
 
 

 

概念・定義  
 

 若年性皮膚筋炎(JDM)は 16 歳未満で発症し特徴的な皮疹と対称的筋力

低下を主症状とする慢性炎症性疾患であり，皮膚および筋肉の症状が共

に見られるものは古典的 JDMとする．JDMは病態や予後などの違いか

ら成人の皮膚筋炎(DM)とは分けて考えられている．典型的な皮膚所見を

呈しながら明らかな筋症状を認めないもの若年発症臨床的無筋症性皮膚

筋炎(juvenile-onset clinically amyopathic dermatomyositis,JCADM)と

され，これには検査上筋炎を示す所見を認める場合と認めない場合があ

る(臨床症状の項を参照)．また炎症性筋炎を呈しながら皮膚症状を欠くも

のは若年性多発性筋炎(JPM)とされるが小児においてはまれである．  

 

症状  
 

 発熱・倦怠感などの非特異的症状をしばしば呈する．筋力低下は近位

筋に強く，つまずきやすい，階段で転ぶようになった，今まで出来てい

た運動（鉄棒・逆上がりなど）が出来なくなったなどの軽微なものから，
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寝たきり・寝返り不能など重度なものまである．侵される部位により嚥

下困難・呼吸困難も呈する．慢性に進行すると著しい体重減少を見るこ

とがある．紅斑は上眼瞼のヘリオトロープ疹，手背のゴットロン徴候，

関節伸側（肘・膝）および頬部や上胸部などが好発部位であるが，手掌

側に生じることもある（逆ゴットロン徴候）．皮膚潰瘍は強い血管障害

を示唆し，消化管や気管支などの潰瘍性病変の合併に注意を要する．ま

た，全身浮腫やリポジストロフィーを呈することがある．爪郭皮膚の発

赤や毛細血管の拡張・ループ形成・閉塞・出血・新生などは特異性はな

いが高頻度に見られる．まれに眼底に綿花状白斑などの異常所見を呈す

ることがある．急性期を過ぎてから皮膚・皮下組織，筋・筋膜，骨・関

節部などに石灰化を生じることがあり，治療の遅れや不十分さと関連す

ると言われている． 

 合併症として間質性肺炎，消化管潰瘍・出血，心電図異常（ブロック，

期外収縮，ST-T 変化など）・心筋障害・心膜炎，非破壊性関節炎などを

認めることがある．典型的な皮膚症状と皮膚病理所見を呈しながら無治

療で６ヶ月以上にわたり筋症状や筋原性酵素等の検査異常を生じないも

のを若年発症無筋症性皮膚筋炎(juvenile-onset amyopathic 

dermatomyositis, JADM)、明らかな筋症状は欠くが検査所見（生化学・

筋電図・MRI など）で筋疾患が示唆されるものは若年発症低筋症性皮膚

筋炎(juvenile-onset hypomyopathic dermatomyosirtis, JHDM)とし、両

者をあわせて JCADMとされている． 

 血液・生化学検査では筋原性酵素(CPK, AST, LDH, aldolase)上昇が有

用であるが必ずしも上昇しない例もあることに注意が必要である．疾患



 
特異性はないが，フォン・ヴィルブラント因子，FDP，ネオプテリン，可

溶性 IL-2R はそれぞれ血管内皮障害・線溶系亢進，マクロファージ活性

化，T細胞活性化の指標として病勢の把握に有用である．間質性肺炎の診

断とモニタリングにはKL-6 が有用である．抗核抗体陽性率は 50-70%程

度で特異性はない．筋炎特異的抗体の疾患特異性は高いが，抗 Jo-1 抗体

をはじめとする抗アミノアシルtRNA合成酵素(ARS)抗体は小児ではまれ

である．抗 p155/140 抗体と抗MJ抗体が 20-30％に見られる．抗

CADM-140 (MDA5)抗体は間質性肺炎合併例で高率に見られ，高値例で

は急速進行性間質性肺炎を合併する傾向がある．抗 Signal recognition 

particle (SRP)抗体は重症・治療抵抗性・再燃性筋炎，壊死性筋炎と関連

する．これらの筋炎特異的自己抗体のうち一部のARS抗体（抗Jo-1抗体、

抗 PL-7 抗体、抗 PL-12 抗体、抗 EJ 抗体、抗KS抗体）が現在保険収載

されている． 

 画像・生理学的検査では筋炎の確認と生検部位確定のため，MRI が有

用である．筋炎は脂肪抑制 T2強調あるいは STIR 画像で高信号として認

められるが，横紋筋融解症や感染性筋炎との鑑別はできない．筋電図で

は筋原性パターンを呈するが，疼痛を伴うため年少児では難しく，最近

はMRI などの普及によりあまり行われなくなっている．間質性肺炎の早

期発見のため胸部CT，年長児では肺拡散能を含めた呼吸機能検査が必須

である． 

 筋生検では皮膚筋炎においては筋膜下血管周囲への単核球の浸潤と，I

型および II 型筋線維の壊死・貪食像，大小不同を認める．血管閉塞は血

管周囲性細胞浸潤を伴わないこともある．多発性筋炎では，筋束筋線維

 
間への細胞浸潤が主体である．皮膚生検では角質増加、基底角化細胞の

空胞化、メラニン沈着、血管周囲リンパ球浸潤、真皮の浮腫増加、ムチ

ン沈着、表皮肥厚もしくは表皮委縮などが見られる．浸潤細胞の主体は

皮膚筋炎でCD4陽性細胞，多発性筋炎ではCD８陽性細胞と言われてい

る． 

 鑑別診断として感染による筋炎，好酸球性筋炎などの非感染性筋炎，

中条-西村症候群などの類似した皮疹を伴う自己炎症性疾患，薬剤誘発性

ミオパチー，内分泌異常・先天代謝異常に伴うミオパチー，電解質異常

に伴う筋症状，筋ジストロフィーその他の先天性筋疾患，中枢性ないし

末梢神経障害に伴う筋力低下が挙げられ，鑑別の難しい症例では積極的

に筋生検を行う必要がある．  

 

治療  
 

 治療に当たっては，重症度と合併症の評価が必要である．急激に進行

し血管病変の強いものは激症型と呼ばれる．嚥下障害・呼吸障害・皮膚

潰瘍性病変・浮腫・消化管出血を来したものは重症として扱う．間質性

肺炎合併は致死的になりうることから発症初期（診断時）や再燃時に必

ず評価を行う． 

 治療の中心はステロイド剤であり、早期からの少量メトトレキサート

(MTX) パルス療法の併用はステロイドの早期減量に有用である．不応例

にはメチルプレドニゾロン(mPSL)パルス療法を行い，追加治療としてシ

クロスポリンA(CSA,ネオーラル®)，タクロリムス（プログラフ®），シ

クロホスファミド（エンドキサン®）静注療法(IVCY)，大量ガンマグロブ



 
リン療法などが選択される．重症・激症型にはmPSL パルス療法と IVCY

で早急に炎症の沈静化を図る．間質性肺炎合併例ではmPSL パルス療法

にCSAもしくはタクロリムスを併用し，急速進行性の場合には早期より

IVCYを加えた３剤併用を行う．間質性肺炎合併のない JADMの治療は

ステロイド軟膏のみで十分との報告があるが，JHDMの治療は古典的

JDMに準じて行う．   
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/6_1_3.html 

 


