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　今回の特集は膠原病である。編集後記を執筆するに際し，膠原病の定義はどうなっている
のかを疑問に思って調べてみた。上野賢一先生原著，大塚藤男先生著の皮膚科学第 10版（金
芳堂）では，「膠原病は結合組織のコラーゲン線維の膨化とフィブリノイド変性を特徴とす
る疾患群に与えられた病理組織学的概念である（Klemperer 1942）」となっている。
　同書では，膠原病の項目には強皮症，皮膚筋炎，エリテマトーデスのほか，overlap syn-
dromeや混合性結合組織病（MCTD），シェーグレン症候群，再発性多発性軟骨炎，好酸球
性蜂巣炎，抗リン脂質抗体症候群，関節リウマチなどが扱われている。今回の特集に 2編含
まれている好酸球性筋膜炎は強皮症の特殊型に分類されている。小児慢性特定疾病の対象疾
患リストの膠原病の項目をみると，狭義の膠原病（若年性特発性関節炎，全身性エリテマ
トーデス，皮膚筋炎など）のほか，血管炎症候群（大動脈炎症候群，多発血管炎性肉芽腫
症，結節性多発動脈炎など），再発性多発軟骨炎，皮膚・結合組織疾患（全身性強皮症，
MCTD），自己炎症性疾患（家族性地中海熱，クリオピリン関連周期熱症候群など）が含ま
れている。血管炎や自己炎症性疾患を含むと考えると，膠原病はかなり広い概念となる。
　膠原病は，診断が難しく予後が予想しにくい慢性炎症性疾患で，プレドニゾロンをはじめ
とする免疫抑制薬以外には対症療法しかない印象があったが，近年の診断や治療法の進歩は
目を見張るものがある。強皮症では日本発のデータとしてリツキシマブ（抗 CD20抗体）の
有効性が示された。皮膚筋炎ではさまざまな自己抗体によって病型が細分化され，急速に肺
線維症が進む抗MDA5抗体陽性例や悪性腫瘍の合併頻度が高い抗TIF1-γ抗体陽性例では，
自己抗体の検出により精査や対策を早期から適切に行うことが可能となっている。また，エ
リテマトーデスではヒドロキシクロロキンのほかに，アニフロルマブ（Ⅰ型インターフェロ
ン受容体拮抗薬）やべリムマブ（抗 BLyS抗体）も承認された。血管炎でもリツキシマブや
アバコパン（選択的 C5a受容体拮抗薬）が顕微鏡的多発血管炎，多発血管炎性肉芽腫症に，
メポリズマブ（抗 IL-5抗体）が好酸球性多発血管炎性肉芽腫症に適応となっていて，治療法
は進歩している。
　今後，膠原病の病態の解明がさらに進み，より明確な疾患の分類や診断法，治療法が確立
されることを望む。
 （林　伸和）

編集後記 2022 年 12 月

2026/09/29 04:55:34


