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全身性強皮症 の病因 ・診断 ・治療

金沢大学大学院医学系研究科皮膚科学

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.


