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パーキンソン病の仮面様顔貌は筋固縮によるものである

パーキンソン病における仮面様顔貌は、Masked

（-like）face, Hypomimia, Loss of Facial Expressionな ど

と表現され、パーキンソン病を特徴づける運動症状の一

つとして認識されている。今回、「仮面様顔貌が筋固縮

によるものか？」という点を検討していく上で、まずは

われわれ臨床家がどのように仮面様顔貌を認識し評価し

ているのかを検討したい。

これまでの研究結果では、パーキンソン病患者では漫

画やビデオなどを見たときに観察される口部の動きや表

情の表出が少なくなっているという報告や、自然な瞬き

の回数の減少、瞬きの際の眼輪筋の筋活動の低下、更に

は随意的な瞬きや口角挙上を行った際の振幅及び速度の

低下などが報告されている10-13）。現在広く用いられてい

るMDS-UPDRS 14）でも、仮面様顔貌は運動症状の評価

であるPartⅢに組み込まれており、その評価の指標とし

ては瞬きの頻度の低下、口周囲の動きの低下、自発的な

微笑みの低下などを用いることが明文化されている。こ

のことは、仮面様顔貌が顔面筋の運動頻度及び振幅の低

下、すなわち、顔面筋の寡動によって評価されていると

いうことを意味しており、事実、これまでの欧米での総

説などでも、仮面様顔貌は“facial bradykinesia”とし

て、寡動に伴う症状としての位置づけがなされているこ

とが多い15）。

次に、仮面様顔貌の病態が筋固縮に伴う可能性を検討

するにあたって、筋固縮を含む筋緊張の制御メカニズム

と顔面筋の特殊性について考察したい。四肢の骨格筋は

一つ以上の関節を挟んで起始と停止が存在し、さらに関
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パーキンソン病の仮面様顔貌の古典的記載は、Charcot

が1888年6月12日に行った火曜講義に登場する1）。Charcot

は、31歳のパーキンソン病患者Bachèreの症例提示で、

パーキンソン病顔貌に言及し、筋固縮の関与を指摘し

た。Dejerineが1914年 に 上 梓 し た 神 経 症 候 学 の 大 著

「Sémiologiedes affections du système nerveux（ 神経 疾

患症候学）」においても、「パーキンソン病では、前頭部

に皺ができ、顔面の筋固縮（rigidité des muscles）によ

り単一で、驚いたような表情となる。このパーキンソン

病の顔では、さらに無動が顕著で、表情は凍ったように

な る。 そ れ は ま さ に 仮 面 で あ る（C'est un véritable 

masque）。注視の固定、まばたきの減少、おそらく眼筋

や眼輪筋の筋固縮のため、この表情の乏しさは強調され

る」と、仮面様顔貌が筋固縮によるものであると記載さ

れている2）。

その後、顔面筋の多くは筋紡錘を欠くことが明らかと

なり3）、顔面には筋固縮を生じないのではないかという

考えが出てきた。しかし、Hunkerらは、安静時に口唇

を上下に一定距離動かすために必要な外力を測定し、

パーキンソン病患者ではそれが増大していることを明ら

かにした4）。また、同時に行った筋電図の評価で、健常

対照群と比較してパーキンソン病患者では背景活動が高

レベルであることを確認した。Caligiuriらも、Hunker

らと同様の方法で口唇の筋固縮を定量している5）。これ

らの実験結果は、筋紡錘がないはずの口唇の筋において

も、現象として筋固縮が存在することを明確に示した。

では、筋紡錘のない顔面の筋に、なぜ筋固縮がみられ
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節に対して反対の作用を有する拮抗筋の収縮によって筋

の伸張が可能となっている。筋緊張は持続的に筋に生じ

ている筋収縮によってもたらされる筋の緊張状態と定義

されるが、臨床的には、関節運動に伴う筋の伸張に対す

る抵抗感を筋緊張として評価する方法が用いられてい

る。速度依存性に抵抗が変動する痙縮と異なり、筋固縮

は関節運動の速度に依存せず、持続した抵抗を示すとい

う特徴があるが、これらの評価は関節の他動的運動に

よって可能となる。一方、顔面筋は一端が皮膚に停止す

る皮筋であり、関節運動への直接の関与はない。また、

顔面筋には筋紡錘様の構造がほとんど認められず、筋の

伸張状態を感知する直接的な機構には乏しいと考えられ

ている16）。実際に、生理学的な検討においても、四肢の

骨格筋で認められる伸張反射や、Tonic Vibration Reflex

など筋紡錘からの入力を必要とする反射が顔面筋におい

ては認められておらず17, 18）、四肢の骨格筋とは異なる仕

組みで筋の緊張状態が制御されている可能性がある。こ

のように考えると、顔面筋には四肢筋で認められるのと

同じようなメカニズムによる筋固縮は存在せず、また、

顔面筋の筋固縮の評価そのものが臨床的には困難という

ことになる。

また顔面筋は単に眼球の保護などの機能的な役割を果

たすだけでなく、さまざまな感情表現を伝える社会的な

役割も大きい。古くより、中枢神経病変を有する患者な

どで、随意的な表情表出と感情に伴う表情表出との間に

乖離があることが知られているが、機能的脳画像を用い

た検討でも感情を伴わない顔面筋の随意運動には腹側一

次運動野や補足運動野などの活動が認められるのに対し

て、感情に伴う表情表出の際には両側の側頭極、海馬、

扁桃体などの活動が認められ、その制御機構が異なって

いることが明らかになっている19）。また、パーキンソン病

患者では、健常者と比較して相貌弁別能力には差がない

ものの、表情の弁別能力が有意に低下しており20）、また

表情弁別能力と表情表出能力との間に有意な相関がある

ことが示されている21）。これらのデータはパーキンソン病

の仮面様顔貌の背景には、運動面以外に表情弁別などの

認知的要因が存在することを示唆していると考えられる。

以上のように、これまでのデータの豊富さからも、仮面

様顔貌は症候学的には寡動による“facial bradykinesia”

として捉えることが妥当と考えられ、その他表情弁別能

るのであろうか？　筋固縮には、γ運動ニューロンと筋

紡錘によるループ（γループ）が関与したγ固縮と、α

運動ニューロンが上位の抑制から解放されて生じると推

測されるα固縮が存在する6）。我々は、筋紡錘の存在し

ない顔面の筋固縮は、α固縮によって説明されると考え

ている。実際、パーキンソン病では、瞬目反射（blink 

reflex）で条件刺激のR2反応抑制が著しく低下しており、

ニューロン間の生理的抑制の低下が指摘されている7）。

前述のHunkerらの実験4）で、口唇の筋の背景活動が高

レベルであることは、中枢からの抑制の低下に矛盾しな

い所見である。

さらに、筋固縮のあるパーキンソン病患者にハンドル

を握らせ、脱力した状態で受動的運動を与えて筋電図を

記録すると、M1成分（潜時30〜35 msec）の振幅は健

常コントロールと同等であるのに対し、M2成分（潜時

55〜65 msec） とM3成 分（ 潜 時75〜85 msec） は 融 合

し、振幅、持続時間とも著しく増大している8）。潜時か

ら、M1成分は単シナプス脊髄反射に相当し、M2成分は

体性感覚野や運動野を含むlong loop reflexを介して形成

されると推測される（M3成分の由来はよくわかってい

ないが、その一部は小脳を経由した第二のlong loop 

reflexが関与しているかもしれないといわれている）。

すなわち、パーキンソン病の筋固縮は皮質間経路を介し

たフィードバックが亢進している一方で、γループの関

与する単シナプス脊髄反射の亢進を欠き、γ固縮では説

明できない点がある。γ固縮以外のメカニズムによる筋

固縮が存在すると考えるのが自然であろう。それを臨床

的に裏付けるのが、パーキンソン病患者の上腕二頭筋や

前脛骨筋などにみられる短縮反応である。パーキンソン

病患者では、弛緩させた筋を被動的に短縮させると、不

随意に筋収縮が誘発される。この現象は筋固縮の存在を

表すと考えられるが9）、筋紡錘の収縮や伸長がないにも

かかわらず筋収縮が生じるため、やはりγ固縮では説明

できない。

顔面筋においては、感覚入力の間接的調節の障害も知

られている。動物実験では、黒質〜基底核の異常がある

と、口唇部の機械的刺激に対して反応性の亢進を含む三

叉神経の応答異常がみられる5）。パーキンソン病の顔面

の筋トーヌスの調節障害には、この影響もあるのかもし

れない。
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以上、顔面筋に筋固縮が存在する事実と、筋紡錘を欠

く顔面筋に筋固縮が存在するメカニズムを考察した。

パーキンソン病の仮面様顔貌は筋固縮によるものである

と考える。

力の低下などの認知面の関与は否定できないものの、

パーキンソン病患者での仮面様顔貌の原因としての、筋

固縮の関与は明らかではないと考えられる。したがっ

て、パーキンソン病の仮面様顔貌は筋固縮によるものと

はいえない、と考える。
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遺伝性ジストニア update

瓦井 俊孝
徳島大学大学院 医歯薬学研究部 医科学部門内科系 臨床神経科学分野

はじめに
遺伝性ジストニアは、他の遺伝性神経疾患と異なり

遺伝歴が明らかでないことが多い。一見すると孤発例

のように思われても遺伝子異常が見つかる場合もあ

り、さらに無症状の血縁者にも同じ遺伝子異常が見つ

かることもある。浸透率の変化によるとされている

が、詳細なメカニズムは分かっていない。ジストニア

原因遺伝子が特定されることにより、ジストニアの病

態解明や治療法開発に役立つのみならず、症例の蓄積

により自然歴が明らかになり脳深部刺激療法などの治

療の介入タイミングの決定などにも役立つ。これまで

に報告されたジストニア遺伝子ならびに最近報告され

たジストニア関連遺伝子について記載する。

近年、ジストニア、痙性対麻痺、パーキンソニス

ム、脊髄小脳変性症、脳に鉄沈着を伴う神経変性症 

（Neurodegeneration with Brain Iron Accumulation: 

NBIA）、原発性家族性大脳基底核石灰化症（Primary 

Familial Brain Calcification: PFBC）を含めた運動障害

疾患において、旧来の命名法（nomenclature）を改

め、（表現型）- （遺伝子）という組み合わせで命名す

ることが提案されている1）, 2）。旧来の方法で命名され

ても、その後、他の遺伝子との重複が判明、あるいは

原因遺伝子として否定される場合もあり、それによる

混乱を避けるのが新しい命名法の目的である。例え

ば、以前、DYT1と命名されていたものは、症状とし

てジストニアのみであるためDYT-TOR1Aと記載され

るようになっている。以前、DYT5（瀬川病）と呼ば

れていたものは、ジストニア以外にパーキンソニスム

も見られるのでDYT/PARK-GCH1と記載されるよう

になっている。しかし、現時点では、ミオクローヌス

と振戦に関しての表現型の記載は提案されておらず、

ミオクローヌスとジストニア両者が見られるDYT11

は、DYT-SGCEとの記載に留まっている。表1は旧来

の命名法で命名されたものを中心にまとめたものであ

る。また、図1においては、発症年齢および症状に基

づいて行う遺伝子検査のアルゴリズムを示す3）。

ジストニア遺伝子検査の必要性・有用性に
関して

ジストニアの治療法として、内服薬から脳深部刺激

療法（Deep Brain Stimulation： DBS）まであるが、治

療効果が期待できる遺伝性ジストニアに関しては、積

極的に遺伝子診断を行うべきである。具体的にはDBS

の効果が期待できるDYT-TOR1A、レボドパの効果が

期待できるDYT/PARK-GCH1（GTP cyclohydrolase 

1）、TH（tyrosine hydroxylase）、PTS（6-pyruvoyl

tetrahydropterin synthase）、SPR（sepiapterin 

reductase）である。30歳以下で発症した全身性ジス

トニアではTOR1Aを、学童期に下肢ジストニアで発

症した症例ではGCH1を、また幼少児期よりジストニ

ア・パーキンソニスム・精神運動発育遅滞・眼球上転

発作を呈している場合はTH、PTS、SPRを遺伝子解

析したほうがよい。

DYT-TOR1Aとそれ以外の遺伝子（THAP1、SGCE

など）異常によるジストニアでは、DBSの治療効果や

持続期間に差があることが報告されている3）-6）。遺伝

子解析結果は、DBS後のフォローアップにも非常に参

考になると考えられる。また、ミオクローヌス・ジス

トニアを呈するDYT-SGCEでは、5%の症例でミオク

ローヌスが、20%の症例で四肢ジストニアが幼少児期

から思春期にかけて自然軽快することが報告されてい

る7）。自然歴の情報は、DBSによる治療介入のタイミ

ングの決定にも役立つものであり、こうした観点から

も遺伝子解析は有用である。

最近、日本でも見出された遺伝子異常による
不随意運動

Japan Dystonia Consortiumに登録された症例を解

Keywords：�Hereditary Dystonia, Phenomenology, Altered Penetrance, Genotype-Phenotype 
Correlations, de novo mutation

Mini Review
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析したところ、以下の疾患を見出すことができた。希

少疾患であるが、表現型は特異であり留意する必要が

ある。

①DYT-KMT2B（DYT28）

2016年に最初報告された、ゲノムDNAのメチル化に

関与する酵素Lysine-Specific Histone Methyltransferase 

2B（KMT2B）の遺伝子変異によって生じる疾患であ

る。ジストニア以外に、ミオクローヌス、舞踏運動が

見られる。また、多くの症例で小頭症、特徴的な顔

貌、軽度の精神運動発育遅滞が見られる。日本以外に

も欧米で報告されているが、ほとんどがde novo変異

で発症している8）。

表1　ジストニア遺伝子

疾患
（旧命名法）

疾患
（新命名法）

遺伝子/
遺伝子座 機能 遺伝 

形式
臨床

表現型
日本国内
での報告

DYT1 DYT-TOR1A TOR1A/9q34 AAA蛋白 AD 発症平均年齢10歳前後、四肢で発症し全身に広がる あり

DYT2 HPCA/1p35 神経系に特異的に発現してい
るカルシウムセンサー蛋白 AR DYT1と似て若年発症し全身型に移行する なし

DYT3/XDP DYT/ 
PARK-TAF1 TAF1/Xq13.1 転写因子 X-linked recessive フィリピンのパナイ島出身者に多い、発症年齢12-52歳、半数

の患者で後にパーキンソニスムを呈する、自殺例が多い
あり（フィリピ
ン系日本人男性）

DYT4 TUBB4A/ 
19p13.3 微小管構成、細胞骨格 AD オーストラリアの一家系、捻転ジストニア、ささやき発声障害 なし

DYT5a DYT/ 
PARK-GCH1 GCH1/14q13

ドーパミン生合成の律速酵素
であるチロシン水酸化酵素 
の補酵素テトラヒドロビオプ
テリンの生合成経路の律速酵
素

AD
レボドパ反応性ジストニア、発症年齢10歳以下、下肢ジストニ
アで発症、著明な症状の日内変動を伴う（夕方に症状悪化、睡
眠で改善）、低用量のレボドパが著効する

あり

DYT5b DYT/PARK-TH TH/11p15.5

チロシンをL-ドーパに水酸化
する酵素、ドパミン、ノルア
ドレナリンなどのカテコール
アミン合成に関与

AR
レボドパ反応性ジストニアであるがDYT/PARK-GCH1より重症で
ある。精神運動発達遅滞、筋緊張低下、眼瞼下垂、流涎、動作
緩慢、痙攣なども呈する

あり

DYT6 DYT-THAP1 THAP1/ 
8p21-q22 転写因子 AD

平均発症年齢16歳、上肢・頭頸部よりジストニアが出現し全身
に広がることが多い、DYT5と異なり下肢のジストニアで発症す
ることは少ない

あり

DYT8 PxMD-MR-1 MR-1/2q35 解毒作用 AD

発作性非運動起源性ジスキネジア（paroxysmal nonkinesigenic 
dyskinesia: PNKD）、幼小児期・青年期に発症、突然のジストニ
ア、舞踏運動、バリスムス、アテトーゼ、数分から数時間続く、
アルコールやカフェインにより誘発・悪化する

あり（ブラジル
系日本人）

DYT9 
（DYT18） PxMD-SLC2A1

GLUT1
（SLC2A1）

/1p34.2
グルコーストランスポーター AD

運動誘発性ジスキネジア・舞踏運動・アテトーゼ・バリスムス、
数分から1時間続く、小児期に発症、てんかん・片頭痛・精神
発育遅滞・溶血性貧血を伴うことあり

あり

DYT10 PxMD-PRRT2 PRRT2/ 
16p11.2-q12.1 神経伝達物質の放出調整 AD

発 作 性 運 動 起 源 性 ジ ス キ ネ ジ ア（paroxysmal kinesigenic 
dyskinesia: PKD） あ る い は 発 作 性 運 動 誘 発 性 ジ ス キ ネ ジ ア

（paroxysmal exercise-induced  dyskinesia: PED）、日本人家系で
遺伝子座が発見される、数秒から数分の短い発作時間、突然の
予期しない運動により誘発される、1日100回位まで発作が出現
することもある. 小児期痙攣（infantile convulsions）の既往が
認められることがあり、診断のヒントになりうる

あり

DYT11 DYT-SGCE SGCE/7q21.3 細 胞 骨 格、 中 枢 で の 働 きは 
不明

AD/ゲノム刷り込
み現象（遺伝子変
異を持った父親か
ら変異を受け継い
だ時のみ発症）

小児期発症、女性の方が男性より発症年齢若い、頸部・上肢・
体幹に出現、特に斜頸、書痙が多い、ミオクローヌスは飲酒に
て改善することがある

あり

DYT12 DYT/
PARK-ATP1A3

ATP1A3/ 
19q13.31 ナトリウムポンプ AD

突然発症のパーキンソニスムを伴うジストニア、球症状、顔面・
上肢の症状が下肢よりも強い、症状は数分から1か月ほど続く
ことあり

あり

DYT16 DYT-PRKRA PRKRA/2q31.2 ストレス反応遺伝子 AR ブラジル家系、12歳頃に歩行障害・下肢痛で発症、全身に広が
る。口顔面ジストニア・しかめ面が特徴的である なし

DYT24 DYT-ANO3 ANO3/ 
11p14.2 Ca2+依存性Clチャネル AD 英国家系、成人発症、頸部ジストニア、全身に広がることもあ

る なし

DYT25 DYT-GNAL GNAL/ 
18p11.21

 嗅覚シグナル伝達、ドパミ
ンシグナル伝達 AD 成人発症、頸部ジストニア、発声障害、嗅覚低下 あり　

DYT26 KCTD17/7q21 網様体形成、カルシウムシグ
ナルに関与 AD 小児期発症、ミオクローヌス・ジストニア なし

DYT27 COL6A3/2q37 VI型コラーゲン・ 
アルファ鎖３ AR

20代までに頸部や手において分節性もしくは局所性ジストニア
として発症する。Ullrich 先天性筋ジストロフィーの原因遺伝子
として同定されているが、DYT27では筋ジストロフィー症状は
認められない

なし

DYT28 DYT-KMT2B KMT2B/ 
19q13.12

リシン特異的メチルトランス
フェラーゼ

（エピジェネティックス、ゲ
ノムDNAのメチル化）

ほとんどde novo
変異、一部でAD

幼少児期発症、下肢ジストニアで発症することが多く、その後、
上 肢・ 頸 部・ 口 顔 面 に 広 が る こ と が あ る。 特 徴 的 な 顔 貌

（elonged face、面長）団子鼻（bulbous nose）、小頭症、低身
長が見られることがある。半数で精神運動発育遅滞を呈する

あり

DYT29 MECR/1p35.3 

mitochondrial trans-2-enoyl-
CoA reductase

（ミトコンドリア脂肪酸合成
に関与）

AR

Dystonia、Childhood-onset、with optic atrophy and basal 
ganglia abnormalities （DYTABG）、幼少児期発症のジストニア、
同時期もしくは少し遅れて視神経萎縮が出現する、頭部MRIで
基底核の信号異常あり、認知機能は障害されない

なし

AD：autosomal dominant；AR：autosomal reccesive
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②DYT/PARK-ATP1A3（DYT12）

Na/K-ATPaseでナトリウムポンプとして機能する

ATP1A3の変異により発症する疾患として、小児交互

性 片 麻 痺（Alternating Hemiplegia of Childhood：

AHC）や急速発症ジストニア・パーキンソニズム

（Rapid-Onset Dystonia-Parkinsonism：RDP） な ど が

知られている。遺伝子型と表現型には厳密な関係はな

く、同じ変異であってもAHCあるいはRDPとなるこ

とが報告されている9）。頻度としては、圧倒的にAHC

が多く、日本国内に患者が存在することも報告されて

いる10）, 11）。一方、RDPとなることは少なく、また、

PubMed検索ではこれまで日本国内からの発表はない。

最近、国内でRDP-ATP1A3として見出された症例は、

思春期に急速に発症し数日の間に症状が完成した例で

あ り、 こ れ ま で 報 告 さ れ て い る 通 りrostra-caudal 

gradientが認められた。すわなち、ジストニア症状は

顔面・口顎において強く、上肢、下肢と続く。DaT-

SPECTは正常であり、レボドパには反応しなかった

（論文投稿中）。

③Dyskinesia-ADCY5

adenylate cyclase 5 （ADCY5）は、2012年に常染色

体優性遺伝形式をとる家族性ジスキネジア・顔面ミオ

キ ミ ア（Familial Dyskinesia with Facial Myokymia）

の原因遺伝子として報告された12）。ドパミン受容体は

Gタンパク質と共役して情報の伝達を行うが、その過

程でADCY5を介してATPからcAMPが作り出される。

臨床変異が存在すると、cAMPの産生量が増えること

が報告されている13）。その後、良性家族性舞踏病

（Benign Hereditary Chorea）、発作性舞踏病・ジスト

ニア（Paroxysmal Chorea and Dystonia）、さらに小児

交互性片麻痺（Alternating Hemiplegia of Childhood：

AHC）の原因遺伝子としても報告された14）-16）。最近、

国内で見出された症例は、幼少児期からミオクローヌ

ス、舞踏運動、ジストニアの要素を持つ運動過多

（hyperkinetic movements）を呈する症例であった。

運動過多は思春期をピークとし、成人期には減少が認

められた。ADCY5のシークエンスを解析すると、一番

多く報告されているミスセンス変異p.Arg418Trpが見

つかり、de novo変異であることも判明した（論文投稿

中）。

おわりに
遺伝性ジストニアにおいては、発症年齢、発症部

位、広がり、症候学（Phenomenology）の正確な評価

により候補遺伝子を絞り込めることが可能である。ジ

ストニア以外に、ミオクローヌスや舞踏運動などの要

素を含む複雑な不随意運動を呈する遺伝性疾患

（KMT2B、ADCY5）も報告されている。症状が複雑

であっても細かな症候学的評価を行うことは遺伝子型-

表現型の確立、病態生理の解明に重要である。

図1　ジストニア遺伝子診断のアルゴリズム

小児期発症で下肢ジストニアで発症し、その後、全身性に広がった（体軸捻転）

幼少児期に下肢ジストニアで発症、症状の日内変動あり、髄液検査でドパミン生合成の異常を
示唆する所見あり、少量のレボドパが著効する

小児期、青年期に上肢・頭頸部ジストアで発症、その後、全身に広がった

幼少児期、青年期に発症、運動するとジスキネジア、舞踏病が出現する

斜頸・書痙とミオクローヌス、双方が見られる

幼少児期発症のジストニア、軽度の精神運動発育遅滞、小頭症が見られる

幼小児期発症のジストニア、頭部MRIで白質病変（T2高信号）、小脳・基底核萎縮あり

急性発症、数日の間にパーキンソニスムが完成し、レボドパ無効、球症状や顔面の症状が
下肢よりも強い

成人期に斜頸で発症、家族歴あり

成人期発症の四肢の局所性ジストニア（書痙など）、家族歴あり

本人あるいは親族がフィリピン出身で、成人期にジストニア発症、その後パーキンソニスム
を呈している男性

TOR1A（DYT1）

GCH1（DYT5a）

THAP1（DYT6）

幼少児期よりジストニア、パーキンソニスム、精神運動発育遅滞、眼球上転発作
（Oculogyric crisis）、自律神経症状、髄液検査でドパミン・セロトニン・
ノルアドレナリン生合成の異常を示唆する所見あり、レボドパ投与で症状軽快する

TH（DYT5b）、PTS、SPR

PRRT2（DYT10）、GLUT1（DYT9 or 18）

SGCE（DYT11）

KMT2B（DYT28）

TUBB4A

ATP1A3（DYT12）

GNAL（DYT25）

TOR1A（DYT1）

TAF1（DYT3）

小児期

成人期
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文献

会務報告 望月 秀樹　総務

前回のMDSJレターから現在までの学会事務報告を致します。

1．MDSJ年次集会

　第11回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスは、

会長：村田美穂先生で2017年10月26日（木）〜28日

（土）に東京・品川プリンスホテルにて開催された。

参加人数1,064名と大変盛会だった。

　第12回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスは、

会長：髙橋良輔先生で2018年7月5日（木）〜7日（土）

京都・ハイアットリージェンシー京都にて開催予定で

あり、準備を進めている。

2．MDSJ教育研修会

　第7回教育研修会は、会長：渡辺宏久先生で2018年3

月24日（土）に愛知・ナディアパークデザインホール

にて開催された。参加者数335名と大変盛会であった。

3．PDナース研修会

　第5回PDナース研修会は、会長：村田美穂先生で第

11回コングレス開催時の2017年10月28日（土）に東

京・品川プリンスホテルで開催された（参加者 198名。

そのうちナース研修会のみ単独参加は67名）。

　第6回PDナース研修会は、会長：坪井義夫先生で

2018年2月11日（土）に福岡・天神NTTホールで開催

された（参加者 112名）。

　第7回PDナース研修会は、会長：高橋良輔先生で第

12回コングレス開催中の2018年7月7日（土）京都・ハ

イアットリージェンシー京都で開催予定であり、準備

を進めている。

　第8回PDナース研修会は、会長：山本光利先生で

2018年9月8日（土）に高松（かがわ国際会議場）で開

催予定であり、準備を進めている。

4．MDSJビデオフォーラム

　第4回ビデオフォーラム九州ブロックが、栗崎玲一

先生をオーガナイザーとして2017年12月3日（日）に

九州・熊本交流館パレアにて開催された（参加者 40

名）。

　第5回ビデオフォーラム近畿ブロックが、斎木英資

先生をオーガナイザーとして2018年5月13日（日）に

大阪・きたのホール（田附興風会医学研究所 北野病院 

5F）にて開催された（参加者 25名）。

5．国際MDSコングレス

　第22回MDSコングレスは、2018年10月5日〜9日に中

国・香港にて開催予定である。
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第11回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスを終えて

Message

皆さまのご協力で2017年10月26-28日品川プリンス
ホテルにて、第11回パーキンソン病・運動障害疾患
コングレスを無事開催することができました。あり
がとうございました。おかげ様で参加者数は1,064人
と初めて1,000人を超える盛会となりました。今回は、

「An Essay on the shaking palsyから200年－これから」
と題して、歴史を振り返りつつ未来に踏み出す会と
していくつかの試みを行いました。

まず、病態、疾患を多面的にとらえたいという気
持ちから、臨床と基礎の融合、診療科横断的アプ
ローチ、職種横断的なアプローチを念頭に、2題で1
組のレクチャーは画像と病理、神経内科と精神科等、
異なる立場から一つの疾患、病態をみるという構成
にいたしました。それぞれの講師の先生方に素晴ら
しいご講演をいただき、初日朝8時のご講演から多く
の方のご参加をいただくことができました。

2つ目に「ビデオでみる大人と子供のMDS（運動障
害疾患）」を企画いたしました。ゲノム研究の進歩に
伴いこれまで異なる疾患と思われていた疾患群が同
一遺伝子を原因とすることが明らかになり、また小
児の疾患で成人にはないと思われていた疾患がより
軽微な病像で成人発症の疾患となっていること等が
明らかになってきました。しかもこれらに新たな治
療法が開発され、診断できなければ治療の機会を失
われることにもなります。珍しい疾患も多いですが、
ビデオは一度見たら忘れないという特徴を生かし、
都立神経病院小児科熊田聡子先生と当院神経内科坂
本崇先生に豊富なビデオとともにご解説いただきま

した。
3つ目に若手医師を主な対象として「パーキンソン

病道場」を開催いたしました。パーキンソン病は
様々な治療法開発により予後は目覚ましく改善して
いますが、医師の説明、薬の使い方等まさに「匙加
減」により患者の予後やQOLが大きく異なることも
事実です。3人の第一線の専門家に治療の極意を伝授
していただき、大変好評を得ることができました。

また韓国ソウル大学のBeomseok Jeon教授をお迎え
して「MDSJ国際セミナー」を開催し、MDSJ国際化
の第1歩を踏み出しました。さらに、2016年夏から開
始し、大変好評を得ているPDナース研修会を、今回
からMDSJコングレスの最終日午後に開催することに
いたしました。学会としてさらに多職種連携を広げ
る場を提供していきたいと考えています。

このように多くの皆さまのご協力を得て、実り多
いコングレスを開催できたことを紙面をお借りして
深く感謝いたします。今後もますますこのMDSJが発
展し、この分野の疾患の解明が進むとともに、患者
さんやご家族が少しでも過ごしやすくなるように
様々な分野からのアプローチが進むことを祈念して
筆をおきたいと思います。

第11回パーキンソン病・運動障害疾患コングレス大会長
国立精神・神経医療研究センター

村田美穂

患者さんのために

信頼と愛がいっぱいつまった

〒580-0011  大阪府松原市西大塚１丁目３番４０号
TEL:0120-545-427  FAX:0120-728-093
URL:http://www.fp-pharm.co.jp/

〔お問い合わせ先〕

平成30年4月作成

株式会社藤本製薬グループ
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第６回PDナース研修会報告

坪井 義夫　福岡大学医学部神経内科

MDSJ主催の第6回PDナース研修会は2018年2月

11日に福岡天神駅前のレソラホールで行われまし

た。午前中はPDの基礎として運動症状、非運動症

状、診断、治療を学び、ランチョンセミナーは村

田美穂先生をお招きして「私の考えるパーキンソン

病・私の考えるPDナース」の演題で講演をいただ

きました。PDナースを患者中心のPDチームの中核

と位置付けて、早期PDにおける疾患受容の援助や、

中期から進行期PDの治療、生活支援、さらに後期

進行期のケア等への積極的な関りが、それぞれの

病期における患者のQOLに影響を与えると指摘し

ました。治療をしながらの生活期間が長いPD患者

は、ナースを含めてリハビリテーション部門、薬

剤師、臨床心理士、口腔・嚥下サポートあるいは

device aided therapyに関わる脳神経外科、消化器

科を含めた多職種の関与が必須であるとして、PD

ナースの海外の現状も紹介されました。現在、日

本では認定看護師の制度が確立していませんが、

PDナースの役割を明確にして、それを実践してい

くことでPD患者のQOLを高め、将来のPDナース認

定に向けて実績を作ることが大事であると締めく

くりました。

午後はPDリハビリテーションの講義の後に、3施

設の看護師より事例検討会、その後パネルディス

ディスカッションが行われました。レボドパ・カル

ビドパ配合経腸溶液療法におけるPDナースの役割

や、進行期、終末期での役割、関わり方に関して

活発な討議が行われました。今回6回目になります

がPDに関する総合的知識の習得のみならず、PD

ナースの各ステージにおける関り、役割がディス

カッションを通じてより明確になりました。また

PDナースが全国的に定着する可能性を十分感じる

会でした。
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第12回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスプログラム会告

2018年7月5日（木）	 会場：ハイアットリージェンシー京都［1F ザ・ボールルーム］

8:00〜  9:00 スポンサードセミナー1　「ジスキネジアの臨床と基礎」	 共催：大塚製薬（株）
司会：桑原 聡（千葉大学）、神田 隆（山口大学）
演者：澤田秀幸（宇多野病院）、冨山誠彦（青森県立中央病院）

  9:00〜10:00 スポンサードセミナー2　「Prodromal PD の基礎と臨床」	 共催：武田薬品工業（株）
司会：坪井義夫（福岡大学）、荒若繁樹（大阪医科大学）
演者：村田美穂（国立精神・神経医療研究センター）、山門穂高（京都大学）

10:00〜11:00 スポンサードセミナー3　「PDD/DLB」	 共催：小野薬品工業（株）
司会：中島健二（松江医療センター）、下濱 俊（札幌医科大学）
演者：織茂智之（関東中央病院）、齊藤祐子（国立精神・神経医療研究センター）

11:15〜12:00 ポスターセッション　（会場：ハイアットリージェンシー京都［B1F ドローイングルーム］）

12:10〜13:10 ランチョンセミナー1　�「進行期パーキンソン病治療におけるDATの位置づけとLCIGの可能性」
	 共催：アッヴィ（同）

司会：澤本伸克（京都大学）
演者：大山彦光（順天堂大学）、梅村 淳（順天堂大学）

13:20〜14:20 スポンサードセミナー4　「医療工学とパーキンソン病」	 共催：大日本住友製薬（株）
司会：吉井文均（平塚医療福祉センター）、藤本健一（自治医大ステーション・ブレインクリニック）
演者：三ツ井貴夫（徳島病院）、三宅美博（東京工業大学）

14:20〜15:20 スポンサードセミナー5　「細胞移植と遺伝子治療」	 共催：ノバルティスファーマ（株）
司会：前田哲也（岩手医科大学）、谷口 真（東京都立神経病院）
演者：髙橋 淳（京都大学）、村松慎一（自治医科大学）

15:45〜16:45 スポンサードセミナー6　「新しい手法によるレヴィ小体病の画像解析」	 共催：エーザイ（株）
司会：福山秀直（京都大学）、伊東秀文（和歌山県立医科大学）
演者：渡辺宏久（名古屋大学）、澤本伸克（京都大学）

16:45〜17:45 スポンサードセミナー7　「Movement Disordersの外科治療」	 共催：日本メドトロニック（株）
司会：深谷 親（日本大学）、斎木英資（北野病院）
演者：戸田弘紀（福井赤十字病院）、平 孝臣（東京女子医科大学）

17:45〜18:45 スポンサードセミナー8　「急性発作性の運動異常症」	 共催：エーザイ（株）
司会：水野敏樹（京都府立医科大学）、戸田達史（東京大学）
演者：飯塚高浩（北里大学）、池田昭夫（京都大学）

19:00〜21:00 レセプション（ハイアットリージェンシー京都［B1F ガーデンルーム］）

2018年7月6日（金）	 会場：ハイアットリージェンシー京都［1F ザ・ボールルーム］

8:00〜10:00 シンポジウム1　「睡眠とMovement Disorders」　
司会：宇川義一（福島県立医科大学）、髙橋良輔（京都大学）
演者：�角谷 寛（滋賀医科大学）、野村哲志（のむらニューロスリープクリニック）、林 悠（筑波大学）、

皆川栄子（国立精神・神経医療研究センター）

10:00〜11:00 スポンサードセミナー9　「新しい診療ガイドライン・診断基準について」	 共催：エフピー（株）
司会：水野美邦（順天堂大学）、久野貞子（京都きづ川病院）
演者：武田 篤（仙台西多賀病院）、饗場郁子（東名古屋病院）

11:00〜12:00 特別講演　「iPS細胞技術と遺伝子改変霊長類を用いた神経疾患病態解明と創薬研究」	
司会：望月秀樹（大阪大学）
演者：岡野栄之（慶應義塾大学）

12:10〜13:10 ランチョンセミナー2　「病態機序とエビデンスから考える進行期パーキンソン病運動症状に対する治療」
	 共催：協和発酵キリン（株）

司会：長谷川隆文（東北大学）
演者：佐光 亘（徳島大学）

13:20〜14:20 教育講演1　「ジストニアのメカニズム」
司会：楠 進（近畿大学）、目崎高広（榊原白凰病院）
演者：熊田聡子（東京都立神経病院）、坂本 崇（国立精神・神経医療研究センター）

14:40〜15:20 最優秀賞受賞者講演
15:20〜15:50 総会
16:30〜17:30 ポスターセッション　（会場：ハイアットリージェンシー京都［B1F ドローイングルーム］）

18:00〜21:00 イブニングビデオセッション
司会：宇川義一（福島県立医科大学）、髙橋良輔（京都大学）
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第12回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスプログラム

2018年7月7日（土）	 会場：ハイアットリージェンシー京都［1F ザ・ボールルーム］

8:00〜10:00 シンポジウム2　「New Horizons in the Molecular Pathogenesis of Parkinson's disease」
司会：山本光利（高松神経内科クリニック）、服部信孝（順天堂大学）
演者：�Ruey-Meei Wu（National Taiwan University）、Shengdi Chen（Ruijin Hospital affiliated to 

Shanghai jiaotong University School of Medicine）、Shu-Leong Ho（University of Hong Kong）、 
Kah-Leong Lim（National University of Singapore）

10:00〜11:00 教育講演2　「タウオパチー研究update」
司会：長谷川一子（相模原病院）、木下彩栄（京都大学）
演者：平野成樹（千葉大学）、武田朱公（大阪大学）

11:15〜12:00 ポスターセッション　（会場：ハイアットリージェンシー京都［B1F ドローイングルーム］）

12:20〜13:20 ランチョンセミナー3　�「パーキンソン病における非運動症状の治療戦略」	 共催：マイランEPD（同）
司会：鈴木則宏（湘南慶育病院）
演者：榊原隆次（東邦大学医療センター佐倉病院）、平山正昭（名古屋大学）

13:30〜14:30 教育講演3　「遺伝性脊髄小脳失調症の基礎と臨床」
司会：水澤英洋（国立精神・神経医療研究センター）、阿部康二（岡山大学）
演者：石川欽也（東京医科歯科大学）、永井義隆（大阪大学）

14:30〜15:30 スポンサードセミナー10　「MSAの基礎と臨床」	 共催：日本メジフィジックス（株）
司会：辻 省次（国際医療福祉大学/東京大学）、小野寺理（新潟大学）
演者：下畑享良（岐阜大学）、矢澤 生（国立長寿医療研究センター）

15:30〜17:00 Controversy　
司会：野元正弘（愛媛大学）、高橋一司（埼玉医科大学）
1）αシヌクレインの伝播を止めればパーキンソン病を根治できるか
　Yes：村山繁雄（東京都健康長寿医療センター）/ No：内原俊記（新渡戸記念中野総合病院）
2）本態性振戦は小脳起源である
　Yes：花島律子（鳥取大学）/ No：中村雄作（近畿大学）
3）PDの病態はiPS細胞で再現できるか
　Yes：岡田洋平（愛知医科大学）/ No：井上治久（京都大学iPS細胞研究所）

会場：ハイアットリージェンシー京都［B1F ガーデンルーム］

8:00〜  8:30 パーキンソン病道場 1　「診断−パーキンソン病と見抜くポイント−」
司会：西川典子（国立精神・神経医療研究センター）
演者：下 泰司（順天堂大学）

8:30〜  9:00 パーキンソン病道場 2　「初期治療−薬をいつ始めて、どこで増やすか−」
司会：横地房子（東京都立神経病院）
演者：永井将弘（愛媛大学）

9:00〜  9:30 パーキンソン病道場 3　「非運動症状−パーキンソン病にあらわれる非運動症状とその対策−」
司会：波田野琢（順天堂大学）
演者：大江田知子（宇多野病院）

会場：ハイアットリージェンシー京都［B1F リージェンシーⅠ］

9:30〜11:00 症例検討とディスカッション
総合司会：髙橋牧郎（大阪赤十字病院）
症例提示：生野真嗣（京都大学）
ファシリテーター：�樽野陽亮（京都大学）、大垣光太郎（順天堂大学）、梶山裕太（大阪大学）、 

原 一洋（名古屋大学）

会場：ハイアットリージェンシー京都［B1F ガーデンルーム］

12:15〜16:30 PDナース研修会
ランチョンセミナー	 共催：アッヴィ（同）
　司会：近藤智善（リハビリテーション花の舎病院）
　演者：柏原健一（岡山旭東病院）
オープニングセミナー	 共催：武田薬品工業（株）
　司会：市川 忠（埼玉総合リハビリテーションセンター）
　演者：望月 久（文京学院大学）、秋山 智（広島国際大学）
事例検討	
　司会：友澤奈津子（京都大学）
　演者：藤原弥純（京都大学）、井尻裕子（京都大学）
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