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JALPAC研究の現状:登録時医療情報についての解析 
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A.研究目的 

進行性核上性麻痺（PSP）症例では，病期の進

行に伴い，ADLが低下してくる．PSP症例の ADL

について，Barthel Index（BI），ならびに，PSP Rating 

Scale日本語版（PSPRS-J）を用いた評価を行い，

比較検討することを目的としている． 

 

B.研究方法 

PSP/大脳皮質基底核変性症（CBD）などの臨床

情報，画像，生体試料，遺伝子試料を収集する多

施設共同前向き研究である JALPAC（Japanese 

Longitudinal Biomarker Study in PSP and CBD）研究

に平成 26年 11月から平成 28年 12月までに登録

された PSP 88症例〔probable Richardson’s syndrome 

(probable RS) 43例，possible RS 11例，PSP-pure 

akinesia with gait freezing (PSP-PAGF) 12例，

PSP-parkinsonism (PSP-P) 13例，PSP-cerebellar 

ataxia (PSP-C) 9例〕（表 1）を対象として，発症年

齢，性別，罹病期間，臨床亜型，BI，PSPRS-Jに

ついて検討した．統計学的には危険率 5%未満を

有意差ありとした． 

表 1．PSP症例の内訳 

 

 

 

臨床亜型 症例数
（M/F） 

発症年齢
（歳） 

罹病期間
（年） 

RS 54(32/22) 68.0±7.5 5.4±2.8 

 probable RS 43(23/20) 68.1±7.9 5.6±2.5 

 possible RS 11 (9/2) 67.8±6.4 4.9±3.7 

PSP-PAGF 12 (9/3) 62.5±7.2 5.8±1.5 

PSP-P 13 (9/4) 67.0±5.3 9.9±4.5 

PSP-C 9 (6/3) 69.7±5.7 4.6±1.7 

研究要旨 
進行性核上性麻痺（PSP）/大脳皮質基底核変性症（CBD）などの臨床情報，画像，生体試料，遺伝子
試料を収集する多施設共同前向き研究である JALPAC（Japanese Longitudinal Biomarker Study in PSP and 
CBD）研究が進められている．平成 26年 11月から平成 28年 12月までに JALPAC研究に登録された
PSP  88症例を対象に発症年齢，性別，罹病期間，臨床亜型，Barthel Index（BI），PSP Rating Scale日
本語版（PSPRS-J）について検討した．Richardson症候群において，罹病期間と BIおよび PSPRS-J
は有意な正の相関関係を認めたが，非 RS では，相関関係は認めなかった．PSPRS-J の下位項目を独
立変数とした重回帰分析では，箸使い/ボタンかけ/洗顔，尿失禁，感情失禁，強制把握/模倣行為/道具
使用，嚥下障害，随意的上方視，随意的側方視，椅子からの起立，歩行が，BIを予測する因子となる
ことが示唆された．1 年後の経過をフォローアップし，追加登録された 36 症例について，ΔPSPRS-J
（2回目の登録-初回登録 PSPRS-J）を検討すると RS（n=16），PSP-PAGF（n=2），PSP-P（n=4），PSP-C
（n=3）では，それぞれ 12.8±7.7（10.7±6.0/年），3.5±2.1（3.4±2.2/年），8.5±19.4（5.9±13.2/年），5.3±5.8
（4.6±5.0/年）であり，PSPRS-Jの下位項目を独立変数とした重回帰分析では，積極性の有無，強制把
握/模倣行為/道具使用，嚥下障害，振戦，頸部固縮またはジストニアが，ΔPSPRS-J を予測する因子と
なることが示唆された．PSPにおける ADLを評価するときには，歩行などの運動機能だけではなく，
高次脳機能にも留意する必要がある． 

・RS：Richardson’s syndrome 
・PSP-PAGF：PSP-pure akinesia with gait freezing 
・PSP-P：PSP-parkinsonism 
・PSP-C：PSP cerebellar ataxia 
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新潟大学（池内 健，小野寺理，下畑享良），国

立病院機構東名古屋病院（饗場郁子），自治医科

大学（森田光哉），京都府立医科大学（徳田隆彦），

東京都健康長寿医療センター（村山繁雄），国立

病院機構松江医療センター（中島健二，足立芳樹），

神戸大学（戸田達史），名古屋大学（祖父江元），
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（森尾泰夫），群馬大学（池田佳生），国立病院機
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東病院（新井公人），岡山旭東病院（柏原健一），
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センター病院（村田美穂），順天堂大学（服部信

孝），愛知医科大学加齢医科学研究所（吉田眞理），

徳島大学（和泉唯信），ビハーラ花の里病院（織

田雅也），東京大学（辻 省二），老年病研究所（岡

本幸市），三重大学（小久保康昌），千葉大学（桑

原 聡，平野成樹），順天堂大学医学部附属順天

堂越谷病院（森 秀生，頼高朝子），東北大学（青

木正志），岡山大学（阿部康二），福岡大学（坪井

義夫），大阪大学（望月秀樹），北海道大学（佐々

木秀直），産業医科大学（足立弘明），東京医科歯

科大学（横田隆徳），国立病院機構兵庫中央病院

（舟川 格），富士見高原病院（吉田敏一），東

邦大学医療センター大森病院（狩野 修），国立

病院機構三重病院（佐々木良元），山形大学（斎

藤尚宏），国立病院機構新潟病院（大田健太郎），

鳥取大学（瀧川洋史）． 

 

 (倫理面への配慮) 

本研究は，疫学研究に関する倫理指針，臨床研

究に関する倫理指針，ヒトゲノム・遺伝子解析研

究に関する倫理指針について鳥取大学医学部倫

理委員会に申請し，承認を得て行った． 

 

C.研究結果 

 JALPAC研究には，平成 28年 12月現在におい

てベースラインとして 152例が登録された．症例

登録から 1年が経過した症例のうち 36 例が追加

登録され，延べ 188例の臨床情報，生体試料が登

録された（図 1）．ベースラインの 152例（男性

81例，登録時平均年齢 72.7±7.0歳，発症時平均年

齢 67.2±7.7歳）の内訳は，PSP 87例，CBD/大脳

基底核症候群 37例，parkinsonism-dementia 

complex 7例，前頭側頭型認知症 2例，対照コン

トロール 5例などであった．ベースライン登録時

には，臨床情報 138例（93.2%），生体試料（血清 

148例（100%），血漿 140例（98.6%），脳脊髄液 110

例（74.3%）），遺伝子試料（ゲノム DNA 139例

（94.6%），セルライン 138例（93.9%）），ならび

に，画像情報（MRI） 99例（66.9%）が収集され

た．一方，本プロジェクトに 2015年 11月末まで

に登録された 78例のうち 1年後の経過をフォロ

ーアップできた症例は，44例(56.4%)であり，追

加登録された症例が 36例，死亡確認例が 8例で

あった．死亡確認された 8例のうち 5例について

は病理解剖が実施された． 

 

Richardson症候群（RS；probable RS + possible RS）

において，罹病期間と BI（p=0.0002），ならびに，

PSPRS-J（p<0.0001）は統計学的にも有意な相関関

係を認めたが，非 RSでは，有意な相関関係は認

めなかった．BIと PSPRS-Jの比較では，RS，な

らびに，非 RSのいずれにおいても強い相関関係

を認めた．PSPRS-Jの下位項目を独立変数として

年齢，性別，臨床亜型による補正を含めた重回帰

（例） 

2014 2015 2016 

累積 188 例― 

新規 152例― 

図 1．JALPAC登録症例 
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分析では，箸使い/ボタンかけ/洗顔，尿失禁，感

情失禁，強制把握/模倣行為/道具使用，嚥下障害，

随意的上方視，随意的側方視，椅子からの起立，

歩行が，BIを予測する因子となることが示唆され

た（R=0.963，p<0.0001）． 

また，1年後の経過をフォローアップし，追加

登録された 36症例について，ΔPSPRS-J（2回目

の登録-初回登録 PSPRS-J）と定義して検討すると

RS（n=16），PSP-PAGF（n=2），PSP-P（n=4），PSP-C

（n=3）の ΔPSPRS-Jはそれぞれ 12.8±7.7（10.7±6.0/

年），3.5±2.1（3.4±2.2/年），8.5±19.4（5.9±13.2/年），

5.3±5.8（4.6±5.0/年）であった（図 2）．PSPRS-J

の下位項目を独立変数として年齢，性別，臨床亜

型による補正を含めた重回帰分析では，積極性の

有無，強制把握/模倣行為/道具使用，嚥下障害，

振戦，頸部固縮またはジストニアが，ΔPSPRS-J

を予測する因子となることが示唆された

（R=0.898， p=0.0029）．  

 

 

  

D.考察 

JALPAC研究によって登録された PSP症例の

PSPRS-J と BIとの相関が確認され，臨床症状の

解析も進められ始めている．症例登録は継続中で

あり，多数例の収集によって自然死，ならびに，

予後予測因子に関与する因子が検討され，治験な

どへの貴重な基礎情報が得られることが予想さ

れる．また，臨床情報と結びついた生体試料，遺

伝子試料は，疾病の病態機序のみならず，臨床亜

型，バイオマーカー，進行・予後に関連する因子，

遺伝子を明らかにし，特に病態に関連した分子の

解明は，PSP/CBDの原因究明，治療方法の開発に

貢献できることが期待される． 

 

E.結論 

RSでは，PSPRS-Jや BIは罹病期間と強い相関

を示したが，非 RSでは相関を認めず，臨床経過

が異なることが示唆された．また，PSPにおける

ADLの変化を評価するときには，歩行などの運動

機能だけではなく，高次脳機能にも留意する必要

がある． 

 

F.健康危険情報 

特になし 
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