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〔論文審査の要旨〕 

 

 脱髄型シャルコー・マリー・トゥース病 (CMT) 患者と慢性炎症性脱髄性多発ニューロ

パチー (CIDP) 患者の臨床症状や電気生理学的所見はオーバーラップしている。遺伝子検

査による遺伝子異常の検出率も高くないため、両疾患の鑑別は必ずしも容易ではない。 

 脱髄型 CMT もしくは CIDP 患者では末梢神経が肥厚すると報告されているが、両疾患で

の比較検討は十分ではなく、神経肥厚の分布パターンもいまだ不明である。また、鑑別に

適した測定部位の検討も行われていない。本研究では、脱髄型 CMT および CIDP 患者にお

ける正中神経、尺骨神経、頸神経根の神経の大きさ(末梢神経では断面積、頸神経根では

直径)を複数の部位で測定することにより神経肥厚の程度、ならびにその肥厚分布パター

ンを調べた。その上で両疾患の鑑別に適した測定部位を検証することで神経疾患への超音

波検査の有用性を明確にすることを目的とした。 

 対象は2007年 6月から2012年 8月の期間中に当施設で神経超音波検査を実施した脱髄

型 CMT 患者 10 名(23-84 歳、女性 3名)と CIDP 患者 16 名(30-85 歳、女性 5名)とした。脱

髄型 CMT の診断は家族歴を含む病歴、身体所見、電気生理学的所見、神経生検により行っ

た。CIDP の診断は European Federation of Neurological Societies (EFNS)の診断ガイ

ドライン (2010 年、改訂第 1版)に従い、診断カテゴリーで definite、かつ臨床診断基準

で typical と判定された患者を対象とした。 

 超音波診断装置は Toshiba SSA-770A を使用し、7-14 MHz のリニアプローブを用いた。

両側正中神経、両側尺骨神経、両側頸神経根を測定対象とした。正中神経は次の 5か所を

測定部位に選び、断面積を測定した: (1) distal wrist crease (MedWrist)、(2) distal 

forearm (MedDist)、(3) proximal forearm (MedProx)、(4) antecubital fossa (MedElbow)

、(5) mid-humerus (MedArm)。尺骨神経は次の 5か所を測定部位に選び、断面積を測定し

た: (1) distal wrist crease (UlnGuyon)、(2) distal forearm (UlnDist)、(3) arterial 



split (UlnProx)、(4) tip of the medial epicondyle (UlnElbow)、(5) mid-humerus 

(UlnArm)。頸神経根については第 5 神経根 (C5)、C6 の長軸像での平均直径を求めた (3

か所で測定)。既報により測定部位毎に性別で分けた神経サイズの基準値を用いて 

(Sugimoto et al. Ultrasound Med Biol, 2013, in press)、その平均＋2 標準偏差以上

の場合を肥厚と定義した。 

 神経肥厚の分布パターンを検討するために、測定部位を 3領域に分けて定義した: 遠位

部 (両側 MedWrist と UlnGuyon)、中間部 (両側 MedDist、MedProx、MedElbow、MedArm、

UlnDist、UlnProx、UlnElbow、UlnArm)、頸部 (両側 C5 と C6)。各領域の測定部位におい

て少なくとも 1部位に神経肥厚がある場合を、その領域において神経肥厚があると定義し

た。また、各領域において神経肥厚を認める測定部位数を enlargement site number (ESN)

と定義した。また、既報 (Sugimoto et al. Ultrasound Med Biol, 2013, in press) で

提唱したスクリーニングのための 4部位 (MedWrist、MedArm、UlnProx、C5)を用いて各領

域での ESNを計算した。群間比較には Mann-Whitney U 検定または Fisher の直接確率検定

を用いた。さらに各領域における ESNに関する ROC曲線下面積を求めた。 

 結果は以下のようにまとめられる。患者背景は検査時年齢、身長、体重、Body mass index

いずれにおいても両疾患群で差を認めなかった。脱髄型 CMT 患者 10 名のうち、peripheral 

myelin protein 22 遺伝子の重複を認めた患者は 6名で残りは家族歴や病歴によって診断

した。末梢神経のどの測定部位においても、脱髄型 CMT 患者群では CIDP 患者群と比較し

て神経肥厚の程度が有意に大きかった (p<0.01)。一方で、頸神経根の直径は両疾患群で

有意な差を認めなかった。神経肥厚の分布パターンについての検討では、すべての領域に

おいて神経肥厚がみられる患者の頻度は、脱髄型 CMT 患者群で CIDP 患者群よりも有意に

多かった (p<0.05)。さらに、脱髄型 CMT 患者では中間部で必ず神経肥厚がみられた。全

測定部位を用いた ESN のみならず、中間部における ESN (ESNit-A)は脱髄型 CMT 患者群で

CIDP 患者群よりも有意に大きかった (いずれも p<0.001)。中間部におけるスクリーニン

グ部位を用いた ESN (ESNit-S) でも同様に有意差を認めた (p<0.001)。ROC 曲線下面積は

、ESNit-A で 0.96 (p<0.001; 95% confidence interval [CI] 0.89-1.00)、ESNit-S で 0.93 

(p<0.001; 95% CI 0.83-1.00)であった。ESNit-A の cut-off 値を 11 とすると感度 0.90、

特異度 0.94、ESNit-S の cut-off 値を 4とすると感度 0.90、特異度 0.94 であった。 

 EFNS の CIDP 診断ガイドラインでは MRI による頸神経根の肥厚が鑑別補助診断の基準と

して挙げられている。本研究では頸神経根の肥厚は脱髄型 CMT と CIDP で同じように観察

されたことから、頸神経根の大きさの測定では両疾患の鑑別は必ずしも容易ではないと思

われた。より末梢の神経肥厚を超音波検査で検索することにより両疾患の鑑別が可能とな

る。 

 以上の結果から、本論文は脱髄型 CMT では CIDP と比較して正中神経、尺骨神経で神経

肥厚の程度が強く、神経中間部を含む神経肥厚分布パターンが必ずみられることを明らか

にし、さらに神経肥厚部位数を算出することで両疾患の鑑別補助診断としての超音波検査

の有用性を示した初めての報告であり、両疾患の病態把握や治療方針に影響を与えるもの

と考えられ高く評価される。よって審査委員会委員全員は、本論文が申請者に博士（医学

）の学位を授与するに十分な価値があるものと認めた。 

 


