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友気合のことば

ここは多分、彼岸花の群生比 として一各有名な場F/Tだ と思います。

埼玉県の中着口というところです。この写真はタガ撮影 しました。

うまい具合に斜えが入 り、本の影ができてメリハリを出せたと思います。

この時は5i車場で率内泊をし、次の朝 5時た きで

`|き

続 き彼岸花を

撮影 しています。朝の光も写真撮影にr97い てぃますので写真に興味のある

方はぜひ夜明け前に撮影地に行き写真を撮ってみてはいかがでしょうか。

神茶夕||え部 工藤善彰



HSK『希望」(2017年 9月 10日 発行 )付録

朗報 :

☆妊婦禁忌薬 厚労省が処方容認へ☆

筋無力症の治療でも使用されている「タクロリムス (製品名プログラフ)」

と「シクロスポリン(製品名ネオーラル)」 を含む 3品目の医薬品が妊娠中の

女性の禁忌薬から外れる見通しとなりました。

妊娠可能性のある患者にとつては、今まで不安に思つていたことでもあり、

朗報と言えるでしょう。

以下 毎日新聞 2017年 6月 18日付記事より

妊娠中の女性には処方しないとされている医薬品が順次、使えるようにな

る見通しとなつた。妊娠申の一部の禁忌薬について、厚生労働省が初めて処

方を公式に認める方針を固めた。薬事・食品衛生審議会での検討を経て、薬

の添付文書を改訂するよう製薬会社に通知する。第 1弾として免疫抑制剤 3

品目の添付文書が改訂される見通しで、その後も対象は拡大する予定。

妊婦は安全性の観点から薬の開発段階で臨床試験 (治験)が困難なため、

発売当初は動物実験の結果を根拠に禁忌を決めており、各社で差がない。多

くの薬が製薬会社の判断で「禁忌」とされ、医師は妊娠を希望する患者に、

薬の使用を中止するか、妊娠を避けるよう指導するのが一般的。

改訂が見込まれる 3薬剤は「タクロリムス」「シクロスポリン」「アザチオ

プリン」。臓器移植後の拒絶反応抑制のために処方されるほか、膠原 (こ う

げん)病の治療薬としても使われる。処方されている 15～44歳の女性は推

計約 3万人。改訂されれば禁忌の項から妊婦が外される。



3薬剤は妊娠中に使用しても流産や奇形の自然発生率を超えないという

研究もあり、日本産科婦人科学会が作成したガイ ドラインには「妊娠中でも

必要があれば使用することが認められる」とされた。しかし、添付文書で禁

忌とされ、現場の混乱を招いた。服薬を理由に妊娠を諦めたり中絶したりし

た患者や、妊娠のため薬をやめて症状が悪化した事例も後を絶たなかった。

厚労省は 2005年 10月 、国立成育医療研究センター (東京都世田谷区)

に「妊娠と薬情報センター」を設け、調査研究や相談事業を続け、3薬剤の

安全性を確認。村島温子センター長は「改訂で、難病患者の妊娠・出産の希

望に配慮した治療の可能性を広げたい」と話す。免疫抑制剤以外も順次、禁

忌薬から外す対象に加える方針。厚労省は「胎児への影響について、正しい

情報を伝えていきたい」としている。【中川聡子】

【大きな一歩に】

日本移植学会元理事で免疫抑制剤に詳しい剣持敬・藤田保健衛生大教授

(移植・再生医学)の話 妊娠・出産における選択は人権に関わる問題.患
者の自己決定権を尊重するために、医師は正しい情報や選択肢を提示する責

任がある。今回の 3薬は妊娠 =出産に臨む臓器移植後の女性にも使われ、

現場の運用と矛盾する添付文書は以前から問題視されてきた。改訂は難病女

性の妊娠・出産の希望に配慮した薬の処方を促す大きな一歩になるだろう。
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巻頭言

新たな一歩を会員の皆様と !

一般社団法人全国筋無力症友の会

代表理事 桜丼 美智代

会員の皆様、いかがお過ごしでしょうか。

6月 3日 午後、東京・有明の「TFTビル」において「第 15回重症筋無力症フォー

ラム」を開催、東邦大学大橋病院神経内科・紺野晋吾先生、千葉大学医学部付

属病院神経内科・鵜沢顕之先生から、貴重な医療情報についてご講演をして頂

きました。

2001年 (平成 13年)10月 、友の会が新 しい体制に移行 した時の目玉の取

り組みとして、東京「北 とぴあ」で第 1回 フォーラムを開催 して以来、 15回 目

となりました。

夕刻からは参加された皆様 との交流会を開催いたしました。

翌 4日 には「一般社団法人設立総会」を開催 し、昭和 46年 10月 に「全国筋

無力症友の会」の結成大会 (全国婦人会館)が行われてから 46年 目となる今年、

これまでの「任意団体」から「一般社団法人」 として新たな一歩を踏み出すこ

とにな りました。

今後は、次世代リーダーの育成にも取 り組みながら、友の会ホームページや

全国ニュース「希望」を活用 して病気の情報を正 しく発信 し、また組織の拡充

等に努めます。

また、難病法施行前に特定疾患の受給者症を交付されていた患者の 3年間の

経過措置が今年 12月 31日 で終了となります。保健所への更新申請手続きはス

ムーズに終了しましたでしょうか。重症筋無力症の患者が引き続き認定されて

いるか、その状況の把握等にしっか り取 り組み、厚生労働省などへの要望活動

にも取 り組んでいきたいと思います。

法人化したことによって患者会の役割は変わることはありません。医学知識

だけでは解決できない部分を多くの仲間から支えられ「患者の患者による患者

のためJを基本にした患者同士の交流を進めていくことは大きな役割 となりま

す。

これまで以上に全国会と各支部が連携 し意見を交換 しながら風通 しのいい組織

にしていきたいと思います。

会員の皆様の変わらぬご支援、ご協力をよろしくお願いいたします。

(2017年 7月 30日 )
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第 15回重症筋無力症フォーラム開催 !!フ ォトコーナー

患者の声 町井伸子さん

伊藤たてお監事より中国患者会報告 フォーラムの様子

夕食交流会司会の三重支部長
桜井健司副代表

一般獨 法人咬 主t念

第15口童症筋無力症フォーラムin東京有明
主帷 :全 国筋無 力症友 の会

第 15回重症筋無力症フォーラム in東京有明

一般社団法人設立記念

フォーラム司会
岩手支部長 小野寺理事

乾杯 紺野先生
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交流会参加者のみなさん

会場 丁F丁 ビル夜景



―般社団法人設立記念

「第 15回重症筋無力症フォーラム in東京 0有明Jを開催

全国筋無力症友の会では、今年で 15回 目となる「重症筋無力症フォーラム」

を 6月 3日 (土 )に東京 0有明の「TFTビ ルJで開催 しました。

一般社団法人設立総会開催の前 日に行われた今回のフォーラムは「一般社団

法人設立記念」 と銘打っての開催 となりました

全国の友の会各支部などから出席 した 60名 の会員 0家族が参加 して行われ

たフォーラムでは、桜丼代表理事の挨拶のあと、厚生労働省難病対策課長、一

般社団法人日本難病・疾病団体協議会、一般社団法人全国腎臓病協議会、一般

社団法人全国膠原病友の会から祝電 。メッセージが寄せられたことが紹介、披

露されました。

このあとの患者の声では、東京在住の会員・町井伸子さんが筋無力症を発症

してから数年間、都立府中病院に入院 したときの思い出などについて体験発表

がありました。

続いて行われた医療講演では、昨年度、友の会から「筋無力症治療研究奨励

金」を贈呈させていただきました、紺野晋吾先生 (東邦大学大橋病院神経内科 )

と鵜沢顕之先生 (千葉大学医学部付属病院神経内科)か ら、重症筋無力症の原

因や病態についての解説や治療に関する最新の トピックスも含め分か りやす く

紹介されました。

医療講演をしていただいたあとは、病気についての不安や悩みなどについて

の質問に対 し、お二人の先生から丁寧な説明があり、有意義な医療講演 と質疑

応答になりました。
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患 者 の 声

入院 中の想い出

町井 伸子

町井伸子です。よろしくお願いいたします。

私が最初に体の異変を感じたのは、 45年ほど前、会社の健康診断の日でした。マ

イクロバスに乗ろうとしたら、足がもたつき握力や肺活量では「ふぎけないで真面目

にやって下さい」今ならわかりますが・・・その時はやればやるほど力が入らず、わ

けがわからない状態でした。

それからは、あの出来事が何だったのかと思うほど何事も無く過ぎました。ところ

が大変、今度は事務服が脱げない、受話器が持てない、お茶が出せない、持てない、

何だか力が入らない、次から次へといろいろな症状が出てきました。

何でどうして、クレッションマークばかり。何かおかしい ?

知人の紹介で入院となり、その前に不安なので医学書で調べました。

そしたら、私の症状が全であてはまるのです。それが重症筋無力症でした。

私は重症筋無力症に違いない、そうよ重症筋無力症だわ・・・ 自信を持ってその事

を入院の時、主治医に言ったところ「素人が勝手に病名を決めてはいけませんよ」と

言われてしまいました。でも、結局はテンシロンテス トで重症筋無力症でした。

先生曰く「町丼さんの言ったとおりだったね」だから言ったじゃないのと思ったけ

ど口には出さず 。。・

入院中は、マイテラーゼ、メスチノン、ウヴレ合わせて 7～ 8錠飲みました。 2か
月入院したのかな、治った訳ではないのですが退院しました。その時に親 しくしても

らった看護師さんから府中病院で MGのプロジェクトチームを立ち上げているので、

どうせならそのほうが良いと教えてくれました。 3カ 月ほど待って入院できました。

なんとびっくり、居るわいるわ、MG患者が一杯。前の病院では私一人だったのです
ごく安心したのを覚えています。

それから7年も入院する事になるとは思いもしませんでした。その間、秋田の山崎

さんも入院していたのですね。

入院して 1年 目に風邪をひき気管切開、ベット上の生活が続きました、
マーゲンチューブ、プレドニン 1 2 0mgか ら始まり、onと OfFの差は極端に違い、

退院してからも「今日は薬 (や く)飲んだ日」と友達も聞いてくるほど、歩ける、歩

けないの差も激しかったです。知らない人が聞いたら (や く?)大変なことに 。・・

それから血漿交換 もしました。画期的治療法 との事で読売新聞の記者がインタ
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ビューに来て私の話を聞きたいと先生が言って来ました。お部屋の人たちも私より盛

り上がって周りに集まり「全国紙に町ちやんの顔が載るんだね」当日は髪もきれいに

とかし、フリルの付いたパジャマを着て何時でも撮影 OK。 でも写真は無し、その代

わりに宇尾野先生と外科の二宮先生の笑った顔が一面に載つていました。

時々外国からの先生が見学に来ます。その時は古株の私の診察となります。その日

も沢山の人たちが私のベットを囲み、私に婦長さんが「今、物が二重に見えるか、一

つか聞いていますよ」と通訳してくれました。今のところ二重には見えないでもその

事を英語で言えない、国も乾いてきて一つ一つウ～「ワン」、犬じゃあるまいし叫ん

でいました。その先生は「まあ、一つには違いないね、そのうち治 りますよ」と言っ

て出ていかれました。そのうちではなく、早 く治してくれ～と心で叫びました。

そんな私の部屋の人は、いつも賑やかでした。自然にいろいろな人が集まり、お見

舞いに頂いたお菓子を分け合って、私も鼻に抜け、ろれってもみんなとしゃべつてい

ると「町丼さん、何言っているかわからない、少しおロチヤックJと看護師さんに言

われます。マーゲンチューブでも、お腹すくんですよね。なぜだかその時無性にコヒー

牛乳が飲みたくなった。看護師さんに何気なく言ったら「わかつた」と言つて、先生

がテンシロン打ってくれました。ほら「一分だけなんだから」とコヒー牛乳、バナナ、

コヒー牛乳、ケーキと口に頬張 り、一分後、喩下も咀唱も出来なくなり、でも看護師

さん「どう満足した」。私はコックリ頷きました。なぜだか部屋の人たちから拍手が

起きました。それ以来「がつつき伸ちゃん」とニックネームがついちゃいました。

がっつき伸ちゃん、まだまだ続きます。それか ら主治医の回診の時「飲み込み

OK」 と言ったら、それならジュースを持ってきてくれ「どうだ呑み込めるか ?」 と

優しい。「うん先生、新宿高野のフルーツパーラーのジュースより美味しいよ」また、

当時食堂の餃子はとても美味しく、内緒で買って来てもらい、皆で何度か食べました。

「また、餃子食べましたね～」

看護師さんの声「今日の申し送 りにしっかり言つておきますよ、婦長さんにもね」「お

代官様、今回ばかりはお目こぼしを」「え―い、ならぬ、成らぬ、一度ならずも三度三度、

許すわけにはいかぬ」「へヘー」

いつもこんな調子で過ぎていきました。

今思えば、本当にわがままな患者でした。退院間近カニューレも取れすこぶる元気

になり、当たり前のことが出来る、嬉しかつたです。

7年もの間こんな不良患者を見捨てず、今も全ての皆様に感謝です。長い人院でし

たがとても楽しい日々でした。いろいろな人生模様を知 り、勉強にもなりました。今

はリュウマチが悪さをして少々身体が不自由ではありますが、よく食べ、良く笑い、

よく眠り自然に幸せに過ごしています。

私たちの頃とは違い、今は病気も知られ治療法も色々ありますが、先生方には頑張っ

ていただき一日でも早く完全に治 ります様、研究をよろしくお願いいたします。

なんだか、まとまりも無 く、つたない話になってしまいましたが、ご容赦願います。

ご静聴ありがとうございました。
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研究奨励金贈呈記念 医療講演

「MGの臨床詢諸PD5題 の者え方とその理解」

東邦大学医療センター大橋病院 神経内科

紺野 晋吾

みなさんこんにちわ。東邦大学の紺野と

申します。

今日はこのような会で講演をさせていた

だく機会を与えていただきまして大変光栄

に思っております。また、昨年度は皆様か

ら貴重な研究奨励金をいただいたこともあ

りまして、ちゃんとしたお礼を申し上げて

おりませんでしたので、この場を借 りて改

めてお礼申し上げます。奨励金に関しまし

ては今大事に使わせていただいているとこ

ろです。

僕は何をお話させていただこうかなとい

うことで、鵜沢先生から最新の治療のアッ

プデー トをお話されるということでしたの

で、じやあ、日々患者会の方によせられる

患者さまからの質問で多い問題、その切実

な問題に対して何らかの参考になるお話が

できればいいなというふうに思いまして、

今日はステロイ ド剤の使い方ですとか、あ

と副作用、その対策、そういうのがまず 1

つと、あとは、胸腺を摘除するという治療

に関しての術式による違いといいますか、

筋無力症の予後、そういったものにどうい

う影響するか、というお話と、あとは、多

くの方が筋無力症の原因としてアセチルコ

リン受容体抗体というのを持っている方が

多いのですが、逆にそういった抗体がない

方をどういうふうに考えて治療するべきな

のか、そういったところですね。それから

アセチルコリン受容体抗体も検出されない

しMuSK抗体 も検出されない、そ ういっ

たタイプの筋無力症の方も大勢いらっしゃ

るかと思いますので、そういったところを

私なりの見解をお話させていただきたいと

思います。

① 冨1腎ステロイド薬
～使い方ロロ1作用・その対策～

まず第一番目の、副腎皮質ステロイ ド薬

の使い方、副作用、その対策ということで

すが、鵜沢先生が筋無力症の歴史のお話を

していただきました。胸腺を とるのが有

効だと分かったのが 100年 ぐらい前でし

て、1970年 ですからちょうど 45年 ぐら

い前に副腎皮質ステロイ ド薬が有効だとい

うことが分かって、副腎皮質ステロイ ド薬

によって多くの人が重症から解放されたと

いうことがあります。ただ、副腎皮質ステ

ロイ ド薬というのはよく効 くお薬ではあり

ますが、副作用がどうしても出てしまう欠

点があります。僕が指導を受けた前任の教
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授は筋無力症の方沢山みておられたのです

が、免疫抑制剤が出た 2000年以降もけっ

こう多くの方に副腎皮質ステロイ ド薬を

使っていました。確かに副腎皮質ステロイ

ド薬を使うと良くなる方もいますが、良く

なりきらない人もいるし、良くなる過程で

副作用が出て、そっちの治療が困るなとい

うような例も多く経験しています。なので、

僕の感覚としましては、副腎皮質ステロイ

ド薬はいいお薬ではあるけれども、効果が

不充分な場合と、あとは副作用が出た場合

というのはそれに対する治療が増えてしま

うという、そういうイメージで思っており

ます。

最初にお示ししますのが、筋無力症に対

する治療薬とあとその治療によって得られ

る効果の発現までの表をお示しします。メ

スチノン①ですとマイテラーゼ①というの

は Hっ て書いてあるのは時間単位で効 く

ということですね。神経筋接合部の伝達物

質を増やすということで効果が速いと。そ

のかわり切れるのも早いということ。あと

はこの治療自体では筋無力症の病態には影

響は与えないということなので、イメージ

としては 1日 の中の国内変動を少な くす

る。あとはほんとに軽い方で日常生活を楽

に過 ごせるようにすると、そ ういったイ

メージで使うお薬です。

筋無力症の根本は神経筋接合部に悪さを

する免疫物質による病態でありますので、

その悪さをする免疫を抑えなければいけな

いということが大前提にな ります。そう

しますと、 1番手っとり早 く悪さをする免

疫物質を抜いてしまえばいいという血漿交

換という治療があります。これはおおよそ

1週間ぐらいで効果が得られます。その横

にガンマグロブリン療法って書いてありま

すが、これ文献からとってきたものですけ

れども、血漿交換との効果が同等かといい

ますと、効き方はちょっとマイル ドかなと

いう。血漿交換が週単位で効くものである

のに対 してガンマグロブリン療法はもう

ちょっと 1ケ 月後 とかに効果が出て くる

かなというイメージです。

その次に効果がある、速く発現するのが

副腎皮質ステロイ ド薬ですね。これはなぜ

びっくリマークがついているかというの

は、べつに使い方を注意しましょうという

意味でもあるのですけども、初期に投与す

ると,神経と筋肉の繋ぎ目のちょっと伝達

を悪くするので、いわゆる初期増悪という

のが起こるので、初期の使い方に注意しま

しょうという意味です。副腎皮質ステロイ

ド薬を飲めば数週間後、もちろん量にはよ

りますけれ ども、数週間後から 1ケ 月以

内には効果は得 られるという状況ですが、

免疫を抑えるだけの量を長期に飲みますと

やっぱりそれなりの副作用が出てきますの

で、だんだんと少なくしていってその分を

免疫抑制剤で補ってあげるというような方

に移行 していく必要はあろうかと思いま

す。免疫抑制剤はもうちょっと前倒 しで、

副腎皮質ステロイ ド薬の量を減らしながら

副作用も抑えつつ良くなるのを待つという

ような感覚で、だんだんと免疫抑制剤を前

治
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倒しで使っていくというのが現状だと思い

ます。

免疫抑制剤はタクロリムス (プログラフ

① )、 シクロスポリン (ネオーラル①)あ
りますけれ ども、やっぱ り感覚 としては

しっかりとした量を使う、効果発現が出る

までは lヶ 月はかかるん じゃないかなと

思います。逆にいえば、お薬をはじめて 1ケ

月で抗体の値がちょっと下がってくれば有

効かなと。ただ、人によっては下がり方が

すごくゆっくりですので症状の改善という

のが満足いく改善までがちょっと時間がか

かってしまうという、そういう問題点はあ

ろうかと思います。

胸腺摘除術はもちろん抗体産生に関わっ

ているものですけれども、とってすぐ良く

なるというものではなくて、ちょっと長い

日でみていただいて、年単位の改善を促す

ものだというふうに考えております。

ですから、この中で治療の選択をどうし

てい くか とい うことで我々考えるのです

が、やつぱ り 1番は症状の重症度、あと

は患者さんがどれぐらい社会活動されてい

て、若い方であればお仕事をされています

し、早めにしっかりと日常生活できるぐら

いまで戻してあげて早めに社会復帰してい

ただくというようなことが必要ですし、ま

た胸腺をとる前に体調が思わしくないと胸

腺をとったあとのクリーゼというのも起こ

りやすいということもありますので、胸腺

腫であればおできであるわけですから早め

に手術をしてあげた方がいいと。そうしま

すと、手術を早くするには早 く全身状態を

良 くしてあげなきゃいけないということ

で、早 く効 く治療をあわせ技で使うという

ような考え方になってくるかと思います。

次は、鵜沢先生の話にもありました筋無

力症の治療の歴史といいますか、それを簡

単にシェーマにしたものがこれなので、か

な り重なるところもあろうかと思います

が、簡単に説明いたします。

まず胸腺腫 というのは「おでき」なの

で、これ絶対とらなきゃいけないというこ

とになります。目だけですむ方、全身症状

がある方で、その適用というのは変わって

きますが、ここに示 したのは免疫抑制剤が

出る前までの治療の流れです。全身型はみ

なさん症状が重いので、治療として胸腺を

とりましょうというふ うにいっていまし

た。ですから胸腺腫がない方もとっていた

わけですが、今胸腺腫ではない胸腺をとる

ことの有効な患者さんというのはその傾向

が分かっていますので、とるべき方が効果

もいいだろうという方を選択してとるとい

う感じです。もちろんメスチノン①ですと

かマイテラーゼ①というのは全ての病態で

すね、眼筋型、全身型、胸腺をとったあと

でも使っていますが、副腎皮質ステロイ ド

薬というのが免疫を抑制 して筋無力症を抑

えるということで、このメスチノン①、マ

イテラーゼ①で良くならない方は副腎皮質

ステロイ ド薬を使うのが一般的でした。

それでは良くならない場合は血漿交換を

行っていたということですね。

2000年 になりまして、免疫抑制剤が使

えるようになりました。ただ当初の適用は

これらの治療を段階的にしていっても効果

がない人に使いましょうという推奨だった

のですが、最近はそういった制約がある程

度、取っ払われたというんでしょうか、早

い段階から免役抑制剤を使いまして副腎皮

質ステロイ ド薬の減量効果を狙ったり、副
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腎皮質ステロイド薬の最大量を下げたりと

いうような感じの方策になりまして、全身

型で使うこともありますし、眼筋型に使う

こともあると。副腎皮質ステロイド薬を使

わず免疫抑制剤だけで治療するということ

もありますが、さきほどもお示しした通り、

免疫抑制剤だけではやっぱり効果の発現が

遅いので、いくつかを合わせ技を使いまし

て改善を早めてあげようということで行う

ことがありまして、合わせ技で効果を早め

て、全身状態を整えるということが副腎皮

質ステロイド薬を少量にして免疫抑制剤を

病気の最初から使って血漿交換で早めに症

状を改善させるというような考えが先ほど

も出ました早期強力療法というものです。

その中でガンマグロブリン療法の適用が

通りまして、血漿交換とほぼ同等の効果が

得られれば我々もうれしかったのですけれ

ども、やっぱり効き方がマイル ドでありま

すので、血漿交換に完全にとってかわるも

のではないのではないかというふうに思っ

ております。ただ、効果の方はありますの

で、いろいろな治療をしたあと、メンテナ

ンス的に使ったりというもありますし、軽

症の方は手術の前の体調を整えるという意

味でも使ったりもいたします。

ここまでが治療の流れですけれども、副

腎皮質ステロイド薬を使った治療に伴う副

作用、それについて次はお話したいと思い

ます。

日1腎ステロイド薬   用量・期間

副作用

感染症
"      PSL20 ng/日

ス2遇聞～

骨粗器症・骨折コ   PS6 mg/日 x3カ月～

助脈硬 4ヒ       ●屎輌や日緯 存 HL7

副腎機能不全"   
大量ステロイド薇法後

消化管諄書0    渭長餞痛綱併用では増加

糖尿病       用量依存性

精神神経障害●  PSL`器
3計驚 %

ステロイド筋症¬   PSt。 060m3/曰 x2週間

予 防

ST合‖

骨代調剤

各病層の管理

P■斎滅 ストレス時補充

ピロリロ眸去・口藁

食事豪法・血ね降下剤
インスリン注射

鸞量困難→向績神薬

活動性の維持

噺:1夜 現t■ 1`需寓‖鶴■11:‖.lEl卜∬T‖l]=滅 議ヽサ)糧鳥【出|,常‖鵠1樹 ∴̀
]i′ “

非常に重要な副腎皮質ステロイ ド薬の副

作用を上から順番に並べてみました。重要

というのは、患者さんの健康状態を損なう

程度が高いもしくは生命にかかわる合併症

が起こる可能性があると、そういったご理

解をいただければよろしいかと思います。

ただ、どれぐらいの量を使ったら副腎皮質

ステロイ ド薬の副作用が出るか というの

は、意外と知らない方もいらっしゃるかな

と思いまして、ざつとその量なども調べて

まいりました。

予防に関しましては、これお薬でできる

ことを書きました。お薬で予防することに

関しても我々がやらなければいけないこと

ですけれども、プラスα患者さんご自身が

普段の中で気をつけてできること、そう

いったこともちよっとお話させていただき

ます。

1番上にありますのは感染症ですね。こ

れはだいたい通常、副腎皮質ステロイ ド薬

の容量というのはプレドニゾロンというも

のを使いますが、プレドニゾロン換算で

20ミ リグラムを 2週間以上使う場合は感

染症のリスクが上がる。これは量が上がれ

ば上がるだけリスクが上がりますので、特

に日和見感染ですね、カリニ肺炎等のリス

クを予防するには ST合剤 というのを併用

したりいたします。日々の注意点としまし

ては、簡単にできることに関しては手洗い、
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マスク、うがいをしてくださいというふう

に僕はお話しています。あとは、問題になっ

てくるのは冬場のインフルエンザの予防を

どうするか。予防接種を打つか打たないか

という話がございますが、基本的には打っ

ていただいています。文献等ではワクチン

というのはその病原体に対する抗原とそれ

に対する免疫を賦活させるためのアジュバ

ントと呼ばれる免疫賦活剤が入っています

ので、その免疫賦活剤によって筋無力症の

症状が悪 くなる可能性がなくはないのでは

ないかというふうに書いてありますが、今

まで、そうですね、ある程度治療をしっか

りして安定期に入っている患者さんでイン

フルエンザワクチンを打って非常に症状が

悪くなったという事例は、僕は経験 しては

いないです。逆にインフルエンザになって

しまって、それが原因でクリーゼになって

しまったという方の経験は何例かございま

すので、ワクチンを打つことのメリットデ

メリットを話した上で最終的には患者さん

ご自身に委ねています。

次に骨粗霧症、骨折ということですけれ

ども、これは副腎皮質ステロイ ド薬を使っ

ている人の骨粗霧症のガイ ドラインによれ

ば、 1日 5ミ リグラム以上を 3ケ 月以上

飲む場合には骨粗霧症のリスクが上がると

いわれておりまして、それを予防するべき

お薬を飲みましょうというふうにいわれて

います。骨粗霧症は若いうちはあまり問題

にはならないのですが、年をとってくると、

骨粗霧症性の骨折、背骨ですとか足の付け

根、あとは手首、そういったものが起こり

やすくなってくる。日本人の寝た切 りの原

因の 1番の原因というのは高齢者では骨

粗霧症といわれています。ですから、筋無

力症自体が病気自体とある程度長期間付き

合っていかないといけない病気であります

ので、先々を考えてステロイ ドを減らせれ

ば副腎皮質ステロイ ド薬を減らしますし、

それが難 しい状況であれば、骨のお薬も併

用していただくという様な感 じです。ただ、

骨が折れやすいかどうかというのは、副腎

皮質ステロイ ド薬は 1つのリスクではあ

りますけれ ども、 1番は年齢であったり、

体重が少ないことであったり、あとお酒、

タバコ、そういったものが多いとか、そう

いうのも複合的なリスクになってきますの

で、そういったところがもし当てはまる方

がいればですね、摂生していただくという

ことをお話しています。

次、動脈硬化っていうのは、色々な生活

習慣病の複合的な要素で起きますので、各

病態の管理が必要だということです。

次に副腎不全というのがありますけれど

も、これは大量に副腎皮質ステロイ ド薬を

使ったあと、特に 40ミ リグラム以上使っ

たあとでは副腎から出る副腎皮質ホルモン

というものが体内に沢山あるという状態

で、副腎というホルモン器官が、出さなく

ていいかなっていうような感じになってし

まうのですね。そうすると、副腎皮質ステ

ロイ ドホルモンを出すのをちょっと休んで

しまった副腎の機能の回復には半年以上か

かるといわれています。ですので、副腎皮

質ステロイ ド薬をある程度の量を使ったあ

とっていうのは、急にはやはり減らせない

し、あとはス トレスがかかった時ですね。

例えば風邪を引いた時、もしくは胸腺をと

る以外の手術ですね。そういったス トレス

がかかる時っていうのは、通常よりもス ト

レスを抑えるための副腎皮質ホルモンとい
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うのが身体では必要になりますので、手術

の侵襲にあわせた副腎皮質ステロイ ド薬を

用いた副腎皮質ホルモンの補充が必要に

なってくるといわれています。

次に、これも良く皆さんご存知のことと

思いますが、消化管障害ということですね。

簡単にいってしまいますと、胃潰瘍、十二

指腸潰瘍というものですけれども、これは

よくよく調べてみますと、副腎皮質ステロ

イド薬だけではあまりそのリスクは上がら

ないというふうに最近では考えられていま

す。上がるリスクの 1つ として、いわゆ

る消炎鎮痛剤ですね、腰が痛い、膝が痛い、

あと頭痛もちだ、そういった方がいわゆる

消炎鎮痛剤を飲んでいると胃潰瘍、十二指

腸潰瘍になるリスクが 4倍 ぐらいになっ

てしまうといわれています。ですから、も

しこういった消炎鎮痛剤を使っている状況

がございましたら、それを予防するための

胃薬を服用していただきます。また、いわ

ゆる胃潰瘍の原因というのは現在ではピロ

リ菌といわれていますので、そういったピ

ロリ菌の除去、そういつたものも行う必要

があろうかと思います。

あとはしばしば出てくる問題として、糖

尿病というのがございます。これは量が上

がれば上がるほど出てくるわけですけれど

も、だいたい 20ミ リグラム以上飲むと糖

尿病が元々ない人でも耐糖能異常といいま

して、身体から分泌されるインスリン感受

性が落ちてくるといわれています。ですの

で、ある程度そういつたことの起こりうる

ということは想定しておいた方がいいだろ

うと思います。

あとは、精神神経障害というふうに書き

ましたが、これは使う量でいいますと、急

性期に使 う量ですよね。40ミ リグラム以

下であればほぼ起こらないといわれていま

す。精神神経症状というのはどういう感じ

かといいますと、 1番多いのは不眠です。

あとは抑うつです。あと、精神神経障害で

はないのですが、お薬を使う前のその患者

さんのキャラクターの個性が非常に強く出

ちゃう。そういうケースはよく経験 しま

す。これもやはりそれを抑えるためには減

らしていくしかないということになります

ので、こういつたことも起こりうることだ

ということです。

教科書的にいいますとここまでが注意す

べき重要な副腎ステロイ ド薬の副作用とい

うふうに書かれております。もう一個追加

させて書かせていただいたものが、ステロ

イ ド筋症というものがございます。副腎皮

質ステロイ ド薬つていうのは筋肉の代謝を

早めてですね、量が多いと筋肉がどっちか

というと痩せてしまう。そういつた副作用

もございます。これがある程度プレドニン

換算で 40ミ リグラム以上の量で 2週間続

くと、特に太ももの筋肉が痩せてくる。要

するに身体に近い方の筋肉で特に足の方か

ら痩せてくることがあるというふうにいわ

れています。これがさらに活動性が低下し

ている人、動けない人 (ADLの低下 して

いる方)に こういう副腎皮質ステロイ ド薬

を高用量で長期で使ってしまうと特に顕著

に症状が出やすいというふうにいわれてい

ます。

人間の筋力っていうのは 20歳がピーク

でして、お年とともにだんだんと減ってき

ます。70才にな ります と 20歳の頃の筋

肉量を 100%と するとだいたい 70%ま で

減るといわれています。ですので、そう

-13-



いった筋力の低下が将来的に起こるという

ことはもう分かっています。特に女性の方

のほうが筋力は男性より少ないですが、こ

ういつた長期大量のステロイ ド療法を続け

ていると、筋無力症の抗体の値は下がって

きているにも関わらず、なかなか日常生活

を充分におくれるだけの、日常生活動作を

キープできるようにならない とい う方が

時々おられまして、やはりそういう方を診

察しますと、同年代の同じような身長体重

の人と比べるとちょっと筋肉がやせけてい

るというような時もございますので、僕は

このステロイ ド筋症というのもひとつ注意

しないといけない副作用というふうに思っ

ております。これを予防するには活動性の

維持って書きましたけれども、筋無力症の

症状でなかなかアグレッシブに動くことが

できないという方もいらっしゃると思いま

す。そういう方でも、ベッド上での腿上げ

ですとか、椅子に座った体幹の訓練ですと

かそういったものはできますので、なるべ

くご自身の症状にあわせてできうる筋カ ト

レーニングをやっていただくというのがや

は リステロイ ド飲んでいる方では重要に

なってくる項目だと思います。

②胸腔鏡による胸腺摘除術は本当に
開胸手術と遜色ないのか ?

次は胸腔鏡による手術の問題ですね。胸

腔鏡による胸腺摘除術は本当に開胸手術と

遜色がないのか ?と いうご質問が時々寄せ

られるということですので、これについて

も少し調べてまいりました。

重症筋無力症に対する胸腺摘除術という

のはだいたい 1990年代から始まっており

まして、あとは普通の開胸手術よりも技術

が高度な手術になりますので、そういった

技術を習得した先生がいらっしゃる病院の

方から広まっていって、今では多くの病院

で胸腔鏡下の拡大胸腺摘除術が行えるよう

になっているという状況であります。筋無

力症に関してですけれども、胸腔鏡下で手

術をしても大丈夫であろうという病態は、

胸腺の過形成というようなものだとか、正

岡分類で、正岡分類 とい うのは胸腺腫の

浸潤度によって 5段階に分かれていて、 1

期 2期 という段階の胸腺腫であれば胸腺

腫自体が脂肪細胞の中に留まっているであ

ろうということなので、まわりの脂肪細胞

も一緒にとってしまえば腫瘍も完全にとり

きれるだろうというふうに考えられている

ので、適用は一般的には正岡分類の 1期 2

期というふうにいわれています。

一方で、胸腔鏡下の手術で問題点という

のは、かなり高い位置の胸腺というのが全

部とりきれない可能性があるといわれてい

ます。そこが開胸でやる手術との、胸腺を

郭清できる程度の差というふうになってお

りますが、基本的には脂肪組織内に胸腺腫

が全部おさまっている腫瘍であればその上

の方の脂肪組織が少し残っていても胸腺腫

摘除という目標は達成されるというふうに

考えられています。

ここから胸腺腫の話になってしまうので

すが、胸腺腫というのは、縦隔の中にある

おできですけれども、放っておくと、他の

臓器まで足をのばしてどんどん広がって

いってしまうと。その広がっていってしま

うタイプの胸腺腫 というのは何が 1番影
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響しているのかといいますと、胸腺をとっ

てきて顕微鏡でみた場合の分類の方法があ

ります。これは胸腺の中のリンパ球とあと

は胸腺の中の上皮性の成分ですね。リンパ

球の成分、上皮性の成分、プラスその細胞

の形のいびつさ、そういったもので決める

分類なのですが、Aも しくは AB、 Blぐ ら

いまではほとんど浸潤しないタイプの胸腺

腫ですが、B2、 B3に なると浸潤が増えて

くるといわれています。ここの胸腺ガンと

いうのは、本当に細胞の異型が強いタイプ

なのですが、これは 1番浸潤 しやすいと

いうことですが、基本的にはこの胸腺ガン

には筋無力症は合併しないといわれていま

すので、この Aか ABか Blか B2か B3か っ

ていうただそういつたところがやはり問題

になるといわれています。

ですので、縦隔腫瘍の取扱い規約という

のがございますが、そこでの推奨は、術前

に Aか ABか Blか が分かれば胸腔鏡下で

やっても遜色ないと思われます。将来的な

再発はないのではないかといわれています

が、この術前に組織型をどうやって分類す

るかというのは難しい問題でして、手術を

する前にちょっと組織をとってきて、顕微

鏡でみて、それで決めると、それしか方法

がありません。ですから、取扱い規約には

そのようにするとよいと書いてありますけ

れども、なかなかそこまでやっている施設

さんはないのではないかと。たとえばさ

きほど鵜沢先生がお話いただいたように、

CTの 「おでき」の濃度ですね、まだらか

どうかとか、均一かどうかとか、そういっ

たものでこの組織の形がある程度推測され

るようになれば、それはひとついい方法か

なとは思ったりもしますが、なかなかまだ

そこには到達していないというのが現状で

あります。

では、正岡分類の 1期 2期 で手術をし

た時の予後はどうかといいますと、この報

告が 10年前になってしまうのですが、10

年前の報告ですと、3年弱の経過観察では

全例再発なかったという報告があります。

一方で正岡の 1期 2期 であったけれども

再発をしたという、胸腔鏡下でやつて再発

をしたという症例もございますので、術後

の評価には 10年以上の長期観察が必要と

いうふうにいわれております。

胸腺摘除術式による比較 12研究 1173患者の解析

評価項目  胸骨正中切開法   胸腔鏡下手術

手術時間                同等

手術時出血量              >
手術関連総合併症            >
術後肺炎               同等

集中治療室入菫期間          同等

入院期間                >
クリーゼ               >
寛解率(CSR)              同等

これが 2009年 までの話でありますが、

近年 12の研究で 1000人以上の MG患者

さんの胸腺をとった術式による比較のメタ

アナリシスという方法を用いた分析が出て

おります。これが 2016年の論文からなの

ですが、やはり胸腔鏡下手術の方が傷口も

小さく、出血量少ないです。手術の関連の

合併症も少ないです。でも、胸腔鏡下手術

というのは視野が狭いです し、ゆつくり

ゆっくり剥離をしていったりしますので、

手術時間は正中切開ですね、胸骨を切った

時とほぼ同じ、差がないといわれています。

傷が小さいこともありますから、集中治療

室に入っている時間は同じでも入院期間は

短くてすむと。だいたい胸腔鏡下の手術さ

れた方というのは、次の日からご自身で歩

いて トイレ行っているという感 じですね。
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手術の合併症は、同等となっております。

この術式によるMGのクリーゼの発生の

頻度でいいますと、もちろん胸骨正中切開

法でやっていた時代というのは過去に胸腔

鏡下でやっていた時の過去の状況になりま

すので、筋無力症の管理もやっぱり変わっ

て、現代の方が進んで、術前の体調を整え

る技術が上がっていますので、そういうこ

とも相まって、だとは思いますが、手術の

侵襲度ということでいえば少ない。それゆ

えにクリーゼを減らすことに寄与している

だろうというふうに考えられています。

あとは筋無力症の予後ですけれども、予

後に関しましては完全寛解というものだけ

で評価すれば同等というふうにいわれてお

ります。

あとは、予後の 1つに胸腺腫の再発 と

いうものがございますが、正岡の分類とい

うのはさきほどもお話しましたが、腫瘍の

浸潤の程度で決めていた分類で、胸腺の腫

瘍、胸腺腫もしくは胸腺ガンというのは、

いわゆる胃ガンですとか大腸ガンですとか

肺ガンですとかそういったものに比べる

と、頻度が低いものですから、希少ガンと

いわれていまして、なかなか分類がちゃん

となされておらず、世界的に正岡分類とい

うのがスタンダー ドになっていました。で

も近年、2014年でしょうか、世界肺ガン

機構が他の腫瘍とあわせて、同じような評

価の仕方を胸腺の腫瘍でもやりましょうと

いう動きがでまして、いわゆるTNM分類

ともうしますが、T、 M、 Nと いうのは腫

瘍の大きさとリンパ節の転移と、あとは多

臓器転移、これは浸潤のことです。浸潤も

しくは遠隔転移、それを数値であらわして

分類する分類の方法そういったものにシフ

トしていくだろうと今後いわれています。

そうしますと、この正岡の分類で分類

していた時とTNM分類で分類した時の差

がどうなのかと申しますと、通常正岡の 1

や 2っ ていうのは、再発はしないという

ことになっていますが、このデータ自体が

胸腺腫だけではなくて、さきほどの胸腺ガ

ンというものも入っているので、必ずし

も再発 しない率が 100%に はなっていな

んですが、正岡分類の方でみますと、1よ

りも2の方が再発しない期間が長いとか、

ちよつと入れ違いが起きる時期がありま

す。逆にTNM分類でいいますと、この 1、 2、

3、 4と いうのがはっきりして、腫瘍の進

行度ステージが進むほどやはり再発をしや

すいということが明確に分かるようになっ

ています。

ですので、おそらく、今まで胸腺の手術

を受けられた方というのは、正岡分類の方

で分類された方法によって手術をお受けに

なっていることがありますので、このグラ

フでも分かりますように、ところどころ逆

転現象が起きていたり、必ずしも 1、 2で

あっても再発しないという保証がされたも

のではありませんので、少なくとも 10年

間ぐらいを観察期間として再発のチェック

をしていただく必要はあろうかと思いま

す。

再発してしまった場合どうするかという

胸腺腫瘍術後の無再発生存割合

ｍ

∞

ω

“

ｏ

正岡分類

腫鶏漫潤の程度
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話ですけれども、再発の場合はその場所が

切除できるのであれば切除するというのが

スタンダー ドな考え方です。ですので、早

期発見早期治療ということが望まれますの

で、定期的に CT検査でチェックをお受け

になる方がよろしいのではないかと思いま

す。

僕はだいたい胸腺腫の方ですと 1年に 1

回ぐらいは CTスキャンをとっていただい

て、再発がないかどうかをチェックします。

本当に胸腺腫なのかどうなのか分か らな

いっていうような、肺の周 りの膜がちよつ

と部分的に厚 くなっているような、肥厚つ

ていいますが、そういうのがあった場合

にはちよっと 1年に 1回のスパンをもう

ちょっと短くしてやるとか、あとは、腫瘍

ですから今盛んにガン検診等々で行われる

ようになりましたペットCTに よる検査で

すね。腫瘍かどう悩んだ時に、患者さんが

それをさらに本当にはっきりさせて欲 しい

という時は PET CTに いってもらって、そ

の映り方が腫瘍らしいか、そうではないか、

そういったところをチェックして鑑別をす

るということにしています。

筋無力症の初期治療を別の病院で受けま

してそのあとご紹介でこられる方です と

か、あとは別の病院さんに移られると、胸

腺のタイプが何だったかというのを忘れて

しまうことがあるのですね。胸腺の過形成

であればそんなに後に悪さをするってこと

はないのですけども、自分が胸腺の「おで

きJだったのかどうだつたのか、ちよつと

それを忘れてしまっている方もいらっしゃ

るので、少なくともそれに関してしては忘

れずにご情報として引き継いでいただきた

いものだなと日々感じております。

③ 抗ACh受容体抗体陰性の患者の特徴的や
陽性患者との治療法の違い

では 3番 目、これが最後にな りますけ

れども、アセチルコリン受容体抗体が陰性

の患者さん、あとはなにか治療法に違いが

ありますか ?と いうそういつたご質問にな

ります。アセチルコリン受容体抗体が陰性

の場合は今はっきりと分かってきているの

は、MuSK抗体陽性の患者さんでだいぶ症

例の蓄積も増えてきまして、その傾向です

とか治療反応性というのも分かつてきてい

ます。

各種治療 への抗体 別 反応性

治療法      AChR抗 体隔性     MusK抗 体隅性

コリンエス

"ゼ
‐阻書剤 改善         増悪あり 線維東摯縮

経口免疫抑制剤    最も良好な改善    反応性に個人差あり

ガンマグロプリン療法  良好な反応性     一貫しない反応性

血液浄化療法     良好な反応性     最も良い反応性

非胸際睦例への    若年者 中等症以上で 推業できない

胸臓摘除       推奨        改善への寄与不明

寛解に寄与する例あり

リツキシマプ      様々な反応性     改善が持続する例あり

アセチルコリン受容体抗体陽性患者さん

ではなくて、MuSK抗体も陽性ではないと

なると、Lrp4抗体というのもありますが、

Lrp4抗体陽性患者さんの特徴、推奨され

る明確な治療の蓄積がまだこなれていない

という状況です。

アセチルコリン受容体抗体、MusK抗体

陰性の方が全員 Lrp4抗体を測っていると

いう現状でもありませんので、アセチルコ

リン受容体抗体、MusK抗体 2つ とも陽性

にならない患者さんは我々ダブルネガティ

ブの患者さんということで考えていくとい

うことになっております。
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まず分かっていることですね。分かって

いることからお話 しますと、アセチルコリ

ン受容体抗体陽性の患者さん とMuSK抗

体陽性の患者さんで一般的に使われる筋無

力症のお薬に対する反応性がやや差がある

というふうにいわれています。メスチノン

①、マイテラーゼ①は MuSK抗体陽性の

方だと悪 くなっちゃうことがある。それか

ら、経日の免疫抑制剤、副腎皮質ステロイ

ド剤、プログラフ①、ネオーラル①そういっ

たものはアセチルコリン受容体抗体陽性の

患者さんはしっかりとした量を使えれば良

好な改善がみられますが、MuSK抗体陽性

の方はちょっと差があるのではないかと思

います。

英語の文献を日本語に訳 してきたので、

日本語がちょっと変なのですけれども、

ガンマグロブリン療法に関しては良好な反

応 と。MuSK抗体はあんまリー貫 しない。

人それぞれというようなことですね。血漿

交換は良好な反応性をともに示すというこ

とでが、血漿交換療法で使う膜の種類、何

種類がございますが、アセチルコリン受容

体抗体 とMusK抗体 というのは、悪さを

する免疫物質のさらに細かい分類をしてい

きますと、ちょっとその種類が違いますの

で、血漿交換の方法もちょっと変えなけれ

ばいけないという状況がございますが、ま

あ両方とも良好な反応性、要するに悪さを

する免疫物質を抜いてしまえば良好な治療

効果が得られるということです。

胸腺摘除に関しては、症例を選んで推奨

されています。胸腺をとるだけで治ってし

まうような過形成の方の軽症の方はそうい

うこともあり得ますが、MuSK抗体ではま

ず胸腺腫はありませんし、これをとった結

果よくなるという証拠がないので、基本的

にはやりません。

さきほど鵜沢先生のお話にもありました

けれども、リツキシマブ (リ ツキサン①)

はアセチルコリン受容体抗体陽性例よりも

MuSK抗体陽性例の方がやはり効果があり

そうだと報告されています。リツキシマブ

で 1回 その悪さをする抗体を抑えてもま

た数週間後には上がってくるものなのです

が、1回 2回でやるだけで効果が持続する

ような、そういった報告例も出ているとい

うのが MuSK抗体陽性の患者さんに対す

るリツキシマブの効果の特徴的なところか

なというふうに思います。

この 2つ の抗体が陰性だった場合、ダ

ブルネガティブということになるのです

が、ダブルネガティブといってもですね、

その細かい内容をみていくと、いろんなタ

イプの方の集合体であるというふうに考え

ないといけないと思います。1つ は、アセ

チルコリン受容体抗体は身体にあるけれど

も、症状が軽いために検出されないという

場合もございます。特に小児の方の、日だ

けの症状の方、あとはほんとにまぶただけ

の症状で軽い方、そういうのは抗体を連続

して 3～ 4年測って陽性、要するに今基

準が 0.2 nmo1/Lい かが正常ですけれども、

それが 0.3と か 0.4 nmo1/Lと かになるの

は連続して 3年 ぐらい経過をみて 1回 と

か 2回 とかそういった感 じで、抗体がも

ともと少ないアセチルコリン受容体抗体陽

性の方、というのがいらっしゃるので、そ

ういう人も入っていると思います。さき

ほど申しました Lrp4抗体陽性という方も

そこに入っていると思います。あとはこの

アセチルコリン受容体抗体、MusK抗体、
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Lrp4抗体全てそうですけれども、神経と

筋肉の繋ぎ目を構成しているタンパク質に

対する抗体であって、そこのタンパク質を

壊してしまうとかそこの機能を阻害すると

か、そういつたことで神経筋接合部の正常

な反応を低下させるというそういった免疫

物質なので、神経筋接合部に存在する何種

類もある蛋白のどこかに反応する免疫物質

がある場合、というのは今現在は測定不能

ですけれども、症状としては筋無力症とい

う病態を起こしてくると思います。

あとは、筋無力症ではない とい う方も

ひょっとしたらまじっているかもしれな

い。筋無力症 じゃないかどうかというのは

総合的に判断しないといけないし、治療へ

の反応性というのも非常に大事になってい

くところで、それぞれ個々にみていくとい

うのが重要なことかなというふうに思いま

す。

なので、いわゆるダブルネガティブの人

の特徴をどういう風にまとめるかというの

は、手もちのデータですと、一応まとめて

みました。多施設共同研究の中のデータか

ら抗体陽性例の人と、抗体測っていて両方

とも陰性だつたという人をまとめてみまし

た。

まとめてみましたけれども、さきほども

お話 しましたけれ ども、 このダブルネガ

ティブというのは 1種類の患者さんの集

合体ではなくていろんなタイプの患者さん

の集合体でありますので、このデータを示

すことに意味があることかないことか、難

しく、理解するのは難しいと思うのですが、

一応傾向をお話しますと、発症年齢は若い

方が多いです。アセチルコリンレセプター

抗体陽性の方 とい うのは、20歳代 30歳

代の人とあとは 50歳代以降の高齢者の方

が多いので、そういった意味で、アセチル

コリン受容体抗体陽性の方が 1番、年齢

が高いと。MuSK抗体は若い女性の方が多

いので、それと似た様な傾向があるという

こと。性別は女性が多いです。

それから、胸腺腫はほとんど合併がやは

りあ りません。重症度は MusK抗体陽性

の人とアセチルコリン受容体抗体陽1生の人

の間ぐらい。治療後の改善度ですね、ダブ

ルネガティブの人は確立した治療がないた

めに、予後が他のものよりも悪いのではな

いかと、そういつたようなご質問はあるよ

うなのですが、それに対して回答できるこ

ととしては、治療後の重症度というのは、

ちょうど 2つの抗体陽性例の間 ぐらいと

いう感じですが、やはり、けっこう治療の

反応性 とい うのは幅があるようで、こう

いった方は個々に考えていかないといけな

いなという気はいたします。行われた治療

をみてみますと、やはり重症度にあわせて

段階的に治療をされているのだなというふ

うに感じました。筋無力症と診断をされた

ならば、やはり免疫を抑える、免疫抑制剤

を使う。もちろん副腎皮質ステロイ ド薬も

使 うということですが、それと並行 して、

ガンマグロブリン療法ですとか血液浄化療

法も行われているケースは多いということ

です。

しか し胸腺摘除術は MusK抗体陽性例

ではゼロだと思ってください。アセチルコ

リン受容体抗体の方は 5割から 6割 とつ

ているということなのですが、その中間と

いう結果でした。その中間というのは場合

によっては治療のオプションとして胸腺摘

除も行われているという現状があろうかと
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思います。たしかにダブルネガティブの方

で胸腺をとってみると、胸腺腫という方は

まずいらっしゃらないのですが、たまにや

はり過形成胸腺という方がいらっしゃいま

すので、なんらかの形で免疫の異常に関

わっている可能性がやはりあるのではない

かなと思っています。ですので、ダブルネ

ガティブの方はまず本当に筋無力症なのか

どうかというところをはっきりさせた上

で、であるならば、筋無力症と同じ病態が

想定されるならば、従来の治療に沿って段

階的に治療を受けるということをされてい

るというのが、なんとなくデータをまとめ

てみた感じでの傾向というところでありま

す。

ですので、海外で筋無力症の団体、友の

会さんももちろんあるようですが、その

方々がよく言っているのが、筋無力症は雪

の結晶のようなものだと。遠目でみれば全

部雪の結晶として一つの集団とみられるの

だけれども、近くでみるとそれぞれ結晶の

形が違うのだよということで、ゃはり重要

なのは筋無力症という病気の中でも個人個

人の差があるので、その個人個人にあわせ

た治療の選択というのが行われるというの

が 1番大事なことなのではないか と、そ

ういうふうに考えております。

以上で私が用意したスライ ドは終わりに

なります。ご静聴ありがとうございました。

紺野晋吾 (こ んのしんご )先生

東邦大学大橋病院神経内科

昭和 50年 5月 17日生
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研究奨励金贈呈記念 医療講演

「重症筋無力症治療アップデー トJ

千葉大学医学部附属病院 神経内科

鵜沢 顕之 先生

みなさんこんにちは。千葉大学神経内科

の鵜沢と申します。

最初に、本日はこのような発表の機会を

与えてくださいまして、全国筋無力症友の

会の皆様にはお礼申し上げたい と思いま

す。

私は重症筋無力症の治療のアップデー ト

という内容でお話をさせていただきます。

昨年、重症筋無力症で胸腺腫がない方の胸

腺摘除の有効性に関する論文の結果が出ま

したので、その辺りを中心に新規治療や研

究的なところも含めてお話していきたいと

思います。

本国は全国からいらっしゃっているとい

うことで、最初に千葉大のお話をさせてい

ただきたいと思います。千葉県の人以外は

知らないと思いますけど、千葉県にはち―

ば くんという千葉県の形を したキャラク

ターがいます。鼻のところが野田市、舌の

ところがディズニーランドがある浦安市で

す。へそのところが富津岬で、千葉大は喉

のあたりの千葉市中央区にあります。少し

交通の便は不便で、最寄 り駅はいくつかあ

るんですけど、千葉駅からバスでちよっと

狭い道通 りながら 10分 ぐらいで千葉大医

学部につきます。

航空写真で上からみた写真です。こちら

側に看護学部があります。真ん中の古い建

物が医学部です。昔病院として使っていた

のを改修 して今医学部として使っていま

す。ここに新しい薬学部があって、ここに

にし棟とひがし棟という人院の棟がありま

す。ひがし棟の方にヘリポー トがあって、

3年 ぐらい前に新外来棟ができました。こ

の辺は真菌センターなどがあります。

私は医学部に席がありますので、ここか

ら毎朝連絡通路、野球場の隣を通って病院

までいくんですけど、ここの連絡通路は春

とかは桜が咲いて非常に綺麗で気持ちいい

です。ただ夏の暑い時期とか冬の寒い時期

とか台風の時とは最悪で、ここを歩いてい

かなきゃいけないので、非常に苦労します。

ただ、4年後ぐらいに、今野球場があると

ころに新しく医学部ができて、病院と直接

連絡通路でつながるということで、安心し

ております。

外来棟、3年前にできて、比較的まだ新

しくて、最近はやりの吹き抜け構造です。

非常に開放的で綺麗で、ご存じの方もいる

かもしれませんが、 ドクター Xの収録現

場にもなっていました。土日にメインで収

録していたので ドクター Xに は会えませ

んでした。

千葉大にはMGの専門外来というのが
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あ りまして、週 1回 医師 5人体制でやっ

ています。だいたい年間新患が 30～ 40

人 ぐらい、今通院されている方が 250～

300人 ぐらいいます。 エクリズマブの

国際共同治験とか、紺野先生も参加されて

いますが、 日本の MGの専門の施設が集

まって研究をやる MGレジス トリーにも

参加させていただいています。あと関東圏

の大学病院、医科歯科大、徳島大などと共

同で研究を行っています。今日のお話の内

容は、治療に関して、特に胸腺摘除につい

て MGTX研究を中心にお話して、あと研

究的なところも含めて新規治療の話をさせ

ていただきます。

MG、 重症筋無力症、Myasthenia Cravis

といいますけど、歴史を簡単におさらいさ

せていただきたいと思います。最初に症例

報告があったのは 1670年、かなり前です。

1900年代になってようや く色々な治療法

の有効性が報告されてきまして、1913年

に胸腺摘除が有効であるという症例報告が

されました。そのあとコリンエステラーゼ

阻害薬、メスチノンとかマイテラーゼが有

効ですという報告もされています。

MGの多くがアセチルコリン受容体に対

する抗体を持ちますが、それが分かったの

は 1960年。70年代からステロイ ドの大

量療法とかlm液浄化療法が有効だったとい

う症例報告がされてきています。国内では

2000年以降、タクロリムス (プログラフ)、

シクロスポリン (ネ オーラル)な どが保険

適応になって、20H年に免疫グロブリン

の大量療法が適応になりました。その間に、

アセチルコリン受容体抗体だけではな く

て、第 2の抗体 として MuSK抗体 と呼ば

れる抗体が 一部の重症筋無力症の患者さん

の中で陽性になるという報告や、まだなか

なか見解が定まっていませんが、LRP4抗

体が病原性を持つというような報告もあり

ます。昨年、長い問懸案事項だった胸腺腫

がない重症筋無力症の患者さんの胸腺摘除

が有効かどうかについて重要な報告が出ま

した。これはあとで細かくお話します。

病態については簡単にお話させていただ

きたいと思います。みなさんご存じだと思

いますが、通常はアセチルコリン受容体に

アセチルコリンがくっつくことで神経から

筋肉に命令が伝わって筋肉が収縮するの

ですが、MGの場合はこのアセチルコリン

受容体に対する抗体というものができてし

まって、伝わりを悪くしてしまうのと、か

つ、このアセチルコリン受容体が破壊され

てしてしまうので、それによって疲れ易さ

を伴う筋力低下が出てくるということが分

かっています。このアセチルコリン受容体

抗体 というのは B細胞 とよばれるリンパ

球の一種から産生されて、炎症を活性化す

る物質である補体が重症筋無力症で非常に

重要で、抗体介在性に補体の活性化が生じ

てさらに炎症が起こることが MGの病気の

本態ということになっています。エクリズ

マブは補体を抑える新 しい治療法ですが、

MGに非常に有効だということが分かって

います。

それ以外に、胸骨の裏側に胸腺というも

のがあり、これもMGの病態に重要という

ことがいわれています。胸腺はアセチルコ

リン受容体抗体を産生している場になって

いたり、T細胞を活性化したり、炎症を促

進するサイ トカインを誘導するする作用が

あるのではないかといわれております。な

ので、MGにおいてはこの胸腺は悪さをし
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ているんじゃないかと以前からいわれてい

て、治療のターゲツトとして重要であると

考えられています。

治療は悪さをしている胸腺をとるという

治療法と、あとステロイ ドとか免疫抑制剤

などを使って B細胞からのアセチルコリ

ン受容体抗体産生を抑えるという、大きく

2つの根本的な治療があります。それ以外

に対症療法、アセチルコリン受容体抗体自

体の産生は抑えられないけども症状を良く

する治療として、血漿交換療法 とか免疫グ

ロブリン療法とかコリンエステラーゼ阻害

薬などがあります。血液浄化療法はアセチ

ルコリン受容体抗体を身体から取 り除いて

くれて症状は非常によくなりますが、身体

の中でまたアセチルコリン受容体抗体がだ

んだんできてしまいますので効果は一過性

です。免疫グロブリンも悪さをしている抗

体を中和したりいろんな作用がありますけ

ども、やはり効果は一時的でまたアセチル

コリン受容体抗体がだんだん身体の中でで

きてしまえば症状がまた出てきてしまうと

いうことになります。対症療法だけでなく、

根治療法をあわせて行うことが必要になる

かと思います。コリンエステラーゼ阻害薬

は神経筋接合部のアセチルコリンの量を増

ゃすことで症状を和らげてくれるお薬にな

ります。

ⅣlGFA Postintervention Status という7台

療後の状態をあらわす指標があります。完

全寛解はお薬なしで 1年以上全 く症状が

ない状態で、薬理学的寛解というのはお薬

を使ってて症状が全くない状態です。軽微

症状はよくMMっ ていいますけど、軽い

症状はあっても日常生活に支障がない状態

になります。もとの状態よりもいいけど日

常生活に支障がある場合は改善、変わらな

い場合は不変、悪くなれば増悪、途中で症

状が悪化すれば再燃 という形になります。

治療はもちろん日常生活に支障があっては

困 りますので、MMよ り上を目指す とい

うことになります。

次に胸腺摘除についてですが、MG患者

さんの 2～ 3割 に胸腺腫が合併するとさ

れています。胸腺腫がある場合は胸腺の成

分が多いということになりますので、MG
の病態に強く関連するため、摘除すること

は絶対適応ということは世界中でコンセン

サスが得 られています。ただ、非胸腺腫

MG、 胸腺腫がない患者さんで胸腺をとる

べきかどうかというのは長く議論されてい

て、今の日本のガイ ドラインでは胸腺腫が

ない場合の胸腺摘除は治療オプションの 1

つですという表現になっています。ただ胸

腺腫がない方に関しても、胸腺の過形成、

アセチルコリン受容体抗体が陽性の全身

型の症例とか、若い方とか、発症からまだ

時間がたつていない症例については胸腺摘

除は有効 という報告もいくつかされていま

す。

日本の多施設の 640例程度の患者さん

のデータです。日本で胸腺腫がない場合に

胸腺摘除がどれぐらい行われているかみて

みると、50才未満で発症された方は半分

ぐらいの方が胸腺摘除を受けています。逆

に 50才以上後期発症の場合は 25°/。 と4

人に 1人 しか胸腺摘除は受けてない とい

うことになります。とつた胸腺をみたとき

に、過形成胸腺という、胸腺が少し大きい

ような人と、萎縮胸腺というほとんど胸腺

の細胞がいなくなっている人の比率をみて

みると、やはり若い人は過形成胸腺の人が
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多いけど、後期発症の高齢の人の場合だと

多くは萎縮胸腺という結果が出ています。

こういった結果から、過形成胸腺の割合は、

後期発症の場合は低く、かつ、あったとし

ても程度も弱いということで、少なくとも

後期発症 MGに 関してはあまり積極的な

胸腺摘除の適応はなく、慎重に適応を判断

してくださいと日本のガイ ドラインには記

載されています。一方で、胸腺腫がある人

は胸腺の摘除を行うべきと記載されていま

す。MuSK抗体陽性の患者さんに関しては

胸腺が悪さをしている根拠がありませんの

で、MuSK抗体陽性の重症筋無力症の患者

さんに関しては胸腺摘除は行わないという

ことになっています。

歴史の話に戻 ります。1913年 に最初、

過形成の胸腺をとったら、すごくMG症
状がよくなったというのが報告がされてい

ます。そのあとも胸腺をとったら症状がよ

くなったという報告が相次いだんですけ

ども、2000年になって今までの報告をま

とめて分析したところ、胸腺をとるとMG
よくなるというのは確かにそうだけど、胸

腺をとった人と胸腺をとってない人で行

われていた治療が違 うことがわかりまし

た。要は胸腺とった人の方がステロイドな

どの治療が濃厚に行われていて、そうする

と、本当に胸腺とったことがいいのか、濃

厚に治療していたことがいいのかが分から

ず、胸腺腫がない人に関する胸腺摘除につ

いては治療オプションの一つで、背景が同

じような群で比べるランダム化試験という

のがありますけど、そういった試験が必要

だとあると報告されました。それを明らか

にするため、2005年にオックスフォー ド

大学のニューソンデービスとぃう人たちが

MGTX研究というのを立案しています。

ようやく去年、この研究の結果が公表

されました。126例がこの治験に入った

んですけど、60例がステロイド単独治療、

66例 がステロイ ドと胸腺摘除両方を行う

という形でわけられています。対象者は

18才以上 65才未満で、アセチルコリン

受容体抗体が陽性の方です。もちろん胸腺

腫がない方が対象で、罹病期間 5年未満で、

クリーゼになったことのない全身型の方で

す。観察期間 3年間でこの治験が行われ

て、いろんな項目を比較していますが、メ

インは重症度の指標になります QMGス コ

アと、あとステロイ ドの投与量、治療に伴

う副作用や症状の比較です。ステロイドだ

けの群とステロイ ドと胸腺とった群で比較

しました。

結果です。この青い方がステロイ ド単

独、赤い方がステロイ ドと胸腺摘除両方お

こなった群です。最初の状態は同じですが、

3年後の QMGスコアを比較 してみると、

ステロイ ド単独では 9点、ステロイ ドと

胸腺とった群では 6.2点 ということで、胸

腺摘除を一緒にやった方が 3点、重症度

が軽い。症状がよくなっているということ

になります。

右側がステロイ ドの内服量です。ステロ
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イ ド 1日 おきの量ですが、ステロイ ド単

独群が 54mg、 ステロイ ドと胸腺とった群

が 32mgと いうことで、ステロイ ドと胸

腺摘除両方行った群の方がステロイ ドの 3

年後の量が減らせているということが分か

りました。合併症に関してはどちらも同等

で、特にどっちが多いということはない。

ただ、胸腺摘除群の方が免疫抑制に関連し

た症状が少なくて、MG症状に関連 したス

トレスも少ない。3年後、軽症だしステロ

イ ド使用量も少ないので、副作用もス トレ

スも少ないという結果になっています。

MGADLっ て特定疾患の書類でも書きま

すけど、これも重症度の指標で、これもや

はリステロイ ド単独群とステロイ ドと胸腺

摘除両方やった群で比較すると、胸腺摘除

も一緒にやった群の方が軽 くなっていま

す。この試験だと症状がよくならない場合

に免疫抑制剤を追加することも可能です

が、免疫抑制剤を追加したのもステロイ ド

単独群の方が多かったということになりま

す。

あとは、免疫グロブリン療法もステロイ

ド単独投与群の方が多 く使っていました。

MM、 日常生活に支障がない状態というの

は、だいたいステロイ ド単独群だと 30～

40%ぐ らい、ステロイ ドと胸腺摘除を行っ

た群では 7割 ぐらいで、胸腺摘除を行 う

とかなり状態がいいということがわかりま

す。MGが悪 くなって入院した割合も胸腺

とった群の方が圧倒的に少ないというよう

な結果です。

さらに細か く解析 していて、50才未満

の群と 50才以上の群で比べています。50

才未満の群は、だいたい 100例です。ほ

とんどが 50才未満の方で、50才以上で

参加 している方は 17例 しかいません。

ちょっと数が少ないというのもあるんです

が、50才以上の場合だとステロイ ド単独

投与している群と胸腺摘除とステロイド両

方やつた群で比べても差がないということ

になっています。つまり50才以 上の症例

について胸腺摘除が有効かというのは今回

の試験でも証明できていない ということ

になっています。ステロイ ドの投与量も、

50才未満の方だと減らせるけど 50才以

上に関してはあまり減らせないという結果

で、50才以上の症例についてはさらなる

検討が必要であると考えられます。

ただ、実際に 50才以上で胸腺 とると予

後はどうなのかという報告はいくつかあっ

て、千葉大でも検討しています。胸腺腫が

なくて 50才以 上で発症した MG患者さん

34人で予後を比べてみると、胸腺摘除を

受けた人の群の方が術前の症状が重かった

んですけども、最終的に 2年後に評価 し

てみると、胸腺とつた群ととらない群でだ

いたい同じだったという結果で、後期発症

の MGでも胸腺 とることは有効なのでは

ないかと考えています。

さらに、比較的軽症の全身型で比べてみ

ますと、胸腺とった群で完全寛解が半分い

たのに対 して、とつてないと 17%。 やは

り胸腺とった方が寛解率がかなり高く、な

おかつ全身症状が残っている率を比べてみ

ても、とった群が 30%残っているのに対

してとらなかった群は 75%で した。

別の我々の研究で後期発症の重症筋無力

症の患者さんで胸腺摘出を受けた 39例を

対象にして胸腺の病理所見を比べたもの

です。萎縮胸腺 と過形成胸腺群の 2群で

比べてみます と、手術をして 2年後、ほ
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とんど症状がなくなっているのが 60%対
26%で過形成胸腺の症例の方がよくなっ

ているということになります。2年後のス

テロイ ドの量もみてみても、0.8mg(過形

成胸腺群)と 4mg(萎縮胸腺群)と いうこ

とで、過形成群の方がすごく状態 もいい

し、ステロイ ドを使う量も少ないというこ

とで、過形成群では萎縮胸腺群より治療効

果が期待できるのではないかという結果が

得られています。

後期発症でも胸腺過形成があれば治療の

効果がより期待できるのではないかという

ことで、手術前に過形成が分かればいいわ

けですが、実際予想できるかというと、な

かなか難しい症例も多いです。胸腺周囲に

モヤモヤとしたものがある症例は病理でみ

てみると、過形成のことが多い印象です。

ただ実際病理とってみると、もやもやみえ

ない場合でも、胸腺過形成だったりするの

で、なかなか完全に予想は難しいです。

以上から考えられるのは、後期発症の筋

無力症の患者さんでもある程度胸腺摘除の

効果は期待できるのではないか とい うの

と、数は少ないですが過形成胸腺の症例で

はより効果が期待できるという可能性で

す。術前の CT等でさきほどのモヤモヤし

たような過形成を疑う症例は胸腺摘除を検

討 してもいいのではないかと考えていま

す。

術後クリーゼ、つまり胸腺腫の摘出術後

で呼吸筋麻痺で人工呼吸器が必要になって

しまう症例が日本だと 5%前後いらっしゃ

います。そういったクリーゼが予測できな

いか と考え、400例 ぐらいの MG患者さ

んのデータを解析 してみました。これは、

それぞれ術前の状態を点数化して合計点で

術後クリーゼの危険性がどれぐらいあるか

というのを予測した式ですけど、構音障

害とか哄下障害があれば 1点、肺活量が

80%未満だと3点、手術の時に罹病期間

が 3ケ 月未満だと2点 ということで、点

数つけて合計 0点から6点満点のスコア

です。6点満点だとクリーゼになる確率、

だいたい 65%ぐ らい、逆に 3点 ぐらいだ

と 10数 %と いう形です。0点ではほとん

どクリーゼにならないので、こういったス

コアを使って術後のクリーゼがなるべく起

きないようにというような治療戦略を考え

ています。

鞣

渫許
胸腺摘除術適応(私案)

・ 胸臓■田違MGは絶対適応
・ 全身菫早期斃建MGは適応検討(軽症は除外)

。 全身壼機期発症MGは過形成が籠われる症例
、内■治書に抵抗性の窪例は遭応検肘(軽症は
除外 )

・ 限筋菫MG、 AChR抗 体脇性MGは非菫応

MGの胸腺摘除についての私案です。胸

腺腫がある場合は絶対適応でいいと思いま

す。また胸腺腫がなくても全身型の早期発

症 MG(中等症以上)は原則的に適応とな

ると考えています。さらに後期発症の重症

筋無力症の患者さんでは過形成が疑われる

症例、お薬でもなかなか症状がよくならな

いという症例に関しては適応があるのかな

と考えています。眼筋型の筋無力症とかア

セチルコリン受容体抗体陰性の筋無力症は

非適応です。あと、術後クリーゼは非常に

つらい状況ですので、それを起こさないた

めには術前の治療も充分に行う必要がある

というふうに考えています。
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堪播
免疫抑制剤位置づけ(私案 )

。 PSL治壼抵抗例・■量日難側に併用
。 PSL高用量の内鳳を避けたい症例(特に富齢者 )

。 高用量PSL使用が予想される建例(特に高齢者 )

。 ■筋里MG

用量日定でタクロリムスが使いやすいが、血中凛度
低値例、口作用例。無効例などはCソ Aに変更。

次、薬物療法について簡単にお話 しま

す。免疫抑制剤であるカルシニューリン阻

害薬、今日本だとタクロリムスとシクロス

ポリンがありますが、MG患者の筋力改善

とステロイ ドの減量効果が期待できるとい

うことで、ガイ ドラインで推奨されていま

す。最近では単剤投与の有効性も報告され

ています。タクロリムスは比較的少量で使

いますので、副作用も比較的軽 くて、非常

に使いやすいお薬です。日本ではだいたい

6割 ぐらいの患者さんが免疫抑制剤を使っ

ているというデータもあります。ステロイ

ドよりも効果はやや弱いですけど、副作用

も少ないという特徴のお薬です。

実際タクロリムスとかシクロスポリンを

使っていても、すごく効 く人と効かない人

というのがいますので、どういうところに

差があるのかを検討してみました。初回の

タクロリムスの血中濃度が 48を越えてい

る人と越えてない人だと、けつこう差があ

ることが分かりました。血中濃度が充分上

がっている群の場合だとアセチルコリン受

容体抗体価がすごく減 りやすい、MGADL

のスコアが減 りやすい、MMつ まり日常

ノ[活に支障がない状態が非常に達成しやす

いということが分かりました。普段の診療

でもこういつた値を一応目安の一つにして

います。

免疫抑制剤はステロイ ド治療抵抗例 と

か、減量困難例に併用することがあります

し、ステロイ ドをなるべくあまり使いたく

ない症例、特に高齢者の方や合併症が多い

方とか、比較的重症でステロイ ドをある程

度使わなければいけない症例などは使うよ

うにしています。眼筋型 MGで も単独で

使って効果がいい人もいますので使うこと

があります。

シクロスポリンは血中濃度の調整が必要

になりますので、タクロリムスを最初に使

うことが私は多いです。ただ、タクロリム

スの血中濃度が 4.8を越えないような症例

とか、副作用で使えない症例とかはシクロ

スポリンに変えています。

次は早期強力療法についてです。MGの

治療の主軸はメスチノンとかステロイ ド、

免疫抑制剤になるんですが、長期にステ

ロイ ドを使っていても、QOLは悪 く、症

状もよくならないということがあります。

寛解症例は QOLが す ごくいいんですけ

ど、MM症 例でステロイ ド少ない量の人

の QOLはいいんですけど、MM症 例でも

ステロイ ド多 く使っている人は QOLが損

なわれているというデータがあります。な

のでなるべくステロイ ドの量を、具体的に

は 5mg/日 未満にして治療するのがいいの

ではないかということから、早期強力療法

というのが提唱されています。

ここのラインよりLに いくと日常生活に

支障があつて、下に行 くと日常生活に支障

がない状態になります。最初に強力に治療

することでこの症状をよくして、悪化時に

も強い治療で良くしていくという治療方法

で、具体的には、血漿交換に療法にステロ
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イ ドパルスを併用するとか、免疫グロブリ

ン大量療法にパルスを併用するとかという

のを集中的に行います。かつ、免疫抑制剤

を積極的に使ってステロイ ドの量はなるベ

く少なくというのも早期強力療法の概念で

す。こういう治療を行うことで、比較的早

い段階から日常生活にも支障なくて、ステ

ロイ ドも 5mg以 下の状態が達成 しやす く、

副作用も少ないことが報告されています。

こういった治療が積極的に行われている施

設もあります。

ステロイ ド治療を行 うと初期増悪という

のが起こることがあります。これまでの報

告では、ステロイ ドを 1日 おきで 25mgで

始めるとほとんど起こらないということに

なっていますが、例えば 1日 60mgと かで

始めると半分近い症例で初期増悪が起こる

ことが知られています。そういうのを踏ま

えて、ステロイ ドの投与量だけでなくて、

どういった症例で初期増悪が起こるのかと

いうのを千葉大のデータで検討してみまし

た。初期増悪の定義を治療開始後 2週間

以内に QMGス コアが 3点以上悪 くなると

すると、22%に 初期増悪がみられること

が分かりました。どういった要素があるか

というと、やはリステロイ ドを多く使う症

例はなりやすいし、あと、ステロイ ド使う

時に上肢の筋力低 ドがあったり、胸腺腫が

ある症例は起 こりやすいことがわか りま

した。スコアで 3点満点だと 8割 ぐらい

は初期増悪が起 こるけど、逆に 1点だと

2割 ぐらいというようなデータが出ていま

す。

あ とは発症が眼筋のみの MGの 方で、

そのまま眼筋型を 2年以上維持する人と、

途中で全身化する人がいます。千葉人の

データでは 7割 ぐらいは眼筋型で維持 し

たけど、3割 ぐらいの方はその後全身化し

ています。全身化 した症例 20例みてみる

と、15例が 2年以内、残 りの 5例は 2年

以上たってから全身症状が出ていました。

よく多 くは 2年以内に全身化 します とい

われていますが、2年以上の方 も一部い

らっしゃるということになります。

どういう人が全身化しやすいか調べたと

ころ、2年以内に免疫治療をはじめた方が

眼筋型を維持 しやすくて、早期の免疫治療、

ステロイ ドとか免疫抑制剤等の治療をする

と全身型になりにくいんじゃないかなとい

う印象はもっていますが、実際それを充分

証明した研究はなされていません。眼筋型

MGだ と軽い方は抗コリンエステラーゼ阻

害薬で経過みられる方もいると思いますけ

ど、それがいいのか、そういう方でもより

早期にステロイ ドなどを使って病気をおさ

えた方がいいのかということに関しては今

後も検討したいと思っています。

最後は新規治療についてです。エクリズ

マブは国際共同で現在行っている治験で

す。最初に MGは補体が重要ですとお話し

ました。エクリズマブは簡単にいうと、補

体の働きを邪魔するクスリになります。補

体は最終産物である C5b-9、 MACと いわ

れるものが悪さをします。エクリズマブが

C5に くっついて C5b-9が できなくなるこ

とで炎症が起こりにくくなります。

これは第 2層試験の報告です。エクリ

ズマブ投与群と偽薬の投与群に分けて途中

でスイッチする方法です。エクリズマブ投

与群は後に偽薬にスイッチ、偽薬だった人

はエクリズマブ投与にスイッチします。最

初の方は、週 1回点滴をしてそのあとは 2
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週毎に点滴をして、16週まで観察した研

究になります。青い方が偽薬です。これ使っ

てもQMGは あまりよくならないですが、

赤いエクリズマブを使うと非常に QMGが
よくなっています。元々偽薬の人は途中で

エクリズマブになりますので、スイッチさ

れるとQMGが良くなっていて、エクリズ

マブが非常に QMGの改善に関係している

というデータです。エクリズマブで QMG
が 8ポイント以上よくなるような症例も

半分以 Lい ます。

今第 3層試験を治験でやつています。

日本でも来年のはじめまでには認可される

んじゃないかというお話もありますので、

来年には MGの治療の選択肢がまた増え

るんじゃないかなと思っています。

あとはリツキシマブですね。CD20陽性

の B細胞、さきほどお話したアセチルコ

リン受容体抗体とか MusK抗体を産生す

るB細胞に対するお薬になります。アセ

チルコリン受容体抗体 とMusK抗体の症

例で投与してどうかという結果です。結論

からいくと、MuSKの症例は非常にリツキ

シマブが効くことが分かっています。アセ

チルコリン受容体抗体陽性のMGに もある

程度効くんですけども、あまり切れ味はよ

くありません。MuSKの人はほとんど寛解

か MMになっていますけど、アセチルコ

リン受容体抗体の方は、改善と不変のみで、

MMに至った症例がいませんので、リツ

キシマブは MuSK抗体に非常によく効 く

ということがわかります。治験とかもやっ

てますじ、千葉大でも投与した症例もいま

すけど、やつぱりMuSKの 方には非常に

よく効きます。こういつた治療も今後普通

に保険で使えるようになればなと思ってい

ます。

あとは研究的な要素が大きい話なんです

が、ある製薬会社と共同研究をしていて、

融合蛋白というのを作っています。アセチ

ルコリン受容体のα lサブユニットに IgG

の一部を結合させた物質です。融合蛋自が

アセチルコリン受容体を含むのでアセチル

コリン受容体抗体をくっつけて中和する作

用があります。中和してくれるだけではな

く、抗体を作っているB細胞の表面にくっ

ついて、IgGの Fc部分を認識して、NK細

胞 とかマクロフアージが B細胞を食べて

くれる作用もあります。MGの動物モデル

では有効性が確認できています。2つの作

用があり非常に有効性が期待できますので

臨床応用を模索中です。

/抗AChR抗体目性全身菫MGの自腺摘除は非胸

鳳■でも有効と考えられる。

/MG症状によつてはPSLのみでなく免度抑制剤

も併用することも必要。

/早期強力療法や新規治癬法が今後遍択肢とし

て増えていく可能性がある。

/MGの治憲は徐々に進歩している。

■ま,  4厠  e添鐵鷲ず;餞  。揚多場 力欝擁寄挟驚構漆籠  ま
'銹

群難絨‖嶽磁:餞鷲掛
'9ζ

鱗  | を`琴11域欝‖場箪:

今日の話をまとめますと、アセチルコリ

ン受容体抗体陽性の全身型 MGの胸腺摘

除は非胸腺腫でもある程度有効で、おそら

く今後ガイ ドラインも変わってくるんじゃ

ないかなと考えています。お薬に関しては

ステロイ ドだけじやなくて、免疫抑制剤も

積極的に使つて QOLの維持とか副作用の

軽減を図る必要があると思います。新規治

療もいくつかお話しましたが、今後もいろ

いろ増えてきて、治療の選択肢が広がつて

行くと思います。これは我々にとっても非

-29-



常に有 り難いことだと思っています。

千葉大は MGメ ンバー 6人でやってい

ます。大学内には私以外に織田先生、小澤

先生、金丼先生といて、あと非常勤で川口

先生と氷室先生です。このメンバーで外来

や研究を行っています。

ご静聴ありがとうございました。

質疑応答

鵜沢顕之〔うざわあきゆき)先生

千葉大学医学部附属病院神経内科助教

■歴

2003年 3月
2003年 4月

2005年 4月
2006年 4月
2007年 10月
2008年 4月
2008年 10月

2012年 3月
2012年 4月 ～

学位

琉球大学医学部医学科卒業

千葉大学医学部附属病院

神経内科医員 (研修医 )

千葉市立青葉病院内科

千葉労災病院 神経内科

国保松戸市立病院 神経内科

千葉大学大学院医学薬学府 入学

千葉大学医学部附属病院

神経内科医員

千葉大学大学院医学薬学府卒業

現職

博士 (医学 〉(千葉大学 )2012年 3月
所属学会

日本神経学会 (専 門医 )

日本脳卒中学会 (専門医 )

日本神経免疫学会 (評議員 )

日本内科学会 (認定医、指導医 )

日本てんかん学会

日本神経治療学会

専門分野

神経免疫学 (重症筋無力症、多発性硬化症 )

紺野 もう少 し情報が欲 しい とい うも

の もござい ま したので、そ うい った場

合 には こち らか らの質 問を追加 させて

いただ こうかな とい う風 に思 ってお り

ます。では早速お伝 えできるものか ら

やつていきましょう。

質問 1 患者様は 64歳 男性の方で病歴

がお よそ 10年、胸腺摘除を受 けてい

ない とい うことです。 メスチノン①を

お飲みになっているとい うことですが、

一番 目、 ピロ リ菌除去のために指定 さ

れた抗生物質を飲むのですが筋無力症

の悪化はないで しょうか。

答え 筋無力症 に対 してですね、神経

と筋 肉の繋 ぎめに悪 さをす るよ うな抗

生物質 とい うのは一部の抗生物質 では

あ りますが、 ピロ リ菌除去の抗生物質

には入 っていないはずです。確か僕の

患者 さんで も一人除菌を した人がいま

すが、抗生物質を飲んで結構強力な抗

生物質を 2種類飲み ますので腸 内の細

菌が乱れて下痢を して しまって、そ う

い つた ことで全身状態がち ょっと悪 く

な った ことによって体調が ‐時的に落

ちたとい う方 もい らっしゃいましたが、

この薬 自体では悪化 とい うのはないだ

ろうとい うふ うに考えてお ります。
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質問 2 他の都道府県に転居 した場合、

今の治療薬、 もしくは治療方針 と従 っ

てできるか とい う問題です。

答え 基本的には我 々病院間の医療 に

おいては患者 さんの診療情報提供書 と

い うのを付けさせていただいています。

もちろん検査デー タです とか画像デー

タ、今 までの治療の経過で良 く効いた

もの効かなか ったもの、場合 によって

は患者 さんの ご希望 とい うの も書 き添

えますので、例 えば他 の都道府県か ら

転居 されてきて我 々の病院に移 った場

合では、その治療が よっぱ ど改善点が

なければ前の先生の治療、患者 さんの

ご希望を踏襲する とい う感 じで治療 さ

せ ていただいています。神経学会が筋

無力症の治療 ガイ ドライ ンとい うのを

作 ってお ります。それはホームペー ジ

で見ることができますので全国 どこの

先生方であっても推奨 され る治療 とい

うのを調べ ることができるよ うにな っ

ています。ですか ら筋無力症の治療 に

関 して地域差が昔 よ りはおそ らく減 っ

て きてい る と思い ます。特 に若い先生

方は治療 に対す る根拠を非常 に大事 に

しますので、そ うい った根拠 に基づい

た治療法を まず選択す るとい うふ うに

最近は教育を受 けてお りますので、今

まで受 けていた治療 を継続 できるので

はないか と考えてお ります。

質問 3 49歳男性の方、発病 はち ょう

ど 1年 くらい前 とい うことです。胸腺

手術 は受 けていない とい うことで、現

在の薬はステロイ ドは 7 mg、 プログラ

フ①は 2 mgと いうことです。質問の内

容 ですけれ ども、 ステロイ ドを どう止

めるか ということです。

答え 症状が 日常生活困 らない程度 ま

で治 って い れ ば ス テ ロイ ドを 下 げて

い っていい と思います。ただステ ロイ

ドを ドげてい くとどうして も症状が悪

くなって しま うとい う方 もしくは抗体

の値が上がってきて しまうとい う方は、

この方の場合 はプログラフ① を一緒 に

飲んでお られ ますのでプログラフを通

常 3 mgま で使用できますので使用最大

量をまず使 ってみて、それで落 ち着い

ていればステロイ ドを ドげてい ってゼ

ロに して もいい じゃないかな と思いま

す。

質問 3の 2 現在 の状況 で、胸腺 の摘

除をすべきか とい うことです。

答え 胸腺 の摘除に関 しては治療の 一

つのオプシ ョンであ りますので内服 で

の筋無力症のコン トロールが不十分で

あれば選択肢の一つ として考 えてもい

いん じゃないか と思 います。 ただ この

方の胸腺 とい うのが過形成なのかそれ

とも腫れていない 普通の胸腺なのか と

い うのは判 らない ところであ ります。

通常胸腺 とい うのは生 まれた時がその

重 さが一番重 くて、それを 100と しま

す と 20歳には 10%く らいになって し

まいます。ですか らそ ういった年齢相

応の縮小を していなければ腫れている

HJ能 性はあるのではないか と。ですか

ら普通の方であれば CTを 見れば胸腺は

-31-



ほぼ映らない、20歳以上の人であれば

映 らないですが、そ うい う胸腺 と覚 し

きものが映るのであれば年齢に対 して

胸腺の大きさは大きい、即ち過形成か

もしれない というふ うに考えることが

できると思 うので、胸腺の状態をもう

一度 ご照会いただ くとい うのも重要な

ことかもしれません。

質問 4 59歳男性の方で、発症は 9年

前で胸腺摘除を受けました。現在プロ

グラフ①を 15錠、1.5mgお 飲みになっ

ているとい うことですが、質問の内容

ですが、胸腺手術は早ければ早いほど

術後の QOLが よいと思います。ステロ

イ ド等で MGの症状を抑えた状態に し

てか らの方がよいのか手術を先にする

ほうがよいのか。 この方の場合は手術

を先に して MGの症状を、治療が行わ

れていなかったためか手術後にクリー

ゼを起 こしたということです。

答え 胸腺の手術を先にするのか筋無

力症の手術を先にするのかというのは、

考えなければいけないのは僕 ら、治療

する側ですね。僕 らも手術後 にクリー

ゼ起 こされると患者さんの全身状態が

ガクッと悪 くな りますので本 当に避け

たい合併症の一つです。 どれ位、筋無

力症の症状があったら先に治療するか

というと、の どの症状があったら先に

治療すべきなん じゃないかな と思いま

す。QMGス コアでいえば、 5点未満な

ら大丈夫かなと思 っていますが、それ

以上の点数の方はおそ らく手足にも症

状がある方ですので何 らかの免疫の治

療を先 にされたほ うが良いのではない

か と思います。先 ほ どもお話 ししまし

たけれ ども頑張れば血漿交感が効 きま

すので、ある意味 1ケ 月以 内に手術 に

望める体調 にできる と思います。その

血漿交感 は悪 さをす る免疫物質を抜い

て しま うのですが、 また 1ケ 月後 くら

いか ら上が って くる。その 上が って く

る前に手術を して しまえば ク リーゼ起

きないだろ うとい うふ うに考えていま

す。ですか ら治療を優先す る場合で も

積極的な治療の組み合わせによって手

術 までの待機時間を短 くできる可能性

があ りますので、やは リリス クがあ り

そ うであれば先に治療をされたほ うが

いいのではないか とい うのが僕の考 え

です。

質問 5 60歳 男性 の方、病歴 は 15年

です。胸腺 の手術 は受 けていない とい

うことです。現在のお薬 はメスチノン

① l錠 とプ レ ドニ ン① 4錠、 プ レ ドニ

ン① 4錠 というのは 20mgな のか 4 mg

なのか とい うところは判 らないのです

が、 ご質 問の 内容 が現在服用 中の薬、

ステロイ ド等 の関係 で副作用が心配で

現在服用 していません。 メスチノンを

服用す る とろれつが回 らな くな り止め

ています。

答え これに関 してお答 えさせていた

だきたいのですが、ち ょっと詳 しい状

況 も少 し教 えていただければ と思 うの

ですが、 この ご質問を していただいた

方いかがで しようか。
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質問者 平成 12年発病 したんですが、

急 に周 りが見えな くな ってクラクラ し

だ して 目が グー ッと変な感 じにな って

きま して物が二重に見 え始めて、 これ

はおか しいぞ とい う事で病院に行 って

テ ンシロン① で筋無力症の疑いがある

とい うことで、2週 間ほ ど検査人院を

しま した。そ うした ところ、 どうも橋

本病で もある可能性がある とい うこと

で訳が分か らな くな りま して、 とりあ

えず一旦退院 したの したんですが、や

は リー向によ くな らな くてステ ロイ ド

とか筋無力症の薬、 メスチ ノン等服用

したんですが、 メスチノン○を服用す

る と一時的に目の閉 じるのが良 くはな

ります。ですけれ どや っぱ り便のほ う

の うんちが赤 くなった り副作用があ り

ろれつが何かおか しいぞ とい うことで、

身体に良 くないん じゃないかな とい う

感 じで、別 に飲 まな くて もず っ と現状

維持で生活 に支障があるか とい うとそ

うで もない し今 は押 さえています。な

ん とか今そんな状態でい ってい るんで

すが、 どんなもんかな と思います。

答 え メスチノン①の副作用でお困 り

で、現在お飲みになっていない とい う

ことですね。 メスチ ノンはですね、患

者 さん個 々で効き具合 が違 う、副作用

の出方 も違 うことが多い薬です。一番

出やすい副作用 とい うのはお腹が グル

グルい って 下しちゃうとい う副作用が

多いです。それに対 して副作用を もっ

て して も日常生活がメスチノンを飲ん

でいたほ うが楽 になる とい う方 は副作

用を抑 えるお薬 で硫酸ア トロ ピンとい

うのが ござい ますので、粉薬なのです

けれ どもそれを併用 して継続 している

方 もい らっ しゃいます。ですか ら我々

側 としてはメスチノンを続けるのか止

めるのか とい うことでい うと、副作用

と効果の兼ね合いで患者 さんが どち ら

を望 まれ るか とい うところに合わせて

い るとい うことです。 メスチ ノン① 自

体は筋無力症の免疫学的な病態を収束

す るものではな くて数時間、 または半

口な り症状を緩和 させて 日常生活を送

りやす くさせ るための葉、頓挫 の薬 と

い うので しようか、そ ういった位置づ

けなので、僕 は調子が良 くなってきた

人には、 もう自分で減 らしていいです

よ と言 ってい ます。 ですか ら、最大 3

錠飲んでいて も 2錠 に して 1錠 に して

後 は、例 えばお仕事 している人であれ

ば、今 日はち よつと忙 しい とい うこと

が予想 される とか疲れそ うだ とい う時

だけ飲んで ください とい うことで、ほ

ぼ 自己調整 させていただいてい る、そ

うい ったお薬 ですので、飲んでいて 目

が上がるけ ど副作用 は困る となった場

合、 まずは試 していただ くべ きは菖1作

用を抑 える硫酸ア トロピン① とい うも

のを併用 して、その上 での不利益 と利

益のバ ランスで継続の nl否 を決定 され

るとよろしん じゃないで しようか。

質問者 先生、ひ とついいですか。 よ

く瞼のせいだ と思 うのですが、普通の

時間帯 でよ く眠 くなる とい う症状があ

るんですが、そ うい うことはある訳で

すか。
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答え そ うですね。おそ らく瞼のバ ラ

ンスが悪 くか った りします とものの見

え方が疲れ ます よね。そ うす る と普通

の方 よ りもピン ト調節です とか、 ピン

ト調節 に伴 う目の疲れか らの緊張です

ね、そ ういったものが全身性 に影響を

与 えて疲れやすい とい う状況 に通常 よ

りも上乗せ として出て くる可能性は充

分にあるか と思います。

質問 6 60代の男性の方で免疫抑制剤

でネオー ラル① とプログラフ① 同 じ作

用の薬 と聞いているけれ ども、 どっち

がいいのか とい うところを教 えて くだ

さい。

答 え 鵜 沢 書 い て くださ った通 り、

作用機序は似 たよ うな ところにな りま

す し、使い方 も主治医の先生の好みが

あるか もしれ ませんが、それぞれ一長

一短 とい うか、ネオー ラル① は副作用

として例 えば血圧が高 くな るとか毛が

濃 くなって しま うとかあ ります し、 プ

ログラフ①のほ うは腎不全 とか下痢 と

かそ うい った副作用 もあ ります。 どっ

ちかが良 くて どっちかが効かない とい

うこともあ り得 ますので、その方の状

況によって どち らを使 うかは選択す る

とい う形 になる と思 います。私 の方で

お話 させて もらった通 り、プログラフ

①血 中濃度で状態が変わった りします

ので、そ うい うの も参考 に した りとい

う形 でや っています。後 は、ネオー ラ

ル① の方が濃度管理が しやすいのでは

ないか とい うのはお っ しゃる通 りでプ

ログラフ① は 3mgの 固定 の量 しか使

い ませんが、ネオー ラル① はある程度

濃度調整ができますので、そ うい った

点ではプログラフ①が駄 目だった らネ

オー ラルを使 って とい うこともあ りま

すので、それも良い方法 と思います。

質問 7 70代 の女性 の方 で 20代 の こ

ろイ ンフルエ ンザの予防接種を してイ

ンフルエ ンザになって、以後、予防接

種を受 けてい らっ しゃらない とい うこ

とです。今回、肺炎球菌の予防接種 の

通知が来たけれ ど受けるべきか。

答え この方 は免疫抑制剤を飲んでい

ますが、 よ くイ ンフルエ ンザの予防接

種 も肺炎球菌の予防接種 も聞かれ ます

けれ ども、普通 に受 けていただいて私

個人 としてはいい と思 います。二つ理

由があ りますが、一つは免疫抑制剤 と

かステロイ ドを使 ってい ます と、本来

は予防接種のワクチ ンとい うのは免疫

をつけるためにや るわけですので、ス

テロイ ドとか免疫抑制剤を使 っている

と免疫が若干つ きに くい ことは予想 さ

れ ます。なので効果が充分得 られない

可能 性 もあ る とい うの は一応 お話 し

ます。 ただイ ンフルエ ンザ も肺炎球菌

もそ うですが、 ワクチ ン接種をきっか

けに筋無力症状が悪 くなる とい うこと

が報告ではあ ります。その危険性 はあ

るのですが、実際ワクチ ンを打 たない

でイ ンフルエ ンザな り肺炎球菌 にな っ

ち ゃって も同 じ状況 にな ります ので、

基本的には どっちが駄 目とい うことは

ない と思 っていますので患者 さん と相

談 して、ず っとイ ンフルエ ンザをや っ
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ていない方な らや らないです し、や っ

て い る方 だ った らそ の まま継 続 して

打 って もらうとい う形でや っています

ので、あま り深 く考 えずに ご本人の ご

希望でや つて もらっている とい う形が

多いです。

質問 8 60代 の男性の方です。治療 と

かの情報が全 国の病院 とか クリニ ック

の神経 内科全員が共有 している と考 え

ていますか。

答え クリニ ックだ となかなか難 しい

ところがある と思 いますが、かな り情

報化社会ですか ら、神経 内科 のある大

きな病院であれば最新の治験 である と

か、そ うい った情報 はある程度共有 さ

れてい る とは思い ます。重症筋無力症

な どの免疫疾患が得意な病院やそ うで

ない病院があるとは思いますが。

質問 9 ステ ロイ ドの副作用で緑 内障

の悪化を懸念されている。

答 え ステロイ ドを使 うと眼圧が上が

りますので緑内障は確かに悪化 します。

緑 内障 と筋無力症の程度に もよる と思

いますので、眼科の先生 と連携を取 り

なが ら、 どっちを優先す るか とい うと

ころでや つてい くしかないのかな と思

い ます。眼圧が非常 に高 くて緑 内障の

コン トロールが難 しい とい うことであ

れば、 この方 も使 ってい らっ しゃるみ

たいですけ ど、免疫抑制剤の量を調整

す る とか、そ うい った ところで リス ク

と危険性 とメ リッ トを考 えなが らうま

く調整するしかないのかなと思います。

質問 10 メージュ症候群 と筋無力症の

症状 は良 く似ているので、 どうい うと

ころで診断をつけるので しようか。

答え メー ジュ症候群 とは眼瞼痙攣で

すね。 目が痙攣 して瞼が ドがっちや う

疾患です。重症筋無力症 ももちろん力

が人 らず瞼が ドが りますけれ ど、大き

な違いはメー ジュ症候群は眼瞼の痙攣

ですので ピクピクして 下がっちやう訳

ですね。筋無力症は上げ ようと思 って

も上が らないので、眉毛をみればだい

たい判別できる と思 います。上 げよ う

として頑張 って前頭筋が収縮 しますの

で眉毛が上 が っていれば MGだ し、 ド

が っちゃってれば痙攣 している とい う

ことなのでメー ジュとい うことになる

と思います。筋無力症 の検査 でテ ンシ

ロンテス トとかアセチル コリン受容体

抗体 な どの検査 ももちろん合わせて と

い うことだ と思い ますが、見た 目だけ

で判断す る とい うことになる と、それ

である程度診断つけられると思います。

質問 11 ガンマグロブ リンの治療で幾

つか ご質問いただきま して、一つテー

ラー メイ ドとい うか個々で投与量 とか

投 与 間隔 を調 整 す る余 地 は ない ん で

しょうか。

答え お っ しゃる通 りで症状 とか程度

によって量を減 らした り、よ り頻繁 に

や った り とい う と ころで、 そ れ は充

分 可 能 性 と して あ る と思 い ます。 実

35-



際 CIDP慢 性炎症性脱髄性ニ ュー ロパ

チー って他の免疫疾患では 1日 量倍量

に して 1日 だけや る とか、2日 の投与

を 3週感覚 で投与す るとか皮下注射す

るとかいろんな方法が出てきています。

ただ残念なが ら MGで そ うい う治療が

本 当に有効か とい うデー タがあ りませ

んので、そ うい った研究な り臨床試験

な りで、デー タが蓄積 して くればそ う

い う方法 もあ りかな と思いますが、現

状では難 しいかなと思います。

質問 12 免疫 グロブ リンについて、な

かなかよく解 らない。

答 え 先 ほ どもお話 しま したが免疫 グ

ロブ リン投与す る とアセチル コ リン受

容体抗体 とい う悪 さを してい る抗体を

ある程度 中和 して くれ る作用があるの

と、後 は免疫の反応を抑 える とい う作

用があ ります。投与 してだいたい 2週

か ら 4週 くらい で徐 々に効 い てきて、

だいたい 3ケ 月程度効果 は持続す る と

思い ますが、病気を根本的に良 くす る

治療ではあ りませんので、ベースライ

ンの治療、根治治療 としてお薬な り胸

腺摘除が必要になって くると思います。

定期的に打 っている患者 さんはい らっ

しゃるんですけれ ど、それは例 えばス

テロイ ドとか免疫抑制剤で充分治療が

効かない方 とか、副作用 で充分使 えな

い方 とかはそ うい うふ うに維持 で投与

す る方法 もある と思 います。 グロブ リ

ンで 日常生活 上注意す る点 とい うのは

そんな大きいことはない と思いますが、

かな り血液中の濃度が高 くな りますの

で、脳梗塞 とか起 こしやすい ことがあ

りますので、水分を多めに摂 る とかそ

うい うところはある程度対応が必要か

と思います。

質問 13 免疫抑制剤を長期に使われて

いて腫瘍ができやすい ことを ご心配 さ

れているとい うことです。

答え いろんなデー タがあ ります。ス

テ ロイ ドも免疫抑制剤 もそ うですが、

腫瘍免疫 ってガンとかができた時にそ

れをや っつける免疫 もある程度押 さえ

る作用があ りますので、理論的に考 え

る と多少腫瘍の頻度 は上がるん じゃな

いか とい うふ うにいわれてはいますが、

実際そ うい うふ うに明 らかに腫瘍が増

えます よとい うデー タは私 はあま り知

りません。定期的にそ うい った検査な

り受 けなが ら早期発見を 目指す とい う

形が一番いいのかな と思います。

質問 14 60代 の方 で特定疾患 の移行

期間終了で医療費の面での事です。

答え 私 も不勉強で、あま り細か くは

わか らないのですが今年で移行期間が

終わ りますので新 しい基準 に則 って認

定 され ることにな ります。注意 しなけ

ればいけないのは幾つかある と思いま

すが、お薬を使 っていて症状が無い方

は基準か らい くとは じかれて しま う可

能性があ ります。なので軽症高額 とい

う制度 があ りますので 33,330円 以上

が 3ケ 月以上あれば軽症高額の制度が

受 け られ ますので事前 に保健所 と良 く
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相談 していただ くとい うのがいいの

かな と思い ますので、 この方は 6ケ

月以上 5万 円以上の長期 の高額 の項

目の ことを触れ られてい ますが、そ

れ も案 内が紙 に人 ってい る と思い ま

すので、 よ く事前 に確認 されて保健

所の方 ともよ く相談 して もらえれば

いいのかなと思います。

質問 15 59歳 の方 か らの ご質 問で

す。セカ ン ドオ ピニオ ンの受診の仕

方について教えて ください。

答え 紺野 セカ ン ドオ ピニオ ンは

ですね、専門外来 を謳 つてい るよう

な病院ではだいたいお受 け している

はずです。 ただ どうい う手順 で受 け

るか とい うのは病院 さんそれぞれ違

いますので、病院 さんのホームペー

ジをまず 見ていただ くとい うのが大

事 だ と思 います。おそ らくそれぞれ

値段設定がある と思 うんですが、通

常の外来 の初診料ではな くて、 1万

円です とか 2万 円です とか、そういつ

た値段設定 をされている病院 さんが

多い と思い ます。別 にそのお金が僕

らに人 つて くる訳ではないので病院

の収益 になるのですが、それは何故

か といえば、セカ ン ドオ ピニオ ン外

来 とい うのは通常の外来 よ りもやは

りお時間を取 らせていただ くことが

多い です。通常 30分 とい うこ とに

な ってい ますので、通常の診療 でお

一人診るのが 10分 だ とすれば 3倍か

か るので、通常の診療 日外 に時間が

取れ る時に設定 している とい うとい

うよ うな状況が ございますので、予

め ご予約を入れて病院のそれぞれの

方式 に従 つていただ くとい うふ うな

形 になろ うか と思い ます。その場合

必要なデー タを どの程度持 っていけ

ばいいか とい うこ とで あ りますが、

重症筋無力症 に関 していえば、 ここ

も医療相談質問用紙 にもあ りますけ

れ ども、年齢、発病時期、胸腺の手術、

現在のお薬、現在 のお薬 に加 えて抗

体の変化ですね、抗体 が一番 高い と

ころがい くつで今がい くつで とい う

情報は僕は欲 しい と思 っています し、

あ とは使 ったお薬の最大の量 とその

期間、特 にステ ロイ ドもしくは免疫

抑制剤。 とい うのは、その方を診察

して治療を充分 に受 けたけれ ども治

りが悪いのか、それ とも治療 が不十

分なので効果が上がっていないのか、

それ とも症状が抗体 の変化 とパ ラ レ

ルになってい るのか、乖離 してい る

のか、そ うい つた情報を総合的 に考

えてベス トのア ドバイ スをさせてい

ただいていますので、今中 したよ う

に、飲 んでいる薬 の履歴、抗体 の変

化等 も人れていただけると大変助か

ると考えてお ります。

以上です。
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友の金が一般社団法人としてスター ト

友の会の歴史に新しい―歩を踏み出す

友の会では、 これまでの任意団体か ら一般社
団法人 として組織を改組することをめざす こと
が昨年度の総会で承認され、 この 1年、一般社
団法人に速やかに移行できるように、定款 (案 )

の作成をはじめとした準備を進めてきました。

法人化をめざ した意義 としては、何よ り、 ま
ず友 の会 の社会的信用が高 まる とい うことで
す。任意団体 としての活動よ り、法人 として活
動を行 うほうが、相手方に信頼・安心感を 与え

ることができます。友の会をこれか らも存続させてい くために、私たちが法人の会員
としての自党を持って活動に取 り組むこと、そ して社会が法人 として認証されている
団体 として対応 していただ くことが友の会の運営 L大 きなメリッ トを生むことになる
のです。

そ して、法人名で登記 し、法人名義で各種契約 (た とえば、銀行日座の名義な ど)

をすることができます。任意団体では、各種契約の際には、代表者個人の名前で契約
することにな ります。代表者が変更するたびに名義の変更を しな くてはならないので
面倒ですが、法人であれば、このような必要がな くな ります。

また、公益的な組織である一般社団法人であれば、信用が高まりますので、寄付を
依頼する際にも、より趣旨に賛同していただけるアピールにもな ります。
このようなことから、全国膠原病友の会や全国パーキンソン病友の会など主要な難病
の忠者団体 も一般社団法人に改組 しています。

法人化へのスター トを切るため、友の会では 6月 4日 (日 )、 東京都江東区有明の「東
京ファッションビルJで 「一般社団法人設立総会」を開催 しました。
一般社団法人設立総会には、全国各地の支部から選任された評議員が出席。定款の承
認、理事・監事の承認、2017年 度活動計 lnl案 、同予算案の議案が提案され、全会一
致で承認されました。

友の会は 1971年 (昭和 46年)に 結成 し、任意団体 として 45年間にわた り多 く
の仲間たちの奮闘によって運営 されてきました。そ して、 46年 目となる今年度から
は一般社団法人 として友の会の歴史に新 しい一歩を踏み出すことにな ります。

一般社岡法人設立総会で、定款や理事 。監事の役員が承認されたことを受けて、友
の会では設立総会議事録の作成や役員の就任承諾書の取 りまとめ、そ して公証人役場
の定款認証等を経て 7月 12日 (水)に法務局への申請を行いました。
法人設立 日は法務局へ申請 した日とい うことですので、 7月 12日 (水)が記念すべ
き「一般社団法人全国筋無力症友の会」の正式な設立 日とい うことにな りました。
全国筋無力症友の会の 一般社団法人設立 Flは 7月 12日 とな り、正式に当会の法人化
がスター トしました。

法人化実現 という大きな節 日の年に、私たちは重症筋無力症の患者や家族の励まし
合いと体験交流を進めることを基本 とした友の会結成時の原点を再確認 しながら、さ
らに充実 した活動をめざしていきましょう。
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全国筋無力症友の会 2017年度総会

同 時 :2017年 6月 4日 (日 ) 9:00～ 10:30

場 所 :TFT(東 京ファツシヨンタウン)ビル 研修室 909

東京都江東区有明 3¨ H-1

議 案

第 1号議案 2016年度活動報告

第 2号議案 2016年度決算報告

第 3号議案 2016年度監査報告

第 4号議案 その他
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2016年度 活動報告

2016年 度は、前年の 9月 に発表 された難病対策の「基本方針 |に 基づき、様々な施策

の整備が各地で進められた年であ り、今後は地域での活動が難病対策発展のためにも大

LJJだ と感 じられた年で した。

難病の特定医療費については、昨年 2月 から 3月 にかけて行った「難病法施行後の実

態調査 1の 中で医療費自己負担限度額の 11昇 による負担の重さを訴 える声が多 く、負担

を軽減す る特例制度の周知 に努めました。

lTlノ
l菫 筋無力Jirの 治療 。研究では、ステロイ ドゃ免疫抑命1剤 とは違 った作用をす るエ クリ

ズマ プの治験が終 J′ しノR認 中請が|||さ れました。抗アセチルコリン受容体抗体陽性の難

治`Hlの 患者への治療効果が期待 されています。 また、胸腺摘出の有効性 について賛否が

分かれていま したが、世界規模で調査 された結果、胸腺 1重 の無い重症筋無力症でも有効

であることが報告されました.

2016年 度 も患者会の役割である「病気のことをiEし く知 る (伝 える)J「互いの励まし

あい 。助 け合いJ「難病患者を取 り巻 く環境の改善Jを 念頭 に以 下の活動 を行いました。

1.難病対策の拡充、重症筋無力症治療 。研究の推進を求めて

(1)日 本難病・疾病 l・
ll体協議会 (JPA)と の連携

・難病、長期慢1生疾患、小児慢性疾患の総合対策を求める国会請願

JPAの 国会請願運動に対して、会員の皆様のご協力により4674筆 の署名と226,552

F]が 集められ、5ナ1 16 Flに 衆議院第 2議員会館で行われた国会請願集会に5名 の会iミ

が参加しました。請願結果は、衆・参議院両院で採択されました。

(2)治療研究の推進 と専門医療の確保

・第 3同重症筋無力症治療 。研究奨励金の取 り組み

全国筋無力症友の会は、結成 40周 年を機 に若手の医師や研究者の励みになればと

いう思いから「 lI_症 筋無力症治療 。研究奨励基金」を創設 し、これまで 2013年 と 2015

年の 2回 、4名 の先生に授与 してきました。2016年度は第 31J日 の推薦 を選考委員会

に依頼 しましたが、該当者なしとい う回答があ り、次年度に持ち越すことにな りまし

た。

2017年 6月 311、 東京有 1月 で開催する第 15回 重症筋無力症 フォーラムの医療講演

では、第 2い1奨励金受賞者の東邦大学憮学部医学科内科学講座 神経内科の紺 JF・ 晋訴先
/1(ア メリカ留学中)、 千葉大学医学部附1属病院 神経内科の風釈蹟芝先生のお 11人 の先

4Lに講演いただきます。

第 57回 |]本神経学会学術大会

5月 1711～ 2111、 神戸「lfで開催 された第 57回 日本神経学会に患者会ブースを出展 し
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て医師、研究者はじめ医療関係者 と交流を図るとともに、 19日 の市民公開講では 2月

から 3月 にかけて行った「難病法施行後の影響調査Jの 中間報告を発表 しました。

専門医療の確保については、現在、 1回 のみ保険で受けられる抗マスク抗体検査の 2

回日以降の保険適用を求める要望書、及び読売新聞掲載記事をうけて眼筋型筋無力症を

医療費助成対象から外 さないことを求める要望書を17生労働省に提出 しま した。

2.事業・活動

(1)第 14国重症筋無力症 フォーラムの開催

6月 4卜J(上 )「 第 14回重症筋無力症 フォーラムin静岡」を澪I津 市の「プラザ・ヴェ

ルデJに て開催 し全国各地から会員 60名 が参加 しました。

医療講演では、まず、浜松医科大学副学長の宮嶋裕 Oll先 生か ら「静岡県における颯症筋

無力症の臨床～40年間を振 り返 って～Jと 題 して実例 を挙げてその経過などをお話 し

いただき、続いて、2014ガ イ ドラインの策定委員でもある、国立川棚医療セ ンター副

院長の松尾秀徳先生から「重症筋無力症治療のガイ ドラインとトピックス」 と題 して、

ステロイ ドの長期服用は 111量で 5 mg以 下がllf奨 されることなど新 しいガイ ドライン

や胸腺摘出に関する トピックスのお話をいただきま した。また、国立病院機構静岡富士

病院院長の溝 II功 ・先Jlの 百1会 で質疑応答が行われま した。

フォーラム終 了後は先生方 も交 えて交流会が行われ、地元高校生による和太鼓演奏や

バルーンアーテイス トの実演 もあって、和やかに交流が図 られま した。

(2)「
′
i`尾 yr・ 公義先生を偲ぶ会」を開催

第 14 Fnl重症筋無力症 フォーラムに先立ち、重症筋無力症の治療 。研究の推進 に多大

な貢献 をされ るだけでな く全国筋無力症友の会結成のきっかけをつ くられた宇尾野公

義 (元国立静 lMl病 院名誉院長)先生を偲ぶ会を開催 しま した。

偲ぶ会では国立病院機構静岡富 士病院院長の溝口功一先生、前愛知医科大学神経内科

教授佐橋功先生、鹿児島共済会南風病院院長の福永英敏先生、全国筋無力症友の会の横

尾宏元代表から哀悼の言葉があ り、また
′
ittyf・先生のご長男の宇尾野公敬様からご挨拶

を頂戴 しました。また、 ご遺族から計 200万円のご寄附をいただき、後 日の理事会 に

おいて「宇尾野先4L基金」 として有意義に活用 させていただ くことを決定 しました。

偲ぶ会、フォーラム、交流会、翌 日の総会 と ‐泊のオプショナルツアーを通 して、大勢

の静岡支部の皆様 にご協力 をいただきました。

(3)2016年 度全国筋無力症総会をlirn催

6月 5日 (上 )静 ltl県 沼津市のプラザ・ヴェルデにて 2017年度の定期総会を開催 しま

した。 まず、桜井代表 より、東京支部解消の背景・経緯説明 とお詫びを行い、組織強化

や活動 の充実 に取組む決意が述べ られたのち、議案 に沿って議事が進 められま した。
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2016年 度活動計画案では弁護士の鈴木先生にも出席いただき、先生からの説明や相談を

受けなが ら、一般社団法人化を日指す こと、新たに作成する法人定款の内容に即 した会

則への変更案が提案 され、全会一致で承認 されました。

(4)相談事業・ピアサポー ト活動

。事務局での相談事業

2016年 度 も事務局を置 くNPO法人京都難病連の協力を得て看護師、社会福祉士、専

門医による専門相談や MG患 者 によるビア相談事業を行いました。2016年度は、67

件の相談があ り、電話、面談等により対応 しました。

・友の会ホームページからの相談

友の会ホームページを通 じての相談、問い合わせに対 しては理事会のホームページ

チームで対応 しました。

・各支部での相談活動

事務局での相談事業のほか、各支部が開催す る医療講演 。相談会や交流会において、

相談対応や ピアサポー トが行われました。

(5)小児重症筋無力症への取 り組み

ホームページに開設 した小児 MG医 療相談 コーナーに寄せ られた相談 に対 し、市立

宇和島病院副院長兼診療部長の林 lI俊 先生 (日 本小児不1学会専門 l■
‐・小児童症筋無力

症研究会世話人)に対応 していただきました。

(6)東京成徳学園バザー

9月 25日 、東京会員が長年続 けてきた東京成徳学 l・Aで のバザーに、神奈川支部の応

援をいただいて開催 しました。バザー商品提供の依頼 に対 して、全国各地から商品が

送 られました。バザーの売 上 65,881円 を東京支部立ち Lげのための資金 としてご寄付

いただきました。

(7)プ ロック交流会の開催

。筋無力症交流の集いin青森 を開催

11月 5日 (土 )青森県内で初めて患者交流会が東北・北海道プロックの合同で開催 し

ました。青森県保健所の協力 もあった 50名 余 りの参加者があ り、体験発表やグルーワ

ークなどを通 じて"元 気をもらった“といった感想をた くさんいただきました。

・3月 19日 (日 )神戸市勤労会館にて近畿、中・四国ブロック交流会を開催、愛媛、山

日、広島、兵庫、大阪、京都、滋賀の各支部から参加者があ り、各支部の取組や悩み、

新薬や新 しい制度について交流や情報の交換 をしました。
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(8)難病法施行後の MG患 者への影響調査

アンケー ト調査の速報や中間報告を第57回 日本神経学会学術大会の市民公開講座や

会報『希望』N0126号 に掲載 して報告 しました。

集計 も終 了し、最終報告書の作成に取 り掛か りました。

(9)「難病 。慢性疾患患者支援 自販機 」

設置者のご支援 をいただき、現在、7台 の「難病・̀限 性疾患支援 自販機」が設置され、

友の会の活動費に充てられています。

3.機関誌等の発行 と広報

(1)会報『希望』No 126号 とNo127号 をそれぞれ 9月 と 3月 に 2300部 発行 しました。

編集 と発送作業 は北海道支部会員の協力によ り進められました。

(2)友 の会ホームベージ

友の会ホームページに支部からのお知 らせページを新設 し、支部での医療講演会や

イベン ト開催の案内を各支部の担当者が行 えるようにしました。

ホームベージの更新、間い合せや入会申し込みへの対応 をホームページ運営チーム

で行いま した。

2017年 12月 31日 で終了する特定医療費の経過措置について、ホームベージにお

知 らせを掲載 して、「高額かつ長期」「軽症高額該当」などの特例制度の周知 に努めま

した。

4.組織の拡充 と財政基盤の確立 をめざして

2016年 度は、 ‐般社IJ法人化に向けて弁護士、司法書士の先生方のア ドバイスを受 け

ながら会則 (定 款)や諸規定の検討を進めました。

また、東京支部、埼玉支部、栃木支部の解消に伴い、支部の無い首都圏の会員への対

応 として「希望の集い」を 6月 に患者。家族交流会、10月 には神経内科千葉の川口直樹

先生をお招 きして医療講演・交流会を開催 しました。

東京支部資産の返却請求を東京地裁におこない、「1頭弁論 2回 と弁論準備期 日4回 が

行われました。

友の会の財政は会員の減少などにより厳 しい状況ですが、ホームページの充実、協力

会員の募集など会員獲得への取 り組みを進めています。
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全国筋無力症友の会 2016活動経過  (支部での医   会、交   く)     201“離月1日 ～2017年 3月 31日

PA幹事会

厚生労働省交渉

厚生労働省難病対策課に要望書提出 マスク抗体検査、限筋型MGの 定療養費

4/― 雛病法施行後の影響調査 集計 理事・神奈川支部 工藤

ほ療講演会 (大阪文部) トーンセンター しんのクリニック 神新 進先J

PA総会 損保 会館

PAIT■会請願 衆議員第二護員会館

5/17 第57回 日本神経学会学術大会 神■ilF崎 展示場 プース出展

日本神経学会学術大会市民公FltD講座で実態

調査諫報発表
神戸国際展示場 事務局北村

|=尾野公義・元同立静lal病 院名誉院長を偲 ぬ幸市 プラザ ヴェルテ

第14回重症筋無力症フォーラムh静 岡 沼 津 市 プ ラザ・ ヴェルデ
浜松医科大学 宮嶋裕明先生

川棚医療センター 松尾秀徳先生

6/5 20161:総 会 i召 津 市  プライ・ ヴ ェルラ 5「 コンベンション13  鈴木利腐先生

オブショナルツアー 韮山反射炉イ也

6/25‐ 26 第2回理事会 ノーベ ルフ ァーマ 会議 7

6/26 第3回 議望の実| ノー´ヽル7● ―で会議室 忠者・家族交流

第 l lfll口 頭弁論 東京lL裁

エクリズマブ治験の報告、今後の行動 事務 局 アレクシオ ンファーマ 合同会社 2名

9/25 東京成徳学園バザー 東京成徳学園

9/27 第2回 日頭弁論 東京地裁

J PAI司 会請願署名活動 みやこメッセ

10/8 法人化の|]ち 合わせ (1ゼ欺) はるかぜ総合司法瞥|「李務Pll 内藤卓先生

第3回理事会 ノーベルファーマ会議室

10/10 第 4回希望の集い 医療講演会 ノーベルファーマ会議室 神経内科千葉 川n直樹先41講演

10/11 アステラス欄 祭 筑波山麓

10/20 法人化の打ち合わせ |ま るかぜ総合口l法商十事務所 内藤卓先生

11/5 東北・北海道プロック交流会 青森県観光物産館アスパム 多加 50余 名

H/7 筋無力症のつどい11あ おもり 背森県観光物産館アスバ2.

‖/11 第11」 弁論準備期日 東京地裁

ll フォーラム1丁 合せ 名鉄観光霞が関支店

11/22 全lT患者 家ヽ族集会2016 参議院会館講堂 主催 1全 l■l患 者 家族集会 1実行委員会

IPA幹事会 損保会館

MGサ ロン (北海道支部 ) 札幌市 北海道難病センター

12/21 第2回弁論準備期日 東京地裁

12/30 難病法施行後の影響調査 最終集計 理事・神奈川支部工藤

法ノ、化の打ち合わせ はるかぜ総合司法警士事務所 内藤卓先生

第31nl弁 論準備期日 東京地救

1/28-29 第4回理事会 ノーベル フ ァーマ

全国難病センター研究大会 二重県津市

RDD世 界希少・難治性疾患の日 東 京  その他 各地

第 410」 弁論準備期日 東京地裁第42部  13F

全支部へ2016年 度の理事会報告書を送付
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目科
2016`「 ]露

予生

2016■
「

E
決算

要摘

=貿
収 入

費助会■収入
]成金収天

~~~~

ザガ珀駆反天
~

層膏偶麗丁入 
‐

事業取入
~~~~

広告収入
自販機収入
受販静1急取ズ

~~

雑収入

退元金収ス
~~ ~

理嶼宅聰――一―
面 爾 苓

2700.000
0

0

0

600.000

10.000

0

Z,443 UUU

0

3000円 X 816名

宇尾野公敬株・杉本育子様 武ヽ田治子撮・個人4名

ハンドブック19冊 L■ vG3冊 _
6.967,496

14,300

22.113

95
０

．０

∞̈

50,000

0

0
0

15,000
15n noo

沖縄支部、

郵便貯金、        、

0)

200.000

163180 163180

収入合計 3888180 9809,084

情 人 貧

疲り金
前受」

~……

ぞあ他収入
‐

総 収 入 額 3888180 9.309,084

全国筋無力症友の会 2016年度 収支決算書
自2016年 04月 01日

至2017年 03月 31日

(単位:円 )収入の部

支出の部

科 目
2016年度

予算

2016fFttE
終豊

摘 要

会 議 書 1201J.剛 1 570594

拿即渾掌季量全董
理事会
子の4b会議を

1000000
0

,00000

725,018

820,410

25166

a艶甲料、窯鸞菫,E〕口、ヌ郡彙含■ _

颯 変二菫,揮nt_       _
JPA盗 会・蛉

`会1466000 1291734

100,CICXl 20,068

103,716

30,000

3,228

773072

100,000

60,000 講師翻礼 (希ヨの栞い )

)集tヽ 〉お茶代 (希望C

60 0CICl 150,768

0

HP内査奎
=≡

五亜垂亜霞二:

40000
0

40,000

180,000

36.000

100,000

0

510

120.000 四国)

交通費等、神経学会     ______

68.190

岬一
・０００

６。

一
１。

60∞0 」PA加盟分担金ヽ
HSKtttB408190

119000

・
００。

０

一

，
００。

24000
0

事務局維持活動費 ___ __

∠墜三坐節、7理
i__

21,433

90738:昌 ‖[書 80000
200

壕 次 二 騎 芸ユ

3000
5,000

2000

ヤ偏賀

F菫金支L
阪払金
[曰 1● 4ヽま里 ．̈０一０．

薔LJ≧ (4.000.000)

収 入 印 紐1000

益 修 正

出 合 計 3656000 915071

1出 額 3,656,000 9、 150,71

次 658366
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お

―

2)固 定奮産

資産合計  1   8,795,347

2016年度全国筋無力症友の会 貸借対照表
2017年 3月 31日 現在

正味財産の 8,669

8,795,347

Ⅱ . の :円 )

科 口 金額 備考
1)流動 負 情 125.941

金
一金
金
一

入
り
一受
ヽ

惜
一預
・前
一

0

125,941

0

貝ォ,rθ )澤

科 目 金 箱 備 考

蜻 積立金
運営協力積立金
基金積立金

０４〇

一
〇〇〇

１

・
０

０

¨
０

０
４
　
´
υ

前期繰 163.180
当期増力□額 495.186



2016年度 筋無力症治療研究奨励基金決算書

全国筋無力症友の会 研究奨励金                [税 込](単位 :円 )

2016年 4月 1日 至 2017年 3月 31

【受取寄付金】

研究奨励金基金

経常収益 計

【経常費用】

【事業費】

(人件費)

(その他経費)

支払手数料(事業)

その他経費計

事業目 言十

【管理買】

(人件買)

人件費計

(そ弛 経費)

その他経買計

管理買 計

経常費用 言十

当期経常増減額

【経常外収益】

経常外収益 計

【経常外費用】

経常外費用 計

税引前当期正味財産増減額

全国筋無力症友の会 研究奨励金                【税込1(単位 :円 )

2017年 3月 31日 現在

(現金。預金)

郵便振替口座  :          676′ 956

現金・預金 言+ 1          676′ 956

流動資産合計           676,956
前期繰赳正味財産額 :        5127596
当面コ田劇財産嗜‖顧 1          164′ 360



全国筋無力症友の会

2016年度 (平成 28年度)監査報告書

全国筋無力症友の会 2016年度 (平成 28年度)監査を実施 したので報告い

たします。

<監査 日日寺>
2017年 4月 22日 (土)午前 9時 30分 より 12時 まで

<監査場所 >
東京都中央区日本橋小舟町 12番 10号 株式会社 ノーベルファーマ会議室

く監査対象年度一般会計及び特別会計>
2016年 (平成 28年)4月 1日 ～2017年 (平成 29年)3月 31日

<監査結果 >
1.会計について

2016年度 (平成 28年度)全国筋無力症友の会会計勘定元帳、科 目別台帳、

預金残高証明、貸借対照表、損益計算書、収支決算書他関連書類及び証票類を

確認 したところ適正に処理 されていたことを確認 しました。

現金及び預金通帳なども適正に保管 されていたことを確認 しました。

2.基金及び特別会計について

研究奨励金特別会計については特に問題はなく適正に処理 さていたことを確

認 しま した。

大口寄付金 との処理については必ず一般会計を経由すること、及び 目的別の

基金 とし、預金 口座を設けることについて提言を行いました。

2017年  (平成 29年 )4月  22 日

全国筋無力症友の会  監 事 伊藤 たてお   印

監 事 前田 妙子    印
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2015年 20161三 2017iF 備考

支 部 署名数 募金額 署名数 募金額 署名数 募金額

1 北海道 21,50C 700 地域難連経由

岩  千 地域難連経由

3 秋 日1
地域難連経由

4 lll lli 255 4,0(,C 13,00C 地域難連経諄1

D 宮  城 2.00C 7,00( 友の会経由

6 福  島 3,00C 2,60C 地域難連経由

/ 新  潟 友の会経由

8 群  馬 5.00{ 地域難連経由

茨 城 555 3,()00 3,2()0 5,00tl 地域難連経由

0 神奈川 11.000 地域難連経由

1 静  岡 13`500 地域難連経由

2 愛 知 地域難連経由

二  重 地域難連経山

4 0 5,000 友の会経由

5 滋  賀 227 20,00C 19,100 22,50( 地域難連経由

京 都 4,000 15.000 地域難連経由

7 大  阪 159 29,500 82,00( 35,00( 地域難連経「14

兵  鷹 地域難連経由

島 根 友の会経由

広  島 23,000 16,00( 16,000 地域難連経由

口 337 3,000 222 3000 友の会経由

愛 媛 48,995 26452 地域難連経山

九 州 0 地域難連経由

24 沖 縄 0 151000 友の会経山

計 4367 178,995 4,674 226,552 2,89《 117.80C

J PAl■ ltti青 願暑名・募金集計表   2017イ F4F120日 現在

相談事業 2016年度事務局集言+      2016年4月 1日～2017年 3月 31日

相談総数 67件 (内京都府15件)新 規相談51件 リピート16件

相談者 本人4フ、家族 16、 友人等 3、 関係機関 1

相談内容

1.病気について 25 6.相談会 3 11,障害者手帳 1 16.就労

2.治療・療養 27 7.交流会 1 12.医療機器 0 17.就学 0

3.診療相談 8.友の会 14 13.福祉制度 2 18.資料請求 0

4.専門病院・医師 22 8.医療買 2 14.介護保険 1 19。その他 1

5.医療講演会 4 10.指定難病 1 15.年金制度 0
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一般社団法人 全国筋無力症友の会 設立総会

Japan  Myasthenla  Gravls  AssoclatiOn

日 時 :2017年 6月 4日 (日 ) 10:45～ 11:45

場 所 :TFT(東 京ファッションタウン)ビル 研修室 909

東京都江東区有明 3‐ 11‐ 1

議 案

第 1号議案 定款の承認

第 2号議案 理事、監事提案

第 3号議案 2017年度 (法人第 1期)活動方針、活動計画案

第 4号議案 2017年度 (法人第 1期)予算案

第 5号議案 その他
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一般社団法人全国筋無力症友の会定款

第 1章 総則

(名 称)

第 1条 当法人は,一般社団法人全国筋無力症友の会 と称 し,英文では,

英語表示 Japan Myasthenia Gravis Association と表示する。

(事務所)

第 2条 当法人は,主たる事務所を京都市に置 く。

第 2章  目的及び事業

(目 的)

第 3条 当法人は,重症筋無力症の患者やその家族の励まし合いと体験交流を

進め,治療法の確立 と福祉の増進を目指 し,難病問題の啓発と対策の前進を図

り,医療 と福社の発展に寄与することを目的とする。

(支部)

第 4条 前条に定める目的を推進するために,必要な地に支部を置 くことがで

きる。

2 支部の設置に関する決定は,理事会の承認を得て,社員総会の決議によって

行 う。

(事業)

第 5条 当法人は,前条の目的を達成するため,次の事業を行 う。

(1)重症筋無力症についての正 しい知識を得るための医療講演会,相談会等

の開催に関する事業

(2)重症筋無力症の患者及び家族の親睦及び交流を深める事業

(3)重症筋無力症の患者及び家族に対する療養相談に関する事業

(4)重症筋無力症の患者及び家族の医療 と福祉の向上を目指 した要望活動

(5)重症筋無力症の医療及び福祉に関する情報発信 と広報及び啓発に関する

事業

(6)重症筋無力症に関する調査及び研究

(7)内外の関連団体 との連携及び交流

(8)そ の他当法人の目的を達成するために必要な事業

-51-



第 3章 会員

(種別 )

第 6条 この法人の会員の種別は,次のとお りとする。

(1)正会員  当法人の目的に賛同して入会 した重症筋無力症の患者 とその

家族である会員

(2)一般会員  当法人の目的に賛同し,当法人の事業に賛助する個人又は

団体

(会員の資格の取得)

第 7条 会員になろうとする者は,会費を添えて入会申込書を代表理事に提出

し,理事会の承認を得なければならない。

(会費)

第 8条 会員は,社員総会において別に定める会費を納めなければならない。

2 既納の会費は,い かなる理由があっても返還 しない。

3 会費の減免については,別に規程で定める。

(会員の資格の喪失)

第 9条 会員は,次の事由によってその資格を喪失する。

(1)退会

(2)死亡又は解散

(3)失踪宣告を受けたこと。

(4)除名

2 会員は,第 8条第 1項に定める会費の納入を2年以上履行せず,一定期日を

定めて納入すべき旨の催告を受けたにもかかわらず,そ の期 日までに滞納会

費を納入しないときは,そ の期日の翌日から会員である資格を失い。当法人を

退会 したものとみなす。

(退会)

第 10条 会員は,退会届を代表理事に提出することにより,任意にいつでも退

会することができる。

(会員の除名)

第 11条 会員が次のいずれかに該当するときは,社員総会の決議によって当

該会員を除名することができる。
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(1)定款その他の規則に違反 したとき。

(2)当法人の名誉を傷つけ,又は当法人の目的に違反する行為をしたとき。

(3)そ の他除名すべき正当な事由があるとき。

2 前項の規定により除名しようとするときは,そ の会員にあらかじめ通知す

るとともに除名を決議する社員総会において弁明の機会を与えなければなら

ない。

第 3章 社員

(2議員)

第 12条 当法人に代議員を置 く。

2 代議員は,支部の構成員の数に応 じて,支部ごとに一定の数を割 り当てるも

のとし,次のとお りとする。

支部の構成員の数 代議員の数

30人以下 1人

31人以上 60人まで 2人

61人以上 100人 まで 3人

101人 以上 200人 まで 4人

201人 以上 5人

3 前項の代議員は,各支部が正会員の中から割当数を選出する。

4 正会員は,「一般社団法人及び一般財団法人に関する法律」に規定された次

に掲げる社員の権利を,社員と同様に当法人に対して行使することができる。

(1)法第 14条第 2項の権利 (定款の閲覧等)

(2)法第 32条第 2項の権利 (社員名簿の閲覧等)

(3)法第 57条第 4項の権利 (社員総会の議事録の関覧等)

(4)法第 50条第 6項の権利 (社員の代理権証明書面等の閲覧等)

(5)法第 52条第 5項の権利 (電磁的方法による議決権行使記録の閲覧等)

(6)法第 129条第 3項の権利 (計算書類等の関覧等)

(7)法第 229条第 2項の権利 (清算法人の貸借対照表等の閲覧等)

(8)法第 246条第 3項,第 250条第 3項及び第 256条第 3項の権利 (合

併契約等の閲覧等)

5 理事又は監事は,そ の任務を怠ったときは,当法人に対し,こ れによって生

じた損害を賠償する責任を負い,「一般社団法人及び一般財団法人に関する法

律」第 112条の規定にかかわらず,こ の責任は,すべての正会員の同意がな
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ければ,免除することができない。

(社員の資格の取得)

第 13条 前条第 1項の代議員をもって,「一般社団法人及び一般財団法人に関

する法律」上の社員とする。

(社員資格の喪失)

第 14条 社員が会員の資格を喪失したときは,社員の資格を喪失する。

第 4章 社員総会

(構成)

第 15条 社員総会は,すべての社員をもって構成する。

(権限)

第 16条 社員総会は,次の事項について決議する。

(1)会員の除名

(2)理事及び監事の選任又は解任

(3)理事及び監事の報酬等の額

(4)貸借対照表及び損益計算書並びにこれらの附属明細書の承認

(5)定款の変更

(6)解散及び残余財産の処分

(7)そ の他社員総会で決議するものとして法令又はこの定款で定められた

事項

(開催)

第 17条 定時社員総会は,毎事業年度の終了後 3か月以内に招集 し,臨時社員

総会は,必要がある場合に開催する。

(招 集)

第 18条 社員総会は,法令に別段の定めがある場合を除き,理事会の決議に基

づき代表理事が招集する。

2 総社員の議決権の 10分の 1以上の議決権を有する社員は,代表理事に対

し,社員総会の目的である事項及 ¥び招集の理由を示 して,社員総会の招集を

請求することができる。
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(議長)

第 19条 社員総会の議長は,社員総会の都度,社員の中から選出する。

(議決権)

第 20条 社員総会における議決権は,社員 1名 につき 1個 とする。

(決議)

第 21条 社員総会の決議は,総社員の議決権の過半数を有する社員が出席 し,

出席した当該社員の議決権の過半数をもって行う。

2 前項の規定にかかわらず,次の決議は,総社員の半数以上であって,総社員

の議決権の 3分の 2以上に当たる多数をもって行 う。

(1)社員の除名

(2)監事の解任

(3)定款の変更

(4)解散

(5)そ の他法令で定められた事項

3 理事又は監事を選任する議案を決議するに際しては,候補者ごとに第 1項

の決議を行わなければならない。理事又は監事の候補者の合計数が第 23条

第 1項に定める定数を上回る場合には,過半数の賛成を得た候補者の中から

得票数の多い順に定数の枠に達するまでの者を選任することとする。

(議事録)

第 22条 社員総会の議事については,法令で定めるところにより,議事録を作

成する。

2 議長及び出席 した代表理事は,前項の議事録に署名し,又は記名押印する。

第 5章 役員

(役員の設置)

第 23条 当法人に,次の役員を置 く。

(1)理事 3名以上 15名以内

(2)監事 3名以内

2 理事のうち 1名 を代表理事とする。

3 理事のうち若干名を副代表理事とし,「一般社団法人及び一般財団法人に関

する法律」第 91条第 1項第 1号の業務執行理事とする。ただし,副代表理事

は,「一般社団法人及び一般財団法人に関する法律」上の代表権を有しないも
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のとする。

4 理事のうち 1名 を事務局長 とする。

(役員の選任)

第 24条 理事及び監事は,社員総会の決議によって選任する。

2 代表理事は,理事会の決議によって理事の中から選定する。

3 副代表理事及び事務局長は,理事会の決議によって理事の中から選定する。

(理事の職務及び権限)

第 25条 理事は,理事会を構成 し,法令及びこの定款で定めるところにより,

職務を執行する。

2 代表理事は,法令及びこの定款で定めるところにより,当法人を代表 し,そ
の業務を執行する。

3 副代表理事は,代表理事を補佐 して,当法人の業務を執行する。

(監事の職務及び権限)

第 26条 監事は,理事の職務の執行を監査 し,法令で定めるところにより,監
査報告を作成する。

2 監事は,いつでも,理事及び使用人に対して事業の報告を求め,当法人の業

務及び財産の状況の調査をすることができる。

(役 員の構成)

第 27条 当法人の理事のうちには,理事のいずれか 1人及びその親族その他

特殊の関係がある者の合計数が,理事総数 (現在数)の 3分の 1を超えて含ま

れることになってはならない。

2 当法人の監事には,当法人の理事 (親族その他特殊の関係がある者を含む。)

及び当法人の使用人が含まれてはならない。また,各監事は,相互に親族その

他特殊の関係があってはならない。

(役員の任期)

第 28条 理事の任期は,選任後 2年以内に終了する事業年度のうち最終のも
のに関する定時社員総会の終結の時までとする。

2 監事の任期は,選任後 2年以内に終了する事業年度のうち最終のものに関
する定時社員総会の終結の時までとする。

3 増員により選任された理事の任期は,他の理事の任期の満了する時までと

する。
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4 補欠として選任された理事又は監事の任期は,前任者の任期の満了する時

までとする。

5 理事又は監事は,第 23条第 1項 に定める定数に足 りなくなるときは,任期

の満了又は辞任により退任 した後も,新たに選任された者が就任するまで,な

お理事又は監事としての権利義務を有する。

(役員の解任)

第 29条 理事及び監事は,社員総会の決議によって解任することができる。

(役員の報酬等)

第 30条 理事及び監事は,無報酬 とする。ただし,常勤の理事及び監事に対し

ては,社員総会において定める総額の範囲内で,社員総会において別に定める

報酬等の支給の基準に従って算定 した額を報酬等 として支給することができ

る。

第 6章 理事会

(構成)

第 31条 当法人に理事会を置 く。

2 理事会は,すべての理事をもって構成する。

(権限等)

第 32条 理事会は,次の職務を行 う。

(1)当 法人の業務執行の決定

(2)理事の職務の執行の監督

(3)代表理事の選定及び解職

2 代表理事は,毎会計年度に4か月を超える間隔で 2回以上,自 己の職務の執

行の状況を理事会に報告 しなければならない。

(招集)

第 33条 理事会は,代表理事が招集する。

2 代表理事が欠けたとき又は代表理事に事故があるときは,各理事が理事会

を招集する。

(決議)

第 34条 理事会の決議は,決議について特別の利害関係を有する理事を除 く
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理事の過半数が出席 し,そ の過半数をもって行 う。

2 前項の規定にかかわらず,「一般社団法人及び一般財団法人に関する法律」

第 96条の要件を満たしたときは,理事会の決議があったものとみなす。

(議事録)

第 35条 理事会の議事については,法令で定めるところにより,議事録を作成

する。

2 出席 した代表理事及び監事は,前項の議事録に署名し,又は記名押印する。

第 7章 会計

(事業年度)

第 36条 当法人の事業年度は,毎年 4月 1日 に始まり,翌年 3月 31日 に終わ

る。

(事業計画及び収支予算 )

第 37条 当法人の事業計画書及び収支予算書についてはs毎事業年度の開始
の日の前日までに,代表理事が作成 し,理事会の承認を受けなければならな
い。これを変更する場合 も,同様 とする。

2 前項の書類については,主たる事務所に,当該事業年度が終了するまでの間

備え置 くものとする。

(事業報告及び決算)

第 38条 当法人の事業報告及び決算については,毎事業年度終了後,代表理事

が次の書類を作成 し,監事の監査を受けた上で,理事会の承認を経て,定時社

員総会に提出し,第 1号及び第 2号の書類についてはその内容を報告 し,第 3

号から第 5号までの書類については承認を受けなければならない。

(1)事業報告

(2)事業報告の附属明細書

(3)貸借対照表

(4)損益計算書 (正味財産増減計算書)

(5)貸借対照表及び損益計算書 (正味財産増減計算書)の 附属明細書
2 前項の書類のほか,監査報告を主たる事務所に5年間備え置 くとともに,定
款:社員名簿を主たる事務所に備え置 くものとする。

(剰余金の処分制限)
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第 39条 当法人は,「非営利性が徹底された非営利型法人」として,剰余金の

分配を行うことができない。

第 8章 定款変更及び解散

(定款の変更)

第 40条  この定款は,社員総会の決議によって変更することができる。

(解散)

第 41条 当法人は,社員総会の決議その他法令で定められた事由により解散

する。

(残余財産の帰属)

第 42条 当法人が清算をする場合において有する残余財産は,社員総会の決

議を経て,「公益社団法人及び公益財団法人の認定等に関する法律」第 5条第

17号 に掲げる法人又は国若 しくは地方公共団体に贈与するものとする。

第 9章 公告の方法

(公告の方法)

第 43条 当法人の公告の方法は,主たる事務所の公衆の見やすい場所に掲示

する方法とする。

第 10章 補則

(定款に定めがない事項)

第 44条 本定款に定めがない事項は,すべて「一般社団法人及び一般財団法人

に関する法律」その他の法令の定めるところによる。

(特別な利益供与の禁止)

第 45条 当法人は,当法人に対 し贈与又は遺贈をしようとする者,当法人の役

員若 しくは正会員又はこれらの者の親族に対して,施設の利用,金銭の貸付け,

資産の譲渡その他財産の運用及び事業の運営に関して特別の利益を供与 して

はならない。
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第 11章附則

（最初の事業年度）

第 46条 当法人の最初の事業年度は．法人成立の日から平成30年3月31 

日までとする。

（設立時社員の氏名又は名称及び住所）

第47条 当法人の設立時社員の氏名又は名称及び住所は，次のとおりである。

設立時社員 桜井美智代

京都市

設立時社員北村正樹

以上，一般社団法人全国筋無力症友の会を設立するため，この定款を作成

し，設立時社員が次に記名押印する。

平成29年月 日

設立時社員 桜井美智代

京都市

設立時社員 北村正樹
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一般社 団法 人全 国筋無 力症 友 の会  定款施 行細 則 (案 )

第 1章 総則

(目 的)

第 1条  この細則は、定款の施行について必要な事項を定めることを目的とする。

第 2章 支部

(目 的)

第 2条 本法人定款第 3条 に定める目的を推進するために、必要な地に支部をおく

ことができる。

2支部の設置及び解散は、理事会の承認を得て、総会の議決によるものとする。

支部の目的、運営等は、この章に定めるところによる。

(設置)

第 3条 支部を設置 しようとするものは、理事会が別に定めるところにより申し込

みをし、理事会の承認を得なければならない。

(支部の目的及び事業)

第 4条 支部は本法人の目的及び事業を当該地域において推進 し、患者 。家族の交

流や地域の医療 と福祉の増進に寄与することを目的 とする。

2 支部は、前項の事業の他、本法人会費の徴収及び入会申し込み、退会届けの

受理などの事務を代行する。

(支部の構成及び運営)

第 5条 支部の構成は、当該地域における正会員をもってあてる。

2 支部の運営は本法人定款に準 じて行われ、当該地域における会員により選任

される支部長、運営委員等の役員によって執行される。

3 支部長を選任 した場合は、理事会に報告するものとする。

(当 法人と支部 との関係 )

第 6条 支部は、本法人定款、総会及び理事会の議決に従わなければならない。

2 支部長は、第 3章で定める支部長会議に出席 し、意見を述べることができる。

3 支部を解散 した場合であっても、構成員である正会員の資格は継続する。

4 支部において定款第 3条に定める目的、
｀
第 5条に定める事業の推進に著 しく

支障が出た場合は、理事会での決議、総会での承認を得て支部を解散すること

ができる。

5 支部が解散 した場合は、支部の財産は本会に返還されるものとする。

6 財産の返還後、新たな支部が設立される場合は、解散前の返還された資産に

準 じた支援を受けることができるものとする。
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第 3章 支部長会

(構成)

第 7条 本法人に、支部長会を置 く。

2 支部長会は、各支部の支部長並びに本法人の理事及び監事で構成する。

(役割)

第 8条 支部長会は、本法人の総会に提案する議案の内容についての確認、各支部
の取 り組みの経験交流等を行 うために開催 し、次の職務を行 う。

(1)活動報告、事業報告、活動方針及び事業計画の確認

(2)定款改正案、諸規程改正案の確認

(3)総会に付議すべき事項の確認

(4)理事会が提起する課題の意見交換・意見集約

(招集)

第 9条 支部長会は、代表理事が年 1回以上招集する。

(議長 )

第 10条 支部長会の議長は、代表理事又は代表理事が指名した者がこれに当たる。

第 4章 社員総会の運営

(目 的)

第 11条 定款第 4章 に定める社員総会の運営は、 この章に定めるところによる。

(議案の事前送付)

第 12条 社員総会の議案は、原則 として事前に各代議員及び各支部に送付する。

(運営)

第 13条 社員総会の運営及び事務は、理事会がこれにあたる。

2 運営上の任務は、次のとお りとする。

(1)出席代議員及び書面参加の確認

(2)書面による動議、修正案の確認

(3)動議の取扱いに関する事項

(4)そ の他、社員総会運営に関する事項

第 5章 役員の選出

(目 的)

第 14条 本法人の役員の選出方法を定め、円滑な会運営に寄与することを目的と

-62-



する。

(対象)

第 15条 役員とは定款 23条で定める理事 (3名 以上 15名以内)及び監事 (3

人以内)を指す。

2監事のうち 1人は、外部有識者から選任することができる。

(役員候補者の資格 )

第 16条 役員候補は、正会員の中から選出しなければならない。

(手続き)

第 17条 役員の選任は次の手続きで行 う。

(1)理事の選任については、第 18条 の 2で定める役員候補者を各支部から推

薦することができる。また、全国枠の候補者を理事会から推薦することがで

きる。

(2)理事に推薦のあった者及び監事については、任期満了を迎える直近の理事

会で協議、調整 して役員候補者を決定 し、総会に提案、議決する。

(3)代表理事、副代表理事、事務局長候補の所属支部からは、監事を候補 と

することはできない。

(役員候補者の構成)

第 18条 理事候補者については、全国枠 (5名 以内)と 、北海道 。東北(2名 )、

関東 。甲信越(3名 )、 東海・北陸(1名 )、 近畿 (2名 )中 国 。四国(1名 )、

九州・沖縄(1名 )の 6ブロックから選出するものとする。

2 各ブロックの支部構成は、次のとお りとする。 (2017年 6月 現在 )

ブロック名 支  部  名 理事候補人数

北海道 。東北
北海道、岩手、宮城、秋田、山形、

福島
2人

関東 。甲信越 群馬、茨城、神奈り||、 新潟 3人

東海・北陸 静岡、愛知、二重、富山 1人

近畿 滋賀、京都、大阪、兵庫 2人

中国・四国 広島、山口、島根、愛媛 1人

九州 。沖縄 九州、沖縄 1人

(選出方法 )

第 19条 役員選出の方法 は次のとお りとする。

(1)総会では、提案 された役員候補者 について審議 し、代議員の過半数の賛

成をもって承認 とす る。

(2)書面参加支部は、当日の賛否の数 に算入されない。
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第 6章 会費

(会費の額 )

第 20条 会費の額及び内訳等は次のとお りとする。

(1)正会員 1人当た り年間4,500円 とし、そのうち3,000円 を本法人、

1,500円 を支部の運営費に充てる。

(2)会費の額については、理事会での討議、決議を経て社員総会での承認に

より決定するものとする。

(3)正会員は、経済的困難等やむを得ない事情がある場合には本人からの申

し出によって、支部の判断で会費を減免できる。

(改廃 )

第 21条  この細則の改廃は、理事会の承認を経て、総会に報告するものとする。

〔附則〕

この細則は、 2017年 6月 4日 より施行する。

一般社団法人設立総会 2017年 6月 4日

2017年 度 法人第 1期役員案

理事 中村 待子 全国枠

理事 山崎 洋一 全国枠

理事 小野寺 廣子 北海道・東北プロック

理事 佐々木 篤 関東・甲信越プロック

理事 工藤 善彰 関東・ 甲信越 プ ロック

理事 小林 悦 子 全国枠

理事 桜井 健司 東海・北陸 プロック

理事 宮下 降弘 近畿プロック

理事 北 村 正樹 近畿 プロ ック

理事 桜井 美智代 中国・四国 プロック k

理事 上原 アイ子 九州・沖縄プロック

監事 伊藤  たてお

監事 前田 妙 子
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2017年度 活動計画 (案 )

当会では昨年度、一般社団法人化 に向けた準備 を進めてきましたが、 この

たびの設立総会で無事 にスター トす ることが出来ま した。

当会 は 1971年 (昭和 46年 )に 結成 し、任意団体 として 45年間にわた り

多 くの仲間たちの奮闘によって運営 されてきま した。そ して、46年 目となる

今年度からは法律上の人格が確立 したことにより、友の会の歴史に新 しい一

歩を踏み出す ことにな ります。

法人化実現 とい う大 きな節 目の年 に、私たちは重症筋無力症の患者や家族

の励 まし合い と体験交流 を進めることを基本 とした友の会結成時の原点を再

確認 しながら、 さらに充実 した活動 をめざしていきます。

法人 としてスター トする今年度 は、一般社団法人の定款や諸規程 を組織の

運営 に反映 させ、法人 としての体制作 りを着実 に進めてい くための取 り組み

を進める事が求められています。全国会 と各支部が これまで以上に連絡 をと

りい、情報や意見の交換などを通 じて、友の会の活性化 につなげていきまし

ょう。

1.難病対策の拡充、専門医療 との連携・推進 を求めて

(1)難病対策の拡充を求める要望活動の取 り組み
。難病法の受給者か ら除外 された「軽症者」の登録者制度及び登録証の発行、

国が難病患者の実態調査 を実施す ること、また経過措置の延長 などについて、

日本難病 。疾病団体協議会 (JPA)と 連携 して要望活動に取 り組みます。
。例年行っている日本難病・疾病団体協議会 (JPA)の 請願署名募金運動

に取 り組みます。

(2)治療・研究の推進 と専門医療の確保

・患者団体による研究参加の取 り組みの一つとして、筋無力症の治療 と研究

に尽力されている専門医や研究者に奨励金を提供する「筋無力症研究奨励金」
への協賛金を募る取 り組みを継続 します。
・筋無力症の臨床研究グループである「Japan MG Registry(重症筋無力症多

施設共同研究 )」 に参加 している神経内科の専門医の先生たちとの連携を進め

ます。

・免疫性神経疾患研究班 と連携 して、患者の立場から治療法の確立など、友

の会の要望を伝えていきます。

(3)難病法施行後の影響調査の集計 。分析

「 J P A2015年 度版難病患者実態調査」の集計結果を受 けて、分析作業

を進め、難病法施行後の患者の医療 と生活に関する患者の実態把握に努めま

す。筋無力症患者の実態や要望等について、分析 した結果を報告書 として作

成する準備を進めます。
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また、その内容 を難病セ ンター研究会の研究大会などで発表 します。 さら

に、調査結果 を踏まえ日本難病 。疾病団体協議会 (JPA)や 他団体 と連携

して要望活動 に反映 させていきます。

2.組織の拡充と財政基盤の確立をめざして

(1)一般社団法人 として、定款や諸規程 を組織の運営 に反映 させ るための

取 り組みを全国会、各支部が連携 して進めます。

(2)各支部で開催する講演会などでの会員加入の呼びかけ、また支部が結

成 されていない県に新 しい支部 を発足 させるため、隣県の支部やブロッ

ク単位での取 り組みなどを通 じて、会員の拡大 に努め組織の拡充 を進め

ます。

(3)「協力会員」を拡大 し、友の会の活動を支えていただ tナ るよう個人、団

体への協力を要請す る活動 に取 り組みます。

(4)ブ ロック交流会の開催 に努め、活動の交流や連携・親睦を図 ります。

(5)JPA主催 の リーダー研修会への参加費 を助成するなど、 ビアサポー ト

カの向上や リーダー育成に取 り組みます。

(6)会費納入率の向上及び経費節減に努め、財政基盤の安定化 を図 ります。

(7)「難病 。慢性疾患患者支援 自販機」を広げ、資金活動 を進めます。

3.機関誌等の発行 と広報

(1)全国ニュース「希望」を年 2回発行 します。

(2)「重症筋無力症の しお り」改訂版を発行、PDFデ ータを各支部 に配布

します。

4.友の会ホームページの運営

友の会の活動の報告や患者 をめ ぐる医療や福祉の情勢を発信す るため、
ホームページの充実に努めます。
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収入の部

科 目
2016年度

予算

2016■FE
決算

2017■FE
予竺 (=) 摘 要

賛助会費収入
助成金収入

2,700,000

0

0

0

2,448,000

0

2,700,000 3,000円 X 900■

200,000

400000
参加費収入
寄付金収入

ハンドブック、 :,m MG

沖縄支都、広島支都

600000 6967.496
事業収入
広告収入
自販機収入
輛 取入

雑収入

10.lXXl

0

50,000

0

0

14,300 ∞
・

22,113

95

0

30,000

0

0

」PA協 力会費還元金15,000

150,000

361900

157000
50,000

170000
200 CIIl

163180 163.180 658866
収 入 言 計 3888180 9809084 4218366

憎 八 王

預り金
前受金
その他収入

総 収 入 額 3888180 9809084 4218366

一般社団法人全国筋無力症友の会 第1期 (2017年 度)予算案
自2017年 04月 01日

至2018年 00月 31日

支出の部

科 目
20161「月電

早 笛

2016年度
塾■

2017■ FE
弔 宣 菫

摘 要

壼 躍 貿 1200000 1.570.594 1.520,000

全国運営委員会長

理事会
子 の 桶 全 壺 書

1,000,000 725,018 800,000

700,000

20000

費壻 使 用 料 、変 la買 、値 凋 賀 、又 部 長 雪 臓

0
,00000

820.410 理事会、交通費、宿泊代
25166 JPA盤会・鉾

=会
要 雷 1466、000 1_291734 1_606.000

100.OC10

l CXl,Oul

60,000

0

Zυ・U06
`u,ulu100.000

発送費用、交通費、会場使用料

コピー 代 、貫 研 遷 何

費、資料印刷代
(フォーラム )

集 い

103,716

30,000

3228
60.000

20,000

770,000

210,000

20,000

0

150,000

180,000

36,000

30.000

750,00Kl 773,072

60 CDCl 150,768 HP内容変更、サイト使用料、友の会のしおり新規作成

40 回

0

40,000

180,lXXl

36.000

０

一
〇

一
５‐ 調査報告書

120,000

30,OCXl

100,000 54.372

70.000

貝理 霊・Il盟貫

議 =“ 負 IB金

● 務局理日貫

60 0Nl 60,UUU

10.000

担 霊

10籠Ю 8190 lSK
6220 221000

24,000

0

3,OID

80000

24,000

0

21,433

24000 纂務局維持活動賛

Чl「、郵送料、切手、メール便

0

50,000

80.000３８

∞

０
．一

10、000

50.000

5000
3.剛
5,∝Ю

,orlo
150

677, ,000

7踊 貫

積立金支出
じυU,υυU

0

76.707

6,000,000

200

300,000

0

0

1000

法人化費用、弁護士費用

仮払金
用

“

4ヽ壼 10C10
"入

印 鉦

出 合 計 3650.000 9150.718 3.718.000

oul 9150718 3718.∞ 0

釈 658366 500366
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市立宇和島病院

林 正俊

小児期に発症する重症筋無力症 (MG)は、小児期の難病の一つとして今まで研究が

進んできました。神経難病の代表疾患であるMGの研究はわが国では厚生労働省の免疫

性神経疾患研究班が先頭を切って進めてきて、その診断、治療の進歩は目を見張るもの

があります。

病態の解明も進んで、自己抗体が原因となる自己免疫疾患であり、その病態理解によっ

て治療も合理的な選択が可能な時代になってきております。

以下、現在のMGという疾患について確立されてきたところをまとめてみます。

1)」 児ヽ重症筋無力症は珍 しい病気か

小児科医が一般診療の中で子供の重症筋無力症 (MC)を診る機会はめったにある

ものではありません。恐らく小児科開業医の先生が普段の診療で出会うのは 1人あ

るかどうかでしょうし、基幹病院ですら、人口規模にもよりますが、数名から十数

名といったところだろうと思います。厚生労働省が 2006年に疫学調査を行いまし

た。その結果本症患者数は成人も含めて約 1万人に一人、そのうち小児の発症頻度

は 1.6%と報告されました。図示したグラフからもわかる通り、わが国では 5歳未満

小児重症筋無力症の病態、診断と治療

我国におけるMG患者の発症年齢別分布

入口10万人あたりの有綱串 1   110人

村井弘2、 2007

5r0 1520.r.@

に大きなピークがあ ります。 こ

れは 日本だけの特徴ではな く、

中国、香港、韓国でも同じ発症

パターンを示 してお り、東アジ

アの民族の特徴 と考えられてい

ます。小児期の筋無力症は欧米

では大変珍 しく、その病態の研

究などはそう簡単にできるもの

ではあ りません。その点では我

が国でこそ病態研究を進めてい

きたいと考えています。
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2)自 己免疫疾患 と しての小児重症筋無力症

(ア )重 症筋無力症の病態発見の時代

重症筋無力症が自己免疫疾患であるという発見は、1973年 」im Patrickが シビレエ

イの発電器官からアセチルコリン受容体 〈AChR〉 を抽出し、それを家兎に免疫する

ことによって、家兎に人と同じ病態を作ることに成功 したという報告で明らかにな

りました。

その後 1976年 に Lindstromに よって、患者血清中に AChR抗体が存在 し、その高

さが重症度 と相関すると報告されました。当時愛媛大学小児科に MGの患者さんが

入院していました。その患者さんの AChR抗体をぜひ測定 したいと考え、発表され

たばか りの Lindstromの論文を参考に AChR抗体の測定方法を確立 しました。当時

抗体を測定できる仕組みがわが国にはなかったために、全国から患者血清を送って

いただき、抗体価を測定しました。MGの病態は神経筋接合部の形態崩壊を主体とし

た情報伝達異常が本体で、その崩壊機序に免疫学的な攻撃が大きな役割を演 じてい

ること、補体が神経筋接合部の崩壊を促進することなどの MGの病態は多くが 1970

年代に明らかにされました。

(イ )SerOnegaJve MG
AChR抗体の測定はその後ルーチン化され、一般病院の普通の検査として活用され

る時代になりました。その結果、抗体価が認められない “Seronegative MG"の 患者

さんが 20%ほ ど存在 していることが明らかにな りました。MGと いう疾患は、抗

体が原因で神経筋接合部での情報伝達を障害するものと理解されています。では

Seronegativeと はどういうことなのでしようか。世界中でその研究が進められてい

ます。Seronegative MGと は、もともとAChR抗体が陰性のことを言つていましたが、

後述するように、その考え方が変化してきています。

MGは大きく眼筋型と全身型に分類できます。小児では眼筋型が多く60%を 占め、

眼筋型は AChR抗体価も低値で、陰性の比率も高いことが知られています。眼筋型の

多い小児 MGでは Seronegative MGが多いのです。本当に抗体が存在しないのか否

かは大きな課題ですが、その研究の中で、Musk抗体が実際に MGを引き起こしてい

ることが Oxfordの グループによって明らかにされました。Muskと いう蛋白質は神

経筋接合部に存在 し、AChRが

神経筋接合部に集合するため

に必須の物質です。Muskが欠

損 してい る病態や Muskの 本

来の機能を抗体が阻害するこ

とで、AChRが 群形成できず、

神経か らの情報伝達が効率よ
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くできなくなり、MG病態を発症するものです。Musk抗体陽性の小児例の報告は

散見されます。その後 Musk以外にも Lrp4抗体が MGを引き起こすことが明らか

となりました。Lrp4も Muskと一緒になって AChRの群形成に大きくかかわる物

質です。この抗体が存在することによって Muskと Lrp4の複合体形成ができなく

なり、ひいては AChRの群形成を阻害します (図 2)。

AChRの群形成に関わる蛋白は、これ以外にも数多く存在し、その蛋白に対する

抗体も幾つかに認められています。それらの抗体が本当に発症にかかわっている

か否かの検証はこれからの問題です。このように、Seronegative MGと いう言葉の

意味もここ 10年で大きく変わってきています。

(ウ)先 天性筋無力症候群

小児期でもう一つ問題となるのは先天性筋無力症候群という病態です。これは神

経筋接合部の様々な蛋白質に異常がある場合、そこでの情報伝達が障害されること

によって起こる病態で、その原因はそれぞれの蛋白質をコー ドしている遺伝子の異

常と考えられています。この蛋白質の多くは、前述の AChRの群形成に関わるもの

で、こういった蛋白質の持つ機能が抗体で阻害されるという病態が SerOnegative

MGの研究の中で確立 しつつあ りますが、先天性筋無力症候群 とは遺伝子異常で

十分な機能を発揮できる蛋白が存在 しない病態 と考えられます。つまり、前述の

Seronegat市e MGと 先天性筋無力症候群の考え方がかなり近いものになってきたと

感じています。

3)胸 腺 について

胸腺という臓器は前胸部の中央を上下に走る胸骨の裏に存在 し、免疫の発達に大

きな役割を果たしています。ヒトは生まれながらに全員持っているのが当たり前

の臓器で、もし存在 しなければ、原発性免疫不全になってしまいます。血液に含

まれる細胞成分は原則骨髄で作 られ、成熟 して十分機能する状態に成長 して初め

て末梢血中に出てきます。 しかし、一部のリンパ球はその状態でも不十分で、胸

腺という臓器に取 り込まれ、そこで自己と非自己を区別できるように教育されて、

再び末梢血に出てきます。これは免疫の持つ本来の機能です。免疫 とは、細菌や

ウイルスなどヒトの体に害を及ぼす病原体が体内に入ってきたときに、それを敵

とみなして攻撃 し排除する機能です。その相手が敵なのか味方なのかをどうやっ

て見極めているのかは、長い間大きな謎でした。それが明らかにされたのは 1990

年ころの大きな出来事でした。その結果明らかになったことは、骨髄から末梢血

に出てきた T細胞 リンパ球は胸腺に取 り込まれ、その中をめぐる間に様々な体内

に存在する蛋白質 と出会い、その結果自己と非自己を識別する機能を持つまでに

十分教育受けるということです。それが不十分な場合には、間違って自己を非自
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己と認識し攻撃してしまう、いわゆる自己免疫疾患を起こしてしまうことになり

ます。このように本来胸腺とは免疫の発達には重要な臓器です。子供たちが保育

園や幼稚園に通う幼い時期に様々な病原微生物に出くわし、その都度発熱したり

下痢したりを繰り返す、その一つ一つのエピソー ドが、新しく免疫の力をつけて

いっていることを意味します。

胸腺は若い年代で免疫の確立に一仕事を終えた後は委縮してしまい、多くは 20

～ 30歳 くらいではなくなってしまうことが普通です。成人に多く発症する胸腺腫

はまた別の意味合いを持ちます。本来委縮すべき胸腺が反対に腫大化して、腫瘍

として人に害を及ぼしているわけですから、摘除するのは本来の治療と考えられ

ます。小児期の胸腺腫大は、生理的なレベルが多く、異常としても過形成のこと

がほとんどですから、これを摘出するか否かは慎重に判断しなければなりません。

摘出する場合でも現在の考え方は、米国のガイドラインから見ても、思春期後 (10

歳以後)を考えたいと思います。

4)家 族歴がある場合

MGが家族や親戚におられる場合、遺伝がどうかという問題はごソ己ヽ配の点だろう

と思います。家族内発症についての論文はいくつか出ていますが、凡そ 5%位 と

いわれています。私の患者さんでの頻度からしてもほぼそのくらいかと考えます。

むしろ問題は、MGの病態は前述のとおり自己免疫疾患で、自己のはずの構造を異

物と間違えて認識してしまうという病態が体の中に存在するということです。つ

まり、甲状腺疾患とか SLEと か関節リウマチなどのほかの自己免疫疾患をご家族

の誰かが持っている場合には、MGも 出てきやすいと思います。

5)MGを 持つ母親から生まれた赤ちゃん

AChR抗体陽性の母親から生まれた赤ちゃんは全員MGを発症するのでしようか。

答えは「NO」 です。抗体は胎盤を経由して胎児にも移行します。したがつて母親

の抗体価が高ければ当然胎児にも抗体は移行し、症状が出現するはずです。とこ

ろが、MGを発症する赤ちゃんは 12%く らいといわれ、新生児一過性筋無力症と

いわれています。これが何故かは実はよく解つておりません。

母親の MG症状も妊娠によって変化し、妊娠後期から出産後暫くは症状が改善・

緩和し、その後症状が悪化することが見られます。生まれた赤ちゃんも生直後に

症状は出てこず、数日して症状が発現してきます。これは、妊娠中のホルモンの

変化によると考えられており、特に妊娠末期～分娩の時期は生理的ステロイ ドホ

ルモンが大量に分泌されているために症状は改善します。分娩前後はアルフアフェ

トプロテインという物質が急激に増加し、その後消退することも影響していると

考えられています。

-71-



この新生児一過性筋無力症は、自分で産生する抗体によるものではなく、母親

の抗体が経胎盤的に移行したものなので、時間とともに低下していきます。生後

数日で症状が出たとしても、数週間症状が続く間の治療・管理を続けると、次第

に治まっていきます。稀に母体の抗体が特殊で、高濃度に胎児に移行し、胎内で

の動きを抑えるくらいに強い影響を与える場合には、その胎児は先天性関節拘縮

という病態を発症することがあります。

6)MGの 診断

(ア)症 状

MGの病態は神経筋接合部での情報伝達障害で起こります。したがって筋力低下

や易疲労性が主体になります。日内変動があり、休息により症状が改善するのが

特徴です。朝は元気だったのに、午後になると横になることが多く、そのために

仕事をするうえで誤解されやすい、周 りにわかってもらえないという悩みを抱え

ることがよくあります。MGと いう病気を持っていても、周りの理解があれば、十

分に活躍できる場面が数多くあると思います。そのためには、周りの人に病気の

ことを伝え、理解していただくことも重要ではないかと感じています。

MGには大きく分けて眼筋型と全身型があります。瀬川昌也先生と野村芳子先生

はこれに潜在性全身型の概念を追加されました。MGの病態が自己抗体で起こると

考えられている以上、眼筋にしか症状がない場合でも全身の他の筋肉にも抗体が

沈着し、発症の閾値の問題で発症に至っていない病態というのが潜在性全身型の

考え方です。眼筋型と判断されていた患者さんの筋電図を検査することで Waning

現象を確認して潜在性全身型と診断する場合はよくあります。これによって治療

法が大きく変わってきます。

眼筋型が小児では多く、成人でも多くは眼筋症状で発症し、後に全身型に移行

することが多いです。何故眼筋型が多く、眼筋が障害されやすいのでしょうか。

四肢筋の神経筋接合部と眼筋のそれとを比較すると、形態的に眼筋の神経筋接合

部の方が複雑な形態をとっていること、電気生理学的に幾つかの違いがあり、眼

筋には眼球の迅速な動きを求められていること、さらにAChRのサブユニットが異

なり、本来α、β、ε、δの 4

種類からなる四肢筋 AChRに対

して、眼筋の AChRサブユニッ

トは εが γに置き換わってい

ることが知られています (図

3)。 こういった神経筋接合部

の相違によって、眼球の細か

な複雑な動きに対応 している

外眼筋こ四腋の骨格箭の選い

-72-



わけですが、絶対的な筋肉の大きさ・太さの差が、いわゆる“Safety factor“ と呼ば

れる安全域 〈余裕〉の差を生みだしており、余裕のない眼筋に症状が出やすいと

説明されています。

(イ )テ ンシロンテス ト

短時間作用型の抗コリンエステラーゼ剤であるアンチレックス 〈テンシロン①〉

を静脈内投与し、1分から3分の間に起こる症状の変化を確認します。病態によっ

ては必要とされる投与量が微妙に異なる場合がありますから、患者さんによって

工夫が必要です。重症の場合はアンチレックス 2mgで は全く効かない場合があ

りますし、4mgでは多すぎる場合もあります。またMusk陽性 MCではアンチレッ

クス投与で症状がむしろ悪化する場合もあり、要注意です。

(ウ)誘 発筋電図

多くは前腕の神経を刺激してその支配領域の筋肉を使い電位を確認する方法で、

初回の刺激で起こる電位に対して、5発 目の電位がどのくらい小さくなっているか

で陽性か否かを判断します。眼筋型を検査する場合は、眼筋は瞬きで電位がうま

く取れないため、鼻筋を用います。潜在性全身型を判断する場合には重要な検査

となります。神経刺激はかなり痛みを伴うため、あまり頻繁に行いたくはない検

査ですが、必須の場合があります。

7)治 療

(ア)抗 コリンエステラーゼ剤

筋肉に神経からの情報を伝達するためには、神経末端からアセチルコリンを分泌

し、それが反対側の後シナプス膜まで拡散していつて、後シナプス膜にあるAChR

と結合して受容体の中央を貫通するチャンネルを開放します (図 4)。 きわめて短

時間解放されたイオンチャンネルを後シナプス膜内外のイオンであるNaと Kが

それぞれ流入、流出して、その結果後シナプス膜の電位変化を起こします。これ

が一定以上の変化をきたしたときに筋肉収

縮が起こるわけです。神経から筋肉にうま

く情報が伝達するためには、この構造が形

態的にしっかり構築され、かつ一つ一つの

蛋白質の機能が十分働 くことが必要です。

コリンエステラーゼは、神経筋接合部で

神経末端から放出されるアセチルコリン

が、反対側の後シナプス膜にある AChRと

反応して、神経末端からの情報を伝達 した
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後アセチルコリンを分解するために働 く酵素です。こうして分解されたアセチル

コリンは再び神経末端に運ばれ、アセチルコリンを再合成して、無駄のない効率

的な情報伝達を行っています。即ち、抗コリンエステラーゼ剤を使うことにより、

アセチルコリンの分解を抑えて、相対的に多量のアセチルコリンが存在する状態

を神経筋接合部に作 り出すことになります。MGの病態が神経筋接合部の機能異常

による情報伝達障害ですので、効率の悪い情報伝達を何とか機能させたいと、抗

コリンエステラーゼ剤を投与します。つまり、多くの場合少なくなった AChRを無

理にでも働かせて情報の伝達を進めようという治療法なのです。従ってこの使い

方が不適切な場合には、コリナージッククリーゼを引き起こして、急激な症状の

悪化を招きます。

この系統の薬は作用時間の違いによって使い分けます。短時間作用型のアンチ

レクスは、数分 しか作用 しませんから治療薬 というよりは検査薬 として活用され

ています。よく使われるメスチノン①やマイテラーゼ①はそれぞれ 4～ 5時間及

び 5～ 8時間ほど作用し、ウブレチ ド①はさらに長時間作用型です。この作用時

間を把握 したうえで投与・服用 していただく必要があります。患者さんの生活パ

ターンから服用時間を微妙に工夫することも可能です。抗コリンエステラーゼ剤

は、上記の理由でできる限 り短期間の使用にとどめたい薬ではありますが、場合

によってはそれを長期間続けなければならない状況もあり得ます。その場合はで

きる限りで少量にとどめることが必要です。

(イ )ス テロイ ド

ステロイ ドは 1950年代に世に出てきた薬で、現在でもまだ謎が多いけれども

非常に有効な、魔法のような薬です。従って、いくつかの免疫抑制剤を使うこと

ができるようになった現在でも、MG治療の中心として位置付けられています。

ステロイ ドを投与する場合は、適応基準 として、全身型で相応の重症度があるこ

とが求められます。ただし、SerOnegative MGで も使う場合がありますじ、眼筋型

でも使 う場合は頻繁にあります。それぞれの患者さんの病態をしっかり見極めて

の投与が求められます。

投与開始後の 1週間から 10日間くらいの間は、初期増悪とよばれ、MG症状が

一時的に悪化する時期があります。従ってステロイ ドを開始する場合には入院し

て治療を開始することが多いと思います。また、初期増悪が高じて全身状態の悪

化が予想される場合には、事前に初期増悪症状を抑えるための治療を行ったうえ

でステロイ ド治療を行う場合があります。例えば AChR抗体価が非常に高い場合に

は、筋無力症クリーゼと呼ばれる重篤な病態に陥ることがありますから、事前に

血漿交換やカラム吸着で抗体価を十分落としたうえでステロイ ドを開始します。

この初期増悪の出現をできる限り防ぐために、ステロイ ドは比較的少量から開
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始して、初期増悪の様子を見ながら漸増していきます。最大投与量に到達したら、

その量でしばらく続けてMG症状を抑え込みます。寛解を確認して数か月その量

の投与を持続した後で、ゆつくりと漸減していきます。成人領域ではこの期間をで

きる限り短縮したいと、免疫抑制剤を積極的に使う方向で動いているようですが、

小児科領域でもその方向性は正しいと思います。成人領域でのステロイ ドの使い

方は、投与量が多い場合心理的な抑うつ状態を作りやすいために、できる限り早

めに 5mg/日 以下の投与量に減量するというものです。うつ傾向という病態は小児

ではあまり見かけないことかもしれませんが、ステロイ ドの持つ作用機転からし

て起こりうるものです。今後小児科領域でも注意してみていく必要があります。

小児科領域で特徴的な大きな問題は「成長」です。ステロイ ドは脳下垂体から

の成長ホルモン分泌を抑え、成長を障害します。小学校高学年から高校生の成長

期の子供たちに大量のステロイ ドを長期間使うことは、成長 (伸長)を阻害し、

最終身長を低くしてしまい、患者さんのその後の生活に心理的な負の要因を作っ

てしまうことになります。身体的な成長がすでに終了した大人との大きな違いで

す。

そのほかにもステロイ ドという薬は様々な副作用を持っています。その副作用

をできる限り少なくしたいと編み出された投与方法が隔日投与法です。ステロイ

ドはその種類によって (抗コリンエステラーゼ剤と同様に)作用時間が異なります。

経口剤として頻用されているプレドニン① (プ レドニゾロン)は生物学的半減期

が約 1日 で、2日 に 1回の投与とすることで、次の服用前のステロイ ド効果はほ

とんどなくなってきています。ステロイ ド効果のなくなる時間を作るということ

が重要で、その結果副作用をできる限り少なくできるわけです。

このようにステロイ ドは古くから使われて、多くの患者さんの命を救ってきた

魔法のような薬です。が、副作用も多く、慎重に使い続けていかなければなりま

せん。医学の進歩によリステロイ ドにもいくつかの種類が出てきて使い分けが可

能になり、さらに次に述べる免疫抑制剤の開発によって、難治の MGを比較的容

易に治療ができる時代になってきました。

(ウ)免 疫抑制剤

免疫抑制剤は、免疫の調節にかかわる薬剤のことで、ステロイ ドも広い意味で

はこれに含まれます。免疫は、前述のように、自己と非自己を識別して非自己だ

けを攻撃・排除する身体の仕組みです。ウイルスが体内に侵入してきた場合、ウ

イルスを攻撃するために免疫を活性化させる方向に免疫のバランスをシフトさせ、

細菌が侵入してきたら細菌を攻撃する方向にシフトさせます。細菌を攻撃するの

は白血球の中でも主に好中球で、ウイルスを攻撃するのは主にリンパ球です。リ
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ンパ球にもT細胞や B細胞などがあり、それぞれが様々な物質を分泌して自分を

活性化させたり増殖させたりして、免疫に関わっています。

免疫抑制剤は、それぞれ薬によってどの機転で作用するかが異なり、本来はそ

れをうまく調節するように投与方法を考えたいところです。現在保険適応のある

タクロリムス (プログラフ①)お よびサイクロスポリン (ネ オーラル①)は とも

にカルシニューリン阻害剤と呼ばれる種類の薬で、作用機転は T細胞の活性抑制

です。MGは 自己抗体によって惹起される病態と考えられていますので、その意味

では抗体産生に大きくかかわるB細胞を抑制する力を持つミゾリビン (ブ レデニ

ン①)やミコフェノール酸モフェチル (MMF、 セルセプト①)、 サイクロフォスファ

マイ ド (エンドキサン①)な ども十分検討すべき薬と思います。

タクロリムスは胸腺摘出後にのみ使うことができるという保険適応の縛りが取

れ、必要な患者さんではしっかり使える状況になりました。ステロイ ドの副作用を

できる限り抑えるために、タクロリムスなどの免疫抑制剤をうまく使っていきた

いと思います。こういった薬はまだ投与され始めて歴史が浅いものですから、長

期間投与することの弊害などは十分わかっているとは言えません。それでも現在

多くの患者さんで投与されており、その効果についての知見が集積して行きつつ

あります。

前述のように長 くステロイ ドによる治療方法しか選択肢のない時代がありまし

た。が、現在は複数の免疫抑制剤が投与可能となりました。それでもなお、現在

保険適応で使うことのできる免疫抑制剤は限られており、タクロリムスとサイク

ロスポリンしかありません。それ以外の有望な免疫抑制剤についても保険適応が

取れるように働きかけていきたいものです。

(工)胸 腺摘出術

胸腺は前述したように免疫を司る重要な臓器です。成人でその役割を終えた段

階での摘出は、手術自体や麻酔の合併症などの問題を除けば、むしろ合理的な方

法かもしれません。若い女性での拡大胸腺摘出術は、前胸部に大きな手術痕を残

すために、美容的に大きな問題でした。これも最近は内視鏡的手術が一般的になっ

てきており、選択しやすい状況が生まれています。胸腺摘出術は自らの身体にメ

スを入れるのですから、その選択は大きな決断に違いはありません。ステロイ ド

や免疫抑制剤などの内服薬で効果が十分でないと判断され、さらなる改善を希望

する場合に初めて選択されるべきものと思います。

手術を実施した場合に、手術の侵襲によるものと考えられますが、一時的にMG
症状が悪化することがよくあります。これが数週間に及び、完全に安定化するの

に半年くらいかかる場合もあります。ステロイ ドの初期増悪への対応と同様に、手

術によって状態悪化が予想される場合には、手術前に血漿交換やカラム吸着など
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によって全身状態を安定化させて手術を実施する、という方法をとる場合があり

ます。

胸腺摘出術を施行するか否かの適応に関して、小児の場合は成人での判断と大

きく異なります。これは、免疫の確立がまだ不十分な時期での胸腺摘出が果たし

て適切かどうかの議論にまだ決着がついていないからです。一方で、胸腺摘出を

する場合、MGの発症から手術までの期間ができる限り短期間のほうが効果が大き

いということも知られています。幼 くして発症 した場合に胸腺摘出を選択したい

と考えた時、思春期以後まで待てないという状況も起こり得るため、難 しい問題

が残 ります。

(オ)血 漿交換・カラム吸着

血漿交換やカラム吸着は、MG患者さんの血清中に何か症状を惹起する物質が含

まれており、それを除去することで症状の改善を図るための方策です。除去され

るものは AChR抗体や Musk抗体などの自己抗体、あるいはリンパ球などが分泌す

るサイ トカイン 0ケ モカインと呼ばれる活性物質などです。これを一時的に除去

することで症状を改善するわけですが、このままであれば 1か月もすれば抗体価

も元の数値に回復 しますし、症状も元通 りとなってしまいます。従って、この除

去方法を選択する場合は、同時に免疫療法なり胸腺摘出なりの根本的な治療を合

わせて行うことが必須です。

血漿交換・カラム吸着は、大きな静脈にカテーテルを挿入・維持し、そのカテー

テルを使って血液を体外に取 り出して有害物質を除去する方法です。除去には、

血液を細胞成分 と血漿成分に分け、血漿成分を新 しい血漿に置き換えて再び体内

に戻す血漿交換 と、より分けた血漿成分をカラムを素通 りさせて、その間に有害

物質を吸着しきれいになった患者自身の血漿を体内に戻すカラム吸着があります。

1回血漿交換 0カ ラム吸着すると、血小板減少や凝固因子の低下などの副作用が出

現するため、その不足を補 う治療を追加 したり、追加 しないまでも回復するのに

時間を要するために、1週間に 3回 くらいまでが限界でしよう。従って入院してい

ただいたうえで 2～ 3週間かけて行う治療法です。

前述のとおり、根本的治療を行 う場合に症状の急激な悪化を防 ぐためや、現在

の重症の状態を一時的に防いで根本治療の効果が出現するまでの時間を稼 ぐとい

う目的でこの治療は実施されます。

(力 )ガ ンマグロブ リン治療

ガンマグロブリン大量療法が実施できるようになりました。この治療方法は血

漿交換やカラム吸着 と同等の効果が得られると考えられており、普通の点滴で行

え、カテーテルを長期間挿入しつぱなしという侵襲やリスクがないという点では、
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大きな選択肢と考えます。小児科領域では、川崎病や血小板減少性紫斑病などで

ガンマグロブリン大量療法は多数の症例を経験するため、比較的採用しやすい治

療法で、1日 数時間の点滴を 5日 間続ける治療法です。副作用はアレルギー反応な

どに気を付ける必要がありますが、最近の血漿分画成分精製法の進歩の結果、ウ

イルスなどの混在はほぼ安心できる状況になっており、血漿交換で血漿をそのま

ま輸注するよりも安全な治療法といえます。

(キ)免 疫学的生物製剤

免疫学的生物製剤が大きく進歩しています。膠原病を中心とした自己免疫疾患

の治療法として、免疫応答や免疫細胞内の反応を標的としたいくつかの免疫学的

生物製剤が開発されてきています。その一部はMGの領域でも試されており、一

部は希少疾病用医薬品指定を承認されるところまでに至っております。

それはエクリズマブ (ソ リリス①)と いう薬で、補体の C5と いう活性物質に対

する抗体で、それ以降の反応を抑えようとするものです。MGと いう病態が神経筋

接合部での情報伝達障害で、その機序は免疫応答がうまく調節できずに神経筋接

合部の形態まで崩壊させてしまいます。この形態異常を呈するまでにいたるとこ

ろに補体が関与していることが知られています。ソリリス①を投与することでこ

の変化を抑制しようとする治療法です。

他にリツキシマブ (リ ツキサン①)と いう薬も有効であるとの報告があります。

リツキサン①は CD20と いうB細胞表面にある蛋白質に対する抗体で、この抗体

を投与することでB細胞を枯渇させます。B細胞は自己抗体を産生分泌する細胞で、

これが枯渇することによって AChR抗体を中心とした自己抗体の産生を抑制しよう

とするものです。

これ以外にも免疫学的生物製剤が存在し、MGの病態で効果を示す可能性があり

ます。

小児 MGについて、その病態、診断、治療の最近の状況をまとめてみました。こ

の半世紀の間にMGの病態は多くの部分が解明され、治療方法も進歩してきました。

この間に免疫学が大きく進歩し、難病に指定された当時とは大きな変化です。それで

もなお、この病気に悩む患者さんが数多くおられ、解決すべき新たな問題が出てきて

います。今後さらにこの領域の研究が発展し、さらに病態の解明が進んで、治療法の

開発・安全な使用につながっていくことを期待しています。
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協力会員のみなさま、ご入会ご継続ありがとうございます

友の会の財政状況は年々厳 し<な ってきており、資金的な理由により活

動を断念 しており、縮小することを余儀な<さ れている現状にあります。

2016年度から、友の会の収入を少 しでも増や し財政を立て直 してい<

ための取 り組みと して「協力会員」を新設、入会をお願い してきました。

そして 8月 10日 現在団体を含め  15 名の方々から「協力会員」とし

てご入会をいただき、合計金額は 66,000円 となつております。

友の会とつては心強 <あ りがたいご支援であり、心より感謝申し上げま

す。

当会としては、筋無力症で闘病生活を送つている全国の仲間たちの支え

となれるよう、相談活動や患者の交流を中心とした事業をさらに充実させ

てまいりますので、今後とも相変わらぬご支援、ご協力を賜 りますよう、

何とぞよろし<お願い申し上げます。

横尾 利江様 宮下 耕一様 宮下 万実様 宮下 絋直様 匿名様

近藤 操子様 津田 邦子様 小林 照秀様 松田 るみ様 吉田 俊司様

吉田 謙一様 吉田 邦仁様 吉田 浩二様 花野 美加様 花野 奈緒様

合計金額 66,000円 (8月 24日 現在 )

希望 126号 48ベ ーブで協力会員となつていただきました、吉田俊治様と報告いた

しましたが正し<は「吉田俊司」様でした。

お詫びし訂正させていただきます。ご協力ありがとうございました。
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「重症筋無力症治療 0研究奨励金Jの基金作 りにご協力を

― 筋無力症の着手の先生たちに友の会から奨励金 ―

私たち患者は、筋無力症の適 切な治療を進められる専門医が不足 してお り、また地域的に

偏在 している現状があることに不安を感 じています。

しか し、その一方で、筋無力症の研究 と治療に熱意を燃や している研究者、臨床医も少なか

らずお られることは私たちに希望 と励ましを与えて くれ ます。 これ らの先生たちによ り、筋

無力症について有効な治療法が研究、解明され、より適切な治療が受けられることを強 く願っ

ています。

当会 としてはこれ らの先生たちに感謝の気持ちを表す と同時に、積極的な研究協力を進め

たいと考え、「重症筋無力症治療 。研究奨励金」の基金を募る取 り組みを進めてまい りました。

重症筋無力症の研究者、臨床医の先生たちに、これまで 1年にお二人ずつ計 6人の先生た

ちに、ささやかですが (お 一人 20万円)の研究奨励金を提供させていただいてまいりました。

この取 り組みを通 じて熱意ある先生たちと知 り合 うきっかけとな り、友の会の患者会の活

動を知っていただき、筋無力症フォーラムなどで医療講演を していただいた り、これまでに

なかった連携が進められています。友の会 としては、 この貴重な取 り組みを今後 も継続 して

い くことにしてお ります。

つきましては、その基金作 りのため協賛金を募る取 り組みへのご協力をあらためてお願い

申し上げます。会員、ご家族をは じめ、支援 して くださる皆様に呼びかけを していただけれ

ば幸いです。

協賛金は個人一口 3,000円 、団体・企業は一日 10,000円 といた します。同封の振

込用紙に住所、お名前等をご記入の 上、協賛金をお送 り下さいますよう、ご協力よろしくお

願い申し上げます。郵便局に備え付けの振 り込み用紙の場合は、下記の名義 と口座番号にご

送金 下さいますようお願いいたします。

【協 賛 金 】    個 人 一口    3′ 000円 (何 口でも可)

団体 。企業一口   10′ 000円 (何 口でも可 )

【郵便振替】    〔口座名義〕 全国筋無力症友の会

〔口座番号〕 00960-5… 164405

研究奨励金へのご協力ありがとうございました

火箱 昭夫様 横尾 宏様 八木沢 セツ様

2017年 2月 1日 ～ 8月 20日 まで
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全国筋無力症友の会支部一覧 2017/8/1 

支部名 支部長・運営委員 電話＆ FAX 〒 住 所

北海道 古 瀬 剛 充 011-512-3233 〒064-0804
011-512-4807 札幌市中央区南4条西10丁目北海道難病センター内

石u一’’ 手 小野寺廣子 〒

同 上 奥州市

宮 城 尾形忠也 〒

同 上 仙台市

秋 田 小笠原康治 可

同 上 秋田市

山 形 鈴木省三 〒

同 上 山形市

福 島 渡邊俊治 〒

； 同 上 本宮市

＃ つ人 城！ 前田妙子 〒

同 上 取 ヂ 巾

群 馬 白沢恵美子 〒

館林市

神 奈 川 工藤善彰 〒
： 同 上 大和市1

新 潟 神田八郎 〒

同 上 東蒲原郡

富 山 山崎美智子 〒

冨山市

静 岡 紅野 泉 〒

伊豆市

愛 知 小林悦子 〒

同 上 半田市

＝ 重 櫻井健司 〒

-- - 津市

滋 賀 裏城勝代 〒

同 上 大津市
牙． 都 北村正樹 075-822-2691 〒602-8143

075-255-3071 京都市上京区堀川通丸太町下ル京都社会福祉会館4F
京都難病連内

大 阪 ・ 宮下隆博 〒

同 上 高槻市

兵 庫 河瀬裕子 〒
- -

同 上 兵庫県河辺郡：

島 根 i 吉岡みゆき 〒

松江市：

広 島 片岡美枝子 〒

同 上 広島市i
山 口 岡村美代子 〒

| 同 上 山口県防府市

愛 媛！ 中 田 方 次 〒

愛媛県八幡浜市1

九 州 、 茂田保子 〒
•- -.  

同 上 福岡市

沖 縄 上原アイ子 〒
- -

糸満市

事務局 北村正樹 075-822-2691 T602-8143 

075-255-3071 京都市上京区堀川通丸太町下ル京都社会福祉会館4F
京都難病連内
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