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A. 研究目的 

 多系統萎縮症(MSA)の診断において、自律神

経機能評価は膀胱直腸障害と心循環系自律神経

機能で行う。Gilman らの MSA 診断基準１)では、

排尿障害（性機能障害を含む）は「尿失禁」「陰

萎」のみで規定され具体的な数値設定がないの

に対し、起立性低血圧(OH)の判定は「起立試験

の収縮期血圧変化 30mmHg 以上、あるいは拡張

期血圧変化 15mmHg 以上(30mmHg-OH)」と厳

格な数値化された基準であり、この基準を満た

す possible/probable MSA-C は初診時で 32％、

全観察期間でも 64％程度にとどまるとされる 2)。 

 ここで他の神経変性疾患における OH 診断基

準を確認する。MSA と同様、重篤な OH をきた

す神経変性疾患である pure autonomic failure

（PAF）における OH 診断基準は「収縮期血圧変

化 20mmHg 以上、あるいは拡張期血圧変化

10mmHg 以上（20mmHg-OH）」である 3）。また

Freeman らにおける OH 診断基準でも基本は

20mmHg-OH とされ、臥位高血圧が目立つ症例

でのみ 30mmHg-OH で判断する 4）。故に MSA

診断基準でもOH診断基準を 20mmHg-OHに緩

めることを検討する価値があると考えられる。 

 我々は昨年の本研究班にて、最終的に MSA と

確定診断した患者において、OH 診断基準を

20mmHg-OH へと緩和し、排尿障害の判定に残

尿測定を併用することで、初診時の段階で診断で

きるかを調査した。結果は、MSA 診断感度は 70％

から 87％まで高まり、特に発症 1,2,3 年目におけ

る診断感度が上昇することが明らかになった。過

去の報告でも Watanabe らの MSA230 症例にお

ける検討でも発症2年の段階で自律神経障害が出

現している症例は 57.4％にすぎず 5）、感度はさほ

ど高くない。初診時に probable MSA を満たさな
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か っ た 患 者 は 、 臨 床 的 に は Isolated 

parkinsonism phase あるいは Isolated cerebella 

ataxia phase を呈していると考えられる 6）。 

 今年度の研究では、Isolated parkinsonism 

phaseにおける代表的な鑑別疾患であるパーキン

ソン病（PD）、並びに Isolated cerebella ataxia 

phaseにおける代表的鑑別疾患である特発性小脳

失調症（IDCA）を疾患対象集団に設定し、最終的

に MSA と確定診断した患者の初診時における

OH 診断基準の精度（感度・特異度）を調査した。 

 また OH の原因の一つに加齢があげられるが、

50 歳代では 4.2％、60 歳代では 6.4％、70 歳代で

は 10.6％、80 歳以上では 18.5％と加齢とともに

OH の比率は増加する 7）。各疾患における年代別

感度も合わせて確認した。 

B. 研究方法 

 対象は Gilman 基準の probable MSA を満たし

てから 1 年以上の経過観察を行った MSA（gold 

standard MSA cohort）117 例（MSA-C：MSA-P

＝76：41．男：女＝66：51、年齢 64±7.2歳、診

断確定：発症 2.8±1.3 年）、MDS 診断基準 8)にお

ける probable PD184 例（男：女＝91：93、年齢

65±9.5 歳）および IDCA 診断基準 9）における

possible または probable IDCA13 例（男：女＝

5：8．年齢 64±14 歳）。当院初診時（MSA 罹病

期間 2.4±1.3 年、PD 罹病期間 2.6±1.9 年、IDCA

罹病期間 5.6±4.4 年）に実施した起立試験の結果

から、以下の解析を行った。 

1.起立試験における血圧低下 

2.「30mmHg-OH」「20mmHg-OH」の感度（年齢

別分類も含む） 

3.MSA 群の ROC 解析（疾患対照群：PD・IDCA） 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究に際しては、千葉大学大学院医学研究院

および医学部附属病院の倫理規定を遵守して行

った。個人の情報は決して公表されることがない

ように配慮し、またプライバシーの保護について

も十分に配慮した。 

 

C. 研究結果 

1.起立試験における血圧低下 

 臥位から立位での体位変化による拡張期変化

（ΔSBP）は MSA 群：-22±21mmHg、PD 群：

-9.8±15mmHg、IDCA 群：-0.8±8mmHg 、収

縮期変化（ΔDBP）はMSA群：-10±13mmHg 、
PD 群： -2.5±10mmHg 、IDCA 群：1.5±
5mmHg であった（図 1）。 

図 1：起立試験における血圧変化 

 

2.「30mmHg-OH」「20mmHg-OH」の感度（年齢

別分類を含む） 

 30mmHg-OH を満たす症例は MSA52 例

（44％）、PD29 例（16％）、IDCA 群 0 例（0％）、

20mmHg-OH を満たす症例は MSA76 例（65％）、

PD51 例（28％）IDCA 群 0 例（0％）であった（図

2）。MSA 群、PD 群における OH 比率を年齢別に

分類したものを図 3 に示す。 

図 2：30mmHg-OH・20mmHg-OH 感度 

 

図 3 年齢別における OH 比率 
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3. MSA 群の ROC 解析（疾患対照群：PD・IDCA） 

 PD 群を対象群とする MSA 群の ROC 解析で

は、AUC はΔSBP：0.72、ΔDBP:0.69 であった。

ΔSBP における感度、特異度は 30mmHg-OH で

は感度 31％、特異度 90％、20mmHg-OH では感

度 51％、特異度 80％であった（図 4 左）。ICDA

群を対照群とする MSA 群のROC 解析ではAUC

はΔSBP：0.88、ΔDBP:0.82 であった。 ΔSBP

における感度、特異度は 30mmHg-OH では感度

31％、特異度 100％、20mmHg-OH では感度 51％、

特異度 100％であった（図 4 右）。 

 
図 4：MSA 群の ROC 解析 

 

D. 考察 

 OH 基準を 30mmHg-OH から 20mmHg-OH

に緩和することで、MSA における診断感度は

44％から 65％に増加する。PD でも同様に診断感

度は 16％から 28％に増加するが、IDCA では OH

基準を緩和しても OH を満たす症例は存在しな

かった ROC 解析では PD 群を対照群とした場合

でも、OH 診断基準を緩和することでΔSBP にお

ける感度は 31％から 51％と大きく上昇する。一

方で、特異度の低下は 90％から 80％に留まった。

IDCA 群を対象とした場合は、20mmHg-OH と

しても特異度 100％を保っていた。  

 現在の Gilman 診断基準による OH 診断基準は

厳しいと考えられ、基準緩和を検討した報告は他

にも存在する。Pavy-Le Traon らは MSA349 症例

の検討において、30mmHg-OH から 20mmHg-

OH への診断基準緩和と、起立性低血圧の判定時

間を起立 10 分後まで拡大することが診断感度上

昇に有効であることを報告している 10)。起立 30

秒から 3 分までの起立性低血圧は classical OH、

起立 3 分後以降に認める起立性低血圧は delayed 

OH と定義されるが、classical OH の原因は血管

抵抗増加や脈拍増加であるが、delayed OH の原

因は進行する静脈還流量低下と考えられており、

その原因は糖尿病や腎障害、心不全等の自律神経

障害以外の要素にある可能性がある 11）。ゆえに、

起立性低血圧の判定時間を起立 10 分後まで拡大

することは MSA による自律神経障害による血圧

低下まで過大に陽性と判断してしまうリスクも避

けられないのが問題になる。 

 PD における OH については、MDS 診断基準で

は 30mmHg-OH は Red flags に相当する 8）。 一

方で、Palma らによる報告では、PD 患者のうち、

20mmHg-OH は 50％、30mmHg-OH は 30％に

認めている 12）。前述の通り OH の原因の一つに加

齢があるが、この Palma らの報告でも、加齢によ

り OH 比率は増加している 12）。本研究でも図 3 に

おいて赤線で分けたように PD 群では 70 歳代以

上に OH 比率が高くなる。一方で、MSA 群では

70 歳代よりも 60 歳代までの OH 比率のほうが高

い。この結果は PD では加齢による OH の要素が

含まれているのに対し、MSA では加齢の要素は少

なく、MSA による自律神経障害を反映した OH で

あることを示しているかもしれない。また、MSA

の好発年齢は 50 歳〜70 歳であることを合わせて

考えると、特に 70 歳以下の MSA 早期診断におい

て、OH 診断基準を緩和する意義は大きいと考え

る。 

 今回の検討では ICDA は緩和した OH 基準を満

たす症例は存在しなかった。臨床的にも小脳症状

を前景とする疾患で顕著な OH を呈する疾患はほ

とんど無いと考えられることもあり、MSA-C の早

期診断には OH 基準緩和が極めて有効であると思

われる。 

 さらに MSA では進行期に入ってからはじめて

30mmHg-OH の基準を満たす症例も多いことを

あわせて考えると、MSA の OH 基準を 20mmHg-

OH に緩和しても PD・IDCA との鑑別には大きな

影響はないと考えられる。 

 

E. 結論 

 MSA 診断における OH 判定基準の緩和は診断

精度を向上させると考えられる。 
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