
51 全身性強皮症 

○ 概要 

 

１． 概要  

 全身性強皮症は皮膚や内臓が硬くなる変化（硬化という）を特徴とし、慢性に経過する疾患である。しかし、

硬化の程度、進行などについては患者によって様々である点に注意が必要である。この観点から、全身性

強皮症を大きく２つに分ける分類が国際的に広く用いられている。つまり、典型的な症状を示す「びまん皮

膚硬化型全身性強皮症」と、比較的軽症型の「限局皮膚硬化型全身性強皮症」に分けられている。前者は

発症より５～６年以内は進行することが多いが、後者の軽症型では進行はほとんどないか、あるいは緩徐

である。なお、「限局性強皮症」は皮膚のみに硬化が起こる全く別の病気であり、前述の「限局皮膚硬化型

全身性強皮症」とは全く異なるものである。 

 

２．原因  

 全身性強皮症では３つの異常が病因と深く関連していると考えられているが、その病態は十分には解明

されていない。(１)線維芽細胞の活性化（その結果、膠原線維が多量に産生され、皮膚や内臓の硬化が生

じる）、(２)血管障害（その結果、レイノー症状や指尖部の潰瘍などが生じる）、(３)免疫異常（その結果、自

己抗体が産生される）。 

 

３．症状  

レイノー症状、皮膚硬化、その他の皮膚症状、肺線維症、強皮症腎クリーゼ、逆流性食道炎などが認め

られ、手指の屈曲拘縮、肺高血圧症、心外膜炎、不整脈、関節痛、筋炎、偽性イレウス、吸収不良、便秘、

下痢、右心不全などが起こることがある。全身性強皮症では抗セントロメア抗体、抗トポイソメラーゼＩ

（Scl-70）抗体、抗 U1RNP 抗体、抗 RNA ポリメラーゼ抗体などが検出される。前述した「びまん型全身性強

皮症」では抗トポイソメラーゼＩ（Scl-70）抗体や抗 RNA ポリメラーゼ抗体が検出され、一方「限局型全身性

強皮症」では抗セントロメア抗体が陽性となる。 

 

４．治療法  

 現在のところ、全身性強皮症を完治させる薬剤はないが、ある程度の効果を期待できる治療法は開発さ

れつつある。代表例として、(１)ステロイド少量内服（皮膚硬化に対して）、(２)シクロホスファミド（肺線維症に

対して）、(３)プロトンポンプ阻害剤（逆流性食道炎に対して）、(４)プロスタサイクリン（血管病変に対して）、

(５)ACE 阻害剤（強皮症腎クリーゼに対して）、(６)エンドセリン受容体拮抗剤（肺高血圧症に対して）などが

挙げられる。 

 

５．予後 

  全身性強皮症の経過を予測するとき、典型的な症状を示す「びまん型全身性強皮症」と比較的軽症型の

「限局型全身性強皮症」の区別が役に立つ。「びまん型全身性強皮症」では発症５～６年以内に皮膚硬化

の進行および内臓病変が出現するため、できるだけ早期に治療を開始し、内臓病変の合併や進行をできる
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だけ抑えることが極めて重要である。一方、「限局皮膚硬化型全身性強皮症」では、その皮膚硬化の進行

はないか、あったとしても、ごくゆっくりである。また、例外を除いて重篤な内臓病変を合併することはない。 

  

○ 要件の判定に必要な事項 

１．患者数（平成 24 年度医療受給者証保持者数から推計） 

  約 27,800 人 

２．発病の機構 

  不明 

３．効果的な治療方法 

未確立（根治的療法なし） 

４．長期の療養 

  必要（内臓病変を合併し、進行性である） 

５．診断基準 

     あり（現行の特定疾患治療研究事業のものから診断基準 2010 年 (新)に改訂） 

６．重症度分類 

     強皮症の重症度分類を用いて、①皮膚、②肺、③心、④腎、⑤消化管のうち、最も重症度スコアの高いもの

がmoderate以上の患者を助成の対象とする。 

 

 

○ 情報提供元 

「強皮症における病因解明と根治的治療法の開発班」 

研究代表者 東京大学医学部附属病院皮膚科・皮膚光線レーザー科 教授 佐藤伸一 
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＜診断基準＞ 

全身性強皮症・診断基準 2010 年 

  

 大基準 

  手指あるいは足趾を越える皮膚硬化* 

  

 小基準 

  １）手指あるいは足趾に限局する皮膚硬化 

  ２）手指尖端の陥凹性瘢痕、あるいは指腹の萎縮** 

  ３）両側性肺基底部の線維症 

  ４）抗トポイソメラーゼＩ(Scl-70) 抗体または抗セントロメア抗体または抗 RNA ポリメラーゼ III 抗体陽性 

   

  大基準、あるいは小基準１）かつ２）〜４）の１項目以上を満たせば                   

    全身性強皮症と診断 

  

   * 限局性強皮症（いわゆるモルフィア）を除外する 

  * * 手指の循環障害によるもので、外傷などによるものを除く。 

 

＜重症度分類＞ 

本重症度指針では、①皮膚、②肺、③心臓、④腎、⑤消化管のうち、最も重症度スコアの高いものがmoderate

以上の患者を助成の対象とする。 
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Modified Rodnan’s total skin thickness score の計算方法 

 

（右）             （左） 

手指  0  1  2  3    手指  0  1  2  3               

手背  0  1  2  3    手背  0  1  2  3   

前腕  0  1  2  3    前腕  0  1  2  3 

上腕  0  1  2  3    上腕  0  1  2  3 

         顔    0  1  2  3 

         前胸部  0  1  2  3 

         腹部   0  1  2  3 

大腿  0  1  2  3    大腿  0  1  2  3 

下腿  0  1  2  3    下腿  0  1  2  3 

足背  0  1  2  3    足背  0  1  2  3 

 

合計（m-Rodnan TSS）               
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※診断基準及び重症度分類の適応における留意事項 

１．病名診断に用いる臨床症状、検査所見等に関して、診断基準上に特段の規定がない場合には、いず

れの時期のものを用いても差し支えない（ただし、当該疾病の経過を示す臨床症状等であって、確

認可能なものに限る）。 

２．治療開始後における重症度分類については、適切な医学的管理の下で治療が行われている状態で、

直近６ヵ月間で最も悪い状態を医師が判断することとする。 

３．なお、症状の程度が上記の重症度分類等で一定以上に該当しない者であるが、高額な医療を継続す

ることが必要な者については、医療費助成の対象とする。 
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