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＜シンポジウム（2）―10―1＞ここまで分かった筋疾患

抗 SRP抗体陽性ミオパチー（anti-SRP myopathy）：筋炎との相違点

鈴木 重明

要旨：Signal recognition particle（SRP）に対する自己抗体はこれまで重症，治療抵抗性の筋炎との関連が報告
されてきた．しかし，抗SRP抗体陽性ミオパチー（anti-SRP myopathy）の筋病理はリンパ球の細胞浸潤が乏しい
壊死性ミオパチーが特徴的であり，筋炎とはことなる疾患概念として捉えるべきである．抗SRP抗体陽性ミオパ
チーの中には比較的若年で発症し，慢性に経過する症例が存在し，筋ジストロフィーに類似した経過をとる症例が
ふくまれている．
（臨床神経 2012;52:1148-1150）
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はじめに

自己抗体には特定の疾患や病型と密接に関連するものが多
く，疾患の補助診断，病型分類，治療効果や予後の判定に参考
となる．炎症性筋疾患の患者血清中には複数の自己抗体が存
在し，抗体測定は診断に有用である．近年注目されているのが
シグナル認識粒子（signal recognition particle，SRP）に対す
る自己抗体であり，これまで筋炎特異抗体の 1つと考えられ
てきた．抗 SRP抗体陽性ミオパチー（anti-SRP myopathy）の
筋病理は細胞浸潤が乏しい壊死性ミオパチーを特徴とし，筋
炎とはことなる病態と考えるべきである．また anti-SRP
myopathy には慢性に筋力低下と筋萎縮が進行する症例が存
在し，多彩な臨床像を呈することが明らかになってきた．

抗SRP抗体

SRP は 7SL-RNAと 6種類の蛋白から構成される細胞質
RNA結合蛋白である．このうち 54 kD蛋白が重要な機能を
有するものと考えられ，リボゾームとの結合で膜蛋白や分泌
蛋白のN末シグナル配列を認識し，蛋白の小胞体での移動を
調節するといわれている．患者からえられた抗 SRP抗体はこ
の 54 kD蛋白の機能を抑制することが示唆されている．抗
SRP抗体はRNA免疫沈降法の手法により，成人筋炎の患者
血清中から同定され，筋炎の 5～8％に検出される筋炎特異的
な自己抗体として位置づけられてきた１）～５）．炎症性筋疾患に
関連する自己抗体の対応抗原の多くは，RNAと複合体を形成
しているリボ核蛋白であり，RNA免疫沈降法により様々な
RNA結合蛋白抗原に対する抗体を高感度かつ特異的に検出
することが可能である．われわれの施設ではRNA免疫沈降
法により抗 SRP抗体の検出をおこなっている．抗 SRP抗体
は筋ジストロフィーなど他の筋疾患では検出されず，筋の壊
死に対して非特異的に出現する自己抗体ではない６）．したがっ

て，抗 SRP抗体検出は筋疾患において診断的価値を有してい
る．一方，54 kDリコンビナント蛋白を抗原とした immunoas-
say も測定法として確立されている７）．本法は抗体価が測定で
き経時的変化が観察できるメリットがある反面，抗 SRP抗体
のエピトープは必ずしも 54kD蛋白とは限らず，陽性例を偽
陰性と判定する危険がある．

抗SRP抗体陽性筋炎

抗 SRP抗体が検出される症例は，これまで臨床的には筋炎
と診断されてきた１）～５）．これまでの報告を総括すると“抗 SRP
抗体陽性筋炎”の平均発症年齢は 36～52 歳，女性にやや多く，
臨床的には筋症状に限局し，皮膚，肺をはじめ全身病変に乏し
く，また悪性腫瘍や他の膠原病との合併は少ないという特徴
があった．とくに筋症状は重篤であり，ステロイド抵抗性，再
燃性の筋炎として広く知られていた２）～５）．これら“抗 SRP抗体
陽性筋炎”の多くが膠原病領域から報告されたものであり，神
経内科ではことなる背景の患者群の診療にあたっている可能
性がある．
まず筋病理では著明な壊死・再生像が特徴でありリンパ球
の細胞浸潤が乏しい壊死性ミオパチー（necrotizing myopa-
thy）が特徴的であり， 筋病理からは筋炎と診断できない３）５）．
つぎに臨床像では亜急性に経過する筋炎の典型例に加え，小
児期から若年で発症し， 慢性に経過する症例が存在する６）８）．
これらの症例では，筋力低下は進行性であり，重篤な筋力低下
と筋萎縮を呈するようになり，むしろ筋ジストロフィーに類
似した経過をとる．したがって，われわれはこれまでの“抗
SRP抗体陽性筋炎”という臨床像から，新たに anti-SRP
myopathy という疾患概念を明確にするために，神経所見と
経過や予後を中心に臨床像の解析をおこなった９）．
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Fig.　1　Neurological outcome.
Neurological outcomes were assessed using the modified 
Rankin Scale with some modifications and were compared 
between subacute and chronic forms of anti-signal recogni-
tion particle myopathy. The neurological outcomes were di-
vided into recovered, mild deficit, and severe deficit. Differ-
ences between the groups were analyzed with the Mann-
Whitney test. Five patients with the chronic form showed 
more severe outcomes than 22 with the subacute form （p＝
0.008）．
（文献 9より引用）
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これまで慶應義塾大学において血清中に抗 SRP抗体を検
出したミオパチーの症例 27 例（M：F＝12：15）を，経過か
ら亜急性型（n＝22）と慢性型（n＝5）に分けてその臨床像を
検討した．亜急性型は平均発症年齢が 52.4 歳（14～82 歳）で
発症から初回受診まで平均 3.1 カ月であった．中には数週間
のうちに急速に進行し，かつ血清CK高値から横紋筋融解症
がうたがわれた症例もふくまれていた．一方，慢性型は平均発
症年齢が 15.4 歳（5～32 歳）と若年で発症しており，発症から
初回受診まで平均 10.2 カ月であった．両型とも下肢近位筋優
位の筋力低下が中心であり，慢性型では筋力低下がより重篤
で，全例で筋委縮をともなっていた．筋委縮は四肢に加えて肩
甲帯を中心とした体幹にもみとめられ，顔面肩甲上腕型筋ジ
ストロフィーと鑑別を要する．球症状は両型とも差はなく，全
体の 26％でみとめられた．
筋外症状に関して，発熱，皮疹，関節痛，レイノー現象，間
質性肺炎は亜急性型でのみみとめらたがその頻度は 5～18％
と低かった．同様に悪性腫瘍や他の膠原病の合併はいずれも
亜急性型の 9％でみとめられた．血清CK高値は特徴的であ
り全例で 1,000IU�L 以上であった．
治療に関しては全例で経口ステロイド（prednisolone 1mg�
kg�day）を使用しており，半数の症例では追加の免疫療法を
要していた．最近では，症状の重篤な時点で免疫グロブリン大
量投与をおこない，その後ステロイドを減量していく際に，容

易に減量できないため cyclosporine や tacrolimus などのカ
ルシニューリン阻害薬やmethotrexate を併用している症例
が多かった．難治例においては rituximab の効果も報告され
ている１０）．治療により症状が順調に改善していくばあいもあ
るが，血清CK値は低下するものの筋力回復に乏しい症例も
存在する．神経学的予後について検討した結果，亜急性型の
45％の症例はADLに支障のない程度まで改善している
（Fig. 1）．一方，免疫療法にもかかわらず充分な回復がえられ
ないばあいや再発をくりかえす症例も，これまでの報告のよ
うに存在している．とくに慢性型での神経学的予後は不良で
あり，日常ADLが障害される症例も多かった．

おわりに

Anti-SRP myopathy は，壊死性ミオパチーの 1つの病型と
して，あらゆる年齢の筋疾患の鑑別に考慮する必要がある．今
後，anti-SRP myopathy という疾患概念を確立するためには，
より多くの症例を蓄積することに加えて，抗 SRP抗体の病態
に関する研究が必要である．
※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

Anti-SRP myopathy: different entity from myositis

Shigeaki Suzuki, M.D., Ph.D.
Department of Neurology, Keio University School of Medicine

Anti-signal recognition particle (SRP) antibody, detected in 5-8％ of patients with clinical diagnosis of myositis,
had been associated with severe and refractory myositis. However, it has been accepted that anti-SRP myopathy
should be separated from myositis based on histological features of necrotizing myopathy. We reviewed clinical
features of 27 patients with anti-SRP myopathy, and analyzed disease progression and neurological outcome. Anti-
SRP antibodies in serum were detected by RNA immunoprecipitation assay using extracts of K562 cells. Of the 27
patients, 5 (18.5％) showed chronic progressive muscle weakness as well as atrophy of limbs and trunk muscles
from a younger age with more severe neurological outcomes compared to the other 22 patients with the subacute
form. A subset of patients with anti-SRP myopathy can show a chronic progressive form associated with severe
clinical deficits.

(Clin Neurol 2012;52:1148-1150)
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