
混合性結合組織病(MCTD)
混合性結合組織病 (MixedConnective Tissue Disease: 

MCTD)は，女性に好発し，臨床的に SLE様，全身性強皮症様，

多発性筋炎様の症状が混在し，かつ血清中に抗 RNP抗体(抗

Ul RNP抗体)が高値で検出される病気です.本症といわゆ

る重複症候群との相違には色々議論はありますが， 比較的良

好な予後を有し，ステロイド薬によく反応する一つの独立した

疾患単位として考えられています.

盟理盟
レイノー現象 1 手指浮腫(ソーセージ様指か先細り指)または

手背浮腫，多発性関節痛または関節炎，手指硬化症，炎症性ミオパチ ， 

非感染性肺病変

関連自己抗体

自己抗体 疾患， 病態との
MBL関連製品 診断

関連 基準

抗核抗体 CLEIA法
ステイシアMEBLux'"テストANA
ELlSA 法
MESACUP'" ANAテスト

IIF法

フルオ口 HEPANAテスト

抗RNP抗体 MCTD特異的 CLEIA法
(抗UlRNP抗体)レイノー現象 ステイシア MEBLux'"テスト

肺高血圧症 RNP 。
ELISA法
MESACUP"'-2テスト RNP
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混合性結合組織病
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厚生労働科学研究費補助童難治性疾患克服研究事業混合性結合組織病に関する研究班

(2005年改訂版)

混合性結合組織病の御念。

全身性工リテマ卜ーデス，強度症，多発性筋炎などにみられる症状

や所見が混在しl 血清中に抗 U1-RNP抗体がみられる疾患である

l共通所見 1. Raynaud現象 2指ないし手背の腫脹
3.肺高血圧症

H免疫学的所見 抗 U1-RNP抗体陽性

川 混合所見 A 全身性エリテマトーデス僚所見
1多発関節炎
2 リンパ節腫脹

3顔面紅斑
4.心膜炎または胸膜炎
5 白血球減少 (4 ， 000/~L 以下)または
血小板減少 (100，000/μL以下)

目。強皮症様所見

1手指に限局した度膚硬化

2肺線維症l 肺拘束性換気障害 (%VC= 80%以下)

または肺鯨散能低下 (%DLco= 70%以下)

3食道嬬動低下または孤張
C 多発性筋炎様所男
1筋力低下
2 筋原性酵素 (CK)上昇

3筋電図における筋原性異常所見

診断 1.1の 1所見以上が陽性
2.11の所見が陽性

3川のA， 8， 0頁のうち， 2項目以上につき，
それぞれ 1所見以上が陽性以上の 3項目を
満たす場合を混合性結合組織病と嘗断する

付記 I 抗 U1-RNP抗体の検出は二重免疫拡散法あるいは酵素免疫測

定法 (ELlSA)のいずれでもよい ただし，二重免疫拡散法が
陽性で ELlSAの結果と一致しない場合には，二重免痩拡散法
を優先する

出典近藤啓文 混合性結合組繊病の病態，治療と関連する遺伝的因子 1 自己抗体の

研究厚生野働省科学研究費補助金難治性疾患克服研究事業混合性結合組線

病に関する研究班平成 16年度究報告書 ，1-6 (2005) 
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肺高血圧症を緩う臨床所見と械置所見

A 労作時四息切れ
胸骨左縁収縮聞拍動
第 11肺動脈音の冗進
胸部X揖像での肺動脈本幹部拡張または左H弓の突出
心電図上の右心肥大あるいは右室負荷

B. BNPまたはNT-proBNP高値
首VC/%DLco;;;:1.4 
高原酸血痕

出典吉田俊治!深省修作，京谷晋吾ほか混古性結合組緯病 (MCTD)の肺動脈性
肺高血圧症 (PAH)怠断の手引き改訂について厚生労働省難治性疾患克服研
究事業混合性結合組織病の病態解聞と治療法の確立に関する研究平成22年
度報告書， 7-13(2011) 
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ステロイド剤による治療を基本とし，その投与量は，病態p および

その重症度を勘案して決定する その他。末梢循環不全や逆流性食

道炎などの強度症線病変の治療は，強皮症の治療に準じる

1)ステロイド療法

1)一般的使用法

初回プレド二ゾ口ン換算 30mg/日(小児では 1-2mg/kg/日)を

投与し 2-4週間維持する その後， 5mgずつ 2-3週間隔で減

量する 5-10mg/日を維持量とし，4-5年維持する

2)ステロイド薬在使わない場合l あるいは歩量のステロイド薬で経過を見る場合
レイノ 現象1 関節痛などの軽度の自他覚所見のみの場合には，ステ

ロイド薬を使わない 関節炎などの炎症所見が明らかな場合，初回プ

レド二ゾロン換算10-20mg/日を投与しl 漸減して経過を観察する1

3)大量のステロイド薬を必要とする場合

下記の所見がある場合には。初回よりプレドニゾロン換算40-

60mg/日を投与する

重症崩3t 心膜炎，胸膜売。無菌性髄臨え肺高血圧症1 間質性肺~，ネフローゼ型胃症

4)ステロイド療法の治療目標

i)ステロイド薬を減量する指標

a)臨床症状I発熱，関節炎，筋炎1紅斑，リンパ節腫脹，心膜炎，

胸膜炎，無菌性髄膜炎など

b)検査所見赤沈冗進l筋原性酵素上昇l血小板減少，溶血性貧血，

高Tクロプリン血症，抗DNA抗体価1 低補体価1 毘蛋白，J!(円柱屯と

ii)下記の所見は治療に抵抗性を示す

a)臨床症状 レイノー現象T 才、フローゼ型腎症，手指腫脹f

皮膚硬化，肺線維症P 肺高血圧症など

b)検査所見呼阪機能検査低下，食道機能低下，抗核抗体価，

抗 U1RNP抗体価など

11)血管拡張薬

レイノー現象に伴う著明なしびれ感，痛みおよび指尖潰蕩などを伴

う症例には，カルシウム措抗薬やプロスタグランジン製剤を使用す

る 肺高血圧症を認める症例に対しても，同憾の治療を実施する

111)非ステロイド系抗炎症薬 (NSAID)

ステロイド薬の少量維持症例においてl 関節炎(痛)が再燃する

症例に対してはl 各種の NSAIDを使用する

IV)免疫抑制薬

ステロイド薬に対する反応が悪い場合や，ステロイド薬が副作用

などで使えない場合などに，免疫抑制薬や免疫調節薬の使用を考

慮する 筋炎に対してはメ卜卜レキサー卜l アザチオプリンl シク

ロホスフアミド，腎炎および血管炎に対してはシクロホスフアミド

およびアザチオプリンが用いられる
(厚生省特定疾患混合性結合組織病調査研究班の治療指針より改変)

出典高崎芳成 I 医薬ジヤナル， 39， 3244-3250 (2003) 
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ス手口イド C 骨ニニ一一一一一 路原病由疾患活動性 正 一ー令「開発症早期

免企抑制業 C ... ー- Yes I進行朗
」

NOL---------，------一一一一一一一一一ーャ一一一一一一一一一一---..-_iNO

NYHAII 守 NYHAIII ... NYHAIV 

アンプリセノタノ A
(ボセンタン) A 
ンルデナフィル A
タタラフィル B 
ベラブロスト B 
Ca箔抗案 8 

アンプリセノタノ A
ボセンタン A 
シルデナフィル A 
エポブロステノールA
タタラフィル 8 
ベラブロスト C 

ヱポプロステノ ルA
アンプリセンタン C
ボセンタン C 
ンJlデナフィル C 
タダラフィル C 

↓ !lfl l;| I しー砂 心房剛院切微術 .--，i I 
I 飾移値 l 
I T I 

L一一一一十ー砂 併用銀法 A .-一一_:I 
治療耀続 プロスタサイクリン ↓ 

エンドセリン畳寄体給調薬 ・

ホスホジ工ステラーゼ5 治療継続
各治療法的A-Cは錐奨度を示す (PDE5)阻害義

出典吉田俊治肺高血圧症。混古性結合組織病の診療ガイドライン(改訂第3版)。
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厚生労働科学研究賀補助童難治性疾患克服研究事業混合性結合組織病の病態

解明と治療法の確立に関する研究班， 27-32 (2011) 


