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はじめに

慢性炎症性脱髄性多発根ニューロパチー（chronic inflammatory 

demyelinating polyradiculoneuropathy; CIDP）の発症および再
発には自己免疫的機序が重要な役割を果たしている．一方で，
妊娠に伴う自己免疫疾患の病勢は原疾患により異なり，CIDP

は妊娠に伴い増悪する可能性が過去に報告されているが，詳
細については不明な部分が多い．今回我々は妊娠の度に再発
を繰り返す CIDPの症例を経験した．本報告では，その臨床
的特徴および電気生理学的所見を，周産期の CIDP再発リス
クおよび治療について過去の文献的考察と共に報告する．

症　　例

症例：39歳，女性
主訴：四肢の脱力感および痺れ感
既往症：特記すべき事項なし．
家族歴：特記すべき事項なし．
生活歴：発症前 1年以内のワクチン接種なし．先行感染なし．
現病歴：37歳時に第 1子を妊娠し，妊娠 13週に 38°Cの 

発熱および咽頭痛を自覚した．妊娠 15週に両側の手指および
下腿の痺れ感が出現した．妊娠 21週に前医受診し，両下肢遠
位筋の筋力低下と両手指遠位部と両下腿以遠の感覚障害を認

めた．神経伝導検査（nerve conduction study; NCS）で，瀰漫
性の脱髄所見を認め，GuillainBarre症候群と診断され免疫グ
ロブリン静注療法（intravenous immunoglobulin; IVIg）を施行
された．その後異常感覚の範囲は足関節以遠のみとなった．
妊娠 23週に両側の手指および下肢の痺れ感が再び増悪し
NCSにて脱髄所見の悪化を認めCIDPと診断され IVIg施行に
て改善した．妊娠 38週に第 1子を出産し，後療法なく 38歳
時にはほぼ無症状となった．39歳時に第 2子を妊娠し，妊娠
11週に両手指および両足底の痺れ感が再度出現したため，当
院紹介初診となった．妊娠 29週に両足底の痺れ感が増悪した
が徒手筋力検査は正常であり経過観察とした．妊娠 39週に第
2子を出産した．産褥期 1週に立位困難，箸の使用や書字も
困難となり，産褥期 2週に両側前腕中央部以遠，両膝以遠，
口唇の痺れ感が出現したため，産褥期 4週当院入院となった．
入院時現症：意識清明．見当識良好．脳神経系異常なし．
四肢に左右対称性に近位筋・遠位筋ともに徒手筋力検査にて
3～4レベルの筋力低下あり．上腕二頭筋・上腕三頭筋・腕橈
骨筋・膝蓋腱・アキレス腱反射は両側で減弱．病的反射は認
めなかった．口唇部・両手関節以遠および膝下以遠に異常感
覚あり．表在覚低下なし．深部覚低下なし．小脳失調なし．
歩行は軽介助で可．自律神経系に異常を認めなかった．
検査所見：血算，凝固，一般生化学異常なし．HBs抗原，

HCV抗体，HIV抗体，抗核抗体，抗 SSA抗体，抗 SSB抗体，
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MPOANCA，PR3ANCAは陰性．HbA1c 4.9％，ACE，sIL2R

は正常範囲内．抗ガングリオシド抗体は抗 GM1 IgM抗体の
み陽性．M蛋白（IgGκ）陽性．抗 SGPG抗体陰性．髄液検査は
施行せず．NCSでは2神経以上の運動神経で遠位潜時の延長，
伝導速度の低下，F波出現率の低下を認めた（Fig. 1, Table 1）．

入院後経過：CIDPの再燃と診断し，入院翌日より IVIgを施
行した．投与開始4日後，四肢の筋力低下は改善がみられ，NCS

でも右正中神経にてdistal CMAP振幅7.22 mV（前値3.92 mV），
MCV 19.1 m/s（前値 16.4 m/s），右尺骨神経にて distal CMAP 

振幅 2.98 mV（前値 2.65 mV），MCV 20.2 m/s（前値 13.5 m/s）

Fig. 1　Motor nerve conduction studies performed before and after the exacerbation of chronic inflammatory demyelinating 

polyradiculoneuropathy.

Left columns represent results before the relapse, whereas the right columns represent results at the time of relapse before 

intravenous immunoglobulin treatment. belbow: below elbow, aelbow: above elbow.

Table 1　Nerve conduction studies at the time of relapse.

Motor nerves

Median Ulnar Tibial

Right Left Right Left Right Left

DL (ms) 2.5 (< 4.2) 6.9 3.15 (< 3.4) 8 7.5 (< 6.0) 7.1

Distal CMAP (mV) 3.92 (> 3.5) 1.27 2.65 (> 2.8) 1.94 2.81 (> 2.9) 1.18

Proximal CMAP (mV) 1.10 (> 3.5) 1.51 1.57 (> 2.7) 1.24 1.42 (> 2.5) 0.89

MCV (m/s) 16.4 (> 48) 19.2 13.5 (> 49) 16.3 17.4 (> 41) 16.2

F latency (ms) N.E. (< 31) 51.5 48.6 (< 27) 59.7 N.E. N.E.

F frequency (%) N.E 88 31 50 N.E. N.E.

Sensory nerves

Median Ulnar Sural

SNAP (μV) N.E. N.E. N.E.

SCV (m/s) N.E. N.E. N.E.

DL: distal latency, CMAP: compound muscle action potential, MCV: motor nerve conduction velocity, SNAP: sensory nerve  
action potential, SCV: sensory nerve conduction velocity, N.E.: not evoked. Normal reference values are depicted in parentheses10).
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と改善を認め，両神経にて temporal dispersionの回復傾向が
みられた．入院 20日目歩行も可能となり退院となった．

考　　察

本症例は 2度の妊娠および出産の度に CIDPの再発を認め
た．過去の報告では，周産期における CIDP年間再発率は約
3倍と上昇することが示されており 1），本症例のように妊娠
の度に再発を呈した報告例も過去にある 2）．特に妊娠第 3期
に CIDPの再発は多いとされているが 3），本症例では第 1子
妊娠時には妊娠 21週，23週，第 2子妊娠時には妊娠 11週，
29週，産褥期と，妊娠後期のみならず妊娠前期から産褥期に
かけて幅広い再発の期間がみられた．このことは周産期CIDP

管理において個々の症例毎に再発リスク時期が異なる可能性
があり，症状増悪の有無について注意深い観察が必要である
ことを示唆している．
妊娠関連 CIDPの臨床的・電気生理学的特徴については 

不明な部分が多いが，本症例では亜急性に進行する対称性の
運動感覚障害を認め，近位筋および遠位筋が同様に障害され
ていることから典型的 CIDPと考えられた．また，European 

Federation of Neurological Societies/Peripheral Nerve Society

（EFNS/PNS）基準による電気診断基準でも，2神経以上で遠
位潜時延長や運動神経伝導速度低下がみられdefinite CIDPに
合致した．遠位潜時の延長，遠位 CMAPの時間的分散，神経
中間部での伝導速度遅延は神経遠位部から神経幹にかけての
瀰漫性脱髄所見を反映しているものと考えられた．

CIDP発症の免疫学的機序は複雑であるが，T細胞を主体と
した細胞性免疫と自己抗体といった液性免疫の関与が考えら
れている．CIDP患者では健常者に比べて IL4産生細胞が優
位に高く Th2細胞の関与を示唆する報告がある 4）．妊娠時に
は，プロゲステロンの作用により Th2細胞応答を促進する
IL4の分泌が上昇することが報告されており 5），CIDPは
heterogeneousな病態疾患群と考えられるが，本症例では妊娠
に関連して CIDPが増悪しており，ホルモン変化を介した細
胞免疫応答のシフトが病態に関与している可能性が考えられ
た．一方で産褥期の免疫応答が変化する要因としては，プロ
ラクチンレベルの上昇が関与を示す報告もあり産褥期 CIDP

再発の機序を考える上で重要と考えられる 6）．
なお血清学的検査では，抗 GM1 IgM抗体および M蛋白

（IgGκ）が陽性であったが，GM1に対する IgGまたは IgM抗
体は，GBS，ALS，健常者でも陽性となるとの報告があり 7），
本症例における病的意義は不明である．一方，M蛋白に関し
ては，本症例ではMGUSを有していたと考えられたが，CIDP

の約3割で本態性M蛋白血症を有しているとの報告もあり 8），
今後妊娠合併CIDPにおけるM蛋白の意義については症例の
蓄積が必要である．

妊娠合併 CIDPにおける急性期治療，慢性期寛解導入治療
については確立したものはないが，胎児への影響を考慮する
と免疫抑制剤の使用を積極的に行うことは困難である．本症
例では，急性期における IVIgに対する治療を行い，後療法な
しに寛解状態の維持が可能となった．このことは副作用予防
の観点から，妊娠合併 CIDPに対して IVIg治療の有用性を示
唆するものと考えられる 9）．
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Abstract

A case of chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy  
presenting recurrent attacks associated with pregnancies

Naoyuki Shiraishi, M.D.1),	Makoto	Kinoshita,	M.D.,	Ph.D.1), Mikito Shimizu, M.D.2),  
Hiroyuki Sumikura, M.D., Ph.D.1)	and	Kei	Fukada,	M.D.,	Ph.D.1)

1)Department of Neurology, Osaka General Medical Center  
2)Department of Neurology, Osaka University

At 37 years of age, the patient initially presented with symptoms of chronic inflammatory demyelinating 
polyradiculoneuropathy (CIDP) during her 1st pregnancy. She was treated with intravenous immunoglobulin (IVIg), and 
showed favorable recovery, becoming almost asymptomatic by the age of 38. At 39 years of age, during her puerperal 
period of her second pregnancy, she developed symmetrical muscle weakness and sensory disturbance of the upper and 
lower limbs. Nerve conduction studies revealed diffuse demyelination of peripheral nerves, and she was diagnosed with 
recurrence of CIDP. Once again, she showed remarkable improvement after IVIg therapy, and she has remained 
asymptomatic without the induction of preventative therapies. Recurrence of CIDP triggered in accordance with multiple 
pregnancies is extremely rare, and its clinical and electrophysiological features are presented in this report.

(Rinsho Shinkeigaku (Clin Neurol) 2018;58:127130)
Key words:  chronic inflammatory demyelinating polyradiculopathy, pregnancy, IVIg


