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あとがき

傍腫瘍性症候群，より正確には傍腫瘍性神経症候群（paraneoplastic neurological
 

syndrome：PNS）とは，悪性腫瘍に伴う神経障害のうち腫瘍の直接浸潤・転移，栄養障

害，日和見感染，治療の副作用などを除外したいわゆる遠隔効果よるものをいうが，最

近では，主に抗神経抗体に関連した免疫介在性のものに対してよく用いられる。

皮膚筋炎と悪性腫瘍，重症筋無力症と胸腺腫，小脳変性症と肺小細胞癌など悪性腫瘍

と神経疾患の関係は古くから知られてはいたが，そのメカニズムはよくわかっていな

かった。しかし，その後抗神経抗体の同定や免疫治療の発展が続き，現在ではPNSは神

経学において１つの大きな領域を形成するに至っている。個人的には1980年代後半か

ら，相次いで stiff person症候群と Isaacs症候群の症例を経験し，血漿交換による劇的

な改善を目の当たりにして大変感動したことをよく覚えている。当時はまだ両疾患とも

PNSとしてはポピュラーでなく，抗GAD抗体はYale大学まで送って検査してもらっ

たり，抗VGKC抗体もまだ生物学的検査しかできず患者は英国まで行き故Newsam-

Davis教授にみてもらっていた。

PNSの治療としては，原因である腫瘍の治療が重要なことは言うまでもない。しかし，

多くのPNSでは必死の検索にもかかわらず腫瘍が認められないことがあり，神経障害

が先行した可能性のほかに，特発性あるいは原発性の自己免疫疾患の場合もある。した

がって，PNSの研究は特発性の免疫介在性神経疾患にとっても重要である。また，PNS

あるいは特発性の免疫介在性神経疾患は，膠原病と同じような自己免疫病態と言うこと

ができるが，全身的な炎症反応やγグロブリンの増加など通常の血液検査では異常を伴

わない“静かな自己免疫疾患”である。一見，まったく手がかりのない“変性疾患”のよう

な顔をしていながら，実は十分治療可能であり，正しくかつ迅速な診断が極めて重要である。

現在までに，大脳，小脳，脊髄，末梢神経，筋と神経・筋系すべての部位でPNSが知

られており，その範囲は極めて広汎であり，かつ同一あるいは類似の症候に対して１種

類ではなく多種類の抗体が存在する。特に，NMDA受容体抗体やVGKC抗体を伴う脳

炎は，これまで原因不明とされてきた特徴ある疾患のメカニズムに迫るものとして注目

されている。本特集ではこの広汎な領域の多彩な神経障害とさまざまな抗体についてす

べてを網羅することは困難であるが，まずPNS全体としてその発症機序から診断と治

療に至る特徴を詳述していただき，次いで重要と思われる代表的疾患について詳しく解

説をしていただいた。

われわれは，これらの代表的なPNSをよく熟知するとともに，これまで経験のないよ

うな新しい病態に直面しても，PNSの特徴を手がかりに必ずPNSあるいは免疫介在性

機序を考慮して検索や治療を進める必要がある。本特集が，読者の皆さまの日常診療や

研究の発展に多少とも貢献できるとすれば大変幸甚である。

（水澤英洋)
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★今回文字多いため送りを19→ 18にしてます★
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