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︿症例報告﹀

皮膚筋炎に伴う急速進行性間質性肺炎で死亡した一例

小佐井 創1），坂東 弘基2），森住　俊2, 3），藤岡　愛4），
森田　優2），岡本　悠里2），豊田　優子2），竹内　栄治2, 5）

要旨：症例は 68 歳男性．全身倦怠感，下肢脱力，皮疹が順次出現し，約 1ヶ月後には階段の昇降も
できなくなったため近医を受診した．血液検査で CK と肝酵素上昇，胸部 CT にて両側性の間質性陰
影を認めたため当院紹介入院となった．筋炎症状と皮膚筋炎に特徴的な皮膚所見を認め，皮膚筋炎
と診断した．呼吸状態の悪化を認めたため入院後直ちに高用量ステロイド療法，シクロホスファミド
点滴静注療法，タクロリムス内服療法を開始したが，病勢のコントロールがつかず死亡した．後に抗
MDA5 抗体陽性が判明し，皮膚筋炎合併の急速進行性間質性肺炎と診断した．抗 MDA5 抗体陽性の
急速進行性間質性肺炎は非常に予後不良であることが知られている．診断後1週間で死亡した症例を経
験したので報告する．
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緒言

皮膚筋炎（ dermatomyositis：DM ）は 20-70％
で間質性肺炎を合併するが 1），特に抗 MDA5 抗体
陽性の急速進行性間質性肺炎を合併する症例は予
後不良であることが報告されている．抗 MDA5 抗
体陽性の急速進行性間質性肺炎の治療は高用量ス
テロイド，シクロホスファミド，シクロスポリン

（CyA）またはタクロリムス（TAC）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
になることが知られている 2）．本症例では多剤併用
療法を施行したが，病勢を抑制できず死亡に至り，
早期診断・早期治療が必要であったと考えられた．

症例：68歳男性
主訴：発熱，下肢脱力，咳嗽，皮疹，食欲不振
既往歴：前立腺癌（65歳時に全摘出術実施）
家族歴：両親 肺癌
現病歴：ＸＸ年7月下旬から全身倦怠感，下肢脱力
が出現した．8月からは手指，眼瞼，体幹部に皮疹

が出現し，咳，食欲不振も認めた．夜間に38℃台
の熱が出るようになり，階段を昇ることも苦労す
るようになった．9月初旬に近医を受診したところ
血液検査にて肝酵素とCKの上昇を認め，胸部CT
にて両側性の間質性陰影を認めたため精査加療目
的に，当院紹介入院となった．
入院時現症：体温：36.9℃（ロキソプロフェン内服
中），血圧 92/63mmHg，脈拍数 107 回 / 分，経皮
動脈血酸素飽和度（ SpO2 ）：室内気で 87%，鼻カ
ニューレ 2L/ 分投与下で 94%，胸部：両側肺野に
捻髪音を聴取した．皮膚：両眼瞼浮腫性紅斑（ ヘ
リオトロープ疹 ），両側手指浮腫，指関節伸側に
角化性紅斑（ Gottron 徴候 ），両示指辺縁に角化

（mechanic’s hand）（図 1A），頚部から前胸部に紅
斑（V ネックサイン）（図 1B）を認めた．徒手筋力
テストでは正常範囲内であったものの近位筋ではや
や筋力低下を認めた． 
入院時検査所見（ 表 ）：血液生化学検査では AST 
311U/L，ALT 182 U/L，LDH 856U/L，CPK 
2102U/L と筋逸脱酵素は著明に上昇しており，血
清フェリチン値も 2603 ng/mL と著明に上昇して
いた．KL-6は804U/mL と軽度上昇していた．動脈
血液ガス検査では A-aDO2 は 42mmHg と開大して
いた．胸部単純 X 線写真では両側で外側優位にす
りガラス影を認めており（図 2A），胸部 CT 検査で
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は両側肺末梢優位にすりガラス影を認めた（図 2B，
C）．V ネックサインを認めた前胸部の皮膚生検を
第 2 病日に実施したところ，表皮の壊死像と炎症細
胞浸潤している所見を認めた．大腿部の MRI では
筋炎の所見は認めなかった．第 2 病日に右大腿部前
面の筋生検を実施したが，筋組織の間にはリンパ球
を認めるのみであった．
臨床経過（図 3）：初診時の症状，所見を 2015 年の
厚生労働省の皮膚筋炎診断基準に照合したところ，
皮膚所見に加えて，近位筋の筋力低下，CK 上昇，
全身性炎症所見の 3 項目が陽性で，4 項目は満たし
ていなかったが，筋炎症状の乏しい無筋症性の皮膚
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図 1  入 院 時 皮 膚 所 見  

A)mechanic’s hand  B)V ネ ッ ク サ イ ン  
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図 2  入 院 時 胸 部 画 像 所 見  

A) 胸 部 単 純 X 線 写 真 ： 両 側 肺 野 外 側 優 位 の す

り ガ ラ ス 影  

B,C) 胸 部 CT ： 両 側 肺 に 末 梢 優 位 の す り ガ ラ ス 影  

筋炎と考えられた．呼吸状態は悪化傾向にあり，皮
膚筋炎に合併した間質性肺炎の急性増悪が考えら
れたため，第 1 病日からステロイドパルス療法（メ
チルプレドニゾロン 1000mg/ 日，3 日間）を開始し
た．また第2病日からタクロリムス（TAC）3mg を
併用した．ステロイドパルス療法後もハイフロー
ネーザルカニューラ 30L60% の酸素投与が必要な
状態となり，改善に乏しかった．第 4 病日からはプ
レゾニドロン（PSL）50mg（1mg/kg）+TAC3mg
を継続したが呼吸状態は更に悪化傾向となったた
め，第 6 病日にエンドキサンパルス療法（シクロホ
スファミド（IVCY）750mg（500mg/m2 ））を追加

図1　入院時皮膚所見
A）mechanic’s hand　B）V ネックサイン

図2　入院時胸部画像所見
A）�胸部単純 X 線写真：両側肺野外側優位のすり

ガラス影
B,C）胸部 CT：両側肺に末梢優位のすりガラス影

表．入院時検査所見
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した．また感染合併も否定できないためセフトリア
キソン 2g の投与を追加したが，奏功せず，第 7 病
日に死亡した．第 7 病日に入院時に提出していた抗
MDA5 抗体が 5070 と著明に高値であったことが判
明し，抗 MDA5 抗体陽性の急速進行性間質性肺炎
と診断した．

考察

皮膚筋炎または多発性筋炎における間質性肺炎の
合併率は 20～70% である．自己抗体により画像所
見や治療反応性が異なり，なかでも，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
る間質性肺疾患を高率に合併し，生存率が低いこ
とが報告されている 3, 4）．また抗 MDA5 抗体は，本
症例のように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無筋症性皮膚筋炎（clinically 
amyopathic dermatomyositis : CADM）で多くみら
れる．

皮膚筋炎に合併した間質性肺炎の予後不良因子と
して，抗 MDA5抗体陽性 3）のほかに，血清 IL-18が
高値 5），高分解能 CT（high-resolusion comuputed 
tomography: HRCT）で線状パターンかつすりガ
ラス影が肺野の 5% を超えていること 6），血清フェ
リチン値が高値（ 1500ng/ml 以上 ）であること，
A-aDO2 が高値（≧ 30mmHg）であることが報告さ
れている 5, 7）．本症例でも血清 IL-18（未検査）高値
以外の予後不良因子を認めていた．

抗 MDA5 抗体陽性例の治療は，特に初期治療が

重要とされている 8）．早期の高用量ステロイド療法
に加えて CyA または TAC，IVCY の 3 剤が併用さ
れることが多い．しかしそれでも治療に難渋するこ
とも多く，その場合にはエンドトキシン吸着療法

（polymyxin-B direct hemoperfusion:PMX-DHP） 
9）やミコフェノールモフェチル（MMF）やリツキ
シマブ（ RTX ），大量ガンマグロブリン静注療法

（IVIG）が有効であったとの報告もある 10-12）．本症
例では入院後速やかに３剤併用療法を開始したが病
勢を抑制できなかった．その原因として予後不良因
子を認めたことと，皮膚筋炎を疑う症状の発症から
1 か月以上経過しており，早期の診断・治療導入に
至らなかったことが考えられた．

結語

皮膚筋炎に伴う急速進行性間質性肺炎で，診断
から速やかにステロイド，免疫抑制剤で治療を開始
したが死亡した 1 例を経験した．後に抗 MDA5 抗
体が陽性と判明したが，皮膚症状など皮膚筋炎が疑
われる所見がみられる間質性肺炎の症例はできる限
り早期に診断し，治療を導入することが重要と考え
られた．
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