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研究要旨 

慢性炎症性脱髄性多発根ニューロパチー（CIDP）は免疫介在性の難治性ニューロパチーであり、多

様な臨床病型を有するのが特徴とされる。典型例は対称性・びまん性の障害分布を呈するが、非典型

例に関しては様々な臨床像を示すことから、背景とする病態においても多様な因子がかかわる可能性

が推定されている。とくに各臨床病型が全体に占める割合や長期罹患後の予後、重症度分布は国内外

とも系統的な検討はなされておらず不明な点が多い。一方で特定疾患としての登録数は近年も年間 500

名前後の増加を示しており、他の神経疾患と比較しても顕著に高く、我が国における実態把握は喫緊

の課題である。過去に有病率・発症率に関する全国疫学調査は本邦で行われたものの、当時用いられ

ていた診断基準（AAN 診断基準）は現行の基準（EFNS/PNS 診断基準）と比べて診断感度に劣ることが

指摘されていること、また多様な臨床病型を有する CIDP の全容を把握するには不足している情報が

多々指摘されている。そこで、本研究では多施設共同の CIDP 症例登録システムによる効率的な臨床な

らびに電気生理学情報、画像所見等を網羅したデータベースを構築し、我が国における臨床病型の頻

度をはじめ、それぞれの病型における治療反応性や長期予後を把握することで、疾患の臨床像に即し

た重症度スケールと分布を明らかにする。 

 

研究目的 

 CIDP は免疫介在性の難治性ニューロパチー

であり、多様な臨床病型を有するのが特徴とされ

る。典型例は対称性・びまん性の障害分布を呈す

るが、非典型例に関しては様々な臨床像を示すこ

とから、背景とする病態においても多様な因子が 
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かかわる可能性が推定されている。とくに各臨床

病型が全体に占める割合や長期罹患後の予後、重

症度分布は国内外とも系統的な検討はなされて

おらず不明な点が多い。過去に有病率・発症率に

関する全国疫学調査は本邦で行われたものの、当

時用いられていた診断基準（AAN 診断基準）は

現行の基準（EFNS/PNS 診断基準）と比べて診

断特異度に優れるものの感度に劣ることが指摘

されていること、また多様な臨床病型を有する

CIDP の全容の把握には不足した情報があるこ

とが指摘されている。そこで、本研究では多施設

共同の CIDP 症例登録システムによる効率的な
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臨床ならびに電気生理学情報、画像所見等を網羅

したデータベースを構築し、我が国における臨床

病型の頻度をはじめ、それぞれの病型における治

療反応性や長期予後を把握することで、疾患の臨

床像に即した重症度スケールと分布を明らかに

する。 

 

研究方法 

 免疫性ニューロパチー研究班（班長近畿大学 

楠進教授）との共同企画として、2010 年改訂

EFNS/PNS診断基準により診断した CIDP患者

の臨床所見を記入式調査票により収集した。調査

票には発症年齢や罹病期間、臨床病型など基本情

報の他に、治療反応性や経過、握力やMRCスコ

アによる筋力評価、また INCATスコアやR-ODS

による日常生活レベルの評価による重症度把握

など、多面的なスケールを用いて経時的に評価し

た。さらに神経伝導検査所見、筋肉 CTによる筋

萎縮評価も同様に経時的に行い、重症度や予後を

規定する因子の探索を試みた。 

 

結果 

 2014 年 12 月に事務局である名古屋大学にお

ける倫理委員会による審査が完了し、漸次各研究

参加施設 16施設における倫理委員会審査を開始

した。2017年 3月末までに 15/16施設での承認

が完了し、同時期までに新規例登録は 13例、既

存例登録は 96例集積されている。登録時の血清

を用いた解析にて軸索–髄鞘間相互作用にかかわ

る分子を標的とする自己抗体（抗 NF155 抗体、

抗 NF186抗体、抗 CNTN1抗体）および抗 LM1

抗体の測定を行い、抗 NF155 抗体陽性例は 11

例（12.9%）で確認され、臨床的特徴として遠位

優位の障害分布、免疫グロブリン療法に対する治

療抵抗性、副腎皮質ステロイド薬の有効性などが

挙げられた。電気生理学的特徴としては F 波潜

時の延長が挙げられた。抗 NF186 抗体、抗

CNTN1抗体は全例で陰性であった。抗 LM1抗

体は 3例（3%）で陽性であり、全例が典型的CIDP

であった。抗NF155抗体陽性例の病変部神経の

超微細形態的観察からは、傍絞輪部の終末ループ

と軸索の離開が目立ち、これは CIDPとしては稀

な所見であり、診断的または病態理解の観点から

も従来の脱髄機序とは異なる可能性が予想され

た。現在までの国内症例におけるパイロット解析

からは、臨床病型の頻度は典型的 CIDP が 50%

強を占め、残りは MADSAM, DADS, sensory 

neuropathyがほぼ同等の頻度（約 15%）を占め

ること、また focal, motor neuropathyは稀な病

型であることが示された。このうち MADSAM

は多巣性の障害分布とともに patchyな有髄線維

の脱落を認めるなど特徴的な病理像を呈するこ

とが示され典型例とは異なる病態を背景に有す

る可能性が示唆された。 

 

考察 

 本研究により多数例の臨床像が集積されるこ

とで、本邦における臨床病型の頻度やいままでに

報告されていない特徴的な臨床像を有する症例

の存在が明らかになる可能性がある。さらに前向

きコホートによる有利な点として、臨床像に対応

した重症度、治療内容と反応性、予後も明らかに

なることが期待される。また長期の経過観察によ

り診断基準の妥当性の検証も可能となると期待

される。 

 

結論 

CIDPの各臨床病型の頻度や重症度分布、予後把
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握のためのコンソーシアム構築が完了した。抗

NF155 抗体陽性例の頻度や臨床的特徴、病理学

的特徴が明らかとなり、また臨床病型に特異的な

病態背景の可能性が示唆され、本研究の重要性が

確認された。 
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