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はじめに 

既にご存知の先生方も多いかと存じますが、厚生労働省「強皮症・皮膚線維化疾患の

診断基準・重症度分類・診療ガイドライン作成事業」の一環として、2016年に「限局性

強皮症の診療ガイドライン」が作成されました。今回は作成の経緯も踏まえて、その内

容について説明させていただきます。 

さて、本事業が開始されたのは 2014年ですが、当時は限局性強皮症の診断基準やエ

ビデンスに基づく確立された治療法はなく、また、疾患認知度が低く、皮膚症状以外の

合併症についてはほとんど認知されていない状況でした。そのような背景も踏まえ、診

断・治療のみでなく、疾患概念・疫学・合併症などにも言及したガイドラインを作成す

ることとなりました。 

実際にガイドラインを見ていただくと、冒頭に診断基準と重症度分類が記載されてい

ます。2014 年当時、本邦における限局性強皮症の疫学データは限定的でしたので、これ

らはいずれもエキスパートオピニオンとして作成されたものです。今後、疫学調査のデ

ータをもとに、改訂される可能性があることを申し添えておきます。 

 

診断基準 

限局性強皮症の診断基準ですが、境界明瞭な皮膚硬化局面があり、かつ病理組織学的

に真皮の膠原線維の膨化・増生がみられ、さらに類縁疾患を除外できること、と定めら



れています。類縁疾患としては、全身性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬、

ケロイド、肥厚性瘢痕、硬化性脂肪織炎が挙げられます。なお、限局性強皮症は全身性

強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬に合併する場合がありますので、診断に際

しては注意が必要です。 

 

重症度 

重症度分類ですが、これは、今後、限局性強皮症が指定難病に認定されるうえで必要

であるために作成されたという経緯があります。現時点では実臨床で使用することはな

いかと思いますが、指定難病に認定された際にはこれを参照して重症度評価をしていた

だくことになります。 

 

診療アルゴリズム 

実臨床における診断から

治療までの流れは、診療ア

ルゴリズムとしてまとめて

あります。CQは 22項目あ

り、疾患概念・疫学・合併

症から、皮膚病変および合

併症の治療に至るまで、網

羅されています。実臨床の

どの場面で参照すべきかが

診療アルゴリズムに付記さ

れていますので、是非とも

お役立ていただければと思

います。 

 



Clinical Question 

さて、具体的に CQを

見ていきたいと思いま

す。まず最初に、限局

性強皮症の分類につい

て CQ1にまとめてあり

ます。本疾患には様々

な亜型があり、過去に

いくつかの病型分類が

提唱されていますが、

CQ1 では代表的な病型

分類を取り上げ、過去

に提唱されてきた亜型

が漏れなく記載されて

います。本ガイドライ

ンでは、現在世界的に

最も汎用されている欧

州小児リウマチ学会が提唱した Padua Consensus classificationを用いることを推奨

しています。Padua Consensus classificationでは 5つの病型、つまり circumscribed 

morphea、linear scleroderma、generalized morphea、pansclerotic morphea、mixed 

morphea に分類することが提案されていますが、それぞれの特徴についてはガイドライ

ンに記載されていますので、詳しくはそちらを参照してください。 

CQ2 では限局性強皮症の皮膚病理像の特徴がまとめられています。これまで成書には

ほとんど記載されてこなかった液状変性など、最新の知見や、また鑑別すべき疾患の病

理組織像についてもまとめられています。 

CQ3、4では疾患活動性の指標となるバイオマーカーおよび病変の広がりの評価法につ

いて述べています。バイオマーカーについては、抗一本鎖 DNA抗体の抗体価が疾患活動

性と相関する場合があります。皮膚病変の広がりについては、造影 MRIとドップラー超

音波が有用ですが、特に骨病変まで評価できる点で造影 MRIは非常に有用性が高いと言

えます。また、剣創状強皮症に伴う中枢神経系の病変の評価については、MRI、CT、脳

波、SPECTが有用です。 

CQ5 では、限局性強皮症の自然経過について過去の知見をまとめています。一般に 3 

- 5 年で約 50%の症例で疾患活動性がなくなりますが、再燃する場合もあり、特に小児

期発症の線状強皮症では再燃率が高く、長期にわたり注意深く経過をみることが重要で

す。 

CQ6 では限局性強皮症の合併症についてまとめていますが、皮膚の下床の組織に病変



がおよぶと、関節症状や筋症状が出現する可能性があり、剣創状強皮症では、脳病変に

よる神経症状や眼症状を合併する場合があります。また、本症はしばしば他の自己免疫

疾患を合併し、リウマチ因子陽性の場合や generalized morpheaでは関節炎・関節痛を

伴う頻度が高くなります。限局性強皮症患者をみた場合、これらの合併症に注意が必要

です。 

CQ7-11 では、限局性強皮症と全身性強皮症あるいは深在性エリテマトーデスとの鑑別

点がまとめられています。臨床上、特に重要なのは全身性強皮症との鑑別ですが、全身

性強皮症に特徴的にみられ、かつ限局性強皮症ではみられない症状として、手指硬化、

レイノー現象、爪郭部毛細血管の異常、内臓病変、全身性強皮症に特異的な自己抗体が

挙げられますので、これらの所見に留意して鑑別することが推奨されています。また、

顔面の半分が進行性に萎縮する Parry-Romberg 症候群は剣創状強皮症との異同がしばし

ば議論されてきましたが、現在では Parry-Romberg症候群の一部は linear scleroderma

の一亜型と考えられています。その理由について CQ10にまとめてありますので、詳細

はガイドラインを参照してください。 

治療については CQ12-18に

まとめてありますが、重要な

点は、皮疹の活動性の有無に

より治療が異なる点です。活

動性の評価には、Childhood 

Arthritis and Rheumatology 

Research Allianceから発表さ

れた小児限局性強皮症の疾患

活動性評価基準が大変有用

で、小児例に限らず成人例に

おいても適用可能です。詳細

はガイドラインを参照してく

ださい。原則として、活動性

のある皮膚病変には局所療

法・全身療法による治療を行うことが推奨され、活動性のない皮膚病変に対しては、機

能障害や整容的問題に対して理学療法や外科的治療が選択肢となります。活動性のある

皮膚病変への局所療法ですが、エビデンスレベルに基づき、タクロリムス外用薬が推奨

されており、副腎皮質ステロイド外用薬は治療の選択肢として提案されています。活動

性のある皮膚病変の全身療法としては、ステロイド全身療法が推奨されており、メソト

レキサートとステロイド全身療法の併用療法、メソトレキサート単独、シクロスポリ

ン、ミコフェノール酸モフェチルも治療の選択肢となります。光線療法は

circumscribed morpheaに対してエビデンスが集積されており、UVA1、broad band 



UVA、PUVA、narrow band UVBが治療の選択肢となります。その他にも限局性強皮症には

様々な治療が試みられていますが、症例報告レベルのものも含めてまとめていますの

で、詳細はガイドラインを参照してください。 

最後に、CQ19-22 で合併症に対する治療をまとめています。深在性病変を伴いやすい

liner sclerodermaでは、しばしば筋痙攣を伴いますが、抗痙攣薬が選択肢の一つとな

り、特に頭頸部ではボツリヌス毒素局注も選択肢の一つとなります。関節病変ですが、

皮膚病変と同様に活動性のある病変には全身療法が推奨され、活動性のない病変には理

学療法が選択肢の一つとなります。また、活動性のある関節病変に外科的治療を行うと

悪化する可能性があるため、活動性がある場合は外科的治療を控える必要があります。

剣創状強皮症では整容面の改善を目的として外科的治療が検討される場合があります

が、この場合も同様で、疾患活動性が十分落ち着いている病変に対しては外科的治療が

選択肢の一つとなりますが、活動性のある病変には外科的治療は控える必要がありま

す。中枢神経病変ですが、軽症のてんかん発作には抗てんかん薬が推奨され、中等症以

上のてんかんに対してはステロイド全身療法と免疫抑制薬の併用が選択肢の一つとなり

ます。 

 

以上、限局性強皮症ガイドラインの要点について概説しました。先生方の明日からの

診療にお役立ていただけましたら幸いです。 


