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はじめに

増悪寛解をくりかえす多発関節痛の後に，頭頸部に結節性
病変が出現し，さらに著明な高 CK血症と頭頸部主体の急速
進行性の筋炎を呈した 1症例を報告する．一旦，副腎皮質ス
テロイドに反応したが，漸減と共に再発の徴候がみられたた
めふたたび増量を要した．生検筋の免疫組織学的および電顕
的解析をおこなった結果，肉芽腫性筋症と共通する所見がみ
られた．局在性筋炎と肉芽腫性筋炎の関係を考える上で貴重
な症例と考え報告する．

症　　例

患者：46歳，女性
主訴：頸部痛
既往歴：帯状疱疹．
家族歴：特記事項なし．
生活歴：喫煙　40本 /日× 20年．
現病歴：2008年 12月頃から関節痛（手首，指，足首，肩，
腰）が出現し，増悪寛解をくりかえした．とくに手首にめだ
ち，数日間にわたって腫脹と痛みが持続した．2009年 4月
に近医を受診し血液検査を受けたが，異常は指摘されなかっ
た．2010年 2月頃より，手足や腰部の痛みに代わって，早
朝に強い頸部痛が出現した．9月某日の昼頃に右頸部の結節
を自覚したが，それが徐々に増大し，硬く表面不整の腫脹と
なった．同時に後頸部痛が増悪した．9月下旬に右肩にも母
指頭大の結節を触れたが，数日で消失した．某総合病院の血

液内科では頸部肉腫がうたがわれ，頭頸科では炎症性病変と
診断された．10月中旬に血清 CK高値（8,895 IU/l）を指摘
され，同時に頸部・後頭部痛の増悪と発声困難があり緊急入
院した．7日後には CKが 10,557 IU/lまで上昇，シーソー呼
吸となったため上気道狭窄がうたがわれ，挿管・人工呼吸器
が装着された．第 11病日に精査加療のため当院に転院した．
転院時現症：身長 170.0 cm，体重 60.7 kg，血圧 123/83 mmHg，
脈拍 111/min・整，体温 38.1°C，経口気管挿管による鎮静下
の調節呼吸管理で SpO2 98％．頸部は筋および皮下組織全体
が腫脹し，右下顎角付近で熱感をともなわない非可動性の結
節をみとめた．その他，皮膚および一般身体所見に特記すべ
き異常はなかった．神経学的には意識清明，瞳孔は正円同大
で左右差なく対光反射迅速，左眼の外転制限と上転制限のた
めに複視があり，また顔面筋の筋力低下をみとめた．深部腱
反射は亢進・減弱なく，病的反射は陰性，四肢に麻痺や感覚
障害をみとめなかった．
検査所見：血液検査では白血球増多（15,800/ml；好中球

87.6％，リンパ球 10.5％，好酸球 1.2％）をみとめた．CRP

上昇（16.17 mg/dl）をみとめた．AST 212 IU/l，ALT 187 IU/l，
LDH 950 IU/l，g-GTP 69 IU/l，CK 5,815 IU/lと上昇していた．
その他の一般生化学所見に異常なし．アンギオテンシン変換
酵素（ACE）正常（6.7 IU/l），リゾチーム正常（6.3 mg/ml）．
免疫学的検査では抗核抗体，抗 Jo-1抗体をふくむ抗アミ 

ノアシル tRNA合成酵素（ARS）抗体，PR3-ANCA，MPO-

ANCA，抗アセチルコリン受容体抗体，抗甲状腺ペルオキシ
ダーゼ抗体，サイログロブリン，サイロイドテストは陰性．
可溶性 IL-2受容体 856 U/ml，IL-6 230.0 pg/ml，抗 CCP抗体
48.4 U/mlと上昇していた．感染症関連検査では，梅毒RPR法，
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HIV抗体，ボレリア抗体は陰性，ムンプス抗体，HSV抗体，
VZV抗体，CMV抗体，EBV抗体は既感染パターンであった．
髄液検査は初圧 240 mmH2O，細胞数 0/ml，蛋白 19 mg/ml，
糖 92 mg/dlであった．髄液中 ACEは正常（0.4 IU/l），IL-6

は 14.5 pg/mlと上昇していた．
画像検査（Fig. 1）：頸部 CTで右優位に胸鎖乳突筋の腫大
と周囲軟部組織の CT値上昇をみとめた．胸部 CTで肺門リ
ンパ節腫脹はなかった．軽度の両側胸水貯留と上葉背側で右
優位にスリガラス状濃度上昇がみられた．頭部MRIで両側
の外眼筋，咬筋，側頭筋，翼突筋および後頭部の筋と周辺の
脂肪織に炎症性変化と腫大をみとめた．上腕MRIで右優位
に軽度の炎症性変化があった．
生理検査：神経伝導検査では四肢の運動神経における遠位

潜時は正常，運動神経伝導速度（MCV），複合筋活動電位
（CMAP）は正常であった．感覚神経活動電位（SNAP）と感
覚神経伝導速度（SCV）は正常であった．F波は上下肢共に
導出が不良であったが，臨床的意義は不明であった．
転院後経過：MRIでの炎症性変化をともなった頭頸部領
域の筋力低下，MRIでの上腕筋の炎症性変化，著明な高 CK

血症および呼吸不全より全身性の筋炎がうたがわれた．第
12病日に右上腕二頭筋生検を施行後，ステロイドパルス療
法（メチルプレドニゾロン 500 mg/日，3日間）を開始，翌
日に頸部腫脹が改善した．肺炎に対してセフトリアキソン
2 g/日を 3日間投与し，陰影と炎症反応が改善した．第 15

病日からプレドニゾロン（prednisolone; PSL）50 mg/日を開
始，複視の軽減と呼吸状態の改善があり抜管にいたったが，
CKが 1,256 IU/lまで上昇した．第 19病日に 2回目のステロ
イドパルス療法を開始，第 22病日から PSL 50 mg/日を開始
した．頭部MRIでは頭頸部筋群の炎症性変化の消失をみと
め，第 25病日に CKが正常化したが，軽度の複視と頸部筋
力低下は残存した．第 29病日に施行した針筋電図では，安
静時所見は陰性，随意収縮でも明らかな筋原性変化をみとめ
なかった．第 33病日より全身倦怠感が出現，第 35病日に
CKが 985 IU/lまで上昇したため，第 36病日に PSL 60 mg/日
に増量した．第 43病日に PSL   55 mg/日に減量したところ，
第 50病日に右頸部に索状の硬結が出現，徐々に拡大し鶉卵
大になった．第 55病日に同部位をふくむ胸鎖乳突筋生検を
施行した．その後 PSL漸減にともなう CKの上昇や結節病

Fig. 1　CT and MRI images on admission.

a: CT showed enlarged sternocleidomastoid muscle (arrow). b: MRI T2 weighted image: coronal, 1.5 T; TR 4,600 ms/TE 

106.2 ms, fat suppressed, showed inflammation of temporal, masseter, and pterygoid muscle (arrows). c: MRI T1 

weighted image: coronal, 1.5 T; TR 340.0 ms/TE 14.0 ms, showed gadolinium enhancement of lateral rectus muscle 

(arrow). d: MRI T2 weighted image: axial, 1.5 T; TR 4,020.0 ms/TE 95.9 ms, fat suppressed, showed high intensity 

signal biceps brachii (arrow).
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変の再燃なく，第 109病日に自宅退院した．退院後に CKの
上昇があり，第 141病日には CK 107 IU/lで，右頸部に小指頭
大の結節が出現した．第 155病日には CK 138 IU/lで，左頸
部に小指頭大の結節が出現した．第 169病日に CK 286 IU/lま
で上昇したため，PSL 25 mg/日に増量したところ，すみやか
に結節病変が消退した．その後は，PSL 20 mg/日で結節の再
燃や CKの上昇なく経過している（Fig. 2）．
右上腕二頭筋生検所見（第 12病日）：筋線維横径に異常な
大小不同をみとめた．筋束内の間質は軽度開大がみられるが，
明らかな壊死・再生像はみとめず，炎症性細胞浸潤はなかった．
Type 2 fiber atrophyをみとめた．免疫組織化学的にはMHC 

class I抗原のごく軽度の異常発現を筋細胞表面にみとめた．
右胸鎖乳突筋生検所見（第 55病日）：筋線維は異常な大小
不同を呈し，多くの線維は円形化し，萎縮していた．壊死・
再生像をともなった高度な炎症細胞浸潤をみとめ，間質は開
大し，間質の血管周囲に局所的に強い炎症細胞浸潤巣が散在
してみられ，肉芽腫様の局面が形成されていた．これらの浸
潤細胞の大部分は形質細胞をふくむ単核細胞であったが，ま
れに，定型的な Langhans型巨細胞ではないが，不規則な形
状の多核細胞が観察された（Fig. 3）．萎縮線維には Type 2C 

fiberが混在していた．内在核は増加し，種々の筋線維内部
の構築異常を示した．免疫染色では，筋細胞表面のMHC 

Fig. 2　Clinical course.

CK decreased with improved of clinical symptoms, but tumor recrudescence with a decrease of prednisolone.

Fig. 3　Muscle tissue biopsy.

In the sternoclaidomastoid muscle, many of the muscle fibers are 

seen atrophied in the widened interstitial tissue. Collections of 

inflammatory cells are seen. They often have appearance similar to 

granulomas without necrosis. A multinucleated giant cell are seen in 

one place (inset). (Frozen section, HE).
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class I抗原の異常な発現をみとめた．浸潤細胞には CD4陽性
細胞，CD8陽性細胞をみとめ，CD4陽性細胞優位であった．
また CD20陽性細胞，CD68陽性のマクロファージがみられ
た（Fig. 4）．血管自体の構造は保たれていた．

電子顕微鏡では筋線維に非特異的な変性像がみられた．間
質の浸潤細胞，とくに多数のマクロファージには互いに密接
しているものが多く，一部は融合していた（Fig. 5）．

考　　察

本例は 1年にわたる多発関節痛の後，右頸部結節病変を中
心に頸部から頭部におよぶ筋炎様症状を呈し，呼吸困難をき
たしたため人工呼吸器が装着された．右上腕二頭筋で生検を
施行したが，筋炎の所見はみとめられなかった．明らかな四
肢筋力低下をみとめていなかったことより，頭頸部に限局し
た筋炎と考えた．副腎皮質ステロイドへの反応性は良好で，
ステロイドパルス療法開始直後に頸部腫脹の改善と CKの著
明な低下があり，開始から 6日後に抜管した．これは頸部圧
迫そのものが呼吸困難の原因であったことを示唆している．
CKが正常化してからも暫くは複視と頸部筋力低下が残存し
た．その後，副腎皮質ステロイドの漸減にともない CKが再
上昇し，結節病変の再燃がみとめられた．この時，右胸鎖乳
突筋生検では光学顕微鏡で筋線維の壊死・再生像と，CD4

陽性リンパ球を主体とする細胞浸潤をみとめ，電子顕微鏡で
は浸潤細胞の多くに互いに接着する傾向がみられた．
特発性炎症性筋症には多発筋炎（polymyositis; PM），皮膚
筋炎，封入体筋炎などがあるが，特殊な病態として局在性筋
炎（focal myositis; FM）が報告されている 1）．FMは 1977年

Fig. 4　Muscle tissue biopsy.

Immnohistochemical analyses of infiltrating cell subset revealed. CD4+ (a), CD8+ (b), CD20+ (c), and CD68+ (d) cells. CD4+ 

cells tended to outnumber CD8+ cells. CD20+ (B cells and plasma cells) and CD68+ (macrophages) were seen frequently.

Fig. 5　Electron micrograph of a biopsy from the 

sternoclaidomastoid muscle.

Inflammatory cells infiltrating in the interstitial tissue are comprised 

mainly of macrophages, mononucleated lymphocytes and plasma 

cells (asterisks). Many of the infiltrating cells (1, 2, 3, 4) are attached 

closely to each other showing strong tendency of organization.
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に Heffnerら 2）により報告された非対称的な分布の炎症性筋
疾患で，身体の一側，単一肢ないし単一筋にみられる 3）．本
例と同様に胸鎖乳突筋にみられた FMの報告例がある 4）． 
一方，Cummings ら 5）は FM から PM に移行した 2 例を
localized nodular myositisとして報告し，PMの初期像である
可能性を述べた 6）．FMから PMへ移行する例では，病初期に
赤沈値や CK値の上昇をみとめるという 5）7）～9）．FMにおけ
る筋電図では，筋原性変化をみとめたとの報告が多い 6）7）10）．
FMにおけるMRIでは，脂肪浸潤または T2強調画像で高信号
であり，T1強調画像ではガドリニウムによる不均一な造影
効果を示し，筋肉の炎症と腫脹を示すとの報告がある 11）～13）．

Auerbachら 14）の FM   115例の剖検報告によると，臨床診
断は横紋筋腫，筋肉内脂肪腫，線維腫症，骨化性筋炎，増殖
性筋炎，炎症性筋線維芽細胞腫，炎症性筋症といった比較的
良性のものから，横紋筋肉腫，平滑筋肉腫，脂肪肉腫，リン
パ腫といった悪性のものまで幅広かった．部位は下肢がもっ
とも多く，その他は頤筋，胸鎖乳突筋，上肢の順で多かった．
組織化学所見では程度のことなる筋障害性変化（93％），巣
状神経原性変化（89％），炎症性変化（97％）がみとめられ，
20例では顕著な好酸球増多がみとめられた．免疫組織学的
には浸潤リンパ球の多くは CD4陽性であった．
一方，筋組織内に肉芽腫様の組織球の浸潤をともなう 

炎症性の病態として肉芽腫性筋症・筋炎（granulomatous 

myopathyまたはmyositis; GM）が知られており 15），骨格筋生
検のうち約 0.5％にみとめるという報告がある 16）．本病態は
サルコイドーシスの他，感染症にともなうもの，炎症性腸疾
患にともなうもの，リンパ腫にともなうもの，胸腺腫と重症
筋無力症にともなうものが報告されている 17）．サルコイドー
シスの臨床的特徴ないし他の基礎疾患をかいたもの 

は isolated GMと呼ばれることがある 18）．しかし Cromptonと
Macdermotら 19）の 2例の isolated GMの剖検報告では，肺，
脾臓，リンパ節および骨でサルコイド肉芽腫をみとめた．筋
限局の GMが一つの疾患単位であるか，サルコイドミオパ
チー（sarcoid myopathy; SM）の特殊な病型であるかに関して
は定まっていない 17）．SMでは浸潤するリンパ球は CD4陽
性リンパ球が優位と報告されている 17）．SMにおけるMRI

では，サルコイド結節が T1強調・T2強調のいずれの画像で
も周辺部が高信号域，内部は低信号域を示す 17）．
肉芽腫の定義は種々提唱されているが，代表的なものでは

リンパ球，単球，形質細胞などをふくむ炎症像を呈するとす
るものや，類上皮細胞をふくむ単核マクロファージや多核 

巨細胞が組織化（organized）され，密集した状態とされて
いる 20）．
本症例の検査所見ではサルコイドーシスに特徴的な変化を

みとめておらず，経過からは FMと考えた．一方，2回目の
筋生検において筋線維周辺でみとめられた細胞浸潤は CD4

陽性細胞と形質細胞およびマクロファージが優位であった．
電子顕微鏡では，間質の浸潤細胞，とくにマクロファージは
互いに接着する傾向を示し，一部は多核細胞の形成を示すな
ど，肉芽腫形成の初期段階である可能性が示唆された．これ

らの所見のように本例は臨床的には局在性筋炎である一方，
筋病理学的には肉芽腫性筋炎との共通点がみられた．臨床的
には急性経過で全身症状をともなう FMと，通常慢性に経過
する GMでは大きな差があるが，筋病理学的には FMの一
部に GM，またはそれに近い病態が一部混在していることが
示唆される．本例は両疾患の病態を理解する上で重要な例と
考えられた．
※本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，組織，団体

はいずれも有りません．
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Abstract

Rapid progressive focal myositis of the head and neck region: a case report

Yu Kitazawa, M.D.1), Koichi Kondo, M.D., Ph.D.1), Keizo Sugaya, M.D., Ph.D.1),  
Toshio Mizutani, M.D., Ph.D.2) and Shiro Matsubara, M.D., Ph.D.1)

1)Department of Neurology, Tokyo Metropolitan Neurological Hospital 
2)Metropolitan Fuchu Medical Center for Severe Motor and Intellectual Disabilities

A 46-year-old woman noticed a painful lump in the neck following fluctuating multiple arthralgia in the previous 3 
months. The neck nodule grew rapidly, and was associated with an elevation of the serum creatine kinase activity. Under 
a diagnosis of focal myositis, corticosteroids were introduced, soon resulting in an amelioration of the symptoms. A 
biopsy from the neck nodule revealed a muscle tissue with scattered foci of densely packed inflammatory cells. Some of 
the cells had features similar to the granuloma, which were compact collection of cells and partial tendency of the cell 
fusion. These findings suggest a close relation between some cases focal myositis and granulomatous myopathy.

(Clin Neurol 2014;54:10-15)
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