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はルー プス腎 炎 との合併 と診断 され， 1例 は巣状
分節 性糸球 体硬 化病 変を伴 っていたためそれを考
慮 して治療方針 を決定した． l gG4- R K D possi b le 

3例 中 2例 の臨床診断 はl gG4- R K D で あったが，
特徴 的な間質病 変の診断甚準 を満 たしていなかっ

た また， 1例 はl gG4- R K D以 外 の間質 性腎 炎
と診断 された．

［ 結論］ 臨床 的にl gG4- R K D と診断 される症例
の治療方針 を決定するうえで ， 腎病理 組織の評価
は有用 で ある．

3 最 近 当 科 で経験 し た 抗 M DA5 抗体強 陽性 皮
膚筋炎から学ん だ こ と
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抗MDA5 抗体は臨 床 的に筋症状 に乏 しい無筋
症性皮膚筋 炎 における陽性 率が高く，同抗体陽 性
例 は皮膚筋 炎 に特徴 的な皮疹 を有し， 高率 に予 後
不 良 の急速進 行性間質性肺 炎 を合併 するこ とが知
られ ている． 今回， 上記 の “典型 的な臨床像 ’＇ と
は異 な る抗MDA5 抗体強陽性皮膚筋 炎 を2 例経
験 した． 症例 1 は 80歳 女 性 ． ゴ ット ロ ン徴候 ，

ヘ リオト ロー プ疹 などの皮膚所見 ，CK 上昇 を伴
う筋症状 を認 め皮膚筋 炎 と診断 されたが，人院時
に低酸素 血症を伴う間質性肺 炎 ，口腔内潰瘍 を認

め ，胸部 CT で両側 下肺 にすりガラス陰影 ，浸潤
影 を認 め ，追 加 検査 でフ ェ リチン 高値 ( 1243ng /
m l ), KL - 6 上昇 (791U / m l )を認 め たため急速進
行性間質性肺 炎 の合併 と判 断 した． 副腎皮 質 ステ
ロ イ ド ， タ クロリムス ， シ クロ ホスファ ミ ド によ
る 3剤併 用療 法を開始 したが反応不 良 で ，呼吸 不

全 により第 13病 H に死亡 し た 同日抗MDA5 抗
体強陽性が判明した． 症例 2は 32歳女 性 ． ゴ ッ
ト ロ ン徴候 ，逆 ゴ ット ロ ン徴候 ，ヘ リオト ロー プ

疹 などの皮膚所見 を認 め ， アル ドラー ゼ の上昇 を
伴う著明な筋 力低 下を認 め た． 抗MDA5 抗体強
陽性 で あったが間質性肺 炎 の合併 はなく，副腎皮
質 ステ ロ イ ド ， タ クロリムスの 2剤併 用療 法で症
状 は改善 し， 現在 も間質性肺 炎 の出現 なく経過し

ている． 近年 抗MDA5 抗体の 測定が保険適 応と
なり，今 後 測定頻 度 が増え ていく こ と で ， 抗

MDA5 抗体陽性例 は，今回の2 症例 のよう に種々
の臨床像 をとり得るこ とが明らかにな るかもしれ
ない． 皮 膚 筋 炎 を疑 う症例 は，全例 で早 期 に抗

MDA5 抗体を 測定し，臨床像 に加えて予 後 不 良
因子を考 慮 し早期 治療介 入の必要 性及び治療強度
を検討 すべきと考えられた．
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