性群の 72%よりは低いものの、抗 Mi-2 抗体

陽性群の 56%と同程度でした。一方、抗 ARS 抗体陽性群では 17％と 20%以下でした。ヘ

リオトロープ疹以外の顔面の皮疹でも、抗 CADM-140 抗体陽性群では 53%と約半数に認

めたものの、抗 ARS 抗体陽性群では 18％と 20%以下にとどまりました。 

次に手の皮疹に移ります。手には、ゴットロン徴候や爪囲紅斑、爪上皮出血点がみら

れます。爪囲紅斑は抗 CADM-140 抗体陽性群では 65%にみられ、抗 Mi-2 抗体陽性群の 78%

や抗 155/140 抗体陽性群の 72%と同程度でしたが、抗 ARS 抗体陽性群では 45%にしかみ

られませんでした。爪上皮出血点は抗 Mi-2 抗体陽性群では 78%に認めたものの、抗

CADM-140 抗体陽性群では 34%、抗 ARS 抗体陽性群では 44%であり、抗 155/140 抗体陽性

群の 44%と同程度でした。一方、Gottron 徴候は抗 CADM-140 抗体陽性群では 83%と 80%

以上の症例に認めたのに対し、抗 ARS 抗体陽性群では 38%にしかみられませんでした。 

次に体幹の皮疹について検討しました。体幹には V ネックサインやショール徴候、

flagellate erythema いわゆるむち打ち様紅斑がみられます。体幹に皮疹を伴う頻度は

抗 Mi-2 抗体陽性群で 88%、抗 155/140 抗体陽性群で 78%とどちらも 80%前後でしたが、

抗 CADM-140 抗体陽性群では 33%と低く、抗 ARS 抗体陽性群ではさらにその半分の 17%

程度でした。 

その他の皮膚症状として、石灰沈着、皮膚潰瘍、レイノー症状について検討しました。

皮膚潰瘍はこれまで知られているとおり抗 CADM-140 抗体陽性群で 30%と最も高頻度に

観察されました。石灰沈着の頻度はいずれの群でも数%から 10%程度であり、差はあり

ませんでした。レイノー症状は抗 CADM-140 抗体陽性群、抗 ARS 抗体陽性群とも約 25%

の症例にみられました。 

以上の結果をまとめます。抗 ARS 抗体陽性群では顔面に皮疹を有する頻度は低いこと

が分かりました。ゴットロン徴候は抗 CADM-140 抗体陽性群では 80%近くにみられたも

のの抗ARS抗体陽性群では半数以下でした。体幹の皮疹は抗CADM-140抗体陽性群で30%、

抗 ARS 抗体陽性群では 15%にしかみられませんでした。皮膚潰瘍は抗 CADM-140 抗体陽



性群の 30%にみられました。レイノー症状は抗 CADM-140 抗体陽性群、抗 ARS 抗体陽性

群とも約 25%にみられました。全体として抗 ARS 抗体陽性群では抗 CADM-140 抗体陽性

群に比べ皮疹を有する頻度が低く、両者は間質性肺炎を合併するという類似性はあるも

のの皮疹の臨床像が異なっていることが示されました。 

 

抗 CADM-140 抗体の予後因子について 

抗 CADM-140 抗体陽性例では急速進

行型の間質性肺炎を生じて予後不良な

症例が多いものの、約半数の症例は救

命することが出来ます。これは治療法

の違いを反映しているのかもしれませ

んが、死亡例と生存例で臨床症状を検

討し、予後因子が見出せれば実際の臨

床上有用であると考えます。そこで 43

例の抗 CADM-140 抗体陽性群を死亡群

と生存群に分類し皮疹について検討し

ました（図 6）。生存例では顔面紅斑、爪上皮出血点を有する頻度が高い傾向がありま

したが、有意差はありませんでした。皮膚潰瘍については、死亡例の方が頻度が少なか

ったのですが、これは皮膚潰瘍を有する方が予後がよいと言うわけではなく、急速進行

型では経過があまりにも急速なため、潰瘍を形成する間もなく短時間で死の転帰をとっ

てしまう症例が少なくないことと関連があるのかもしれません。いずれにしろ、今回の

検討では残念ながら抗 CADM-140 抗体に関して皮疹の観点からは予後因子を明らかにす

ることはできませんでした。 

 

皮膚筋炎患者の発症時の臨床症状について 

最後に間質性肺炎を合併した皮膚筋炎患者の発症時の臨床症状についてお話ししま

す。発症時の臨床症状を検討したところ、抗 CADM-140 抗体陽性群の 95%、抗 ARS 抗体

陽性群の 30%の症例は発症時に皮疹を有していることが明らかになりました。皮疹があ

るからといって必ず皮膚科を受診するとは限りませんが、皮膚症状があると皮膚科を受

診する頻度は高くなると予想されます。最近当科で経験した抗 CADM-140 抗体陽性の 2

症例は最初に近医の皮膚科を受診しています。抗 CADM-140 抗体陽性群は早期診断と適

切な初期治療が予後を決める上で重要な要因と考えられますので、このような症例を見

過ごすことなく専門医に紹介することが必要です。 

以上、間質性肺炎と皮疹について、自己抗体ごとに検討するという視点でお話しさせ

ていただきました。 
 


