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一般社団法人

　

全国膠原病友の会

2021年度r全国膠原病フォ一ラムjは

　　　

中止とさせていただきます

　

今般の新型コロナウイルス感染症の長期化の状況を受けい参加者および関

係者の安全Ｉ安心の確保い感染拡大の防止を最優先に考えい非常に残念では

あります力孔昨年に引き続き2021年度のF全国膠原病フォ一ラムJを中止

させていただきますｏなお開催予定の医療講演会等の内容についてはい今後

の機関誌F膠原Jへの掲載を予定していますｏ

　

新型コロナウイルス感染症の対策についてはいワクチンの接種が進められ

ていきます力孔治療のために免疫抑制状態になっている多くの膠原病患者に

とってぃ非常に懸念される状態が続いていますｏどうか皆さんもくれぐれも

ご注意くださいｏ

ぐワクチンについては６ペ一ジより掲載していますので参考くださいｊ

社員総会の対応について

　

F2021年度ぐ第９回丿一般社団法人全團膠原病友の会社員総会jも中止

となりますｏ

　

当会の定款に基づきユ当会理事会がF社員総会の決議の目的である事項C議

案刈について社員C各支部りに提案に2021年６月末までにいその提案

についてぃ社員の全員が書面又は電磁的記録により同意の意思表示をしたと

きはいその提案を可決する旨の社員総会の議決があったものとみなされますｏ

なおい決議の内容についてはい次号以降の機関誌にて報告いたしますｏ

定款第15条

　

定時社員総会はい毎年１回い毎事業年度終了後３か月以

　　　　　　

内に開催するｏ

定款第21条

　

理事又は社員がい社員総会の決議の目的である事項につ

　　　　　　

いて提案した場合においてぃその提案についてぃ社員の

　　　　　　

全員が書面又は電磁的記録により同意の意思表示をした

　　　　　　

ときはいその提案を可決する旨の社員総会の議決があっ

　　　　　　

たものとみなすｏ
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2021年度

各地域友の会総会予定

３

Ｏ各支部の総会も延期Ｉ中止になることがありますｏ

　

各支部の機関誌およびホ一ムペ一ジ等からの情報もご確認くださいｏ

　

地域

　　

実施日

　　　　　

会

　

場

　　　　　　

講演会のテ一マｌ講白凧備考など

北海道

　

６月５日

　

Ｚｏｏｍ使用

　　　　　　

医療講演会は９月に開催予定

　　　　

ぐ土り

　　　　　　　　　　　　　　　

Cテ一マ一講師は未定丿

青森

　　

６月12日

　

八戸市総合福祉会館

　

総会のみ

　　　　

ぐ土り

　　　　

ぐはちふくプラザ

　　　　

ぐリモ一トＣＺｏｏｍ会議幻

　　　　　　　　　　　

ねじよ邱

岩手

　　

総会未定

宮城

　　

６月20日

　

仙台市シルバ一セン

　

総会のみ

　　　　

ぐ日り

　　　　

タ一Ｉ第一研修室

　　　

ぐコロナ感染状況によリ中止もありますり

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

豪医療講演会り目談会は秋に予定

秋田

　　

総会未定

福島

　　

総会未定

茨城

　　

４月24日

　

茨城県総合福祉会館

　

10ニ00へ一10ニ30支部総会

　　　　

ぐ土り

　　　　

４階中研修室

　　　　　

豪コロナの状況次第

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

リモ一トでの開催の可能性もあリ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

医療相談ぐもしくは交流会丿

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

治ﾐ開業医の先生によるぐ詳細は未定j

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

リモ一トでの開催の可能性もあリ

栃木

　　

10月中旬

　

県北健康センタ一

　　

Ｏ冬に向けての感染症対策

　　　　

休日に予

　

管内予定

　　　　　　　

自治医科大学アレルギ一Ｉリウマチ科

　　　　

定

　　　　　　　　　　　　　　　　

狸協医科大学医療相談部いよリ講師予定

群馬

　　

５月29日

　

群馬県社会福祉総合

　

コロナ禍のため書面表決とする

　　　　

ぐ土り

　　　

センタ一

　　　　　　　

糸講演会は11月21日ぐ印に予定

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

テ一マニr膠原病と感染症ぐ仮題Ｕ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

講師二未定

埼玉

　　

６月13日

　

埼玉県障害者交流

　　

テ一マニ未定

　　　　

ぐ日り

　　　

センタ一ホ一ル

　　　

講師二和田琢先生

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

C埼玉医科大学病院リウマチ膠原病内科り
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地域

　　

実施日

　　　　　

会

　

場

　　　　　　

講演会のテ一マＩ講白凧備考など

千葉

　　

総会未定

東京

　　

総会未定

　　　　　　　　　　　　

オンラインでの開催も検討中

神奈川

　

書面決議で開催

　　　　　　　　　

医療講演は行わない

　　　　　

６月中に葉書の返信を予定

山梨

　　

総会未定

長野

　　

総会未定

静岡

　　

７月11日

　

静岡県総合社会福祉

　

rコロナと膠原病J

　　　　　

ぐ日り

　　　

会館シズウエル

　　　

講師二未定

　　　　　　　　　　

601会議室

愛知

　　

総会は書面表決にて行う

三重

　　

６月６日

　

三重県難病相談支援

　

未定

　　　　　

ぐ日j

　　　

センタ一

　

交流室

滋賀

　　

６月５日

　

滋賀県難病相談支援

　

総会は書面表決にて行う

　　　　　

ぐ土j

　　　　

センタ一

　　　　　　　

13ニ30へ一15ニ30

　

交流会

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

硲医療講演会は秋に開催の予定

京都

　　

５月23日

　

ハ一トピア京都

　　　

講師二森信暁雄先生

　　　　　

ぐ日j

　　　　　　　　　　　　　　　　　　

ぐ京都大学医学部附属病院

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

免疫一膠原病内科教授丿

大阪

　　

総会は書面表決にて行う

　　　　　

治ﾐ医療講演会り目談会は10月31日ぐ剛

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

エルＩおおさか５階研修室２にて開催予定

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

ぐ演題Ｉ講師は未定丿

兵庫

　　

７月４日

　

神戸市勤労会館

　　　

未定

　　　　　

ぐ剛

　　　　　　　　　　　　　　

豪45周年ですが特にイベントは未定

奈良

　　

６月13日

　

奈良県社会福祉総合

　

11ニ00より支部総会

　　　　　

ぐ剛

　　　

センタ一

　　　　　　　

13ニ00より医療講演会り目談会

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

講演印テ一マF膠原病と診断されたらJ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

講師二杉山昌史先生

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

C近畿大学奈良病院膠原病内科丿

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

講演侈テ一マr膠原病と骨粗懸症圃

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

講師二山崎顕二先生

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

ぐ近畿大学奈良病院整形外科Ｉリウマチ科り
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地域

　　

実施日

　　　　　

会

　

場

　　　　　　

講演会のテ一マＩ講師い備考など

鳥取

　　

総会未定

島根

　　

総会は書面表決にて行う

岡山

　　

総会は書面表決にて行う

広島

　　

７月

　　　

広島市内

　

未定

　　　

会場およびオンライン参加を予定

　　　　　

日時未定

　　　　　　　　　　　　　

ぐテ一マ一講師は未定り

山口

　　

６月13日

　

山口グランドホテル

　

講師二土橋浩章先生ぐ香川大学医学部

　　　　　

ぐ剛

　　　　　　　　　　　　　　　　　

附属病院膠原病Ｉリウマチ内科丿

香川

　　

現時点では中止予定

高知

　　

６月26日

　

高知市文化プラザ

　　

テ一マイ膠原病と感染症についてC案八

　　　　　

ぐ土り

　　　　

かるぽ一と

　　　　　

または

　　　　　

６月27日

　　　　　

ぐ日丿

福岡

　　

６月27日

　

福岡市立心身障がい

　

11ニ00一一支部総会予定ぐ第30回j

　　　　　

ぐ剛

　　　

福祉センタ一

　　　　　

13ニ00へ一医療講演会予定

　　　　　

または

　　

ぐあいあいセンタ一j

　　　　　

ぐ講師および演題は未定j

　　　　　

10月24日

　

７階大Ｉ中Ｉ小研修室

　

14ニ30へ一15ニ30交流会予定ぐ最長16ニ00j

　　　　　

ぐ剛

　　　　　　　　　　　　　　　　

硲感染症対策継続の為い交流会の形式は

　　　　　　　　　　

豪定員60名予定

　　　　　

未定

　　　　　　　　　　　

ぐ定員120の半分丿

　　　

豪会員外い一般の方の参加はい現時点

　　　　　　　　　　　

事前申込必要

　　　　　

では不明

　　　　　　　　　　　

先着または抽選

佐賀

　　

６月５日

　

難病サポ一トあゆむ

　

治ﾐ医療講演会は11月頃に予定

　　　　　

ぐ土り

　　　　　　　　　　　　　　　　

テ一マニ未定

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

講師二多田芳史先生ぐ佐賀大学医学部

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

附属病院膠原病一リウマチ内科丿

長崎

　　

総会は書面表決の予定

大分

　　

総会未定

沖縄

　　

総会未定
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コロナウイルスのワクチンについて

　　　　　　　　　　　　　　

ぐ一社り日本リウマチ学会のホ一ムペ一ジより

httpＳ田ｗ　ｗｗ一ryumachi一jplcoｍZinformationZmedicalZcoｖid一19

　

2Z

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

C2021年2月20日更新分j

Ａニワクチンを接種するかどうかはい接種のリスクと感染のリスクを比較し

　　

て決めることになりますｏ

　　　　

ワクチンを接種すること

　　　　

くＤ重症化しにくくなるいもしくはしなくなる効果が認められてい

　　　　　

ること

利点

　

Ｏ現在までに知られている変異にはすべて対応していること

　　　　

くＯ弱毒生ワクチンぐ現在開発中りと違いすべての患者で投与が可

　　　　　

能であること

　　　　

Ｏワクチンの種類が今までにないものであること

欠点

　

Ｏアナフィラキシ一などの重篤なアレルギ一反応や局所の強い反

　　　　　

応が認められている

　　　　

くＯ今後のウイルスの変異に対応できるかどうかがわからないこと

新型コロナウイルス感染後い重症化しやすいリスクとしては高齢者い肺

気腫などの慢性閉塞性肺疾患ぐCOPDりい慢性腎臓病い糖尿病い高血圧い

心血管疾患い肥満があげられますｏ年齢ですが60歳代の重症化率は30歳

代の25倍になると報告されていますｏ

日本リウマチ学会としては新型インフルエンザワクチンと同様にステロ

イドをプレドニソロン換算で5m9ﾉ日以上または免疫抑制剤い生物学的製

剤いJAK阻害剤のいずれかを使用中の患者は他の人たちよりも優先して接

種した方がよいとしていますｏ

人によって重症化リスクは異なりい感染リスクも感染の流行によって変

動するためい担当医とよく相談したうえで接種の可否を判断してくださ

いｏ

1ﾆ関節ﾘｳﾏﾁや膠原病の患者はﾜｸﾁﾝを接種すべきでしょうか7

圖

ダ

Ｉ



2ﾆ ﾜｸ ﾝについて簡単に教えてください

Ａニ新型コロナウイルスに対し使用されているワクチンは大きく分けると２

　　

種類になりますｏメッセンジヤ一RNAワクチンとウイルスベクタ一ワク

　　

チンですｏ

　　

メッセンジヤ一RNAワクチンはウイルスが作られるときの鋳型になる

　　

メッセンジヤ一RNAの一部ぐウイルス表面のスパイク部分りを取り出

　　

し化学的に合成したものですｏ体内に入るとウイルス蛋白の一部だけ

　　

が作られい免疫応答が起こりますｏ

　　

ウイルスベクタ一ワクチンはウイルスのRNAの一部をアデノウイルスベ

　　

クタ一に組み込んで化学的に合成したものですｏベクタ一は細胞内にウ

　　

イルスRNAを運びウイルス蛋白を産生させい免疫応答が生じますｏ

　　

これらのワクチンはいずれも全ウイルスの形では体内に入らないため新

　　

型コロナウイルス感染の原因になることはありませんｏ

3ﾆﾜｸﾁﾝ投与の自己免疫疾患への影響は7

Ａニ現在接種されているワクチンがもともとの病気を悪化させるかどうかは

　　

わかっていませんｏ一方でもともとの病気が落ち着いていない時のワク

　　

チン接種は推奨できないとされていますｏ接種するならば疾患活動性が

　　

安定してからが望ましいと考えますｏ

Ａニ現時点でステロイドや免疫抑制剤がこのワクチンにあたえる影響はわ

　　

かっていませんｏ通常のワクチン接種の場合い免疫抑制剤やステロイド

　　

を中止Ｉ減量することはありませんｏよって基本的には接種前後で免疫

　　

抑制剤やステロイドは変更せず継続すべきと考えますｏただしリツキ

　　

シマブぐ商品名リツキサンjで治療している場合にkL注射時期との兼

　　

ね合いを考慮する必要がありますｏ免疫抑制剤やステロイドの治療につ

　　

いて具体的にどうするかについてはい担当医とご相談くださいｏ

了

4ﾆﾜｸﾁﾝ接種齢

圖

ダ



８

Ａニ現在販売されているワクチンで完全に新型コロナウイルスの感染を防ぐ

　　

ことはできませんｏ

感染の予防効果

ワクチンを接種した人では投与後数か月の間いワクチンを投与していな

い方の5へ一10恥程度まで感染する確率が低下することが報告されていま

すｏ

重症化リスク

ワクチン投与によって感染後に重症化しにくくなることが分かっていま

すｏ

6ﾆﾜｸﾁﾝの副 用に

一

ついて教え ださい

Ａニ注射を打った場所の変化ぐ局所反応りと全身的な変化ぐ全身反応りに分

　　

けられます

局所反応

80陥近い方で痛みが出現しますｏ一部の方では腫れたり赤くなったりし

ますがい症状は1週間以内にほとんどが消失しますｏ

全身反応

頭痛Ｉ全身倦怠感一筋痛Ｉ関節痛Ｉ悪寒などの症状が3一80恥の方で出現

していますｏ若年者で副作用が多い傾向がありましたＯ

アナフィラキシ一

緊急認可後のアメリカで接種をおこなったところい強いアレルギ一反応

のひとつであるアナフィラキシ一が21例出現しましたｏ現時点での発生

頻度は100万接種あたリILI件ですｏ症状は接種後15分以内に出現するこ

とが多いためい注意が必要ですｏ

特にアレルギ一やアナフィラキシ一の既往歴があるかたは担当医とあら

かじめご相談くださいｏ

5ﾆﾜｸﾁﾝを擬すれば旭に麟から身を守ることができるのでしょうか7

圖

ダ
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C医療記事の3膠原病ハンドブック2021

　　　　

混合性結合組織病CMCTDDについて

　　　　　　

へノその症状と検査丿台療法についてへ一

　　　　　　　　

和歌山県立医科大学附属病院リウマチＩ膠原病科

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

藤井隆夫先生

　

Eはじめに1

　

混合性結合細織病CMiｘｅｄ ＣｏｎｎｅＣtiｖe

TiSSｕｅＤｉＳｅａＳｅｏＭＣＴＤｊ　という病気ばへ

F抗ＵＩＲＮＰ抗体Jという抗核抗体により

強く特徴付けられる疾患ですｏここでユ

F抗核抗体Jとはい本来外から入り込んで

くる異物ぐたとえばコロナウイルスりに対

して排除しようとする機能ぐ免疫りが誤

作動を起こしてｏわれわれの体の細胞の

蛋白やＤＮＡＯＲＮＡに対して反応してしま

う蛋白ぐ免疫グロブリンりですｏ本稿で

はユＭＣＴＤの症状に加えｏ最近改訂され

たＭＣＴＤの診断の手引きと新しい治療法

の可能性について述べたいと思いますｏ

　

そもそもＭＣＴＤという病気はい1972

年にSharpらによって提唱されたものでｉ

臨床的に令身性エリテマト一デスCSLEj

様い強皮症様い多発性筋炎ぐPMj様の症

状が混在しかつ血液検査で抗UIRNP抗

体ぐ検査の結米表では抗RNP抗体りが高

い値で認められることを特徴としますｏ多

くの膠原病科の先生が驚いたことはいこの

病気の診断のためにい抗RNP抗体が強陽

性ユという免疫学的検杏の陽性を必須とし

た点ですｏそれまでこのように特定の抗核

抗体で規定した膠原病はなかったためいそ

の時代では画期的な考え方だったわけですｏ

　

しかに

　

この抗RNP抗体はへＭＣＴＤの

みでなくぃSLEや筋炎ユ強皮症の患行で

もしばしば陽性となりますｏそのため抗

RNP抗体陽性患者さんのなかにはＭＣＴＤ

という診断を受けていない患者さんも多

くおられますｏこれが問題でありｏ ＭＣＴＤ

という病気を認めないぐ他の膠原病の診断

をつけるり医師も存在し特にアメリカで

は多いとされていますｏこの点はまだ日本

でも充分に考え方が統一されているとは

言いがたくｏはじめに診断されたときに

はＭＣＴＤとにわれたのにエ他の先生に代

わったとたんにSLEと言われるようになっ

たりエ強皮症や筋炎の病名で治療が進めら

れたりした患行さんもおられるでしょうｏ

これは間違っているわけではなくユMCTD

がSLEや強丿如岨筋炎の症状を持ち介わ

せるためにいこれらの治療法を参考にして
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ＩＯ

治療することがほとんどであるからですｏ

　

それではなぜＭＣＴＤという病気ぐ診断り

が存在するのでしょうかｏそれは目本の多

くの膠原病医がＭＣＴＤの研究を熱心に行

いい他の膠原病には低頻度でｏＭＣＴＤに

比較的特徴的な症状が認められることがわ

かったからですｏ

　

EMCTDで注意すべき症状1

　

それではいそのＭＣＴＤに比較的特徴的

な粘り几というのはどのようなものでしょ

うかｏ実際い ＭＣＴＤＦのみJに認められる

症状というものはほとんどありませんｏあ

えてあげるとするとF手指Ｉ于背の腫脹ぐ両

側の手の甲や指がソ一セ一ジのようにはれ

てしまうこと月でしょうかｏ膠原病はど

れでもそうです力孔ひとつの症状や検査値

のみで診断するわけでありませんｏ異常な

検査偵に加えてぃどのような症状が組み合

わさるかによって診断名が変わってきま

すｏ以下にいＭＣＴＤで重要な症状を記叔

しますｏ次ペ一ジの表口こＭＣＴＤの重症

度分類を示しています力孔それと合わせて

参考にしてくださいｏ

CDレイノ一現象

　　

ぐRaynaｕcrＳｐｈｅｎｏｍｅｎｏｎ３

　

初発症状ＣＭＣＴＤが発症してしまったと

　

きの症状jとして多いF寒いときや緊

　

張したときにｏ指先が真っ白になりい

　

次に紫色となりい最後に赤くなるj症

　

状ですｏ夏場でも冷凍食品にさわった

　

りエ冷房に強くあたると指先が白くな

　

るいといったことが典型的ですｏ冬場

　

では頻川かつはっきり出ることが多い

　

ため患者さんから相談されることがあ

ります力八根本的な治療が難しい反

面ｏ手指や全身を温めることでその都

度改善していればユ寿命を縮めたりす

ることはまずありませんｏ

面関節の痛みぐ非破壊性関節炎丿

　

手首や指などが腫れていたくなるｏそ

　

れも一か所だけでなくユあちこちがい

　

たくなることが多いですｏ初発症状

　　

ぐＭＣＴＤが発症してしまったときの症

　

状りとしても多いとされていますｏ関

　

節リウマチのように骨が溶けてしまっ

　

たり関節が変形することぐ骨破壊性関

　

節炎りは少ないですがい全くないわけ

　

ではなくぃさらにリウマチが合併する

　

こともあるのでｏ関節の痛みがあると

　

きにはレントゲン検査やリウマチの反

　

応を調べることが必要ですｏただしエ

　

ＭＣＴＤではリウマトイド因子ぐRFjが

　

陽性になることが多いためいRFの値だ

　

けでリウマチが合併していると心配す

　

ることはありませんｏ

昌間質性肺疾患ぐ間質性肺炎Ｉ肺線維症丿

　

肺は体の中に酸素を取り入れるのにな

　

くてはならない臓器です力孔その一部

　

が機能しなくなって肺活量が小さく

　

なってしまう病気ですｏなかには急速

　

に進行してぃ日常生活でも息苦しさが

　

でるようになってしまう場合もありま

　

すｏこのような場合は大量の副腎皮質

　

ステロイドなど積極的な治療を行わな

　

いと毎日酸素を吸入しないといけなく

　

なってしまう方もおられますｏ空咳が

　

出ることも特徴でありい血液検査では

　

KL一6ぐケ一エルシックスりの値が参考
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表Ｌ ＭＣＴＤの重症度分類ぐ厚生労働省い案j

　

重症度

　　　　　

臓器障害

　　　　　　　　　　　　　　　

臨床所見

重症二

　　

中枢神経症状

　　　　　　　

痙學い器質性脳障害い精神病Ji血管障害ぐ頻度はまれj

　　　　　

i無菌性髄膜炎

　　　　　　

頭痛い嘔気い嘔吐ぐNSAID誘発性に注意j

　　　　　

i肺動脈性肺高血圧症

　　　

息切れい動悸い胸骨後部痛

　　　　　

ぐ最も重要な予後規定因子り

　　　　　

ｉ急速進行性間質性肺疾患

　

急速に進行する呼吸困難い咳瞰

　　　　　

ｉ進行した間質性肺疾患

　　

動悸い息切れい咳瞰

　　　　　

４血小板減少

　　　　　　　

出血傾向い紫斑

　　　　　

祁容血性貧血

　　　　　　　

高度の貧血

　　　　　

下部消化管機能不全

　　　

吸収不良症候群い偽性腸閉塞

中等症二発熱

　　　　　　　　　　

疾患活動性の高い時に見られる

　　　　　

リンパ節腫脹

　　　　　　　

疾患活動性の高い時に見られる

　　　　　

４筋炎

　　　　　　　　　　

筋力低下い筋痛い筋原性酵素上昇ｏ時に重症例あリ

　　　　　

食道運動機能不全

　　　　

逆流性食道炎い胸やけい6裔部痛

　　　　　

４漿膜炎

　　　　　　　　　

胸水い心嚢液貯留

　　　　　

腎障害

　　　　　　　　　　

蛋白尿ぐネフロ一ゼ症候群い腎不全もまれではあるが

　　　　　　　　　　　　　　　　　

みられる3

　　　　　

皮膚血管炎

　　　　　　　　

紫斑い爪床出血い皮膚梗塞

　　　　　

皮膚潰瘍い壊死

　　　　　　

重度の末梢循環障害による

　　　　　

中間質性肺疾患

　　　　　　

進行は緩徐であるがい比較的早く進行する例もある

　　　　　

末梢神経障害

　　　　　　　

三叉神経障害が多い

　　　　　

一1一骨破壊性関節炎

　　　　　

関節リウマチ様の関節破壊が時に見られる

軽症ニ

　

ｌレイノ一現象

　　　　　　

寒冷刺激による血管學縮により手指の色調変化ｏ

　　　　　　　　　　　　　　　　　

時に難治性

　　　　　

ｌ手指ないし手背の腫脹

　

MCTDの診断上重要だが臨床的に問題となることはない

　　　　　

紅斑

　　　　　　　　　　　

顔面い手掌などに多い

　　　　　

手指に限局する皮膚硬化

　

軽度にとどまるがい手指の屈曲拘縮を来たしうる

　　　　　

ｉ非破壊性関節炎

　　　　　

関節破壊は通常ないが時に見られる

木本文中に取り上げた症状
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１２

になりますｏ筋炎の問質性肺疾患と同

じと考えてタクロリムスぐ商品名ニプ

ログラフりを使川されるケ一スもある

と思いますｏまた進行性の線維化を伴

う間質性肺疾患と考えられた場合には

ニンテダニブぐ商品名ニオフェブりな

ども治療薬の候補に挙がると思います

　

ぐ表2jｏ

匈肺高血圧症

　

ＭＣＴＤでは最も重要な症状でぃ他の膠原

　

病に比べて高頻度ぐ1096前後jに認め

　

られるので要注意ですｏ心臓力八全身

　

の臓器からもどってくる血液を肺に送

　

り込むのです力八そのF通り逆Jの血

　

竹C肺動脈jの抵抗が高くなってしま

　

う病気ですｏ肺高血圧症ぐP田がおこ

ると心臓に強い負担がかかるためエ心

臓が完令にダウンしてしまわないよう

引卯こ発見することが重要ですｏ ＭＣＴＤ

と診断がついている場合ユ膠原病専門

外来では定期的に心臓超肖波検介を行

うことを勧められると思いますｏ胸部

Ｘ線ぢ貞や心電I球胸部のCT検fｔ肺

機能検介などをきっかけに発見される

こともありユこれらの心臓Ｉ肺の検査

はい自党症状がなくても定期的にうけ

ることをおすすめしますｏまた白覚症

状がなくてもPHが疑われた場合には心

臓カテ一テル検査ぐ数日の人院りを行

うことが必要ですｏ心臓カテ一テル検

査ではｏ肺動脈の圧がなぜ高くなって

しまっているのかい膠原病以外の原因

がないかいまたどのような薬剤が効く

表2o膠原病において最近注目されている治療薬

　　　　

薬剤名C一般名j

　　　　　　　

ぐ商品名j

ヒドロキシクロロキン

　　　　　

プラケニル

ベリムマブ

　　　　　　　　　　

ベンリスタ

ミコフェノ一ル酸モフェチル

　　

セルセプト

ニンテダニブ

　　　　　　　　　　

オフェブ

リツキシマブ

トシリズマブ

リツキサン

アクテムラ

木膠原病および膠原病と関連する病態に限って記載

　　　　　　

適応疾患一1ぐ

全身性エリテマト一デス

全身性エリテマト一デス

ル一プス腎炎

全身性強皮症に伴う間質性肺疾患

進行性線維化を伴う間質性肺疾患

多発血管炎性肉芽腫症

顕微鏡的多発血管炎

難治性のネフロ一ゼ症候群

特発性血小板減少性紫斑病

関節リウマチ

若年性特発注関節炎

高安動脈炎

巨細胞性動脈炎

成人発症スチル病

iEj
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かいなどを調べることができますｏ肺

や心臓に異常がある場合もPHは起こり

ます力yＭＣＴＤではそうでない場合が多

くエ

　

肺動脈性肺鳥血圧症

　

ぐPA田

　

と呼

ばれますｏ発熱や関節痛などＭＣＴＤの

病気の勢いがある場合には副腎皮質ス

テロイドに加えてシクロホスフアミド

　

ぐ商品名ニエンドキサンjが特効的に

効く場合がありますｏ通常は肺血管拡

張薬ぐ表３りを併川しますｶ八これら

の薬剤はあくまで対症療法であること

に注意してくださいｏ残念ながらPHの

確定診断がついた場合にはへ妊娠は原

則許可できませんｏ

図筋炎

　

筋肉痛や筋力低才へ具体的にはF髪の

　

毛をとかしにくくなったJ

　

F階段の上

りドりがつらいjなど特に二の腕や太

ももの筋肉ぐ近位筋りの症状が中心で

すｏ血液検査ではCKぐあるいはCPKD

の値が鳥くなります力八診断するため

にはに筋肉のＭＲＩ検査い筋7Uﾆ図や筋生

検が必要となりますｏ血液検査でぃ抗

ARS抗体ぐ抗Jo一1抗体含むりエ抗ＭＤＡ５

抗体などの自己抗体が検出されればい

通常多発性筋炎ﾉ皮膚筋炎と診断され

大L

RNP抗体のみであればそこまで多くの

ステロイド量は必要がないと考えられ

ますｏ

面血球減少症

　

血液検査でぃ白血球やlf11小板の数が少

　

なくなってしまう方がおられますｏ通

　

常自覚症状はないので医師だけが気に

表ｙ肺血管拡張薬ぐ肺動脈性肺高血圧症治療薬3

プロスタノイド

　　　

エポプロステノ一ルナトリウムCフロ一ラン3

　　　　

注射

　　　

トレプロスチニルＣトレプロス日

　　　　　　　　　　

注射

　　　

イロプロストぐベンデイビスj

　　　　　　　　　　　　

吸入

　　　

セレキシパグぐウプトラビj

　　　　　　　　　　　　　

錠剤

エンドセリン受容体桔抗薬

　　　

ボセンタンぐトラクリアj4

　　　　　　　　　　　　　

錠剤

　　　

アンブリセンダンCヴォリブリスj

　　　　　　　　　　

錠剤

　　　

マシテンタンぐオプスミット3

　　　　　　　　　　　　

錠剤

PDE一5阻害薬ぐcGMP賦活薬j

　　　

シルデナフィルぐレバチオj

　　　　　　　　　　　　　

錠剤一シロップ

　　　

タダラフィルCアドシルカj

　　　　　　　　　　　　　

錠剤

可溶性グアニル酸シクラ一ゼCsＧＯ刺激薬

　　　

リオシグアトぐアデムパスj4

　　　　　　　　　　　

錠剤

かっこ内は商品名

一k全身性強皮症における手指潰瘍の発症抑制にも使用できる

４外科的治療不適応または術後に残存一再発した慢性血栓塞栓性肺高血圧症にも使用できる
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１４

する症状ですヵ孔ある一定以　ドの値に

なると問題が出ますのでぃ自分の血液

検杏偵を見るときには注意しましょ

うｏなおい著しい血小板減少ぐたとえ

ば血小板数で5万Zmm3以下りがあると

きにはエその原因の検索とともに積極

的な治療が必要ですｏ同時に溶lfIL性貧

lflLがある場合にはF血栓性血小板減少

症CTTPj j という重拍でな病態も危惧さ

れますｏその場合には血漿交換ぐ透析

のように血液をいったん入れ替えるこ

とりを行いますｏ

の無菌性髄膜炎

　

まれではあります力yＭＣＴＤに認めら

　

れやすい神経症状として重要ですｏ強

　

い頭痛や吐き気い発熱を認めますｏ注

　

意したいのは非ステロイド解熱鎮痛薬

　　

ぐロキソプロフェンやイブプロフェン

　

などいわゆるF痛み111めJjによって

　

同様の症状が認められることがありユ

　

それをのんでいる場合にはまず中止す

　

べきですｏ髄液検査ぐ脳の川りに満た

　

されている液の検介りや脳のＭＲＩなど

　

が必要でぃ入院の1こステロイド治療が

　

必要となりますｏ

面漿膜炎

　

息を吸ったりすると胸が痛んだりする

　

場合に疑われますｏ心臓や肺を覆って

　

いる膜が炎症を起こしてぃ心臓や肺の

　

川りに水がわき出てたまってしまう

　

病気ですｏステロイド治療が必要で

　

す力卜ほとんどの場合い中等量ぐ30一

　

40mg几D程度ですぐ良くなりますロ

図シェ一グレン症候群

　

ＭＣＴＤの症状ではありませんｶﾄ合併す

　

る膠原病として頻度が高いですｏ口や

　

目の渇きがでてぃ血液検査では抗SS一Ａ

　

抗体が陽性になる場合が多いですolヤ

　

門医でもＭＣＴＤの症状を中心に治療し

　

てこちらを気にしないことがあります

　

力八乾燥症状がつよいときには先生に

　

聞いてみましょうｏ

廊甲状腺機能低下症

　

橋本病ともいわれます力yＭＣＴＤで合併

　

が多いですｏ首の所にあるr甲状腺J

　

の機能が低下してぃこの臓器から血液

　

の中に分泌されるぐ内分泌というり甲

　

状腺ホルモンがすくなくなる病気で

　

すｏ検査していないようなら一度先生

　

に聞いてみましょうｏ

　

l新しい診断基準ぐ2019j l

　

MCTD4乱古くから厚生労働省の特定

疾患C指定難病jとして取り1こげられい診

断をするときには厚生労働省基準が広く用

いられてきました力孔最近改訂されましたｏ

産業医科人学の田中良哉教授を中心にユ私

も含めた噂門医が意見を出し合って新しく

したものですｏ以前はエ前述した抗RNP

抗体が陽性だと他の膠原病の基準を満た

していてもＭＣＴＤと診断されることが多

かったように思います力卜今回からSLE

や強皮症い筋炎ぐいずれも財界的な基準が

存在するりを満たした場合にはＭＣＴＤと

診断しないこととなっていますｏまた一方

でぃＭＣＴＤにわりと特異的に認められる

無菌性髄膜炎ｏ三叉神経障害い肺動脈性肺

高血圧症がF特徴的な臓器所見Jとして位
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i汽づけられていますｏ

　

Ｗ門的な用語が多いので今回は提示しま

せん力孔この基準によってユより的確に

ＭＣＴＤが診断されいＭＣＴＤ研究がさかん

になることが期待されますｏ

　

EMCTDの重症度Ｉ

　

ＭＣＴＤに限らず膠原病では本当に多く

の症状に悩まされます力卜それが後遺症に

つながってしまうのかいまた命に別状がな

いのかいは特に気になるところかと思いま

すｏ表１に厚生労働省が定めた重症度分類

をのせていますｏ重症とされた症状がある

場合には入院が必要ｶﾍ早期の積極的な薬

物療法が必要ですｏそれぞれの症状におい

てｏいかなる治療がよいかはケ一スバイ

ケ一スでありいこれらを的確に診断Ｉ評価

じ適りJな治療を行うことが最も重要です

のでごやはり定期的に専門施設で経過観察

されることが重要と思いますｏ

　

IMCTDにおける新しい治療l

　

残念ながらC申し訳ないことに気画期

的なＭＣＴＤ治療薬はでていませんｏこれ

ははじめに述べたようにいＭＣＴＤという

病名を認めない医師がいるために新規薬剤

の財界的な臨床治験が行いにくいことが一

囚と思われますｏ

　

しかし一方でo SLEや進行性線維化を伴

う間質性肺疾患ぐPF一ILDjに対しては新

しい薬剤がでてきておりぐ表2八これら

をＭＣＴＤ患者に使川されるケ一スも増え

ていると思いますo SLEに使用されるヒド

ロキシクロロキンぐ商品名ニプラケニルj

やベリムマブぐ商品名ニベンリスタりは併

川することでステロイド減量が可能になる

ことが特徴ですo SLEではステロイドが長

jりj間使川されることでぃSLEの症状ではな

いF合併症Jぐつまりステロイドの副作JID

で日常生活動作が制限されていることが多

くｏＭＣＴＤでも同じような患者さんが多

くおられますｏ症状ぐ炎症りが強く燃えさ

かっているときにはステロイドの使川はや

むを得ないです力孔安定したらなるべく少

ない址にすることが原則でありいそのため

に他の薬剤にりJり替えていくことは極めて

重要ですｏ表２にあげた薬剤はFMCTDJ

という病気には保険適応がないもののよ一

部のＭＣＴＤ患者さんにも有川と考えられ

ますｏ

　

また一般に治りにくい病態であるPAH

に対して多くの薬剤が使用できるように

なったぐ表３りのはよいことだと思いますｏ

これらの薬剤を何種類も紺み合わせて最人

の効果を得る治療もしばしば行われていま

すｏ

　

lおわりに1

　

関節リウマチ治療に比べてMCTDの治

療薬はまだ十分とはいえずぃいまだステロ

イドに頼っている点が否めませんｏしかし

今回示したようにSLEの治療薬は少しず

つ進歩していますｏさらに近年い抗ＲＮＰ

抗体陽性と関辿するインタ一フェロンa

CI型インタ一フェロンりのシグナルを遮

断する薬剤も報告されていますｏ ＭＣＴＤ

は抗ＲＮＰ抗体強陽性を特徴とする疾患で

ありい

　

このような薬剤はＭＣＴＤ患者さん

により良好な効果が出る可能性がありますｏ

　

コロナ禍で今は我慢の時期ですがエこの

ような情報を患者さん同士で共有する機会

が早く戻ってくることを期待したいですｏ
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１６

C医療記事堡丿膠原病ハンドブック2021

全身性強皮症一最新医療附卜

日本医科大学付属病院リウマチＩ膠原病内科

強皮症Ｉ筋炎先進医療センタ一

　　　　　　　　　　　　　　

桑名正隆先生

はじめに

　

令身性強皮症は膠原病の一種でoF強皮

症ムF全身性硬化症ム妬悟でFsyStemic

sｃｌｅrｏsisCSScn とも呼ばれますｏ令身性

強皮症の特徴はｏ皮膚やさまざまな内臓

にF線維化Jと呼ばれる変化が起こり丿lﾘ

時に血管が狭くなって血液の流れが悪くな

りますｏ線維化とはい私たちの身体を構成

するコラ一ゲンなどの蛋白質が蓄積するこ

とでご貨身性強皮症では皮膚が厚くなった

りJjlliや消化管などの内臓の機能が障害さ

れますｏわが国にはI Iﾐ確な統計はありませ

んヵ卜軽症の方を介めると患者数は５万人

程度と推測されていますｏ小児を介めユあ

らゆる年齢層にみられますがい好発年齢は

30一60歳でユ

　

９割以上が女性ですｏ

　

近年いほとんどの膠原病で治療が進歩

し多くの患嗇さんがｏ治療を続けながら

も病気のない方と同様の乍活が送れるよう

になってきましたｏその一方でぃ全身性強

皮症の患者さんの多くは満足な治療を受け

られていませんｏ令身性強皮症でもｏ他の

多くの病気と同じようにエ病気が悪化する

前の叫咄こ発見Ｉ診断し将来病気がどの

ような経過をとるかを的確に予測し個な

の患者さんに適した治療ができればい良好

な結果が望めるはずですｏ

　

このようない印早期発見Ｉ謝昿肺将来

ので図脹肺個別化医療をキ一ワ一ドとする

治療戦I胴乱がんの領域だけでなくエ関節

リウマチでも普及じ人きな成果を挙げて

いますｏ本稿ではエ全身性強皮症における

これら３つのキ一ワ一ドについて現状と

今後の展望を紹介致しますｏ

早期発見Ｉ診断

　

令身性強皮症の患者さんで最も頻度が高

い初発症状はレイノ一現象です即日Ａ几

寒冷や粘神的な緊張により誘発される胞に

于指の色調変化でユ典型的には白ら紫４赤

の討目性の変化を示しますｏ診療ではっo

　

2

色以llの変化があればレイノ一現象とみな

しますｏレイノ一現象の頻度は一般集団で

Ｉ一596と報告されておりエレイノ一現象は

全身性強皮症を含めた膠原病の診断に必ず

しも行川ではありませんｏ全身性強皮症の
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図ｔ全身性強皮症の早期診断に役立つ身休所見

CAjレイノ一現象ｏくEり手指腫脹以Cj健常者の爪郭毛細血管所見ぐ100倍八 CD3全身

性強皮症患者の爪郭毛細血管所見ｏル一プ拡張ぐ矢印玖血管消失による無血管領域

ぐ米印玖異常新生血管ぐ点線矢印瓦爪上皮には出血点が多発く矢頭几ぐ100倍几

典型例ではレイノ一現象が先行にそれに

引き続いてぃ手指全休がソ一セ一ジ1こに腫

れてエしわがなくなるF手指艇脹Jがみら

れますぐ図1 Bjo その後にｊ旨先から手背い

謝剛体幹に向かって皮膚の腫れが広がりユ

徐４に皮膚が硬くなりつまむことが困難に

なりますｏこのことからもいレイノ一現象

を捉えることで将丿政令身性強皮症を発症

する患者さんを早期に把握することが可能

になりますｏ

　

かつてはい皮膚硬化か存在することを全

身性強皮症の診断の前提にしていました

力八それでは病気が進んだ患者さんしか捉

えることができませんでしたｏ病気の経過

を考えるといレイノ一現象や手指間脹のみ

られた段階でユその後に皮膚硬化か出現し

て令身性強皮症に進展することが予測でき

ればい早期発見が可能になりますｏその際

に役に立つ所見としてｏぐＤ爪郭毛細血

竹所見いぐ2D lfIL液検査での自己抗体が挙

げられますｏ

　

爪の付け根の部分を虫眼鏡で拡人する

といル一プを描いて規則正しく並んだ毛細

血管を観察することができますぐ図1Cjo

全身性強皮症の患者さんでは毛細血竹の数

が減少し残った血管が拡張して袋状にな

りますぐ図IDjoまたユ拡張した血管は

脆弱でぃぶつけるなどの刺激で容易に破れ

るとい爪上皮に川状の出血点が形成されま

すｏこのようにい徐今にlfIL竹が減りｏ経過
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表ｔ全身性強皮症関達自己抗体の陽性頻度と関連する病型

　

自己抗体

　　　　　　　　　　

s儒訟6関連する病型i

　　　

関連する臓器障害

　

抗ﾄﾎﾟｨｿﾒﾗ　ｾﾞI抗体

　　　　　　

ｏ

　　　　　　

びまん

　　　　　　

間質性肺疾患

　

C抗SCI一70抗刺

　　　　　　　　　

25沁

　　　　

皮膚硬化型

　　

発症早期の手指潰瘍一壊疸

１８

が長くなると全く血管のない無血管領域が

出現しますｏこの時期になるとい元４の血

管とは異なる枝分かれや吻合を伴う異常I飢

管新生か出現しますｏ

　

令身性強皮症にみられる代表的な自己抗

体として抗トポイソメラ一ゼI

　

Cまたは

Sd一70j抗体い抗ＲＮＡポリメラ一ゼｍ抗体い

抗セントロメア抗体が知られておりい血液

検査で測定することができますC表1剋

これら自己抗体はユレイノ一現象だけの時

期から陽性となることが判っていますｏ海

外の研究ではいレイノ一現象に加えてｏ于

指腫Jj叱爪郭毛細血管yり限全身性強皮症

関連自己抗体陽性のいずれかを伴っていた

方はい３年以内に約半数で皮膚硬化が明確

となり全身性強皮症と診断されたことが報

告されていますｏ

　

レイノ一現象のある方のうち全身性強皮

症を発症する頻度は1096以ドと決して多

くはありませんｏただじ同時に手指腫JL

爪郭毛細血管異常い全身性強皮症関辿自己

抗体があったら令身性強皮症に進展するリ

スクと捉えてユ速やかに専門医に紹介する

システムの構築が必要ですｏこのような取

り細みが洽及することでぃ皮膚硬化や臓器

の線維化か進行してしまう前の早期診断ｏ

治療介人が口f能になりますｏ日本内科学会

などを通じて啓蒙活動を進めてますがｏ残

念ながらまだ一般医家まで浸透していない

のが現状ですｏ

　

レイノ一現象を診察室で観察することは

多くありませんｏ最近はスマホなどで写真

を簡単に撮って記録を残せるようになりま

したｏレイノ一現象のある方は口常生活の
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表2

o

全身性強皮症の主な臓器障害

　　　　

臓器障害

　　　　

頻度

　　　　　　　　　　　　　　　

症状

　　

５４０

　　　　　　　　　

ｏ

　　

手指の末端に生じる皮膚の欠損のこと

ｏ

痛みが強くＪ台癒まで数週

手指

４

瘍

　　　　　　　

40沁

　

間

ｏ

場合によっては数ヶ月を要する

ｏ

一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一回S一SSSSgSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSe

　　　　　　　

幽

　　　　　　　　

ｏ

　　

肺の線維化により肺活量が徐４に減少する

ｏ

早期は無症状だが

ｏ

　

間質性肺疾

g

　　　　　

6034

　

進行すると咳く主に空咳玖動いたときに呼吸苦を伴う

o

SSSSSSSSSS二二S二一SSSSS二SSSSSSSSSSeSSSS一一一一一一一一SS大SSSSSSSSSSSSSSeSSeSSSSSSSSSSSSSSSS大SS二SeSeeSSeSSS二SSSSSSaSSeSSS一S二SeSSSSSSS大二二SS二二一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一

　　　　　　　

ｔ

　　　　　　

ｏ

　　

肺の血管が細くなることで

ｏ

酸素の交換が十分できなくなる

ｏ

早期は

肺動脈性肺

r51

血圧症

　　

10沁

　

無症状だが

ｏ

進行すると動いたときに呼吸苦

ｏ

身体のむくみを伴う

o

SSSSaS二SS二SSSSSSSSSSSSSSSSSSSSS二SSS大SSSSS二SSSS大SSSSSSSSSS大SS二SSSSSSSSSSSS大SSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSSaSSSSSSS一一S一一一SSS大SSSSS二二二一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一

心４障宝

　　　　　　　

201M

　

心筋の線維化により心臓の収縮や拡張機能が障害されると身体の

　　

肋

　

ｇ

　　　　　　　　　

ｏ

　

むくみ

ｏ

動いたときに呼吸苦

ｏ

不整脈をおこす

o

9SS号S二二SS二SSSSSSS二9SSSSSSSSSSSS二SSSSSSSSSSSSSSSSSS二SSSSS二SSSSSSSSSSSSSSSSS二二SSSSSSS二SSSSSSSSSSSSSSS回SS二二二早二二二回回二二二二二S二二二二四二二二二自二伺馨二伺馨四二春二伺自二二二自二白二二二白働二二白言

　

腎グリ一ゼ

　　　　　　　

10S

　

急に血圧が上昇じ同時に急速に腎機能が悪くなる

o

SSSSSSSSSSSSS一一一一一一一一一一SS一SSSSS一二一一一一一一一一一一一一一一一二一一一SS一一一一一一一一一一一一一一一一S一SSgSSSSS二二二S一S一一一一一一一一9一SSSSSSSSSSSSSSSSSS SSSSSS大SSS伺SSSSSSa二二一一一一一一一一一一一一一一一二二二一

　

ｓヨ

　　　

ｚｔ

　　　　　　　　　

ｏ

　　

食道壁の線維化により飲み込みが悪くなった吹胃内容物の逆流か

　

iヨl

食道逆

４

症

　　　　　

80S

　

ら胸焼け

ｏ

逆流性食道炎をきたす

ｏ

馨二SgS二二S9二二SSS二二SS二二二二二馨自伺自白伺二二二二二二SSS二二二軸S回二二二四二二二幽幽二四SS二幽9二二WS二二回二二二二馨二轄幽二伺白二二SSpSSS9二S二二9SSSS言S二二二SSSSSSSSSSSSSSSSSSS二SSSSSSSS二奉伺二二S号二二二二二二馨二二馨二二馨馨馨二早馨

　　　

ｓｌﾋｇ病変

　　　　　

20呪

　

腸管壁の線維化により便秘や下痢を繰り返じ進行すると腸が動か

下部消ｲ

目

　　　　　　　　　

ｏ

　

なくなってお腹がパンパンに張って腸閉塞をきたすぐ偽性腸閉塞几

eSeeSSS一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一一99二S一一一二一一一一一一一一一一一一一一一一SeSWSSSSSS一SS一9一一一一一一一一一9SSgSSSS二SS大SS大二S二一天一SSSSeSSSSSSSSaSSSSS大大大大大S大大二大SS二し二一

関節拘縮

　　　　　　　　

50S

　

関節が曲がった状態で伸びなくなる

中で写真に記録してぃ受診した際に担当医

に見せるとよいでしょうｏ

将来の予測

　

全身性強皮症の患者さんの中にはへ皮府

硬化か令身に広かって関節の曲げ伸ばしが

障宵されJjを大きく開けることやい深呼

吸をすることが難しくなる方がおられま

すｏ一方い皮膚硬化は指先だけで何年経っ

ても広がらない方も多くおられますｏま

たい全身性強皮症の患者さんでは様女な臓

器の障害が起こりますぐ表2j o 肺の線維

化による問質性肺疾患が進んで呼吸が苦し

くなって酸素投与が必要になる方もおられ

ればノ

急速に腎機能が悪くなりい場合によっては

透析が必要になることもありますｏ手指潰

瘍と呼ばれる指先に痛い皮膚の欠損を繰り

返し生じる場合もありいまた肺の血管が細

くなる肺動脈性肺高血圧症によって呼吸が

苦しくなる方もおられますｏただじこれ

ら臓器障害は一部の患者さんにしかおこり

ませんｏこのようにい皮膚硬化の程度川臓

器の障害や経過は患者さん毎に大きく異な

りますｏ病状の多様性が全身性強皮症の特

徴でエ全身性強皮症をひとくくりにして診

療をすることはできませんＯ

　

そのためい噂門医に求められる最も重嬰

なスキルはoo個４の患者さんの将来の経過

を予測することですｏ特に引昭こ診断でき

た患者さんほどい将来の予測が重要な意味

を持ちますｏ将来おこる経過が分かればい

障害が進む前の早期のうちに治療をして進

行を11こめることができますｏ一方丿辺節や
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2０

内臓の障害が進行してしまってからではど

　

が陽性の方ではいその後に治療を要する内

んな治療をしても直すことはできませんｏ

　　

臓障害が出現することはまれです力孔10

実際にばへ間質性肺疾患で酸素吸入が必要

　

年以ll経過してから肺動脈性肺高血圧症が

になったりい腸竹が硬くなって腸閉塞を繰

　

出現する場合がありますぐケ一ス3jo佃４

り返すようになってから紹介いただくこと

　　

の患者さんの診療を考えるといケ一ス１

が多いですがユその段階では残念ながら現

　

では皮膚硬化の進行を抑える効米が期待で

状の医療では手の施しようがなくい臓器移

　　

きる治療薬を開始するとともにいがんの検

柚や今後実用化されるであろうlりl生医療に

　　

杏い定期的な血圧測定を行いますｏケ一ス

期待するしかありませんｏ繰り返しになり

　　

２では間質性肺疾患の進行を抑える効果が

ます力孔令身性強皮症ではｏ悪くなってか

　

期待できる治療を速やかに開始しますｏ

ら治療をするのではなくぃ悪くなる前に的

　

ケ一ス３ではレイノ一現象に対して禁煙い

確な将来のp測に基づいた先制治療を行う

　　

保温を指示し血管を拡げる薬を開始しま

ことが屯要なのですｏ

　　　　　　　　　　　　

す力卜それ以外の治療は不要ですｏただし

　

それではい将来の経過を予測することは

　

年１川は肺動脈性肺高血圧症の早期発見

吋能なのでしょうかｏ例えばいレイノ一現

　

するために心電図や心臓エコ一検介などを

象が出現してからの川凰皮膚硬化の程度

　

行って行きますｏ

や自己抗体を紺み介わせることでｏある程

　　

最近はガイドラインや推奨などが診療の

度の予測は可能ですぐ表Ｄｏ例えばエ症

　

基本として粁及じ専門でない医師でもそ

状がでてから数ヶJj程度にもかかわらず皮

　

れらに従うことで標準的な診療ができるよ

膚硬化が前腕まで広ｶﾘ玖抗ＲＮＡポリメ

　　

うになっていますｏ

　

しかしながらい全身性

ラ一ゼｍ抗体が陽性であればユ多くはその

　

強皮症の将来の予測についてガイドライン

後半年程度で皮膚硬化は体幹まで広がりい

　　

は存在しませんｏなぜならい将来の予測は

1096程度でがんが隠れておりo 2096程度　多くの患者さんを診療じ国際的な情報共

の方が腎グリ一ゼを起こしますCケ一ス

　

有をしてきた経験ほ富な明llj医によっての

Ｄｏまたい皮膚硬化か１年くらいかけて

　　

み可能だからですｏこの点が令身性強皮症

ゆっくり広がりい抗トポイソメラ一ゼＩ抗

　

の適正医療が靉及しない人きな唆因となっ

体陽性で間質性肺疾患がありｏ血液検査で

　

ていますｏそのためい若于医師を対象に経

Ｃ反応性蛋白CCRPりやKL一6が上昇して

　

験瑕富な専門医が教育い研修を行う国際的

いればエその後2一3年で間質性肺疾患が

　

な収り紺みが進められていますｏまたｏ最

進行して呼吸ｶﾘ17しくなる可能性が高いと

　　

近は人工知能CADを川いた別則システム

考えられますぐケ一ス2jo一方エレイノ一

　

が開発ぺ試されていますｶ孔残念ながら経

現象が出現してから５年以上経過しても

　

験豊富な専門医には全く歯が立たない状況

皮膚硬化は手指だけで抗セントロメア抗体

　

ですｏ
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表3o全身性強皮症に対して効果が証明されている疾患修飾薬

薬剤名

　　　　　　　　　

保険承認状況

　　

他の適応症

　　　　　

用量一用法

　　　

11L12でjlJ2

　　　

主な副作用

こ回こ諧諧将縦号E茫でr茄監l

個別化医療

　

全身性強皮症にみられる線維化は一度進

行してしまうと治療で元に戻すことはでき

ませんｏそのため治療目標はにできるだけ

早期に将来を的確に予測し進行が予測さ

れる臓器病変の進行を食いlllめｏ機能や生

活の質を維持し寿命を延ばすことですｏ

このように病気の経過を変えることで機能

や生命の改jllをもたらす治療をF疾患修飾

療法Jと呼ばれますｏ繰り返しになります

力孔疾患修飾療法の効果を最人に得るため

にむＥ弟機能障害が少なくｏ非可逆的な病

変の少ない引昭こユ面将来の進行が罰則さ

れる例に対し導入することが屯要ですｏ

　

令身性強皮症に対する疾患修飾療法とし

て効米が証明されている治療薬は複数あり

ますぐ表3八ただし他の膠原病で使川

されるステロイドは全身性強皮症で行効性

の報告がないばかりかノliyグリ一ゼのリス

クを高めたりい長期使川すると細織を脆弱

にして傷が治りにくくなったりい動脈硬化

を進めてlflL行障害をさらに恋化させること

からい迦常は使川しませんｏステロイドが

効かないことｶy令身性強皮症では治療薬

がないというイメ一ジにつながっていると

想像されますｏ

　

行効性が証明されている疾患修飾療法と

して以ドがありますｏ

Ｌ免疫抑制薬

　

他の膠原病でも川いられる免疫抑制薬の

中でシクロホスフアミドぐ商品名エンドキ

サン気ミコフェノ一ル酸モフェチルぐ商

岫名セルセプト気メトトレキサ一トぐ商

品名リウマトレックスjの効米が海外の臨

床試験で示されていますｏエンドキサンは
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２２

飲み薬と点滴薬があります力孔飲み薬で間

　

でぃ厚生労働省のF医療1この必要性の高い

質性肺疾患や皮膚硬化の進行を抑える効米

　

未承認薬Ｉ適応外薬検討会議Jに全身性強

が示されていますｏただしエンドキサン

　

皮症に伴う間質性肺疾患に対するセルセプ

は増殖する細胞の中に入り込み染色体に結

　　

ト使川の要望書を提出しましたがぐ図2入

合して細胞死をもたらす作用があるためい

　　

いまだに明確な返答がありませんｏリウマ

卵巣や精巣の障害から不妊になったりい累

　　

トレックスは関節リウマチの治療薬として

積投与量が増えると白血病などの悪性腫瘍

　

広く用いられていますがい全身性強皮症の

を誘発するリスクが知られていますｏその

　

皮膚硬化に対する効果が示されていますｏ

ためい飲み薬では投与期間を12ヶ月以内い

　　　

免疫抑制薬は全ての患者さんに使川する

点滴では６回程度までに限定して使川し

　

のではなくユ皮膚硬化や間質性肺疾患が将

ますｏ間欠的に点滴で投与する方が総投与

　

来進行することが予測される例に限って使

量を減らせるためい点滴投与が多く選択さ

　　

川されますｏ免疫抑制薬の使川により感染

れますｏ膠原病領域ではこ

生命に直接的に関わる病態に限って使用さ

　　

テロイドを併用しないのでぃ重い感染症の

れていますｏ世界的にはへエンドキサンの

　

頻度は他の膠原病に比べて低いことが判っ

使用を回避するためにJ司等の効果を持ちい

　　

ていますｏ

より安全性の高い免疫抑制薬を探す試みが

長年行われい全身性強皮症ではエンドキサ

　　

2oニンテダニブC商品名オフェブ3

ンとセルセプトが同等の効果があることが

　　

全身性強皮症の病態の中心である線維化

証明されましたｏセルセプトはエンドキサ

　

の進行を抑える抗線維化薬に分類される薬

ンより安全性が高くぃ不妊や悪性腫瘍のり

　　

でぃ肺の線維化か進行する特発性肺線維症

スクを高めないことが示されていますｏそ

　

の治療薬として2015年に承認されｏ主に

のためいアメリカやヨ一ロッパでは全身性

　

呼吸器内科で使用されてきましたｏ日本人

強皮症に対する治療薬としてセルセプトが

　

を含めた全身性強皮症に伴う間質性肺疾患

主に用いられておりユセルセプトに対して

　

の患者さんを対象とした国際共同臨床試験

効果が得られなかった場合に限ってエンド

　

ではエオフェブを服用するとプラセボぐ偽

キサンが選択されていますｏ残念ながらユ

　　

薬りに比べて肺活量の低下を抑制すること

日本ではセルセプトはル一プス腎炎に効能

　

が証明されい2019年12 Jjに全身性強皮

が認められています力孔全身性強皮症に対

　

症に伴う間質性肺疾患の効能が追加されま

して承認されていませんｏそのためい治療

　　

したｏオフェブは１日２回服川する飲み

が必要な全身性強皮症の患者さんにいまだ

　

薬でぃ長期に渡って飲み続けることにより

にエンドキサンが川いられていますｏこの

　

肺活量の低下を抑えるベネフィットが大き

ような状況を踏まえてぃ2017年９月に日

　　

くなることが示されていますｏただに皮

本呼吸器学会と日本リウマチ学会が共同

　

膚硬化など間質性肺疾患以外に対する効果
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は証明されていませんｏそのためｏオフェ

ブは全ての患者さんに使川するのではな

くユ間質性肺疾患がありい将来進行するこ

とが予測される例に限って使用されますｏ

水薬では下痢いll心気などの消化器症状の副

作用が高率にみられるため　

ためには用量の調整や　ド痢IIこめの使用など

の対応が必要になりますｏ

ｙ

　

トシリズマブぐ商品名アクテムラj

　

アクテムラは関節リウマチの治療薬とし

て使川されてきました力孔高安動脈炎や成

人スチル病など様女な膠原病に対しても有

効なことが示されてきましたｏインタ一ロ

イキン一6 CIL一6りというサイトカインの

シグナルを阻害することで効米を発揮しま

す力孔全身性強皮症では以前よりIL一6が

病態と関連することが知られていましたｏ

そのためい口本人を含めた皮膚硬化が進行

する発症から５年以内の早期の全身性強

皮症の患者さんでぃさらにI飢液検査の炎症

マ一力一ぐCRPい赤血球沈降速度ユ血小板り

の上昇を伴う方を対象に国際共同臨床試験

が行われましたｏアクテムラで治療すると

プラセボぐ偽薬りに比べて肺活量の低下を

抑制することが証明されいアクテムラが肺

の線維化による肺活量の低下を抑えること

が証明されていますｏまたい胸部CTでの

問質性肺疾患の広がりも抑えましたｏ皮膚

硬化の改善効果についてはプラセボと統計

　　　　

未承認薬一適応外薬の要望く募集対象ＣＯ

　

く幻いJ
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日本呼吸器学会と日本リウマチ学会が共同でｏ厚生労働省のr医療上の必要

　

性の高い未承認薬Ｉ適応外薬検討会議jに提出した要望書ぐ表紙丿
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2４

学的な差は示されませんでした力y皮膚硬

化に加えて全般的な機能障害などを包括し

た峻合指標も改善することも実証されまし

たｏこれらの結米をもとにいアメリカ食品

医薬品局CFDAjは2021年３月にｏ

　

アク

テムラの令身性強皮症に伴う問質性肺疾患

に対する効能を承認しましたｏ口本ではユ

2019年９月に日本呼吸器学会と日本リウ

マチ学会が共同でユ厚生労働省のF医療上

の必要性の高い未承認薬Ｉ適応外薬検討会

議Jに令身性強皮症に伴う間質性肺疾患に

対するアクテムラ使川の要望JFを捉出して

います似12瓦

　

アクテムラは全ての患者さんに使川する

のではなくぃ発症からまもない早期例でぃ

皮膚硬化か進行に炎症マ一力一上ﾀﾞ貳間

質性肺疾患を伴っている例に限定して川い

ますｏアクテムラ使用に伴う安全性対策は

療側も同じですｏこの点でアメリカいヨ一

ロッパだけでなくF旧乱アジア諸国など財

界中で全身性強皮症に対して使川されてい

るセルセプトが保険診療で使用できないわ

が国の現状はきわめて唆慮すべきですｏ

　

全身性強皮症に対して行効な疾患修飾薬

は存在するもののい対象となる患者川や効

米は限定されj火して十分とは言えませんｏ

喜ばしいことにい財界中の製薬会社が競っ

て全身性強皮症の治療薬を開発しておりい

今後も臨床試験ぐ治験りがわが国で実施さ

れる予定ですol翻末試験は患者さんの参加

がなければ行うことができませんのでｏ機

会があればご協力を賜れれば幸いですｏ

おわりに

　

全身性強皮症は決して難治性疾患ではあ

りませんｏ引卯こ専門医を受診じ適切な

すでに関節リウマチを中心に確立されてい

　

将来予測に基づいた個別化医療を実践すれ

ますｏ特1こ本剤使川中は発熱などのJ訓几

　　

ばい多くの患者さんで病気の進行を抑える

CRP ll昇などの検査異常がマスクされて　　ことができますｏただじ現状で解決すべ

しまい感染症の発見が遅れてしまう可能性

があることは覚えておくべき大りjな点ですｏ

　

日本の保険診療で使川できる全身性強皮

症に対して効果が証明された疾患修飾薬は

長らくエンドキサンしかありませんでし

たｏようやく１年前にオフェブが加わり

ましたｏ

　

しかに全身性強皮症の患者さん

の症状がきわめて多彩なことからｏ治療の

選択肢が増えることが望ましいことはいう

までもありませんｏまたい安全性はきわめ

て重弱な点でありｏ効米が同等なら安全な

薬を使川したいと考えるのは患者さんも医

き多くの課題が残されていますｏ診断の遅

れや臓制冷害が進んでから専門医に紹介さ

れる例がいまだに多くみられますｏまたｏ

海外では当たり前に使川されている治療薬

が日本で使川できない現状もありますｏ医

療者い患者さんバフ会がl島力にこれら課

題を克服していくことが望まれますｏ

　

当センタ一のホ一ムペ一ジChttpｿﾉ

ＷＷvvonrｎｓ一srncejpjではｉ令身性強皮症

の経験豊富な専門医の見分け方ユ新型コロ

ナウイルス対応などを扱っていますのでユ

興味のある方はご参照くださいｏ
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C医療記事聡3膠原病ハンドブック2021

膠原病における大腿骨頭壊死症および人工股関節全置換術

　　　　

大阪大学大学院医学系研究科運動器医工学治療学寄附講座教授

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

菅野伸彦先生

Ｌはじめに

　

大腿骨頭壊死症はに太ももの竹ぐ人腿骨り

が骨盤とつながる股関節の人腿骨頭と呼ば

れる大腿骨の端の球形部分力孔血流の低ド

により壊死ぐ骨が腐った状態ではなくエlfIL

が通わなくなって竹細織が死んだ状態jに

陥った状態ですｏ股関節が交通事故などで

脱臼したりエ人腿忖頭の下で骨折ぐ人腿骨

頚部骨折jしたりするとごけ頭へのlfIL管が

障害されて壊死になることがあります力孔

これらは血竹障害の原囚がエ外傷によるも

ので明確ですがい膠原病における人腿骨頭

壊死症はごけぼi虚血のメカニズムがIﾘjらか

でなくぃ原囚不明という意味で特発性とい

うJi葉が付きますｏ急に股関節部が痛くな

るなどい症状が突然起こることが多いの

でｏ突発性と闘き違えられることがありま

すヵ孔正式病ｙlは特発性大腿骨頭壊死症で

すｏこの病気は珍しくｏなかなか元通りに

治らないのでぐ難治性疾患二難病入厚生

労働省では指定難病としてぃ原囚解明や診

断方法ｏ治療法の進歩につながる研究支援

とい患者さんの医療費補助か受けられるよ

うになっていますｏ

　

特発性人腿骨頭壊死症も指定難病の一つ

としてぃ難病情報センタ一のホ一ムペ一ジ

　

ぐhttpｿﾉｗ　ｗｗＪlanbyｏｕ丿ｏrJp7entry7160j

にい最新情報を詳しく記叔してありますの

でぃご参照いただければと存じますｏま

たい2019年に特発性人腿竹頭壊死症診療

ガイドラインを策定してぃ日本整形外科学

会のホ一ムペ一ジから閲覧できるように

なっていますのでぃご参考にしていただけ

ればと思いますｏこれらの巾でユ治療法に

ついて不術以外のものやぐ保存的治療jい

1ﾓな手術治療が記械されていますｶ孔ここ

ではユ最近進歩の著しい大ll股関節につい

てぃもう少し詳細に紹介させていただきま

すｏ

2o膠原病における特発l生大腿骨頭壊死症

　　

の特徴

　

膠原病の中で患者数が人半を占める関節

リウマチぐRAりはい関節炎で関節の骨が

壊れてｏレントゲンでは骨壊死で変形した

ように見えることがあります力孔RAで人

腿忖頭壊死になることは極めて稀ですｏ膠
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2６

原病で２番目に多いとされる全身性エリ

テマト一デスCSLEj Cお人腿骨頭壊死症

が最も起こりやすい膠原病ですｏステロイ

ド剤が普及する前の時代にばへステロイド

投与のないSLEに伴う大腿竹頭壊死症が

報告されておりごけの中の血管炎などによ

る虚血も原囚と考えられていますｏ臓器移

従って丿膠原病の治療に当たってはｏ飲泗

や喫煙は控えられたほうがいいと思いますｏ

　

大腿骨頭壊死症が発生しても無症状でぃ

初期にはレントゲンで異常がみつかりま

せんｏ

　

しかしながらい壊死骨を吸収して

治そうという反応が周辺に起こりますの

植や他の自己免疫疾患などいステロイド剤

　

でぃMRIや骨シンチグラムでぃ診断可能

を全身投与されている患者さんで起こるス

　　

となりますロ壊死部の大きさをＴyｐｅＡｘBi

テロイド関辿大腿骨頭壊死症令体の1796

　

CL C2の４つに分りへ右へ行くほど体重

がSLEですｏ多発性筋炎一皮膚筋炎CPMZ

　

のかかる部分に壊死骨が占める割合が人き

ＤＭｊはSLEに次いで大腿骨頭壊死症を起

　　

くて潰れやすくぃ将来的に手術が必要な可

こしやすい膠原病でエステロイド関連大腿

　

能性が高くなりますｏ

骨頭壊死症の696ですｏシェ一グレン症候

群も比較的頻度の高い膠原病ですがい人腿

　　

ｙ大腿骨頭壊死症の症状について

骨頭壊死症の報告はほとんどありませんｏ

　　　

骨壊死が起こることC発生りとユ痛みが

　

膠原病に伴う大腿骨頭壊死症はにステロ

　

出現することぐ発症八には時間的に差が

イド治療開始後３ヵ月から６ヵ月で股関

　

ありますｏ竹壊死があるだけでは痛みはあ

節のMRIをとるとエ症状が無い大腿骨頭

　　

りませんｏ骨壊死部分か潰れることによりい

壊死症が見つかることがありますｏ一方でエ

　　

痛みが出現しますｏしたがってｏ骨壊死は

１年以上治療が経過してｏステロイド剤を

　

あってもｏ壊死の範囲が小さい場合などで

継続していてもい新たに人腿竹頭壊死症が

　

は生漉にわたり痛みをきたさないこともあ

発生したりｏすでに発生している壊死が拡

　　

りますｏ

大することがないことがわかっていますｏ

　　　

障害のある股関節はｊ本亜がかかったりい

例外的にSLEで最初の症状が緩やかでぃ

　　

ねじるなどの動作で痛みがでますｏしかい

数年後の病気の再燃が激しくてエ大腿骨頭

　

痛みは大によって感じ方もことなりますの

壊死症になることが稀にありますｏ

　　　　　

でぃ痛みの程度や場所を表現するのは難し

　

骨壊死はエ大腿骨頭に最も発生しやすい

　

いものですｏ一般的にａにお尻ぐ脊部八

のです力孔全身のいろいろな忖に多発性に

　

足の付け根C鼠径部りから太ももに痛みを

発生することがありますぐ多発性骨壊死

　

感じい時には膝まで痛むことがありますｏ

症jo大腿骨遠位端や脛骨近位端ぐ膝の部

　

お尻が痛いと腰が悪いと思ったりユ膝周辺

分入上腕骨頭C肩丿力孔頻度の高い多発

　

が痛いと膝が悪いと思って股関節が悪いこ

性骨壊死症の部位ですｏ

　　　　　　　　　　　

とに気付かないで放置されていることがあ

　

ステロイド剤全身投引乱SLE自体とと

　　

りますｏ

もに大腿骨頭壊死症発生の危険因子です

　　

病期が進んでぃ変形がつよくなるとユさ

力孔そのほかに飲泗や喫煙も危険因子ですｏ

　　

らに痛みが強くなりますｏ足を引きずった
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りC皺行入足の長さが左右で違ってきたりい

関節の動きが悪くなったりしますｏ痛みの

ため歩ける距離や他の動作が制限されてき

ますｏ

　

過度の運動で炎症を起こい安静

時でも痛みがでることがありますｏ

4o大腿骨頭壊死症の治療について

　

壊死の大きさや位置からＴypｅＡBぃ

CＬ 2に分けてぃ将来どの程度股関節が

悪くなるか予測できますｏﾆF後がよいと判

断できる場合CTyｐｅ ＡやＴype Bりや症状

がない場合は定期検診での経過観察でいい

と思いますｏ疼痛などが出現した場合はエ

最初は安静が大切ですｏ杖による免荷や
い

休眠維持

ユ

長距離歩行の制I肱重址物の運

搬禁111などの生活指導を行いますｏ疼痛に

対しては鎮痛消炎剤の投与で対処しますｏ

しかしながら
ユこれらの方法では圧潰の進

行防Illは大きく期待できないため
い
圧潰進

行が危惧される病型では竹りJり術などの骨

頭温存手術の時機を逸しないことが重要で

すｏ拍ﾐ状が出現すれば
い
骨りJ術は変形が進

む前に受ける方が治療効果は高くなりま

すｏ竹切り術で対応できない壊死の大きな

ものや
い
すでに壊死骨が潰れて変形が進ん

だものは
い
人工股関節が勧められますｏ

　

人工関節の手術は癌などの悪性腫瘍の手

術と違ってぃ急いで手術をしないと手遅れ

になるような性質の手術ではありませんｏ

しかしながら
い

QOLという生活の質を評

価するスコアでみるとい手術後のQOLは

不術直前のQOLに比例しますのでｏ極端

に機能が落ちてから手術をするとｏ機能改

汚が不十分になることもありますｏ痛みや

日常生活動作制限が強くなった時期でぃ手

術によりどれくらい痛みがとれるかい

がしやすくなるかい長期的に再手術を要す

る可能性など総合的に主治医と相談して決

定してくださいｏ

１人工股関節について

　

人工股関節全置換術はっo股関節の損傷し

ている部分を人工股関節Cインプラントり

に置き換える手術ですｏ人工股関節はＪ

プい骨頭いステムからできていますぐ図ＯＯ

最近はいカップの外側のシェルは金属でセ

メントを使わず骨と固定されｏ内側ライ

ナ一はプラスチックぐ超高分子量ポリエチ

レンりでできていることが多くぐ図２左股

関節八カップ全体がプラスチックででき

ているセメント固定のものやぐ図２右股関

節気金属のみでできている表而置換型と

いうものもありますぐ図３右股関節jo金

属シェルにセラミックライナ一をはめこむ

カップもありますｏ骨頭は金属またはセラ

ミックでできておりい骨頭とライナ一がこ

すれあって股関節が動きます力孔スム一ズ

で殆ど摩擦のない動きが得られますｏステ

ムは骨頭を大腿骨に固定する橘渡しをして

おりい金属でできていますｏ

　

骨頭

ステム

図１

　

人工股関節
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2８

図2o右股関節ぐ向かって左jはセメン

　　

図ｙ

　　　

卜固定型で36年い左股関節は最近

　　　

のセメンドレス固定でぃ骨頭は大

　　　

きなセラミックボ一ルが使用され

　　　

ていますｏ

右股関節が表面置換型で20年経

過い左股関節はセメントレスステ
ム型で30年経過しゆるみなしｏ

6o最近の人工股関節の進歩

　　　　　　　　

60才から65才まで我慢して手術を先延

　

201財dの大口投関節はへ痛みをとるこ

　　

ばしにしたとえ手術をしても動作を制限

とがiﾐ目的でぃ痛みが取れて動きすぎると

　　

した身体障害者的社会復帰をゴ一ルとして

人工関節が緩んでごけのなかで動くように

　　

いましたｏ

なり痛みを生じたり骨を削ってしまって骨

　　　

しかしながらい201几紀も終わりのころ

折したりしてIlf手術ぐ人丁関節の取り換

　

から出てきたカップとボ一ルの素材が画期

えりが必要になるのでｏあまり動きすぎな

　

的にすり減りにくく壊れにくいものにな

いように注意していましたｏまたい人ll関

　　

肌10年で9896い20年で9096は交換し

節のボ一ルがカップから外れるという脱臼

　　

なくてもまだまだ使川できる人目湖節が出

を起こす危険性もあるためい投関節を曲げ

　

てきましたｏ擦り切れにくい素材になった

すぎないようにoF椅自こ深く座らないＥ

　　

のでボ一ルが人きくなりい史にい于術方法

F床のものは火ばさみで拾うムF靴ドはソッ

　　

でエ低侵襲手術やナビゲ一ションなどで動

クスエイドで履くE F11ﾓ座はしてはいけな　　作制限しなくても日常生活動作で脱臼しな

いLF和式トイレは使わないJなどい様４

　　

いようになりましたｏ従来ｏ手術後には日

な動作制限を強いられていましたｏまたｏ

　　

常的な１ﾆ労働や関節に衝撃のかかるスポ一

11fいポリエチレンのカップでは10年くら

　　

ツヘの日常的な参加は大ll関節の耐久性に

いで３ｍｍくらいすり減ってエそこから出

　

影絆するとして推奨されていませんでし

てきたポリエチレンの小さな摩耗粉が異物

　

たｏしかし手術後の適度なスポ一ツ参加は

反応を起こして骨を溶かしていきい人工関

　

心身をリフレッシュし術後の患者さんに良

節を交換しなくてはいけないこともありま

　　

い影響があるとの報告もありますｏまたい

したｏそこでｏ変形性股関節症などではい

　　

術前のスポ一ツの技hﾉ1がハイレベルであれ

lo
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ば術後に復帰しても自身で無川のない運動

Ｗこコントロ一ルできるとの報告もありま

すｏ一般的にレクリエ一ションレベルで衝

撃のかからないスポ一ツへの参加が推奨さ

れていますｏアメリカ股関節学会ではゴル

フュ水泳ユウォ一キングェハイキングユボ

ウリングユエアロバイクユサイクリングェ

ダブルステニスンlifいエアロビエ社交ダン

スなどは推奨ｏスキ一いクロスカントリ一

スキ一ｏスケ一卜は経験者には許lifされて

いますｏ最近では定期的にジョギングを楽

しむ人も増えいそれでもい人ll関節のすり

減りを計測しても20年前と比べて10分

の１くらいになっていますo 50才のかた

ｶ孔１日１万歩100才まで続けてもユ

　

十一

分持ちこたえられる性能になってきている

のではないかと思いますｏ

　

しかしながらエ特発性大腿骨頭壊死症の

患者さんはJO才から40才のかたが多くエ

中には20才代で于術をせざるを得ないか

たもおられますC図2joそれでもい 30年

を超えて機能し続けている患者さんもおら

れますｏもし丿IWI交換が必要になってもo

ライナ一とボ一ルのみの部分部111111交換で済

むようにｏ最近のデザインでは収り替えや

すさも考慮されていますｏステロイド剤を

服川されているかたも多くこ一誤染リスクが

高いのではと心配していました力孔実際は

腎機能が悪くなければ感染リスクは一般の

ひとと変わらないという報告も多くでてい

ますｏステロイド剤の副作川として骨粗懸

症がありいこれは将来的に転倒して竹折す

るリスクが高くなるのでぃその意味でも竹

粗鐙症の薬だけでなくエ歩行などの適度な

運動はい安心してつづけてくださいｏ

　

大1こ股関節の術後の患者さんのを場から

の評価で最高なものはご9forgottｅｎ ｊｏｉｎt９

といって川則節が病気だったことを忘れて

生活しているという表現ですｏまさしくそ

の状態のかたも多くおられｏ旅行で飛行機

を乗った時のセキュリティ検杏で他の人よ

り少しチェックされたりエMRI検杏で金属

が入っているとできないかもといわれて思

い出すかたもおられるかもしれませんｏで

もい人工股関節で飛行機にのれなかった人

はいませんじMRIも流通は人丈夫のはず

ですｏ最近ではい人工股関節の手術を受け

ただけで昔のように身体障害者肢休不自山

4級ぐ両側3級丿白動的に認定されていた

もの力孔されなくなりましたｏある意味で

人口投関節をしてもｏもはや障害者ではな

いという認識になってきたのでぃこれから

手術を受けられる方はｏ安心してうけてく

ださいｏ

　　　　　　　

C医療記事企画ﾆj

　

膠原病ハンドブック2021について

　

全国膠原病友の会では３０周年および４０周年の記念誌としてF膠原病ハンドブッ

クJを発行してきましたｏしかしへ最近の医療の進歩は目覚ましくぃＩＯ年に一度のFハ

ンドブックJの発行ではい最新の情報を提供することが困難になってきましたｏ

　

今年い全国膠原病友の会は設立５０周年を迎えますｏ昨年からのF膠原病ハンドブッ

ク２０２０ｊに引き続きい専門医の先生方のご協力のもとエ機関誌の発行毎にF膠原

病の疾患別の医療記事JおよびF疾病に関連して知っておきたい知識jなどを掲載

していくことでぃ最新の情報を提供していくことができたらと考えていますｏ
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弗一一
本号のF伝言板jはありませんｏ

　

会員同士の交流の場としてぃご活用くださいｏ

Ｏ文通Ｉメ一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

　

C事務局丿

　

干102一0071

　

束京都千代田区富士見2一4一9

　　　　　　

千代田富士見スカイマンション203号

ぐ一社丿全国膠原病友の会

　

伝言板

　

膠原ＯＯ号ＯＯ様宛

　　　

糸差出人名は必ず明記してください

女おねがい女

喧伝言板は会員同士の交流の場ですｏ会員外の方または会員の方でも匿名の原稿

　

については受付できませんｏぐ掲載は匿名可ですり

　

掲載されたものへのお問い合わせはljf務局までご連絡くださいｏ

Ｏ伝言板を通じてお友達ができた方ｏ良い情報を得られた方もお知らせくださいｏ

Ｏ宗教の勧誘一政治活動Ｉ物IWり販売等ユ患者さんの交流以外の目的に利川され

　

た場合は退会とさせていただきますｏ尚い被害にあわれた方は事務局までご辿

　

絡くださいｏ

不要入れ歯リサイクル

　　　

ヘ一その入れ歯捨てないで

口

口

魯

１

捨てられずにしまってある不要になった入れ歯やい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ｏ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ｏあなたのご協力で収益金の30Sがあなたの支部へ還元されますＯ

会員の皆様のご協力をよろしくお願いいたしますＯ

O不要になった入れ歯を寄付する方法

　

の汚れを落とし熱湯か入れ歯洗浄剤C除菌タイプjで消毒をして下さいｏ

　

堡新聞広告等の厚手の紙で入れ歯を包みいビ二一ル袋に入れてくださいｏ

　

居封筒に入れい下記の宛先まで郵便でお送り下さいｏ

　　

ぐ申し訳ございませんが送料は自己負担になりますj

　　

i 102一0071東京都千代田区富士見2一4一9一203　全国膠原病友の会

豪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ｏ

　

ぐ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j

　　

お問い合わせニ友の会事務局

　

Te1 0 3 一3288一0721
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凛ｉ大ｉｌｌｓ

　

市民公開講座

　

血管炎についてもっと知ろう

　　　　　

それぞれの病気の特徴と療養に役立つ知識

　　　　　　　　

インタ一ネット動画配信のご案内

厚生労働科学研究費F難治性血管炎の医療水準Ｉ患者ＱＯＬ向上に資する

研究丿班ではい血管炎に関する市民公開講座としてぃインタ一ネット動画

を配信しておりますｏこの動画ではい血管炎に関する下記のタイトルにつ

いてぃエキスパ一トがわかりやすく解説していますC敬称略ﾆｊｏ

　

１う血管炎とはフニ田村直人ぐ順天堂大学附属順天堂医院D

　

2ﾆ2y高安動脈炎二中岡良和ぐ国立循環器病研究センタ一研究所ﾆj

　

3り巨細胞性動脈炎二杉原毅彦くﾆ東京医科歯科大学医学部附属病院り

　

４り結節性多発動脈炎二古田俊介く干葉大学医学部附属病院う

　

５り顕微鏡的多発血管炎二駒形嘉紀ぐ杏林大学医学部附属病院り

　

6D多発血管炎性肉芽腫症二土橋浩章ぐ香川大学医学部附属病院D

　

了り好酸球性多発血管炎性肉芽腫症二天野宏一く埼玉医科大学総合医療センタ一り

　

8D小児期発症血管炎二宮前多佳子く東京女子医科大学病院D

　

9り血管炎における医療福祉制度二日浦恵く順天堂医院医療福祉相談室ﾆj

当研究班ホ一ムペ一ジよりご希望の動画の視聴が可能ですo

htt sﾆ　ｗｗｗoｖas一mhlｗoor　html shiminkoukaikouzaohtml

もしくはF難治性血管炎Jで当ホ一ムペ一ジを検索しい

　

トップペ一ジのニュ一スＩト

ピックスF市民公開講座の動画配信を開始しましたJよりお進みくださいｏ

是非いご視聴いただきい血管炎についてのご理解をより深めい療養にお役立ていただ

けましたら幸いですｏ

　　

難治性疾患政策研究事業難治性血管炎の医療水準Ｉ患者ＱＯＬ向上に資する研究班

　　

領域横断分科会長順天堂大学医学部膠原病内科田村直人

　　

研究代表者東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学針谷正祥
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ｌ

大切な方へ贈りませんか

災害備蓄用パン

ペク パレ原則 七

近年い様タな地域でぃ地震い水害が発生しておりますＯ

災害はいつどこで起こるかわかりませんｏ緊急時のためにい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Ｏ

ご家族い大切な方へのギフト用としてもいかがでしょうかＯ

　　　　　　　　　　　　　

ご注文お待ちしておりますＯ

123
1スずllツフ

木種類は八スず1 1y７とシ一べlj一の２種類ですｏ

　

北海道特産のヘルシ一な果実の味をお楽しみいただけますｏ

　

く卵不使用のためアレルギ一のある方も安心口

栄養成分表示

　

loo g 当たり

エネルギ一

　　

367kcal

たんぱく質

　　　　

8ﾌﾟ7g

脂

　　　

質

　　　

113g

炭水化物

　　　

48jg

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Ｊﾋ海道を代表

する果実ですo lr不老長寿の実jとして

有名ですｏ

　　

シ一べlj一

栄養成分表示

　

100 g 当たり

エネルギ一

　　

371kca1

たんぱく質

　　　　

7治g

脂

　　　

質

　　　

113g

炭水化物

　　　

50jg

ナトリウム

　　　

210ｍg

酸味と甘みを合わせて持ちｏビタミこ

ＡＯＣＯＥとカロテノイドや不飽和脂戯

酸を含むr几二皿く二ｊと言われてじ

ますｏ
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こ
令商品内容Ｉ販売価格命

E送料は別途ご負担となりますl

　　　　　　　　　　

品

　　　　

名

　　　　　　　　　　　　

金

　　

額

rギフトセットJIC6缶入引

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

　

　

ハスカップ書シ一ベリ一組合せ自由ぐ一時販売中止中り

　　　

l

rお試しセットJIぐ２缶入りjハスカップａシ一ベリ一

　　　　　　　　　　　　

　

　　　　　　　　　　　　　　　　　　

ぐ一時販売中止中り

　　　

９

　　　　　　　

ハスカップぐ２４缶り

　　　　　　　　　　　　　

１２０９６０円ぐ税込j

r基本セットJI

　

シ一ベリ一ぐ２４缶ｊ

　　　　　　　　　　　　　

１２０９６０円ぐ税込j

　　　　　　　

ハスカップａシ一ベリ一ぐ12缶十12缶ｊ

　　　

１２０９６０円ぐ税込j

４

１

4ヨｓ５ 心気ｓｌｘ

弥E只今r基本セットJI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

３３

あ問い合わせ一お申し込み

　

お申し込みはい電話ＩＦＡＸにより申し込みくださいｏ

ＦＡＸでの注文は下記必要項目を記入しお送りくださいｏ

印名前面住所C送付先D

　

G電話番号囚品名

　

面数量

干１０２一００７１

　

東京都千代田区富士見２一４一９一２０３

　　　　

一般社団法人

　

全国膠原病友の会

ＴＥＬニ０３一３２８８一０７２１

　　　　

くﾆ平日ＩＯニＯＯへ一16ニＯＯの時間帯でお願いいたしますり
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勤一

災による会費免除の らせ

　

地震や火災い大雪等によりい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ｏ一日も早い復旧を心よりお祈りいたしますｏ避難所等で避難生活をしてお

られる方はい下記友の会事務局までご連絡下さいＯ

　

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い全国膠原病

友の会では引き続きjj被災による会費免除ｇを行っておりますＯ

C被災による会費免除の対象都

　　　　　　

C令和元年以降にF災害救助法Jの適用になった災害ﾆj

　　

I令和元年８月の前線に伴う大雨に対してC佐賀い８月２８日ﾆl

　　

I令和元年台風第１５号による災害に対してC東京都島しょ大島町い９月８日D

　　

一令和元年台風第１５号の影響による停電に対してC千葉い９月９日ﾆl

　　

I令和元年台風第１９号に伴う災害に対してC岩手い宮城い福島い茨城い栃木い

　　　

群馬い埼玉い干葉い東京い神奈JIL新潟い山梨ｏ長野い静岡いＩＯ月１２日ﾆl

　　

一令和２年了月３日からの大雨による災害に対して

　　　

C山形い長野い岐阜い島根い福岡い佐賀い熊本い大分い鹿児島い了月４日ﾆl

　　

一令和２年台風第１４号に伴う災害に対して

　　　

C東京都島しょ三宅村丿卸蔵島村いＩＯ月ＩＯ日ﾆ3

　　

I令和２年１２月１６日からの大雪による災害に対してC新潟い１２月１７日ﾆl

　　

I令和３年１月了日からの大雪による災害に対して

　　　

C秋田い新潟い富山い福井い

　

１月了日ﾆj

　　

一令和３年福島県沖を震源とする地震に対してC福島い２月１３日ﾆl

　　

一令和３年栃木県足利市における大規模火災に対してC栃木い２月２３日ﾆj

　　

I令和３年新潟県糸魚川市における地滑りに対してC新潟い３月４日ﾆj

Ｏ上記のF災害救助法jの適用になった災害において被災された方はい次ペ一ジのF会

　

費免除申請書Jをコピ一いただき必要事項を記載のうえい全国膠原病友の会事務

　

局まで提出くださいｏ追ってご連絡させていただきますｏ

　

豪該当者については今年度ぐ令和３年度りの会費一年分を免除しますｏ

　　

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ｏ

　

を最近は上記の災害以外にも大雨一台風一地震などによる自然災害が各地で起こっ

　　

ていますｏ上記以外の災害で被災された方い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ぃ事務局までご連絡くださいo

　　　

C事務局住所3干102一0071

　

東京都千代田区富士見2一4一9一203

　　　　　　　　　　

ぐ一社丿全国膠原病友の会事務局

　

宛

　　　　　　　　　　　

べ問合せ先電話ニ03一3288一0721までお願いしますり

二二

　

一

　

一

　　

寸

一

　

皿

ｅ

一 一 一

　

一 一

　 　

一



　　　　　　　

C被災による会費免除申請書ﾆl

　　　　　　　　　　　　　

申請日二令和

　　　

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

　　　　　　　　

一

　

申請者住所

　　

sis

　　

ぐ現住所丿

　　　　　　　　

一

　

避難Ｉ転居前

　

sls

　　

の住所

　

ぐ住所が変更に

　

なった方のみり

　

所属支部名

　

連絡先電話

　　　　　　　　

Ｌrﾘ災証明書Jがある場合は証明書の写しを1剰寸してくださいｏ

　　

申請理由

　　

20その他に証明できる書類のある場合は写しを添付してくださいｏ

　

添付書類等

　　　　　　　　

3o証明書のない場合は理由を下に記載してくださいｏ

　

始ﾐ右欄の番号

　　

をＯで囲ん

　　

でください

一個

手

務

に二
l

　

　jalj

だ

よ

リ



11肘1146年６月17日

　

第３種郵便物認ljl

　

ぐ毎月６回Ｏの日一5の日発行丿

令和３年３月31日発行

　

ＳＳＫ

　

増川通巻第5549号

難病I長期慢性疾病I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へご協力いただきありがとうございました

　

日本難病一疾病団体協議会Ｏ ＰＡｊの国会請願署名Ｉ募金へご協力いただき

ましてありがとうございましたo

　

2月末日までに嘔務局にお送りいただいた署名l甑募金額を報告いたしますｏ

　

ぐ今回の報告はい

　

抑こ本部から署悍H紙を送付した地域の集計となりますｊ

東京都

埼玉県

愛知県

島根県

鳥取県

岡山県

山口県

長崎県

沖縄県
一
合計

　　

８８筆

　　

２７筆

　　

８５筆

ｔ４６９筆

　　　

Ｏ筆

　

８７７筆

　　　

Ｏ筆

　　

２８筆

　

１９０筆

２７６４筆

　

５５后ＯＯ円

　　

ａＯＯＯ円

　　

乙ＯＯＯ円

　

３９口ＯＯ円

　　

ａＯＯＯ円

　

16后ＯＯ円

　　

ｔＯＯＯ円

　　

ａＯＯＯ円

　

３７后ＯＯ円

１７０氾ＯＯ円

　　　　　　　　　　　　

へ一編集後記一

回新型コロナウイルス感染症の長期化の影響によりい非常に残念ではありますZ二八

　

昨年に引き続き２０２１年度のF全国膠原病フォ一ラムJを中止させていただきま

　

すｏ２０２１年度は全国膠原病友の会の結成５０周年の節目でありエ記念行事の開

　

催も考えてきましたZﾆ八やはり参加者および関係者の安全Ｉ安心の確保い感染拡

　

大の防止を最優先に考え決断いたしましたｏご理解いただければ幸いですｏ

ｏ結成５０周年記念式典等は新型コロナウイルス感染症の収束ぐできれば終息D後

　

の開催を目指したいと思いますﾉﾆ汽機関誌の記念特集記事は昨年に引き続きF膠

　

原病ハンドブック２０２１ｊとしてぃ専門医の先生方のご協力のもといF膠原病の疾

　

患別の医療記事jおよびF疾病に関連して知っておきたい知識Jなどを掲載して

　

いきますｏぜひ膠原病にまつわる最新の情報をご確認くださいｏ

ｏ現在い皆さまから最も多い質問はFコロナウイルスのワクチン接種についてjで

　

すｏ膠原病は免疫異常を伴う疾患でありい治療のために多くの方が免疫抑制の状

　

態にありますｏその中でワクチンを接種すぺきかどうかはいとても迷うところですｏ

　

本号ではいぐ一社り日本リウマチ学会のご厚意によりF接種すぺきかどうかJのほ

　

かいF膠原病への影響ムFお薬を継続すぺきかどうかムFワクチンの副作用Jなどい

　

とても気になる質問の回答を掲載していますｏぜひご一読くださいｏ

へｘ

発
行
人

　

東障

定京寓

価祁咎

　

1け

　

１

五雨団

Ｏ谷休

Ｏ区定

円祖期

ｏ師
会谷7Fﾘ

費三行

に

　

１

　

物

レど9

心

　

　

　

ｚぷ

　

七Ｉ

爵

勤

静

Ｉ
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