
神経系疾患 

クロウ・深瀬症候群  

１． 概要 

これまで Crow‐Fukase症候群、POEMS症候群、高月病、PEP症候群などの名称で呼ばれている

が､これらはすべて同一の疾患である。現在本邦においてはクロウ・深瀬症候群（Crow‐Fukase症

候群）、欧米では POEMS 症候群と呼ばれることが多い｡ POEMS とは、多発性神経炎、臓器腫大、

内分泌異常、M 蛋白、皮膚症状の頭文字を表している。1997 年に本症候群患者血清中の血管

内皮増殖因子（VEGF）が異常高値となっていることが報告されて以来、VEGF が多彩な症状を惹

起していることが推定されている。すなわち本症候群は形質細胞単クローン性増殖が基礎に存在

し、多発ニューロパチーを必須として、多彩な症状を併存する症候群と定義し得る。 

疫学としては、深瀬らの報告以来、我が国において多くの報告がある｡発症に地域特異性はなく､

全国に広く分布している｡ また 1995 年に高月は、発症は 20 歳代から 80 歳代と広く分布している

ことを報告した。平均発症年齢は男女ともに 48歳であり､多発性骨髄腫に比較して約 10歳若かっ

た｡2004年の厚生労働省難治性疾患克服研究事業「免疫性神経疾患に関する調査研究班」によ

る全国調査では、国内に約 340 名の患者がいることが推定された。しかし診断されずに見逃され

ている症例がいることが予想され、実際の患者数は報告より多いと推定される。欧米からの報告

は少なく、日本においてより頻度の高い疾患であるとされている。 

 

２．疫学 

患者数 推定 340 人 

 

３．原因 

本症候群の多彩な病像の根底にあるのが形質細胞の増殖であり、おそらく形質細胞から分泌さ

れる VEGF が多彩な臨床症状を惹起していることが実証されつつある。VEGF は強力な血管透過

性亢進および血管新生作用を有するため、浮腫、胸・腹水、皮膚血管腫、臓器腫大などの臨床

症状を説明しやすい。しかし全例に認められる末梢神経障害（多発ニューロパチー）の発症機序

については必ずしも明らかではない。血管透過性亢進により血液神経関門が破綻し、通常神経

組織が接することのない血清蛋白が神経実質に移行することや神経血管内皮の変化を介して循

環障害がおこるなどの仮説があるが実証には至っていない。 

 

４．症状 

約半数の患者は、末梢神経障害による手や足先のしびれ感や脱力で発症し、この症状が進行す

るにつれて、皮膚の色素沈着や手足の浮腫が出現する。残りの半数では、胸水・腹水や浮腫、皮

膚症状、男性では女性化乳房から発症する。これらの症状は未治療では徐々に進行して行き、

次第に様々な症状が加わってくる。診断は末梢神経障害や骨病変の精査、血液検査によるＭ蛋

白の検出や血管内皮増殖因子の高値などに基づいてなされる。 

 

５．合併症 



形質細胞腫が存在する症例と存在しない症例がある。 

 

６．治療法 

標準的治療法は確立されていない。現状では以下のような治療が行われており、新規治療も試

みられている。少なくとも形質細胞腫が存在する症例では、病変を切除するか、あるいは化学療

法にて形質細胞の増殖を阻止すると症状の改善をみること、血清 VEGF 値も減少することから、

形質細胞腫とそれに伴う高 VEGF 血症が治療のターゲットとなる。 

(1)孤発性の形質細胞腫が存在する場合は、腫瘍に対する外科的切除や局所的な放射線療法

が選択される。しかし腫瘍が孤発性であることの証明はしばしば困難であり、形質細胞の生物学

的特性から、腫瘍部以外の骨髄、リンパ節で増殖している可能性は否定できず、局所療法後に

は慎重に臨床症状と VEGF のモニターが必要である。 

(2)明らかな形質細胞腫の存在が不明な場合、又は多発性骨病変が存在する場合は全身投与の

化学療法を行う。同じ形質細胞の増殖性疾患である多発性骨髄腫の治療が、古典的なメルファ

ラン療法に加えて自己末梢血幹細胞移植を伴う大量化学療法、サリドマイド、あるいはボルテゾミ

ブ（プロテアソーム阻害剤）などによる分子標的療法に移行していることに準じて、本症候群でも

移植療法、サリドマイド療法が試みられている。副腎皮質ステロイド単独の治療は一時的に症状

を改善させるが、減量により再発した際には効果がみられないことが多く推奨されない。 

 

７．研究斑 

エビデンスに基づく神経免疫疾患の早期診断基準・重症度分類・治療アルゴリズムの確立研究班  

（研究代表者） 金沢医科大学医学部神経内科学 教授 松井 真 

（研究分担者） 千葉大学医学部神経内科 教授 桑原 聡 

 



＜診断基準＞ 

Crow-Fukase （POEMS）症候群 

 

診断基準 

 

 

大基準 ： 多発ニューロパチー （必須項目） 

血清VEGF上昇 （1,000pg/ml以上） 

M蛋白 （血清または尿中M蛋白陽性 [免疫固定法により確認] ） 

 

小基準 ： 骨硬化性病変、キャッスルマン病、臓器腫大、浮腫、胸水、腹水、心嚢水、内分泌異常

（副腎、甲状腺、下垂体、性腺、副甲状腺、膵臓機能）、皮膚異常（色素沈着、剛毛、血

管腫、チアノーゼ、爪床蒼白）、乳頭浮腫、血小板増多 

※ただし、甲状腺機能異常、膵臓機能異常については有病率が高いため単独の異常で

は小基準の1項目として採用しない。 

 

Definite 大基準を3項目とも満たしかつ小基準を1項目以上満たす者 

Probable 大基準のうち末梢神経障害 （多発ニューロパチー） と血清 VEGF  

上昇を満たし、かつ小基準を1項目以上満たす者 

 Possible 大基準のうち末梢神経障害 （多発ニューロパチー） を満たし、 

かつ小基準を2項目以上満たす者 

 



＜重症度分類＞ 

機能的評価：Barthel Index 

  質問内容 点数 

1 食事 

自立、自助具などの装着可、標準的時間内に食べ終える 10 

部分介助（たとえば、おかずを切って細かくしてもらう） 5 

全介助  0 

2 

車椅子

からベッ

ドへの

移動 

自立、ブレーキ、フットレストの操作も含む（非行自立も含む） 15 

軽度の部分介助または監視を要する 10 

座ることは可能であるがほぼ全介助  5 

全介助または不可能  0 

3 整容 
自立（洗面、整髪、歯磨き、ひげ剃り）  5 

部分介助または不可能  0 

4 
トイレ動

作 

自立（衣服の操作、後始末を含む､ポータブル便器などを使用している場合はその洗浄も

含む） 
10 

部分介助、体を支える、衣服、後始末に介助を要する  5 

全介助または不可能  0 

5 入浴 
自立  5 

部分介助または不可能  0 

6 歩行 

45ｍ以上の歩行、補装具（車椅子、歩行器は除く）の使用の有無は問わず 15 

45ｍ以上の介助歩行、歩行器の使用を含む 10 

歩行不能の場合、車椅子にて 45ｍ以上の操作可能 5 

上記以外  0 

7 
階段昇

降 

自立、手すりなどの使用の有無は問わない  10 

介助または監視を要する 5 

不能  0 

8 着替え 

自立、靴、ファスナー、装具の着脱を含む  10 

部分介助、標準的な時間内、半分以上は自分で行える  5 

上記以外  0 

9 

排便コ

ントロー

ル 

失禁なし、浣腸、坐薬の取り扱いも可能 10 

ときに失禁あり、浣腸、坐薬の取り扱いに介助を要する者も含む 5 

上記以外  0 

10 

排尿コ

ントロー

ル 

失禁なし、収尿器の取り扱いも可能  10 

ときに失禁あり、収尿器の取り扱いに介助を要する者も含む 5 

上記以外  0 

 

 

 



神経系疾患 

ビッカースタッフ脳幹脳炎 

１．概要 

眼球運動や運動失調、意識障害を三主徴とし、脳幹を病変の首座とする自己免疫疾患である。症状は 4週以

内にピークとなり、その後は徐々に回復に向かうのが原則であるが、約半数の症例で四肢筋力低下をきたし、

主として四肢筋力低下による後遺症がみられることが多い。すべての年齢層で発症がみられるが、30 歳代を

中心として若年者の発症が多いことが特徴である。 

 

２．疫学 

わが国における年間の発症者は約 100人程度と報告されている。 

 

３．原因 

様々な感染症を契機に誘導される自己免疫による機序が推測されている。約 8割の症例で先行感染症状 

（上気道炎症状や胃腸炎症状）がみられ、約 7割の症例では血中に自己抗体（IgG型 GQ1b抗体）が検出さ 

れる。 

 

４．症状 

眼球運動障害と運動失調に加え、意識障害などの中枢神経障害症状がみられる。約半数の症例では経過中

に四肢筋力低下をきたし、約 6 割の症例では口咽頭筋麻痺が、約 3 割の症例で不整脈などの自律神経症状

がみられる。約 2割の症例で人工呼吸器管理を要し、約 6割の症例では介助下での歩行が不可能となるなど、

重篤な経過をとることが多い。 

 

５．合併症 

とくになし。 

 

６．治療法 

有効性の確立した治療法はないが、経験的に免疫グロブリン大量静注療法（IVIg）や血液浄化療法、副腎皮

質ホルモン投与が行われることが多い。意識障害や口咽頭筋麻痺、四肢筋力低下、自律神経症状など重篤

な経過をとることが多いことから、人工呼吸器装着や循環動態管理、各種感染症治療などの全身管理が必要

である。 

 

７．研究斑 

「エビデンスに基づいた神経免疫疾患の早期診断基準・重症度分類・治療アルゴリズムの確立」班 

（研究代表者） 金沢医科大学 教授 松井真 

（分担研究者） 近畿大学医学部 教授 楠 進 他 

 

  

  



＜診断基準＞ 

Definite、Probableを対象とする。 

 

ビッカースタッフ型脳幹脳炎の診断基準 

 

（1） 以下の三徴候の全てが急性進行性にみられ、発症後 4週以内にピークとなり、3カ月以内に軽快傾向を示

す 

（三徴候） 

・両側外眼筋麻痺（左右対称性であることを原則とするが、軽度の左右差はあってもよい） 

・運動失調 

・意識水準の低下 

 

（2） 血中 IgG型 GQ1b抗体陽性 

 

（3） （1）の臨床的特徴のうち、一部が一致しない（複数の項目でも可） 

・筋力低下・意識水準低下などのため運動失調の評価が困難である 

・軽快傾向を確認できない 

・外眼筋麻痺に高度の左右差がある場合（片側性など） 

・意識水準の低下はないが、長径路徴候を示唆する所見（片側性感覚障害や錐体路徴候、痙性麻痺な

ど）がある場合 

 

（4）  以下の疾患（順不同）が各種検査（脳脊髄液、画像検査など）から除外できる 

Wernicke脳症、脳血管障害、多発性硬化症、視神経脊髄炎、急性散在性脳脊髄炎、神経 Behçet 病、神

経 Sweet病、下垂体卒中、ウイルス性脳幹脳炎、重症筋無力症、脳幹部腫瘍性病変、血管炎、ボツリヌ

ス中毒、橋本脳症 

 

以下の（1）（2）（4）をいずれも満たすものを Definite とする。 

（1）（4）あるいは（2）（3）（4）を満たすものを Probable とする。 

 

 

  



＜重症度分類＞ 

modified Rankin Scale（mRS）、食事・栄養、呼吸のそれぞれの評価スケールを用いて、いずれかが 

３以上を対象とする。 

 

                 日本版modified Rankin Scale (mRS) 判定基準書 

modified Rankin Scale 参考にすべき点 

0_ まったく症候がない 自覚症状および他覚徴候がともにない状態である 

1_ 症候はあっても明らかな障害はない： 

日常の勤めや活動は行える 

自覚症状および他覚徴候はあるが、発症以前から行っていた仕

事や活動に制限はない状態である 

2_ 軽度の障害： 

発症以前の活動がすべて行えるわけではないが、自分の身の

回りのことは介助なしに行える 

発症以前から行っていた仕事や活動に制限はあるが、日常生活

は自立している状態である 

3_ 中等度の障害： 

何らかの介助を必要とするが、歩行は介助なしに行える 

買い物や公共交通機関を利用した外出などには介助を必要とす

るが、通常歩行、食事、身だしなみの維持、トイレなどには介助

を必要としない状態である 

4_ 中等度から重度の障害： 

歩行や身体的要求には介助が必要である 

通常歩行、食事、身だしなみの維持、トイレなどには介助を必要

とするが、持続的な介護は必要としない状態である 

5_ 重度の障害： 

寝たきり、失禁状態、常に介護と見守りを必要とする 

常に誰かの介助を必要とする状態である。
 

6_ 死亡 

日本脳卒中学会版 

 

食事・栄養 (N) 

0. 症候なし。 

1. 時にむせる、食事動作がぎこちないなどの症候があるが、社会生活・日常生活に支障ない。 

2. 食物形態の工夫や、食事時の道具の工夫を必要とする。 

3. 食事・栄養摂取に何らかの介助を要する。 

4. 補助的な非経口的栄養摂取（経管栄養、中心静脈栄養など）を必要とする。 

5. 全面的に非経口的栄養摂取に依存している。 

 

呼吸 (R) 

0. 症候なし。 

1. 肺活量の低下などの所見はあるが、社会生活・日常生活に支障ない。 

2. 呼吸障害のために軽度の息切れなどの症状がある。 

3. 呼吸症状が睡眠の妨げになる、あるいは着替えなどの日常生活動作で息切れが生じる。 

4. 喀痰の吸引あるいは間欠的な換気補助装置使用が必要。 

5. 気管切開あるいは継続的な換気補助装置使用が必要。 

 

※なお、症状の程度が上記の重症度分類等で一定以上に該当しない者であるが、高額な医療を継続することが必要

な者については、医療費助成の対象とする。 


















