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1．診断基準

好酸球性筋膜炎の診断基準

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，全身性強皮症を除外し
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

2．重症度分類

好酸球性筋膜炎の重症度分類

　・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

3．診療ガイドライン

CQ1　発症誘因には何があるか？

　推奨文：本症の発症に関連する因子として運動や労
作を考慮する事を推奨する．
　推奨度：1D
　解説：本症の一部には発症誘因の存在が疑われる
ケースがあり，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の既往を有す
ることから，傷害された筋膜での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）～3）．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 1D とした．
　その他，限局性強皮症と同様にBorrelia burgdorferi
抗体陽性例が存在し，Borrelia 感染が発症に関与して
いる可能性が指摘されている4）．マイコプラズマ感染症
との関連も報告されている5）．
　薬剤に関してはスタチン系薬剤6）7），フェニトイン8），
ACE阻害薬のramipril9），ヘパリン10）は本症の発症との
関連が疑われている．L- トリプトファン製造過程で混
入した不純物11）や，トリクロロエチレン・トリクロロ
エタンなど有機溶媒との接触によっても本症類似の症
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表1　新Minds 推奨グレード

推奨の強さの提示について

推奨グレード

1 強く推奨する
2 提案する
なし 決められない場合

エビデンスのレベル分類

A 効果の推定値に強く確信がある
B 効果の推定値に中程度の確信がある
C 効果の推定値に対する確信は限定的である
D 効果の推定値がほとんど確信できない
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状が出現することが知られている12）～14）．
　また，血液透析の開始15），放射線療法16），Graft-versus-
host disease（GVHD）も誘因となることが報告されて
いる17）．

CQ2　診断にどのような臨床所見が有用か？

　推奨文：orange-peel-like appearanceやgroove sign
を本症の診断に有用な臨床所見として推奨する（図2）．
　推奨度：1D
　解説：本症は四肢対側性の板状の皮膚硬化と関節の
運動制限を特徴とする．顔や手指は通常おかされない．
また，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 appear-
ance）を呈する（図2）．Berianuらの報告では16人中
8 人（50％）に出現し，経過の長い症例に多い18）．ま
た，Groove sign は表在静脈にそって皮膚が陥凹する
所見で，患肢を挙上する事で著明になる．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
響を受けにくく可動性があるため，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，
Lebeaux らの報告では 34 人中 18 人（53％）に認めて
いる19）．
　これらの臨床所見の診断における有用性についてエ
ビデンスレベルの高い検討はみられないが，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 1D
とした．

CQ3　診断や疾患活動性の判定に血液検査異常
は有用か？

　推奨文：末梢血好酸球数，血沈および血清アルド
ラーゼ値を本症の診断や疾患活動性のマーカーとして
参考にする事を推奨する．
　推奨度：1D
　解説：本症にみられる血液検査異常として，まず末
梢血好酸球増多は報告によって基準が異なるが約 63
～86％に出現する20）～22）．一過性で急性期にのみみられ
る事も多く，治療後に低下し疾患活動性と相関するこ
とが報告されている23）．ときに鑑別が必要となる全身

図1　好酸球性筋膜炎の診療アルゴリズム

表2　エビデンスレベル対応表

旧エビデンスレベル分類 本ガイドラインにおけるエビデンスレベル分類

Ⅰ システマティック・レビュー/RCTのメタアナリシス A Ⅰ，Ⅱ
Ⅱ 1つ以上のランダム化比較試験による B Ⅲ
Ⅲ 非ランダム化比較試験による C Ⅳ
Ⅳa 分析疫学的研究（コホート研究） D ⅤまたはⅥ
Ⅳb 分析疫学的研究（症例対照研究，横断研究）
Ⅴ 記述研究（症例報告やケース・シリーズ）
Ⅵ 患者データに基づかない，専門委員会や専門家個人の意見

推奨文は推奨の強さにエビデンスの強さ（A，B，C，D）を併記する．
（例）1）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）

2）患者Pに対して治療Cに比べ治療 I を行うことを提案する（2C）＝（弱い推奨，弱い根拠に基づく）
3）患者Pに対して治療Cも治療 I も行わないことを提案する（2D）＝（弱い推奨，とても弱い根拠に基づく）
4）患者Pに対して治療 I を行わないことを強く推奨する（1B）＝（強い推奨，中程度の根拠に基づく）
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性強皮症では約 7％と稀であるため，鑑別の参考にな
る20）24）．
　血清IgG値は約35～72％で上昇し，病勢と相関する
例もあるが，Seiboldらの検討では有意な相関を認めて
いない20）22）25）～27）．一方，血沈亢進は約 29～80％にみら
れ，疾患活動性と相関する20）26）27）．
　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の上昇が約60％にみられ，治療に
よって低下し皮膚症状の再燃時に再上昇することが報

告されており，疾患活動性の指標として有用であ
る18）23）28）29）．治療により他の検査異常よりも遅れて正常
化し，再燃時には最も鋭敏に上昇するとする報告もあ
る23）．
　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のマー
カーとしての有用性が報告されている26）27）30）31）．
　以上より，エビデンスの高い報告は存在しないもの

表 3　Clinical Question のまとめ

Clinical Question 推奨度 推奨文

CQ1　  発症誘因には何があるか？ 1D 本症の発症に関連する因子として運動や労作を考慮する事を
推奨する．

CQ2　  診断にどのような臨床所見が
有用か？ 1D orange-peel-like appearance や groove sign を本症の診

断に有用な臨床所見として推奨する．

CQ3　  診断や疾患活動性の判定に血
液検査異常は有用か？ 1D 末梢血好酸球数，血沈および血清アルドラーゼ値を本症の診

断や疾患活動性のマーカーとして参考にする事を推奨する．

CQ4　  診断や生検部位の検索・病勢
の評価に画像検査は有用か？ 2D

本症の診断に有用な画像検査として MRI を推奨し，超音波検
査を提案する．また，MRI を症例によっては生検部位の決定
や病勢・治療反応性の評価にも有用な検査として提案する．

CQ5　  皮膚生検は診断のために有用
か？ 1D 皮膚生検は本症の診断に有用であり，皮膚から筋膜までの en 

bloc 生検を推奨する．

CQ6　  末梢血での好酸球数増多や病
理組織像における筋膜の好酸
球浸潤は診断に必須か？

1D
末梢血での好酸球数増多や病理組織像における筋膜の好酸球
浸潤は本症の診断に有用だが必須ではなく，臨床像，検査所
見および組織学的特徴より総合的に診断することを推奨する．

CQ7　  全身性強皮症との鑑別に役立
つ所見は何か？ 1D

好酸球性筋膜炎は強皮症で見られるような手指・顔面の皮膚
硬化，爪郭部毛細血管異常や抗核抗体・全身性強皮症特異的
自己抗体を欠き，orange peel-like appearance や好酸球
増多を呈する事を両者の鑑別に有用な所見として考慮する事
を推奨する．

CQ8　  注意すべき合併症は何か？ 2D
合併症として，限局性強皮症をはじめとする自己免疫性疾患
や血液系悪性腫瘍が報告されているため，検索する事を提案
する．

CQ9　  副腎皮質ステロイドの全身投
与は有用か？

副腎皮質ステロイド内服；1D，
ステロイドパルス療法；1C

副腎皮質ステロイド内服およびステロイドパルス療法は本症
に有用であり，推奨する．

CQ10　  寛解後に治療を中止するこ
とは可能か ? 2D

長期的な予後は不明で再燃する例も存在するためステロイド
内服を中止できるとする十分な根拠はないものの，中止し得
た症例が多数報告されている．十分に病勢が沈静化した事を
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．

CQ11　  外用薬は有用か？ 2D
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
ては治療の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．

CQ12　  ステロイド治療抵抗性の症
例に免疫抑制薬は有用か？ 2D

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．

CQ13　  光線療法は有用か？ 2D 光線療法は本症の皮膚硬化に有用であった報告があり，治療
の選択肢の一つとして提案する．

CQ14　  リハビリテーションは有用
か？ 2D リハビリテーションは四肢の拘縮の改善に有用であったとい

う報告があり，治療の選択肢の一つとして提案する．

CQ15　  上記以外で有用な治療法は
あるか？ 2D

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，インフリキシマブ，クロロキン，
ヒドロキシクロロキンが報告されており，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．

CQ16　  自然寛解することがある
か？ 2D 自然寛解する症例が報告されており，診療にあたってそのよ

うな可能性も考慮する事を提案する．
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の，末梢血好酸球数，血沈および血清アルドラーゼ値
を本症の診断や疾患活動性の評価に有用な血液検査異
常と考え，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 1D とした．

CQ4　診断や生検部位の検索・病勢の評価に画像
検査は有用か？

　推奨文：本症の診断に有用な画像検査としてMRIを
推奨し，超音波検査を提案する．また，MRI を症例に
よっては生検部位の決定や病勢・治療反応性の評価に
も有用な検査として提案する．
　推奨度：診断におけるMRI：1D，生検部位の検索・
病勢の評価におけるMRI：2D，診断における超音波検
査：2D
　解説：本症の診療に有用な可能性のある非侵襲的な
画像検査として，まずMRI検査は筋膜の浮腫・炎症の
有無を同定することができ32）～34），生検が出来ない症例
においても診断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 1D とした．生検部位の決定や病
勢・治療反応性の評価にも有用であった症例も報告さ
れている32）～34）．
　また，本症では正常対照群と比べて超音波検査（12-
MHz・B-mode）にて皮下組織が菲薄化しているとされ

る35）．また，プローブで皮膚を圧迫した際の皮下組織
の圧縮率が本症では全身性強皮症などその他の線維化
疾患と比べて有意に減少していると報告されており，
本症の診断に有用である35）．
　一方，エビデンスには乏しいものの，MRI が施行で
きない場合には CT の使用も考慮される．

CQ5　皮膚生検は診断のために有用か？

　推奨文：皮膚生検は本症の診断に有用であり，皮膚
から筋膜までの en bloc 生検を推奨する．
　推奨度：1D
　解説：本症の病変部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36）37）．病態の進行に伴い表皮の萎縮，筋膜の
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％
程度にみとめ，皮下脂肪織の隔壁の肥厚は半数以上，
筋膜肥厚はほぼ全ての症例で見られた19）23）37）38）．
　文献上，本症が疑われた例のほとんどが皮膚生検に
より診断されており，とくに表皮から筋膜・筋肉表層
まで含めた en bloc 生検が診断に有用である．一方，
全身性強皮症や限局性強皮症では線維化の主座が真皮

図 2　orange-peel-like appearance，groove sign の臨床所見
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であるのに対し，本症の線維化は筋膜・皮下組織から
発生し真皮深層に波及する37）ため，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．また，パン
チ生検では十分な深さまで採取できないため，本法を
施行された 3 例では診断に結びつかなかったという報
告がある23）．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を心がけ
る必要がある．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1D
とした．

CQ6　末梢血での好酸球数増多や病理組織像に
おける筋膜の好酸球浸潤は診断に必須か？

　推奨文：末梢血での好酸球数増多や病理組織像にお
ける筋膜の好酸球浸潤は本症の診断に有用だが必須で
はなく，臨床像，検査所見および組織学的特徴より総
合的に診断することを推奨する．
　推奨度：1D
　解説：本症がはじめて報告されたのは 1974 年で，
Shulmanが末梢血好酸球増多，四肢を中心とした深在
性の皮膚硬化と肘・膝の屈曲拘縮を示した 2 例を報告
し，Diffuse fasciitis with eosinophilia という疾患名を
提唱した1）．その後Rodnanらは同様の6症例を報告し
たが，末梢血の好酸球増加だけではなく，筋膜にも好
酸球が多数浸潤しているのを見出し，Eosinophilic fas-
ciitis という病名を用いている39）．このように当初は好
酸球の関与が特徴の疾患と考えられ現在まで Eosino-
philic fasciitisという疾患名が一般的になったが，その
後末梢血での好酸球数増多に乏しい例や病理組織像に
おける筋膜の好酸球浸潤が目立たない症例も一定数存
在することが明らかとなり，diffuse fasciitis with or 
without eosinophilia という疾患名も知られるように
なっている．実際，末梢血好酸球増多は報告によって
基準が異なるが約 63～86％に出現するとされ全例に
は見られない20）～22）24）40）．一過性で急性期にのみみられる
事も多い23）．また，病理組織像における好酸球浸潤も
局所的かつ一過性で 20 例中 13 例でしか見られなかっ
たという報告もあり23）37），Endo らの集計でも 76 例中
61 例（80.2％）である38）．
　以上より末梢血での好酸球数増多や病理組織像にお
ける好酸球浸潤は本症の診断に有用であるが必須では
なく，臨床像，検査所見および組織学的特徴より総合
的に診断することを推奨する．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 1D とした．

CQ7　全身性強皮症との鑑別に役立つ所見は何
か？

　推奨文：好酸球性筋膜炎は強皮症で見られるような
手指・顔面の皮膚硬化，爪郭部毛細血管異常や抗核抗
体・全身性強皮症特異的自己抗体を欠き，orange peel-
like appearance や好酸球増多を呈する事を両者の鑑
別に有用な所見として考慮する事を推奨する．
　推奨度：1D
　解説：本症と全身性強皮症には共通点が多いが基本
的に異なる疾患であるため，その鑑別は重要である．
好酸球性筋膜炎は強皮症と違い通常手指・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 appear-
ance）を呈することがあり，Berianu らの報告では 16
人中 8 人（50％）で出現し経過の長い症例に多い18）24）．
さらに全身性強皮症でみられるような爪郭部毛細血管
異常や抗核抗体・全身性強皮症特異的自己抗体（抗ト
ポイソメラーゼI抗体・抗セントロメア抗体・抗RNA
ポリメラーゼ抗体）は出現しないが，末梢血好酸球増
多を伴いやすい41）42）．一方，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43）．
　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 1D とした．

CQ8　注意すべき合併症は何か？

　推奨文：合併症として，限局性強皮症をはじめとす
る自己免疫性疾患や血液系悪性腫瘍が報告されている
ため，検索する事を提案する．
　推奨度：2D
　解説：本症の合併症として複数の報告があるものを
列挙すると，限局性強皮症（30％）44），自己免疫性甲状
腺炎45），全身性エリテマトーデス45），関節リウマチ20）45）

などの自己免疫性疾患，再生不良性貧血45），血小板減
少性紫斑病45），自己免疫性溶血性貧血45），悪性リンパ
腫45），白血病45）46），多発性骨髄腫44）47），骨髄異形成症候
群45）46）などの血液疾患，末梢神経障害20）40）48），前立腺
癌45）46）や乳癌20）45）などの内臓悪性腫瘍がある．筋膜炎が
波及しての筋周囲炎による筋痛や筋力低下が時に生じ
るが，筋炎は通常みられない49）．
　本症で上記疾患の頻度が増加しているかは不明で，
因果関係は証明されていないが，これらが重複して出
現した症例も報告されており46）50），本症患者においては
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検索を提案する．

CQ9　副腎皮質ステロイドの全身投与は有用
か？

　推奨文：副腎皮質ステロイド内服およびステロイド
パルス療法は本症に有用であり，推奨する．
　推奨度：副腎皮質ステロイド内服；1D，ステロイド
パルス療法；1C
　解説：本症に対する初期治療として，プレドニゾン
0.5～1 mg/kg/day の経口投与を行うことが一般的で
ある．ステロイド治療のランダム化比較試験は存在し
ないが，Endo らによる集計では平均 39.7 mg/day の
プレドニゾン治療によって24例が治癒，13例が寛解，
15 例が不変であった38）．また，52 例の症例報告ではそ
のうち 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20）．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40）．
　Lebeaux らの報告では 32 例中 15 例でステロイドパ
ルスが施行され，施行されなかった群と比較して完全
寛解率が高い傾向にあり（87％ vs 53％，p=0.06），ま
た免疫抑制薬の併用率が有意に低かった（20％ vs 
65％，p=0.02）19）．
　以上のように，ステロイド内服あるいはステロイド
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．

CQ10　寛解後に治療を中止することは可能か ?

　推奨文：長期的な予後は不明で再燃する例も存在す
るためステロイド内服を中止できるとする十分な根拠
はないものの，中止し得た症例が多数報告されている．
十分に病勢が沈静化した事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．
　推奨度：2D
　解説：皮膚硬化の改善や血清学的検査に基づき薬剤
を漸減中止し完全寛解に至った例は多数症例報告され
ている6）51）．さらに Lebeaux らは，本症患者 34 例の経
過についての後ろ向きの検討の結果，ステロイド内服
および免疫抑制薬を併用した患者 53％が治療を中止
することができたとしており19），症例によってはステ
ロイドや免疫抑制薬の中止が可能であることが示唆さ

れている．一方，ステロイド減量中に再燃する症例が
報告されていること18）52），あるいは寛解後にメトトレキ
サートを中止した例で 70％が再燃したという報告が
存在すること18）から，中止できるとする十分な根拠は
ない．よってその適応を慎重に検討する必要はあるが，
選択肢のひとつとして提案する．

CQ11　外用薬は有用か？

　推奨文：外用薬が有効であるとする十分な根拠はな
いが，症例によっては治療の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．
　推奨度：2D
　解説：本症の皮膚病変に対してステロイドの外用薬
を使用したと明記されている症例報告は調べ得た限り
一例のみで，抗アレルギー剤とともに使用されたが無
効であった53）．また，タクロリムス軟膏を使用した報
告も一例存在するが，やはり効果はみられなかった40）．
本症の病変の主座が筋膜である事を反映してか，外用
薬が本症に有効であるとする十分な根拠はないが，線
維化が真皮上層にまで及ぶような症例などでは有効で
ある可能性がある．当ガイドライン作成委員会のコン
センサスを得て，適切な全身療法を行ったうえでの補
助治療としての選択肢の一つとする事を提案する．

CQ12　ステロイド治療抵抗性の症例に免疫抑制
薬は有用か？

　推奨文：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．
　推奨度：2D
　解説：メトトレキサートについては比較的報告が多
く，1995 年に最初の有効例が報告されている54）．その
後，Lebeaux らによる多数例の報告ではステロイド治
療に抵抗する 12 例にメトトレキサートが投与され，4
例が完全寛解したが残り8例には効果が乏しかった19）．
また Berianu らもステロ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
部分寛解したと報告している18）．
　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，シクロフォスファミドについてもエビ
デンスの高い報告は存在しないものの，奏効した症例
報告が散見される55）～59）．以上より，難治例ではこれら
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の免疫抑制薬が有用である可能性があり，治療の選択
肢として考慮しても良い．なお，現時点で本症には保
険適応外である．

CQ13　光線療法は有用か？

　推奨文：光線療法は本症の皮膚硬化に有用であった
報告があり，治療の選択肢の一つとして提案する．
　推奨度：2D
　解説：本症の皮膚病変に対して光線療法を使用した
症例報告が数編存在し，1 例はステロイドやクロロキ
ン不応例に対し PUVA 療法を行い半年以内に改善を
認めた60）．また，WeberらはUVA1とレチノイドおよ
び副腎皮質ステロイド内服を併用し良好な結果を得て
いる61）．以上のようにまだエビデンスレベルの高い報
告は少ないものの，光線療法は本症の皮膚硬化に対す
る治療の選択肢として考慮しても良い．

CQ14　リハビリテーションは有用か？

　推奨文：リハビリテーションは四肢の拘縮の改善に
有用であったという報告があり，治療の選択肢の一つ
として提案する．
　推奨度：2D
　解説：本症では四肢の拘縮を来しやすいためリハビ
リテーションが効果的である可能性があり，複数の症
例報告においてその有効性が示唆されている．確立し
たリハビリテーションのプログラムは存在しないが，
堂園らはステロイド治療の前から週 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 行 い 関 節 拘 縮 の 改 善 を 認 め て い る62）． 一 方
O’Laughlinらは発症8カ月で薬物治療後のパラフィン
浴などの物理療法，自動・他動運動，プール内歩行の
有効性を報告している63）．その他，薬物治療で残存し
た四肢拘縮に対してリハビリテーションが有効であっ
た 2 例が本邦から報告されている14）64）．
　一方，本疾患は過度の運動が発症の契機となりうる
事が知られているが，上記 4 例中 1 例でリハビリテー
ション開始後に好酸球数および CRP 値上昇を認めて
いる14）．臨床症状の悪化は全例で認めていないため，
エビデンスレベルは低いものの有益性が上回ると考え
られるが，リハビリテーションの導入により病状が悪

化する可能性には十分に留意する必要がある．

CQ15　上記以外で有用な治療法はあるか？

　推奨文：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，インフリ
キシマブ，クロロキン，ヒドロキシクロロキンが報告
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．
　推奨度：2D
　解説：本症に対してはこれまで様々な治療が試みら
れている．以下に挙げるものについては報告数が少な
くエビデンスレベルは低いが，副作用に注意しながら
治療の選択肢の一つとして検討しても良いと考える．
　ダプソン（DDS）は eosinophil peroxidase 抑制によ
り好酸球に関連した炎症を抑える作用が期待されてお
り，投与 2 週間で症状の改善とその後のステロイドの
減量が可能であったとの症例報告がある65）．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
抑制に効果があった症例が報告されている66）．一方，
H1 ブロッカーであるシメチジンについては有効例も
無効例も報告されている66）～68）．
　さらに本症における TNF-α の役割は未だ不明であ
るが，他の治療に反応が乏しい症例に対するインフリ
キシマブの有効性を指摘する症例報告が散見され
る69）70）．その他，ペニシラミンにはコラーゲン抑制作用
や免疫抑制作用があると考えられており，有効例もみ
られるものの，無効例も存在し副作用にも注意が必要
である71）～73）．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74）75），無効例も見られ
る18）60）．コルヒチンの使用例として，ステロイドや免疫
抑制薬との併用で 14 例中 12 例で完全寛解を認めたと
いう報告と44），プレドニゾン30 mg/dayとの併用で部
分改善を認めた症例45）とがあるが，単独使用での有効
性は不明である．同様に，スルファサラジンについて
も使用例が存在するが，多剤との併用であるため有効
性の評価が難しい40）76）．再生不良性貧血に合併した例
で，骨髄移植による血液疾患の治療により本症が改善
したケースもあり77）78），基礎疾患の治療が有効な可能性
も示唆される．
　他に，今後さらなる有用性の検討が望まれる治療と
して，リツキシマブ，免疫グロブリン静注療法，抗胸
腺 細 胞 グ ロ ブ リ ン，筋 膜 切 除 な ど が あ げられ
る43）45）56）79）～81）．
　以上の治療の多くは副腎皮質ステロイドと併用され
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ているため，難治例において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．
また，現時点で本症には保険適応外であり，クロロキ
ンは本邦で発売されていない．

CQ16　自然寛解することがあるか？

　推奨文：自然寛解する症例が報告されており，診療
にあたってそのような可能性も考慮する事を提案する．
　推奨度：2D
　解説：無治療で自然寛解をみた症例がいくつか報告
されており82）83），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
見られたとしている20）．Michet らの報告でも無治療の
患者 2 例中 1 例で自然消退し，足首や肘の拘縮を残す
のみとなった84）．
　一方，その後再燃を繰り返した例も報告されている
こと85）から注意は必要であるが，本症の診療において
自然消退する可能性も考慮する事を提案する．
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