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研究要旨 

腓腹神経生検を施行した免疫介在性ニューロパチー203 例におけるマクロファージの役割について

検討した。CIDPでは typical CIDPと主要な variantのいずれにもマクロファージが髄鞘を貪食するこ

とによって生じる脱髄像を認める患者が含まれていた。これに対して、抗 MAG抗体陽性ニューロパチー

と抗 neurofascin 155/contactin 1 抗体陽性ニューロパチーでは、神経伝導検査で CIDP に類似した脱

髄を示唆する所見が見られたものの、マクロファージによる脱髄像は見られなかった。一方、ANCA関連

血管炎の神経伝導検査では軸索障害を示唆する所見を認め、変性した有髄線維を貪食中のマクロファー

ジを認めた。サルコイドーシスにおいても神経伝導検査で軸索障害を示唆する所見が目立ったが、伝導

ブロックを 18例中 11例で認めた。病理学的には類上皮細胞性肉芽腫の形成に伴う神経上膜の血管閉塞

と、神経内鞘への肉芽腫浸潤部位での脱髄像が見られた。以上の結果から免疫介在性ニューロパチーに

おいてマクロファージは変性をおこした有髄線維の除去だけでなく、脱髄の形成にも直接的な役割を果

たす場合があることが明らかになった。伝導障害の病態には少なくとも、マクロファージを介したもの

と自己抗体による髄鞘接着不全の 2 つがあり、 CIDP に関しては European Academy of 

Neurology/Peripheral Nerve Societyガイドライン 2021における分類の妥当性が示された。 
 

 

A. 研究目的 

 近年、免疫介在性ニューロパチーにおいては

自己抗体に関する研究が進んでいるが、ギラ

ン• バレー症候群や慢性炎症性脱髄性多発ニュ

ーロパチー（CIDP）において重要な役割を果た

すとされるマクロファージに着目した研究

は少ない。今回、免疫介在性ニューロパチーに

おけるマクロファージの役割について検討

した。 

 

B. 研究方法 

 腓腹神経生検を施行した免疫介在性ニューロ

パチー203例。内訳はCIDP 106例、ギラン• バレ

ー症候群（AIDP）22例、本態性M蛋白血症に伴う

抗myelin-associated glycoprotein（MAG）抗体

陽性ニューロパチー 15例、抗 neurofascin 

155/contactin 1抗体陽性ニューロパチー12例、

ANCA関連血管炎30例、サルコイドーシス18例。

臨床症候、末梢神経伝導検査所見、腓腹神経病

理所見などを検討した。 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究は、ヘルシンキ宣言および人を対象と

する医学系研究に関する倫理指針を遵守してデ

ザイン、施行されている。個人情報の保護に関

しては個人情報保護法を遵守している。本研究

におけるヒト末梢静脈血を用いた抗体の探索と

末梢神経生検に際しては、必要性と意義につい

ての患者および家族の理解と、同意に基づくイ

ンフォームドコンセントを文書で得ている。血

液サンプルと神経生検の検体については個人情

報保護のため、個人情報管理者により連結可能

匿名化を行っている。連結可能匿名化を行った

際の連結表は、鍵のついた棚に厳重に保管され

ている。研究への参加については同意をした後

でも、患者が研究不参加の意思を表明した場合

は同意の撤回を可能とし、同意の撤回により対

象者が不利益を被ることはないように配慮して

いる。以上を念頭に作成した末梢神経疾患に関

する研究計画書はすでに名古屋大学倫理委員会

で審議・承認が完了している。なお、ヒトに対

する末梢神経生検については通常の診療行為の
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一環として海外はもちろん、本邦でも従来から

行なわれている。 

 

C. 研究結果 

 CIDPではtypical CIDPと主要なバリアント

（distal CIDP、multifocal CIDP、sensory CIDP）

のいずれにもマクロファージが髄鞘を貪食する

ことによって生じる脱髄像を認める患者が含ま

れていた。これに対して、抗MAG抗体陽性ニュー

ロパチーと抗neurofascin 155/contactin 1抗体

陽性ニューロパチーでは、神経伝導検査でCIDP

に類似した脱髄を示唆する所見が見られたもの

の、マクロファージによる脱髄像は見られなか

った。抗MAG抗体陽性ニューロパチーでは、髄鞘

外側へのIgMと補体の沈着に伴って生じた層構

造の解離、すなわちwidely spaced myelinが傍

絞輪部から絞輪間部にかけて見られ、傍絞輪部

髄鞘終末ループの軸索膜からの解離と、それに

伴うランビエ絞輪部の開大を惹起していた。抗

neurofascin 155/contactin 1抗体陽性ニューロ

パチーでは絞輪間部は保たれていたものの、髄

鞘終末ループ・軸索膜間の接着不全が傍絞輪部

で見られた（図）。一方、ANCA関連血管炎の神

経伝導検査では軸索障害を示唆する所見を認め、

変性した有髄線維を貪食中のマクロファージを

認めた。サルコイドーシスにおいても神経伝導

検査で軸索障害を示唆する所見が目立ったが、

伝導ブロックを11例で認めた。病理学的には類

上皮細胞性肉芽腫の形成に伴う神経上膜の血管

閉塞と、神経内鞘への肉芽腫浸潤部位での脱髄

像が見られた。サルコイドーシスで認めた脱髄

では、マクロファージによる髄鞘の貪食像が見

られず、CIDPとは異なる脱髄機序が推測された。 

 

D. 考察 

 伝導障害の病態には少なくとも、マクロファ

ージを介したものと自己抗体による髄鞘接着不

全の2つがあり、CIDP に関してはEuropean 

Academy of Neurology/Peripheral Nerve 

Societyガイドライン2021における分類の妥当

性が示された。 

 

E. 結論 

 免疫介在性ニューロパチーにおいてマクロフ

ァージは変性をおこした有髄線維の除去だけで

なく、脱髄の形成にも直接的な役割を果たす場

合があることが明らかになった。 
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