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石灰沈着病変が先行した小児皮膚筋炎の1例
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要 旨 症例は 6歳の男児で\主訴は左膝の皮下結節であった. 現病歴は3 歳ぐらいより手指に

小灯泌が多発し他院で精査するも原岡不明であった.5歳時に転jflJし膝を打撲， 左膝皮下結節の創が

閉鎖しなかったため当科を受診した初診lIÙ左肢の皮下に約I CJJlの腫癒を触知し， 内部より乳白色

の首長体が抗出していた. 在日奈の他部位に 2か所の皮下結節もみられ， X線像で‘皮下結節に 致して

石灰化像を認めた. 白血球数， CRP， アルドラーゼ， ミオグロビンの上ー男ーを認めた 6歳時に腫泌摘

出術を施行し， 病理所見より麗場機石灰化症と診断した. 8歳ごろより限験，頬吉自に紅l'\fが出現し

筋生検にて， 皮膚筋炎と診断した 小児皮)�1.筋炎の石灰沈着は通常診断確定後 6か月以l昨に出現

するといわれている 本症例では石灰沈着の出現後に全身に灯ß.干を認めたため皮膚筋炎と診断し得

た.

はじめに

小児皮府筋炎G uvenile derma tomyosítis，以

下; JDM)の発症に先行して石灰沈着(calcinosis

universalis )が出現することは稀で， 通常はJDM

発症から6か月以降に出現すると報告されてい

る. 今回， 我々は診断確定に先行して石灰沈着が

出現したJDMを経験したので報告する，

症例報告

症例:6歳， 男児

主訴:左膝皮下結節

既往歴;在胎40週3日で出生，乳児期の発達に

異常なし， 2 歳 6か月時に特発性血小板減少性紫

斑病

現病歴:3歳ごろより手指に小紅斑が多発し他

院で精査するも原因不明であった. 初診の3か月

前に転倒し近医で加療していた. 左膝に皮下結節

を認め，創部より乳白色の液体が流出し， 創が閉

鎖しなかったため， 当手持E介受診した

初診時現症;左際蓋骨遠位の皮下に約1cll1の

腫癒を触知した内部より乳白色の液体の流出を

認めた(図1). 皮膚に明らかな紅斑は認めなかっ

た.

初診時X線所見:J漆蓋靭平野直上の皮下， 腔骨近

位内側および排骨頭外側の皮下に 石灰化像を認め

た(図2).

初診時瓜;夜生化学所見;白血球数， CRP が上昇

し， 筋原性酵素ではCKの上昇はなく，アノレドラー

ゼ， ミオグロビン値が上昇していた ， 血清カルシ

ウム， リン， PTHは基準範囲内で，抗核抗体は80

倍であった(表1). 

臨床経過;鯵原病の精査 は当院感染免役科で

行ったこのときは， 明らかな皮膚症状， 筋カ低

Key words: calcìnosìs unìversalìs(盗事話様石灰化症またはtumoral calcìnosìs)， chìld (小児)， ju venìle dennato. 

myositis(小児皮JÎi3筋炎)
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図 1 初診時現症 a 初診時正面 b. 初診時仰圃
在日奈皮下に約1cm の腫J習を触

知し， 内部より乳白色の液体の
涜出を認める

図2.初診時X線像

皮下結節に 致して石灰化像を認める.

表1 初診時血液生イ開所見

WBC 113001μi↑ LDH 

RBC 509x 10'/μ/ ALP 

I1b 13.0 g/d! CK 

Ht 39.9% ALD 

Plt 32.7 x 10'/μ/ BUN 

T. Bil 0.5mg/d! Cl 

AST 2 7  IU/! CRP 

ALT 12 IU/! 

下がなく， 血液検査で上昇していた白血球数，

CRP， ミオグロビン値は初診から2 か月間経過観

察のみで基準範囲内まで改善したため， 皮膚筋炎

は否定的であると考えられた そのため左膝の皮

下結節の摘出術のみ行った

手術所見:皮下結節の内部はゲル状の石灰液で

あった

病理所見:石灰沈着周囲に炎症細胞の浸潤を認

めた(図3). 腫疹様石灰化症と診断した

術後の経過:術後l年9か月で手術創の直下に

石灰沈着の再発を認め， 8歳時に再手術を行った

病理所見も同様であった このころより， 軽度の

倦怠感や 階段の昇降がしにくいなどの症状が出現

してきたが， JDMの診断には至らなかった.

8歳 6か月ごろより眼験・頬部に紅斑が出現し

た 軽度の筋力低下や関節可動域制限も認め， 筋

原性酵素(アルドラーゼ)も上昇した. 8歳9か月

時の大腿部MRIで筋肉のぴまん性炎症所見を認
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2� IUI! Na 140 mEqll 
50() IUI! K 4.5mEqll 

38 IUI! Cl 102 mEqll 

12.4IUI!↑ Ca 9.7 mEqll I 
11.1 mg/d! P 5.0 mEqll 

0.27 mg/d! lntact PTH 15 pg/m! 

1.0 mg/d!1 Myoglobìn 110 ng/d!↑ 

抗核抗体 80 f音↑

め， 筋電図で筋原性変化を示したため， 8歳 10か

月時に筋生検を行った.

筋生検病理所見:筋線維の萎縮と炎症細胞浸

潤， 石灰沈着を認めた(図4).

治療経過:皮膚筋炎の診断で8歳 11か月時よ

り当院感染免投科で治療を行った. プレドニゾロ

ン(以下; PSL)を 2 mg/Kg/dayより開始した

筋原性酵素は徐々に低下し， 紅斑， 筋力低下など

の症状は軽減されたPSLを徐々に漸減し， PSL 

開始後3か月の現在， 1 mg!Kg/ dayの内服にて石

灰沈着の再発もなく経過良好である

考 察

小児皮 膚筋炎(JDM)の石灰沈着の出現時期は

JDMが発症してから6か月�20年という報告3)

や1. 56:t 1.91年後と いう 報告がありω一定の傾

向を認めない 本症例では初回手術時に皮膚筋炎

の診断に至っておらず， 病理所見でも腫癒様石灰
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図3. 摘出した軟昔日腫疹の組織像
石灰沈着周囲に炎症細胞の浸潤を認める.

化症と診断したー すなわち， JDMの石灰沈着が先

行した そのような報告は， 本邦では 1例のみで

ある3)

軟部の石灰化病変の鑑別として， ①血管腫， 軟

骨腫などに伴う腫癒性， ②皮膚筋炎や Raynaud

病， 強皮症などに伴う鯵原病性， ③透析患者など

にみられる， 血清カルシウム， リンの代謝異常に

よって生じる代謝性， ④特発性のものとして腫疹

様石灰化症がある 本症例では血液検査， 画像3病

理検査で腫密性， 代謝性のものは除外できた 皮膚

症状が出現するまではJDMの診断に至らなかっ

たため，腫傷様石灰化症として経過観察していた

本症例では行わなかったが， 生化学分析では

JDMにおける石灰沈着と腫第様石灰化症ともに

水酸化燐灰石(hydr oxyapatite)であり2)7)， これに

よる鑑別も困難である

したがって， 小児の軟部の石灰化病変をみた場

合， 初診時に鯵原病性のものが否定できても， 注

意深く経過観察するべきである.

JDMの石灰沈着に対する確立した治療法は存

在しない. 本症例では初診時JDMの診断がつい

ておらず， 石灰沈着が皮膚表層で内容物の流出を

認めていたため， 外科的切除とした ほかに水酸

化 アル ミニウムやカ ル シ ウム のキレート剤

<EDTA)が石灰沈着の低減化に有効であるとい

う報告もあるり また， 筋肉への広範な石灰沈着と

関節可動域制限を認めた例に対し， 関節可動域訓

練を行って， 可動域の改善と石灰沈着の低減を認

めた報告もあるり稀に自然消退するので， 石灰沈

着が単発または数個でサイズが小さく， 関節の機

図4 筋生検の乱織{象
筋線維の萎縮と炎症細胞浸潤および石灰沈着を
認める.

能障害などを伴わな いものは経過観察しているも

のもあるu

石灰沈着の機序については相原ら川こより述べ

られており， 内的要因としてアミノ酸代謝や炎症

が関与し外的要因として機械的な刺激か誘因と

なる 本症例でJDMの診断確定に先行して石灰

沈着がみられたが. 2�3歳のころより手指に小紅

斑が多発し， 外傷後に皮下結節を認めたというエ

ピソードから診断確定には至っていなかったが，

病態としては存在していたものと考えられる.
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Report of a Case Whose Calcínosís Appeared before Díagnosís ín 

Juveníle Der matomyosítís 

Ta kehíko Suzuk í， M. D.， e t  aL 

Dívísíon of Orthopaεdíc SurgeηヘKanagawa Chíldren's Medícal Center 

The patíent was a 6 year old boy， who had been presentíng eηrthematous spots on the fíngers 
for 3 years. The spots were causeless de叩íte examínatíon of the former physící創1. He fell and 
ínjured hís left lmee when he was 5 y伺rs oJd. The calcínosís appeared in subcutaneous tíssue 
of hís left knee. At fírst vísít， the síze of the tumor was about 1 cm ín díameter. The wound 
díscharged whíte líquíd. The radíographs showed caJcífícatíons of the left l<nee. The laboratory 
evaluatíon showed elevatíng whíte blood cells， CRP， aldolase and myoglobín. The soft tumor 
was excísed The pathologíc fíndíng of the tumor was tumoral calcínosís. But， thε εrythematous 
spots 011 hís face app伺re<l when he was 8 y白rs 01(1 The díagnosís was proved to be der. 
matomyosítís by the bíopsy of vastus lateralís muscle. The calcínosís usually appeared 6 months 
later after díagnosís of dermatomyositís. 1n thís case， ít appeared before díagnosis. 


