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︿症例報告﹀

エンドトキシン吸着療法を含めた集学的治療により 
良好な経過をたどった Clinically amyopathic dermatomyositis 

合併間質性肺炎の一例

吉田　満春1），有井　薫2），安田　早佑理2），小松　俊哉2），坂本　敬2），辻　和也2）

要旨：症例は57歳女性．咳嗽，発熱にてかかりつけ医を受診，胸部 X 線検査で両側下肺野に間質性陰
影を認めたため当院紹介受診となった．筋炎症状を認めないものの皮膚筋炎に特徴的な皮膚所見を認
め，抗 MDA5抗体陽性であったことから，cllinically amyopathic dermatomyositis（CADM）合併間質
性肺炎と診断した．ステロイドパルス療法，シクロホスファミド点滴静注療法，シクロスポリン内服
療法に加え，エンドトキシン吸着療法（direct hemoperfusion using polymyxin B immobilized column: 
PMX-DHP）を施行し，速やかに病状のコントロールがえられ予後良好な経過を辿った．CADM 合併
間質性肺炎は非常に予後が不良であることが知られているが，早期からの PMX-DHP を含めた集学的
治療により病状の進行を防げた症例を経験したので報告する．
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緒言

皮膚筋炎（dermatomyositis: DM）の中に特徴的
な皮疹を呈するものの筋炎症状に乏しく，高頻度で
抗 MDA5 抗体が陽性となる clinically amyopathic 
dermatomyositis（CADM）が存在する．しばしば，
急速に悪化する間質性肺炎（rapidly progressive 
interstitial pneumonia: RPIP）を合併し，高用量副
腎皮質ステロイド，シクロホスファミド（CPA），
シクロスポリン（CyA）などの多剤併用療法が試み
られているが，進行すると治療抵抗性で予後不良と
なることが知られている 1）．本症例ではこれらの多
剤免疫抑制併用療法に加えて，早期にエンドトキ
シン吸着療法（polymyxin B-immobilized column 
direct hemoperfusion: PMX-DHP）を併用し，その
後の RPIP の進行を防ぎえた症例であったため報告
する．

症例

患者：57歳，女性
主訴：咳嗽，発熱

既往歴：狭心症
内服薬：なし
生活歴：喫煙なし　飲酒なし
家族歴：膠原病の家族歴なし
現病歴：20XX-1 年 12 月頃から易疲労感を自覚，
20XX 年4月になり両手背および手指の腫脹，疼痛，
乾燥過角化が出現した．また同時期より眉間や鼻，
後頚部，前胸部，手背など日光暴露部位に発赤を
認めるようになった．6 月末には両肘伸側に有痛性
紅斑が出現，その後，手指爪周囲の紅斑と点状出
血および乾性咳嗽，37度台の発熱も出現していた．
7 月中旬かかりつけ医を受診し，抗生剤加療をうけ
たが症状改善は乏しく，38 度台の発熱も認めるよ
うになったため同医を再診したところ，胸部単純 X
線検査にて間質性肺炎が疑われ当院紹介受診となっ
た．その際に手指の腫脹や顔面・四肢の紅斑を認
めたため皮膚筋炎を始めとした膠原病の可能性が疑
われ，精査加療目的に 7 月末当科に紹介，入院と
なった．
入院時現症：血圧 140/74mmHg，脈拍数 78 回 /
分，経皮的動脈血酸素飽和度（SpO2）97%（room 
air），体温：37.4℃，胸部：聴診で両下肺野に fine 
crackles 聴取，皮膚所見（図 1）では両側手指は腫
脹し，mechanic ’ s hand，爪囲紅斑，爪床出血，左
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軽度の混合性障害を認めた．mechanic ’ s hand を
呈した右手指の皮膚生検では，表皮に過角化，錯
角化および表皮突起の延長を認め，真皮表層の血
管周囲には軽度のリンパ球浸潤を認めた．

臨床経過（図 3）：皮膚筋炎に特徴的なゴットロン
徴候や mechanic ’ s hand などの皮膚所見を認める
ものの明らかな筋炎症状はなく，抗 MDA5 抗体が
陽性であり，さらには両肺下葉に間質性陰影を認め
たことから CADM に合併した間質性肺炎と診断し
た．入院後，胸部 CT 検査で間質性陰影の増悪を
認めるとともに血清フェリチン値が454 ng/ml と上
昇，さらに SpO2 の低下（92%）を認めたことから
入院第 4 病日よりメチルプレドニゾロン（mPSL）
1000mg によるステロイドパルス療法後，経口プ
レドニゾロン（ PSL ）60 ㎎で維持し，ほぼ同時に
CyA 内服療法，CPA 点滴静注療法（IVCY）の多剤
併用療法を開始した．しかし，第 16 病日には血清
フェリチン値 2579ng/ml とさらに上昇していたこ
とから第 17 病日に PMX-DHP を 1 回施行した．そ

手背には暗赤色紅斑を認めた．さらに両肘伸側に
はゴットロン徴候も認め，前胸部，上背部には V
ネックサイン，ショールサインを思わせる紅斑を認
めた．徒手筋力検査は正常であった．

入院時検査所見（表 1）：血液生化学検査では AST 
34U/L と肝逸脱酵素軽度上昇，LDH 310U/L，CRP 
0.16mg/dL はそれぞれ軽度上昇していた．CPK 
73U/L，アルドラーゼ 4.9U/L と筋逸脱酵素上昇
は認めず，また血清フェリチン値は 250.9ng/ml と
基準値範囲内であった．KL-6 は 1704U/ml と高値，
抗 MDA-5 抗体は陽性（530U/ml）であった．血液
ガス検査では A-aDO2 は 30mmHg と開大している
ものの酸素化は保たれており，P/F 比も 360 程度で
あった．胸部単純 X 線検査では両側下肺野の間質
性陰影は前医のものと比べやや増悪，胸部 CT 検査
では両側肺下葉に索状影を伴うすりガラス影を認め
た．呼吸機能検査では %VC 79%，FEV1% 69% と

 

 

 

 

 

 

図 １  

(a)(b) 両 側 手 指 の 腫 脹 お よ び mechanic’s hand  

(c) (d) 両 側 手 指 の 爪 囲 紅 斑 お よ び 爪 床 出 血  

(e) 両 肘 関 節 伸 側 の ゴ ッ ト ロ ン 徴 候  

(f) 前 胸 部 の V ネ ッ ク サ イ ン  

 

 

 

 

 

 

表 1  

入 院 時 血 液 検 査 結 果  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 2  胸 部 単 純 CT 写 真  

(a) 第 1 病 日  両 下 肺 野 に ス リ ガ ラ ス 影  

(b) 第 106 病 日  ス リ ガ ラ ス 影 は 改 善  
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図１
（a）（b）両側手指の腫脹および mechanic ’ shand
（c）（d）両側手指の爪囲紅斑および爪床出血
（e）両肘関節伸側のゴットロン徴候
（f）前胸部の V ネックサイン
（g）上背部のショールサイン

図2　胸部単純 CT 写真
（a）第1病日　両下肺野にスリガラス影
（b）第106病日　スリガラス影は改善

図2a 図2b

表1　入院時血液検査結果
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の後は，臨床症状の改善と血清フェリチン値など
血清マーカーの低下を認め第 38 病日に退院となっ
た．退院後はステロイドを漸減しながら CyA 内服
および IVCY による免疫抑制療法を継続，治療開始
後 5ヵ月目に抗 MDA5 抗体は陰性化した．胸部 CT
検査でも間質性陰影の改善を認めた（図 3）．

考察

典型的な皮膚筋炎の皮疹を認めるが，筋炎所見
を認めない症例は CADM と総称されており，抗
MDA5 抗体が 50-70% 程度の症例で認められるとの
報告 2）がある．また，抗 MDA5 抗体陽性例では，
急性もしくは亜急性の経過で進行する間質性肺疾患

（RPIP）を高率に合併することが知られており，呼
吸不全で死亡する頻度も高く，非常に予後不良な
疾患群のひとつと考えられている．

疾患活動性の指標としては，血清フェリチン値
と抗 MDA5 抗体の抗体価が有用であると考えられ
ている 3）4）．血清フェリチン値は予後と相関すると
され，特に血清フェリチン値が 1500ng/ml 以上と
なる症例では 6ヵ月生存率は 28.6% と極めて予後不
良である 5）．抗 MDA5 抗体については，抗体価そ
のものが疾患活動性や予後と直接関連する事が報
告されている．他に，DM に特異的な皮疹の出現か
ら間質性肺炎の診断までの期間が短いこと，初診時
の P/F 比が低いこと，A-aDO2 が高いことなども予
後不良因子として報告 6）されている．一方，CADM
に伴う間質性肺炎における治療として，特に初期
治療が重要とされている 7）8）．早期の高用量ステロ
イド，CyA 内服，IVCY の 3 剤併用療法の有用性が
報告されており，6 カ月生存率が 75％と良好な成績

を残している 9）．本症例においても，治療開始時に
これら予後不良因子の増悪がみられたにもかかわら
ず RPIP の経過が良好となった要因のひとつとして，
多剤併用治療が比較的早期に開始できたことが挙げ
られる．

しかしながら，これらの多剤併用療法においても
治療抵抗性を示す症例は存在し，このような症例で
の死亡率は高いと考えられる．治療抵抗性症例に
対しての治療方針は，現在一定の見解は出ていない
が，PMX-DHP 10）やリツキサン（RTX）11）などの追
加治療が行われた症例の報告はこれまでにも散見さ
れている．本症例では，CADM 合併の RPIP に対し
一過性にではあるものの PMX-DHP が有効であると
の過去の報告 9）に倣い，第 17 病日 PMX-DHP を追
加施行した．PMX-DHP 施行後は，上昇していた血
清フェリチン値が速やかに低下傾向となり，以後の
免疫抑制治療を安定した全身状態で継続することが
可能となった．PMX-DHP の効果は即効性があるた
め，本症例のように初期治療に抵抗性を示す症例や
免疫抑制治療の効果が出るまでの間の追加治療とし
て有用である可能性が考えられた．

結語

多剤免疫抑制療法に PMX-DHP 療法を併用した
集学的治療によって良好な経過をたどった CADM
合併の急速進行性間質性肺炎の 1 症例を経験した．
CADM 合併の間質性肺炎に対する確立した治療法
は現在のところまだなく，PMX-DHP 療法の有効性
についても症例報告レベルにとどまっている．今後
の症例のさらなる集積が望まれる．
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図 3  臨 床 経 過  図3　臨床経過
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