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サルコイドーシスの診断基準と診断の手引き―2006

日本サルコイドーシス�肉芽腫性疾患学会，日本呼吸器学会，日本心臓病学会，
日本眼科学会，日本皮膚科学会，日本神経学会，厚生労働科学研究―難治性疾患
克服研究事業―びまん性肺疾患に関する調査研究班

I．総 論

1．緒言（改定の目的）
サルコイドーシスの診断基準は本邦では 1960 年の

国際会議基準が採用されてきたが，1989 年に第 1 回
の診断基準が厚生省サルコイドーシス調査研究班で報
告１）され，1992 年に改訂されて以後，現在の診断基準

（難病の診断と治療指針「厚生省保険医療局疾病対策
課監修，難病医学研究財団企画委員会編集平成 9 年 2
月初版」２））として活用されている．この 1989 から 2006
年の 17 年間は我が国のサルコイドーシスに対する関
心が急速に高まり欧米のレベルに到達した時期でもあ
る．同様にサルコイドーシスに対する知識や診断技術
も当然急速な進歩をとげた．画像診断では HRCT，
Gallium-67 citrate シンチグラフィー他の核医学検査，
あるいは血清 ACE の測定，気管支肺胞洗浄法の活用
などが行われるようになり，より正確に診断出来るよ
うになった．一方，我が国のサルコイドーシスの症例
数 の 増 加３）４）（推 定 有 病 者 数：1972 年；3,329，1991
年；15,100）は各臓器におけるサルコイドーシスの関
与を改めて示すこととなり５），各臓器におけるサルコ
イドーシス診断の必要性が求められるようになった．
今回の診断基準改訂の重要点は総合的な診断の必要性
は勿論であるが，個々の臓器障害を診断する基準「心
臓病変の診断の手引き」や「眼病変の診断の手引き」
などを充実したものとすることを主な目的として改訂
した．従来の我が国の診断基準を基本とし，これに一
部修正を加え，現状を反映したものとし，臓器別診断

の手引きを充実し，且つ出来る限り多くの論文紹介（エ
ビデンス）を追加した改訂になるよう努めた．また，
見落としがちな結節性紅斑，急性サルコイドーシス

（Lofgren syndrome），亜慢性サルコイドーシス（Heer-
fordt syndrome）の項目の追加記載も行った．
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2．サルコイドーシスの概念
サルコイドーシスの歴史は 1877 年 Hutchinson１）２）に

よる皮膚病変の記載から数えて 129 年になる．しかし
その原因は諸説あるもののまだ明確な証拠を示した報
告はない．

1991 年第 12 回国際サルコイドーシス会議で，サル
コイドーシスの概念が発表された３）．その内容は「サ
ルコイドーシスは原因不明の多臓器疾患であること，
その病理組織は非乾酪性類上皮細胞肉芽腫であるこ
と，免疫学的には皮膚の遅延型過敏反応が抑制されて
いること，診断には臨床および X 線所見に加えて罹
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患部位に類上皮細胞肉芽腫が存在すれば診断が確実に
なること，病変部位における CD4 陽性 T 細胞�CD8
陽性 T 細胞比の増加（Th-1 型反応）が見られること，
その他の検査所見としては血清 ACE 活性が上昇，ガ
リウムの取り込みの増加，Ca 代謝の異常，気管支粘
膜の蛍光血管造影所見の異常があること，経過として
多くは自然治癒するが，潜行性発病ことに多臓器に肺
外病変のある例は慢性に進行し，線維化に進展するこ
ともあること，副腎皮質ホルモン剤の治療は症状を改
善させ，肉芽腫形成を抑制し，血清 ACE 値とガリウ
ムの取り込みを正常化する．」である．

以上はサルコイドーシスの臨床と病態をよく整理し
ている．この概念はとりもなおさずサルコイドーシス
の診断の要点を記載したに等しい．この要点を臨床的
データで証明することが診断基準の骨格をなすものと
考えられる．
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3．臨床的所見
1）全身症状
発熱，倦怠感など．
2）臓器別症状
呼吸器症状：咳，息切れ，喘鳴，呼吸困難．
眼症状：飛蚊症，霧視，視力障害．
皮膚症状：丘疹，結節，環状皮疹，皮下結節，その

他の皮膚病変．
心症状：めまい，失神，動悸などの不整脈に基づく

症状，心不全症状．
神経・筋症状：末梢神経症状（知覚，運動障害，脳

神経症状），中枢神経症状（痙攣，尿崩症，頭痛），筋
症状（筋力低下，筋痛，腫瘤）．

腎症状：腎不全症状，高カルシウム血症による頭痛，

めまい，吐き気．
消化器症状：黄疸，胃腸症状．
造血器症状：脾機能亢進症状，脾腫．
リンパ節症状：表在性リンパ節腫脹．
骨・関節症状：腫瘤，関節痛，変形，骨折．
3）身体所見・検査所見
各臓器別診断の手引きを参照する．
4．肉芽腫病理組織所見
肉芽腫は類上皮細胞からなる乾酪壊死を伴わない肉

芽腫病変で，異物型巨細胞やラングハンス型巨細胞も
認める．また，星状小体（asteroid body），Shaumann
小体，centrosphere 等の細胞質内封入体を伴うこと
がある．リンパ節病変では肉芽腫以外に HW 小体が
よくリンパ洞内に認められる．

生検部位：肺（経気管支，胸腔鏡下あるいは開胸肺
生検），リンパ節，皮膚，筋，肝，眼瞼結膜，心筋，
耳下腺，脳，脊髄，末梢神経，腎，骨，関節，胃腸な
どの生検が現在行われている．クベイム反応は現在，
良質の材料不足と，感染性の問題のため我が国では行
われていない．

5．サルコイドーシスの臨床病型
1）典型例：慢性サルコイドーシス
一般にサルコイドーシスは著明な自他覚症状に乏し

く，発熱や疼痛に乏しいために，発見された時は病変
が多臓器にまたがることが多く，発病の時期を想定で
きない．そのために多くの症例は慢性型と考えられる．
しかし欧米の文献をみても，病期を明確に判断する基
準はなく一定の規定はない．初診時より 2 年以上臨床
症状が継続するものを慢性サルコイドーシスと便宜的
に考え，治療方法の選択に利用する傾向もある．わが
国では下記に示した結節性紅斑や Lofgren 症候群お
よび低頻度であるが報告のある急性呼吸不全発症例以
外は多くが慢性サルコイドーシスと考えられている．
言い換えるとサルコイドーシスと一般に考えている症
例はその大部分は慢性型を指しているものと考えてよ
い．予後は一般には良好であるが，難治性の場合もあ
る．

2）非典型例：急性サルコイドーシスおよび亜慢性
サルコイドーシス
（1）結節性紅斑（Erythema nodosum）１）

結節性紅斑は従来結核に伴って出現する下腿の伸側
の発赤を伴う浮腫性紅斑に対し命名された歴史があ
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る．海外では結節性紅斑の約半数がサルコイドーシス
に合併して起こり，その病態は免疫複合体によって起
こるといわれている．しかし日本ではサルコイドーシ
スに伴って発症することは極めてまれで，上気道感染
などに伴い発症する原因不明の結節性紅斑が多い．
（2）Löfgren 症候群２）３）

スウェーデンの Löfgren は若年女性に多く，彼が
初めて記載した結節性紅斑に関節炎，両側性肺門リン
パ節腫脹，発熱を伴って急性発症するサルコイドーシ
スを primary pulmonary sarcoidosis と記載し，予後
良好で高頻度に胸部 X 線所見が正常化すると報告し
た．後に Löfgren 症候群と命名された．しかし結節
性紅斑の発現頻度には地域差，人種差があり，我が国
では低頻度であり４），Löfgren 症候群も同様である．
また予後に関しても我が国の急性症例では必ずしも胸
部 X 線所見の経過が良好でない４）．
（3）Heerfordt 症候群５）６）

デンマークの Heerfordt は慢性あるいは亜急性のぶ
どう膜炎，耳下腺腫脹，顔面神経麻痺，発熱を伴う症
候群を Febris uveo-parotidea subchronica と記載し
た．後に Heerfordt 症候群と呼ばれるようになり，前
記 4 主徴を伴って発病する一群は uveo-parotid fever
とも呼ばれている．完全型（4 主徴を満たすもの）と
不全型（前 3 症状のうち 2 症状と発熱）に分けられて
いる．
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6．我が国における「サルコイドーシスの診断基準」
の外国文献からみた妥当性

現在我が国で使用されている「サルコイドーシスの
診断基準」には組織診断群と臨床診断群があり，多く
の症例の診断を容易にしている．その診断基準の中心
は臨床症状，画像所見，検査所見，組織診断，除外項
目からなっている．この考え方は外国文献に共通する
診断の基本理念と一致する．ATS�ERS�WASOG の
Statement on sarcoidosis５）では 1．特徴的な臨床像お
よび画像所見 2．組織所見，3．他疾患の除外の 3 項
目を挙げ，更に組織学的診断が陰性の場合は stage I，
II の症例なら臨床と X 線学的診断で診断可能である
としている．また classical Löfgren 症候群も診断可能
としている．ACE 高値は診断には有用ではないと記
している．Sharma６）は彼の著書で，1．特徴的な臨床
像および画像所見，2．組織所見，3．他疾患除外と同
様の項目をあげている．また Johns C７）も同様の項目
を挙げている．次に検査項目も含めて，Lieberman８）

は臨床像，胸部 X 線，肺機能，ACE，生検，次に，
ガリウムシンチグラフィー，BAL 所見，ツベルクリ
ン反応，さらに免疫グロブリン，高カルシウム血症，
高カルシウム尿症を挙げている．Teirstein９）は診断で
は胸部 X 線と生検を重視し，BAL，ACE，ガリウム
シンチグラフィーは診断には有用ではないと断言して
いる．USA の ACCESS study（A Case Control Etio-
logic Study of Sarcoidosis）１０）では生検を重視している．
以上のように現在我が国の診断基準に採用されている
項目と諸外国の診断に必要な項目はほぼ同じであると
考えてよい．しかし，各項目の重要度は各国で異なる
と考えることが出来るので，十分に我が国の特徴を考
えた診断基準の改訂が必要である．
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付図 サルコイドーシス診断の手順
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II．診断基準

サルコイドーシスの診断は組織診断群と臨床診断群
に分け下記の基準に従って診断する．

1．組織診断群
一臓器に組織学的に非乾酪性類上皮細胞肉芽腫を認

め，かつ，下記 1）～3）のいずれかの所見がみられ
る場合を組織診断群とする．

1）他の臓器に非乾酪性類上皮細胞肉芽腫を認める．
2）他の臓器で「サルコイドーシス病変を強く示唆

する臨床所見」がある．
3）表 1 に示す検査所見 6 項目中 2 項目以上を認め

る．
2．臨床診断群
組織学的に非乾酪性類上皮細胞肉芽腫は証明されて
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表1 全身反応を示す検査所見

（1）両側肺門リンパ節腫脹
（2）血清ACE活性高値
（3）ツベルクリン反応陰性
（4）Gallium-67 citrateシンチグラフィーにおける著明な集積所見
（5）気管支肺胞洗浄検査でリンパ球増加またはCD4/CD8比高値
（6）血清あるいは尿中カルシウム高値

いないが，2 つ以上の臓器において「サルコイドーシ
ス病変を強く示唆する臨床所見」があり，かつ上記の
表 1 に示した全身反応を示す検査所見 6 項目中 2 項目
以上を認めた場合を臨床診断群とする．

3．除外診断（神経・筋病変では鑑別診断）
他疾患を十分に除外することが必要である．除外項

目については各臓器病変の診断の手引きを参照し検討
する．

III．診断の手引き

サルコイドーシスに関連した臓器病変の特徴と除外
疾患（鑑別診断）について，「診断の手引き」として
呼吸器系病変，眼病変，心臓病変，皮膚病変，神経・
筋病変，その他の臓器病変の順に以下に示す．

1．呼吸器系病変の診断の手引き
呼吸器系サルコイドーシス病変は肺胞領域の病変

（胞隔炎）および気管支血管周囲の病変，肺門リンパ
節病変，気管・気管支内の病変，胸膜病変を含む．

呼吸器系病変を強く示唆する臨床所見
1）両側肺門リンパ節腫脹（BHL）を認める場合．
2）両側肺門リンパ節腫脹（BHL）は認めないが，

表 2 のいずれかの所見を認める場合．
■除外診断
慢性ベリリウム肺，じん肺，結核および感染性肉芽

腫症，悪性リンパ腫，他のリンパ増殖性疾患，過敏性
肺炎，ウエゲナー肉芽腫症，転移性肺腫瘍，アミロイ
ドーシスなどを除外する．

付記事項
1．気管支肺胞洗浄検査で下記の所見を認める場合

は診断の参考になる．
a）回収細胞数の増加．
b）リンパ球比率の増加．

c）CD4�8 比の増加．
但し気管支肺胞洗浄液所見は喫煙の有無により正常

範囲が変化するのでその点を考慮して評価する．気管
支肺胞洗浄液所見については非喫煙者リンパ球比率＞
17％，CD4�8＞3.5 を増加の基準として参考にする

2．Gallium-67 citrate シンチグラフィーで下記の所
見を認める場合は診断の参考になる．

a）肺門リンパ節集積著明．
b）肺野集積著明．
3．呼吸器系病変の組織診断を行なう場合は下記の

事項を参考にする．
生検部位
a）経気管支肺生検・気管支生検．
b）胸腔鏡下肺生検，胸膜生検，開胸肺生検．
c）縦隔鏡下リンパ節生検．
上記により得られた生検組織において，十分量の非

乾酪性類上皮細胞肉芽腫を認める．肺類上皮細胞肉芽
腫は気管支・血管周囲に多く形成されるが，気管支粘
膜，小葉間隔壁，胸膜，肺胞壁にも形成される．また
肺胞壁にはリンパ球を主体とする胞隔炎を伴うことも
多い．
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表2 胸部画像・気管支鏡所見

1．胸部X線所見
1）上肺野優位でびまん性の分布をとる肺野陰影．粒状影，斑状影が主体.
2）気管支血管束周囲不規則陰影と肥厚.
3）進行すると上肺野を中心に肺野の収縮を伴う線維化病変をきたす.

2．CT/HRCT所見
1）肺野陰影は小粒状影，気管支血管周囲間質の肥厚像が多く見られ，局所
的な収縮も伴う粒状影はリンパ路に沿って分布することを反映し，小
葉中心部にも小葉辺縁部（胸膜，小葉間隔壁，気管支肺動脈に接して）に
も見られる.

2）結節影，塊状影，均等影も頻度は少ないが見られる．胸水はまれであ
る．進行し線維化した病変が定型的な蜂窩肺を示すことは少なく，牽
引性気管支拡張を伴う収縮した均等影となることが多い.

3．気管支鏡所見
1）網目状毛細血管怒張（network formation）
2）小結節
3）気管支狭窄

1997 ; 18 : 787―797.

2．眼病変の診断の手引き
下記の 1）に示す眼所見 6 項目中 2 項目以上を有す

る場合に眼病変を疑い，診断基準に準じて診断する．
1）眼病変を強く示唆する臨床所見

（1）肉芽腫性前部ぶどう膜炎（豚脂様角膜後面沈着
物，虹彩結節）
（2）隅角結節またはテント状周辺虹彩前癒着
（3）塊状硝子体混濁（雪玉状，数珠状）
（4）網膜血管周囲炎（主に静脈）および血管周囲結

節
（5）多発するろう様網脈絡膜滲出斑または光凝固斑

様の網脈絡膜萎縮病巣
（6）視神経乳頭肉芽腫または脈絡膜肉芽腫
2）その他の参考となる眼病変：角結膜乾燥症，上

強膜炎・強膜炎，涙腺腫脹，眼瞼腫脹，顔面神経麻痺
3）除外診断：結核，ヘルペス性ぶどう膜炎，HTLV-

1 関連ぶどう膜炎，ポスナー・シュロスマン症候群，
ベーチェット病，眼内悪性リンパ腫などを除外する．
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3．心臓病変の診断の手引き
下記の心病変を示唆する臨床所見を主徴候と副徴候

に分け，以下 1），2）のいずれかを満たす場合，サル
コイドーシスによる心病変と考え診断基準にのっとっ
て診断する．

心病変を強く示唆する臨床所見
1）主徴候 4 項目中 2 項目以上が陽性の場合
2）主徴候 4 項目中 1 項目が陽性で，副徴候 2 項目

以上が陽性の場合
（1）主徴候：
（a）高度房室ブロック
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（b）心室中隔基部の菲薄化
（c）Gallium-67 citrate シンチグラフィーでの心臓

への異常集積
（d）左室収縮不全（左室駆出率 50％ 未満）
（2）副徴候：
（a）心電図異常：心室不整脈（心室頻拍，多源性あ

るいは頻発する心室期外収縮），右脚ブロック，軸偏
位，異常 Q 波のいずれかの所見
（b）心エコー図：局所的な左室壁運動異常あるい

は形態異常（心室瘤，心室壁肥厚）
（c）核医学検査：心筋血流シンチグラフィー

（thallium-201 chloride あ る い は technetium-99m
methoxyisobutylisonitrile, technetium-99m tetrofos-
min）での灌流異常
（d）Gadolinium 造影 MRI における心筋の遅延造影

所見
（e）心内膜心筋生検：中等度以上の心筋間質の線維

化や単核細胞の浸潤
3）除外診断：巨細胞性心筋炎を除外する．

付記：
1）虚血性心疾患と鑑別が必要な場合は，冠動脈造

影を施行する．
2）心臓以外の臓器でサルコイドーシスと診断後，

数年を経て心病変が明らかになる場合がある．そのた
め定期的に心電図，心エコー検査を行い経過を観察す
る必要がある．

3）Fluorine-18 fluorodeoxyglucose PET における心
臓への異常集積は，診断上有用な所見である．

4）完全房室ブロックのみで副徴候が認められない
症例が存在する．

5）心膜炎（心電図における ST 上昇や心囊液貯留）
で発症する症例が存在する．

6）乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が，心筋
生検で観察される症例は必ずしも多くない．

註：表 1 の全身反応を示す検査所見に関しては，他臓

器と同じく 6 項目中 2 項目以上認める必要がある．心臓サ

ルコイドーシスでは，これらの検査所見の陽性率（感度）

が必ずしも高くなく，1 項目とした時期があったが，他臓

器との整合性を保つために 2 項目以上とする．ただし

Gallium-67 シンチグラフィーにおける集積は心臓に限ら

ず，いずれかの臓器において著明な集積が認められれば陽

性とする．
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4．皮膚病変の診断の手引き
多彩な臨床症状を呈するため１）～５），サルコイドーシ

スの皮膚病変と診断するためには，組織学的に非乾酪
壊死性類上皮細胞肉芽腫を認め，診断基準に基いて，
全身性に肉芽腫性変化が生じていることを臨床あるい
は検査上証明しなければならない．また，他の肉芽腫
性皮膚疾患やサルコイド反応を除外する必要がある．

1）皮膚病変を強く示唆する臨床所見
福代の分類６）によって記載すると理解しやすい．こ

れは，組織学的特徴を加味した臨床分類法で，1）非
特異的病変である結節性紅斑と，2）特異的病変であ
る結節型，局面型，びまん浸潤型，皮下型とその他の
まれな病型からなる皮膚サルコイド，および 3）組織
学的に肉芽腫とともに異物が証明される瘢痕浸潤の 3
つに大別されている．以下の臨牀所見を認め組織学的
に証明されたものを皮膚病変ありとする．
（1）皮膚サルコイド
①結節型：隆起性病変で浸潤のある紅色の丘疹，結

節である．

②局面型：環状あるいは斑状の非隆起性病変であ
る．環状皮疹は遠心性に拡大する病変で，中央部は正
常皮膚色でやや萎縮性を呈し，辺縁は紅色でわずかに
堤防状に隆起する．斑状病変は類円形あるいは不整形
の紅斑である．

③びまん浸潤型：しもやけに類似した皮疹で，暗紅
色の色調で，びまん性に腫脹する．しもやけの好発部
位である指趾，頬部，耳垂に好発する．

④皮下型：種々の大きさの弾性硬の皮下結節で多発
することが多い．通常被覆皮膚は正常である．

⑤その他
i）苔癬様型：粟粒大の扁平小丘疹が集簇性に多発

し，時に全身に播種状に出現する．時に毛孔一致性に
生じる

ii）結節性紅斑様：結節性紅斑に類似した臨床像で
あるが，組織学的に類上皮細胞肉芽腫を認める病変で
ある．

iii）魚鱗癬型：魚のうろこ状の皮疹で，下腿に好発
する．

iv）その他のまれな症状：乾癬様病変．疣贅様病変．
白斑．
（2）瘢痕浸潤：外傷など外的刺激を受けた部位に生

じ，瘢痕に応じて種々の臨床像を示す．膝蓋，肘頭，
顔面に好発する．
（3）結節性紅斑：淡紅色の有痛性皮下結節で下腿に

好発する．
2）組織学的所見
皮膚サルコイドでは，乾酪壊死を伴わない類上皮細

胞肉芽腫が認められる７）．瘢痕浸潤はさらに肉芽腫内
に異物が存在する．結節性紅斑は他の原因によるもの
と同様に，隔壁脂肪織炎で肉芽腫性変化は認められな
い．

3）除外診断
i）他の皮膚肉芽腫を除外する：環状肉芽腫，Annu-

lar elastolytic giant cell granuloma，リポイド類壊死，
Melkerson-Rosenthal 症候群，顔面播種状粟粒性狼瘡，
酒さ，皮膚結核など

ii）異物，癌などによるサルコイド反応．
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5．神経・筋病変の診断の手引き
中枢神経・末梢神経・筋のいずれにも共通の診断基

準として，原則として診断基準にのっとり診断するが，
神経・筋病変を診断する場合は，下記の A，B，C の
条項を使用してもよい．

A．神経・筋組織診断群［Definite］
①サルコイドーシスの神経・筋病変を示唆する臨床

所見がある（注 1）．
②組織診断にて神経・筋組織内にサルコイドーシス

に合致する所見を認める（注 2）．
③上記所見を伴った他の可能性のある疾患を除外で

きる（注 3）．
以上三点をすべて満たし，かつサルコイドーシス診

断基準の全身反応を示す検査所見（注 4）．（1）～（6）
の 6 項目のうち 2 項目以上を満たす．但し，他の臨床
所見を伴わない，isolated neurosarcoidosis の症例が
あることに十分注意して観察していくこと．

B．神経・筋臨床診断群［Probable］
①サルコイドーシスの神経・筋病変を示唆する臨床

所見がある（注 1）．
②サルコイドーシスの他臓器病変に関する診断基準

で組織診断が確定しており，かつサルコイドーシス診
断基準の全身反応を示す検査所見（注 4）（1）～（6）
の 6 項目のうち 2 項目以上を満たす．

③上記所見を伴った他の可能性のある疾患を除外で
きる（注 3）．

以上三点をすべて満たすこと．
C．神経・筋臨床診断群［Possible］
①サルコイドーシスの神経・筋病変を示唆する臨床

所見を有する（注 1）が，いずれの臓器においてもサ
ルコイドーシスとして確定した組織診断を有しない．

②サルコイドーシス診断基準の全身反応を示す検査
所見（注 4）（1）～（6）の 6 項目のうち 2 項目以上を
満たす．

③上記所見を伴った他の可能性のある疾患を除外で
きる（注 3）．

以上三点をすべて満たすこと．

注 1 サルコイドーシスの神経・筋病変を示唆する
臨床所見

①無症候性
患者の自他覚的症状としては無症候性であっても，

画像を含めた検査のみにおいてサルコイドーシスの神
経・筋病変が示唆されることがある．

②症候性
②-1 中枢神経
a．実質内肉芽腫性病変
a-1 限局性腫瘤病変（サルコイド結節が癒合して

限局性腫瘤病変を形成）
視床下部・下垂体病変では，尿崩症，下垂体機能低

下症などを呈する．
視交叉病変では両耳側半盲などを呈する．
その他，頭痛，記銘力障害，失語症，片麻痺，感覚

障害，視野障害などを呈する．
a-2 びまん性散在性肉芽腫性病変（脳実質内にサ

ルコイド結節が散在）
痙攣発作，精神症状，記銘力障害，失語症，失行症，

失認症，錐体路症状などを呈する．
a-3 脊髄病変
対麻痺，膀胱直腸障害，感覚障害，Brown-Sequard

症候群，円錐症候群などを呈する．
b．髄膜病変
b-1 髄膜炎・髄膜脳炎
無症候性のことが多い．
急性，慢性の経過をとることもある．
頭痛，鬱血乳頭，痙攣，発熱はまれ．
b-2 肥厚性肉芽腫性硬膜炎
c．水頭症（慢性髄膜炎による閉塞性，あるいは髄



サルコイドーシスの診断基準と診断の手引き―2006 777

液の吸収障害による）
頭痛，記銘力障害，歩行障害などを呈する．
d．血管病変
d-1 血管炎（精神症状，錐体路症状，記銘力症状，

痴呆など）
d-2 脳室周囲白質病変（精神症状，痴呆など）
d-3 静脈洞血栓症（偽性脳腫瘍など）
e．脳症
②-2 末梢神経
a．脳神経麻痺
a-1 顔面神経麻痺（特に両側性に出現する場合は

可能性が高い）
a-2 舌咽・迷走神経障害（嗄声，嚥下障害など）
a-3 聴神経障害（難聴，耳鳴，めまいなど）
a-4 視神経障害（視力障害など）
a-5 三叉神経障害（顔面の感覚障害，三叉神経痛

など）
a-6 嗅神経障害（嗅覚異常など）
a-7 その他の脳神経の障害（眼球運動障害，複視

など）
b．脊髄神経麻痺
b-1 多発性単神経炎
b-2 多発神経炎（大径線維を障害するパターン以

外にも，small fiber neuropathy を生じることがある）
b-3 単神経麻痺（横隔神経麻痺による呼吸困難な

ど）
b-4 その他の障害：神経根障害，馬尾症候群など

（膀胱直腸障害，下肢脱力，腰痛など）
②-3 筋
a．急性・亜急性筋炎型（近位筋優位の筋力低下，

筋自発痛，筋把握痛，発熱，ときに有痛性痙攣など）
b．慢性ミオパチー（両側性近位筋優位，またはび

まん性の筋力低下および筋萎縮，緩徐進行性，ときに
仮性肥大（閉経後の女性に多い），末梢神経障害を合
併するときは遠位筋も強く障害される）

c．腫瘤型ミオパチー（筋肉内腫瘤（結節）を触知，
筋肉痛や筋力低下・筋萎縮は比較的まれ）

注 2 組織診断
組織生検，手術あるいは剖検によって，神経・筋に

乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が病理組織学的
に認められる場合を陽性とする．

なお生検に関しては，MRI またはガリウムシンチ
グラフィーを参考に生検を行うことにより診断の精度
が向上する．

注 3 鑑別疾患
中枢神経病変に関する鑑別診断
a．脳血管障害：多発性脳梗塞，Binswanger 病な

ど
b．腫瘍性疾患：神経膠腫，リンパ腫，髄膜腫，転

移性脳腫瘍，lymphomatoid granulomatosis，multi-
centric Castleman’s disease など

c．感染症：結核，真菌，細菌，AIDS など
d．脱髄疾患：多発性硬化症など
e．血管炎：肉芽腫性血管炎，Wegener 肉芽腫症，

神経 Behçet 病，神経 Sweet 病，膠原病（Sjögren 症
候群等）など

f．薬剤性疾患：薬剤性脳症など
g．その他
末梢神経病変に関する鑑別診断
a．ニューロパチー
a-1．炎症性ニューロパチー：① Guillain-Barré 症候

群，②慢性炎症性脱髄性多発性神経炎（CIDP），③そ
の他

a-2．代謝性ニューロパチー：①糖尿病性，②アル
コール性，③腎性，④その他

a-3．遺伝性ニューロパチー
a-4．全身疾患に伴うニューロパチー：
①血管炎（結節性多発動脈炎，Wegener 肉芽腫，

Churg-Strauss 症候群など）
②膠原病（Sjögren 症候群，慢性関節リウマチなど）
③感染性（Hansen 病，結核，真菌感染症，AIDS

など）
④圧迫性（手根管症候群など）
⑤薬剤性，中毒性
⑥免疫性や血液疾患にともなうもの（新生物随伴症

候群など）
⑦その他のニューロパチーや脳神経障害を生じる病

態
b．頸椎症，腰椎症など脊椎症，その他の脊髄疾患
c．運動ニューロン疾患
d．末梢神経腫瘍
筋病変に関する鑑別診断
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a．ミオパチー
a-1．筋ジストロフィー
a-2．炎症性ミオパチー：①多発筋炎， ②皮膚筋炎，

③その他
a-3．代謝性ミオパチー：①甲状腺ミオパチー，②

ステロイドミオパチー，③その他
a-4．肉芽腫性ミオパチー：①血管炎（Wegener 肉

芽腫，Churg-Strauss 症候群など）
②膠原病（慢性関節リウマチ，全身性進行性強皮症

など）
③炎症性腸疾患（Crohn 病，原発性胆汁性肝硬変

など）
④感染性ミオパチー（結核，梅毒，Hansen 病，真

菌感染，AIDS など）
⑤自己免疫性重複症候群（重症筋無力症，心筋症，

甲状腺炎，胸腺腫などを合併）
⑥無機物質（ベリリウム，チタン，アルミニウム，

ジルコニウムなど）
a-5．その他のミオパチー
b．運動ニューロン疾患：①筋萎縮性側索硬化症，

②脊髄性筋萎縮症，③その他
c．末梢神経障害

注 4 全身反応を示す検査所見
（1）両側肺門リンパ節腫脹
（2）血清 ACE 活性高値
（3）ツベルクリン反応陰性
（4）Gallium-67 citrate シンチグラフィーにおける

著明な集積所見
（5）気管支肺胞洗浄検査でリンパ球増加または

CD4�CD8 比高値
（6）血清あるいは尿中カルシウム高値
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6．その他の臓器病変の診断の手引き
その他の臓器病変とは，肺，肺門リンパ節，眼，心

臓，皮膚，神経・筋以外の臓器病変を指し，肝臓，脾
臓，骨髄，腎臓，食道，胃，腸，膵臓，胆囊，胆道，
腹腔内リンパ節，表在性リンパ節，縦隔リンパ節，甲
状腺，耳下腺，鼻腔粘膜，扁桃，咽頭，喉頭，骨，関
節，生殖器病変などを指す．

1）その他の臓器病変を強く示唆する臨床所見・検
査所見

1．肝病変：肝機能障害，腹腔鏡で肝表面に結節，
腹部超音波，腹部 CT で肝多発性低吸収域，MRI 異
常所見

2．脾病変：脾腫，脾機能亢進症，腹腔鏡で脾表面
に結節，腹部超音波，腹部 CT で脾多発性低吸収域，
MRI 異常所見，Gallium-67 citrate シンチグラフィー
で脾異常集積

3．骨髄病変：白血球減少，貧血，汎血球減少
4．腎病変：腎機能障害，高カルシウム血症，腎尿

路結石，腹部 CT，MRI で腎腫瘤
5．消化器病変：潰瘍，粘膜肥厚，隆起などの消化

管透視，内視鏡異常所見，時に嚥下障害，吐血，下血
6．膵病変：腹部超音波，腹部 CT，MRI で膵異常

所見，血清 amylase 高値，ERCP 異常所見，Gallium-
67 citrate シンチグラフィーで膵異常集積

7．腹腔内リンパ節病変：腹部超音波，CT で腹腔
内リンパ節腫大，Gallium-67 citrate シンチグラフィー
で腹腔内リンパ節異常集積，リンパ節腫大に伴う
ERCP 異常所見

8．胆道病変：胆道病変に伴う ERCP 異常所見
9．リンパ節病変：表在性リンパ節腫大，あるいは

無症候性に Gallium-67 citrate シンチグラフィーでリ
ンパ節異常集積，縦隔リンパ節腫大

10．甲状腺病変：甲状腺腫，甲状腺機能亢進，機能
低下

11．耳下腺病変：耳下腺腫大，Gallium-67 citrate

シンチグラフィーで耳下腺異常集積
12．上気道病変：鼻閉，鼻腔粘膜異常，扁桃腫大，

咽頭腫瘤，嗄声，喉頭鏡異常所見
13．骨病変：骨痛，骨 X 線像異常（骨梁減少，の

う胞状骨透亮像），MRI 異常所見，骨シンチグラ
フィー，Gallium-67 citrate シンチグラフィーで骨異
常集積

14．関節病変：急性関節炎症状，慢性関節炎症状（X
線像で関節の変形，破壊を伴うこともある）

15．生殖器病変：乳腺，子宮，精巣，精巣上体，精
索などの生殖器腫瘤

2）除外診断
（1）原因既知あるいは別の病態，例えば結核，悪性

リンパ腫，その他のリンパ増殖性疾患，原発性，転移
性悪性腫瘍などを除外する．
（2）異物，癌などによるサルコイド反応を除外する．
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