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短 報

血清 aldolase 値の上昇がみられた perifascicular atrophy をともなう

非好酸球性筋膜滑膜炎の 1例

小野 紘彦 鈴木 直輝＊ 水野 秀紀
竪山 真規 青木 正志 糸山 泰人

要旨：症例は 35歳の男性である．両手の張りとむくみ感で発症し，2カ月の経過で四肢の張りや歩行時の筋痛と
関節痛と四肢の筋力低下が進行した．前腕と手は腫脹・発赤し，Raynaud 現象と皮膚硬化所見をみとめた．四肢の
筋力は軽度低下していた．末梢血中の好酸球増多はなくCKは正常でmyoglobin は軽度上昇していたのに対し，al-
dolase は正常上限の約 10倍に上昇していた．MRI では筋膜および滑膜に炎症性変化をみとめた．生検では筋膜お
よび筋周膜とその周囲の筋線維に単核球が浸潤し，筋線維の perifascicular atrophy をみとめた．経口副腎皮質ステ
ロイド薬により 1週間で aldolase 値は正常化し，臨床症状も徐々に改善した．このような非好酸球性の筋膜滑膜炎
の病態はCK正常であることから潜在的に見逃されている可能性がある．aldolase を測定し，新たな症候群として
認識する必要があると考えられた．
（臨床神経，49：119―122, 2009）
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はじめに

好酸球性筋膜炎は激しい運動や労作が契機となり，末梢血
で好酸球増多があり，四肢遠位部優位の皮下組織の硬化をき
たし，組織学的に筋膜と皮下脂肪織の肥厚と好酸球をふくむ
細胞浸潤を特徴とする比較的まれな疾患である．通常，内臓病
変の合併やRaynaud 現象を欠き，ステロイドが有効であると
されている１）～３）．今回われわれは，好酸球増多が無く血清CK
活性やmyoglobin 値に大きな変化がなかったのに，aldolase
活性の上昇があった非好酸球性の筋膜滑膜炎の症例を経験し
た．副腎皮質ステロイド薬内服により症状は軽快したが，経過
中 aldolase 値が病勢のパラメーターとして有用であったので
報告する．

症 例

患者：35 歳，男性．
主訴：歩行時の下肢の筋痛・関節痛．
家族歴・既往歴：特記事項なし．
現病歴：2007 年 9 月中旬に誘引なく両手の腫れとむくみ
感を自覚した．10 月中旬に両腕，太腿および下腿後面に張っ
ている感じが出現した．また，歩行時に膝の痛みをともなうよ

うになった．11 月に仕事で重いものを持ち上げられず，握力
も落ちてきた．2008 年 1 月に症状はピークとなり以後は不変
であった．同年 5月に当科精査入院した．約 6カ月で 2kg
の体重減少があった．
入院時現症：身長 146cm，体重 52kg．体温 35.8℃．血圧 96�
64mmHg．Raynaud 現象陽性で，手の腫脹，前腕の発赤・腫
脹および皮膚硬化がみとめられた．手指の伸展障害もみられ
た．
神経学的所見：意識・知能は正常で脳神経にも異常をみと
めなかった．両上肢遠位筋と両下肢近位筋優位のMMT 4レ
ベルの筋力低下あり，筋の把握痛をみとめた．筋萎縮はなかっ
た．膝関節屈曲時に疼痛・皮膚の引きつるような感覚を訴え
た．
検査所見：血算・生化学検査では白血球 4,600�µl，好酸球
は 110�µlと増多はなかった．赤沈は 1時間値 20mm，2時間
値 51mm，CRP＜0.1mg�dl．貧血，肝機能障害，腎機能障害の
所見はみとめなかった．CKは 30IU�lと正常範囲だが，myo-
globin は 77.9ng�ml（＜60）と軽度上昇，aldolase は 20.7IU�l
（2.7～7.5）と高値だった．抗核抗体をはじめ dsDNA，ssDNA，
RNP，セントロメア，Sm，Scl-70，Jo-1，CCPの各抗体，C-
ANCA，P-ANCA，リウマチ因子はすべて陰性だった．ACE
は陰性で，甲状腺機能も正常だった．針筋電図では多相性低振
幅電位をみとめた．刺入時の複合反復放電や線維束自発電位
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Fig. 1 (a) High intensity areas were found in femoral muscles on an enhanced T1 weighed MRI (TR 
5,000 msec, TE 54 msec, TI 220 msec). Thickened fascia was also noticed.
(b) Knee MRI (TR 615 msec, TE 12 msec) revealed thickened fascia (arrows) at the knee joint.
(c) HE staining of muscle biopsy from left quadriceps femoris. The diameters of the muscle fibers 
were 50 μm on average. Abnormal variations in fiber diameter, along with infiltration of mononu-
clear cells around the perimysial vessels and necrotic muscle fibers were observed. Eosinophilic 
cells were not found. Scale bars = 50 μm (c, d, and e).
(d) NADH-TR staining shows perifascicular atrophy.
(e) HE staining of muscle fascia revealed infiltration of mononuclear cells.
(f) Time course of serum aldolase level and oral predonisolone therapy. Y axis: serum aldolase level 
(IU/l). Dashed line represents the upper limit of normal range.
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はみとめなかった．
ガリウムシンチでは集積異常はなかった．筋MRI（Fig. 1
a）では膝窩筋・ヒラメ筋・外側屈筋群の辺縁がT1強調画像
で造影され，T2強調画像で高信号を呈し筋膜の肥厚と炎症が
示唆された．左前腕の肘筋，回外筋，伸筋群，回内筋にT2
強調画像でびまん性で境界不明瞭な高信号領域をみとめ，筋

内にも炎症が波及しているものと考えた．膝関節の関節腔滑
膜にはガドリニウム増強効果をみとめ，炎症の存在が示唆さ
れた（Fig. 1b）．
筋および筋膜生検所見：MRI で信号変化のみとめられる
左大腿四頭筋より採取した．筋線維横径は平均 50µmで大小
不同あり，筋周膜の血管周囲に単核球の浸潤がみられ，筋線維
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の壊死・再生も散見されたが，好酸球の浸潤はなかった（Fig.
1c）．筋線維には perifascicular atrophy の所見をみとめた
（Fig. 1d）．筋膜では，血管周囲に軽度～中程度のリンパ球浸潤
がみられたが好酸球の浸潤はなく，非特異的炎症の所見で
あった（Fig. 1e）．筋および筋膜組織内の血管に壁の破壊はみ
とめなかった．
炎症性筋疾患の治療に準じて経口副腎皮質ステロイド薬 1
mg�kg 体重を開始したところ 1週間でmyoglobin，aldolase
は正常化した（Fig. 1f）．手指の伸展障害・関節痛・手のむく
み，四肢筋力低下などの臨床症状も徐々に改善した．

考 察

本症例では前腕の腫脹と発赤および皮膚硬化所見，筋およ
び関節痛，Raynaud 現象が症状の前景に立っており全身性硬
化症が鑑別に挙げられる．しかしながらMRI で関節包や滑膜
にも炎症の波及をみとめ，免疫血清学的には全身性硬化症や
混合性結合組織病など特定の自己免疫疾患を示す結果はえら
れず，これらの診断基準も満たさなかった４）．筋生検では筋周
膜血管周囲に単核球の浸潤および筋線維の perifascicular at-
rophy がみられた．Perifascicular atrophy は皮膚筋炎で特徴
的な所見とされる５）．病変形成機序は未だに明らかではない．
皮膚筋炎においては，自己免疫による微小血管障害で虚血に
陥りやすい筋線維束の周辺部が障害されるためと推測されて
いる６）．本例では血清のCK上昇は無く，皮膚筋炎でみられる
皮疹も無く，通常の皮膚筋炎とはことなる病態と考えられた．
好酸球性筋膜炎はまれな病態であり，CKの上昇をともなわ
ない aldolase の増加が特徴とされ，ステロイドによる治療の
指標になるといわれている１）～３）．本症例では筋MRI 所見で筋
膜肥厚をみとめ病変の主座は筋膜であると考えられ，aldolase
の上昇も好酸球性筋膜炎を考えさせたが，組織学的に筋膜・
筋生検では好酸球浸潤をみとめなかった．膝関節等の関節腔
滑膜にも造影増強効果があり病変は筋膜外にもおよんでいた
ことを考えると，好酸球性筋膜炎ともことなる病態と考えら
れる．筋膜炎の鑑別診断としては，組織への浸潤細胞の種類か
ら palmar fasciitis and polyarthritis７），macrophasic fasciitis８），
monocytic fasciitis９）が挙げられる．経過が 4カ月におよび，悪
性腫瘍が検出されておらず palmar fasciitis and polyarthritis
は否定的である．ワクチン接種・家族歴・発熱や倦怠感など
の全身症状をともなわないことからmacrophasic fasciitis，
monocytic fasciitis も否定的であると考えた．以上からわれわ
れは，本症例を perifascicular atrophy をともなう非好酸球性
の筋膜・滑膜炎と診断した．
本症例では筋膜炎・滑膜炎に加え筋炎の臨床病理所見を呈
したがCKは正常であり，aldolase が著増し病勢をよく反映
していた．これはCKが筋細胞にほぼ選択的に存在している
のに対し，aldolase が筋周膜や筋膜にも分布をしているため
と推察される．免疫染色などによる類似症例をふくめた検討
が必要である．Nozaki，Pestronk１０）は，CK値が正常で aldolase
が選択的に上昇した 11 人の筋疾患患者を検討し，移植片対宿

主病が 3人，好酸球性筋膜炎が 2人，全身性硬化症が 1人，心
膜炎をともなった関節リウマチが 1人，その他の臓器の疾患
が 4人であったとしている．このうち筋生検をおこなった 9
人の患者全員に筋周膜を中心とした炎症性所見をみとめてい
る．この事からCK正常で aldolase のみが上昇しているばあ
いは，筋膜・結合組織の障害やそれらと隣接した筋線維をふ
くむ筋周囲病変と関連すると推論している１０）．本例において
も病変の主座は滑膜や筋膜であり筋細胞そのものの障害は比
較的軽かったために，CKが上昇しなかったと考えられる．
今回の症例は aldolase 上昇と perifascicular atrophy を特
徴とした非好酸球性の筋膜滑膜炎とも呼びうる．CK正常で
あることから見逃されている可能性がある．aldolase を測定
し，症例を蓄積して新たな症候群として捉えなおす必要があ
ると考えられた．
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Abstract

Elevated serum aldolase activity in a patient of non-eosinophilic myofasciitis and synovitis
with perifascicular atrophy

Hirohiko Ono, M.D., Naoki Suzuki, M.D., Hideki Mizuno, M.D.,
Maki Tateyama, M.D., Masashi Aoki, M.D. and Yasuto Itoyama, M.D.

Department of Neurology, Tohoku University School of Medicine

A 35-year-old man suffered from myalgia and joint pain on walking for 5 months. Physical and neurological
examinations revealed dermal sclerosis, skin swelling, redness of forearms, Raynaud’s phenomenon, joint pain, my-
algia and muscle weakness. Eosinophilia was not found and serum creatine kinase activity was normal, while aldo-
lase was markedly elevated. Abnormal signals suggesting synovitis and myofasciitis were found on MRI images.
Biopsy of the fascia of quadriceps femoris showed perivascular mononuclear cell infiltration. A muscle biopsy
showed mononuclear cell infiltration mainly in the perimysium extending to the endmysium. Eosinophilic cells
were not found. Perifascicular atrophy was observed. Corticosteroid therapy improved clinical symptoms and se-
rum aldolase level. We diagnosed him as non-eosinophilic myofasciitis and synovitis with perifascicular atrophy.
The serum aldolase activity is usuful for diagnosis and for monitoring the disease activity.

(Clin Neurol, 49: 119―122, 2009)
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