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神経内科の基本的なことと

重症筋無力症のちょっと専門的なこと

北海道医療センター

神経内科網野格

2０１９/９/７

１

そもそも､神経内科とは？

何を診ている科なのかわからない

医療従事者以外では知名度低い

心療内科と混同されることもある
町中にも特に看板をみかけない

自分から積極的にかかろうと思う所ではない

iZCI蜀ilこI
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神経内科とは(主に)体を診る診療科です

体を動かしにくい

力が入らない

動作がゆっくりになった

話し方が変だ

転びやすくなった

手や足が勝手に動く

しぴれる

‥･･と1.心た症状がでたら何科にかかりますか？

愚者さんの多くは脳神経外科や整形外科を受診して

　　

神経内科受診をすすめられることが多いです

　　

＊重症筋無力症の患者さんは眼科ですね

警
笛

神経内科とは体を診る診療科です

休を動かしにくい

力が入らない

動作がゆっくりになった

話し方が変だ

転びやすくなった

勝手に励く

しぴれる

この経路のどこかに異常が･‥ [⇒
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神経内科の代表的な疾患

　　　　　　　　　　　

頭痛､認知症､てんかん

　

パーキンソン病､脊髄小脳変性症、多系統萎縮症､進行性核上性まひ

ギランバレー症候群､慢性炎症性多発神経炎､シヤルコーマリートウース病

　　　　　　　　

筋ジストロフィ、多発筋炎､皮膚筋炎

　　　　　　　　　　　　

重症筋無力症､LEMS

　　　　　　　　　　　　

筋萎縮性側衆硬化症

　　　　　　　　　　　　

幽炎､髄膜炎､脊髄炎

　　　　　　　　　　

多発性硬化症､視神経脊髄炎

　　　　　　　　　　　　　　　

等々

‥･･なんだかよくわからない病気ばかり

　

神経内科の疾患は…よくわからない

どこで何が起こっているか

y{脳と脊髄}]ヅ

i
‥-t

ヘペ……∧………'i j

末桶神経
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--「
神羅一筋接合部

筋肉

自己免疫疾鳳
一
……二多発性硬4ﾋ症

ｙ視神経脊髄炎≒万

言自己免疫性脳炎

ギラン･バレー症候群

変性疾息

みキンソ清卜]………y………lﾐ……1 7,y

多系統萎縮症十丿八丿･:宍犬……･1へy

脊髄小脳変性症･ご………2,',=゜I･.::'1.1,゛IT'

－アルヅハイ,７－認卸卑∧二二丿

シヤルコーマリートウース病

言璽症筋無力症Ｔﾌﾌﾟﾔ≒①三万=:ｸﾞ

㎜■㎜㎜

　

㎜■11-I.●--■･●r'●-･ － .｜　・

多発筋炎

皮膚筋炎

筋ジストロフィー

ミオパチー

変性疾患とは･･‥

それぞれ特有の領域の神経系統が侵され､神経細飽を中心とする様々な退行性変

化を旦する疾患群
臨床的には潜在的に発症し､緩徐だが常に進行する神経症状を呈し､明らかな原因

がつかめない一群の疾愚

ilylじぷ31に

771已I蜀Iに
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神経内科でよく行う検査

MRI:磁力を利用した画像検査

磁力なのでｃＴと異なり放射線は無関係．

ただし､ペースメーカ(最近大丈夫な機種もある)などの体内金属がある方は

検査不可になることも‥・

検査には30分<らいかかり.うるさい

主に中枢神経(脳～脊髄)の評価のために行う

　

l l?’、･

へ＿

神経内科でよく行う検査

SPECT検査

ごく微量の放射性物質を含む薬を体内に投与して臓器の状態を画像化する検棄

機能や血流を画像化する
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神経内科でよく行う検査

電気生理学的検査:末梢神経～筋の評価

これらの病変は画像上で描出することが難しい

　

伝導連度検査

神経を皮膚の上から刺激して筋肉が反応するまでの時間や反応の大きさを計測

　

MRI

Ｄこ●●皿・

T1 :sonutRか'6MXOaSよ炉９までのＳ壽

１２：・・・麗皿からＭ垂ｅ・ち上がりまでの童男

神経内科でよく行う検査

　

髄液検査

●漱見取り方
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・この辺りに

　　

で呵し・す

神経疾患では採血の異常を伴わない

ことが多く､神経の炎症･感染などの

評価に利用する

一体位について

背中を丸めると丸めるほど骨の間が拡
がって針が刺入しやすくなる

頭痛･頭重感を伴うことが多い

一多探取する髄液は多くてもlOml程度。

　

数時間で回復する

　

頭を低くして安静に

iyじIJ3111こI

ぽCIぷ311こI
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重症筋無力症
一一
／

　　　

Ｘ

有病率10/10万

男女時1:1.7
成人期発症が大多数だが､最近高齢発症例が増加
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50歳以上が占める割合

　

1987年:28.8%

　

2006年:41.7%
65歳以上が占める割合

　

1987年:7.3%

　

2006年:16.8%

　　　

高齢発症(65歳以上発症)重症筋無力症の臨床的特徴

　　　　　

アセチルコリン受容体抗体陽性率が高い

胸腺腫合併率は年齢とともに上昇するが65畿を超えると低下する

　　　　　　　　　　

重症化することが多い

　　　　　　　

治療反応性が良好の症例が多い

Ta1･iBi it^a無力症に背する研允と治療の雄吏
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19n齢

醜年

1973≪
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XX刃年
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勾邨牟

aｘ画塾

皿畷yがmyaubcBB v^・・と命＆改良珊置で桐

滅現象か・ることを諏明

Slzri･IKlL 'MHUtt･7有爺性命練皆

nuxr.、杭コリンエステラーゼ硝の有蛤性を報Ｓ

紳経檎･縫合部におけるアセチ・コ･1ンの蔵笑殺

微4･≪≪nii2'の肇兄

･－は遠藤異観の贋自に対す||る|氏体で■≪.き為

a-bmjprotOKl・が捧超終爾合妬に帖合する

ｉｇでは■sn'i-Km竃位が皺少すゐ

Q･'btmnubonnがシビレエイのＡａＲに鵜゛會

ＭＧで|は|・・lOiiaaiUBiRI&脊郎屹か減少

Ar･豺|で免疫す||も|こと/で実験的IMGの巾徊|に晦功

患|者|吻GIに|よ|りIpMaiveIr咄咄･fl成功

ステロイド大量:)ClfeA<≫こなわれはじめ４

タクロリムスか仮諭適応となる（胸腺植粂術後・

ステロイド択冊性のＭＧ）

ur1万の折|しい長体|;万JKMoS･SI俵休の|発見

シクロスポリンが俣険適応となる（胸腺孤陳謝

擾・ステロイド抵抗tｉのＭＧ）

タクロリムスの皿亡皿大（皿皿筋無力症ｔぺで

に適心）

2011 r-　ＭＧの蕎い･筏体こttUpt抗体の驚泌

20114''･

　

免夜グロブリン6収険適応ヒなる
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-ぷ訟函j

●臨床症状

-
･複視

・眼瞼下垂

･鼻声

･球症状

･首下がり

ｎ

⇒

実際の訴えは･‥

　

瞼が重たい

　

よだれが垂れる

　

洗髪がつらい

　

階段で息切れする

　

まぶしい等々

『尹

-

シナプス
小胞

り アセチルコリン
畳容体

●アセチルコリン＝

Ｉ馬特異勾

　

チ○シンキナーセ；

　

（マスク）

　

＝

一 一

アセチルコリンは神羅から筋肉に精嘸を伝える『龍』

　　　　

アセチルコリン曼客体は「鍵穴｣

　　　　

マスクは鍵穴を制御している

●

－
－

一
一
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本来なら異物を認識し排除するための役罰を持つ免疫系が、

自身の正常な翻胞や組織に対して遇剰に反応し攻撃を加えてしまうことで症状を起こす

●抗アセチルコリン受容体抗体

抗体陽性率は70－80％程度(眼筋型では50%程度)

●抗MuSK抗体(筋特異的チロシンキナーゼ)

抗体陽性率は5－10％程度

球麻偉型が多い､クリーゼになりやすいなどの特徴

　

脳

■ ■ ■ ■ ㎜ ■ ■

笏ｎ

Ｕアセチルコリン

　

受容体

●アセチルコﾘン

Ｉ裂雰以tf

　

(マスクJ

禰i皿覆㎜

　

一一一一一‥

Ｙ脇ぼ゛

Ｔ抗マスク菰体
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テンシロンテスト

効果発現時間の短い

コリンエステラーゼ阻書剤を投与

コリンエステラーゼはアセチルコリンを

分解する酵素

-奉-

流延､発汗遇多､高度の徐脈､失神などが生じることがある

反復刺激試験

･易疲労性(筋肉のつかれやすさ)を客観的にどうしらべるか

末梢神経を皮膚の上から電気的に連続刺激し

表面筋電図を記録する

重症筋無力症では筋肉の反応が徐々に小さくなる

●・・●
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／
全身型

コリンエスラーゼ阻害薬

　　　

ステロイド

　　　

免疫抑飼剤

｀－

血液浄化療法･免疫グロブリン療法

ｉｈち竹佃Ｐｈ白砂･,|漸

コリンエスラーゼ阻害薬

･商品名:メスチノン･ウプレチドなど

神経一筋接合都でのアセチルコリン濃度を上昇させることで症状を

改善させる

　　　

ではく

　

を

　

せ

副作用として

　

筋肉のピクツキ

　

下痢

　

汗や唾液が増える

　

徐脈

3広拉瓦士比:ぷ療

jり穴芯まはｊＬ.迦|九
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|実際に愚者さんが気にするのは･････ムーンフェイスや体格変化
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ステロイド

　

商品名:プレドニン･プレドニソロンなど

　

自己免疫抑制･神経一筋接合都での炎症改善作用がある

　

内服で使用する場合と点滴で使用する場合がある

　　　　

重症筋無力症では

初期増悪という独特の副作用がある

　　

(改善する前に一回悪化する)

少量から開始して徐々に増量していく

　　

初回投与時は入院でおこなう
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免疫抑制剤

商品名:タクロリムスなど

　

強力な免疫抑制作用がある､効果発現までに時間がかかる

　

ステロイドの副作用が強い患者さんに併用することが多い

　

プレドニンは可能なら20鴫～30ing/日に以内に抑えたい

副作用として

　

耐糖能異常

　

感染

　

腎機能障害などがある

ｉｉ,七餉り畦¬ｈ町￥Ｍ卑

iVlg(免疫グロブリン大量静注療法)

商品名:ヴェノグロプリンなど

血液製剤である免疫グロブリンを大量投与(４００暉/Kg/日)

5日間の連続投与がワンセット

作用機序は明確には不明

重症筋無力症以外にも多くの自己免疫疾患で有効

神経内科では､ギランバレー症候群などでも使用する

副作用として､頭痛･皮膚症状･発熱･動悸･高血圧

重篇な副作用として

　

血液粘ちょう度の増加による.心筋梗塞･脳梗塞など

基本的には初回投与の最初1時間は流量を少なくする

宣iil■I・力凪II活療LI

Jり久吃魚はU穴＿流療．
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クリーゼとは

全身型ＭＧ症例が噛下障害､構音障害などの症状や呼吸症状が
急激に増悪し､全身の筋力低下･呼吸不全に至った状態
発生頻度は10％程度

露因としては

●感染

●過労

●抗コリンエステラーゼ菓増量

●ステロイド

●手術ストレス

ほっといたら命にかかわる状餓

　

呼吸:神経筋疾患の呼吸不全は二酸化炭素が蓄積していることも多い

　

嘸下:唾液を嘸下できないと､唾液により窒息する

気管挿管･人工呼吸器管理今治療

ＭＧは骨格筋の神経一筋接合部疾患

漣轡耳

自己抗体を物理的に取り除く治療法

早期の症状改善が望めるが抗体

の産生を抑えるわけではない

また､循環●態の変動や感染など

のリスクが大きい

クリーゼ発症時や他の治書法で効

果が十分でない際に選択される

最大の危険因子は感染

免疫グロブリンを取り除く

FDLカテーテルの挿入

ステロイドや免疫抑制剤の内服
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免疫吸着療法

血漿成分の中から免疫グロブリンを特異的に吸着する

抗Ａｃｈ受容体抗体陽性症例に適応

吸着カラムと血液が反応することで､ﾌ'ﾗｼ'キニン濃度が上昇

⇒血圧の急激な低下が､開始後1時間程度で生じることがある

血漿交換療法

血漿自体をアルブミン製剤や新鮮凍結血漿(FFP)と置換する

置換液の選択はフィブリノーゲン値から決定する抗体陰性例に施行する

置換する血液製剤のよってアレルギー反応が惹起されることがある

適切な加療を行うことで速やかな改善を認めることが多い

当院のMGクリーゼ例の多くは､挿管2週間以内に抜管･人工呼吸離脱となっている

MGクリーゼ単独原因での気管切開例はない

ソリリス～補体阻害薬

2017年から全身型ＭＧへの使用が可能となった

補体とは･･‥

　

免疫システムの一つ､抗体の働きを増強し免疫を強化する

　

抗アセチルコリン受容体抗体陽性ＭＧでは､補体系が重要な

　

役割をになっている

投与スケジュール

投Ｓ駒　　　　　ぇ●入翔　　　　　　崎持購

Ｓ入周の少な＜とｂ２週問!91 唇 １　２　３　４ ５　６　７　ａ　　９ぶ森’

哉農炎Ｓワクチン咳幔
ソリリス’帛書（ｍ妙 900　900　900　900 IJOO ―　>2O0　－　1200

パイプ几･ｎ ３　３　３　３ ４　－　４　－　　･１
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ソリリス～補体阻害薬

2017年から全身型ＭＧへの使用が可能となった

･重篤な副作用～髄膜炎菌性髄膜炎

投与２週間前までに髄膜炎善ワクチンの接種を行う

ステロイド･免疫抑制剤の投与を受けている場合にはワクチンの

効果が十分でない場合もある

患者安全カードを携帯する
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胸骨の裏側､心臓の上前部(前縦隔:ぜんじゅうかく)にあり、

Ｔリンパ球と呼ばれる白血球をつくっている臓器

胸腺中のリンパ球が最も多いのは思春期(10代前後)でピーク時の胸

腺は30～409に達する｡その後は急速に萎縮し脂肪組織に置き換わ

る｡この胸腺の退縮は70歳までにほぽ完了する

正の選択と負の選択によって適切なリンパ球のみを末梢に送り出す

胸腺腫の合併は20％前後

胸腺腫非合併例でも全身型の場合では
積極的に胸腺摘出術が施行される

胸隷綺除術の主な作用は

1)抗体生産の場、

2)抗原蛋白質(AChR)の発現部位、

3)活性化Ｔ細胞の巣積部位、

４)抗原提示綱胞の存在

などが関達していると考えられている

胸腺

胸I腺腫



胸腺腫が原因でおこる自己免疫疾患は

ＭＧだけではなく

　

赤芽球瘍

　

自己免疫性筋炎

　

円形脱毛症

　

味覚症状

特に味覚障害はＭＧとの合併も多く

甘味だけが障害されるという特徴がある

2０１９/９/７
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函館地区で交流会を開催

水島蒼生子

　

函館地区では７月７日(日)お食事処「華な美｣において、久しぶりの

交流会を開きました。当日は函館マラソン会の日でしたが、あまり影

響のない場所でしたので、参加者は５名でしたが食事をしながら皆さ

ん和気あいあいと語り合い楽しい時間を過ごす事が出来ました。

９月７日にも筋無力症の患者さんを対象としたサロンを開きます。

函館市立保健所に特定疾患医療受給者証の更新手続きに合わせてサロ

ンの案内を送付してもらいました。また北海道新聞のも掲載してもら

おうと思っています。

友の会は会員も減りました何をするにも出来ない事が多く、でも出来

る事から行動を起こすしかないなあと思っています。

以前に、ブドウ狩りやイチゴ摘みなど行ったことが懐かしく思い出さ

れます。

次回は、令和２年３月７日(土)午後１時30分より

函館市総合保健センターでの開催を予定しています。

皆さん、参加してください！！



着付教室を開催しました

橋本秀子

７月のＭＧサロンは12日、釧路市交流プラザさいわい和室にて、

　

「ワンデー着付け教室」を行いました。

先生は、たまたま昨年開催した「保健師さんの講話」に参加してくだ

さったことがご縁で、ボランティアで教えて頂くことができました。

ずーと箪笥に眠っていた着物や浴衣を持参し、初心者の橋本と青田さ

ん、中級者の石井さんそして久しぷ引こ顔を出してくれた上級者の前

田さんの４名が参加。お二人の先生が汗だくで、帯の締め方まで何回

も教えてくださいました。ほとんど着せて頂いたと言う感じでしたが、

背筋がピンとなりとても気持ちの良いものでした。いつか、着物で支

　

部の新年交流会に・・・というのも楽しい目標になりそうです。



　　　

事務局たより

08月３日

　

札幌市かでる２・７で全道集会・分科会が開催され、医療講演会と相談会

が開催されました。北海道医療センター、脳神経内科医長

　

南尚哉先生に講演していた

だき発症したばかりの患者さんの相談に乗って頂きました。講演内容は次号会報に載せ

る予定です。

09月８日(日)釧路労災病院にて神経内科部長の津坂和文先生の医療講演会を開催しま

した。患者･家族が30名また医療学生さんや医療関係者も含め50名もの参加者があり

ました。

○サロンのお知らせ

10月のサロンは難病センターが使えないため中止します。

11月のサロンは10日(日曜日)に開催します。

また12月はU0C水曜日)に開催します｡ｎ月１２月とも時間は13時より～15時まで

参加される方はあらかじめ中村までご連絡ください。

電話011･853-8333

　

携帯090-2055･6303

ｙ（‰(ブぶ(ﾐ泗心仏輿仏グ
あなたの会費は平成 年度まで納入されています。

　

年会費は4 5 0 0円です。

郵便振替口座

　

02770-6-19712

全国筋無力症友の会北海道支部

　　　　　　　　　　　

銀行振り込みの場合

北洋銀行札幌西支店

　

普通預金

　

店番号304

　

口座番号

　

0715876

　　　　　　　　

全国筋無力症友の会北海道支部

四３乱〔ブぶ(ﾐ泗苅仏輿浪グ

HSK

　

わだち

　　　　　　　　

昭和４８年１月１３日第三種郵便物承認

　　

発行令和元年９月10日（毎月10日発行）ＨＳＫ通巻番号570号
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