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第1章　‌�好酸球性筋膜炎診療ガイドライン
2026（第2版）について

1．背景と目的

　好酸球性筋膜炎（eosinophilic fasciitis）は，主とし
て四肢の筋膜を病変の主座とし，炎症および線維化を
呈する慢性炎症性疾患である．四肢の腫脹，皮膚およ
び皮下組織の硬化，筋痛や関節可動域制限などを主症
状とし，成人を中心に発症するが，小児例も報告され
ている．臨床像は多様であり，適切な治療介入が遅れ
た場合には，機能障害を残す症例も少なくない．その
ため，的確な診断，病勢評価，治療介入のタイミング
および長期的管理が重要となる疾患である．
　本邦では2016年に日本皮膚科学会より「好酸球性筋

膜炎　診断基準・重症度分類・診療ガイドライン（第
1 版）」が公表され，実臨床における標準的診療の指針
として活用されてきた．その後約10年の間に，本疾患
の病態理解の進展，画像診断を含む診断手法の整理，
治療戦略に関する新たな知見が国内外で蓄積されてき
た．また，治療反応性や再燃，長期予後，QOL への影
響などについても，改めて重要性が認識されるように
なっている．
　このような状況を踏まえ，厚生労働省難治性疾患政
策研究事業の研究者およびその協力者で構成される

「好酸球性筋膜炎診療ガイドライン策定委員会」により
改訂作業が行われ，本改訂版を作成するに至った．本
ガイドラインは，現時点におけるエビデンスと専門家
の合意に基づき，好酸球性筋膜炎の診療に携わる医
師・医療従事者が，日常診療において適切な意思決定
を行うための指針を示すことを目的としている．

2．本診療ガイドラインの位置付け

　本診療ガイドラインは，evidence-based medicine
（EBM）の観点から，好酸球性筋膜炎の診断，治療お
よび長期管理に関する考え方の目安を示すものであ
る．しかしながら，本疾患は発症様式，重症度，治療
反応性，合併症の有無などに個人差が大きく，すべて
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の患者に一律に適用可能な治療戦略が存在するわけで
はない．したがって，本ガイドラインは臨床現場にお
ける意思決定を支援するための参考資料として位置付
けられるものであり，最終的な診療方針は，主治医が
個々の患者の病態，生活背景，価値観および治療に対
する希望を十分に考慮したうえで，患者と協働して決
定されるべきである．

3．ガイドライン作成体制と策定の経緯

　本診療ガイドラインは，厚生労働省難治性疾患政策
研究事業（強皮症・皮膚線維化疾患の診断基準・重症
度分類・診療ガイドライン・疾患レジストリに関する
研究，課題番号 23FC1018）の一環として策定された．
策定委員会は，同研究事業に参画する研究者およびそ
の協力者により構成され，委員はすべて日本皮膚科学
会会員である．策定にあたっては，好酸球性筋膜炎に
関する既存の国内外文献を精査し，診断，鑑別診断，
治療および予後に関するClinical Question（CQ）を設
定した．各委員は担当領域について文献を体系的に収
集・評価し，推奨文案を作成した．これらの原案は，
策定委員会における複数回の討議を経て統合され，委
員会としての合意形成を図った．

4．エビデンスの収集と推奨決定の基本方針

　本ガイドラインの作成にあたっては，Minds 診療ガ
イドライン作成マニュアルを参考に，可能な限り体系
的な文献検索とエビデンス評価を行った．各 CQ のシ
ステマティックレビューチームが Minds 診療ガイド
ライン作成マニュアル 2020 の手順に従い予備検索を
行い，検索は日本医学図書館協会に依頼した．
　・使用したデータベース：PubMed
　・検索期間：1966 年 1 月 1 日～2023 年 12 月 31 日
　なお，文献検索期間終了後に公表された文献であっ
ても，ガイドライン作成過程において委員会が臨床上
重要と判断したものについては，必要に応じてハンド
サーチにより追加した．
　ただし，好酸球性筋膜炎は比較的稀な疾患であり，
ランダム化比較試験など高いエビデンスレベルの研究
が限られているという特性を有する．そのため，本ガ
イドラインでは，得られたエビデンスの確実性を評価
するとともに，臨床的妥当性，実行可能性，本邦の医
療体制を総合的に考慮し，委員会の合意に基づいて推
奨を決定した．
　推奨の最終決定にあたっては，委員会内での討議に

加え，すべてのCQについて修正Delphi法に準じた無
記名独立投票を行い，合意の程度を定量化した．投票
は 9 段階（1＝強く不同意，9＝強く同意）で実施し，
各推奨案について得点の中央値ならびに第 1 四分位

（Q1）・第 3四分位（Q3）を算出した．合意形成の判定
は，原則として中央値が 7 以上を「同意（採択）」，中
央値が 1～3 を「不同意（不採択）」，中央値が 4～6 を

「判断保留」とし，判断保留の場合は文言修正のうえで
再討議・再投票を行った．合意度の表記は「中央値

［Q1～Q3］」を基本とし，例えば中央値 8，Q1＝7，Q3
＝9 の場合は「合意度 8［7～9］」と記載した．なお，
Q1 と Q3 が同値となる場合（Q1＝Q3）には四分位範
囲が 0 であり，得点の散らばりがほとんどない（少な
くとも中位域の散らばりがない）ことを示す．
　推奨は，各 CQ に対して「推奨度」と「エビデンス
レベル」の 2 軸で示しており，それぞれの定義は以下
の通りである．
　推奨度は，治療・介入の実施をどの程度強く勧める
かを示し，以下の 2 段階で分類される：
　・1：推奨する

→‌�十分なメリットがあり，ほとんどの状況で適用
されると考えられる介入．患者の多くにとって
利益が不利益を明らかに上回ると判断される．

　・2：提案する（弱い推奨）
→‌�メリットがあると考えられるが，患者の価値観，

背景，臨床状況によって判断が分かれる可能性
がある介入．実施の可否は個別に判断する必要
がある．

　推奨度の決定は，エビデンスの確実性に加え，介入
の利益と不利益のバランス，患者の価値・選好，実行
可能性，本邦の医療体制などを総合的に考慮して行わ
れる．
　エビデンスレベルは，推奨の根拠となる科学的情報
の信頼性を示す指標であり，以下の 4 段階に分類され
る：
　・A：効果の推定値に強く確信がある

→‌�質の高いランダム化比較試験（RCT）やメタア
ナリシスに基づく．

　・B：効果の推定値に中程度の確信がある
→‌�限定的な RCT または質の高い観察研究などに

基づく．
　・C：効果の推定値に対する確信は限定的である

→‌�症例集積研究，非比較研究，質の低い観察研究
などに基づく．
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　・D：効果の推定値にほとんど確信がない
→‌�症例報告，専門家の意見，間接的証拠など，科

学的根拠が乏しいものに基づく．
例：
　・「患者 P に対して治療 I を行うことを推奨する

（1A）」＝強い推奨，強い根拠に基づく．
　・「患者 P に対して治療 I を行うことを提案する

（2C）」＝弱い推奨，限定的な根拠に基づく．
　このように，推奨の強さ（1または2）とエビデンス
レベル（A～D）を組み合わせて表記することにより，
推奨の実施の妥当性と，その裏付けとなる根拠の信頼
性を明示した．なお，この分類は「Minds 診療ガイド
ライン作成マニュアル」および GRADE（Grading of 
Recommendations Assessment, Development and 
Evaluation）アプローチを参考にした．

5．利益相反（Conflict of Interest：COI）

　本診療ガイドラインの策定にあたり，策定委員は，
各委員が所属する施設の利益相反管理基準および日本
医学会が示す「COI 管理ガイドライン」ならびに「診
療ガイドライン策定参加資格基準ガイダンス」に基づ
き，就任時およびガイドライン公表時に，過去 3 年間
に遡った利益相反の自己申告を行った．利益相反が推
奨内容に影響を及ぼすことのないよう，推奨の決定は
策定委員全体での合議を基本とし，特定の CQ に関連
する利益相反を有する委員は，必要に応じて当該事項
の審議や投票を棄権することとした．

6．免責事項

　本診療ガイドラインは，好酸球性筋膜炎の診療に携
わる臨床医の視点から，作成時点で入手可能な科学的
知見に基づいて策定されたものである．今後の研究の
進展により，記載内容の一部が変更される可能性があ
る．本ガイドラインは，医師の裁量権を制限したり，
特定の治療法を強制したりするものではない．また，
本ガイドラインに記載された内容が実施されなかった
ことをもって，診療にあたる医師の責任を問う根拠と
なるものでもない．本ガイドラインを医事紛争や医療
訴訟の資料として用いることは，本来の目的から逸脱
するものである．

7．公開および改訂

　本診療ガイドラインは，日本皮膚科学会の承認を経
て公表され，日本皮膚科学会雑誌および学会ウェブサ

イトを通じて広く公開される予定である．今後も新た
なエビデンスの蓄積や診療環境の変化を踏まえ，適切
な時期に改訂を行うことを想定している．

第2章　好酸球性筋膜炎の診療概要

1．疾患概念

　本症の疾患概念は，Shulman が 1974 年に，末梢血
好酸球数増多，四肢を中心とする深在性皮膚硬化，お
よび肘・膝の屈曲拘縮を呈した 2 例を報告し，diffuse 
fasciitis with eosinophilia という疾患名を提唱したこ
とに始まる1）．その後，Rodnan らは同様の 6 症例を報
告し，末梢血好酸球数増多に加えて筋膜における好酸
球浸潤が顕著であることを見出し，eosinophilic fasci-
itis の病名を用いた2）．このように当初から好酸球の関
与を特徴とする疾患として捉えられ，現在でもeosino-
philic fasciitisという疾患名が一般的となっている．一
方で，その後の報告により，末梢血好酸球数増多に乏
しい例や，病理組織学的に筋膜の好酸球浸潤が目立た
ない例も一定数存在することが明らかとなった．この
ため，diffuse fasciitis with or without eosinophilia と
いう疾患名が用いられる場合もある．
　本症は通常，内臓病変は来たさないため生命予後は
良好である．一方で，関節拘縮などの機能障害を残し
得るため，早期の診断と治療介入の検討を要する．無
治療で自然寛解する例も存在し，例えばLakhanpal ら
は，無治療の本症患者5例のうち2例で症状が消失し，
2 例で 50％以上の改善がみられたと報告している3～5）．
しかしその後，再燃を繰り返した例も報告されてお
り6），注意が必要である．
・発症誘因
　本症では，一部の症例において発症誘因の存在が示
唆されている．例えば，30～46％の患者で発症直前に
激しい運動・労作，あるいは打撲などの外傷歴が認め
られることから，傷害された筋膜における非特異的炎
症と，組織から流出した抗原に対する自己免疫反応が
発症機序の一つとして考えられている1，7，8）．
　感染症との関連としては，限局性強皮症と同様に抗
Borrelia burgdorferi 抗体陽性例が報告されており，
Borrelia 感染の関与が指摘されている9）．また，マイコ
プラズマ感染症との関連を示唆する報告もある10）．
　薬剤との関連では，スタチン系薬剤11，12），フェニトイ
ン13），アンギオテンシン変換酵素阻害薬（ラミプリ
ル）14），ヘパリン15）が発症誘因として疑われている．さ
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らに，L-トリプトファン製造過程で混入した不純物16）

や，トリクロロエチレン/トリクロロエタンなど有機溶
媒への曝露により，本症類似の症状が出現することが
知られている17～19）．
　このほか，血液透析導入20），放射線療法21），移植片対
宿主病（GVHD）が誘因となり得ることが報告されて
いる22）．さらに近年は，免疫チェックポイント阻害薬
や COVID-19 との関連を示唆する報告も増えてい
る23～25）．

2．疫学

　過去の報告では，患者の年齢は平均で50歳代前後と
される26）．性差については，男性に多いとする報告と
女性に多いとする報告のいずれも存在する26）．厚生労
働省研究班が実施した疫学調査では，654 施設中 127
施設から回答が得られ，5 年間の症例数は合計 101 例
であった．この結果から，全国654施設では520例（年
間約 100 例）が受診すると推定される27）．

3．診断・重症度分類

・厚生労働省研究班の診断基準28）

大項目
四肢の対称性の板状硬化
但し，レイノー現象を欠き，全身性硬化症を除外しう
る
小項目1
筋膜を含めた皮膚生検組織像で，筋膜の肥厚を伴う皮
下結合織の線維化と，好酸球，単核球の細胞浸潤
小項目2
MRI 等の画像検査で筋膜の肥厚
大項目及び小項目 1 ないし大項目及び小項目 2 で診断
確定
　海外では，2014 年に Pinal-Fernandez らが提唱した
診断基準があり，①対称性または非対称性，びまん性
あるいは限局性の皮膚や皮下組織の腫脹・浸潤・肥厚，
②病理検査における（好酸球浸潤の有無を問わず）リ
ンパ球やマクロファージの浸潤を伴う筋膜肥厚の 2 つ
の大基準が挙げられている8）．さらに小基準として，①
末梢血好酸球数増多，②高ガンマグロブリン血症，③
筋力低下および／または血清アルドラーゼ値上昇，④
Groove sign および／または peau d’orange，⑤ MRI
の T2 強調画像における筋膜の高信号，の 5 項目が挙
げられている．2 つの大基準を満たす場合，もしくは
1 つの大基準と 2 つの小基準を満たす場合に本症の診

断が可能と定義されている．
・重症度分類28）

関節拘縮を伴うもの（上肢）1 点
関節拘縮を伴うもの（下肢）1 点
運動制限を伴うもの（上肢）1 点
運動制限を伴うもの（下肢）1 点
皮疹が拡大増悪（症状が進行）しているもの 1 点
点数を合計して 2 点以上は重症
・臨床所見
　本症は，四肢を中心とする対称性の板状皮膚硬化と
関節可動域制限（拘縮）を特徴とする．顔面および手
指は通常侵されない．病変部皮膚では，特徴的な腫脹
と皺の形成により orange peel-like appearance（peau 
d’orange appearance）を呈する．Berianu らは 16 例
中 8 例（50％）に peel-like appearance を認め，罹病
期間の長い症例に多いと報告している29）．また，Groove 
sign は表在静脈に沿った皮膚陥凹を特徴とし，患肢の
挙上により明瞭となる．表皮と真皮上層は真皮下層や
血管周囲に比べて本症の線維化の影響を受けにくく相
対的に可動性が保たれるため，末梢血管の血流が減る
と内側から引っ張られて陥凹すると考えられ，Leb-
eaux らの報告では 34 例中 18 例（53％）に認めてい
る30）．
・血液検査
　本症にみられる血液検査異常として，末梢血好酸球
数増多は報告により基準が異なるものの，約63～86％
に認められる5，31，32）．多くは一過性で急性期にのみみら
れ，治療により低下し疾患活動性と相関することが報
告されている33）．血清 IgG 値は約 35～72％で上昇し，
病勢と相関するとする報告もある一方，Seiboldらの検
討では有意な相関は認められていない5，32，34～36）．血沈亢
進は約 29～80％にみられ，疾患活動性と相関す
る5，35，36）．血清クレアチニンキナーゼ値は通常正常であ
るが，血清アルドラーゼ値は約 60％で上昇し，治療に
より低下し，皮膚症状の再燃時に再上昇することが報
告されている29，33，37，38）．血清アルドラーゼ値は他の検査
異常より正常化が遅れ，再燃時に最も鋭敏に上昇する
とする報告もあり，疾患活動性の指標として有用であ
る33）．これらに加えて，血清可溶性 IL-2 受容体値，血
清 type III procollagen aminopeptide 値，血清免疫複
合体値，血清TIMP-1値なども，本症の疾患活動性マー
カーとしての有用性が報告されている35，36，39，40）．
・画像検査
　本症の診療において有用となり得る非侵襲的画像検
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査として，MRIは筋膜の浮腫・炎症の有無を描出でき
る41～43）．生検部位の決定や病勢・治療反応性の評価に
有用であった症例も報告されている41～43）．また，超音
波検査（12-MHz・B-mode）では，正常対照群と比較
して皮下組織の菲薄化が認められるとされる44）．さら
に，プローブで皮膚を圧迫した際の皮下組織の圧縮率
は，本症では全身性硬化症など他の線維化疾患と比べ
て有意に低下すると報告されており，本症の診断補助
として有用である可能性がある44）．一方，エビデンス
は限定的であるが，MRI が施行困難な場合には CT の
使用も考慮される．
・皮膚生検
　本症の病理組織学的所見として，病初期には筋膜・
皮下組織深部の浮腫とリンパ球・形質細胞・組織球お
よび好酸球など多彩な炎症細胞の浸潤がみられる45，46）．
病態の進行に伴い，表皮萎縮，筋膜肥厚や皮下組織・
真皮下層の膠原線維の膨化・増生が主体となる．多数
例の検討では，表皮萎縮は 16％，膠原線維の膨化・増
生は 40～70％，好酸球浸潤は 65～80％程度に認めら
れ，皮下脂肪織の隔壁の肥厚は半数以上，筋膜肥厚は
ほぼ全例でみられた30，33，45，47，48）．文献上，本症が疑われ
た症例のほとんどが皮膚生検により診断されており，
本症の線維化は筋膜・皮下組織から生じて真皮深層へ
波及する45）．このため，表皮から筋膜・筋肉表層まで
含めたen bloc生検が診断に有用である．一方，筋膜・
筋肉を含まない通常の皮膚生検は診断的価値が低い．
例えば，パンチ生検では十分な深さまで採取できず診
断に至らなかった 3 例が報告されている33）．したがっ
て，本症の皮膚生検の際には，en bloc生検で十分な深
さまで採取することに留意する必要がある．
・末梢血好酸球数増多や病理組織像における筋膜の好
酸球浸潤の診断における有用性
　上述のように，末梢血好酸球数増多は全例に認めら
れる所見ではない5，26，31，32，49）．また，一過性で急性期にの
みみられることも多い33）．同様に，病理組織における
好酸球浸潤も局所的かつ一過性であり，全例で明瞭に
認められるとは限らない33，45，47）．以上より，末梢血好酸
球数増多や病理組織における好酸球浸潤は本症の診断
に有用であるが必須ではない．臨床像，画像・血液検
査所見，および組織学的所見を踏まえて総合的に診断
することが推奨される．

4．鑑別

　本症は全身性硬化症と共通点が多い一方，基本的に

異なる疾患であるため鑑別が重要である．好酸球性筋
膜炎では，全身性硬化症と異なり通常，手指および顔
面の皮膚硬化を欠く．また，特徴的な腫脹と皺の形成
により orange peel-like appearance（peau d’orange 
appearance）を呈することがある29，49）．全身性硬化症
でみられる爪郭部毛細血管異常や抗核抗体・全身性硬
化症特異的自己抗体（抗トポイソメラーゼⅠ抗体・抗
セントロメア抗体・抗RNAポリメラーゼⅢ抗体など）
は通常認めない一方，末梢血好酸球数増多を伴いやす
い50，51）．レイノー現象は基本的にみられないが，伴う例
も報告されている52）．病理組織学的には，全身性硬化
症では線維化の主座が真皮であるのに対し，本症では
筋膜・皮下組織が主座となる点も鑑別の参考となる45）．
また，同じ皮膚線維化疾患である限局性強皮症は，境
界明瞭な斑状・帯状の限局性線維化が皮膚およびその
下床に出現する．本邦では本症と限局性強皮症を異な
る疾患概念として扱うことが多いが，欧米を中心に限
局性強皮症の一亜型（deep morphea）とするような考
え方もある53）．実際，両者が合併する例も報告されて
おり，鑑別にあたっては特徴的な皮疹の分布，病理組
織学的な線維化の主座の違いや好酸球浸潤の程度，な
らびに末梢血好酸球増多の有無などを踏まえて総合的
に判断する54）．

5．合併症

　本症には，限局性強皮症（30％）48），自己免疫性甲状
腺炎55），全身性エリテマトーデス55），関節リウマチ5，55）

などの自己免疫性疾患，再生不良性貧血55），血小板減
少性紫斑病55），自己免疫性溶血性貧血55），悪性リンパ
腫55），白血病55，56），多発性骨髄腫48，57），骨髄異形成症候
群55，56）などの血液疾患，末梢神経障害5，26，58），前立腺癌55，56）

や乳癌5，55）などの内臓悪性腫瘍が合併することがある
（複数の報告があるもののみ記載）．筋膜炎が波及して
筋周囲炎を来たし，筋痛や筋力低下を呈することがあ
るが，筋炎は通常みられない59）．なお，本症において
上記疾患の頻度が増加しているかは不明であり，因果
関係も確立していない．しかし，これらが重複して出
現した症例も報告されており56，60），症例に応じて検索の
必要性を検討する．
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第3章　‌�クリニカルクエスチョン（CQ）と推奨

CQ1　‌�好酸球性筋膜炎に対してグルココルチコイドの全身投与は有用か？

推奨度 合意度 推奨文
グルココルチコイド

内服；1D 9［9～9］
グルココルチコイド内服およびメチルプレドニゾロンパルス療法は本症に
有用であり，推奨する．メチルプレドニゾロ

ンパルス療法；1C 9［9～9］

背景・目的
　非常に多数の症例報告を含む過去の報告からグルコ
コルチコイド全身療法はすでにファーストラインの治
療としての位置がほぼ確立されている．そこで，ファー
ストラインの治療として選択されたグルココルチコイ
ドの有用性についてエビデンスを示すCQを設定した．
科学的根拠
　本症に対するグルココルチコイド全身投与の有用性
を前向き観察研究やランダム化比較試験として検討し
た研究は存在しないものの，すでに多数の症例報告や
後向き観察研究などで特に急性期のグルココルチコイ
ドの投与の有用性は確立されているものと思われる．
後向き観察研究・コホート研究の中で，グルココルチ
コイド単独での治療を開始してそのままグルココルチ
コイド全身療法のみで改善した例や，反応不十分でメ
トトレキサートなどの免疫抑制薬を経過中に追加した
例などについて解析したものから，グルココルチコイ
ドの治療効果に関するエビデンスを収集した．また，
グルココルチコイド全身投与に加えて他の免疫抑制薬
を併用し，その有用性を評価した論文も含めた．本症
と“グルココルチコイド”や“ステロイド”などのキー
ワードで文献検索（PubMed）を行い，得られた 170
文献とハンドサーチで得られた文献のうち75文献を1
次スクリーニングで採用した．ハンドサーチには，日
本皮膚科学会「好酸球性筋膜炎　診断基準・重症度分
類・診療ガイドライン（2016 年）」で採用された文献
を含めた．2次スクリーニングの結果，PICOを満たす
9 文献を採用した5，26，30，47，61～65）．対象（P）は臨床ないし
は組織学的に診断された好酸球性筋膜炎とした．アウ
トカム（O）についてはいずれの報告も臨床症状が改
善したかどうかという点について記載していた．
解説
　以下に介入（I）ごとに記載する．

【グルココルチコイド内服】

　本症に対する初期治療として，プレドニゾロン0.5～
1 mg/kg/day の経口投与が一般的である．1988 年の
Lakhanpal らの報告では，52 例中 34 例で 40～60 mg/
day のプレドニゾン内服による初期治療が行われ，20
例は軽快，5 例は症状が消失し，9 例は治療抵抗性で
あった5）（プレドニゾンは体内でプレドニゾロンに変換
される本邦未承認薬であり，通常はプレドニゾロンと
ほぼ同等の抗炎症力価を有する）．さらに，2007 年に
Endo らは過去の 88 例の好酸球性筋膜炎の報告を集積
し，そのうち52例でグルココルチコイドの全身投与が
行われ（初期投与量平均 39.7 mg/day），24 例が治癒，
13例が寛解，15例が不変であった，と報告している47）．
同様に，Bischoff らも 20 mg/day以上のプレドニゾン
内服により，12例中 8例で皮膚症状が改善したと報告
している26）．また，Lebeauxらは好酸球性筋膜炎34例
の解析において，32例で第一選択として経口グルココ
ルチコイドが投与され，平均治療期間は 45.7 カ月，治
療開始時のプレドニゾン平均投与量は 0.77 mg/kg/
day であったと報告している30）．なお，同報告では，
15 例（47％）で経口グルココルチコイド治療の前にメ
チルプレドニゾロンパルス療法（3 日間，500～
1,000 mg/日）が施行され，治療反応が不十分と判断さ
れた14例（44％）では，経口グルココルチコイドに免
疫抑制薬が併用された30）．Wright らが 63 例の好酸球
性筋膜炎の治療経過を観察した報告では，治療導入と
してメチルプレドニゾロンパルス療法が 7 例，経口グ
ルココルチコイドが56例に開始された．このうち，免
疫抑制薬を同時併用せず経口グルココルチコイド単剤
で治療が先行した 33 症例では，10 例が完全寛解，22
例が部分寛解，1 例が不応であった62）．

【メチルプレドニゾロンパルス療法】
　少数ながら，メチルプレドニゾロンパルス療法が後
遺症のない治癒に関連することを示唆する限定的なエ
ビデンスがある．Chaigne らは好酸球性筋膜炎 128 例
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の症例集積研究において，109 例でグルココルチコイ
ドが使用され，そのうち12例でメチルプレドニゾロン
パルス療法が施行されたと報告している．単変量解析
では，メチルプレドニゾロンパルス療法は後遺症のな
い治癒と有意に相関したが，多変量解析では有意性に
到達しなかった64）．Lebeauxらは好酸球性筋膜炎34例
の検討において，32 例中 15 例でメチルプレドニゾロ
ンパルス療法が施行され，非施行群と比較して完全寛
解率が高い傾向を認めた（87％ vs 53％，p＝0.06）．ま
た，免疫抑制薬の併用率はパルス施行群で有意に低
かった（20％ vs 65％，p＝0.02）30）．その他，症例集積
研究レベルでは，メチルプレドニゾロンパルス療法の
施行後に完全寛解を得たとする報告が複数存在
し61，63，65），その有用性が示唆される．このようにグルコ
コルチコイド単剤での全身投与の有用性を前向きに検
討したものはないが，症例集積研究レベルでは有用性

を報告しているものは多く，グルココルチコイド内服
あるいはメチルプレドニゾロンパルス療法は本症の治
療に有用と考えられる．エビデンスレベルは低いが，
当ガイドライン作成委員会のコンセンサスのもと，推
奨度をそれぞれ 1D および 1C とした．
臨床に用いる際の注意点
　長期的なグルココルチコイドの使用によって様々な
副作用のリスクが高まるため，病勢を踏まえつつ，漸
減ならびに中止を検討する必要がある．
今後の研究の可能性
　今後は，グルココルチコイド全身投与に加え，免疫
抑制薬や生物学的製剤等の併用方法（導入時期，併用
期間，選択基準）を含め，いかに早期にグルココルチ
コイドを漸減・中止できるかについて，エビデンスの
集積が期待される．

CQ2　‌�好酸球性筋膜炎に対して外用薬は有用か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 8［7.5～9］
外用薬が有効であるとする十分な根拠はないが，症例によっては選択肢の一
つとして提案する．外用薬単独での効果は期待できないと考えられ，適切な
全身療法との併用が望ましい．

背景・目的
　より安全性の高い治療として，副腎皮質ステロイド
外用薬および他の外用薬の有用性についてエビデンス
を示す CQ を設定した．
科学的根拠
　PubMed から文献検索して得られた 5 文献とハンド
サーチで得られた 5 文献を併せた 10 文献を 1 次スク
リーニングで採用した．ハンドサーチには，日本皮膚
科学会「好酸球性筋膜炎　診断基準・重症度分類・診
療ガイドライン（2016 年）」で採用された文献を含め
た．2次スクリーニングの結果，PICOを満たす4文献

（いずれも症例報告）を採用した26，66～68）．対象（P）は
臨床ないしは組織学的に診断された好酸球性筋膜炎と
した．アウトカム（O）についてはいずれの報告も臨
床症状が改善したかどうかという点について記載して
いた．なお，副腎皮質ステロイド外用薬単独およびタ
クロリムス外用単独での治療の有用性を示す根拠は存
在しないと思われる．
解説
　以下に介入（I）ごとに記載する．

【副腎皮質ステロイド外用】

　2005年，滝口らは本症の皮膚病変に対して副腎皮質
ステロイド外用薬を使用し，抗アレルギー薬も併用し
たが無効であったと報告している66）．今回採用した他
の論文67，68）においても，副腎皮質ステロイド外用で治療
を開始したものの，いずれも無効，ないし臨床症状の
進行を認めたため，グルココルチコイド全身投与へ移
行した旨が記載されている．以上より，副腎皮質ステ
ロイド外用単独での治療の有用性を支持する根拠は乏
しい．

【タクロリムス外用】
　採用された文献は12例の症例集積であり，そのうち
1 例でタクロリムス外用を全身治療と並行して使用し
たが，臨床症状の改善は得られなかったと記載されて
いる26）．このため，タクロリムス外用単独での治療の
有用性を示す根拠は乏しい．
　本症の病変の主座が筋膜であることを踏まえると，
外用薬が本症に有効であるとする十分な根拠は現時点
ではない．一方で，線維化が真皮上層にまで及ぶ症例
などでは，補助的に有効である可能性は否定できない．
以上を踏まえ，当ガイドライン作成委員会のコンセン
サスのもと，適切な全身療法を行ったうえでの補助療
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法として，外用薬を選択肢の一つとして提案する．
臨床に用いる際の注意点
　外用薬単独での治療を漫然と継続することで，適切
な全身療法の開始が遅れることがあってはならない．
副腎皮質ステロイド外用薬は長期連用により局所副作
用のリスクが高まるため，使用期間・使用量に留意す
る．
今後の研究の可能性

　外用薬単独の治療に関する報告は，いずれも症例報
告レベルにとどまり，全身治療導入前に試みられたも
のの効果不十分であったために全身療法へ移行した，
とする記載が中心である．外用薬単独療法の有用性を
支持する報告は現時点では認められない．したがって，
外用薬については，全身療法の補助療法としての有用
性を前向きに検討する研究の蓄積が望まれる．

CQ3　‌�グルココルチコイド治療抵抗性の好酸球性筋膜炎に対して免疫抑制薬は有用か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 9［8～9］
免疫抑制薬の中ではメトトレキサート，ミコフェノール酸モフェチル，シク
ロスポリン，アザチオプリン，シクロホスファミドの本症に対する有効性が
報告されており，選択肢の一つとして提案する．

背景・目的
　グルココルチコイド全身療法抵抗性の症例で試みる
べき治療についてエビデンスを示す CQ を設定した．
科学的根拠
　PubMed から文献検索して得られた 174 文献とハン
ドサーチで得られた11文献を併せた185文献を1次ス
クリーニングで採用した．このうち 2 次スクリーニン
グに採用されたのは19文献であり，2次スクリーニン
グの結果，PICO を満たす 15 文献を採用したが，ラン
ダム化比較試験は存在せず，バイアスリスクが高い文
献が採用されている29，30，61，62，64，65，69～77）．対象（P）は臨床
ないしは組織学的に診断された好酸球性筋膜炎とし
た．アウトカム（O）についてはいずれの報告も臨床
症状が改善したかどうかという点について記載してい
た．ハンドサーチには，日本皮膚科学会「好酸球性筋
膜炎　診断基準・重症度分類・診療ガイドライン（2016
年）」で採用された文献を含めた78，79）．
解説
　以下，介入（I）ごとに記載する．

【メトトレキサート】
　メトトレキサートは比較的報告が多く，1995年に最
初の有効例が報告されている69）．グルココルチコイド
治療抵抗例におけるメトトレキサートの有効性を検討
した臨床研究としては，後向きのコホート研究が 1 報
ある．好酸球性筋膜炎63例の解析において，グルココ
ルチコイドとメトトレキサートの併用療法（33例中21
例［64％］）は，他の治療法の組み合わせ（31 例中 9
例［29％］；P＝0.006），グルココルチコイド単独療法

（33 例中 10 例［30％］；P＝0.007），またはグルココル

チコイドを使用しない治療（6 例中 1 例［17％］；P＝
0.03）と比較して，完全寛解が得られる可能性が高かっ
たと報告されている62）．Lebeaux らの報告では，グル
ココルチコイド治療に抵抗する 12 例にメトトレキ
サートが投与され，4 例が完全寛解に至った一方，残
り 8 例では効果が乏しかった30）．また Berianu らは，
グルココルチコイド治療抵抗例を含む 16 例にメトト
レキサートを投与し，3例が完全寛解，7例が部分寛解
であったと報告している29）．Shamriz らは 7 人中，メ
トトレキサートとグルココルチコイドを併用した 3 例
で完全寛解に至ったと報告している77）．その他，グル
ココルチコイドに併せて高用量のメトトレキサートが
投与された患者では Physician Global Assessment of 
Disease Damage スコアが低かったとする報告70）や，
128 例の解析で再燃に対してメトトレキサートが追加
された 31 例のうち 75％で臨床的改善を認めたとする
報告64）がある．前向き研究やランダム化比較試験は存
在せずバイアスの影響は否定できないものの，メトト
レキサートの有用性を支持する報告は多い．

【ミコフェノール酸モフェチル】
　Loupasakis らは 2010 年に高用量プレドニゾンで治
療開始し，その後ミコフェノール酸モフェチルを使用
して有効性を認めた症例を報告している78）．好酸球性
筋膜炎における本剤の有用性を検討した研究として，
後向きのコホート研究が 1 報ある71）．14 例のうち，グ
ルココルチコイドとミコフェノール酸モフェチル併用
による治療を受けた 13 例では，9 例（69％）が本剤開
始後中央値 13 カ月でグルココルチコイド中止が可能
となり，また中央値 3 カ月でグルココルチコイド
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10 mg/day以下まで減量できたと報告されている．残
る 4 例でも，グルココルチコイド（または同等薬）の
1 日投与量は平均 48 mg から，直近のフォローアップ
時には平均11.25 mgまで減量された．さらに，以前ま
たは併用で他の免疫抑制薬（主にメトトレキサート）
を使用していた 9 例中 6 例（67％）では，これらの薬
剤を中止できたとしており，グルココルチコイドと本
剤併用の有用性が示唆される．

【アザチオプリン】
　ランダム化比較試験やコホート研究は存在せず，症
例集積研究における少数例の使用，あるいは少数の症
例報告72）に限られており，エビデンスレベルは低い．
前述の Wright らの報告では，グルココルチコイドと
メトトレキサートの併用療法は，アザチオプリンを含
むグルココルチコイドと他の免疫抑制薬の組み合わせ
と比較して，完全寛解が得られる可能性が有意に高
かったとされる．その他，Tull らは 10 例中 1 例でグ
ルココルチコイドにアザチオプリンを併用し部分寛解
であった73）．Berianu らの報告では 16 例中 2 例で併用
され，1 例は改善，1 例は改善後に再燃したとしてい
る29）．

【シクロスポリン】
　症例報告，あるいは症例集積研究に含まれる少数例
として使用が報告されているにとどまり61，65，74，75），臨床

スコア等の定量的評価で効果を検証した報告は乏し
い．しかし，症例報告レベルでは臨床症状の改善が示
唆されている．

【シクロフォスファミド】
　Jensen らは，グルココルチコイド抵抗性の 35 歳女
性例においてシクロフォスファミドが有効であった症
例を報告している79）．本剤についてもエビデンスレベ
ルの高い報告は存在しないが，奏効例の報告がある76）．
臨床に用いる際の注意点
　グルココルチコイド抵抗性の好酸球性筋膜炎に対す
る免疫抑制薬の有用性を，前向きにランダム化して検
証した研究は存在しない．一方，後ろ向き研究および
症例集積の範囲では，メトトレキサートのエビデンス
は他の免疫抑制薬と比較して相対的に多く，またミコ
フェノール酸モフェチルについても有用性が示唆され
る．
今後の研究の可能性
　難治例においては，これらの免疫抑制薬が有用であ
る可能性があり，治療の選択肢として考慮してよい．
今後，各製剤の前向き研究に加え，グルココルチコイ
ドや生物学的製剤等との併用療法の有用性に関する検
討の蓄積が望まれる．なお，本ガイドライン作成時点
では，これらの薬剤はいずれも本症に対して保険適用
外である．

CQ4　‌�好酸球性筋膜炎に対して光線療法は有用か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 9［7～9］ 光線療法は本症の皮膚硬化に有用とする報告があり，選択肢の一つとして提
案する．

背景・目的
　より安全性の高い治療として，光線療法の有用性に
ついてエビデンスを示す CQ を設定した．
科学的根拠
　PubMed から文献検索して得られた 17 文献とハン
ドサーチで得られた2文献を併せた19文献を1次スク
リーニングで採用した．ハンドサーチには，日本皮膚
科学会「好酸球性筋膜炎　診断基準・重症度分類・診
療ガイドライン（2016 年）」で採用された文献を含め
た．2 次スクリーニングに採用されたのは 6 文献であ
り，2 次スクリーニングの結果，PICO を満たす 5 文
献，1 つの症例集積研究と 1 つの後ろ向きコホート試
験，3つの症例報告/症例集積を採用した80～84）．対象（P）
は臨床ないしは組織学的に診断された好酸球性筋膜炎

とした．アウトカム（O）については臨床症状（とそ
のスコア）の改善，筋膜厚の改善を検証した83，84）．
解説
　臨床スコアと筋膜厚の改善について，好酸球性筋膜
炎 8 例を対象とした報告がある80）．同報告では，全身
療法を以下の4段階で実施し，補助療法としてUVA-1
を Phase III から開始している．phase I：経口グルコ
コルチコイドを 3 カ月間（3 mg/kg/日から漸減），
Phase II：メトトレキサート15 mg/週＋経口グルココ
ルチコイド 8～16 mg/日を 3 カ月間，Phase III：メト
トレキサート週 1 回を維持療法として 3～6 カ月間，
Phase IV：臨床的反応に応じて終了（6カ月以内）．こ
の試験では，UVA-1開始時と比較して，皮膚硬化の臨
床スコアに加え，QOL 指標である Localized Sclero-

日皮会誌：136（10），1753-1770，2026（令和 8） ● 1761

好酸球性筋膜炎診療ガイドライン 2026（第 2 版）



derma Cutaneous Assessment Tool（LoSCAT）およ
び Dermatology Life Quality Index（DLQI）が低下し
たと報告されている80）．同報告では，超音波による筋
膜厚の評価も行われ，筋膜厚は UVA-1 開始時と比較
して平均 50％程度薄くなったとされる．また，好酸球
性筋膜炎 8 例の後ろ向きコホート観察研究では，臨床
症状について5例で著明改善，1例で軽度改善，2例で
不変と報告されている81）．ただし，これらの症例では
治療経過中に UVA-1 が使用されたことのみが記載さ
れており，併用治療の詳細は明らかではない．その他，
本症の皮膚病変に対して光線療法を用いた症例報告が
複数存在する．グルココルチコイドやクロロキン不応
例にPUVA療法を施行し，半年以内に改善を認めたと
する報告83）や，UVA-1 にレチノイドおよびグルココル
チコイド内服を併用し良好な結果を得たとする報告84）

がある．Silny らの報告82）を含め，これら 3 編の症例報
告論文（計 5 例）では UVA-1 が使用され，いずれも
臨床的改善が報告されている．以上より，エビデンス

レベルの高い報告は限られるものの，光線療法は本症
の皮膚硬化に対する治療選択肢として補助的に考慮し
てよい．
臨床に用いる際の注意点
　UVA-1をはじめとする光線療法は，単独で用いられ
ることは稀であり，全身療法の補助療法として併用さ
れることが多いと考えられる．そのため，光線療法単
独の治療効果は現時点では明確ではない．
今後の研究の可能性
　好酸球性筋膜炎に対する光線療法の有用性について
は，大規模研究，ランダム化比較試験，前向き研究が
乏しく，より高いエビデンスレベルの研究の蓄積が望
まれる．特に，光線療法は全身療法の補助療法として
用いられることが多く，併用下では光線療法単独の寄
与を評価しにくい．したがって，前向き介入研究等に
より，臨床スコア，QOL，画像指標（筋膜厚など）を
含めて効果を検証する研究が求められる．

CQ5　‌�好酸球性筋膜炎に対して分子標的薬は有用か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 8［7～9］
難治例に対して，インフリキシマブ，エタネルセプト，リツキシマブ，トシ
リズマブ，メポリズマブを補助療法の選択肢の一つとして提案するが，適応
を慎重に考慮する必要がある．

背景・目的
　近年，自己免疫疾患を対象とした分子標的薬が多く
上市されており，一部本症と病態が類似する全身性硬
化症においても，分子標的薬の有用性が報告されてい
ることから，本症に対して分子標的薬による治療が有
用かという CQ を設け，文献をもとに既存の治療に代
わる有効な治療法が存在するかを検討することを目的
とする．
科学的根拠
　PubMed から文献検索して得られた 75 文献とハン
ドサーチで得られた 1 文献を 1 次スクリーニングで採
用した．ハンドサーチには，日本皮膚科学会「好酸球
性筋膜炎　診断基準・重症度分類・診療ガイドライン

（2016 年）」で採用された文献を含めた．2 次スクリー
ニングに採用されたのは46文献であり，2次スクリー
ニングの結果，PICO を満たす 10 文献を採用し
た75，85～93）．ランダム化比較試験は存在せず，有効性を検
証した文献は得られなかった．対象（P）は臨床ない
しは組織学的に診断された好酸球性筋膜炎とした．ア

ウトカム（O）についてはいずれの報告も臨床症状が
改善したかどうかという点について記載していた．
解説
　国内ではインフリキシマブの使用例が報告されてい
るが，治療効果や有害事象の詳細は記載されていな
い85）．また，抗 CD20 抗体のリツキシマブ，抗 IL-6 受
容体抗体のトシリズマブ，TNFα阻害薬のエタネルセ
プトおよびインフリキシマブについては，グルココル
チコイドや免疫抑制薬を併用しても難治であった症例
に使用され，症状が改善したとする報告が複数あ
る75，86～90，93）．しかし，いずれも症例報告にとどまり，統
計学的な有効性の検証は行われていない．加えて，有
害事象に関する記載も限定的である．抗 IL-5抗体のメ
ポリズマブは，グルココルチコイド，ミコフェノール
酸モフェチル，トファシチニブ，ウパダシチニブに抵
抗性の症例に投与され，症状の改善を認めたと報告さ
れている91）．また，Gleich 症候群に併発した好酸球性
筋膜炎において，好酸球増多と気管支喘息に対してメ
ポリズマブを投与したところ，好酸球性筋膜炎の症状
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も改善したとの報告がある92）．なお，採用文献はいず
れも症例報告であり，エビデンスレベルは低い．多く
はグルココルチコイドや免疫抑制薬との併用下で投与
されており，単独投与での有効性は評価されていない．
臨床に用いる際の注意点
　エビデンスは乏しいものの，難治例で奏効したとす
る報告があるため，治療選択肢として検討してもよい．
ただし，本症に対しては保険適用外であり，感染症を

含む有害事象に留意する必要がある．
今後の研究の可能性
　他の自己免疫疾患における有効性を踏まえると，分
子標的薬が本症においても奏効する可能性がある．一
方で希少疾患であるためランダム化比較試験の実施は
容易でなく，今後は症例報告・症例集積研究の蓄積や，
レジストリ等を用いた実臨床データの集積が期待され
る．

CQ6　‌�好酸球性筋膜炎に対してJAK阻害薬は有用か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 8［8～8.5］ 難治例に対して，JAK 阻害薬を補助療法の選択肢の一つとして提案するが，
使用実態にあわせて慎重に検討する必要がある．

背景・目的
　近年，自己免疫疾患を対象とした分子標的薬が多く
上市されており，グルココルチコイドなど抗炎症作用
を持つ薬剤での治療が奏効する本症においても，他の
自己免疫疾患と類似した病態があると考えられる．分
子標的薬の中でも JAK 阻害薬による治療が有用かと
いう CQ を設け，文献をもとに既存の治療に代わる有
効な治療法が存在するかを検討することを目的とする．
科学的根拠
　PubMed から文献検索して得られた 7 文献を 1 次ス
クリーニングで採用した．2 次スクリーニングに採用
されたのは6文献であり，2次スクリーニングの結果，
PICOを満たす3文献を採用した94～96）．ランダム化比較
試験は存在せず，有効性を検証した文献は得られな
かった．対象（P）は臨床ないしは組織学的に診断さ
れた好酸球性筋膜炎とした．アウトカム（O）につい
てはいずれの報告も臨床症状が改善したかどうかとい
う点について記載していた．
解説
　グルココルチコイド，メトトレキサート，免疫グロ
ブリン大量静注療法（IVIg）などで 6 カ月間の治療を
行ったにもかかわらず不応であった例に対し，バリシ

チニブを使用した例では，バリシチニブ（用量不明）
導入 3 カ月後に症状の改善を認めたと報告されてい
る94）．また，グルココルチコイド治療不応例にトファ
シチニブ10 mg/dayを導入した症例では，グルココル
チコイドの減量が可能であったとされる95，96）．なお，採
用した文献はいずれも症例報告であり，エビデンスレ
ベルは低い．多くはグルココルチコイドとの併用下で
投与されており，単独投与の有効性は評価されていな
い．さらに，有害事象に関する記載も限定的である．
臨床に用いる際の注意点
　エビデンスは乏しいものの，難治例で有効であった
との報告があるため，治療選択肢として検討してもよ
い．ただし，本症に対しては保険適用外であり，感染
症を含む有害事象に留意する必要がある．
今後の研究の可能性
　他の自己免疫疾患における有効性を踏まえると，
JAK 阻害薬が本症においても奏効する可能性がある．
一方で希少疾患であるためランダム化比較試験の実施
は容易でなく，今後は症例報告・症例集積研究の蓄積
や，レジストリ等を用いた実臨床データの集積が期待
される．

CQ7　‌�好酸球性筋膜炎に対して上記以外で有用な治療法はあるか？

推奨度 合意度 推奨文

2D 8［7～8］

本症に対して効果が期待されている治療としてダプゾン，ケトチフェン，シ
メチジン，クロロキン，ヒドロキシクロロキン，コルヒチン，スルファサラ
ジン，IVIg療法が報告されており，難治例では補助療法の選択肢の一つとし
て提案するが，適応を慎重に考慮する必要がある．
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背景・目的
　本症はグルココルチコイドやメトトレキサート等の
免疫抑制薬を用いた治療が一般的に行われるが，治療
反応性の乏しい症例や，合併症のために上記の薬剤が
使用できない例もあり，様々な治療が試みられている．
そこで，上記以外に有用な治療法があるかという CQ
を設け，文献をもとに他に有用な治療法が存在するか
を検討することを目的とする．
科学的根拠
　PubMed から文献検索して得られた 71 文献とハン
ドサーチで得られた42文献を1次スクリーニングで採
用した．ハンドサーチには，日本皮膚科学会「好酸球
性筋膜炎　診断基準・重症度分類・診療ガイドライン

（2016 年）」で採用された文献を含めた．2 次スクリー
ニングに採用されたのは41文献であり，2次スクリー
ニングの結果，PICO を満たす 24 文献を採用し
た26，29，48，52，55，83，88，97～113）．ランダム化比較試験は存在せず，
有効性を検証した文献は得られなかった．対象（P）は
臨床ないしは組織学的に診断された好酸球性筋膜炎と
した．アウトカム（O）についてはいずれの報告も臨
床症状が改善したかどうかという点について記載して
いた．
解説
　以下に挙げる治療は報告数が少なくエビデンスレベ
ルは低いものの，副作用に留意しつつ，治療選択肢の
一つとして検討してもよい．ダプソン（DDS）は
eosinophil peroxidase 抑制により好酸球関連炎症を抑
制する作用が期待されており，投与 2 週で症状改善を
認め，その後グルココルチコイドの減量が可能であっ
たとする症例報告がある97）．ケトチフェンも好酸球抑
制作用を有する可能性があり，再発抑制に有効であっ
た症例が報告されている98）．一方，H1ブロッカーであ
るシメチジンは有効例・無効例のいずれも報告されて
いる98～100）．ペニシラミンはコラーゲン抑制作用や免疫
抑制作用が示唆され，有効例も報告されているが，無
効例も存在し，副作用にも注意を要する101～103）．D-ペニ
シラミンについては，重症例でグルココルチコイドと

併用することで，グルココルチコイド単剤群と比較し
て病変面積が有意に縮小したとする報告がある106）．ク
ロロキンあるいはヒドロキシクロロキンの有効性も示
唆されているが104，105），無効例も報告されている29，83）．コ
ルヒチンについては，グルココルチコイドや免疫抑制
薬との併用で 14 例中 12 例が完全寛解に至ったとする
報告30）や，プレドニゾン30 mg/dayとの併用で部分改
善を認めた症例報告55）があるが，単独使用での有効性
は不明である．スルファサラジンについても使用例は
存在するものの，多剤併用下での報告であり，有効性
の評価は困難である26，107）．再生不良性貧血に合併した
症例で，骨髄移植による血液疾患治療に伴い本症が改
善した報告もあり108，109），基礎疾患の治療が奏効する可
能性が示唆される．IVIg療法は治療抵抗例に対し他治
療と併用して投与され，寛解もしくは部分的寛解を得
たとする報告がある一方，単独投与の効果は不明で，
治療後に再発した例も含まれる52，88，110）．その他，今後さ
らなる有用性の検討が望まれる治療として，抗胸腺細
胞グロブリンや筋膜切除などが挙げられる55，111～113）．な
お，これらの報告には統計解析を用いた検証は含まれ
ず，エビデンスは症例報告レベルにとどまる．また，
多くは既存治療への追加として使用されており，単独
使用の有効性を支持する十分な根拠は現時点ではない．
臨床に用いる際の注意点
　以上の治療の多くはグルココルチコイドと併用され
ているため，難治例において補助療法の選択肢として
提案する．ただし，適応は慎重に検討し，副作用に十
分留意する必要がある．また，上記治療法は現時点で
本症には保険適用はなく，クロロキンは本邦では発売
されていない．
今後の研究の可能性
　現状では本症の第一選択はグルココルチコイドであ
り，減量目的に免疫抑制薬が併用されることが多い．
今後は，既存治療に抵抗する難治例に対して，追加治
療としての有効性を示す治療法の開発およびエビデン
スの集積が期待される．

CQ8　‌�好酸球性筋膜炎の寛解後に治療を中止することは可能か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 9［8.5～9］ 十分に病勢が沈静化したことを確認したうえでの治療中止を選択肢の一つ
として提案する．
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背景・目的
　本症に対してはグルココルチコイドやメトトレキ
サート等の免疫抑制薬を用いた治療が一般的に行われ
るが，長期的な投与によって薬剤性有害事象のリスク
が高くなるため，病勢に合わせた治療薬の漸減または
中止が望まれる．そこで，治療を中止することが可能
かという CQ を設け，エビデンスをもとに最終的な治
療目標を定めることを目的とする．
科学的根拠
　本症と“Remission Induction”や“Recurrence”，

“Withholding Treatment”などのキーワードで文献検
索（PubMed）を行い，得られた 85 文献とハンドサー
チで得られた8文献を1次スクリーニングで採用した．
ハンドサーチには，日本皮膚科学会「好酸球性筋膜炎　
診断基準・重症度分類・診療ガイドライン（2016 年）」
で採用された文献を含めた．このうち40文献を2次ス
クリーニングし，PICO を満たす 7 文献を採用し
た11，29，30，64，114～116）．7 編のうち 2 編は後ろ向きの検討で，
そのほかは症例報告であった．対象（P）は臨床ない
しは組織学的に診断された好酸球性筋膜炎とした．介
入（I）は寛解後の治療中止となるが，一定のプロトコ
ルは存在せず，症例により大きく異なる．対照群（C）
はいずれの文献でも設定されていない．アウトカム

（O）は治療中止後の再燃率であるが統計学的な解析は
されていない．以上の点から，バイアスリスクは高い
と判断される．薬剤中止による再燃以外の有害事象は
報告されていない．
解説
　皮膚硬化の改善や血清学的検査に基づき薬剤を漸減
または中止し，完全寛解に至った症例は複数報告され

ている11，64，115，116）．さらにLebeauxらは，本症患者34例
を対象とした後ろ向き検討において，グルココルチコ
イドおよび免疫抑制薬を併用した患者の 53％が治療
を中止できたと報告している30）．一方，Chaigne らの
報告では，1 年以上追跡可能であった本症患者 109 例
のうち49例が再燃しており，再燃の内訳はグルココル
チコイド減量中が 53％，グルココルチコイド 15 mg/
day 以上投与中が 31％であった64）．他にも，グルココ
ルチコイド減量中に再燃した症例報告も多く29，114），ま
た寛解後にメトトレキサートを中止した症例で 70％
が再燃したとする報告もある29）．以上より，エビデン
スレベルの高い文献はなく，後ろ向きコホートおよび
症例報告の集積からは，症例によってはグルココルチ
コイドや免疫抑制薬の中止が可能であることが示唆さ
れるものの，再燃リスクも無視できない．現時点では，
治療中止が可能であるとする十分な根拠はない．
臨床に用いる際の注意点
　グルココルチコイドや免疫抑制薬の長期使用は副作
用リスクを高めるため，薬剤の漸減，必要に応じて中
止を検討する．一方で，中止後の再燃も起こり得るた
め，病勢を十分に評価したうえで慎重に判断し，漸減・
中止後も適切に経過観察を行う必要がある．
今後の研究の可能性
　本症は稀な疾患であり，また CQ のアウトカムが再
燃率であることからも，十分な症例数での臨床研究の
実施は困難であり，採用した文献は後ろ向きコホート
および症例報告のみであった．中止後の再燃率も低く
はないことから，どのような症例で治療中止が可能な
のかといったサブグループ解析によるエビデンスの集
積が期待される．

CQ9　‌�好酸球性筋膜炎の皮膚硬化に対してリハビリテーションは有用か？

推奨度 合意度 推奨文

2D 9［8～9］ リハビリテーションは四肢の拘縮の改善に有用とする報告があり，選択肢の
一つとして提案する．

背景・目的
　本症では四肢の拘縮を来しやすいため，複数の報告
においてリハビリテーションの有効性が示唆されてい
る．一方で本症では過度の運動が発症の契機となりう
ることが指摘されており，その導入の適否については
定まった見解が得られていない．そこで，EBM の手
法を用いて検討を行うことを目的とする．

科学的根拠
　本 症 と“rehabilitation” や“physiotherapy”，

“physical therapy modalities”などのキーワードで文
献検索（PubMed）を行い，得られた 12 文献とハンド
サーチで得られた 9 文献を 1 次スクリーニングで採用
した．ハンドサーチには，日本皮膚科学会「好酸球性
筋膜炎　診断基準・重症度分類・診療ガイドライン

（2016 年）」で採用された文献を含めた．このうち 8 文
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献を 2 次スクリーニングし，PICO を満たす 6 文献を
採用した19，117～121）．6 編のうち 1 編は単群コホートで，
そのほかは症例報告であった．対象（P）は関節の可
動域制限を生じた症例であったが部位や可動域は均一
ではない．介入（I）はリハビリテーションであるが，
どの報告でもグルココルチコイドや免疫抑制薬が使用
されており，リハビリテーション単独の効果は検証さ
れていない．また，リハビリテーションの内容は下記
の通り様々で，詳細の記載がない文献も存在する．対
照群（C）はいずれの文献でも設定されていない．ア
ウトカム（O）は関節可動域の改善で，すべての報告
でリハビリテーション後に可動域が改善しているが統
計学的な解析はされていない．以上の点から，バイア
スリスクは高いと判断される．有害事象については 1
例19）で好酸球とCRPの上昇が報告されているのみであ
り危険性は低いと考えられるが，やはりバイアスリス
クが高いものと思われる．
解説
　堂園らは，グルココルチコイド治療開始前から，週
5回・1回2時間程度の運動療法（ホットパックによる
温熱後に肩関節のプーリーを用いた自動介助による関
節可動域訓練，主要関節の他動的関節可動域訓練，肋
木による下肢筋力強化訓練）と作業療法（セラプラス
トによる手内筋の筋力強化訓練，サンディング，日常
生活動作訓練）を実施し，関節拘縮の改善を認めたと
報告している118）．一方，O’Laughlin らは発症 8 カ月の
症例において，薬物治療後にパラフィン浴などの物理
療法，自動・他動運動，プール内歩行が有効であった
と報告している117）．また，薬物治療後に残存した四肢
拘縮に対し，リハビリテーションが有効であった 3 例
が本邦から報告されている19，119，120）．さらに近年，麦井
らは国内単施設の後ろ向き単群コホートとして，グル
ココルチコイド治療中に作業療法と理学療法（スト
レッチのみで運動負荷はかけない）を実施した 9 例を
検討し，全例で関節可動域と疼痛の改善を認めたと報
告している121）．以上の有効性および安全性に関する情
報を総合的に検討し，パネル会議を経てエビデンスレ
ベルは「非常に弱」と判断され，弱い推奨とした．
臨床に用いる際の注意点
　本疾患に対するリハビリテーションプログラムは確
立しておらず，各施設で様々なプログラムが用いられ
ている．また，本疾患では過度の運動が発症契機とな
り得ることが知られている．実際，上記12例中1例に
おいて，リハビリテーション開始後に好酸球数および

CRP の上昇を認めている19）．一方で，臨床症状の明ら
かな悪化は全例で認めていない．したがって，有益性
が上回る可能性はあるものの，導入後の病勢悪化の可
能性には十分留意し，症状・炎症所見を評価しながら
慎重に実施する必要がある．
今後の研究の可能性
　有効性評価において被験者の盲検化は困難であるた
め，多施設で一定程度標準化した介入プログラムを用
いた前向き試験の実施が望まれる．
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