
服用中．
喫煙歴：50 歳まで，15 本/日×30 年間
現病歴：2010 年 3 月下旬より顔面，四肢，体幹に紅

斑が出現した．4 月中旬より構音障害及び嚥下障害を来
たし，続いて下肢優位に四肢の筋肉痛並びに脱力が出現
し，起立困難となり 4 月末に日光医療センターに緊急入
院となった．

入院時現症：身長166.3 cm，体重69.8 kg，体温37.0℃，
血圧 115/67 mmHg，脈拍 102/ 分，SpO2 97％．意識清
明．顔面，四肢，体幹にびまん性に紅斑．胸部聴診上，
呼吸音清，心雑音なし，リズム整．腹部平坦，軟．神経
学的所見，左上肢疼痛のため挙上不能．握力左右差なし．
徒手筋力テスト，腸腰筋 4/3＋，前脛骨筋 4/3＋．他近
位筋は概ね 4/4，遠位筋 3/3.

神経生理検査，腓骨神経伝導速度正常下限 （41.3 m/
s），振幅低下 （1.5/1.4 mV），他神経において，運動お
よび感覚神経伝導速度は正常範囲．

入院時胸部画像 （図 1a, c）：右肺門 （リンパ節） 腫大
並びに気管分岐部下リンパ節腫大を認める．

入院時検査所見 （表 1）：CK （3526 IU/L），ALD （14.4 
IU/L）， AST （248 IU/L）， LDH （772 IU/L） 他筋原性酵
素の著明な上昇と共に， CRP 上昇 （7.97 mg/dL）， 好中

諸　　言

皮膚筋炎は原因不明の炎症性筋疾患であり，近位筋の
筋力低下と骨格筋の非化膿性炎症並びに筋症状に先行し
て出現する多彩な皮膚症状をその特徴としている1）．悪
性腫瘍の合併率は，多発性筋炎と共に高く，肺癌など多
様の腫瘍が合併する2～9）．また他の炎症性筋病態におい
ても悪性腫瘍が合併しうることから，悪性腫瘍を伴う筋
炎として別に分類されることもある．皮膚筋炎とほぼ同
時期に発生したことが示唆される非小細胞肺癌例を経験
したので，文献的考察を加えて報告する．

症　　例

症例：74 歳男性．
主訴：全身性紅斑，構音並び嚥下障害，四肢筋力低下
既往歴：10 年前より高血圧にてカルシウム拮抗薬を
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要　旨　74 歳男性．顔面，四肢，体幹の紅斑に続き，構音障害および嚥下障害，四肢筋肉痛並び脱力が出現
し，起立困難となり入院となった．CK, ALD, AST, LDH 等筋原性酵素の著明上昇及び臨床所見により皮膚筋炎
と診断された．高用量ステロイド療法その後シクロスポリンの追加にて治療開始し，検査所見に続き，臨床所
見も改善傾向にあった．同時に proGRP 高値並びに全身 CT 画像上縦隔リンパ節腫大認め，気管支鏡下気管支
粘膜生検にて小細胞肺癌の病理診断が得られ，CBDCA＋CPT-11 にて化学療法を施行，腫瘍の縮小効果を見た．
皮膚筋炎が腫瘍随伴症候として，小細胞癌とほぼ同時期に発病したことを示唆した症例であった．
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月中旬には CK は正常化した （図 2）．その後シクロスポ
リンを追加，ステロイド薬の漸減を開始した．四肢の機
能訓練を開始し，緩徐ながら筋力は回復方向にあった．
構音ならびに嚥下障害の回復は僅かであり，遷延した．

球優位の白血球増多 （16,480/mm3, Neut 85.6％） を認
めた．抗核抗体陽性 （160 x），speckled pattern を示し，
Jo-1 抗体は陰性であった．

臨床経過：高用量副腎ステロイド療法が開始され，5
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図 1　入院時 （a, c） および化学療法後 （b, d） の胸部画像
入院時胸部単純 X 線 （a） および CT 画像 （c） において，右肺門部ならびに気管分岐部直下リンパ節
の腫大 （矢印） を認める．化学療法 （CBDCA＋CPT-11） 施行後の単純 X 線 （b） および CT 画像 （d） 
ではそれら腫瘍病変の縮小効果を示した （矢印）．

表 1　入院時検査所見

抹消血液検査 生化学検査 血清学的検査

WBC
　Neut
　Eos
　Bas
　Mon
　Lymph
RBC
Hb
Hct
Plt

16,480/mm3

85.6％
0.1％
0.1％
7.2％
7.0％

493×104/mm3

14.8 g/dL
42.9 ％

24.9×104/mm3

AST
ALT
ALP
LDH
g-GTP
T-Bil
CK
ALD
T-P
Alb
BUN
Cr
Na
K
Cl

248 IU/L
87 IU/L

209 IU/L
772 IU/L
94 IU/L
1.1 IU/L

3,526 IU/L
14.4 IU/L
6.1 g/dL
3.3 g/dL

21 mg/dL
0.74 mg/dL
132 mEq/L
5.3 mEq/L
97 mEq/L

CRP
KL-6
ANA
　speckled
抗 SS-A
抗 Jo-1

7.97 mg/dL
592 U/mL

160×
160×

＜7.0 U/mL
＜7.0 U/mL

CEA
SCC
pro GRP

1.3 ng/mL
1.4 ng/mL

53.9 pg/mL

BNP
TNI
b 2 mG

28.5 pg/mL
0.05 ng/mL

4.9 mg/L
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おいては 50 歳以上の高齢者8），あるいは DM または
PM の発症からの期間が短いほど2,9,17～19）悪性腫瘍発生
リスクは高い．本症例においても 70 歳を超えており，
それぞれ発症・発生日の差は長くとも数ヶ月以内と推測
される．

DM および PM のスコットランド地方全域全入院患者
705 名を対象に，悪性腫瘍の標準化発症率 （SIR） が後
向きコホート調査において検討された報告がある2）．こ
れによれば DM，PM ともに診断とほぼ同時期の悪性腫
瘍の発生リスクは高いが，DM におけるリスク （SIR 
7.7, 95％ CI 5.7-10.1） は PM （2.1, 1.5-2.9） を遥かに凌
駕していた．多様の悪性腫瘍が合併しているが，中でも
リスクが際立って高いものは，DM では肺癌，子宮頚癌，
卵巣癌であり，PM ではホジキンリンパ腫であった．本
例も肺癌であった．男女ともリスクはあるが，高リスク
癌腫では女性により著明であり，DM の方が高齢者にリ
スクがより高い傾向が示された．

オーストラリアでは，病理診断により確立された膠原
病血管炎合併筋炎および封入体筋炎を含む特発性炎症性
筋疾患 537 名に同様の調査が行われ，DM，PM におけ
る悪性腫瘍合併リスクはほぼ同様の傾向であった17）．ま
た癌腫個々の SIR の比較はなされていないものの PM
においても肺癌の例数は多かった．

6 月下旬に施行された PET 画像より，縦隔型肺癌，腸骨，
胸椎，肋骨他への転移が示唆され （図 3），獨協医科大
学病院呼吸器・アレルギー内科へ紹介，気管支鏡下気管
支粘膜生検の結果，病理診断にて縦隔型小細胞肺癌の診
断が確定された （図 4）．CBDCA＋CPT-11 による化学
療法が開始され，腫瘍の縮小効果がみられた （図 1b, d）．
尚化学療法開始前より認められていた四肢筋力低下，構
音障害の改善傾向は，化学療法の投与による飛躍的な改
善傾向は認められなかった．嚥下障害も遺残していた．

考　　察

皮膚筋炎 （DM） および多発性筋炎 （PM） は，特発性
炎症性筋疾患に含まれ，不均一な病態とされる1）．すな
わち症例毎に臨床像は多彩であり，幅広い臨床像の差違
を生じ，その分類に含まれる個々の疾患カテゴリーの境
界は不明瞭な部分を包含する．また両疾患の特徴のひと
つに高い悪性腫瘍の合併率がある．それは 1 世紀程前よ
り指摘され11），皮膚筋炎の約半数に合併するとの報告も
ある12～14）．

DM ないし PM における悪性腫瘍の発生リスクの評
価，検討も多くなされているが，比較的小規模のものは
その差が明らかではなく15,16），一定の傾向を示している
ものは全て比較的大規模の試験においてである．それに
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図 2　臨床経過
高用量ステロイド療法により，3 週間で CK 他の筋原性酵素はほぼ正常化した．その後シク
ロスポリンが追加，併用され，プレドニゾロンの減量を開始した．
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図 4　経気管支鏡的気管支粘膜生検組織 （HE×100，左下×400）
高度に浸潤した小型異型細胞の集塊を認める．小細胞肺癌の病理像を示している．

図 3　PET 画像
CT で認められる，縦隔腫大病変に一致して FDG 集積 （SUVmax＝5.4） を示す．また肋骨，
胸椎，仙椎，骨盤の一部にも FDG 集積を認められた．
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る客観的データが不足しており，「DM 様」34）と表現す
ることが適切かもしれない．また成書には悪性腫瘍を伴
う筋炎との分類はあるが，これまで報告されている悪性
腫瘍を合併した DM・PM との異同について今の処言及
されていない．これまで報告されている悪性腫瘍合併
DM と本例における臨床像並びに臨床経過，治療効果等
は概ね一致をみており，臨床的には DM との診断にお
いて治療および管理上の問題は生じていない．DM との
診断により，積極的な全身の悪性腫瘍スクリーニングの
機会が得られ，事実 SCLC の診断がなされたことはむ
しろ有益であった．DM における高率な悪性腫瘍合併率
を鑑みれば，悪性腫瘍を除く他の原因が明らかでない
DM 様病態を含めて，積極的に DM と考えて全身検索
することが有用と考える．

なお本例においては，自己抗体，抗 Jo-1 抗体は陰性
であったが，悪性腫瘍合併筋炎では陰性のことが多 
く35），この事実に一致する．このような例においては，
抗 155/140 抗体が高率に検出されると言われる35,36）が
本例では確認していない．

結　　語

顔面，四肢，体幹の紅斑，構音障害および嚥下障害，
四肢筋肉痛並び脱力の出現と CK, ALD, AST, LDH 等
筋原性酵素の著明上昇により皮膚筋炎 （DM） と診断，
悪性腫瘍合併リスクを考慮し，全身検索の結果縦隔型小
細胞肺癌が診断された症例を経験した．高率の悪性腫瘍
合併リスクを考慮すれば，DM 様病態においても積極的
に DM と臨床診断しリスクに備えることが有用と考え
られた．
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北欧でも同様の検討がなされており，DM，PM 共に
ほぼ同時期診断の悪性腫瘍発生リスクが高く，DM によ
りそのリスクは著明であり，リスクのより高い癌腫は，
DMでは卵巣癌 （SIR 10.5, 95％ CI 6.1-18.1），肺癌 （5.9, 
3.7-9.2），膵癌 （3.8, 1.6-9.0），胃癌 （3.5, 1.7-7.3），大腸・
直腸癌 （2.5, 1.4-4.4） および非ホジキンリンパ腫 （3.6, 
1.2-11.1）  であり，PM では非ホジキンリンパ腫 （3.7, 
1.7-8.2），肺癌 （2.8, 1.8-4.4）  および膀胱癌 （2.4, 1.3-
4.7） とされた9,18）．

アジアにおいても同様の検討がなされ，DM および
PM における癌発生リスクの傾向は同様であった19）．但
し東アジア特有の傾向として鼻咽頭癌の発生リスクが高
いことが挙げられるが19～23），しかし本邦においてはこ
の傾向は確認されていない．

DM・PM における肺癌合併頻度はいずれの検討にお
いても比較的高く，本例のような小細胞肺癌 （SCLC） 
の報告も少なくない24～27）．

ところで本症例の皮膚筋炎の診断に関して，皮膚所見
および筋病変に関しては病理診断がなされていない．ま
た筋原性酵素の著増の確認のみで，筋電図上の変化も確
認していないが，治療効果も含めた臨床経過から，次に
述べる腫瘍関連症候群 （PNS） の概念を除いては，ほぼ
特発性かつ炎症性筋疾患として矛盾はないと考えられ
る．

本例にみられた遷延する嚥下障害28），皮疹14）また皮
膚筋炎自体が肺癌を含め悪性腫瘍に伴う PNS として生
じた27,29～32）とも考えられる．PNS として生ずる嚥下障
害は，肺癌の1-2％，全期間では6-7％には生ずるとされ，
その原因として，頚部または縦隔リンパ節病変，脳幹部
病変，食道・胃への転移，感染，治療の影響などが推測
されている．なお構音機能に関与する筋群は，嚥下に関
与する筋群と一部共通であることから，同様の傾向と考
えられる．SCLC に時に合併する （3％位とされる） 
Eaton-Lambert 症候群である可能性も否定できないが，
本例においては確認されていない．

本例において肺癌に発症は，過去の多くの症例と同様
に2,7,17～19），一般的に SCLC の早い進行速度を考慮すれ
ばほぼ同時期と考えられ，この点からも「DM」はむし
ろ PNS として発症した可能性は高いと考えられる．こ
れらにおける皮疹は顔面に多いという報告もあり33），こ
れと一致する．しかし化学療法後に筋炎に伴うと考えら
れる症候の著明な改善は得られていない．PNS による
症候であっても，化学療法により必ずしも改善する訳で
はなく25,33），従ってこのことにより PNS である可能性
は否定されることはないと考えられる．

本症例は，診断基準に厳密に当てはめれば，証拠とな
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戸田　正夫

A 74-year-old man was admitted because of erythema 
on face, extremities and trunk, followed by dysarthria, dys-
phagia, extremity myalgia accompanied with weakness, and 
then difficulty  in upstanding. Dermatomyositis （DM） was 
diagnosed on the basis of a marked increase in serum level 
of myogenic enzymes, such as creatinin kinase, aldolase, as-
partate aminotransferase and  lactate dehydrogenase, and 
the clinical manifestations. Introduction of high-dose gluco-
corticoid therapy, subsequently concurrent administration 
of cyclosporin, made  laboratory data gradually return  to 

normal  and produced  slight  symptom  improvement.  In 
screening  for malignancies, high  level of proGRP detected 
in peripheral blood, computed tomography scan showed me-
diastinal  lymphadenopathy, and histopathologial  testing of 
the  transbronchial biopsy  specimens  revealed  small  cell 
lung cancer （SCLC）. Chemotherapy （CBDCA＋CPT-11） 
started, resulting in tumor reduction. The current case may 
suggest that DM coincided with SCLC around at the same 
time, as a mean of paraneoplastic syndrome.
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