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研究要旨 

 SCA31 患者 44 名を対象に、登録時（2011 年）、1年後（2012 年）、および 2年後（2013

年）の Scale for the Assessment and Rating of Ataxia (SARA)、および Barthel Index 

(BI) を多施設共同によって前向きに調査した。SARA スコアは、登録時に 16.6 ± 6.9 p

であり、1 年後には 17.8 ± 7.7 p、2 年後に 18.7 ± 7.4 p と平均値で 1.2 p/年増悪

した。また、BI は登録時 82.5 ± 21.4 p であり、1 年後には 79.9 ± 22.8 p、2 年後

には 78.6 ± 24.2 p と平均値で 2.1 p/年増悪した。SARA 下位項目の検討では、歩行、

回内・回外運動の項目でより顕著な経時的変化がみられた。 

 

A．研究目的 

 脊髄小脳失調症 31 型（SCA31）は、本

邦に特異的な常染色体優性遺伝性の純粋

小脳型を呈する脊髄小脳変性症（SCD）の

一病型である。長野県では優性遺伝性 SCD 

199 家系中 83 家系（42%）にみられる最多

の病型である。本研究は、SCA31 患者の臨

床像を前向きに調査し、その自然史を明

らかにすることを目的に多施設共同の前

向き調査を行った。 

 

B．研究方法 

 遺伝学的検査にて診断が確定している

SCA31 患者 44 名を対象に、登録時（2011

年）、1年後（2012 年）および 2年後（2013

年）に Scale for the Assessment and 

Rating of Ataxia (SARA)、および Barthel 

Index (BI) を多施設共同で調査した。調
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査は毎年、特定疾患臨床調査個人票の更

新時期（7-9 月）に合わせて行った。 

（倫理面への配慮） 

 本研究は信州大学医学部倫理委員会の

承認を受け実施した。 

 

C．研究結果 

 44 名の登録時年齢 73.6 ± 8.5 歳

（mean ± SD）、発症年齢 58.5 ± 10.3

歳、罹病期間 15.1 ± 9.6 歳であった。

登録時から現在までに2名が死亡（肺炎、

窒息）、2 名が転居のため脱落した。観察

期間中に 4 名（のべ 7 回）に入院を要す

る併発症がみられた（虫垂炎、白内障、

貧血、総胆管結石、鼻出血）。SARA スコ

アは、登録時に 16.6 ± 6.9 であり、1

年後には 17.8 ± 7.7、2 年後に 18.7 ± 

7.4 と平均値で 1.2 p/年増悪した。 

 SARA スコアの下位項目の 2 年間の変化

は、1）歩行 4.50→5.13 p (0.31 p/年)、

2）立位 2.80→3.08 p (0.14 p/年)、3）

座位 0.50→0.67 p (0.09 p/年)、5）指

追い試験 0.90→1.01 p (0.06 p/年)、6）

指鼻試験 1.21→1.35 p (0.07 p/年)、7）

回内・回外運動 1.53→2.14 p (0.30 p/

年)、8）踵脛試験 2.35→2.57 p (0.11p/

年)と増悪した。4）言語障害はほぼ不変

であった。BI は登録時 82.5 ± 21.4 p

であり、1 年後には 79.9 ± 22.8 p、2

年後には78.6 ± 24.2と平均値で2.1 p/

年増悪した。 

 

D．考察 

 他の SCD 病型の既報告 1)（SCA1、SCA2、

SCA3/MJD、SCA6 の 4 病型の平均登録時年

齢 52.9 ± 13.4 歳、平均罹病期間 11.3 

± 8.3 年、平均登録時 SARA 15.1 ± 8.2）

と比較すると、SCA31 では登録時年齢が高

く、かつ罹病期間が長かった。SARA スコ

アは他病型とは大きな差異はないものの、

下位項目で歩行、言語障害、踵脛試験で

のスコアが高い傾向が見られた。SARA の

年間増悪率は他病型と著変はなかった。

罹病期間20年以上の長期経過例を除いた

31 名（罹病期間平均 10.1 年）のサブグル

ープと他病型群を比較すると、歩行スコ

アは他病型と同等、あるいは低くなり、

一方、言語障害、踵脛試験のスコアは依

然として高い傾向にあった。長期経過例

（罹病期間の長い高齢者）における歩行

の悪化がSCA31群全体のSARA歩行スコア

を押し上げており、SCA31 群全体で見た場

合、起立・歩行障害の悪化要因として、

原疾患による体幹動揺に加えて加齢、あ

るいは廃用の影響が強く関与している可

能性が考えられた。 

 SCA31 は、患者が高齢であるために死亡

などによる脱落リスクは高いが、一方で、

定住率が高く、地域に密着した医療機関

での同一医師による継続的な診療が可能

である等、自然史調査に適した要件を備

えている。初年度登録以降に 9 名を追加

登録し、現在 49 名を継続調査中である。

今後、各患者とも最低 5 年間を目安に経

時的変化を調査していく予定である。 

 

E．結論 

 2 年間の前向き研究により、SCA31 患者

では SARA で平均 1.2 p/年、BI で平均 2.1 

p/年増悪していた。SARA 下位項目の検討

では、歩行、回内・回外運動の項目でよ

り顕著な経時的変化がみられた。罹病期
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間やSARAスコアを他病型と同程度に揃え

た SCA31 サブグループと他病型の既報告

例を比較すると、SCA31 では言語障害、踵

脛試験の拙劣さが目立つ傾向があった。 
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脊髄小脳失調症31 型の自然史

̃ 多施設共同前向き調査 (第一報) ̃

2年間の前向き調査では，SARA scoreは1.2p/年，BIは2.1p/年増悪した．SARA下位項目の検討で
は，歩行（0.31p/年），回内・回外（0.30p/年）の項目でより顕著な経時的変化が見られた．他の
ADCA病型との比較では，言語障害・踵脛試験のスコアが高い傾向が見られた．

mean ± SD

年齢 (発症時) 58.5 ± 10.3 

年齢 (登録時) 73.6 ± 8.5 

罹病期間 15.1 ± 9.6 

SARA (合計) 16.7 ± 6.8 

Barthel Index 82.5 ± 21.4 

研究参加医療機関対象
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