
 
 

 

概念・定義  
 

 以前は 若年性関節リウマチと呼ばれた病態を含む。国際リウマチ学会

（International Leagues of associations for Rheumatism: ILAR）の小

児リウマチ常任委員会が 1994 年の Santiago 会議において「16歳未満で

発症し、6週間以上持続する原因不明の関節炎で、他の病因によるものを

除外したもの」を若年性特発性関節炎（juvenile idiopathic arthritis: JIA）

と定義した。その後 1997 年の Durban 改訂、2001 年の Edmonton 改訂

を経て、現在 ILAR分類は小児の慢性関節炎の国際基準となっている。 

ILAR 分類は JIA を下記の 7病型に分類している 

 本邦においても、日本小児リウマチ学会が上記分類にもとづき「若年

性特発性関節炎初期診療の手引き（2007 年）」を作成した。しかし、発

症早期には ILAR分類を用いて診断することは困難であるため、本邦の小

児診療の実情に合わせ、新たに『診断の手引き』を策定した。 

 

表：若年性特発性関節炎 ILAR分類（2001） 

告示 
番号 8 膠原病  

疾病名 若年性特発性関節炎  

 

若年性特発性関節炎  
 

じゃくねんせいとくはつせいかんせつえん 
 

 

分類 定義 除外 

全身型 1関節以上の関節炎と2週間以上

続く発熱(うち3日間は連続する)

を伴い、以下の徴候を１つ以上伴

う関節炎。 

1)暫時の紅斑、2)全身のリンパ節

腫脹、3)肝腫大または脾腫大、4) 

漿膜炎 

a,b,c,d 

少関節炎 発症 6か月以内の炎症関節が 1

～4か所に限局する関節炎。以下

の 2つの型を区別する。 

(a)持続型：全経過を通して 4関

節以下の関節炎。 

(b)進展型：発症 6か月以降に 5関

節以上に関節炎が見られる。 

a,b,c,d,e 

リウマトイド陰

性多関節炎 

発症 6か月以内に 5か所以上に関

節炎が及ぶ型で、リウマトイド因

子が陰性。 

a,b,c,d,e 

リウマトイド因

子陽性多関節炎 

発症 6か月以内に 5か所以上に関

節炎が及ぶ型で、リウマトイド因

子が 3か月以上の間隔で測定して

2回以上陽性。 

a,b,c,e 

乾癬性関節炎 以下のいずれか。 b,c,d,e 



 

1)乾癬を伴った関節炎 

2)少なくとも次の 2項目以上を

伴う例 

(a)指趾炎 

(b)爪の変形 

(点状凹窩、爪甲剥離など) 

(c)親や同胞に乾癬患者 

 

付着部炎関連関

節炎 

以下のいずれか。 

1)関節炎と付着部炎 

2)関節炎あるいは付着部炎を認

め、少なくとも以下の 2項目以

上を伴う例 

(a)現在または過去の仙腸関節の

圧痛±炎症性の腰仙関節痛 

(b)HLA-B27 陽性 

(c)親や同胞に強直性脊椎炎、付

着部炎関連関節炎、炎症性腸疾患

に伴う仙腸関節炎、Reiter 症候群

または急性前部ぶどう膜炎のい

ずれかの罹患歴がある 

(d)しばしば眼痛、発赤、羞明を

伴う前部ぶどう膜炎 

a,d,e 

 

(e)6 歳以上で関節炎を発症した男

児 

未分類関節炎 6 週間以上持続する小児期の原因

不明の関節炎で、上記の分類基準

を満たさないか、または複数の基

準に重複するもの。 

 

除外項目： 

a.患児や親・同胞での乾癬罹患や乾癬既往歴 

b.6 歳以降に発症したHLA-B27 陽性の関節炎男児 

c.強直性脊椎炎、付着部炎関連関節炎、炎症性腸疾患に伴う仙腸関節、

Reiter 症候群または急性前部ぶどう膜炎のいずれかに罹患している

か、親・同胞に罹患歴がある 

d.3 か月以上の期間をおいて少なくとも 2回以上の IgM-RF 陽性 

e.全身型 JIA 

 

 

症状  
 

 病型ごとに臨床症状および検査所見について述べる 。なお、慢性関節

炎の画像検査として①単純エックス線②MRI③関節超音波検査が現在有

用な検査法である（詳細は診断の手引き参照）。 

 

 

 



 
１）全身型 

＊�臨床症状： 

発熱、関節痛・関節腫脹、リウマトイド疹、筋肉痛や咽頭痛など。３

割は発症時に関節症状を欠く。マクロファージ活性化症候群

（macrophage activate syndrome: MAS）（8％）、播種性血管内凝

固症候群（DIC）（5％）など重篤な合併症に注意を要する。 

＊�検査所見： 

左方移動のない好中球優位の白血球増加と、強い炎症所見（赤沈亢進、

ＣＲＰ高値、凝固線溶系亢進）を認める。経過とともに小球性低色素

性貧血や血小板増多も出現する。高サイトカイン血症を反映して血清

フェリチン、尿中β２ミクログロブリンの増加がみられるが、特に血

清フェリチン高値はMAS発症の危険因子である。 リウマトイド因子

（RF）や抗核抗体(ANA)等の自己抗体は基本的に陰性である。 

＊�経過： 

関節炎の経過により 2つのタイプに分かれる。3/4 は関節炎が急性期

に限定し、 最終的には多くが完治する。残り 1/4 は全身性炎症が鎮

静化した後も関節炎が遷延し、難治性である。5～10 年の経過では、

４割が無治療、６割が無症状であった。関節機能は８割が正常であっ

たが、２割は関節変形や可動域制限を残している。また、低身長、圧

迫骨折、白内障など治療の副作用にも注意が必要である。 

 

 

 

 
２）少関節炎 

＊�臨床症状： 

関節痛・関節腫脹、可動域制限、朝のこわばりなどに加え、10～20％

にぶどう膜炎の合併が見られる 。少関節炎に伴うぶどう膜炎は女児、

若年（幼児期）発症、ANA陽性（160 倍以上）例に多く、無症候性

で前部に起こり、放置すれば失明率が高い（15～20％）。 

＊�検査所見： 

炎症所見や、関節滑膜炎を反映する血清マトリックスメタロプロテイ

ナーゼ-３（MMP-3）は正常～軽度上昇が多い。ANA陽性者が３割程

度いる。 

＊�経過：  

5～10 年の経過では、３割が無治療、５割が無症状であった。ぶどう

膜炎は関節炎発症後 5年以内に発症することが多い。関節機能は正常

～軽度障害が 98％で、最も関節予後がよい。 

 

３）リウマトイド因子陰性多関節炎 

＊�臨床症状： 

関節痛・関節腫脹、可動域制限、朝のこわばりに加え、４割で発熱（微

熱）を認める。 

＊�検査所見： 

炎症所見は正常～軽度上昇にとどまる。ANA陽性例が２割いる。血

清MMP-3 は軽度～高度上昇する。関節予後不良因子である抗環状シ

トルリン化ペプチド抗体（抗CCP抗体）陽性者は 0～5％と低い。 



 
＊�経過： 

5～10 年の経過では、３割が無治療で４割が無症状であった。関節可

動域制限や変形を認める例があるものの、95％が関節機能正常～軽度

障害と、少関節炎についで関節予後はよい。 

 

４）リウマトイド因子陽性多関節炎 

＊�臨床症状： 

この病型は関節リウマチに近い病態である。関節痛・関節腫脹・可動

域制限・朝のこわばりが著明で、初期にすでに変形を来たしている例

もある。皮下結節は 2.5％と欧米の報告（30％）に比べ少ない。 

＊�検査所見： 

炎症所見は軽度～中等度上昇し、血清MMP-3 やヒアルロン酸も高値

例が多い。４割がANA陽性、７割が抗CCP抗体陽性である。 

＊�経過： 

5～10 年の経過では、無治療はわずか 8％で、無症状は３割とほとん

どの患者が治療継続し、症状も持続していた。可動域制限を７割、変

形を２割で認め、 16％に中等度～重度の関節機能障害を認める。 

 

５）乾癬性関節炎 

＊�臨床症状： 

皮膚症状としての乾癬が先行し、その後に関節炎、指趾炎、付着部炎、

腱鞘炎、脊椎炎などの関節症状が出現する。時に腱鞘炎や付着部炎が

先行し経過中に皮膚症状が出現する症例ある。 

 
＊�検査所見： 

血液検査で、ESR亢進やCRP上昇などの炎症反応を認めることがあ

るが、正常の場合も多い。 

＊�経過： 

海外の報告（罹病期間中央値 10年）では、約 3～４割が無治療寛解

していた。本邦における系統だった報告はまだない。 

 

６）付着部炎関連関節炎 

＊�臨床症状： 

関節炎 and/or 付着部炎を認める。付着部とは腱および靭帯の付着部

を指し、小児では四肢の付着部炎が多い。関節炎は下肢の大関節が多

いが肩関節にも生じる。経過中に仙腸関節炎や脊椎炎など体軸関節に

進展する例もみられるが、初期には稀である。 

＊�検査所見： 

炎症反応陽性で、ESR亢進やCRP上昇がみられる。HLA-B27 保有率

の高い欧米では 80～85%で陽性であり，診断に有用とされるが保有率

の低い本邦では陰性例が多い。 

＊�経過： 

海外の報告（罹病期間中央値 10年）では、約 3～４割が無治療寛解

していた。本邦における系統だった報告はまだない。 

 

 

 



 
７）未分類関節炎 

 上記 6分類の基準を満たさない、あるいは複数の分類基準を満たす症

例をいう。発症から 6か月以内に罹患した関節数が 5個未満でRF陽性の

症例、乾癬に伴う関節炎でHLA-B27 陽性症例はともに未分類関節炎であ

ることに注意する。  

 

治療  
 

 病態により治療が異なる。 

１）� 全身性炎症病態 

活性化マクロファージから産生されたサイトカインによる全身

性炎症の病態。各種鑑別疾患の精査をおこないつつ非ステロイド

抗炎症薬（ナプロキセンまたはイブプロフェン）を開始し、診断

がつき次第メチルプレドニゾロンパルス療法を施行する。炎症が

鎮静化した後は経口プレドニゾロンに切り替え、以降症状を確認

しながら漸減する。ステロイド減量中に再燃を繰り返す例やステ

ロイドが減量できず副作用が問題となる難治例に対しては、生物

学的製剤であるトシリツマブが適応となる。免疫抑制薬追加の効

果は少ない。 

 

２）� 関節炎病態 

Ｔリンパ球から産生されたTNF-αや IL-6などのサイトカインが

関節滑膜を標的に炎症をおこす病態。非ステロイド抗炎症薬で治

療を開始するが、効果が乏しい例や多関節型においては早期にメ

 
トトレキサート週 1回経口投与を開始する。副作用が危惧される

場合は葉酸を併用する。約 2～3割の難治症例では関節炎の進行

を抑制できず、生物学的製剤（エタネルセプト、アダリムマブ、

トシリツマブ）投与の適応となる。 

 

３）� マクロファージ活性化症候群（MAS） 

血球貪食症候群の一型。高サイトカイン血症により短時間で多臓

器不全に至り、無治療では致命率が 10～20％である。この病態

が疑われた場合は、できるだけ早期に小児リウマチ専門施設と連

絡をとり治療を開始する。非ステロイド抗炎症薬はすみやかに中

止、生物学的製剤投与は全て禁忌となる。  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/6_1_1.html 

 


