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神経・筋疾患病理の意味

• 脳神経内科における外科病理診断。

• 患者をよりよく知る上で、理解が重要。

• 自己抗体とMRIのみで筋炎を診断するのは無
理で、筋生検が診断には必須。

• GBS, CIDPの病態解明に限界があるのは、病
理評価が限定的で、研究リソースが少ないた
め。

• 剖検時の神経・筋評価を合わせることで、病態
理解が深まる点に注意。



筋肉病理

1.腫瘍病理は神経内科的に問題となることは少
ない（悪性リンパ種、鑑別としてのサルコイドーシ
ス等）。

2.筋肉の解剖・生理学的特徴の理解が必要。

極めて長い合胞体
収縮が生理的役割

3. 遺伝性筋疾患の場合、核を含む筋構成蛋白に
加え、筋周膜支持構造の異常が関与する。

4. 孤発性疾患の場合、筋炎が最重要。

5. 凍結横断標本が国際標準。























筋ジストロフィー

• 筋構成構造蛋白、酵素、筋周膜支持構造、核
膜保持蛋白、核蛋白の異常が関与。

• 遺伝性進行性で筋壊死・再生を伴うことが埜
中先生による古典的定義。













Saito F, 3 authors, Murayama S, two authors: Inherited Xp21 
deletion in a boy with complex glycerol kinase deficiency 
syndrome. Clin Genet 1986, 29:92-3.
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FSH

• Autosomal dominant

• 4/ 10,000,000

• FSH type 1 (FSHMD 1A) 4q35 del





筋炎

• （多発筋炎）

• 皮膚筋炎

• 封入体筋炎

• 自己免疫性壊死性筋症

• 抗ARS（tRNA合成酵素）抗体症候群



筋炎特異自己抗体

皮疹 筋炎 間質性肺炎 悪性腫瘍

ARS 0-2+ 0-3+ 慢性型 注意

MDA5 2-3+ 0-3+ 急性進行型 注意

TIF1-g 3+ 0-2+ 注意 高頻度

Mi-2 3+ 1-3+ 注意 注意

SRP 0 3+ 注意 注意

HMGCR 0 3+ 注意 注意
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(OPDM)
Oculopharyngo-
Distal Myopathy

a heterozygous 
trinucleotide 
repeat expansion 
(CGG) in the 5-
prime untranslated 
region of the 
LRP12 gene on 
chromosome 
8q22.









Matsubara et al eNeuroSci



代謝性ミオパチー

• ポンペ病
• ミトコンドリア病











神経原性筋萎縮





n- hexane neuropathy



BSMA



SMA Type 1: ヌシネルセン 核酸医薬



末梢神経病理
1.腫瘍病理は、構成細胞の腫瘍

シュワン細胞腫、神経周膜腫、神経線維腫

2.神経の解剖学的特異性に由来

神経細胞体・軸索・髄鞘の全体的把握が必須
- 軸索が極めて長い

- 情報伝達が生理学的機能

3. 遺伝子疾患の場合、髄鞘構成蛋白の異常が関
与することが多い

4. 孤発性疾患の場合、代謝・循環障害、自己免疫
機序の両方が重要





腓腹神経
短腓骨筋
（同時生検）









通常標本で診断可能な疾患

• 血管炎
• サルコイドーシス
• アミロイドーシス



























エポン包埋切片が必要な疾患

• 末梢神経固有疾患は全て
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神経周膜 大径有髄線維

小径有髄線維

小血管

シュワン細胞

無髄線維

神経内膜

髄鞘（ミエリン）

軸索(Axon)

































































筋内神経



剖検時採取骨格筋・末梢神経

1. 上腕二頭筋
2. 後輪状披裂筋
3. 肋間筋
4. 横隔神経
4. 横隔膜
5. 腸腰筋
6. 大腿直筋
7. 心筋
8. 腓腹神経



HE上腕二頭筋 凍結標本



HE上腕二頭筋 凍結標本



mGT上腕二頭筋 凍結標本



NADH上腕二頭筋 凍結標本



HLA-ABC上腕二頭筋 凍結標本



C5b9上腕二頭筋 凍結標本



p62上腕二頭筋 凍結標本



横隔神経（エポン包埋トルイジン青）

総本数：1,637本
有髄線維密度：5,124/mm2

小径：大径=18:1



Motoda A, et al. Neuropathology. 2022.

本症例
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