
連載２ 臨床医のための末梢神経病理

免疫介在性脱髄性ニューロパチー

は
じ
め
に

ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
は
全
身
疾
患
の
一
部
分
症
状
と
し
て

出
現
す
る
場
合
が
少
な
く
な
い
が
、
こ
こ
に
は
末
梢
神
経

原
発
の
後
天
性
疾
患
が
多
数
含
ま
れ
、
そ
れ
ら
の
多
く
は

髄
鞘
を
タ
ー
ゲ
ッ
ト
と
し
た
自
己
免
疫
性
と
考
え
ら
れ
る
。

治
療
可
能
な
疾
患
が
多
い
の
で
、
早
期
の
診
断
が
重
要
で

あ
る
。
ま
た
炎
症
性
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
と
い
う
分
類
で
く

く
ら
れ
る
場
合
が
あ
る
が
、
発
熱
な
ど
全
身
症
状
を
呈
す

る
わ
け
で
は
な
く
、
神
経
内
の
リ
ン
パ
球
、
マ
ク
ロ
フ
ァ

ー
ジ
な
ど
の
浸
潤
を
示
す
。
病
変
の
中
心
が
神
経
根
に
あ

っ
た
り
多
巣
性
で
あ
る
と
、
生
検
病
理
で
は
そ
う
し
た
局

所
的
な
炎
症
す
ら
認
め
ら
れ
な
い
こ
と
も
あ
る
。
脱
髄
の

病
理
に
は
左
記
の
よ
う
な
種
類
が
あ
る
。

い
ろ
い
ろ
な
脱
髄

１.

マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ
に
よ
る
髄
鞘
破
壊

２.

vesicular
dem

yelination：

髄
鞘
が
多
数
の
小
胞

に
分
解

３.

w
idening

of
m

yelin
lam

ella：

シ
ュ
ワ
ン
細
胞
膜

の
最
外
側
同
士
の
癒
着
不
全
に
よ
り
離
開
す
る
た
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めintraperiod
line

が
見
ら
れ

な
い
。
間
隙
は
細
胞
外
の
部
分

が
広
が
る
（
図
�
�
）。

４.

uncom
pacted

m
yelin

lam
ella：

髄
鞘
のm

ajor
dense

line

で

の
離
開
が
あ
り
、
シ
ュ
ワ
ン
細

胞
の
細
胞
質
が
髄
鞘
の
中
に
見

ら
れ
る
（
図
�
�
）。

慢
性
炎
症
性
脱
髄
性
多
発
ニ
ュ
ー
ロ

パ
チ
ー
（C

hronic
inflam

m
atory

dem
yelinating

polyneuropathy
:

C
ID
P

）

１０
万
人
当
た
り
２
人
く
ら
い
の
有
病

率
で
多
く
は
な
い
が
、
糖
尿
病
性
や
ア

ル
コ
ー
ル
性
な
ど
の
よ
り
頻
度
の
高
い

ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
の
中
に
隠
れ
て
い
る

場
合
も
あ
り
、
鑑
別
が
重
要
で
あ
る
。

G
uillain-B

arré

症
候
群
の
慢
性
型
と

も
い
え
る
疾
患
で
、
四
肢
の
対
称
性
の

�Crow-深瀬症候群での
uncompacted myelin

�抗MAG陽性ニューロパチーで
のwidening of myelin lamella

�

�
�

�
�
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筋
力
低
下
が
近
位
筋
遠
位
筋
と
も
に
見
ら
れ
、
感
覚
鈍
麻
、

し
び
れ
な
ど
異
常
感
覚
が
８
週
間
以
上
に
亘
っ
て
進
行
す

る
。
徐
々
に
進
行
す
る
型
以
外
に
、
再
発
・
寛
解
を
繰
り

返
す
型
が
あ
る
。
電
気
生
理
学
検
査
で
、
運
動
神
経
伝
導

速
度
の
遅
延
や
伝
導
ブ
ロ
ッ
ク
（
活
動
電
位
の
局
所
的
な

伝
導
障
害
で
遠
位
部
の
伝
導
は
保
た
れ
る
）
が
認
め
ら
れ

る
。
髄
液
中
の
蛋
白
増
加
を
伴
う
。
免
疫
グ
ロ
ブ
リ
ン
大

量
療
法
や
血
漿
交
換
、
ス
テ
ロ
イ
ド
が
有
効
な
こ
と
が
多

い
の
で
診
断
は
重
要
で
あ
り
、
上
記
の
検
査
を
し
て
も
診

断
が
明
確
で
な
い
場
合
に
神
経
生
検
を
考
慮
す
る１）
。
病
変

は
多
巣
性
で
、
ふ
つ
う
感
覚
神
経
よ
り
運
動
神
経
に
、
小

径
有
髄
線
維
よ
り
大
径
有
髄
線
維
に
、
遠
位
部
よ
り
近
位

部
に
よ
り
強
い
障
害
を
呈
す
る
が
、
生
検
を
行
う
神
経
は

遠
位
部
の
感
覚
神
経
で
あ
る
た
め
、
図
�
に
示
す
よ
う
に
、

そ
の
病
理
は
必
ず
し
も
特
異
的
な
病
変
が
見
ら
れ
る
と
は

限
ら
な
い
。
典
型
病
変
は
節
性
脱
髄
と
再
生
で
あ
る
が
、

軸
索
変
性
と
線
維
脱
落
も
見
ら
れ
る
。
活
動
部
位
で
は
Ｔ

リ
ン
パ
球
や
マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ
の
浸
潤
や
浮
腫
が
あ
る
が
、

こ
の
よ
う
な
明
ら
か
な
炎
症
所
見
は
生
検
例
の
１０
〜
２０
％

に
見
ら
れ
る
程
度
で
あ
る
（
図
�
）。
ま
た
さ
ら
に
、
脱

�CIDP の生検病理所見
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髄
と
再
生
を
繰
り
返
す
こ
と
に
よ
りonion

bulb

形
成
を
生
じ
る
。
典
型
的
に
は
マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ

が
シ
ュ
ワ
ン
細
胞
に
張
り
付
い
て
髄
鞘
を
剥
が
し

貪
食
す
る
像
が
見
ら
れ
る
。
し
か
し
、
近
位
部
の

脱
髄
や
軸
索
障
害
の
２
次
的
な
反
映
と
し
て
軸
索

障
害
の
み
の
こ
と
も
あ
る
。
鑑
別
診
断
と
し
て
し

ば
し
ば
問
題
に
な
る
の
は
、
遺
伝
性
運
動
感
覚
ニ

ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
で
あ
る
。
Ｃ
Ｉ
Ｄ
Ｐ
を
支
持
す
る

所
見
は
、
神
経
束
間
で
の
所
見
の
ば
ら
つ
き
や
神

経
束
内
で
病
変
に
局
在
性
が
あ
る
こ
と
、
現
在
進

行
性
の
脱
髄
が
目
立
つ
こ
と
で
あ
る
。
最
近
の
報

告
で
は
Ｃ
Ｉ
Ｄ
Ｐ
で
は
血
管
を
取
り
巻
く
マ
ク
ロ

フ
ァ
ー
ジ
の
浸
潤
が
遺
伝
性
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
よ

り
有
意
に
見
ら
れ
た
。

多
巣
性
運
動
性
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー

（M
ultifo

calm
o
to
r
neuro

p
athy,M

M
N

）

Ｃ
Ｉ
Ｄ
Ｐ
の
亜
型
で
、
上
肢
に
強
い
四
肢
の
非

対
称
性
の
筋
力
低
下
、
筋
萎
縮
を
生
じ
る
。
運
動

神
経
に
限
局
し
た
多
発
性
の
単
神
経
障
害
で
、
伝

�CIDP の生検病理

E : onion bulb

B：脱髄の電顕像

D :多数のリンパ球浸潤

A :神経束内での病変の局在

C :活動性脱髄 矢印は軸索
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導
ブ
ロ
ッ
ク
が
し
ば
し
ば
認
め
ら
れ
る
。
伝
導
ブ
ロ
ッ
ク

が
な
い
例
で
も
何
ら
か
の
脱
髄
を
示
し
、
軸
索
障
害
を
伴

う
場
合
が
あ
る
。
筋
萎
縮
性
側
索
硬
化
症
と
の
鑑
別
が
難

し
い
場
合
が
あ
る
。
血
清
の
抗G

M
1

ガ
ン
グ
リ
オ
シ
ド

抗
体
（
Ig
Ｍ
）
が
約
半
数
で
陽
性
に
で
る
。
Ｃ
Ｉ
Ｄ
Ｐ
と

は
異
な
り
、
ス
テ
ロ
イ
ド
は
無
効
、
免
疫
グ
ロ
ブ
リ
ン
大

量
療
法
が
有
効
で
あ
る
。
伝
導
ブ
ロ
ッ
ク
部
位
の
運
動
神

経
生
検
で
は
、
脱
髄
やonion

bulb

が
見
ら
れ
た
と
す
る

報
告２）
と
軸
索
障
害
が
主
で
脱
髄
が
な
か
っ
た
と
す
る
報
告３）

が
あ
る
。
腓
腹
神
経
生
検
で
は
無
症
状
の
部
位
に
も
か
か

わ
ら
ず
、
し
ば
し
ば
軽
微
な
脱
髄
所
見
が
見
ら
れ
る
。

Ig
Ｍ
パ
ラ
プ
ロ
テ
イ
ン
血
症
に
伴
う

ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー

慢
性
の
脱
髄
性
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
で
Ｃ
Ｉ
Ｄ
Ｐ
と
関
連

す
る
疾
患
と
考
え
ら
れ
て
い
る
。
し
か
し
Ｃ
Ｉ
Ｄ
Ｐ
と
は

異
な
り
、
血
中
に
Ｍ
蛋
白
で
あ
る
Ig
Ｍ
が
証
明
さ
れ
、
さ

ら
に
そ
の
多
く
が
髄
鞘
成
分
で
あ
るm

yelin-associated

glycoprotein
（M

A
G

）
や

sulfated
glucuronyl

paragloboside
（SG

PG

糖
脂
質
の
一
種
）
に
結
合
す
る

�軸索型ギランバレー症候群
軸索へのマクロファージ侵入

�抗MAG陽性ニューロパチーで
の IgM免疫染色
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自
己
抗
体
で
あ
る
点
で
あ
る
。
ゆ
っ
く
り
進
行
す
る
対
称

性
四
肢
遠
位
優
位
の
感
覚
運
動
障
害
を
特
徴
と
す
る
。
生

検
で
はw

idening
of

m
yelin

lam
ellae

が
特
徴
的
で
あ
る４）

（
図
�
）。
ま
た
抗
Ig
Ｍ
抗
体
を
用
い
て
免
疫
染
色
を
行

う
と
、
し
ば
し
ば
髄
鞘
に
一
致
す
る
陽
性
反
応
が
得
ら
れ

る
（
図
�
）。

´
G
uillain-B

arre

症
候
群
（
Ｇ
Ｂ
Ｓ
）

急
性
に
発
症
、
大
部
分
は
４
週
ま
で
に
症
状
の
ピ
ー
ク

を
示
し
て
、
以
後
回
復
に
向
か
う
。
従
来
よ
り
脱
髄
が
主

体
と
考
え
ら
れ
て
き
た
が
、
近
年
軸
索
が
１
次
的
に
障
害

さ
れ
る
軸
索
型
の
存
在
が
知
ら
れ
て
き
た
。
古
典
的
な
脱

髄
型
はacute

inflam
m

atory
dem

yelinating
polyradicu-

loneuropathy

（A
ID

P

）
と
呼
ば
れ
、
軸
索
型
で
運
動
神

経
障
害
が
主
体
の
も
の
はacute

m
otor

axonal

neuropathy

（A
M

A
N

）
と
呼
ば
れ
る
。
Ｇ
Ｂ
Ｓ
は
特
徴

的
な
臨
床
経
過
、
電
気
生
理
学
的
検
査
、
さ
ら
に
抗
ガ
ン

グ
リ
オ
シ
ド
抗
体
の
存
在
な
ど
に
よ
り
早
期
の
診
断
が
可

能
で
あ
り
、
通
常
生
検
を
行
う
こ
と
は
な
い
が
、
Ａ
Ｉ
Ｄ

Ｐ
の
病
理
所
見
で
は
Ｔ
リ
ン
パ
球
や
マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ
の

浸
潤
と
広
汎
な
脱
髄
が
見
ら
れ
る
。
軸
索
型
で
は
髄
鞘
の

内
側
の
本
来
軸
索
の
あ
る
部
分
に
マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ
が
進

入
し
て
い
る
像
が
見
ら
れ
る
（
図
�
）。

C
ro
w

‐
深
瀬
症
候
群
（P

O
E
M
S
synd

ro
m
e

）

形
質
細
胞
異
常
症plasm

a
cell

dyscrasia

に
多
発
ニ
ュ

ー
ロ
パ
チ
ー
、
浮
腫
、
皮
膚
の
色
素
沈
着
、
剛
毛
、
臓
器

腫
大
、
内
分
泌
障
害
（
女
性
化
乳
房
、
陰
萎
、
無
月
経
）

を
伴
う
。
Ｍ
蛋
白
（
多
く
は
Ig
Ｇ
か
Ig
Ａ
の
λ
鎖
）、
骨

硬
化
像
、
血
清
Ｖ
Ｅ
Ｇ
Ｆ
の
高
値
を
示
す５）
。
病
理
学
的
に

は
神
経
近
位
部
で
脱
髄
が
著
明
で
あ
り
、
遠
位
部
の
生
検

神
経
で
は
軸
索
変
性
と
節
性
脱
髄
の
混
在
を
示
す
。
電
顕

で
は
、U

ncom
pacted

m
yelin

lam
ellae

を
示
す
線
維
が

高
頻
度
に
見
ら
れ
る６）
（
図
�
）。
た
だ
必
ず
し
も
特
異
的

と
は
い
え
ず
、C

harcot-M
arie-T

ooth

病
１
Ｂ
型
（M

PZ

/P0

遺
伝
子
の
変
異
）
で
も
報
告
さ
れ
て
い
る
。
正
常
神

経
に
あ
るSchm

idt-L
anterm

an

切
痕
に
類
似
す
る
の
で

注
意
が
必
要
で
あ
る
。
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