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研究要旨 

多系統萎縮症に対して、多施設共同の患者レジストリーを構築し、2016 年 8 月より症

例登録を開始し、前向きに、6ヶ月に 1回の電話インタビューによるADL評価（UMSARS 

part 1）、12 ヶ月に 1 回の運動機能評価（UMSARS part 2）の評価を継続している。2020

年 3 月末時点で 448 例の累積登録数を達成した。臨床評価スケールの UMSARS 日本語

版の統一化・標準化を達成した。日本の多系統萎縮症患者の自然歴の記述統計を行い、

自然歴と関連する臨床因子を明らかにすることを目的にレジストリーを運用している。 

 

 
A. 研究目的 
多系統萎縮症（multiple system atrophy, MSA）

は、進行性で原因不明の神経変性疾患であり、病

態の進行そのものを抑止する有効な治療法が見

つかっておらず、新たな治療法の開発が強く望

まれている。我々は、CoQ10 補充療法が MSA
の病態進行抑制に有効であるという仮説に基づ

く医師主導治験を計画しており、それを背景に

して、患者レジストリーの運用、臨床評価尺度の

標準化、自然歴の調査を行った。 
 

B. 研究方法 
・UMSARS に対して、ISPOR タスクフォース

によるガイドラインに基づき、2 つの独立した日

本語訳の統合、逆翻訳、原著者によるレビューと

調和、認知デブリーフィングとレビューを経て、

統一された日本語訳を完成させ、信頼性と妥当

性の検証を行った。 
・前向きに、6 ヶ月に 1 回の電話インタビュー

による ADL 評価（UMSARS part 1）、12 ヶ月

に 1 回の運動機能評価（UMSARS part 2）の評

価を継続し、自然歴を調査している。 
 

 
 (倫理面への配慮) 
多系統萎縮症患者レジストリーの研究計画に

ついて倫理申請を行い、全ての参加施設の倫理

委員会による承認を得た。 
 

C. 研究結果 
・国際的に標準とされる、多系統萎縮症統一臨床

評価尺度（United Multiple System Atrophy 
Rating Scale，UMSARS）の日本語訳を完成さ

せ、信頼性と妥当性の検証を行った。 
・統一日本語版 UMSARS を用いて、自然歴調

査を継続している。 
・2016 年 8 月より症例登録を開始し、2020 年

3 月末時点で 448 例の累積登録数を達成した。

臨床データの入力、欠損データの照会、インタビ

ューなどの業務を開発業務受託機関に委託して、

試験の品質管理を行うことで、品質を保証して

いる。 
・UMSARS 日本語版の標準化に関する論文、自

然歴の記述統計に関する論文を準備している。 
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D. 考察 
・UMSARS の日本語訳を統一化・標準化し、自

然歴調査や治験に使用できるようになった。 
・448 例の累積登録数を達成した。多系統萎縮症

患者を対象としたレジストリー、前向き観察研

究として、世界最大規模である。欧米以外からの

多系統萎縮症の自然歴に関する前向きの報告は

乏しく、本レジストリーのデータは、今後の多系

統萎縮症の臨床研究の基盤となるだろう。 
 
E. 結論 

多系統萎縮症患者レジストリーは、多系統萎

縮症の疫学研究、自然歴確立に有用である。今後

さらに多系統萎縮症患者レジストリーを発展さ

せ、臨床研究の基盤を整備していく。 
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