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（参考）
●EFNS/PNSによるCIDP診断基準（2010年）
1．臨床病型（必須項目）：

（1）選択基準
A．典型的CIDP（typical CIDP）
2ヵ月以上進行する対称性の運動感覚障害を呈し、近位筋と遠位筋が同様に侵される。脳神経が障害さ
れることがある。腱反射は四肢で低下・消失する。

B．非典型的CIDP（atypical CIDP）
・限局型では障害のない部位の腱反射は正常なことがある。
・遠位優位型：（distal acquired demyelinating symmetric：DADS）
・多巣性脱髄性感覚運動型（Lewis-Sumner症候群と同義）：
（multifocal acquired demyelinating sensory and motor：MADSAM）
・限局型（一側の腕神経叢もしくは腰仙神経叢が障害される）：（focal）
・純粋運動型：（pure motor）
・純粋感覚型：（pure sensory）

（2）除外基準：
・ ボレリア感染症（ライム病）、ジフテリア、末梢神経障害の原因となる薬物、毒物への曝露、遺伝性
ニューロパチー
・顕著な括約筋（排尿・排便）障害
・多巣性運動ニューロパチー（multifocal motor neuropathy：MMN）
・ミエリン関連糖蛋白（MAG）抗体を伴う単クローン性IgM血症
・その他の脱髄性ニューロパチーをきたす疾患（クロウ・深瀬症候群（POEMS症候群）、骨硬化性骨髄腫、
糖尿病性あるいは非糖尿病性腰仙神経叢障害）。
なおリンパ腫、アミロイドーシスは脱髄的所見を呈することがある。

3．支持基準：
1．脳脊髄液における蛋白細胞解離所見（白血球数＜10/mm3）
2． MRIによる、馬尾、神経根、神経叢の肥厚と／もしくはガドリニウム造影効果
3．少なくとも1感覚神経における、下記のいずれかの電気生理学的異常所見
a． 正中神経（手根管領域は除く）もしくは橈骨神経における感覚神経活動電位（sensory nerve action 
potential：SNAP）異常と正常の腓腹神経所見を有すること

b． 正常下限値の80%未満の伝導速度を示すこと（SNAPが正常下限値の70%未満である場合には70%
未満の伝導速度とする）

c．中枢神経系の疾患のない場合に、体性誘発電位の遅延を示すこと
4．各種免疫療法に対する客観的な治療反応性を有すること
5．神経生検による電顕もしくはときほぐし標本の解析で明らかな脱髄と／もしくは再髄鞘化所見を有する
こと

4．カテゴリー＊2：
下記の基準によりdefinite, probable, possible CIDPに分類される

definite CIDP：
電気診断基準がdefinite
電気診断基準がprobable+支持基準の1項目
電気診断基準がpossible+支持基準の2項目

probable CIDP：
電気診断基準がprobable
電気診断基準がpossible+支持基準の1項目

possible CIDP：
電気診断基準がpossible

＊1： 持続時間延長のカットオフ値は、フィルターが20Hz～2kHzの場合、正中神経6.6ms、尺骨神経6.7ms、腓骨神経7.6ms、
脛骨神経8.8ms

＊2：臨床病型が典型的あるいは非典型的CIDPであることは必須項目

2．電気診断基準：
1．definite：以下のうち1項目以上を満たす
a）2神経以上で遠位潜時が正常上限値の50%以上延長
b）2神経以上で運動神経伝導速度が正常下限値の70%以下に低下
c）2神経以上でF波潜時が正常上限値の20%以上延長（複合筋活動電位振幅が正常下限値の20%以下の
場合には50%以上の延長）
d）2神経以上でF波の消失（複合筋活動電位振幅が正常下限値の20%以上）
e）伝導ブロック：2神経以上遠位部と近位部刺激間で複合筋活動電位振幅が50%以上低下（複合筋活動
電位振幅正常下限値の20%以上）、または1神経で伝導ブロックがみられ他の脱髄性異常が1神経以上
でみられる
f）異常な時間的分散：2神経以上で遠位部と近位部刺激間で30%以上の複合筋活動電位持続時間延長
g）遠位部刺激複合筋活動電位の持続時間延長＊1を1神経以上で満たすのに加え、上記のa）～f）のいずれ
か1項目以上を1神経以上で満たす

2．probable：
脛骨神経以外の複合筋活動電位振幅が正常下限値の20%以上である2神経で、遠位部と近位部刺激間で
30%以上の振幅低下、あるいは1神経でこの基準を満たし、かつ上記のa）～g）いずれか1項目以上を満
たす

3．possible：
definiteの基準を1神経のみで満たす

3）Joint Task Force of the EFNS and the PNS. : J Peripher Nerv Syst. 15 : 79-92, 2010
4）Van den Bergh PY, et al. : Eur J Neurol. 17 : 356-363, 2010
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CIDPやMMNの活動期の治療と
して、免疫グロブリン400㎎/㎏/日
を5日間連日で点滴静注します。
最近では第一選択になります。

異常な免疫反応を抑えるためのお薬です。
多くの自己免疫疾患の治療に使用されま
す。通常は、5～60mg/日を服用しますが、
症状に応じて量を増減します。
症状が重いとき、急激に悪くなるときには、
大量ステロイド点滴静注療法（ステロイド・
パルス療法＊）が行われることがあります。

血液中の病気の原因物質（自己
抗体など）を分離、除去し、血液
を浄化する治療です。主に
CIDPやMMNの活動期の治療
として用いられます。

活動期治療（導入療法）

次のような治療法があります。

●病気の進行、治療効果には個人差があります。
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IVIg
（400mg/kg/日、5日間）

IVIg
（400mg/kg/日、5日間）

3W 3W
・・・

3W 3W

3W 3W
・・・

3W 3W

IVIg
1,000mg/kg/日、1日

あるいは
500mg/kg/日、2日間 IVIg

1,000mg/kg/日、1日
あるいは

500mg/kg/日、2日間

IVIg
終了

IVIg
（400mg/kg/日、5日間）

IVIg
（400mg/kg/日、5日間）

IVIg
終了

終了活動期治療 維持療法

■CIDP再発寛解型の例
終了活動期治療 維持療法

■CIDP進行型の例　

●病気の進行、治療効果には個人差があります。

　　　　　　　　　　　　　　　　　＊保険適用はなく、治療費は自己負担になります。

CIDP（MMN）の導入療法後の維持期治療として、免疫
グロブリン1000㎎/㎏を1日もしくは500㎎/㎏を2日間
連日を3週間隔で点滴静注します。

ステロイドや免疫抑制薬＊があります。
病気の原因と考えられている、自己
抗体の産生を抑えるための治療法で
す。主にCIDPの安定期の治療として
用いられ、他の治療と併用すること
があります。

補足的治療法

維持療法

次のような治療法があります。
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2018年9月現在、各社製品添付文書より

2016年　慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能低下の進行抑制
　　　　（筋力低下の改善が認められた場合）」
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CIDP活動期に対する免疫グロブリン静注療法（IVIg）による症状の改善度
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再発率
IVIg：13％
Placebo：45％
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Number at risk
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IGIV-C
Placebo
p=0.011（Log-rank検定）

Placebo

IVIg
P＝0.001

IGIV-C 27
Placebo

31
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28
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27
17

27
16

27
16

27
15 15

再
発
率
（
％
）

6）

6）Hughes RA,et al. Lancet Neurol. 2008 (7)136-144

IVIG 投与群 59例　プラセボ投与群 58例
1週目：2g/kg を投与。
4週目～ 24週目：1g/kg を 1～ 2日間で投与。これを 3週毎に投与。
再発した患者の割合

投与方法

CIDP維持期に対する免疫グロブリン静注療法（IVIg）による症状の再発率

Kaplan-Meire 法
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献血ヴェノグロブリンIH5％添付文書（2018年8月改定 第36版）

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の筋力低下
の改善効能・効果

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の筋力低下
の改善：
通常，1日に人免疫グロブリンGとして400mg（8mL）/kg体重を5日間連日点滴
静注又は直接静注する．なお,年齢及び症状に応じて適宜減量する．

用法・用量

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）における筋
力低下の改善は，本剤投与終了１ヵ月後に認められることがあるので，投与後の
経過を十分に観察し，本剤投与終了後１ヵ月間においては本剤の追加投与は行わ
ないこと．

用法・用量に関連する
使用上の注意

●本剤による慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含
む）の治療は原因療法ではなく対症療法であることに留意すること．

● 「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の筋力低
下の改善」の用法・用量で本剤を反復投与した場合の有効性，安全性は確立し
ていないことに留意すること．

重要な基本的注意

活動期治療（導入療法）
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献血ヴェノグロブリンIH5％添付文書（2018年8月改定 第36版）

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能
低下の進行抑制（筋力低下の改善が認められた場合）効能・効果

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能
低下の進行抑制（筋力低下の改善が認められた場合）：
通常，人免疫グロブリンGとして「1,000mg（20mL）/kg体重を1日」又は
「500mg（10mL）/kg体重を2日間連日」を3週間隔で点滴静注する．

用法・用量

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能
低下の進行抑制に用いる場合は，「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動
ニューロパチーを含む）の筋力低下の改善」に対する本剤の有効性が認められたも
のの，症状の再発・再燃を繰り返している患者にのみ投与すること．

効能・効果に関連する
使用上の注意

●「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機
能低下の進行抑制」を目的として用いる場合，臨床症状の観察を十分に行い継
続投与の必要性を確認すること．また，本剤の投与開始後にも運動機能低下の
再発・再燃が繰り返し認められる等，本剤による効果が認められない場合には，
本剤の継続投与は行わず，他の治療法を考慮すること．

●「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機
能低下の進行抑制」を目的として本剤を継続投与した結果，運動機能低下の再
発・再燃が認められなくなった場合には，本剤の投与中止を考慮すること．

重要な基本的注意

維持療法
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慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の筋力低下
の改善効能・効果

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の筋力低下
の改善：
通常，1日に人免疫グロブリンGとして400mg（4mL）/kg体重を5日間連日点滴
静注又は直接静注する．なお,年齢及び症状に応じて適宜減量する．

用法・用量

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）における筋
力低下の改善は，本剤投与終了１ヵ月後に認められることがあるので，投与後の
経過を十分に観察し，本剤投与終了後１ヵ月間においては本剤の追加投与は行わ
ないこと．

用法・用量に関連する
使用上の注意

●本剤による慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含
む）の治療は原因療法ではなく対症療法であることに留意すること．

● 「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の筋力低
下の改善」の用法・用量で本剤を反復投与した場合の有効性，安全性は確立し
ていないことに留意すること．

重要な基本的注意

活動期治療（導入療法）
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症状・原因 経過・疫学
予後 検　査 診断基準 治　療 免疫グロブリン

製剤 有効性 安全性 安全対策 MMN
献血

ヴェノグロブリン
IH5％静注

献血
ヴェノグロブリン
IH10％静注

末梢神経
の病気

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能
低下の進行抑制（筋力低下の改善が認められた場合）効能・効果

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能
低下の進行抑制（筋力低下の改善が認められた場合）：
通常，人免疫グロブリンGとして「1,000mg（10mL）/kg体重を1日」又は
「500mg（5mL）/kg体重を2日間連日」を3週間隔で点滴静注する．

用法・用量

慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機能
低下の進行抑制に用いる場合は，「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動
ニューロパチーを含む）の筋力低下の改善」に対する本剤の有効性が認められたも
のの，症状の再発・再燃を繰り返している患者にのみ投与すること．

効能・効果に関連する
使用上の注意

●「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機
能低下の進行抑制」を目的として用いる場合，臨床症状の観察を十分に行い継
続投与の必要性を確認すること．また，本剤の投与開始後にも運動機能低下の
再発・再燃が繰り返し認められる等，本剤による効果が認められない場合には，
本剤の継続投与は行わず，他の治療法を考慮すること．

●「慢性炎症性脱髄性多発根神経炎（多巣性運動ニューロパチーを含む）の運動機
能低下の進行抑制」を目的として本剤を継続投与した結果，運動機能低下の再
発・再燃が認められなくなった場合には，本剤の投与中止を考慮すること．

重要な基本的注意

維持療法
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