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はじめに 

昨年 10月に熊本大学が西部支部学術大会を主催されました。その中で、大会長の尹 

浩信先生が限局性強皮症、硬化性萎縮性苔癬、好酸球性筋膜炎の診療ガイドライン講習

会を企画されました。先般日本皮膚科学会雑誌にも診療ガイドラインが掲載されました

が、本セミナーでは、好酸球性筋膜炎の診断、病態、治療のポイントについて解説いた

します。 

 

好酸球性筋膜炎 

好酸球性筋膜炎は、1974年に Shulmanが強皮症様の四肢の皮膚硬化を呈し、病理組織

学的にび漫性の筋膜炎をきたした 2症例を初めて報告しました 1)。その後、diffuse 

fasciitis with eosinophilia（び漫性筋膜炎）、eosinophilic fasciitis（好酸球性筋

膜炎）、Shulman 症候群といった病名で報告されてきました。さらに、好酸球浸潤が必

ずしも認められないため diffuse fasciitis with or without eosinophiliaと呼ばれ

ることもありますが、今回のガイドラインでは好酸球性筋膜炎という病名を用いていま

す。 

本症の好発年齢は 20 歳～60歳代で、男女比は 1.5：１と男性にやや多い傾向がみら

れます。本邦での報告例は数百例と比較的稀とされていますが、中々１例では報告され

ないことも多いです。発症の誘因としては、過度の運動や労作が引き金になることが有

名ですが、それ以外にも有機溶媒、薬剤、感染症などが報告されています。本症の臨床



像は、前腕、下腿を中心とする板状の硬結が最大の

特徴です（図１）。境界不明瞭にかなり強い硬化がみ

られ、上肢なら前腕から上腕、下肢なら下腿から大

腿にかけて連続性にび漫性の硬化が認められます。

前腕の皮膚硬化を触診したときの感触が、全身性強

皮症とは異なり硬化がもっと深く、下腿は強皮症よ

りも硬化は強いです。レイノー現象を欠き、全身性

強皮症でみられるような手指の浮腫性腫脹や爪郭部

毛細血管異常、顔面の皮膚硬化もみられません。硬

化した皮膚の表面の毛孔が開大しオレンジの皮様と

表現される orange peel-like appearance（図２）

や、硬化した皮膚においては表在静脈に沿ってその

上の皮膚が軽度陥凹する groove sign（図３）がみら

れることもあります。 

採血では、末梢血好酸球数増多、高 IgG血症、赤沈や CRP亢進、血清アルドラーゼ値

上昇、などがみられます。末梢血好酸球数増多は一過性で、急性期にのみみられること

が多いです。またステロイド内服により速やかに正常化します。全身性強皮症にみられ

る特異的な自己抗体は検出されません。抗核抗体は陰性のことが多いですが、陽性のこ

ともあり、抗核抗体が陽性だからといって好酸球性筋膜炎が否定されるものではありま

せん。また画像検査では、MRIで筋膜の浮腫・炎症や肥厚がみられます。MRI検査が施

行できない施設では CTも考慮されます。 

組織学的検査は筋膜を含めた en bloc 生検が診断に必須です。病理組織所見は、筋膜

の肥厚に加え、単核球・好酸球の浸潤がみられます。しかし時間がたつと好酸球の浸潤



はみられなくなり、代わって形質細胞浸潤が目立ってきます。完成した組織では真皮～

皮下組織にかけても膠原線維の膨化・増生がみられてきます。 

 

診断基準と重症度分類 

本症の診断基準として 2014年に海外

で提唱されたものがありますが、本邦に

おいても、診断基準と重症度分類が策定

されました 3)。診断基準を簡単に説明す

ると、四肢の対称性の板状硬化、但しレ

イノー現象を欠き全身性強皮症を除外し

うる、という大項目をまず満たす必要が

あります。さらに小項目として、筋膜を

含めた皮膚生検組織像で、筋膜の肥厚を

伴う皮下結合織の線維化と、好酸球・単

核球の細胞浸潤を認めるか、MRIなどの

画像検査で筋膜の肥厚を認める、のどち

らかを満たせば診断確定となります（表

１）。 

重症度分類は、上肢の関節拘縮、下肢

の関節拘縮、上肢の運動制限、下肢の運

動制限、皮疹が拡大増悪している、の５

項目で該当すれば１点で、合計点数が２

点以上を重症とします。重症型になると

四肢はまっすぐ伸展することができなく

なります（表２）。 

合併症は、限局性強皮症がよく知られ

ていますが、generalized morpheaの合

併もたまに報告されています。本邦では

好酸球性筋膜炎は限局性強皮症とは異な

る疾患と考えられていますが、海外では

限局性強皮症の重症型ととらえる考え方もあります 4)。他に、白斑や血液疾患が合併す

ることもあり、後者は自己免疫機序によるものと腫瘍性のものがあります。 

治療は、副腎皮質ステロイド薬の内服が原則です。体重当たり 0.5～1mg程度の内服

で開始しますが、顕著な皮膚硬化が急に改善するわけではなく、それなりに時間がかか

りますので、ゆっくり減量していきます。また、副腎皮質ステロイド薬の経口投与で効

果が不十分な場合や、関節拘縮などをきたした場合はステロイドのパルス療法が選択さ



れる場合もあります。ステロイド抵抗性の場合、メソトレキサートやシクロスポリンの

内服を始め様々な報告があります 5)。 

鑑別診断は、全身性強皮症を始め、generalized morphea, 職業性や薬剤性強皮症、

などを鑑別する必要がありますが、時に鑑別が困難な場合もあります。また、本症と似

たものに、Cancer-associated fasciitis-panniculitisという病名があります 6)。これ

は悪性腫瘍を伴い筋膜炎・脂肪織炎を呈する 12例をまとめて報告されたもので、好酸

球性筋膜炎に近いですが、ステロイド治療に抵抗性で、発症誘因として運動などの先行

がみられず、原疾患である悪性腫瘍の治療によって寛解するのが、好酸球性筋膜炎との

違いとされています。 

 

好酸球性筋膜炎における好酸球の関与 

本症の病態における好酸球の意義ですが、好酸球も transforming growth factor-β 

(TGF-β), interleukin-4 (IL-4), IL-13などの fibrogenic cytokineを産生します。

また in vitroの実験で、粉砕した好酸球や好酸球の培養上清で線維芽細胞を刺激する

と増殖活性やコラーゲン産生能が亢進し 7-9)、これらは抗 TGF-β抗体で抑制されること

8)、線維芽細胞と好酸球を共培養すると、線維芽細胞からの IL-6、 fibronectin、

plasminogen activator inhibitor-1 (PAI-1)、tissue inhibitor of 

metalloproteinase-1 (TIMP-1)などの遺伝子発現が増強すること 10,11)、また線維芽細胞

と好酸球を３次元培養系で共培養するとコラーゲンゲルの収縮が亢進すること 12)、など

が報告されています。線維化のメカニズムは非常に複雑ですが、本症の病態に於いて好

酸球は何らかの役割を担っているものと思われます。 

 

おわりに 

最後に、本疾患は全身性強皮症と比較するとその頻度はずっと低く、そのためある程

度見慣れていないと診断は難しいです。四肢に板状の強い硬化をみた場合はこの疾患を

念頭に置いて、深くまで生検することが必要です。 
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