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はじめに 
本日は、2025 年に改訂された多発性筋炎・皮膚筋炎診療ガイドラインをもとに、「皮膚

筋炎の 7 つの疑問」について、諸外国のガイドラインと比較しながらご紹介いたします。

この 2025 年版も初版と同様、厚労省自己免疫疾患調査研究班のメンバーで作成したもの

ですが、今回は小児リウマチの先生方も加わり、皮膚科、膠原病内科、神経内科、小児科

の４科合同での作成ということで、小児から成人への移行期医療についても意識したもの

になっています。 
このガイドラインでは、日

常診療でしばしば直面する臨

床上の疑問が 42 のクリニカル

クエスチョンとして整理され

ています。また、4 つのシステ

マティックレビューも新たに

掲載されております。いずれ

も重要なテーマですが、本日

は時間の制約もありますの

で、その中でも特に臨床判断

に直結し、日々の診療にすぐ

に応用可能な 5 つの項目に焦点を当ててお話ししたいと思います。また他の 2 項目につい

ても最後に簡単に触れ、できるだけ全体像を俯瞰できるようにしたいと思います。そして



 

 

比較する外国ですが、ドイツ、イギリス、ブラジルのガイドラインとの比較になります。

では、アメリカについてガイドラインはどうなっているかと申しますと、American 
Academy of Dermatology Association のホームページに Clinical Guideline と称して、い

くつかの疾患ガイドラインが参照できるようになっておりますが、残念ながら皮膚筋炎に

ついては作成されていないのが現状であるということを最初に付け加えておきます。 
 

筋力低下の鑑別 
では、まず 1 つ目、「筋

力低下の鑑別」です。す

なわち、皮膚筋炎の活動

性による筋炎なのか、そ

れとも治療に伴うステロ

イドミオパチーなのかと

いう問題です。この鑑別

は治療方針を大きく左右

するため極めて重要です

が、実臨床ではしばしば

判断に迷う場面に遭遇し

ます。例えば、筋力低下

が持続しているにもかかわらず CK の上昇が乏しい場合や、逆に CK は軽度上昇している

が筋力低下が目立たない場合など、典型的でない状況も少なくありません。ここで重要な

のは、単一の検査所見で結論を出さないことです。CK や CRP の上昇、筋電図での自発放

電があれば活動性筋炎を示唆しますが、それらが陰性であっても筋炎を完全に否定するこ

とはできません。一方で、ステロイドミオパチーでは炎症所見に乏しく、筋病理では

type2 線維の選択的萎縮が特徴とされます。さらに MRI は非常に有用で、脂肪抑制 T2 強

調画像で筋浮腫があれば活動性、脂肪化や萎縮が主体であれば慢性変化を示唆します。加

えて、ここ数か月の筋力の推移、CK の経時的変化、ステロイド投与量の調整など、時間

的な経過を含めて総合的に判断することが重要です。判断に迷う場合には、ステロイド量

を段階的に調整し、その後の筋力変化を 2〜8 週間程度追うという実践的なアプローチも

推奨されています。 
 
筋炎再燃の評価 

2 つ目は、「筋炎再燃の評価」です。再燃の判断は臨床的に非常に重要である一方、明確

な単一指標が存在しないため、判断に迷うことが少なくありません。CK はしばしば臨床

症状の改善に先行して低下し、再上昇は再燃の予兆となることがありますが、それだけで



 

 

再燃と判断することは適

切ではありません。ガイ

ドラインでは、筋力評

価、筋原性酵素、患者お

よび医師の全体評価、さ

らに筋外病変を含めた

IMACS コアセットによ

る多面的評価が推奨され

ています。すなわち、複

数の評価項目が同時に悪

化しているかどうかを確

認することが重要です。

また MRI で新たな筋浮腫が認められれば、活動性再燃の強い裏付けとなります。さらに

近年では CXCL10、ガレクチン 9 などのバイオマーカーも検討されていますが、現時点で

は臨床で単独で用いる決定的な指標は確立していません。したがって、「CK だけで判断し

ない」「複数の指標を組み合わせる」という姿勢が、再燃評価における重要なポイントに

なります。 
 
皮膚症状のみを呈する皮膚筋炎の治療 

3 つ目は、「皮膚症状の

みを呈する皮膚筋炎の治

療」です。いわゆる無筋

症性皮膚筋炎や皮膚症状

優位の症例では、治療強

度の設定がしばしば問題

となります。基本は日光

防御と外用療法であり、

ステロイド外用やタクロ

リムス外用が中心となり

ます。この際重要なの

は、皮膚症状のみである

にもかかわらず過度な全身治療を行わないことです。一方で、皮疹が難治で患者の QOL
に大きな影響を与えている場合には、保険診療上の制約も多々ありますが全身療法の導入

を積極的に検討する必要があります。具体的にはメトトレキサートやミコフェノール酸モ

フェチル、あるいは IVIG やリツキシマブなどが選択肢となります。海外のガイドライン

では抗マラリア薬が標準的治療として明確に位置づけられており、この点は日本との大き



 

 

な違いの一つです。したがって、皮膚症状の重症度、患者背景、生活の質を総合的に考慮

し、段階的に治療強度を調整することが重要です。 
 
悪性腫瘍のスクリーニング 

4 つ目は、「悪性腫瘍のス

クリーニング」です。皮膚筋

炎において悪性腫瘍の合併は

重要な臨床課題であり、特に

成人発症例では常に念頭に置

く必要があります。近年では

抗 TIF1γ抗体や抗 NXP2 抗

体が腫瘍関連筋炎のリスクマ

ーカーとして注目されてお

り、これらの抗体の有無はリ

スク評価に大きく関与しま

す。2023 年に Nature Review Rheumatology に発表された IMACS 主導の国際的なガイ

ドラインがあります。これは 2022 年 4 月 1 日までの文献のシステマティックレビューで

22 か国から成る専門医による修正デルファイ法による推奨を作成したもので、私も参画さ

せて頂いております。これによると、年齢、疾患活動性、嚥下障害の有無、皮膚潰瘍の存

在などを組み合わせてリスク層別化を行い、高リスク群では診断時に CT や FDG-PET/CT
を含めた包括的なスクリーニングを行うことが推奨されています。また、我が国のガイド

ラインにも記載されている留意すべきこととして、初回検査で異常が認められなかった場

合でも安心はできず、少なくとも 3 年間は定期的に再評価を行うことを必要としていま

す。この「一度陰性でも繰り返し評価する」という考え方は、見落としを防ぐうえで非常

に重要なポイントです。 
 
悪性腫瘍合併時の治療方針 

5 つ目は、「悪性腫瘍合併

時の治療方針」です。従来

は腫瘍治療を優先するとい

う考え方が一般的でした

が、近年では重症筋炎を放

置することのリスクが強調

され、腫瘍治療と免疫抑制

治療を並行して行うという

アプローチが推奨されてい



 

 

ます。特に嚥下障害や呼吸筋障害、あるいは間質性肺疾患を伴う症例では、筋炎のコント

ロールを遅らせることはできません。一方で、筋炎が比較的軽症であれば腫瘍治療を先行

するという柔軟な判断も必要です。このように、個々の症例の重症度や臓器障害の程度に

応じて、多職種で検討しながら最適な治療戦略を立てることが求められます。 
 

石灰沈着、嚥下障害への対応 
最後に、今回詳しく取り上げなかった 2 つの疑問についても簡単に触れておきます。皮

膚筋炎における石灰沈着は、特に若年例で問題となることが多く、その基本は炎症の十分

なコントロールにあります。ジルチアゼムやビスホスホネートなどの薬物療法が報告され

ていますが、確立した標準治療は限られており、難治例では外科的治療が検討されること

もあります。また嚥下障害は、重症例では生命予後にも関わる重要な合併症であり、食形

態の調整や嚥下リハビリテーションに加えて、IVIG などの免疫治療が有効な場合もあり

ます。 
 
まとめ 
まとめますと、皮膚筋炎の診療においては、「鑑別」「再燃評価」「皮膚症状のマネジメ

ント」「悪性腫瘍への対応」が重要な柱となります。そしてこれらすべてに共通している

のは、単一の指標に依存するのではなく、多面的な情報を統合し、経時的な変化を踏まえ

て判断するという姿勢です。今回のガイドラインは、その実践的な意思決定の枠組みを提

示しており、日常診療において非常に有用であると考えられます。 
以上、皮膚筋炎の診療ガイドラインのポイントについてご紹介いたしました。 
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