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〔膠原病ハンドブック2020〕特集：小児膠原病
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I膠原｣で新年のご挨拶をさせていただいたときには、こんなにも人:変な日々が長く続

くことになるとは思いもしておりませんでした

　

私たちは膠原病発ll‘|の目からF洗い、う

がい、マスクの石川、密を避ける生活をされてこられた有も多いかと思いますが、新吼コ

ロナウイルス感染の拡人:によって、･段と不便で不安な目々が続き、様々なところに人き

な影糾が出ています

　

郎川りj問を過ぎても、防片受診していた通院は2ヶJjに

　

･度のｆ

約となり、少しμａが忠くてもf約日以外は受診を控えているといった右もおられます

必要な腕介や受診が出来て、まずは膠原病の状態をより良くしておくことが屯要とよL)れ

ていますので、iﾓ治医の冗乍と桟に前向きな治療を続けていただきたいものです

　

コロナ禍では医池満演芸や交流芸、啓発イベントや研修などで集まることが出家ない状

況にあります

　

肖会も迦営のオンライン化をばかり、･jr務局機能のテレワーク、オンライ

ン会議や交流会といった形を収り入れています

　

これまで参加出来なかった人が参加出来

たり、侈動の時間を休息や有効な時闘に活川できたり、電話やメールの連絡がオンライン

で顔をＱながらミーティングする機会が増えたりと、新たな活動の形が増えました

　

しか

しながら、オンラインとよL)れても繋がることの出来ない方も多いです

　

また、直接対面

して同し空間で桟に繋がる面皮さも改めて感じているところです

　

これからも機関誌｢膠

原jでの情報提供や交流をﾉJJにしていきたいと思いますので、引き続きよろしくお願い

します

　

さて、仏たちのjと援の根拠となる法律、州病法の５年|.iii'i:しが検討されてきましたが、

今年I ij 31 日に開催された州病対策委は会と小児紆|生特定疾患児たぱ会のａ同委は芸以

降は新型コロナの;;杉糾により延明か続いていました10川16田こａ同虎口芸が|田川され、

これまでの委口合での|協議やワーキンググループでまとめられた意ほ等を踏まえて、まず

は州病法の改IIﾓを行わなくてはならない論点について|迄議を行い、年内を目途にとりまと

めていく斤定とされています

　

私も志乃のみl場を代八して日本州病・疾病団休協議会(JPA)

から万八として出席しています

　

川住検討しているのは、□こ州病患片のデータび録に関

することです指定州病の医療北助成を巾請・史新する際に必要な臨床訓だ佃人票(|:WI占I票)

のオンライン化や州病データベースヘのぴ録について、そして医療費助成を受けていない

志片のデータび録や|び録片証｣(仮称)のflリババこついての検討です

　

資料は川労宵のホー

ム゛－ジからご覧ください

　

https://ｗｗｗ.nihlvv･gOjp/stf/iu'＼vpage_1 4 137.litinl

　

州病法では邨病の畑暇を目指すとしており、難病の解明、研究開発には志片のデータが

必要です

　

また、難病患部こ対する福祉や就労、教育、災害等、国や地域での州病対策に

も実態を把握した17

して･印加な情報となるデータは、より多くの人がび録できる安令で役ぺつ、確かなもので

なくてはなりません

　

私たちの医療と汀らしがより良いものになるために皆様からのご意

μをお寄せください

轟゛
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一般社団法人全国膠原病友の会

　　　　　　　

巻頭言

　　　　　　　　　　

代表理事
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〔医療記事旧膠原病ハンドブック2020

『若年性特発性関節炎

ゝ

(juvenile idiopathica rth ritis;JIA)について』

大阪医科大学小児科

　　　　　

岡本奈美先生

ゝ、

　

｀ゝ

づ

｜

琵II･ける原囚不明の慢性関節炎をいいま

す

　

以前は片年性関節リウマチ(JRA)と

呼ばれ、令身’?J・少関節型・多関節聖の３

病型に分かれていました

　

1997 -I--に定義

が変わり、病型もﾄﾞ記の７病型に増えてい

ます（八１）

　

令身型は以IWnスチル病」と呼ばれてい

ました

　

成人で発ぢlされた場々、り戊ﾉじと

ぢ|スチル病|と呼ばれますが、両肘はひと

つながりの疾患であると巧えられています

　

少関節炎・別阻j｀j炎は以前［関節リウマ

チ、のj!供版と思われていたのですが、研

究が進むにつれ成人とは毀なる疾忠である

３

●

１

” ●

-

●

　

【概要】

　

片年性（じゃくねんせい）特発性（とく

はつせい）関節炎（JIA）は、16歳末満で

表1:」IAの７病型

病

　

型

　　　　　　　　

特

　

徴

　　　　　　　

全身型発熱、リンパ節腫脹、肝牌腫、皮疹、漿膜炎（心膜炎・胸膜炎）

　　　　　　　　　　

など、強い全身性炎症による症状を伴う関節炎

　　　　　　

少関節炎発症後６か月以内の罹患関節が５個未満の関節炎

　　

リウマトイド因子発症後６か月以内の罹患関節が引固以上で、リウマトイド因子

　　　　

陰性多関節炎が陰性の関節炎

　　

リウマトイド因子発症後６か月以内の罹患関節が５個以上で、リウマトイド因子

　　　　

陽性多関節炎が陽性の関節炎

　

付着部炎関連関節炎ｲ寸着部炎を伴う関節炎

　

HLAとの関連が強く、家族性の場合も

　　　　　　　　　　

ある

　

時に仙腸関節炎など体軸関節炎を伴う．

　

若年畦乾癖性関節炎乾癖に伴う関節炎

　　　　

未分類関節炎いずれにも当てはまらない関節炎

＊HLA : Human Leukocyte Antigen ニヒト白血球抗原　白血球の血液型として知られるが、

　　　　

ほぼ全ての細胞と体液に分布している

　

いくつかの病気ではHLAとの関係が知られ

　　　　

ている（参照:HLA研究所ホームページ）
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４

ことがわかってきました 【症状】病型によリ異なります｡

付杵部炎（ふちゃくぶえん）関辿関節炎

　　

１ヤ身型

と屹疸性（かんせんせい）|班i｀j炎は片年性

介楕（せきつい）関節炎にａまれる病型で

す

　

介楕関節炎とは、r州fや仙胆関節（骨

樅の後方ﾉlﾐ石にある関節）といった休軸の

関節炎、Ｌ足木梢の関節炎、付石部炎など

の筋忖格系jぴ|に、目（ぶどう膿炎）、皮

膚（乾痢（かんせん））、消化器（炎が|生腸

疾患）など多彩な関節夕ぱ|状を伴う疾患で、

代表的な疾患に強心性（きょうちょくせい）

む楕炎（作けが炎1111後に融ａして曲がらな

くなる）があります

　

付杵部炎とは腱・靭

帯・筋殷・関節包が忖に付着する部位の炎

1111を指します

　

乾痢は皮膚の自ｄ免疫疾患

です

　

r州頃丿節炎は家族性の場介があるの

が特徴です

　

なぜこのように複祁なのでしょうか？

小児のが1状は分かりにくい‘jfが多く、特に

ﾌﾞりI･1してすぐはぢl状が悍かったり出そろっ

ていなかったりしてllﾓ確に分飢することが

困州です

　

レ」ヽ児の慢性関節炎」という人

きな概念でとらえることで、行政的にも医

療的にも･括して竹理できるというメリッ

トがあります、例えば、肖初は少関節炎や

リウマトイド囚J1陰性多関節炎と分類され

ていたかが、数年後に仙胆（せんちょう）

関節炎をﾌﾞぴ|してfヽ」ぶ部炎関辿関節炎の分

類に変わる場介がありますが、使える医療

制度や治療薬は変わりません

　

関節炎に、闘欠熱（かんけつねつ）（1

日のうちに37度に以ﾄﾞになる’jfがある

発熱）、皮疹（鮮紅色で発熱とともに出

たり消えたりする優い（はかない）紅斑）、

令身リンパ節腫脹、肝牌腫、漿膿炎（胸

膜炎・心膿炎）などを伴います

　

すべて

のみでこれらのll‘|状が出そろうわけでは

なく、ﾌﾟぴ|固ﾘjには関節炎がほられない

方も２剖程度います

　

これらの強い令

身|生次りl以よ、自然免疫の活性化により、

インターロイキン（IL）-1、18、6・細

織壊死囚j- (TNF)などの炎IIげ1モサイト

カインがたくさん片乍され、うまく抑制

できない･川こより炎が|が持続するためと

ぢえられています

　

10%の方はマクロ

ファージ活性化拍候肛（MAS）という･Ti:

篤な病態に移行します

　

これは1次性の

Ifll球貪食（どんしょく）が|脱俳で、ll記

サイトカインはさらに鳥値となり、イン

ターフェロン（IFN）y（がんま）など

いろいろな炎が|生サイトカインも多く片

乍されて、いわゆるサイトカインストー

ム（嵐）と呼ばれる状態です

　

鳥サイト

カインifll^llにより数日で血球減少、紺織

障害、凝囚以常、多臓器不ヤ、播極性血

竹内凝囚（ＤＩＯへと進行し死にヤる･μ

もあるため、固りj診断・叫りj治療が･TI要

です
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２多関節炎・少関節炎

　　

四肢の関節炎がiﾓ体です

　

関節内では

　

獲得免疫の瓦進により関節滑膿に対する

　

免疫応答が起こり、TNF ・Iし6などの炎

　

か|生サイトカイン片乍か多関節炎では人

　

関節・小関節・翔倍などに炎粕がほられ

　

ます

　

少関節炎では膝・3召j‘ ・ 刑|・肘

　

など人関節の炎が|が多く、甲･関節炎の’jf

　

もあります

　

関節炎が進行すると、軟骨・

　

忖が融けて関節裂隙狭小化、脱臼／亜脱

　

臼、強心など関節破壊がＱられます、ま

　

た、少関節炎では約20％に目のぶどう

　

脱炎を伴うのが特徴で、抗核抗体（ＡＮＡ）

　

が陽性（160倍以ll）のみではﾌﾞぴ|リス

　

クが高くなります

　

ｔ数が無II卜|状ですの

　

で、定閲的な眼科検診が･励堤です

3 ?7年性乾耐性関節炎・付il柚|啖|剔止関節炎

　　

発が|引剛却LI肢の関節炎（末梢性関節

　

炎）、付杵部炎がiﾓ体です

　

固りjから休

　

州yJiTii炎（棹休関節、出回関節、扁関節、

　

股関節、胸鎖関節）が川れる･川よ少なく、

　

年余をかけて出現します｡炎が|生腰背部

　

痛（45歳末満でﾌﾞりI･|し、安静でよくな

　

らず、動くと軽快する痛み）がある時は

　

仙腸関節炎を疑います

　

HLA-B27陽性

　

など自然免疫が活性化しやすい休質のみ

　

に多く、感染II回jj激や機械的ストレスに

　

よりIレ23片生か刺激されると、関節・

　

fヽJ'i'n'iiiではTNF・Iし17、22などの炎症

性サイトカインガ叫生されます｡付杵部

炎が進行すると、骨増殖により強直が起

こります

　

小児の乾癖は･削I･|が多く、アトピー性

皮膚炎と似ています

　

爪乾癖のみという

l旧

ます、また、小児では約50%が関節炎

応行です｡

　

【検査と診断基準】

　

特徴的な所兇や検だ結米がないので、診

断は除外診断によります。国際リウマチ学

会(ILAR)によるJIAの分類J,叫(2001年)

を参刳こ診断します

ｌｊ身型：血液検介では、自|[|L球数、

　

CRP、赤沈、?|li体filli、フィブリノーゲン

　

など炎卵を反映する川目が片明に鳥値

　

となります、ＴＮＦが鳥値になるとフェリ

　

チンがll兄し、･印III度を反映します。

　

2016年に改訂されたMAS分類J,糾‘でも

　

採川されており、ＭＡＳのl,りりに釧祈に屯

　

要です、MASに移行すると自Ifll球数、

　

CRP、フィブリノーゲンはかえって低ド

　

しますぃIFN y力叫生増力11するとβ２ミ

　

クロゲロブリンが鳥値となり、ＭＡＳ診断

　

の参刳こします‥

　　

画像検だでは、関節炎・肝牌腫・漿膿

　

炎・リンパ節炎の確認をすることが目f能

　

ですが、特徴的な所ほはないため、むし

　

ろ感染;ll"l・腫瘍性疾患・他の膠原病(特

５
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６

表２：全身型JIAに伴うMAS分類基準2016

全身型JIAと診断・疑われる症例で発熱を伴い、下記基準1、2を満たす場合

　

１

　

血清フェリチン値

　

684ng/ml以上

　

２

　

下記のうち２項目以上をみたす

　　　　

血小板

　

18.1万／μ｜

　

以下

　　　　

AST

　

48 lU/l　以上

　　　　

トリグリセライド

　

156mg/dl

　

以上

　　　　

フィブリノーゲン

　

360mg/dl

　

以下

に川||崎病）を鑑別するために行います

同様に、血液・腫瘍性疾患を鑑別するた

めに骨髄検介を行う’jfもあります

２ｊ身型以外：関節炎・fヽJ
'IIIIIは腿）診断は

　

触診に加え、11111像検介が･n要です

　

初開

　

のjUI･|や軽い炎1111を捉えるのに、MRIや

　

関節エコー検介をします

　

特に仙腸関節

　

炎ではMRIが固りj,関析に付川です

　

エッ

　

クス線検たは忖の変化をみるのに適して

　

いますが、初川､剖析には向きません

　

関節炎および/または付首部炎が確認さ

　

れ、その他の原囚が西定されればJIAと

　

診断できます

　　

ifiL液検介では、CRP ・ 赤沈などの炎1111

　

反応や、マトリックスメタロブロテイ

　

ナーゼ(MMP) -3という関節滑膿炎を

　

反映する数仙を参刳こ、炎1,佃）程度を把

　

握します

　

罹患（りかん）関節が少ない

　

場自‘や小関節の炎4111、付首部炎がiﾓ休の

　

場ryはIIﾓ常であることもしばしばです

リウマトイド囚r ・ＡＮＡなどの自ｄ抗休

は病明やぶどう膜炎発が|リスクの判断に

川います

　

JIAではリウマIヽイド囚j!陽

性になるのが10～15%程度ですから、

血液検だ結米のみではJIAを診断したり

占定したりすることはできません

　

付杵

部炎関連関節炎ではＨＬＡ-B27陽性が定

義の･つになっていますが、この吼は日

本人では少ないこと、保険検だではない

ことから、迦常の診療で行う機会は少な

いです(今後保険辿川がf定されていま

す卜、乾疸はﾘIMI川Jであれば削診で診|析

できますが、迷わしい場介は皮膚生検に

よる絹織謝析で確定します

　

なお、家族

性の場台ヽがある付首部炎関辿関節炎・

片年性乾疸性関節炎では、定義の

　

･つ

に¨槻・兄弟が同様の罹患"が入っていま

す

【治療】

成人に比べると小児では治験が行われた
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療
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薬剤は少なく、州治性のみでは薬の選択に

困ります

　

2020年９川時点でJIAに適応

がある薬剤は、抗リウマチ薬ではメトトレ

キサート(ＭＴＸ)1剤のみ、生物学的製

剤では抗TNF製剤であるエンブレル・ア

ダリムマブ、抗IL-6受容体抗休のトシリ

ズマブ、Ｔ細胞共刺激囚｣叩|[害薬のアバタ

セプト、抗IL-1抗休のカナキヌマブの５

剤のみです

　

afjぱ|に対する治療は個々で

514なるため、ここでは割愛します

１令身型：ステロイドが坊本治療です

　

ス

　

テロイドハルス療法で一気に炎1111の鎮静

　

化を図り、その後はゆっくり内服薬を減

　

:aします、ステロイドで炎JIIIが収まらな

　

い場泌

　

学的製剤を導人します

　

目本ではまずト

　

シリズマブを川い、効かない場ａや剛作

　

川で使川できない場斜こカナキヌマブに

　

スイッチします(保険診療|ず)制限卜

　

令身性びぴ1がおさまって関節炎のみが

　

残った場介は、ＭＴＸ、エンブレル、ア

　

ダリムマブ、アバタセブ'トから選択しま

　

す

２ｊ身'^'-!以外：非ステロイド抗炎II'|薬

　

(NSAIDs)で治療開始し、改片がほら

　

れない場介や関節破壊リスクが鳥い場々

　

は、ＭＴＸを開始します

　

それでも関節

　

炎が改汚しない場r?、乍物学的製剤を導

人します、関節炎にはエンブレル、アダ

リムマブ、トシリズマブ、アバタセプト

から選択します

　

【その他現状と展望】

　

JIAは小児慢性特定疾病対象で

（httpS://ｗｗｗ.shouman.jp/disease/

detailS/06_01_001/）、

　

新規申請は

　

18

歳まで日f能です

　

また、ヤ身型・少関

節炎・多関節炎のみは指定州病対象で

す（httpS://ｗｗｗ.nanbyou.０r.jp/

entry/3946)小児jり□りI回少|生疾患であ

るため、移行閲医療2と援対象疾患です

JIAを介めたiモなリウマチ性疾患につい

て、2020年に「成人診療科医のための

小児リウマチ性疾患移行瓦援ガイド（T1 11

吐）」が出版されました、今ヽ年度出版戸定

の「小児非感染性ぶど引回炎診療のF引き」

ではJIAのぶどう膜炎に関しても記･阪して

います

　

fヽj石部炎関連関節炎・片年件乾疸

性関節炎については、2019年に公八され

た「乾癖性関節炎診療ガイドライン（日木

皮府科学会）」や2020年に出版された「介

袷関節炎診療のDJIき（診断と治療汁）」

にも記祓しています

　

治療薬では、川住

JΛK阻害薬１剤が治験中ですが、今ヽ後さ

らなる薬剤の小児への適応拡ﾉくが９まれま

す

了
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〔医療記事才〕膠原病ハンドブック2020

　　　　　　　　

『小児SLE診療の最新情報』

　　　　　　　　　　

鹿児島大学大学院医歯学総合研究科（小児科）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

武井修治先生

療が求められてきたか、その背以に迫りた

いと思います

　

また、最新仏眼を11ﾐ確にお

f云えするため、最新の之献や|刈を利川させ

て削きますが、分かりやすく解説しますの

で、最後までお読みいただけると似ヽです

はじめに

　

新型コロナウイルスの感染が|llまらず、

会口の皆様には人変ストレスフルな毎目を

過ごされているかと思います

　

さて本柚では小児sLEをテーマに、最

新精報をお川けします

　

昨年、厚労宵研究

班と日本リウマチ学会によるI SLE診療ガ

イドライン20191が発川されました．ま

た小児sLEにおいても、その前年に｜小

児sLE診療のF引き2018」が発［りされ、

診療の標叩化かすすめられています

　

また

昨年は、生物学的製剤が小児sLEの新し

い治療薬として保険適応を収得しました

このように小児sLEの､珍療においても、

人きな変化が起こり始めています

　

そこで本橋では、新しいsLE治療を紹

介するだけでなく、成人sLEにはない小児

sLEの特性を紹介することで、なぜ新規治

１。小児SLEと成人SLE、何か違う？

Ｉ）忠肖数やﾘj女比

　

小児SLEとは、16歳末満（海外では

18歳末満）でﾌﾞりI‘|したSLEと定義され、

目本では」!ども10万人肖たり4.5人の患

片さんがいることが棹定されています

SLEは片い成人父性に多い病気と思われて

いますが、実際にはSLE 1>体の約1/5が

20歳末満の木成年です（図１）またその

ﾘJ女比は成人SLEではI:12とげ倒的に

父性に多いのですが、小児SLEではﾘj女

比1:5.5と、成人と比べるとﾘj児の比率

が鳥いがことが特徴です『

２）疾患illJJ性・臓器障害性

　

II･|状については成人SLEとほぼ同しで

す

　

ただ細かく腿てみると、小児では成人

と比べて関節II’1状や漿膿炎は少ないのです

が、脱｛1や||腔内潰瘍は成人より多いなど、

片「の頻度の違いはあります丿

　

ただ小児
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66%、成人SLE 50･妬)ことが報;11されて

います1ﾄ

　

疾患活動性が鳥ければ、それだけ臓器障

害のリスクは高まります

　

この障害度を

数値で示すのがSLICC/ACR Damage Index

(ＳＤＤという指標です

　

この指標にはSLE

による障害と、治療柴の副作川による障害

の|､i.j7jがμまれますので、SLEの患片さん

の総介的な障害度を臓ぷ系毎に表すことが

できます

　

また、成人にはない小児の特性

として成長と性成熟がありますが、この２

項目をSDIに加えた指標がchildhood SDI

(cヽＳＤＤです｀)|

　

このSDIを指標にして、ﾌﾞぱ|から約３年

後のSLEの障害度を小児と成人で比較す

ると、小児SLEの総a SDI fii'iは成人SLE

の約２倍でした(図z, /,-)"　また、臓

９

図１：ＳＬＥ患者の年齢別累積比率(男女別)

男性および女性のＳＬＥ患者数をそれぞれ１００とし、それに対するSLE
患者数の累積比率(％)を男女別に検討した。その結果、SLEの約1/５
は、男女とも２０歳未満であった。

　　　

太田晶子､他日本･ａ衛誌2007.54:3-14

SLEでは成人と比べて絲過ヵ即いのが特徴

で、小児SLEj休の約4（以は、jl印抑川

状からわずか３か川以内にSLEと診断で

きるだけの所Ｑが揃います:ｏ

　

それ以llに一剛､:な違いは、小児SLEの

病勢が成人SLEより強い（＝疾患活動性

が鳥い）ことです

　

SLE disease activity

index (SLEDAI)はSLEの疾患活動性を数

偵で八す総介的な指標ですが（鳥fii'iほど

疾患活動性が高い）、SLE診断時のSLEDAI

値は成人の9.3と比べ小児では16.8と高

仙でしたい

　

またSLEに伴う粁炎（ループス腎炎）

の頻度についても、成人SLE (50%)と

比べて小児SLEでは70～80%と鳥く、

しかも屯篤な冒病理組織所以(Class Ill

やClass IV）のあるII･|例が多い（小児SLIi

ｌ

　　　　　　　　　　　　　　　　

－〆´
ｌ

　　　　　　　　　　　　　　　　　

／／

｜

　　　　　　　

／
Ｉ

　　　　　　　　　　　　

／／
｜

　　　　　　　

／
１

　　　　　　　

／

｜

　　　　　　

／

｜

　　　　　

／

｜

　　　　

，″
・

　　　　　

ｚ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

(2003年度1デ

!き

－
Ｆ

??

■㎜J
(l･

４

舅

Ｓ

Ｌ

瓦

祚

一
4j

‘4J

－
皿｀‾
6j

i

k

ij

I
［__

-



１０

トペ

い，

1.1:-'

Ｏト

|･ト;

０，?

pﾆ0.008

謳

総合SDl

い

ロ･?

卜;

１ド

ＵＪ

t,］］

ピ

p＜0.0001

|

　

|

　

I

　

I。

　

。|I

　

I。

　

|。
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図2:小児SLEと成人SLEにおける臓器障害度(SDI)の比較

SLICC/ACR Damage Index (SDI)はSLE患者の臓器障害度を臓器別に評価する指標で､数値が高いほど障害度が高いこと

を示す。このSDIは､病気よる障害だけでな<治療薬の副作用による障害も含まれることから､SLE患者の障害度を総合

的に評価することが可能である。このSDIを用いて､発症から約3年経過した小児SLE(67例}と成人SLE(131例)の臓器障

害度を比較すると､小児SLEの総合SDIは成人例と比べて有意に高かった。また臓器別に検討すると､小児SLEでは特に

眼障害､神経精神障害､腎障害､筋骨格系の障害度が高かった。神経精神障害と腎障害はSLEによる障害と考えられる

が､眼障害や筋骨格系の主な障害はそれぞれ白内障､骨粗耘症であり、これらはいずもステロイドの副作用によるもの

と考えられた。

文献4)BrunnerHI,etal.ArthritisRheum 2008,58:556-62.

器別に分けて小児SLEのsniを成ﾉ、と比

較すると(図2, ii)、眼、帥経粘冲系、

賢

が

ゝ

ダ

　

筋骨格系の４項目で障害度が鳥いこと

珀ヽります

　

このうち、腎と冲経精帥系

格系障害よりも鳥い比率でした（図３ドI

これらの結米から、ステロイドの副作川が

小児SLEの臓器障害の発生に人きく加川

していることがわかります

はSLEによる障害と思われますが、それ

以トに鳥いSDl fii'iを示した眼や筋忖格系　　･1）診断

の障害は、ステロイドによる自内障（IU）、

　　

小児SLEを診断するためのツールとし

げ辿骨折や骨粗犠粕（筋忖格系）など副作

　　

て、これまで小児SLEを対象に開発され

川を反映したものと片えられます

　　　　　　

た厚生省分類J,日(1986)がありますが。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

このJ,日に加えて成人SLEを対象に開発

３）ステロイドの剛作川

　　　　　　　　　　　

された米岡リウマチ学会（ACR）分類J,日

　

小児川に改変されたcSDIでも同様な結

　

(1997年）とSLICC分類J,日（2012）も、

米が得られ、発病からの経過とともに次第

　　

小児SLEの診断に使われてきましたただ、

に障害度を示すSDI fii'iが増㈲することが　　成人向けの２つの分類J,同1を小児SLEの

ﾔ|畠･されました（図３）「

　

また小児SLE

　

厚生宵分飢」屑‘(1986年）と比べると、

に特行な障害として追加された成長障害と

　　

小児と成人の特性の違いもあって､感度（漏

成熟遅延のある患片比率は、眼障害や筋骨

　　

らさず判断する能ﾉJ）は同等であっても、
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図3:罹病期間からみた臓器障害のある小児SLEの患者比率

小児SLE 1,015例を対象に、発症からの時間軸(罹病期間)で臓器障害のある患者比率の変化を検討した。小児SLEの臓器障害を評価するcSDは

成人SLEの臓器障害を評価するSDIに、成長障害(WHO基準)と二次性徴遅延(Tanner基準)の2項目を追加した指標である。臓器障害のある

(cSDI≧1)の患者比率罹病期間とともに増加したが、小児SLEでもっとも多かった障害は、新たに加えられた成長障害と二次性徴遅延であり、

いずれもステロイドによる副作用と考えられた。

文献5i Gulierrcz･SuarezR､elal.AnhntisRheum 2006,54:2989･29％

特賢良（違う病気を除外する能ﾉJ）で劣る

　　

です

　

したがって、患片さんがSLEの分

点が問題でした

　

ｰ方、欧州リウマチ学会

　　

類J,日を満たしても、あるいは満たしてい

（EULAR）とACRは協働してACR分飢基

　　

なくても、本当にSLEと診断して治療し

準(1997)を改訂し、2019年にEULAR/

　　

て良いかは、以台医の光乍の総介的な判断

ACR分飢基準として発表しました６ｹ現住、

　

に委ねられています

この分飢J,田の検､lllとが進められている段階

ですが、その感度や特賢良は小児SLE厚

　　

５）戸後

生宵分飢J,胴‘(1986)と同等とする報告

　　　

|欠療の進歩により、我が国の小児SLE

もあることから、小児SLEの新しい分類

　　

のｆ後は片しく改jllしています

　

そのｆ

基準として定杵するかもしれません

　　　　　

後の改沁を10年生住率で険､lllﾐすると。

　

ところでSLEの診断に使われる［分飢

　　

198( ～1994年の発粕例では92.3％で

基準］は、他の疾患で良く見かける「診断

　　

あったものが、1994～2006年発ぢ|例で

基準」と同じではありません「診断」､日」

　

は98.7%に達していました7）1960～

はyl前通り診断のためのJ,日ですが、［分

　　

1985年発II冒列では５年乍仁率であっても

類基準］はSLEの訓介・研究のための基

　

55.7‘X,でしかなかったことを巧えれば、

準で、このJ,糾を満たせば患片さんをSLE

　　

まさに隔巨の感があります

として解析対象に忿めて良いといった基準

　　　

ただ、1994～2006年ﾌﾞり祠列を対象
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図４:小児SLEにおける永続的な障害のない生命予後

本邦での小児sLEの生命予後改善し、その10年累積生存率は98.2%に達した。

しかし、死亡に永続的障害(腎不全、大腿骨頭壊死、肺動脈高血圧、反復持続する神経

精神ループスや抗リン脂質抗体症候群)を加え、これらの永続的な障害のない生命予

後を検討したところ、その累積比率は5年で９０.０％､10年で73.5%であった。この調査の対

象となった1994～2006年に発症した小児SLEにおいては、生命予後は改善しても臓器障

害の進行は十分に抑止できていないことが分かる。

文献7)武井修治､他:厚労省科研H22年度報告書2011

に、永続的な障‘､irのない生存率「event看ec

　

SLEの標準化死亡比3」倍と比べてはるか

survival)を検証すると、その比率は５年

　　

に鳥いものです卜

　

允実した医療制度ﾄﾞに

て90.0‰10年で73.5%でした（図4) ''　ある川本での小児SLEの10年乍仁率は

つまりこの時代の志乃さんの1/4は、発

　　

98.7%と鳥く、小児SLEは既に慢性疾患

粕から10年までの間に永続的な障害が発

　

へと変貌していますが、これは適りJな治療

乍していたことを示しています

　

このこと

　　

が行われた結米です

　

もし怠薬や治療拒i町

は、小児SLEでは成人SLEと比べて絲過

　

などでﾄ分な治療を受けなければ、川こ逆

が急性で疾患活動性（SLEDAI）が鳥いこと、

　

戻りしてしまうことを忘れてはなりません

臓器障害性（SDI）が鳥いこと、ステロイ

　　　

その･方で、次項で紹介する治療の進歩

ドによる障害も目みlつこと(cSDI)、など

　

により、多くの粕例が長閲にわたって寛解

の特徴を反映した結米かもしれません

　　　

（無が1状で病気が落ち杵いた状態）を紺持

　

僥国からの2016年の報告では、小児

　　

できるようになりました

　

その瓦にある治

SLE(18歳末満発卵）が死亡するリスクは、

　

療目標は、ステロイドを中111してその後も

年齢、性別、地城をマッチさせた･般の小

　

寛解を紺持することです（無治療寛解）

児集団の18.3倍でした

　

この小児SLEの

　　

そして、この夢のような治療目標を、そろ

標i仰ﾋ死亡比は、同時に調だされた成人

　　

そろ睨野にとらえる時代を迎えています

　

↑
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･ループス腎炎

　

n型(尿蛋白〉19/日)，

　

Ｖ型

･末梢神経障害

･ループス腎炎

　

Ⅲ(A)(A/C)(C)型,Ⅳ型，

　

Ｖ十Ⅳ型，Ｖ十Ⅲ型

･劇症型抗ﾘﾝ脂質抗体症

　

候群

・NP･SLE

　

けいれん,意識障害，

　

精神症状,ほか

・血管炎病態

　

肺胞出血,肺高血圧症，

　

多発性皮膚潰瘍

・TMA

中’
l→

　　

寛解導入

経口PSL

I.0 mg/kg/日

mPSLパルス

治

　

癩

雪ぷib

mPSLパルス

×２～３クール

十GC後療法

　　　

↓

病態に応じて

IVCY. MMF.

他の免疫抑制薬

(AZA. CyA.

TAC)

寛解維持

　　

経口PSL

0.1-0.2mg/kg/日

　　　　

十

　　　

HCQ

　　　　

十

　　

免疫抑制薬

MMF. MZR. AZA

　

経口PSL

　　

＝

0.2 mg/kg/日　Ｊ

　

十

HCQ

　

十

　　

免疫抑制薬

MMF, AZA. CyA,

　　　

TAC
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図5:小児SLEの治療概要

治療開始時の疾患活動性や臓器障害の有無や程度を評価し、更に経過中に予測される臓器障害のﾘｽｸを加味し、臓器障害

のﾘｽｸに応じた治療手順が決定される。治療は急性期の寛解導入療法(病勢を沈静化させ症状がない状態にする治療)と､寛

解後の寛解維持療法に分けられるが、基本治療はステロイド+免疫抑制薬+ハイドロキシクロロキン(HCQ)である。

NP･SLE:神経精神SLE､TMA:血栓性●小血警障害症､PSL:ﾌﾟﾚﾄﾞﾆｿﾛﾝ(プレドニンり､mPSL:メチルプレドニソロン{ｿﾙ･ﾒﾄﾞﾛｰﾙＲ}､GC:ステロイド､iva:シクロフォスフアミド

(エンドキサン翼)パルス療法､ＭＭＦ:ミコフェノレートモフェチル(セルセプトR)､AZA:アザチオプリン(ｲﾑﾗﾝR)､CVA:シクロスポリンA{ﾈｵｰﾗﾙR}､TAC:ﾀｸﾛﾘﾑｽ{ﾌﾟﾛｸﾞﾗ

ﾌR}､MZR:ﾐｿﾘﾋﾟﾝ(プレディニンR)､HCq:ハイドロキシクロロキン(プラキニルＲ)(製品名R)

文献9)小児SLE診療の手引き2018､羊土社

２。小児SLEの最新治療

　　　　　　　　　　　

また、小児SLEでは病気による障害だ

　

小児SLEの診断や治療の進め方、また

　　

けてなくステロイドの剛作川による障害が

安ヤな竹理の指針としてF‾小児SLE診療

　　

人きな問題であることから、少以のステロ

のDJIき20181が発ﾛjされ几

　

どこでも

　　

イドで11バとさせない治療を目指すことにな

標叩的な治療が受けられるようになりまし

　　

ります

た

　

泰項では治療についてその内容を簡略

に紹介しますが、従来のステロイドや免疫

　　

２）治療の概要（図5) "'

抑制薬の治療については割愛し、小児SLE

　　

SLEの病態を寛解させるための治療（寛

の新しい治療を中心に紹介します

　　　　　　

解導人療法）と、得られた寛解を練持する

１）治療目標

　　　　　　　　　　　　　　　

ための治療（寛解紹持療法）のlつに分か

　

小児SLEの治療目標は、長明にわたっ

　　

れます

て寛解を紺持することで臓器障害の琵乍や

　　　

急件川にみられる鳥い疾患活動性を抑え

進行を抑111し、健康人と同し通常の目常乍

　

込み、病態を寛解させるためには、ﾉ､jaの

活と希９する人乍を捉供することです

　　　　

ステロイドが必要です（寛解導人療法）
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１４

この目的で、ステロイドパルス療法で治療

が始まりますが、その後は内服薬へり川替

えて、寛解状態を監撹しながらステロイド

の減以を続け、１日投り貼(フレドニン換

筧)5～7.5nigでの寛解却持を目指します

　

ただ、少:11ステロイドで寛解を紹持し、

llf燃を回避するためには、免疫抑制薬とヒ

ドロキシクロロキンhy(h｀O xy rhl( rO(iiiine

(HCQ)の併川が必要です

　

このうち、免

疫抑制薬は病態の巾さに応じて種煩が選択

されますが、HCQは禁忌(使川してはい

けない状況)でない限り剥列で併川します

3）HCQについて

　

クロロキン(CQ)は占代から抗マラリ

ア薬として使われてきたキニーネと回し構

検討すると、その併川率は80～100%に

達しています

　

閲待される効米としては、

倦怠感などの令身が|状の改片や、皮疹の改

沁などがありますが、特に小児SLEでは

HCQで報告されているステロイド減μ効

米、||バｎ叩丿効米、勁脈破化のfl彷効児な

どが、この鳥い併川率の背以となっていま

す

　

ただ総投り･以が200gを超えると眼に対

する副作川（網jjμ‘|）のリスクが高まるこ

とが知られていますI

　

そのため、服科での

検心を、HCQの併川開始|血併川開始１

年後から年目口|受けることが必要で、総投

ｙlkが20 Ogに達した後は、姻こ頻回の定

閲検介を受けることになります

造を持つ化介物です

　

1934年にドイツで

　　

４）ベリムマブについて

初めて台ヽ成され、米国で1955年に抗マラ

　　

ベリムマブ（ベンリスタ勺は、SLEの

リア薬として認日fされ、1951年にはSLE

　

過剰な免疫反応吠）Ｌ囚となるBlysという

にも付効であることが樅告されました

　　　

蛋自の働きを阻害して、SLEの以常な免疫

その後、CQは安価|生を鳥めたHCQへと

　

病態を是llﾓする生物学的製剤です

　

５巌以

改良され、川住ではSLEの治療薬として

　　

トの小児SLEを対象に2019年７川に静

|日JW巾で使われてきた、占い薬剤です

　　　

注製剤が､ぶ川fされました

　

図５の治療概

しかし目本での承認は迦れ、20 12年によ　　要（小児SLE診療のL引き2018）にはべ

うやくSLEでの臨床治験が始まり、その

　　

リムマブの記桟がないのは、このような理

使川が承認されたのは2015年でした

　

し

　　

山からです

たがって目本では、HCQは占‘くからある

　　　

小児SLEに対するベリムマブの臨床試

SLEの新薬ということになります

　　　　　　

験は、欧米と目本の10か国で同時に行わ

　

これまでに発八された|叫l川1のSLEの

　　

れ、その治療成績は2020年７川に発人

治療ガイドラインや学会の槙奨えを調べる

　　

されましたIll)

　　

この臨床試験では、参加

と、HCQはすべてのSLE患片で使川を検

　　

した小児SLE 93例を、標叩治療十ベリム

討する薬剤と位置付けられています

　

実

　

マブ俳と標叩治療十偽薬(placob( ）肘の

際に小児SLEを対象とした海外の論丈を

　　

２俳に分け、１年かけて両俳の有効性と安
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図6:治療中に重度再燃した患者比率の比較

重度再燃を、疾患活動性指標(SELENA-SLEDAI)のスコアが複数項目にわたって12ポイントを

超えて増加したものと定義し、ベリムマブ＋標準治療群(53例)と偽薬十標準治療群(４０例)の2

群で、重度再燃した小児SLE患者の累積比率を比較した。その結果、ベリムマプ群十標準治

療では統計学的にも有意に重度再燃の発生を減らしていることが判明した。

文献10)BrunnerHI,etal.Ann Rheum Dis2020,79:1340-8.

刎生か比悛されました

　

その結米、ベリムマブ俳は偽薬俳と比べ

てSRI4という総心的な評価で付効性が高

いこと、||バとが少ないこと（図６）、剛作

川の発川率は偽薬俳と同等であること、な

どが報告されました

　

ステロイド減:1げ力

米については、１年後の減以（川|投/j

止中ﾘjll’0は両前ともゼロI昭でした

しかしl fl祁jの累積投/j･以（ヽけボ1心）はベ

リムマブ俳で4,999nigであり、偽薬前の

6,883nigと比べて2,000nig近く少なくヽ

このことはベリムマブが11f燃を減らした結

米と思われます

　

成人SLEでも回し方法で臨床試験が行

われましたその長閲投/j試験の結米では、

ベリムマブ肝のSDIの増加は、偽薬俳と

比べて|りjらかに低減していました

　

この結

米はベリムマブが臓器障害の進行を抑えて

いることを示しており、川住進行中の小児

sLEでの長閲投り､試験の成績が待たれます

　

いずれにせよ、小児sLEの治療目的を

達成するための治療として、ベリムマブが

加わったことは、何よりも明るい最新仏帽

です

3. Withコロナ時代の小児SLE

　

昨年12川こ新型コロナ感染JI･|が武漢で

ｔlﾓし、９か川が絲過しても剥|IJ界での感

染拡人:が|llまりません

　

特にSLEではス

テロイドや免疫抑制薬を毎目服川するた

め、目頃から感染桐こ対して細心の沁意が

必要ですが、そこにこの新型コロナウイル

１５



１６

スの流行です

　　　　　　　　　　　　　　　　

害の進行を|llめているのではないかなど。

　

SLE忠削こおける新型コロナウイルスの

　　

むしろ皆様の心配とは逆の方向で説明する

影糾について、多くはありませんが他のリ

　　

論文が目うlちます

　

また小児では成人と比

ウマチ性疾患とｰ緒に検討した報告があり

　　

べて新型コロナウイルスの感染率が低く、

ますぃその結米を読むと、SLE患片さんが

　　

また･TWI化率も低いことが、多くの研究で

新型コロナウイルスに感染し易いとか、感

　　

明らかにされています

染すれば･｢りμﾋ／死亡リスクが鳥まるとし

　　　

とはいえ、新型コロナウイルスに対する

た報告はありません、むしろSLEでは新

　

３密と直接接触の川避、マスク杵川、Iﾐ洗

聖コロナに感染しにくいのではないか、感

　　

い／うがい、室内の換気などの坊本対応を

染しても･励1冒ヒするリスクは低いのではな

　

怠ってはいけません

　

また目本や欧米のり

いかとする報告が目うlちます11

　

lヤ

　

その

　　

ウマチ学会／小児リウマチ学会では、新型

根拠として、SLEで片乍か鳥まっているイ

　　

コロナウイルス感染を心配して、自ご図祈

ンターフエロンが新聖コロナウイルスの感

　　

で治療薬の減:lkや中|llをしないことを求め

染を防いでいるのではないか、治療として

　　

ています｡またこれらの学会は、リウマチ

人多数のSLEで使川されているHCQが新

　　

性疾患における新型コロナウイルス感染JI'|

聖コロナウイルスの侵人門けを閉ざしてい

　　

に関する詳細な情報を捉供しています(え

るのではないか、免疫抑制薬やステロイド

　　

献の後に捉示したリンクをご利川くださ

が、新型コロナウイルスによる炎如と肺障

　　

い)
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はじめに

　

皮膚筋炎は特徴的な皮膚卵状と筋ﾉJ低ド

を特徴とする自ｄ免疫疾患です

　

定義11

18才未満で発11‘|した場印こ片年性皮膚筋

炎とよび、II‘|状や乍検所以などは成人と変

わりはありませんが、f後（最終的に治る

のか？など）において違いがあります

　

、I}:

物やインターネットで“皮府筋炎”を検索

しても人部分が成人の悄報であり、片年性

皮膚筋炎とはだいぶ違うことがありますの

で注意が必要です

　

本稿では、片年性皮膚筋炎について私か

志乃さん（の親御さん）に実際に説明して

いる内容を少し詳しく､ilj･la2しますので、iﾓ

治医の説明を理解するF助けになれば但ヽ

です

疫学・病因・病態

　

皮膚筋炎令休としてみると、小児では5

～10才に１つのピークがあります

　

片年

性皮膚筋炎の2017年の令国､j押t時におけ

る患吋教は268人、有病率は小児人|目０

万人あたり1.7人ほどで７：３で久児に多

い傾向がありました

　

原囚はわかっていませんが、様々な研究

から皮膚筋炎になりやすい遺伝的休質はあ

ると吋えられています

　

こうした体質を持

つヒトに感染II･|や紫外線などの環境要囚が

引き金となってで㈲I･けると行えられていま

す

　

免疫とは本来は感染粕や以物から休を守

るメカニズムです

　

たとえば、･度麻疹

（はしか）に罹るとl度と罹りませんI

　

初

感染時にm >'/:された免疫が、次にウイルス

が侵人してきたときに迅速にこれを除去で

きるからです

　

この免疫反応カゾいて自分

の休を攻撃してしまうのが自ｄ免疫と巧え

て削くとわかりやすいかと思います

　

攻･IZ

されるターゲットが甲状腺なら橋本病やバ

セドウ病、インスリンやそれを片乍する豚

臓の細胞ならＩ型櫨尿病ということになり

ます

　

しかし、実は皮膚筋炎では、皮膚や
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１８

筋肉だけにfμ1ﾐする“自ｄ免疫のターゲッ

ト’がわかっていません

　

実際に傷害され

ているのは細いifiL竹であり、Ifll竹の内側を

覆うIfll竹内皮細胞が傷害されると血栓がで

き、その血竹からifiL液を供給されている部

分の細胞が死んでしまいます

　

筋宇検で得

られた細織を訓べると、ifiL液の供給が途絶

えた際の叩IL血性変化”がほられます

　

傷

害された血竹には補休という免疫に関辿し

たタンパクが沈着しています

　

またその血

竹の川囲には多くのリンパ球などに加え、

“樹状細胞”というインターフェロンーａ

を片生する細胞がμられます

　

インター

フェロンはもともとウイルス増川を抑える

物質として発にされましたが、皮膚筋炎で

は筋細胞の障害や川辺のリンパ球の活性化

にも関係しているとぢえられています

臨床症状

　

閲削1･l状：皮膚がI状は成人と同様で、『

指・肘・膝関節の仲側（曲げた外側）に赤

い発疹（紅斑）が出川し、ゴットロン紅斑

あるいはゴットロン徴候と呼ばれます

　

ま

た今や指の関節の仲側には米粒くらいの人

きさの少し硬い盛りllがり（ゴットロン11

疹）が出来ることがあります

　

顔には、|､|､j

煩の紅斑が出川し、･QSLEと似た1111状

となりますが、時には顔令休が赤くなりま

す｡また、両側のll眼嶮にも少し紫がかっ

た紅斑が乍じることがあり、花のy,を収っ

てヘリオトロープ疹と呼ばれています

　

爪

川囲の発赤も鳥頻度ににられ、ダーモス

コーフという拡人鏡を川いると血竹の病変

がほられます

　

|[|L竹病変を反|映して皮膚に

潰瘍ができることもあります

　

加川状：筋ﾉJ低ﾄﾞは休幹に近い部分（近

位筋）にﾉIで石対称性に強く出るのが特徴で

す、しゃがんだ位置から八ちllがれない、

寝返りができない、ベッドから起きllがれ

ないなどの1111状が出ますが、階段で転びや

すくなった、走ったり泳いだりするタイム

が忠くなった、できていた逆llがりができ

なくなったなどの軽微な卵状のこともあり

ます

　

咽の筋肉（咽頭筋）が侵されると誤

嘸やμ声の原囚となります

　

に供の運動能

ﾉJは乳児明にi’|が据わる、寝返り・お座り

をする、つかまり､I,lち、独りうﾐち、と順を

踏んで発達し、１歳過ぎくらいまでにｰ人

歩き、１歳ｔから２歳頃にかけてかなりI-

臼こ歩いたり小走りできるようになりま

す

　

こうした時川に兄ll･|した場斜こは、運

動発達が退行していないかということが屯

恕なｆがかりになります

検査

　

Ifll液・生化学検介：･般的な自血球数や

炎41□叉応（赤ifiL球沈降反応、CRPなど）

はあまり人きな変化を示しませんい　りj、

筋肉が傷害されるためクレアチンホスホキ

ナーゼ（CPK）やアルドラーゼといった筋

山来の酵素がIfll訪中で鳥くなりますが、IIﾓ

常なこともあります、･般的に肝機能とし

て知られているAST（ＧＯＴ）やＬＤＨは、

肝臓以外の様々な細胞に介まれており、筋

肉にもfバ|ﾐするため筋炎の際にもll兄しま

す

　

血竹内皮障害で小さな血栓ができる
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と、それを溶かす線溶現象が乍じます

　

そ

の結米、活動閲には血栓の溶けた片物であ

るFDPあるいはＤタイマーがljjします

　

Ｗ.=U:図：筋ﾉJ低ﾄﾞを来す疾患が帥絲山来

か、筋炎か、筋ジストロフィーや代謝性疾

患かを兇分けるのにｲj‘川です

　

しかし針を

筋肉に刺して訓べるため疼痛を伴い、小児

では困州な場介が多いのが問題です

　

MRI:いくつかの搬影法がありますが、

STIRという撮影法が筋肉の炎粕の描出に

川日です、実際には炎1111に伴って組織に染

み出た水分（浮腫）を反映しており、健常

人でも直前に激しい運動をすると炎ぢlとに

分けがつかなくなります

　

自ｄ抗体：抗ARS抗体（抗JO -1抗体介

む）、抗IVIDA5抗体、抗TIF-1 y抗体、抗

Mi2抗体などが保険適応で測定できるよ

引こなりました

　

残念ながら小児で多い抗

NXP2抗休の測定はまだ一部の研究払出こ

限られています

　

これらのI'IlL抗体は皮膚

筋炎に特毀性が鳥いため、筋炎特以的抗休

と呼ばれています

　

SLEなど他の膠原病で

検出される抗核抗休も時に陽性になりま

す

　

SLEや混介|生結ａ組織病でも筋炎をI I

併することがありますので、これらの疾忠

に関辿する自ｄ抗体も検だしておく必要が

あります

　

筋炎特以的自ｄ抗休の頻皮は年齢や人仲

によって以なります

　

また、筋炎特毀的抗

体が臨床像・rvfiNi'i・f後などと関係する

ことがわかってきました

　

抗MDA5抗体

は成人では誼川状がほとんど無く急速進行

性問質性肺炎をａ併する病型と関辿しま

す日本の小児では20～35％で認められ、

闘質性肺炎と関辿はあるものの筋が|状をI,と

する患片さんが多くほられます

　

この抗休

はイギリスでは7‘'/ I'!度の陽性率です　抗

TIF-1 y抗休も小児例の25～35％にみら

れ、押印勺な皮丿削I･|状をlltすることが多い

のが特徴ですが、成人例のような忠性腫瘍

との関辿はありません

　

抗NXP2抗休は

成人ではあまり多くありませんが小児では

10～25(拓程度にほられ、強い筋炎が1状と

関辿します

　

抗ARS抗休や抗Mi2抗休は

目本の小児例の数‘川こ過ぎません

　

川在ま

でに同定されている筋炎特以的自ｄ抗体が

検出できない忠吋さんもいます

　

筋乍検は筋肉の･部を収ってきて顕微鏡

で筋肉の状態をほる検たで、診断的価仙が

非常に鳥い検たです

　

小さなおj八

令身麻酔をする必要があります

　

押り的な

が|状がそろっている、あるいは介併卵の治

疸を急ぐ場ａには行わないこともあります

が、確実な診断のもとに長開聞の治療が必

恕な疾患であることから我々の施､なでは極

ﾉJ行うようにしています

診断

　

診断は|詣2の臨休洲状と検介所ほから行

います

　

詳細は小児慢性特定疾病情樅セン

ターのホームページをご参照ください

https://ｗｗｗ.shouman.jp/disease/

details/06 01 003/

合併症

　

片年性皮膚筋炎のrwjNi'iも成人皮膚筋炎
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2０

と同じものがほられますが、強､洲しておき

たいのは片年性の場印よ悪性腫瘍に伴って

生じるものはほとんどない点です

　

また、

成人に比べて炎II’|を起こした皮膚・筋・筋

膿への石灰沈杵が多いのが特徴です

　

この

石灰化は細菌感染や関節拘縮の原囚にもな

ります

　

抗NXP2抗休陽性例、長川聞の

炎が|（診断･治療の遅れ、治療に州渋など）

と関辿すると､汁）れていますう削ﾋ竹潰瘍･

穿孔をａ併することがあり、lflL竹障害の強

い例で乍じると巧えられていますその他、

心筋炎や心山図514常、令身浮腫、関節炎な

どを生じることもあります、長開的には皮

ﾄﾞ脂肋の廼縮（リホジストロフィー）を乍

じることがあります

　

間質性肺炎は慢性的に絲過する場rtと急

速に進行する場ａがあります

　

抗ARS抗

休の頻度が少ない小児ににられる間資性肺

炎の多くは抗ＭＤＡ５抗休陽性で、私たち

の小児での検討では抗休価が鳥い場副こ急

速進行性となる傾向を認めています

治療

　

皮膚に|腿。5している場斜よステロイド軟

曾て治療することもありますが、多くの場

斜よステロイド令身投り､と免疫抑制柴を併

川します

　

とくに小児ではステロイドでlll･

川に病勢を抑えて佃絹ﾋをf防する一方、

ステロイドによる成長障害などの剛作川を

最小限に抑える必要があります

　

小児リウ

マチ専門医は4111状があまり強くなくてもス

テロイドパルス療法で即川台療を行い迦常

の初Jりj:lkより少ない経11ステロイド薬にりJ

り替え、少しずつ減:11:する方法をとること

が多いようです

　

免疫抑制薬としてはメト

トレキサート（迦11日I服川）、シクロスポ

リン、タクロリムスなどが川いられます

また、筋炎が|状が強い、L,尼の治療に反応

が忠い、嘸ﾄﾞ障害・消化竹泌瘍・呼吸筋障

害などがある場介にはステロイドパルス療

法にシクロホスファミド静江療法（４迦間

似に点滴）を紺み介わせて治療を開始しま

す

　

近年はステロイドに反応の忠い筋炎に

対し人:aカンマグロブリン療法が行われま

す

　

闘質性肺炎ａ併例では固りjよりステロイ

ドパルス療法十免疫抑制薬による強ﾉJな治

療を行います

　

免疫抑制薬としてはシクロ

スポリンＡまたはタクロリムス、シクロ

ホスファミド静江療法などが選択され、急

速進行性が疑われる場rＵこは３削を併川

します

　

急速進行性肺炎はひとたび悪化し

だすと強力な治療をしても命を落とすこと

がありますので引りj発μが･n要です

　

同時

に感染II’|を併発している場斜よ治療が州し

いこともあります

予後（将来どうなるのか）

　

ステロイドの減:11や中|llでllf燃すること

も多いのですが、災閲的にＱれば最終的に

治療をやめられる患片さんが多いのも成人

との違いです

　

抗ＭＤΛ5抗休陽性の忠吋

さんは同質性肺炎を袁りL刀れると、その後

は治りやすいとぢえられています
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１。シェーグレン症候群とは

　

シェーグレンが|候前哨OglXMl's syndix ｍｅ:

病と介併しやすいことが知られています

膠原病の介併のないSSを･次性あるいは

原発性SS、膠原病の吋併のあるSSを1次

性あるいは続延性SSと呼びます

　

SSは･般には中年化性に多く、ことも

にはまれ、と思われています

　

実際、漢4

やIIが乾く、と､レ)で病院を受診するこど

もはほとんどいません

　

では、こどもの

SSはどのようなことでみつかり、診断さ

れるのでしょうか

以ドSS）とは、外分泌jl剔に障害のおこ

　　

２．小児期SSの特徴と経過

る炎か|牛の病気です

　

外分泌腺とは水分を

外へ分泌する踪|･Vで、涙を出す涙腺、呼液

を出す叫液腺、汁を出す汁腺、'I'l'液を分泌

するり腺などがあります

　

□こ涙腺と唾液

腺が傷害されるので、涙や叫液の岫が減り、

眼や目が乾きます

　

外分泌腺以外にも令身

のいろいろな臓器が傷害され、関節炎、紅

斑、無菌性髄膜炎、間質性町炎などが起こ

ることがあります

　

熱や倦怠感のようなヤ

身の1111状も出ます

　

病気のメカニズムとし

て自分自身に対して免疫が働いてしまう

イld免疫|が吋えられています

　

また、

SSは令身性エリテマトーデス（SLE）、混

介|生IIIて掬1織病（ＭＣＴＤ）､皮膚筋炎（ＤＭ）、

れ年性特発性関節炎（､IIA)など他の膠原

　

2016年に地域の中核となる病院の小児科

に通院中の、16歳末満で発jl･|した膠原病の

患吋さんの教を洲べる令国､刮だが行われま

した

　

その結牝小児のSSは小児ﾉ、|目Ｏ

亙ﾉ､あたり、1.25 Kの患片さんがいる計算

になり、膠原病ヤ休で隠ると、､JIA、SLE、

片年性山削函炎（､IDM)に次いで、.1冊目

に多い病気であることがわかりました

　

1刀

久比は１

　

：８で、反性に多くみられます

　

私か以面角務していた病院で23年間に

､冷療した小児の

　

･次性SS忠片さんの中で、

厚生省シェーグレンjl回|刻rll改訂診断J,則‘

(1999)によってSSと診断できた患片さ

ん28ﾉ､について､その特徴をまとめました

　

7ぴ|年齢（SSに関係すると思われるII･1
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『小児期シェーグレン症候群について』

　　　　　　　　　　　　　　　

国立病院機構下志津病院

　　　　　　　　　　　　　　　

小児アレルギー膠原病センター

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

冨板美奈子先生
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□唇小唾液腺生検シアログラフィ

　　

唾液腺シンチ

状力りJめてり.られた年齢)は、乳児!りj～

15歳まで小児開令体にわたっています

肌治時までにみられたll･|状は、多い順に耳

|゛腺腫脹、発熱、皮疹、関r印I･|状、リンパ

節腫脹、倦怠感(だるさ)でした

　

このほか、

無倚|生髄膜炎や甲状腺腫がきっかけで診断

された患片さんもいらっしゃいますが、成

人と毀なり、眼やIIの乾きで受診された方

はいませんでした

　

それでは、小児の忠片

さんは、涙腺や唾液腺にダメージがないの

か？というと、詳しい険介をすると８割

以llの恚1りさんで毀常がみられます(図１)

　　

･有、呼液分泌陥を:Iに)サクヽノンテスト

や、涙の峨を以るシルマーテスト、涙が減っ

たことによって角結膿に傷が付いているか

とうかを訓べる色素染色試験を行っても、

J,日をﾄﾞ川るほどの分泌:匍)低ﾄﾞや広い而

栢での角結膜の傷のある人はｔ分以ﾄﾞでし

た

　

つまり、小児の患片さんは､腺のダメー

サクソン

テスト

■小児1）

ｌ成人2）

シルマーテスト

　

ローズベンガル・

　　　　　　　　　

蛍光色素

1）シェーグレン症候群の診断と治療マニュアル

　

第3版

2) Fujibayashj T ，et al: Mod Rheumatol 14: 425-434, 2004

ジはあるものの、唾液や涙の:11が片しく減

るほどまで進行していない人が多い、とい

うことになります‥-方、小児忠行さんの

Ifll液検だデータを成人忠行さんと比較する

と、血液中の免疫グロブリン(igG)仙の

鳥い人、抗核抗休、リウマトイド囚jぺ抗

SS一八/RO抗休、抗SSB/I.a抗休の陽性の人

の別斜よ、小児も成人もほぼ同しでした

　

これらをまとめると、小児SS忠行さん

は、成人の忠片さんと同し免疫毀常を持っ

ていて、涙腺・唾液腺のダメージはあるけ

れど、唾液や涙の以が片しく減るほど機能

は落ちていない、このため乾燥II’|状を訴え

ない、ということがわかります

　

さらに、

10年以に外来に通院された忠行さんは、

多少なりとも眼や目の屹きが出てきます

これらのことから、SSという病気は、小

咄りjに病気が起こり始め、ゆっくりと唾液

腺や涙腺の障害が進んで、乾燥|ＴぷI‘|状が

里
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病態の完成

図2

　

SS病態進行の仮説

遺伝的素因

　　　

●

外分泌腺障害

　

＝

腺機能障害

慢性炎症

　

環境因子

自己免疫反応

●自己抗体産生●

　

腺外症状

乾燥症状

冨板美奈子:Sjdgren症候群．小児疾患診療のための病!!1;生理2

　

p 899-904, 2015より引用改変

出てくるようになるのではないか、と擢測

されます（図2）

　

SSは、他の膠原病を介併することもあ

ります

　

初診時に他の膠原病がＱつかる場

介もありますが、数年経ってから他の膠原

病の4111状や検だfii'iが出てくる場介もありま

す私の絲験では、５年以llの経過がわかっ

ている小児のSS患者さんのうち、14 %の

忠片さんで令身性エリテマトーデスやiit II

性結介細織病など他の膠原病を介併してき

ました

　

他の病気が出てくる時!りjは決まっ

ていないので、どの忠者さんも注意しなが

ら、経過をみていく必要があります

　

倦怠感は小児SS忠片さんのQOLを低ド

させるが|状です

　

強い倦怠感のために学校

へ行けず、「不び校|と巧えられてしまう

忠行さんもいます

　

ある人学病院の小児科

では、慢性的に続く倦怠感や頭痛、叶き気、

休の痛みなどで受診した小児志乃さんので

数が抗核抗休陽性で、うち10‘% II'J後が抗

SS-A/R{ 抗休陽性であったという報告もあ

りますので、強い倦怠感がつづく場斜こは

SSを疑ってみる必吸があると思われます

３。検査と診断

　

現住、ssの診断に使われる診断J,同‘は

日本でも海外でも、成人のss iiiriさんの

データをもとに作られています

　

ll記のよ

うに、小児のss患片さんは外分泌腺の機

能低ﾄﾞが軽いため、これらのJ,同‘ではss

と診断できずに困る場ａがあります

　

そこ

で、目本シェーグレンが|候俳学会と日本小

児リウマチ学会が桟同で「小児閲シェーグ

レンが|候俳診断のF引き|を作りました

この「診断のDJIき｜では、ssが疑われ

る患片さんについてssについての検たを

し、検だの結米を点数化して、その患片さ

んがどのぐらい「ssらしいか」を刊定し
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図3

　

小児期シェーグレン症候群診断手順

　

SSを疑わせる症状や検査所見がある

　　

ウイルス感染などが除外できる

　

血液検査でSSに特徴的な所見がある

　　　　　　　

(点数化)

涙腺・唾液腺の検査で異常がある

　　　　　　

(点数化)

　

点数の組み合わせでSSらしさを判定

　　

(Definite,probable, possible.要観察)

ていきます

　

SSを疑うjl･1状としては、にｄ２．に､H;

いたll･1状の他、レイノー1,11状や令身の痛み

検介では免疫グロブリン(igG)値、抗核

抗体、リウマトイド囚八抗SS-Λ/RO 抗体、

抗SS-B几ａ抗休を検だします

　

陽性のもの

などもあります

　

また、mや||のII･|状も小

　

があったら、さらに涙腺・唾液腺について

児でまったく無いわけではありません、虫

曲の増加、11ﾘ1、ハンなどを食べるときに

ﾉjく分か必要、111挨）乾き．痛み、まぶしさな

どがあります

　

･般的な診療で行われる血

液検たでssを疑うヒントになるものとし

ては、白血球の数が少ない、血液中のカン

マグロブリン値が毀常に鳥い、アミラーゼ

が鳥い、炎ぢ|を示す検だのうち赤Ifll球沈降

速度（赤沈）が几逆している、などがあり

ます

　

ほかの原囚でもおこりうることです

ので、開聞を空けて繰り返し同様の結米が

Ｑ.られた場削こ意味があると吋えます

　

こ

れらの粕状や検だの以常があった場ａ、ま

た、ssにａ併しやすい病気（橋本病、闘

質性町炎など）がＱつかった場介、ssが

隠れていないか調べます

　

次にssに特徴的な検介をします

　

血液

検141ﾓします

　

I iHl'ilC:液腺生検、耳|゛腺シア

ロゲラフィ、唾液腺シンチゲラフィ、唾液

分泌同則定、眼科検だ（涙液分泌:心則定、

角結膜染色検だ）を行います

　

血液検だ所

り.、腺（涙腺あるいは唾液腺）の検介所以

をそれぞれ点数化して、その組みａわせ

てSSらしさを(definite SSJ）rO b油lo ss.

pO ssiblc SSの３段附）に分類します　こ

れらに肖てはまらなくても検たで何らかの

陽性所り.があった場斜こは、要絲過観察と

します

　

前の項に､肌ヽたように、SSはゆっ

くり進行するため、初診の頃は点数が低く

てpossible ss だった忠片さんが、数年絲っ

てdefinite ss になる場ａがあります

４。治療

　　

･般にSSの治療は、１涙腺や唾液腺な

毒
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ど外分泌腺の障害に対する治療、と２熱や

関節痛など外分泌腺以外のII･|状に対する治

療にわけて吋えます

　

小児のSS患片さん

の治療も基本的には同じです

１外分泌腺の治療

　

眼の乾きに対しては、人目戻液、ヒアル

ロン峻の点眼やムチン産乍を刺激する薬の

点眼を行います

　

涙点閉鎖や涙点プラグな

どが必要になる小児患片さんはまれです

口の乾燥に対しては人|ﾐ唾液や、巾販の口

腔ケアジェルなどを川います

　

のみ薬では

唾液腺の腺細胞を刺激するピロカルピン川

酸塩やセビメリン塩酸塩（いずれも小児に

は保険適応外）、漢方薬の支門冬湯、気道

粘液潤滑薬であるブロムヘキシン塩酸塩、

カルボシステイン（いずれもSSには保険

適応外）などを使います

　

耳|゛腺が腫れて痛みがあるときは、非ス

テロイド性の抗炎J,卜|薬を使うことがありま

す｡細菌感染がある場介には抗菌薬を使い

ます

　

ステロイド薬の飲み薬は、特に小児

患1りさんでは剛作川の問題が人きいので、

慎一Rに使います

２外分泌腺以外のII･1状の治療

　

が|状や臓器のダメージの程度によって、

非ステロイド性抗炎1111薬、ステロイド薬、

免疫抑制柴、あるいはこれらを細み台ヽわせ

て使います

　

成人のSSでは、治療に乍物

学的製剤を使う臨床試験が行われていま

す

　

いずれ、小児でも使われるようになる

と思いますが、まだ研究段階です

　

小児のSS忠1りさんのが|状や経過は、佃

人差が人きく、lltくから乾燥症状が出てく

る人、腺外臓器のダメージが強い人、診断

後10年以llほとんど何も起こらず無治療

で日常乍活ができている人まで様々ですの

で、治療は佃々の患片さんにａわせて行い

ます

５。日常生活や将来の見通し

　

SSだからできないこと、はありません

体調に介わせていろいろなことに挑戦して

よいと思います

　

疲れをためないこと、無

川をしないこと、はSSであってもなくて

もﾉJJなことです

　

定閲的に受診をして、

血液検たや尿検たを受けておくことは、自

覚しない毀常を発見して回りj対応するため

に･R要です

　

また、気になるがI状があった

場斜こは、lll･めに受診するようにしましょ

っ

　

基本的に奸娠・出産も日f能です

　

ただし、

抗SS-A/Ro抗体や抗SS-B/La抗体が陽性

の場々、確率は低いですがこれらの抗体が

妊娠中に赤ちゃんに影響することがありま

す

　

そこで、妊娠した場ａには、'l'-めにiﾓ

治医に貼淡しましょう

　

片婦人科の瓦乍と

１

／ 同して、お販の赤ちゃんの様j!を超函皮

でり.ながら、場心･によっては治療をします

　

川時点では、SSを悲化・進行させない

ための安ヤかつ付効なf防的な治療法はで

きあかっていません、長明に使って安ヤな

薬や治療法の開ﾌﾞとには、患行さんの様々な

データを解析する必要があります

　

目本小

児リウマチ学会と目本シェーグレン粕候蒔

学会が共同で患片さんのデータをび録・篤

積するシステムを作っていますので、ご|協

ﾉJを御願いします
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様宛

鳥校生の息ｆを持つけ親です

息自よ小５の時にSLEを琵jl･|しましたが、ステロイドパルス療法により２ヶ

}＼K＼院の後、お雌様で､tﾆ気に学校生活を送りております

　

ループス腎炎も延い

ております

　

中学では部活にも入ることができ、受験を経で高校に迦９でおりますが、去

年QJころから尿蛋白の数fll'(がllがり、リツキサンの点滴をしました

　

今は落ち

首いておりますか、コロナ感染も心配しながらの学校生活です

　

妁m、メールどちらでも結俳ですのでご連絡ください

　　

ペンネーム：宝箱

∧1文通・メールご希望の方は下記のようにお書きになって事務局宛お送りください

11吊り。5

　　

干102-O 071　束京部「代田区富＼M2耳9

　　　　　　

Γ･代田富ljJスカイマンション203廿

　　

( ･i'-l:)1>国膠原病ﾉび）会伝丿板膠原　り･

　　　　

･ごEこ･万出ﾉ、鈴よ必ず川､心してください

し,ｊ板は公川I川Jの交流の川です

　

勁八外の/j'または勁口の/J'でも11‘.ylの原柚

については々fヽjできません(掲･|駄抑‘.ylllfです)

掲械されたものへのお問い介わせぱ町訓‥5までご辿絡ください

に,1°板を通してお友達ができたら'，良ト|｀l'汗ljを俳られた/J‘もお'Xilらせください

宗教の萌話・政治活動・物,‰り販売等，志乃さんの交流以外の目的にfl川jされ

た川副よ退ごとさせていただきます

　

尚，破害にあわれた/バよ‘町訓,4までご辿

絡ください

不要入れ歯リサイクル

　　　

～その入れ歯捨てないで

捨てられずにしまってある不要になった入れ歯や、歯の治療の際取り除いたクラウンなどを

友の会事務局までお送り下さい

　

不要になったクラウンなどは治療費に含まれていて本来は

患者さんのものです

　

あなたのご協力で収益金の30％があなたの支部へ還元されます

　

会

員の皆様のご協力をよろしくお願いいたします

不要になった入れ歯を寄付する方法

１汚れを落とし、熱湯か入れ歯洗浄剤（除菌タイプ）で消毒をして下さい

２新聞広告等の厚手の紙で入れ歯を包み、ビニール袋に入れてください

３封筒に入れ、下記の宛先まで郵便でお送り下さい

　

（申し訳こ誘いませんが送料は自己負担になります）

　

〒102-0071東京都千代田区富士見2-4-9-203

　

全国膠原病友の会

･ﾐ･差出人は匿名でも結構ですがその時は都道府県名を封筒の裏に必ずお書き下さい

　

(収益金を各支部に還元するために都道府県名が必要になります)

　　

お問い合わせ：友の会事務局

　

Tel 03-3288-0721
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事務局だより

２７

難病対策の現状

　　

「難病法」の施行５年の見直しの経過

　

代人J:I門ぱドを頭､ににもありましたよ

うに、順f病法|の施i｣循年のlill'lしが、お

よそ８力川ぶりに||匹にれ、まずはWf病法

の改ll{を行わなくてはならない論点につい

て|ぶ議を行い、年内を目途にとりまとめて

いくf定とされています

第65回難病対策委員会・第41回小児慢性

特定疾患児への支援の在り方に関する専

門委員会（合同委員会）

　

令和２年10月16日

　

15 : 00～17 : 00

　

〔議題〕

　　

（１）難病・小慢対策の見直しに係る

　　　　

主な論点について

　　

（２）最近の難病・小慢対策の動きに

　　　　

ついて

91日|、友は公にて検討されたのは、iモに

データび録のオンライン化、心胆I砿L□･?

のデータび録のflﾐり/バこついてです

１データ登録のオンライン化について

　

指定邨病忠片データベースは、医療費助

成の申請時に捉出された臨床洲介佃ﾉ、票に

記一成されている臨床情報を堵に構築されて

います

　

自治休から紙で送付される臨床洲

だ佃ﾉ､票の内容をデータび録センターで人

ﾉJする川行の什細みをりJI’ I七で、指定医が

患片データをオンライン「.で直接び録でき

る什組みの幣備について検討されています

　

また、オンライン化の什組みの幣備に肖

たっては、医療情眼をオンラインllで扱う

際の安ヤ性の節保、び録された仏樅が指定

医により作成されたものであることを川保

するための什細みの構築が必要ではないか

併せて、指定医のじｄﾛも巧慮しつつ、臨床

訓介佃ノベI匯)項目のlill'lしについても、デー

タベーフ、いくいいjと

　

･休的に検討すること

が必要ではないか、といった意見が川てお

り、只休的には

　

データび録のオンライン

化が実川した場添ﾉ)実務の流れレオンラ

イン化によるＧ担軽減、‘セキュリテで対

策

　

について、議論か進められました

　

オンライン化のスケジュールとしては、

指定医への巾|四万淋の開削怖、接続

試験の実施などを絲で、20 22年度巾の迦川

開始を目指すとしており、さらに恚片にお

けるオンライン巾､汀町についても検討を行

うこととしていますが、指定医のオンライ

ンでのび録が前捉となるため、指定医のオ

ンラインでのび録状況を踏まえ、20 23年度

以降に検討するとしています

　

患片の岬易を代人して出席している森代

八川帽よ、セキュリティがより強固なもの

になるよう慎屯に検討を進めていただくと

ともに、人柿の囮点からも国民にll{しく理

解をしてもらえるよう、より

　

１･籾冒として

いただきたい、また濁囮Ｊわ刎ll･4ﾉ､票の之

､Iげ4についても、患部ことってﾉ、きなCdﾛ

--
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となっているので、オンライン化によるス

　　

|狗捉に、医療北助成の付無にかかわらず、

リム化とあわせて、志片がためらわず巾請

　　

び録川目・頻度は同しものにするという意

できる之､叫佃）設定をお願いしたい

　

と要

　　

ほがありました

９しました

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

|び録乃証（仮称）のあり方|については．

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

医療費助成の対象とならない志乃のデータ

２難病患者のデータ登録の在り方について

　　

び録が促進される|リ､タ）･つとして、臨床

　

ここでは|データび録等の意義と関係乃

　　

データが州病忠片データベースにび録され

が米たすべき役割|、データび録の流れ（同

　　

ることを証するi指定印病び録乃証（仮称）|

意の収得iﾓ休）」、１対像片・項目･頻度.、回y

　　

の発行に関して議論されました

　

’び録1‰||ﾐ

録f‰||バ仮称）のあり/J＼について、議論

　

（仮称）の交付目的としては、志片のデー

が進められました

　　　　　　　　　　　　　　

夕の収集を行い治療研究を撰進することと、

　

まず、データび録の意義等jについては、

　

地域における汚種のjと援を受けやすくする

指定州病の研究の撰進により、病態解明や

　　

という療迫乍活の」蛮削Ｍにyの２つの目的

治療法の確皿医療の質の向「につながる

　　

を併せ持つものと整理してはどうかという

ことや、指定研f病患片の状況を把押し、国

　　

意μがありました

や地方自治休における州病対策の施策､y案

　　　

これらの議論に対して森代八川訟よ、洲f

に活かすことなどが関待される、という意

　

病法でも治療研究は人きな柱となっている

ほが出ています

　　　　　　　　　　　　　　　　

ので、医療即」力成の対象とならない人のデー

　

また、’データぴ録の流れ（同意の1［狸川モ

　　

タび録についても、なるべく広い対像でび

休］、について、川仕は!説|りト・謳LG,lｙ）

　

録できるようにしてほしいし、また臨床､洲介

受理」・巾L乱lｙ）保竹jのすべてを地方自

　　

佃人票について、「申詰のためだけに似年検

治体が行っています

　

今ヽ後については、指

　　

たをしなければならず、中には忠附ことっ

定医・医療機関がll ij意1ly得を行う場介と、　て納得感のない項目もある　その点が解消

地方自治休が同意収俳を行う場介か吋えら

　　

されればび録が進むと思うので、スリム化

れ、μ休的に検討されることになります

　　　

の議論をする際には、志附則の意μも闘い

　

Ｕ､t象乃・項目・頻度．については、川行

　　

ていただきたい．と要りしました

　

さらに

の州病患乃データベースには、指定邨病の

　　

び録1‰||へ仮称）のあり方について、’医療

忠乃のうち､ぶ定丿屑‘を満たす方のデータの

　　

費助成の対象外となった方でも、ii'.ii^il.や就

みがび録されていますが、研究を促進する

　　

労で刎乃が必要な方もいること、休調の変

睨点からは、医療畑』力成の対象とならない

　　

動かあった際には速やかにだ援につながる

志附こついても、データをび録することが

　　

ようなび録としてほしいjと述べました

できる什組みを設けることが９ましいとい

　　　

次川の介|､ij委口会は、11川ごろの開催

う意μもあります

　

また項目や頻度につい

　　

がf定されており、「データび録を促進す

ては、｛甘口軽減と研究促進の２つの囮点か

　

るしし／療鑓乍活支援や自みﾐ岩剔こつい

ら検討することとされ、臨床洲だ佃人票令

　　

ての地域の収組を促す方策.に関して議論

休のスリム化やび録F･続のオンライン化を

　　

されるf定です

　

なお、これらの議論は年
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内を目途に個l ij攻八会においてとりまとめ

が行われ、疾病対策部会および児･T冶|;勁へ

の服占がなされることになっています

　

〔参考〕

　　

第65回難病対策委員会・第41回小児

　　

慢性特定疾患児への支援の在り方に関

　　

する専門委員会（合同委員会）資料

　　　

https://ｗｗｗ.ｍhlｗ.go.ip/stf/

　　　

newpage_14137.html

難病対策の現状

ＪＰＡ事務局ニュース<No.274>

2020年10月22日発行

　

https://nanbyo.jp/tusin/274.pdf

回

　　

回

第33回指定難病検討委員会の開催

２９

　

図li｣剔i会に引き続き、第33 1111指定畑I;､j

険討万八公が開催されました

　

議論された

　

部について、以ﾄﾞに紹削ヽたします

厚生科学審議会疾病対策部会

指定難病検討委員会（第33回）

　

令和２年10月20日

　

16 : 00～18 : 00

　

［議題］

　　

（１）制度見直しの議論を踏まえた指

　　　　

定難病に関する検討

　　

（２）今後の指定難病の選定に関する

　　　　

検討の進め方について

　　

（３）その他

　

指定州病の迫h＼＼に関しては、今･後も指定

州病検討心口会において、佃々の疾病につ

いて指定州病の紳加件を満たすかどうか検

討することとされ、既に指定州病に指定さ

れている疾病の研究進捗状況のフォローに

関しては、卜お肖数の状況

　

・づと病の機枇

の解明の状況

　

・

　

効米的な治療/バ去の進

展|．|長閲の療i徊)変化

　

について、汚疾

病の研究班から捉供された情報を厚生労働

酋がとりまとめたﾄで、指定州病検討委口

会に報にすることが捉案されました

　

将来

的には、フォローの結¶､I､t、指定州病の要件

に､浅肖しているかとうかを総介的に判|析

し、対像疾病のlill'lしについて検討するこ

とが適肖てあるとしています

　

対像忠乃の認定丿糾‘については、医学的

硯点からより公乍なものとなるよう咄11 1七

が行われる必要があるとされています

　

ま

ずは同･の碩域内で回様の1111状男を評価す

る川副こは、川1能な限り客川的指標の標叩

化を図ることが適肖であるとされ、J,糾の

咄I'11しについては、研究班や関辿学会から

の悄報を以に、指定州病検討委は会におい

て行われることが没肖てあるとしています

　

その他、来年度の指定州病の選定の進め

万についてスケジュールが昿ぶされました

　

対像疾病や対像忠乃の認定J,日の胎白七

については、非常に･『い攻な問題ですので、

今後も汗削していく必要があると思います
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｢小児膠原則陰｣だよﾘ

　

引き続き､部会登録者を募集しています

　

「小児膠原病部会」では、引き続き、部会に登録していただける会員を募集してい

ます！

　

「小児膠原病部会」は小児期に発症した方の親御さんだけではなく、小児期

に発症した患者さん、現在は成人された患者さんなど、小児膠原病に関わる方々の

参加をお待ちしております。どしどし「部会」への登録をお願い致します。

〔登録のご案内〕※友の会会員のみ登録が可能です（賛助会員でも登録可能です）

　

・対象者…２０歳までに発症された患者およびそのご家族（現在、成人された方も可）

　　　　　　

その他、小児膠原病の情報を欲しい方なと、小児膠原病に関わる方々

　

゜登録方法…○ホームページからの登録（http://ｗｗｗ.kougen.ｏｒ9/）

　　　　　　　

○ハガキもしくは封書による登録

　　　　　　　　

〔氏名、住所、電話番号、所属支部名、関係（本人･ご家族･その他）、

　　　　　　　　

「小児膠原病部会登録希望」と記載のうえ、下記まで郵送ください〕

　　　　　　　　　

〒102-0071

　

東京都千代田区富士見2-4-9-203

　　　　　　　　　　　　　　　　　

（一社）全国膠原病友の会宛

　　　　　　　

○ＦＡＸによる登録

　　　　　　　　　

［上記Ｃ

　

］内を記載のうえ、03-3288-0722までFAXください）

　　　　　　　

※申し訳ございませんが、電話による登録は受け付けておりません。

　

・内

　

容…登録いただいた方には、機関誌「膠原」の付録として、不定期に「小

　　　　　　

児膠原病部会」のニュースレターを郵送いたします。

、

　　　　　　

※費用は会費に含まれていますのでヽ別途の徴収はありません・

　

、

日本は四季折々の風景を楽しめる国です。

身近な風景の写真や思い出の旅行先の写

真など、機関誌の冒頭を飾るに/ふさわし

い一枚を募集致します。

※多数の応募の場合は選定させていただ

　

きますので、ご了承ください。

※写真は原則として返却いたしかねます

　

ので、ご了承ください

〔郵送の場合〕〒102-0071

　

東京都千代田区富士見2-4-9 -203 号

　　　　　　　

（一社）全国膠原病友の会

　

表紙写真係

　

宛

　　

ぞ･写真の説明を添えていただければ有り難いです

〔メールの場合〕

　

hoto

　

kou en.orQ (写真応募専用のメールアドレスです）

　　

･ﾐy･添付写真は１メガバイト程度の大きなサイズのものをお願いします

　　　　

Ｓ
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｢就労部会｣だよﾘ

　

引き続き､就鼎会の登録者を募集しています

　

「小児膠原病部会」に続いて、「就労部会」の活動を行っています。そこで、引き

続き「就労部会」に登録していただける会員を募集しています。

　

「就労部会」は就職を希望している方だけではなく、現在就労している方、これま

で就労してきた方、自営業の方を含めて、就労に関心のある方々の参加をお待ちし

ております。どしどし「部会」への登録をお願い致します。

　

Ｏ「就職の面接のときに病気のことをどのように伝えればいいんだろう」

　

○「仕事を続けるために少しの配慮があればいいのになあ」

　

○「働いている皆さんはどのように仕事と療養を両立しているんだろう」

　

○「どのような仕事内容なら働きやすいのかなあ」

　

などなど

　

「就労部会」は仕事にまつわる具体的な問題や事例を集めて、皆さんでその経験を

共有することを目指します。よって現在就労している方のご意見やこれまで就労し

てきた方からのアドハイスもとても大切になります。膠原病患者自身の体験からし

か解決できない問題が多くあると思いますし、就職や就労継続のための様々なヒン

トもあると思います。ぜひ「就労部会」へご登録の上、ご協力をお願いいたします。

　

さらに「就労部会」の皆さんからのご意見は、就労支援の専門家にも協力いただき、

総合的な難病対策の実現に向けて活かしたいと思っています。登録方法は簡単です

ので、まずは「就労部会」へのご登録をお願いいたします。

　

※なお「就労部会」はお仕事を斡旋する事業ではありません。ご了承ください。

　

※「小児膠原病部会」の登録者で「就労部会」にも登録希望の方も、お手数ですが

　　　

別途「就労部会」への登録をよろしくお願いいたします。

〔登録のご案内〕※友の会会員のみ登録が可能です（賛助会員でも登録可能です）

　

・対象者…就職を希望している方、就労している方、これまで就労してきた方、

　　　　　　

その他、就労に関する情報を欲しい方、就労支援に関わる‾方りなど

　　　　　　

（学生の方で今後の就職のことを不安に思っている方も登録ください）

　

・登録方法…○ホームページからの登録（http://ｗｗｗ.kougen.ｏr9/）

　　　　　　　

○ハガキもしくは封書による登録

　　　　　　　　

〔氏名、住所、電話番号、所属支部名、関係（本人･ご家族・その他）。

　　　　　　　　

「就労部会登録希望」と記載のうえ、下記まで郵送ください〕

　　　　　　　　　

〒102-0071

　

東京都千代田区富士見2-4-9-203

　　　　　　　　　　　　　　　　　

（一社）全国膠原病友の会宛

　　　　　　　

○ＦＡＸによる登録

　　　　　　　　　

（上記〔

　

〕内を記載のうえ、03-3288-0722までFAXください）

　　　　　　　

※申し訳ございませんが、電話による登録は受け付けておりません。

　

・内

　

容…「小児膠原病部会」と同様に、不定期に「就労部会」のニュースレター

　　　　　　

の発行を予定しています。

Ｌ

　　　　　　

※費用は会費に含まれていますのでヽ別途の徴収はありません・
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大切な方へ贈りませんか

災害備蓄用パン

ペク パ≫原則 ペク

近年、様々な地域で、地震、水害が発生しております。

災害はいつどこで起こるかわかりません。緊急時のために、この機会に開封して

すぐ食べられる美味しいパンを備えておきませんか。

ご家族、大切な方へのギフト用としてもいかがでしょうか。

　　　　　　　　　　　　

ご注文お待ちしております。

Cスず1･ｙフ

＊種類は/Xスずll。７とシーベ11－の２種類です。

　

北海道特産のヘルシーな果実の味をお楽しみいただけます。

　

（卵不使用のためアレルギーのある方も安心！）

栄祝成分長示

　

川ぐダり
エネルギー

　　

367kcal

たんはく質

　　　　

8.7g

脂

　　　

質

　　　

15.3g

炭水化物

　　　　

48.5g

ナトリウム

　　　

210mg

ビタミンＣが豊富で甘さと酸っぱさを備

えた芳醇な味わいの、北海道を代表

する果実です。『不老長寿の実』として

有名です。

シーベ11－

栄祝成分長示

　

1(ぬ几→

エネルギー

　　

371kcal

たんはく質

　　　　

7.8g

脂

　　　

質

　　　　

ir).3g

炭水化物

　　　　

5O.Gg

ナトリウム

　　　　

210mg

　　

ふんわ1･1～やわらか！

小さなお子様からご年配の方まで

　　

美味しくめしあがれき寸

ぶ

５年
保存

　

カロリー

360｡cal

　

以上

酸味と甘みを合わせて持ち､ビタミン

　　

、

Ａ,Ｃ､Ｅとカロテノイドや不飽和脂肪

　　

｀

酸を含む『

　　　　　

』と言われてし
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◆商品内容・販売価格◆
【送料は別途ご負担となります】

　　　　　　　　　　

品

　　　　

名

　　　　　　　　　　　　　

金

　　

額

『ギフトセット』(６缶入り)

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

。，

　

ハスカップ・シーベリー組合せ自由(一時販売中止中)

　　

'

『お試しセット』(２缶入り)ハスカップ＆シーペリー

　　　　　　　　　　　　　

。，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　

(一時販売中止中)

　　　

'

　　　　　　　

ハスカップ(２４缶)

　　　　　　　　　　　　

12, 960円(税込)

『基本セット』シーペリー(２４缶)

　　　　　　　　　　　　

12. 960円(税込)

　　　　　　　

ハスカップ＆シーベリー(12缶＋12缶)

　　

12, 960円(税込)

ｆ
Ｓ

f

　

1･

　　　　　　　　　　

ｉ
-

　　

－

　

－

※只今『基本セット』のみの販売となっております

　

ご注文後14日前後の発送となります

　　　　　　　　

あ問い合わせ・あ申し込み

　

お申し込みは、電話・ＦＡＸにより申し込みください。

ＦＡＸでの注文は下記必要項目を記入しお送りください。

①名前

　

②住所（送付先）③･電話番号

　

④品名

　

⑤数量

〒１０２-○○71

　

東京都千代田区富士見2-4-9-203

　　　　

一般社団法人

　

全国膠原病友の会

T E L :０３－３２８８－○７２１

　　　　

(平日１０：ＯＯ～１６：○○の時間帯でお願いいたします)

ＦＡＸ:０３－３２８８－○７２２
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被災による会費免除の せ

　

令和２年７月３日からの大雨や台風等により、被害を受けられました地域の皆様

にお見舞い申しあげます

　

一日も早い復旧を心よりお祈りいたします

　

避難所等で

避難生活をしておられる方は、下記友の会事務局までご連絡下さい

　

災害の影響によって会員の方が退会せざるを得なくならないように、全国膠原病

友の会では引き続き被災による会費免除″を行っております

〔被災による会費免除の対象者〕

　　　　

〔平成３０年以降に「災害救助法」の適用になった災害〕

・平成３０年２月４日からの大雪に対して〔福井、２月６日〕

・平成２９年度豪雪に対して〔新潟、２月１４日〕

・平成３０年大阪府北部を震源とする地震に対して〔大阪、６月１８日〕

・平成３０年了月豪雨による災害に対して

　

〔岐阜、京都、兵庫、岡山、広島、山口、鳥取、島根、愛媛、高知、福岡、了月５日〕

・平成３０年８月３０日からの大雨に対して〔山形、８月31日〕

・平成３０年北海道胆振地方中東部を震源とする地震に対して〔北海道、９月６日〕

・令和元年８月の前線に伴う大雨に対して〔佐賀、８月２８日〕

・令和元年台風第１５号による災害に対して〔東京都島しょ大島町、９月８日〕

・令和元年台風第１５号の影響による停電に対して〔干葉、９月９日〕

・令和元年台風第１９号に伴う災害に対して〔岩手、宮城、福島、茨城、栃木。

　

群馬、埼玉、千葉、東京、神奈川、新潟、山梨、長野、静岡、ＩＯ月１２日〕

・令和２年了月３日からの大雨による災害に対して〔山形、長野、岐阜、島根。

　

福岡、佐賀、熊本、大分、鹿児島、了月４日〕

・令和２年台風第１４号に伴う災害に対して

　

〔東京都島しょ三宅村・御蔵島村、１０月ＩＯ日〕

上記の｢災害救助法｣の適用になった災害において被災された方は、次ページの｢会

費免除申請書｣をコピーいただき必要事項を記載のうえ、全国膠原病友の会事務

局まで提出ください

　

追ってご連絡させていただきます

φ該当者については今年度(令和２年度)の会費一年分を免除します

　

すでに会費を支払われた対象者は次年度の会費とします

(E･最近は上記の災害以外にも大雨・台風・地震などによる自然災害が各地で起こっ

　

ています

　

上記以外の災害で被災された方、また東日本大震災の影響で会費納

　

入が困難な方も検討させていただきますので、事務局までご連絡ください。

　　

〔事務局住所〕〒102-0071

　

東京都千代田区富士見2-4-9-203

　　　　　　　　　

(一社)全国膠原病友の会事務局

　

宛

　　　　　　　　　　

(問合せ先電話:03-3288-0721までお願いします)
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〔被災による会費免除申請書〕

　　　　　　　　　　　　　

申請日：令和

　　　

年

　　　

月

　　　

日

一般社団法人

　

全国膠原病友の会

　

代表理事

　

森

　

幸子様

　

申請者氏名

　　　　　　　　

－

　

申請者住所

　　

‾「

　　

(現住所)

　　　　　　　　

一

　

避難・転居前

　

１‘

　　

の住所

　

(住所が変更に

　

なった方のみ)

　

所属支部名

　

連絡先電話

　　　　　　　　

１．｢ﾘ災証明書｣がある場合は証明書の写しを1恭ｲ寸してください。

　　

申請理由

　　

2.その他に証明できる書類のある場合は写しを1剰寸してください。

　

添付書類等

　　　　　　　　

３．証明書のない場合は理由を下に記載してください。

　

※右欄の番号

　　

を○で囲ん

　　

でください

３５
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難病・長期慢性疾病・小児慢性特定疾病対策の総合的な推進

　　　　　　

を求める国会請願署名と募金にご協力下さい

　

昨年度は日本難病・疾病団体協議会（ＪＰＡ）の国会請願署名と募金にご協力い

ただきましてありがとうございました、

　

今年度も、難病、長期慢性疾病、小児慢性特定疾病の患者・家族が安心して治療

を受け生活していけるよう、対策の総合的な推進を求めての請願署名と募金にご協

力お願い申し上げます、

東京・埼玉・愛知・岡山・鳥取・島根・山口・長崎・沖縄の各支部など

の皆様へは、署名用紙２枚と募金用振込用紙を同封いたします。署名用紙

は本部宛にお送りください（送料は自己負担になりますがご了承ください）

　　

送り先:〒102-0071東京都千代田区富士見2-4-9-203

　　　　　　

（一社）全国膠原病友の会

　

宛

　　

（その他の支部は難病連を通して各支部から送付されます）

≪署名用紙の書き方≫

　

・署名用紙の表書きの請願人氏名のところは実施団体の記入となりますので、個

　　

人のお名前はご記入されませんようお願いいたします。

　

・署名は自書でお願いします。ご､家族一緒の場合でも住所は「//」「々」などとせ

　　

ずに、一人ひとりきちんと書いてください。住所欄には「都道府県」が印字さ

　　

れていますので都道府県名を書きトで囲んでください。

　

・署名用紙は署名部分を切り離してご返送ください。署名用紙が足りない場合は、

　　

両面をコピーしてご使用ください（片面のみのコピーは無効になります）。

　　

なお１０枚以上必要な方は本部事務局からお送りしますのでご連絡ください。

　　

・署名、募金の

　

め切りは２

　　

です。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

‾’

　　

11

　　　　　　　　　　　　

～編集後記～

○今年も全国の仲間とともに国会請願署名・募金に取り組みます。国会請願署名は、

　

難病法の基本方針を早期に推進し、総合的な難病対策を実現するための重要な取

　

り組みになります。より多くの皆様に署名および募金を呼びかけていただきます

　

ようお願いいたします。

○本年度は新型コロナウイルスの影響で「小児膠原病のっとい」などのイベントが

　

なかなか開催できないこともあり、本号の医療記事は「小児膠原病」を特集いた

　

しました。同じ病名でも成人と子どもでは異なる部分もありますが、参考になる

　

ところもたくさんあり興味深いです。ぜひ成人発症の方もご一読ください。

○機関誌「膠原」は次号で２００号となります。これもひとえに友の会を支えてい

　

ただいている会員、先生、関係者の皆様方のおかけです。引き続き、今後ともよ

　

ろしくお願いいたします。
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