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全身性強皮症 の病因 ・診断 ・治療
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竹 原 和 彦

全身性 強皮 症 は皮 膚及 び 内臓 諸臓 器 の線 維化 を特 徴 とす る慢性 難 治性疾 患 で ある.本 症 の発症 機構 は未 だ不 明

で あるが,自 己免 疫,線 維芽細 胞 によ る コラーゲ ン代謝 異常,サ イ トカイ ン異 常 を中心 に,そ の他遺 伝 的背 景,

化学物 質 な どの環 境 因子 な ど様 々 な方向 か らア プロー チ されて い る.こ こで は,サ イ トカイ ン異常,特 に我 々 が

提唱 して い るTGF-β が線 維化 を誘 導 しCTGFが 線維 化 を維持 す る とい う二段 階線 維 化仮 説 を紹介 したい.

TGF-β は線 維芽 細胞 の コラー ゲ ン代 謝 を強力 に促 進 す るサイ トカ イ ン として よ く知 られて い るが,本 症 の病

変部 にお いて は ご く早期 にお いての み しか発 現 は見 られ ない.我 々 は,以 下 の デー タよ り上 記 の仮説 に到達 して

い る.

1)硬 化期 に一 致 して100%CTGFmRNAの 発 現 がみ られ る.

2)本 症 におい て,血 中CTGF濃 度 が上 昇 して お り,そ の数値 が皮 膚硬 化や肺 病 変 と相 関 す る.

3)マ ウス を用 い た実 験 に お いて, TGF-β を皮下 注射 して も一 過性 の線維 化 しか み られ な いが, TGF-β 皮

下注射 後 にCTGFを 継続 して投与 す る と継 続 的 な線 維化 が み られ る.

本症 の診 断 に対 して は,様 々 な診 断基 準(正 確 には分 類 予備 基準)が 提 唱 され て いるが,本 症 の早 期診 断 に対

して は,こ れ らの 早期 診 断法 は無 力 で あ る.そ こで我 々 は,早 期 診 断 に対 して皮 膚 硬 化,抗 核 抗体, Raynaud

現象,肺 病 変,爪 郭 部 出血 点 の5項 目よ り総 合的 に診 断 す るポイ ン ト制診 断基 準案 を提 唱 し,日 常診 療 に応 用 し

てい る.

更 に,本 症 の重症 度,病 勢 の評 価 に関 して は国 際的 にmodified Rodnan's total skin score (Rodonan's TSS)

が広 く使 われ て い る.

本症 には,各 種疾 患特 異 的抗核 抗 体 の存在 が知 られて お り,そ れ ぞれ の抗体 と特 定 の臨 床像 との相 関 が明 らか

にされて い る.

本症 に対 す る副 腎皮質 ステ ロイ ド薬 の経 口投与 の是 非 につ いて は これ まで 議論 が重 ね られ て きた が,我 々 は本

症 の重 症例 か つ早期 例 に つい ては適 応 の ある症例 を適 確 に把握 した 上で 少量 ～ 中等量 を使 用す べ き と考 え,本 症

に対 す る副 腎皮 質 ステ ロ イ ド薬使 用 基準 を提 唱 して い るので,そ の治療 成績 を紹 介 した い.更 に,早 期 肺病 変 に

つ いて は,最 近 で は国 際的 に シク ロ フォス フ ァ ミ ドパ ル ス療 法 が高 く評価 され てお り,自 験例 につい て紹介 した

い.


