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研究要旨 

EAN/PNSガイドライン2021年改訂版の診断基準を満たしたCIDP16例と傍絞輪部に対する自己抗体が陽性

であったニューロパチー15例から腓腹神経生検で得られた検体の横断切片と縦断切片を、電子顕微鏡を

用いて検討した。陽性となった傍絞輪部に対する抗体の内訳はneurofascin 155抗体11例、contactin 1

抗体2例、Caspr1抗体2例であった。CIDPでは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10例、onion bulbを8例で認めた。一方、傍絞輪部に対する抗体陽性例ではマクロファージによる脱

髄像がいずれの標本にもみられず、onion bulbもneurofascin 155抗体陽性の1例で軽度なものを1箇所認

めたのみであった。縦断切片を用いた傍絞輪部の検討では、傍絞輪部に対する抗体陽性の14例で髄鞘終

末ループと軸索膜の離開を認めた。CIDPでは、髄鞘終末ループ・軸索膜間の離開は、軸索径に比して髄

鞘の薄い部位、すなわち再髄鞘化をきたした部位に限られており、程度もごく軽度であった。傍絞輪部

の髄鞘終末ループと軸索膜の間に存在し、両者を接着させる機能を有するneurofascin 155、contactin 1

およびCaspr1に対する抗体陽性例では、マクロファージによる脱髄像がみられず、髄鞘終末ループ・軸

索膜間の接着不全が伝導障害を惹起していることが明らかになった。これらの抗体陽性例は従来型の

CIDPとは異なる病態を有しており、EAN/PNSガイドライン2021年改訂版における分類の妥当性が示された。 

 

 

A. 研究目的 

 CIDPの診断基準は EFNS/PNSガイドラインの

2010年改訂版が頻用されてきたが、2021年に改

訂第 2版が EAN/PNSから発表され、ランビエ絞

輪部・傍絞輪部に対する自己抗体陽性例は自己

免疫性ノドパチーとして従来型の CIDPとは異

なる疾患として位置付けられることになった。

今回、自検例の検討により CIDPと自己免疫性ノ

ドパチーの差異を規定する病理学的基盤を検証

する。 
 

B. 研究方法 

 対象はEAN/PNSガイドライン2021年改訂版の

診断基準を満たしたCIDP16例と傍絞輪部に対す

る自己抗体が陽性であったニューロパチー15例。

腓腹神経生検で得られた検体の横断切片と縦断

切片を、電子顕微鏡を用いて検討した。陽性と

な っ た 傍 絞輪 部 に対す る 抗 体 の内 訳 は

neurofascin 155抗体11例、contactin 1抗体2例、

Caspr1抗体2例であった。 

 

（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 10 例、onion bulb

を 8例で認めた。多数の onion bulbがみられた

3 例の観察では、マクロファージによる脱髄と

再髄鞘化の繰り返しによって onion bulbが形成

される過程が観察できた。一方、傍絞輪部に対

する抗体陽性例ではマクロファージによる脱髄

像がいずれの標本にもみられず、onion bulbも

neurofascin 155 抗体陽性の 1 例で軽度なもの

を 1 箇所認めたのみであった。縦断切片を用い

た傍絞輪部の検討では、傍絞輪部に対する抗体

陽性の 14 例で髄鞘終末ループと軸索膜の離開

を認めた。1 例は傍絞輪部に対する抗体が陽性

であったにも関わらず髄鞘終末ループ・軸索膜

間の離開がみられなかったが、血清 IgG4が著明

高値（2040  mg/dL）で神経上膜への IgG4 陽性

形質細胞浸潤を認めるなど、自己免疫性ノドパ

チーとしては非典型例であった。CIDPでは、髄

鞘終末ループ・軸索膜間の離開は、軸索径に比

して髄鞘の薄い部位、すなわち再髄鞘化をきた

した部位に限られており、程度もごく軽度であ

った。 
 

D. 考察 

傍絞輪部の髄鞘終末ループと軸索膜の間に存在

し、両者を接着させる機能を有するneurofascin 

155、contactin 1およびCaspr1に対する抗体陽

性例では、マクロファージによる脱髄像がみら

れず、髄鞘終末ループ・軸索膜間の接着不全が

伝導障害を惹起していることが示唆された。 
 

E. 結論 

 傍絞輪部の neurofascin 155、contactin 1お

よび Caspr1に対する抗体陽性例は従来型の

CIDPとは異なる病態を有しており、EAN/PNSガ

イドライン 2021年改訂版における分類の妥当

性が示された。 
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