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研究要旨：Guillain-Barré症候群（GBS）、重症筋無力症（MG）、Lambert-Eaton筋無

力症候群（LEMS）の診断と自然歴に関する３つの研究を行った。GBSにおいて、発症

１週以内でも神経伝導検査や針筋電図などの電気生理学的検査が診断に有用であること

を示した。小児期発症MGでは成人後寛解せず神経内科に transitionした８症例のうち

女性 7例も軽症に留まり 3例は無事出産、小児科医に feedbackできる情報である。

LEMSの診断時に抗体陰性で電気生理学的診断基準を完全に満たさない borderline症

例の存在があるが、悪性腫瘍が後に判明することもあるため、慎重な経過観察が必要で

あることを示した。 

 

Ａ.研究目的 

１）GBSにおける電気生理学的検査の発症早期

の感度についての研究 

かつてギラン・バレー症候群（GBS）の神経

伝導検査（NCS）は 20%の例で正常、あるい

は、数週後まで異常とならないことがあるという

ような記載がなされていた。我々は、早期の

NCSが正常な GBS例は多くない印象をもってい

る。本研究では、発症早期の GBSにおけるNCS

や針筋電図などの電気生理学的検査の感度につい

て検討することを目的とした。 

２）小児期発症重症筋無力症（MG）の神経内科

transition後の経過に関する研究 

小児期発症 MGは統計上全般の 7%とされており

適切な早期免疫治療の介入でおおよそ寛解に至る

とされているが、脳神経内科への transition 後

も、外来で投薬加療 follow をされている症例の

検討・集積を目的とした。 

３）MG/LEMS overlap syndromeと borderline 

LEMSに関する研究 

重症筋無力症(MG)と Lambert Eaton 筋無力症候

群(LEMS)の間には、MG LEMS overlap syndrome 

(MLOS)が存在する。また LEMS の電気生理学的基

準は post exercise facilitation test (PEF)負

荷で 60〜100％以上の増幅効果、CMAP 低下、漸減

現象が陽性（>10%）の３つであるが、いずれかを

満たさない borderline 症例も経験する。MLOS と

LEMS borderline 症例の profile を調査し、各疾

患群の調査を目的とした。 

 

Ｂ.研究方法 

１）GBSにおける電気生理学的検査の発症早期

の感度についての研究 

当科で 7年間に経験され、発症第 7日以前に

NCSが行われた 37例の GBS症例の初回検査に

ついて、後ろ向きに検討した。 

２）小児期発症MGの神経内科 transition後の

経過に関する研究 

当科で２年間に外来で follow 中の小児期発症

MG で現在 19,30,41,43,50,53,57,60 歳に到達し

ている 8例の成人後の臨床経過をまとめた。 

３）MG/LEMS overlap syndromeと borderline 

LEMSに関する研究 

当科で８年間に経験された Lambert Eaton 筋無

力症候群が疑われ、PEF 負荷で CMAP が 60％以上

増幅した 11 症例について血清学的、電気生理検

査、基礎疾患の解析を行なった。 

 

Ｃ.研究結果 

１）GBSにおける電気生理学的検査の発症早期
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の感度についての研究 

各例の初回検査でいずれのパラメーターにも

異常がなかったのは 4例で、33例では何らかの

NCS異常を認め、感度は 89%であった。発症第

１日に行われた 1名、第 2日に行われた 8名の

NCSはいずれも異常を示した。発症後の経過日

数と感度との間に有意な相関を認めなかった。

NCS正常の 4例のうち 3例では針筋電図が行わ

れ、動員減少の所見から神経原性と診断できて

GBS診断に寄与した。 

２）小児期発症MGの神経内科 transition後の

経過に関する研究 

男 1例、女 7例のうち 3例は無事出産、新生

児 MGの発症もない。抗 AChR 抗体陽性は 5例。現

在の内服治療で 4例は pyridostigmine 内服、2

例が PSL を 5mg 連日、2例が PSL を 5mg 隔日で内

服中。2例が現在も免疫抑制剤を内服中、2例は

免疫抑制剤から離脱している。合併症は Basedow

病 2 名、I型 IDDM1 名、クリーゼは全例認めず。

小児期寛解に至らなかった斜視が 2症例に残存。 

３）MG/LEMS overlap syndromeと borderline 

LEMSに関する研究 

MLOS1 例は AChR 抗体陽性で、３つの LEMS 電気

生理診断基準（①PEF > 60%、②RNS で漸減

>10%、③CMAP 振幅低下）を満たしていた。LEMS 

borderline 4 症例は VGCC 抗体陽性が２例、AChR

抗体陽性が１例で、２例で follow 中に悪性腫瘍

が判明した。 

  

Ｄ.考察 

１）GBSにおける電気生理学的検査の発症早期

の感度についての研究 

これまでにも、GBSの発症早期における NCS

の感度を検討した報告はいくつかあり、本研究同

様高い感度が示されている。感度の高いパラメー

ターも我々の結果と類似していた。発症後の経過

日数と感度との間に相関がなかったことは注目さ

れるが、これは、重症の人ほど早期に検査をする

ことになるというバイアスのための可能性があ

る。 

２）小児期発症MGの神経内科 transition後の

経過に関する研究 

小児神経医の診断・治療手段が時代の流れで選択

肢が増え、寛解する症例が増加すると考えられる。

安全な管理、妊孕期に入ったときの内服指導も現

在小児科から早期より行われているが、MGに罹患

しても、成人後無事に出産し社会生活に不自由し

ていない現状を脳神経内科から小児科へfeedback

することも重要と考えられた。 

３）MG/LEMS overlap syndromeと borderline 

LEMSに関する研究 

血清学的に VGCC陽性例は診断に迷うことはない

が、VGCC陰性で電気生理学的診断基準の境界例

については PEF > 60%であっても、CMAP 正常、漸減

現象なしという症例を LEMS borderline と扱い、LEMS

に準拠し当初のスクリーニングで悪性腫瘍が見つから

なくても LEMS 同様２年間の注意深い経過観察が必

要と考えられた。 

 

Ｅ.結論 

これらの研究により、各疾患の早期診断、自然

歴の評価、病型分類の進歩に寄与することが期待さ

れる。 
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