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１．疾患概要 

封入体筋炎(Sporadic Inclusion Body Myositis:以下 sIBM)は主に 50歳以上で発症する慢

性進行性の筋疾患である 1-4。左右非対称の筋力低下と筋萎縮が大腿四頭筋や手指・手首屈

筋に見られる。骨格筋には縁取り空胞と呼ばれる特徴的な組織変化を生じ炎症細胞浸潤を

伴う。免疫学的治療に反応せず、かえって増悪することもある。診断には筋病理が重要であ

り、炎症の要素を反映して筋内鞘への単核球浸潤を伴っている。特徴的な所見として縁取り

空胞を伴う筋線維、非壊死線維や筋内鞘への単核球の侵入や単核球による包囲が見られる

（図 1）。免疫染色では非壊死線維への単核細胞（主に CD8 陽性 T 細胞）の浸潤や形態学的

に正常な筋線維における主要組織適合抗原 (MHC) クラスⅠの発現が観察される。また疾患

の特徴である封入体内部には多様な蛋白の局在が指摘されており、ユビキチン、アミロイド

β蛋白、エメリン、ラミン A/C、valocin-containing protein (VCP)、ヒストン、43 kDa TAR 

DNA binding protein (TDP-43)、p62 などの多様な蛋白の存在が報告されている。これらの

所見はアルツハイマー病や筋萎縮性側索硬化症(ALS)などの神経変性疾患との類似性が議

論されるところであるが、その病的意義はまだ定まっていない。 

本稿では、未だ治療法が確立されていない封入体筋炎に関して、実臨床での対応を踏まえて

診療の手引きとして記載する。 
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図 1 sIBM の代表的病理像 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

(A)ヘマトキシリン・エオジン染色、(B)CD8 免疫染色、(C) 主要組織適合抗原（MHC）クラ

ス I染色、(D)ゴモリトリクローム変法染色。Scale bars= 100 µm（A）、50 µm(B)、200 µm(C)、

100 µm(D) 

 

  



２．疫学・経過 

 厚生労働省難治性疾患政策研究事業「希少難治性筋疾患」班(研究代表者：青木正志)の調

査では、日本には 1,000-1,500 人の sIBM 患者がいると推定される 1。研究班の協力施設の

146 症例の検討によれば男女比は 1.2:1 と男性の割合が多く、初発年齢は平均 64.4 歳であ

った。初発症状は階段上りの困難さなど下肢近位筋脱力の症状が 74％を占め、嚥下障害は

23％にみられた。筋力低下と筋萎縮は大腿四頭筋や手指屈筋に著明で、左右非対称のことも

しばしばみられる。血清 CK 値は軽度から中等度上昇していた（511.2±368.1IU/L）。初発症

状出現から診断確定までの期間は 52.7±47.6 カ月であった。多発筋炎や皮膚筋炎と異なり、

肺病変や悪性腫瘍の発生頻度上昇は認められない。 

 さらに sIBM 患者アンケートをおこない自然歴を解析したところ、67 名（男 49 名，女 18 

名）から回答をえた。平均年齢は 73 歳、発症から平均 8.7 年経過時点での回答であり、各

症状の出現時期はしゃがみ立ち不能が発症後 4.6 年、車椅子が 7.3 年、電動車椅子が 13.7

年、ペットボトルの開栓不能が 6.6 年、洗顔不能が 7.2 年であった 2。また、IBM 研究班で

は国立精神・神経医療研究センターの筋病理診断症例の中の多発筋炎の症例数と比較し

sIBM の有病率を推定した。1990 年からの 9年間では sIBM と多発筋炎は各 8例と 151 例、

1999 年からの 9年間では各 69例と 165 例であった。PM の特定疾患受給者数が約 3,000 人

と一定であることから、sIBM の日本での有病率は 2000 年代で 100 万人当り 9.83 人と推定

され、1990 年代の推定 1.28 人と比較して増加していた。増加の原因としては日本社会の高

齢化、sIBM の疾患認知度の向上、生活様式の欧米化などが関与していると推察される。  

 海外における100万人あたりのsIBMの有病率は国により異なっており、アメリカで10.7、

西オーストラリアでは 14.9、オランダでは 4.9、ノルウェーでは 33、トルコでは 1.1 と報

告されている。欧米の 734 症例の検討では男女比は 3:1 と男性が多く、また sIBM の死因で

は嚥下障害に伴う誤嚥性肺炎が重要であり、予後の改善のためには口腔咽頭筋の障害によ

る嚥下障害への対策が必要であるとされている 3。オランダにおける 64 例の sIBM 患者の 12

年間の経過観察による研究では、筋力や ADL は明らかに低下するが、一般集団と比較して平

均寿命に有意差はないと報告されている。sIBM 患者と年齢をマッチさせた一般集団を比較



すると呼吸器系の疾患（sIBM 患者の 41.3%対一般人口の 11.5％）、特に肺炎（28.3％対 4.4％）

が 80歳から 85歳の sIBM 患者の死因として重要であった。筋力低下の進行は下肢で最も著

明で、定量的筋力検査での年間低下率は 5.4%であった 4。またイギリスとフランスの sIBM

患者 136 例の長期経過観察によると 14 年間で 75%の患者が歩行障害を来し、37％が車いす

になった。一般集団と比較して平均寿命に有意差はないが、60歳以降に発症した患者は 60

歳以前に発症した患者に比べて死亡リスクが高かった。北米の 916 例の sIBM 患者へのアン

ケート調査による横断的研究では、患者の平均年齢は 70.4 歳、男女比は 2:1 で初発症状出

現から診断までの平均期間は 4.7 年である。最初の診断で sIBM とされたのは半数の患者で

あった。また歩行機能や ADL は年齢や罹病期間と負の相関があり、運動とは正の相関があっ

た。ただし運動が sIBM の進行を抑制するかどうかについては今後の検討が必要であるとし

ている 5。 

 ヒトT細胞白血病ウイルス-1（HTLV-1）やC型肝炎ウイルス（HCV）陽性例も前述の研究

班の調査で約20%の症例でみられ、これらのウイルス感染とsIBM発症の関連が示唆されて

いる。HTLV-1陽性のsIBM、11例中2例で突然死を認めたとの報告があり、合併症として肥

大型心筋症をきたす可能性も指摘されている6。HTLV-1陽性sIBM患者11例の末梢血単核細胞

中のHTLV-1プロウイルス量はHTLV-1関連脊髄症患者と同程度に増加していた。またsIBM患

者1例の筋細胞を取り囲むCD8陽性T細胞においてHLA-A*0201/Tax pentamer染色が陽性であ

り、HTLV-1を認識する細胞障害性T細胞が筋内に浸潤していることが証明された7。sIBMと

診断された患者114例のうち32例（28%）がHCV抗体陽性であり、これは年齢をマッチさせ

た多発筋炎におけるHCV抗体陽性率4.5%や60歳代の日本人のHCV抗体陽性率3.4%に比べて有

意に高率であった8。 
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３．病因・病態 

sIBM の病態機序は不明である。筋病理学的に観察される縁取り空胞が蛋白分解経路の異常

など変性の関与を、また細胞浸潤が炎症の関与を想起させるものの、変性と炎症のどちらが

一次的でどちらが副次的なのかも明らかになっていない。変性の機序の証拠として免疫染

色で Aβ蛋白などが縁取り空胞内に沈着していることや、β-APP を筋特異的に過剰発現さ

せたモデルマウスでは筋変性や封入体の形成が見られることが挙げられるが、PMや DM の患

者生検筋でもβ-APP が沈着していることから疾患特異性は高くないと考えられる。筋線維

の恒常性の維持は蛋白合成と分解の微妙なバランスの上に成り立っていると想像され、蛋

白分解系が破綻し異常蛋白が蓄積するという病態機序も考えられる。 

sIBMの骨格筋に家族性ALSの原因遺伝子産物であるTDP-43およびFUS/TLSが蓄積すること

も観察されている。TDP-43 陽性線維は、sIBM 患者の生検筋線維の 25〜32.5％と高頻度に検

出される 1。ユビキチン結合蛋白である p62 は TDP-43 以上の頻度で sIBM の筋線維に染色性

が認められる 2。骨 Paget 病と前頭側頭型認知症を伴う封入体性ミオパチーの家族例におい

て蛋白分解系の重要な分子である VCP の遺伝子異常が見出された 3が、この VCP も蛋白分解

経路の重要な因子であり、この経路の異常は sIBM の病態の重要な機序と考えられる。さら

に hnRNPA1 および A2B1 遺伝子の異常は封入体を伴うミオパチーに加えて ALS や前頭側頭型

認知症（FTD）、骨 Paget 病も合併することが知られ、これらの疾患スペクトラムを

Multisystem proteinopathy (MSP)という概念で捉える動きがある。筋病理学的な類似点が

あることから病態が sIBM とある程度共通している可能性が推察され、これらの疾患スペク

トラムを念頭に置いて組織・細胞特異的な病態研究を行っていく重要性が高まっている。  



４．診察・電気生理 

症状 

前腕屈筋群や大腿四頭筋の筋力低下と筋萎縮を特徴とし、左右非対称となることもある。発

症年齢は通常 50 歳以上とされているが、30歳頃より気づかれないうちに発症していること

もある 1。典型的には、大腿四頭筋の脱力により、階段の昇降や、しゃがみこんだ姿勢から

の立ちあがりが困難となりやすい。大腿四頭筋の筋萎縮に伴い、転倒しやすくなることもあ

る。前腕の手指屈筋群のなかでは、深指屈筋が障害されやすく、ゴルフクラブを握りこんだ

り、ペットボトルの蓋の開閉が困難となるため、日常生活動作から病変部位の予測をするこ

とが重要である。それ以外の、肘・手首関節・手指の進展、足関節の背屈、頸部屈曲にも支

障をきたすことがある。嚥下障害は高頻度にみられるが、筋痛を伴うことは稀である 2。中

高年の疾患であるが認知機能低下は一般的には認めない。 

 

検査 

血清のクレアチンキナーゼ（CK）値は正常から正常上限の 10 倍程度まで上昇する 2。抗 Jo-

1 抗体などの一般的な筋炎特異的抗体は陰性である。多発筋炎(PM)・皮膚筋炎(DM)などと異

なり肺病変、悪性腫瘍の発生頻度の上昇は指摘されていない。針筋電図では筋原性変化（低

振幅・多相性の運動単位電位、早期動員）に加え、線維自発電位（fibrillation potential）

や陽性鋭波（positive sharp wave）などの自発放電がみられることが多く、複合反復放電

（complex repetitive discharges）を認めることもある。神経原性変化と混同しうる線維

束電位（fasciculation potential）、高振幅・多相性の運動単位電位もしばしば観察され、

ALS とも誤診されうるので注意が必要である 3,4。深指屈筋の針筋電図所見が ALS との鑑別

に有用であったとする報告もあり、被験筋に追加することが望ましい 5。また、骨格筋 CT や

MRI も他疾患との鑑別に有用とされており、前腕屈筋群、大腿四頭筋、腓腹筋に異常が認め

られることが多い 6。その他、筋超音波を用いた検討では、深指屈筋と尺側手根屈筋のエコ

ー輝度の明暗差、ヒラメ筋と腓腹筋のエコー輝度の明暗差が IBM の補助診断として有用で

ある可能性が本邦から相次いで報告されている 7,8。 



ヒト T細胞白血病ウイルス（HTLV）-1 や C型肝炎ウイルス（HCV）陽性の症例も前述の調査

では 20%にみられた。HTLV-1 陽性の sIBM、11 例のうち 2例において突然死を認めたとの報

告もあり、合併症として肥大型心筋症をきたす可能性が指摘されている。 

 

診断基準 

1975 年に Bohan と Peter は炎症性筋疾患の診断基準を提唱したが、当時は sIBM という概念

が十分に確立されていなかった。1995 年に Griggs らにより sIBM の診断基準が提唱され、

2007 年の Needham らの診断基準とともに国際的に広く用いられている 2,3。前述の難治性疾

患克服研究事業(現、政策研究事業)の sIBM 研究班では全国の後向き調査を元に、国内外の

文献を検討し診断基準を見直した（付記参照)。 

臨床的特徴として、a. 他の部位に比して大腿四頭筋または手指屈筋（特に前腕の深指屈筋）

が侵される進行性の筋力低下および筋萎縮、b. 筋力低下は数ヶ月以上の経過で緩徐に進行

するとし、多くは発症後 5年前後で日常生活に支障をきたすことを勘案した。また遺伝性異

常を伴う筋疾患を除外するために c. 発症年齢は 40 歳以上であるとした。また慢性の経過

を反映し d. 安静時の血清 CK値は 2,000 IU/L を越えない、とした。さらに診断には筋生検

が必須であるとし、筋内鞘への単核球浸潤を伴っており、かつ a. 縁取り空胞を伴う筋線維、

b. 非壊死線維への単核球の侵入や単核球による包囲が見られるものとした。これらの臨床

的特徴・病理所見の 6項目全てが見られる場合を確実例、臨床的特徴が見られるが、病理所

見のいずれかを欠く場合を疑い例、病理所見が伴わないものを可能性あり、とした。sIBM の

診断の際には臨床経過が重要な要素であり、中高齢の慢性進行性の筋疾患では常に念頭に

置くべきである。また sIBM 症例の一部は病期が早いことにより、また不適切な筋標本採取

部位などによって特徴的な封入体を確認することができず診断確定に至らない場合がある

と考えられる。 

一方、欧米でも診断基準の見直しが行われ、Lloyd らは過去に発表された 24 の診断カテゴ

リーを評価し、その中では 2011 年のヨーロッパ神経筋センターの Probable の基準が最も

感度が高いとした。また“data-derived diagnostic criteria”という診断基準を提唱し、



1．手指の屈曲か大腿四頭筋の筋力低下、2．筋内鞘への炎症細胞浸潤、3．非壊死線維への

炎症細胞浸潤もしくは縁取り空胞の 3つの要素によって構成され、3つの要素がそろえば感

度 90％、特異度 96％であるとした 9。今後、これらの診断基準とのすり合わせや感度特異度

の評価が必要となってくると思われる。 

診断の難しさや受診の遅れなどから初発症状から 5 年以上診断がつかない例も多い。炎症

性筋疾患に分類される多発筋炎と鑑別が難しいことも多い。サンプリングエラーのため病

理学的な確認が難しいことがある。緩徐進行性・非対称性・大腿四頭筋や手首・手指屈筋の

脱力と萎縮が 50 歳以上の患者で見られた場合には病理学的に確認できなくとも sIBM の可

能性が高い。sIBM の診断の際には時間経過が重要な要素であり、病期の進行や筋生検部位

により所見が異なることはしばしば経験するが、中高齢の慢性進行性の筋疾患では常に念

頭に置くべきである。今後、病態解明の進展に伴い疾患マーカーが確立されることが望まし

い。 
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５．病理・血清マーカー 

 前述のように、sIBM の診断において筋病理所見は極めて重要な意義を有する。sIBM の筋

病理像の特徴として、筋線維の大小不同に加えて炎症所見と筋変性所見の混在が挙げられ

る。炎症所見として、筋線維の壊死・再生像と筋内鞘への単核球浸潤が特徴的であり、非壊

死線維への単核球の侵入や単核球による包囲像がみられる(図 1A)。多発筋炎の病理像と同

様に、炎症細胞の主体は CD8 陽性の T細胞であり(図 1B)、主要組織適合抗原（MHC）クラス 

I を発現する非壊死線維周囲への浸潤像が見出される(図 1C)。一方、筋変性所見の一つとし

てゴモリトリクローム変法にて赤染する顆粒で縁取られる縁取り空胞（RV）を伴う筋線維が

みられる(図 1D)。一般に、RVを有する筋線維への炎症細胞浸潤は乏しいことが多い。この

RV の内部や近傍には、ユビキチンやアミロイドβ蛋白の沈着がみられることがあるが、そ

の頻度は必ずしも高くない 1。TAR DNA-binding protein of 43 kDa (TDP-43)は多くの組織

や細胞で恒常的に発現する RNA 結合蛋白であるが、sIBM 骨格筋では筋核内の TDP-43 が減少

し、筋形質内に蓄積することが見出されており、その頻度は筋線維の 25〜32.5％に及ぶと

の報告もある 1-5。さらに選択的オートファジーにおけるアダプター蛋白として機能する

p62/SQSTM1 蛋白は、より高頻度に sIBM の筋線維内に発現するとの報告もあり 6,7、これらの

知見は sIBM の病理学的指標であるとともに病態解明に重要な示唆をもたらすものと考えら

れる。 

 sIBM の早期診断と治療効果判定のために、血清マーカーの開発は極めて重要と考えられ

る。近年の研究において、sIBM 患者血清中に分子量 43 kDa の自己抗体が存在することが報

告された 8。2013 年になって 2 つの異なるグループより、この標的抗原が Cytosolic 5’-

nucleotidase 1A（cN1A: NT5C1A）であることが明らかにされた 9,10。Larman らはドットブ

ロット法を用いた抗体測定を行い、カットオフ値を 10 IU と定めた場合の sIBM 診断の感度

は 34%、特異度は 98%であると報告した 9。一方、Greenberg らは sIBM 患者血清中には IgG

型抗 NT5C1A 抗体のみでなく、IgA、IgM 型抗体も存在すること、さらに IgG、IgM、IgA 型の

3 つのサブタイプの抗 NT5C1A 抗体測定の併用により sIBM 診断感度を 76%まで高めることが

できることを報告している 11。Larman らや Pluk らの報告以降、種々の異なる技法を用いた



本抗体の検出に関する報告が相次いでおり、免疫沈降 9，10やヒト骨格筋抽出サンプル 8-10や

NT5C1A 発現 HEK293 細胞抽出サンプル 12,13 を用いたウェスタンブロット法、組換え全長

NT5C1A 蛋白 11,13や NT5C1A 由来の合成ペプチド 14を用いた ELISA 法が含まれる（表 1）。一

方で、同抗体は筋症状を有さないシェーグレン症候群や全身性エリテマトーデスなどの自

己免疫疾患患者においても検出されるとの報告もある 12。今後 sIBM の診断精度向上に対す

る抗 NT5C1A 抗体測定の有用性を確立するためには、IgG、IgM、IgA 各クラスの測定を含め、

各種検査法毎の感度・特異度の比較を通した抗体測定法の標準化が不可欠と考えられる。少

なくとも現時点では、抗 NT5C1A 抗体測定はその特異度の高さから sIBM の診断に非常に有

用である可能性がある。 

 これまで抗 NT5C1A 抗体陽性症例と陰性症例の臨床症状の相違については、十分に解析さ

れていない。少数例の解析では sIBM 25 例中 9例で同抗体が陽性であり、抗体陽性群では 6

分間歩行距離は同等であるものの起立に長時間を要し、車椅子や歩行器の使用頻度が高く、

MRC 筋力スコアはより低く、嚥下障害の合併頻度が高く、努力性肺活量が低く、顔面筋の罹

患頻度が高いことが報告されている 13。同抗体の臨床症状に及ぼす影響に関しても、さらに

大規模な症例数での解析が期待される。 

 T 細胞性大顆粒リンパ球性白血病を合併した sIBM 症例の経験に端を発して、近年 sIBM 患

者の末梢血中に高頻度（58％）に CD8 および CD57 陽性の大顆粒リンパ球が検出され、生検

筋への CD8 および CD57 陽性細胞の浸潤と相関し、急激な臨床症状の進行と関連する可能性

が報告された 15。大顆粒リンパ球の検出は sIBM の早期診断に寄与する可能性があり、症例

の蓄積と臨床症状との関連性の評価が重要である。 

 

参考文献 

1. Salajegheh, M., et al. Sarcoplasmic redistribution of nuclear TDP-43 in inclusion body myositis. 

Muscle Nerve 40, 19-31 (2009). 

2. Weihl, C.C., et al. TDP-43 accumulation in inclusion body myopathy muscle suggests a common 

pathogenic mechanism with frontotemporal dementia. Journal of neurology, neurosurgery, and 



psychiatry 79, 1186-1189 (2008). 

3. Weihl, C.C. & Pestronk, A. Sporadic inclusion body myositis: possible pathogenesis inferred from 

biomarkers. Curr Opin Neurol 23, 482-488 (2010). 

4. Olive, M., et al. TAR DNA-Binding protein 43 accumulation in protein aggregate myopathies. Journal 

of neuropathology and experimental neurology 68, 262-273 (2009). 

5. Kusters, B., et al. TDP-43 accumulation is common in myopathies with rimmed vacuoles. Acta 

neuropathologica 117, 209-211 (2009). 

6. D'Agostino, C., Nogalska, A., Engel, W.K. & Askanas, V. In sporadic inclusion body myositis muscle 

fibres TDP-43-positive inclusions are less frequent and robust than p62 inclusions, and are not 

associated with paired helical filaments. Neuropathol Appl Neurobiol 37, 315-320 (2011). 

7. Hiniker, A., Daniels, B.H., Lee, H.S. & Margeta, M. Comparative utility of LC3, p62 and TDP-43 

immunohistochemistry in differentiation of inclusion body myositis from polymyositis and related 

inflammatory myopathies. Acta Neuropathol Commun 1, 29 (2013). 

8. Salajegheh, M., Lam, T. & Greenberg, S.A. Autoantibodies against a 43 KDa muscle protein in 

inclusion body myositis. PLoS One 6, e20266 (2011). 

9. Larman, H.B., et al. Cytosolic 5'-nucleotidase 1A autoimmunity in sporadic inclusion body myositis. 

Ann Neurol 73, 408-418 (2013). 

10. Pluk, H., et al. Autoantibodies to cytosolic 5'-nucleotidase 1A in inclusion body myositis. Ann Neurol 

73, 397-407 (2013). 

11. Greenberg, S.A. Cytoplasmic 5'-nucleotidase autoantibodies in inclusion body myositis: Isotypes and 

diagnostic utility. Muscle & nerve 50, 488-492 (2014). 

12. Lloyd, T.E., et al. Cytosolic 5'-Nucleotidase 1A As a Target of Circulating Autoantibodies in 

Autoimmune Diseases. Arthritis Care Res (Hoboken) 68, 66-71 (2016). 

13. Goyal, N.A., et al. Seropositivity for NT5c1A antibody in sporadic inclusion body myositis predicts 

more severe motor, bulbar and respiratory involvement. Journal of neurology, neurosurgery, and 

psychiatry 87, 373-378 (2016). 



14. Herbert, M.K., et al. Disease specificity of autoantibodies to cytosolic 5'-nucleotidase 1A in sporadic 

inclusion body myositis versus known autoimmune diseases. Ann Rheum Dis 75, 696-701 (2016). 

15. Greenberg, S.A., Pinkus, J.L., Amato, A.A., Kristensen, T. & Dorfman, D.M. Association of inclusion 

body myositis with T cell large granular lymphocytic leukaemia. Brain : a journal of neurology 139, 

1348-1360 (2016). 



表 1 各種抗 NT5C1A 抗体測定法における疾患別陽性率の比較 

  

Salajegheh, 

2011 

Pluk, 

2013 

Larman, 

2013 

Lloyd, 

2015 

Goyal, 

2015 

Greenberg, 

2014 

Herbert, 

2015 

検出方法 

ウェスタン

ブロット 

免疫沈降 

ウェスタン

ブロット 

ウェスタ

ンブロッ

ト 

ウェスタ

ンブロッ

ト 

ウェスタン

ブロット 

ELISA 

sIBM 52% 33-60% 34-70% 61% 72% 76% 37-73% 

他の炎症性筋疾患 0%           4% 

多発筋炎   5-14% 4% 5%       

皮膚筋炎  4-21% 0% 15%    

壊死性ミオパチー               

シェーグレン症候

群 

      23%     36% 

全身性エリテマト

ーデス 

      14%     20% 

他の神経筋疾患   3-7% <2%       4% 

健常対照 0% 0% 0% 5%       

 

 

  



６．嚥下障害とリハビリテーション 

I) 嚥下障害 

封入体筋炎では嚥下障害を併発することが多い。Lotz らは、約 10％の症例が、嚥下障害が初

発症状であり、病状の進行とともに 40％の症例で嚥下障害が出現すると報告している(1)。

本症における嚥下障害の原因は他の炎症性筋疾患同様に①咽頭収縮筋の筋力低下②輪状咽頭

筋の開大障害③舌骨挙上障害が推定されている(2, 3)。嚥下障害を訴える症例の嚥下造影検

討にて、下咽頭収縮筋の拡大不全を示す cephalad prominence や輪状咽頭筋を含んだ上食道

括約筋（UES）の拡大不全を示す pharyngeal muscle propulsion が高率に認められる(3)。ま

た、嚥下障害の自覚がない症例でも、中咽頭や下咽頭の収縮力の低下と UES の開大障害が嚥

下内圧測定にて確認されている(3)。IBM では、臨床経過が長期に及ぶため咽頭収縮筋や輪状

咽頭筋の筋変性や萎縮が高度である。嚥下の咽頭期に食道入口部が開かず、食塊の通過が悪い

状態は、輪状咽頭筋嚥下困難症と総称されている。嚥下障害が進行すると、摂食量が減少し、全

身の筋量低下や体重減少に加え、誤嚥性肺炎を併発しやすくなる。進行性の嚥下障害を有す

る症例は、非進行性の症例に比べて機能予後や生命予後が悪いとの報告もあり(4) 、治療介

入が必要である。 

 

１.IVIG 療法 

Cherin らは、IBM4 例に免疫グロブリン多量静注療法（2g/kg/月）を 6－8 ヶ月施行し、嚥下

障害が改善したと報告している(5)。その後の同様の検討でも、IVIｇ療法の効果は短期的で

あるとの報告も多いが、オーストラリアでは、急速進行性または、高度な嚥下障害の症例で

は、2012 年以来 IVIｇ療法が認められている(6)。 

 

2. バルーン拡張法 

 IBM 患者にバルーンカテーテルによる輪状咽頭部拡張法（バルーン拡張法）を施行しその有効

性を評価した報告がある(7)。対象は、嚥下障害を自覚する IBM患者 3名（男２ 女１）平均年齢

78.3 歳。12Fr 膀胱留置用バルーンカテーテルを透視下で経口的に挿入した。食道入口部を越え



た部位で、バルーン拡張後、空嚥下をさせながら、引き抜く操作を数回繰り返した。バルーン拡張

法前後で、嚥下造影（VF）と、マノメーターによる中咽頭、下咽頭、食道入口部、食道内での嚥下

内圧の同時測定を行った。VF では、全例で下咽頭収縮筋や食道入口部付近の咽頭後壁に前方

隆起が確認された。咽頭反射が高度な 1例を除き、バルーン拡張法の施行が可能であった。バル

ーン拡張法施行前の VF では、模擬食物の食道通過量の減少や、梨状窩に貯留した食塊の喉頭

侵入と誤嚥が確認された。バルーン拡張法施行後も喉頭挙上は減弱したままであったが、食道通

過量が増大し、梨状窩への残留量減少に伴い、食塊の咽頭侵入や誤嚥が消失した。嚥下圧検査

では、バルーン拡張法後も、食道入口部の開大障害は残存したが、中･下咽頭や輪状咽頭筋部の

収縮力は増大した。バルーン拡張法により輪状咽頭筋部の機械的狭窄の改善に加え、咽頭筋部

の筋収縮力も増大した。バルーン拡張法は、IBM患者での嚥下障害改善に有効と考えられた。今

回の検討から、嚥下障害を有する IBMにおけるバルーン拡張法は輪状咽頭筋狭窄部の物理的

拡大に加え、咽頭収縮力の増大にも寄与することが確認された。 

バルーン拡張法は、外科的手技である輪状咽頭筋離断術に比べて危険性は軽度であるが、上

部食道でのバルーン拡張に起因する血圧低下・徐脈などの迷走神経反射が誘発される可能性が

ある。また、機械的な刺激による出血や組織障害による再狭窄などの可能性は想定される。しか

し、バルーン拡張法は、患者自ら簡単に行える手技であり、嚥下障害を自覚する患者には施行す

る意義が高いと考える。 

 

3．輪状咽頭筋離断術 

本治療法は、輪状咽頭筋の可動性が低下し、開大障害を認める症例で有効である。Dietz ら

は、多発筋炎と診断された 82 歳女性の輪状咽頭筋の生検を施行し、炎症細胞はほとんど認めな

かったが、筋線維は高度に萎縮し、結合織の増生が著明であったと報告している(8)。IBM でも同

様の病理像が推測される。 

嚥下時の食道入口部が開口には、①食物を咽頭に送り込む舌の筋力②咽頭収縮筋の筋力③

舌骨挙上などの随意的な運動に加えて、④軟口蓋の閉鎖や⑤輪状咽頭筋反射などの不随意

な運動が関与している。輪状咽頭筋離断術は⑤の障害の輪状咽頭筋嚥下困難症では、効果が



期待されが、炎症性筋疾患の場合はその他の要因の関与も推測される。Berg らも、離断術は咽頭

の動きや嚥下内圧が保たれている輪状咽頭筋の弛緩障害の症例が最も適応があると報告してい

る(9)。嚥下造影のみでは嚥下障害に⑤以外の要素がどれほど関与しているのかを判断するのは、

不十分で、術前にマノメーターによる嚥下内圧検査を施行する必要がある。 

４．ボツリヌス毒素治療 

輪状咽頭筋離断術の代わりに、ボツリヌス毒素を内視鏡的に輪状咽頭筋に投与する方法で、輪

状咽頭筋離断術とその効果機序は同じである(10)。輪状咽頭筋嚥下困難症では効果が６ヶ月持続

したとの報告もあり、今後症例の蓄積が必要である。 

 

II) リハビリテーション 

多発筋炎や皮膚筋炎では、治療早期からのリハビリテーションの開始は筋力回復に有効との報

告があるが、最終的な機能予後の改善効果については明らかでない。一方慢性期のリハビリテーシ

ョンは、炎症の悪化を伴わず筋力回復に有効であるとの可能性があり、リハビリテーションを行う事が

勧められる。 

Gualano らは(11)、経過８年の６５歳男性 IBM 患者の両大腿部にカフを巻き 65mmHg 以下の加圧

下で最大筋力の６０－７０％の負荷で１セット１５回のレッグプレス、レッグエクステンション、スクワット

をインターバル３０秒で３セットずつ１２週間のプログラム訓練を週に２回行った。訓練にて筋痛や血

清 CK 等の異常はみとめず、１２週間後にはレッグプレスの筋力が１５．９％、大腿部の断面積が４．

７％増大したと報告している。また、Johnson らは(12)、経過４年から１７年の IBM７例に対し、週に２回

座位-立位訓練、最大筋力の８０％の負荷で上腕二頭筋の屈曲運動、ショルダープレス、踵上げ、

足関節背屈運動を行った。訓練中に２例で筋痛を訴えたものの血清 CK 等の上昇などの有害事象

の出現はなかった。１２週間の訓練の結果、股関節屈曲が１７１％、肘伸ばしが７５％、膝曲げが７

０％改善したと報告している。 

IBMのリハビリテーションについては、ランダム化比較試験の報告はなく、Open studyや症例報告

のみであるが、これまでの報告は概ね最大筋力の５０－８０％の負荷をかけたレジスタンストレーニン

グであり、少なくともCK上昇などの副作用はなく安全性は高いと考えられている(13)。以上の結果か



らも、根本的な治療が無い現状では、廃用性萎縮を予防し、筋力維持を目的とした運動療法・

作業療法などのリハビリテーションは有用であり、歩行時の膝折れ防止や杖などの装具の活

用も有効である。今後の症例の蓄積が望まれる。 
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７．治療 

sIBM の治療は確立されていない。以下に述べる各治療の試みはいずれも現時点では保険収

載されていない。一時的あるいは進行を抑制するという少数のケースシリーズを除くと、ス

テロイドの筋力低下に対する効果のエビデンスはない 1,2。免疫グロブリン大量療法（IVIg）

の有効性については否定的な報告が多い。個別の症例では嚥下障害や筋力低下に部分的に

有効であったという記載もある 3-8． Dalakas、Cherin らは IBM 患者に対する IVIg で嚥下障

害が改善した症例があると報告している 4,6。また近年 Cherin らは持続皮下注射により筋力

と嚥下障害が投与した 6 症例全てに改善を観察したと報告している 8。 

メソトレキセート 9、Mycophenolate mofetil （セルセプト®）10には進行抑止効果はないと報

告されている。メソトレキセートと anti-T cell globulin の併用は有効性を呈しており、二重

盲検試験が期待されている 11。cyclospoline A ないし tacrolimus がステロイド併用で治療効果

を認めた 3 例のケースシリーズがある 12。インターフェロン 1a のプラセボ対照二重盲検試

験では明らかな有効性は見られなかった 13。アザチオプリンやシクロスポリンについては二

重盲検プラセボ比較試験が行われていない。若年齢の症例に偏って用いられたため典型的

な sIBM をターゲットとしていなかったという指摘もあるものの、Tumor necrosis factor 

α阻害剤であるインフリキシマブの非盲検試験も有効性なしという結果であった[14]。近

年の自然歴調査では免疫抑制剤の使用が逆に sIBM の病勢を悪化させていたという報告もあ

り注意が必要である 15。 

これら以外にも新規治療としてマイオスタチンの筋萎縮シグナル阻害を目的としたアクチ

ビン IIB 受容体拮抗剤の BYM338 を用いた臨床試験も開始されている。アリモクロモールは



熱ショック蛋白誘導剤であり蛋白分解を促進するという理論で 24 人の sIBM 患者に対する

第 2相治験が行われ、安全性と忍容性が確認されている 16。またオートファジーを誘導する

ラパマイシン、タウ蛋白凝集阻害剤、抗炎症剤でもあるイブプロフェンの投与、グリコーゲ

ン合成酵素キナーゼ(GSK)3 β阻害剤などが治療薬の候補として検討されている。 
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８．結語 

sIBM は欧米に多く本邦では稀とされてきたが、本研究班の調査で、過去 30年の間にその頻

度が上昇し、欧米とほぼ同様の頻度で存在することが示された。これからますます高齢化社

会となる本邦では、さらに患者数が増加することが予想される。sIBM は、病態の一端が少

しずつ明らかになってきているとはいえ、本質的な疾患発症機序は不明であり、エビデンス

レベルの高い治療法もない。このような難治性筋疾患に取り組んで行くには、正確な診断と

症例集積が極めて重要である。この手引きが、日常の診療は元より、将来的な疾患の根本的

な解決に向けて少しでも寄与できればと、執筆者一同願っている。 

 

  



＜封入体筋炎 診断基準＞ 

●診断に有用な特徴 

A．臨床的特徴 

a．他の部位に比して大腿四頭筋または手指屈筋（特に深指屈筋）が侵される進行性の筋力低

下および筋萎縮 

b．筋力低下は数か月以上の経過で緩徐に進行する 

*多くは発症後5年前後で日常生活に支障をきたす。数週間で歩行不能などの急性の経過

はとらない。 

c．発症年齢は40歳以上 

d．安静時の血清CK値は2,000 IU/Lを越えない 

（以下は参考所見） 

・嚥下障害が見られる 

・針筋電図では随意収縮時の早期動員（急速動員）、線維自発電位／陽性鋭波／（複合反

復放電）の存在などの筋原性変化  

（注：高振幅長持続時間多相性の神経原性を思わせる運動単位電位が高頻度に見られるこ

とに注意）  

B．筋生検所見 

筋内鞘への単核球浸潤を伴っており、かつ以下の所見を認める 

a．縁取り空胞を伴う筋線維 

b．非壊死線維への単核球の侵入や単核球による包囲 

（以下は参考所見） 

・筋線維の壊死・再生 

・免疫染色が可能なら非壊死線維への単核細胞浸潤は主にCD8陽性T細胞 

・形態学的に正常な筋線維におけるMHC class I発現 

・筋線維内のユビキチン陽性封入体とアミロイド沈着 

・ COX染色陰性の筋線維：年齢に比して高頻度 

・（電子顕微鏡にて）核や細胞質における16～20nmのフィラメント状封入体の存在 

●合併しうる病態 HIV、HTLV-I、C型肝炎ウイルス感染症 

●除外すべき疾患 

・縁取り空胞を伴う筋疾患*（眼咽頭型筋ジストロフィー・縁取り空胞を伴う遠位型ミオパチー・多

発筋炎を含む） 

・他の炎症性筋疾患（多発筋炎・皮膚筋炎） 

・筋萎縮性側索硬化症などの運動ニューロン病 

* 筋原線維性ミオパチー（FHL1、Desmin、Filamin-C、Myotilin、BAG3、ZASP、Plectin 変異例）

や ベッカー型筋ジストロフィーも縁取り空胞が出現しうるので鑑別として念頭に入れる。 特

に家族性の場合は検討を要する。 

●診断カテゴリー：診断には筋生検の施行が必須である。 

Definite：Aのa～dおよびBのa,bの全てを満たすもの 

Probable：Aのa～dおよびBのa,bのうち、いずれか5項目を満たすもの 

Possible：Aのa～dのみ満たすもの（筋生検でBのa,bのいずれもみられないもの） 


