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日本神経学会では，2001 年に当時の柳澤信夫理事長の提唱に基づき，理事会で主要な神経疾
患について治療ガイドラインを作成することを決定し，2002 年に「慢性頭痛」，「パーキンソン
病」，「てんかん」，「筋萎縮性側索硬化症」，「痴呆性疾患」，「脳血管障害」の 6疾患についての「治
療ガイドライン 2002」を発行しました．
「治療ガイドライン 2002」の発行から時間が経過し，新しい知見も著しく増加したため，2008

年の理事会（葛原茂樹前代表理事）で改訂を行うことを決定し，「治療ガイドライン 2010」では，
「慢性頭痛」，「認知症」（2010 年発行），「てんかん」（2010 年発行），「多発性硬化症」（2010 年発
行），「パーキンソン病」（2011 年発行），「脳血管障害」の 6疾患の治療ガイドライン作成委員会，
および「遺伝子診断」（2009 年発行）のガイドライン作成委員会が発足しました．
「治療ガイドライン 2010」の作成にあたっては，本学会としてすべての治療ガイドラインにつ

いて一貫性のある作成委員会構成を行いました．利益相反に関して，このガイドライン作成に
携わる作成委員会委員は，「日本神経学会利益相反自己申告書」を代表理事に提出し，日本神経
学会による「利益相反状態についての承認」を得ました．また，代表理事のもとに統括委員会
を置き，その下に各治療ガイドライン作成委員会を設置しました．この改訂治療ガイドライン
では，パーキンソン病を除く全疾患について，他学会との合同委員会で作成されました．
2009 年から 2011 年にかけて発行された治療ガイドラインは，代表的な神経疾患に関するもの

でしたが，その他の神経疾患でも治療ガイドラインの必要性が高まり，2011 年の理事会で新た
に 6神経疾患の診療ガイドライン（ギラン・バレー症候群・フィッシャー症候群，慢性炎症性
脱髄性多発神経根ニューロパチー・多巣性運動ニューロパチー，筋萎縮性側索硬化症，細菌性
髄膜炎，デュシェンヌ型筋ジストロフィー，重症筋無力症）を 2013 年に発行することが決定さ
れました．また，ガイドラインでは，診断や検査も重要であるため，今回のガイドライン作成
では「診療ガイドライン 2013」という名称を用いることになりました．各診療ガイドライン作
成委員会委員長は代表理事が指名し，各委員長が委員，研究協力者，評価・調整委員の候補者
を推薦して，候補者は利益相反自己申告書を提出し，利益相反審査委員会の審査と勧告に従っ
て各委員長と調整した上で，理事会で承認するという手順を取っています．また，今回も他学
会との合同委員会で作成されました．快く合同委員会での作成に賛同いただいた各学会には深
謝いたします．
「診療ガイドライン 2013」は，2002 年版，2010 年版と同じく evidence-based medicine

（EBM）の考え方に基づいて作成され，Q & A（質問と回答）方式で記述されていますので，
2010 年版と同様に読みやすい構成になっています．回答内容は，引用文献のエビデンスを精査
し，エビデンスレベルに基づく推奨のグレードを示しています．しかしながら，疾患や症状に
よっては，エビデンスが十分でない領域もあり，薬物治療や脳神経外科治療法が確立されてい
るものから，薬物療法に限界があるために非薬物的介入や介護が重要なものまで，治療内容は
疾患ごとに様々であり，EBM の評価段階も多様です．さらに，治療目標が症状消失や寛解にあ
る疾患と，症状の改善は難しく QOL の改善にとどまる疾患とでは，治療の目的も異なります．

神経疾患診療ガイドライン 2013 の発行について



そのような場合であっても現時点で考えられる最適なガイドラインを示しています．
診療ガイドラインは，決して画一的な治療法を示したものではないことにも留意下さい．同

一疾患であっても，最も適切な治療は患者さんごとに異なり，医師の経験や考え方によっても
治療内容は異なるかもしれません．診療ガイドライン 2013 は，あくまで，治療法を決定する医
師がベストの治療法を決定する上での参考としていただけるように，個々の治療薬や非薬物的
治療の現状における評価を，一定の方式に基づく根拠をもとに提示したものです．
診療ガイドライン 2013 が，診療現場で活躍する学会員の皆様の診療に有用なものとなること

を願っております．神経疾患の治療も日進月歩で発展しており，今後も定期的な改訂が必要と
なります．日本神経学会監修の診療ガイドライン 2013 を学会員の皆様に活用していただき，さ
らには学会員の皆様からのフィードバックをいただくことにより，診療ガイドラインの内容は
より良いものになっていきます．診療ガイドライン 2013 が，学会員の皆様の日常診療の一助に
なることを期待しますとともに，次なる改訂に向けてご意見とご評価をお待ちしております．

2013 年 5月

日本神経学会

代表理事　水澤　英洋
ガイドライン統括委員長　辻　貞俊



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

loneuropathy：CIDP）ならびに多巣性運動ニューロパチー（multifocal motor neuropathy：
MMN）の国内における診療のガイドラインとしては，平成 16 年の日本神経治療学会・日本神
経免疫学会による治療ガイドラインがこれまで広く利用されてきた．本ガイドラインはそれを
継承・発展させ，日本神経学会を中心に関連学会（日本神経治療学会，日本神経免疫学会，日本
末梢神経学会）と厚生労働省研究班の協力のもと，診断から治療に至る最新の知見を盛り込むと
ともに，リハビリテーションや妊娠・出産など日常診療で遭遇しうる診療全般にわたる疑問に
答えるべく作成された．ちなみに CIDP は厚生労働省の難治性疾患克服研究事業の臨床調査研
究分野における対象疾患であるとともに，平成 21 年からは「慢性炎症性脱髄性多発神経炎」と
して特定疾患治療研究事業対象疾患に追加されたことから，神経内科を専門とする医師のみな
らず一般内科医にも広く知られるようになった．このように CIDP の社会的認知やサポート環
境は大きく変化したが，一方で診断や治療に関するスタンダードも以前の治療ガイドライン作
成時から刷新されつつある．診断では従来の米国神経学会による診断基準から，臨床的利便性
を重視した EFNS/PNS（European Federation of Neurological Societies/Peripheral Nerve Soci-

ety）による診断基準が新たな標準としてコンセンサスを得ている．治療では 2008 年に報告され
た間欠的経静脈的免疫グロブリン療法の有効性を検証した ICE study を契機に，維持療法の概念
が欧米を中心に定着しつつある．さらに 2010 年以降になり副腎皮質ステロイド薬や経静脈的免
疫グロブリン療法などファーストラインとされる治療の各々の特性や優位性に関するランダム
化比較対照試験が実施されるなど，ここ最近の CIDP の治療の考え方も変化を迎えつつある．
本ガイドラインは，国内外における最新の知見を反映してわが国における診療の国際的標準化
を促進し，臨床現場で予想される疑問に対し現時点におけるエビデンスから最善と思われる解
決法の参考となるよう心掛けた．
なお本ガイドラインの作成にかかわる経費は，日本神経学会の負担を受けるとともに，売上

による利益がそれに充当される．作成に携わった委員長をはじめとする各委員は，参加にあた
り「日本神経学会診療ガイドライン作成に係る利益相反（conflict of interest：COI）自己申告書」
の提出と承認を日本神経学会より得ている．一般に診療ガイドラインは臨床医が適切かつ妥当
な診療を行う参考となり臨床的判断を支援する一助として現時点における医学的知見に基づき
作成される．したがって個々の患者の診療は，臨床データなどをもとに主治医によって個別の
決定がなされるべきものであり，本ガイドラインが医師の裁量を拘束するものではないこと，
さらに本ガイドラインはすべての患者に適用される性質のものではなく，患者の状態を正確に
把握したうえで診療の参考になるべく作成されていることを付記する．

本ガイドラインにはこの分野における多くのエキスパートに協力いただき，多くの時間をか
けて議論を重ねた．多忙にもかかわらず作成の労を厭わなかった委員の方々にはこの場を借り
て深謝申し上げる．本ガイドラインが広く医療現場における日常診療の参考になることを祈念
するとともに，今後のさらなる進化の必要性も感じている．

2013 年 5月

「慢性炎症性脱髄性多発根ニューロパチー，多巣性運動ニューロパチー診療ガイドライン」作成委員会委員長

祖父江　元

序
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1．構成とクリニカルクエスチョン（clinical question：CQ）
本ガイドラインは CIDP と MMN を独立させた構成を採用し，それぞれに総論（疾患概念，

疫学など）と各論を設けた．各論には診断，治療，その他（リハビリテーション，妊娠・出産な
ど）について，各 CQ の効果的な配置を配慮した．ガイドラインの使いやすさを決定づける大き
な要因として CQ があげられるが，本ガイドラインは最初に各委員が個別の CQ を提案したの
ちに委員会で必要性と妥当性を議論し，取捨選択したのちに承認されたものを採用した．

2．推奨グレードと文献のエビデンスレベルの設定
推奨グレードの記載方法には国内外にいくつかの規格が存在するが，本ガイドラインは Minds

（medical information network distribution service）に拠った（表 1）．
本ガイドラインは，原則として治療的介入に関連する CQ に表 1の推奨グレードを【推奨】

の項で付記した．それ以外の CQ に対しては【推奨】ではなく【回答】とし，グレードの付与
が不可能ないし不適切であることを示した．またガイドラインの性格上，推奨グレードの決定
で最も議論を要したカテゴリーが C1 と C2 である．これについては作成委員会を通じて委員が
議論し，最終的に委員会として承認した．ただしこれらは，今後に得られる新規の知見や文献
などにより変更される可能性があることから，今後の改訂作業による継続的な見直しが必要で
あると考えている．なお，文献のエビデンスレベルも Minds に準拠して付与した（表 2）．

表1　本ガイドラインで用いたグレード分類
推奨グレード 内容
グレードA 強い科学的根拠があり，行うよう強く勧められる．
グレードB 科学的根拠があり，行うよう勧められる
グレードC1 科学的根拠はないが，行うよう勧められる
グレードC2 科学的根拠はなく，行わないよう勧められる
グレードD 無効性あるいは害を示す科学的根拠があり，行わないよう勧められる
（Minds 診療ガイドライン選定部会監修：Minds 診療ガイドライン作成の手引き2007，
医学書院，東京，p16，2007より転載）

表2　本ガイドラインで用いたエビデンスのレベル分類（質の高いもの順）
Ⅰ システマティック・レビュー /RCTのメタアナリシス
Ⅱ 1つ以上のランダム化比較試験による
Ⅲ 非ランダム化比較試験による
Ⅳ a 分析疫学的研究（コホート研究）
Ⅳ b 分析疫学的研究（症例対照研究，横断研究）
Ⅴ 記述研究（症例報告やケース・シリーズ）
Ⅵ 患者データに基づかない，専門委員会や専門家個人の意見

（Minds 診療ガイドライン選定部会監修：Minds 診療ガイドライン作成の手引き2007，
医学書院，東京，p15，2007より転載）

ガイドライン作成の経緯
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3．本ガイドラインの使い方
本ガイドラインは，臨床現場に携わる一般内科医にも容易に理解ができるよう基本的な部分

に関しても詳細に記述するよう心掛けた．特に診断には紙面の許す限り詳細な診断基準の流れ
を紹介するとともに，治療の項ではファーストラインの治療（副腎皮質ステロイド薬，経静脈的
免疫グロブリン療法，血漿浄化療法）にあげられている各治療の特性・利点と注意すべき副作用
をはじめ，実際の施行の方法についても詳細に記載した．ガイドラインの特性上陥りやすい，
エビデンスの羅列による記述を可能な限り避け，CQ として臨床現場で疑問を感じうるテーマは
何かを委員会で何度も議論し，盛り込んだつもりである．読者は CIDP/MMN を疑う症例に出
合ったら，本ガイドラインの関連項目のみ適宜参考にすることで最新のエビデンスに基づく診
断が可能になるだろう．また，通読すれば CIDP/MMN の国内外における疾患概念のコンセン
サスを共有することが可能になると期待している．CIDP/MMN は多様な臨床像を有すること
から，特に診断の項で鑑別・除外すべき疾患について確認いただき，どのような検査を行うべ
きか参考にしていただければ幸甚である．診断の確定後はファーストラインの治療を速やかに
開始し，最新の治療評価スケールを用いて適切な時期に治療反応性を評価し，無効であった場
合にはどう対処すればよいかも検討が必要である．これらはすべて本文に網羅されており，本
ガイドラインの臨床的利便性は高いと自負している．さらに妊娠や出産，リハビリテーション
といった情報や，ワクチン接種の可否なども本ガイドラインは参考になるだろう．

4．委員会の構成と実施
委員長がわが国における CIDP/MMN のエキスパートに委員会への参加を依頼した．委員は

日本神経学会による承認を得たのち，計 9回の委員会を得て最終版を完成させた．各委員会の
開催日は次の通りである．

●委員会の開催日・場所
第 1回　2011 年 9 月 2日 沖縄（日本末梢神経学会会期中に開催）
第 2回　2011 年 11 月 3日 東京
第 3回　2012 年 1 月 7日 東京
第 4回　2012 年 3 月 31 日 東京
第 5回　2012 年 5 月 9日 東京
第 6回　2012 年 6 月 17 日 東京
第 7回　2012 年 7 月 14 日 東京
第 8回　2012 年 7 月 15 日 東京
第 9回　2012 年 12 月 15 日 東京
上記に加え，メールでのディスカッションを継続的に行った．

●委員会の構成委員
冒頭掲載の委員会一覧を参照されたい．
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