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7 7 —/VIRORIEMAT OB T, U U N T AR —F —DIEFEKICEIT 55
Fiz B 52 L= (Inden M, et al. Brain Res 1637:128-136, 2016) ,

RARRFRER OWRBAEAT GOk K FPIMBFZET & H:1R)

BARBF R OWREBMIT 2D T\ D, Al HRFERRICI T D s 4
FRFEIRZE T DN T, ZIMEREAIE & PLik U 2 0 R R I3 B 57 1Y 70 e (8 & gl L 72

(Hokari M, et al.Ann Neurol 79: 605-624, 2016) ,
TIINA 2 —IRDIRBIRAT (S VW EfR v & —, BIEFR 2 — & 3E)

T IV NA 2 —JFHICB T _X—% « 87 L X —FORIIZEA L T, KE
Caucasian & H AR AN & OLEEMRGT 217> T 5,

TIINA 2 —IFRCBIT BT 7V Y FEL ([EL v AR — LR, S0
N v Z — L E[A])
a U AFEWEMREMIN O~ — T —TdH D Chol-loa v 7Y A RI3T /YA

or
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10.

11.

12.

13.

V=M BOTREANEML CWAZ EEHLMNIL, mXa&REPTh D,
FHEMERIRBE(LIE (ALS) &, 77 ABB L UORFRE D/ N—F 0 Y VFREE
(PDC) DFRIEA 1 =X AT D858 CHrl KM ZERT . OB SLAR R B
HARERKRY:, EEERKT e ELHisk & ILF) ZHEd  FLEiX ALS OiFEB =
22— CENEHEREDER T LIRCBEEL TWD Z LICER L THE ki)
T& 7z, BUE, AiAMIROE A G RERAIZEE L, U AR Y —A(CFRNA &6 i
BAGMEDPAD | IRNA 85 FERGIEER 1 & U #R{k(p) TDP-43 & OB# A B & L
TW5, ALS OFRiES = = — 1 > 72 EOHiERIZ pTDP-43 BB L TW\WH Z & &
AL, BEFATEIRELEVFER L HME L7 (Onozato T, et al.
NeuropatholAppINeurobiol[Epub ahead of print]) , £ A\ TRE 5 % H 9% ALS
BEOBIZ LEINZERA CADIRIEIZRAS 2, ZHHD-BEFETH > THIHND
PRR ERFRIIMO CTRSRIENTELIFLRHL, 23a=r—Ta V2T
DEDTODFNLTERDARENMEZ 5 L 72 (Oyanagi K, et al. ClinNeuropathol
2015). 7T ABIZEHE LT =% 2 URBAVE D RY OARRARIE S I, AR A
BN 0 Y U iR{ TDP-43 DIHKICHBI L T 534 A Ll L7z (Oyanagi
K, et al. Neuropathology 2015) , AR BN RN A U 5 ALS I IE 15220
IADIERERE | (2 0 LT W EH A2 E L7- (Nakayama Y, et al. Amyotroph Lateral Scler
Frontotemporal Degener2016), ALS OFHE TILHigh b 7 > AR —F =2 L T
Wb HEZE R L7z (Hozumi I, et al. J Neurosci Res 2015), 77 A 5™ ALS & PDC
IZ1E COorf72 Bin - HENMNT & A28 L7- (Dombroski et al. JAMA Neurol

2013),

FIEME ALS B X UOFRE/DMBRFRIECEE 4 2858 (BINKFPMARRENEL, #Sahifk
BT, (BN RF AR ER 0 R a5 & OILFEINFZE) © SOD1 Ein - L106V 28
P2 R FENE ALS TIX R I P RIERE R H 342 U, £ AT N Tk fi i &
I ZIEERNCRBLS 5 2 L 2WE Le (HIREF S, BRRMRET: 2016), Fil/IMXK
JAME 31 L (SCA31) DIRAEMENT & /0 BT & IR CTHEET TH 5,
BRA 7 = A Fa2RTBEEERMBEEMEEOHE (BN KT EFEH RN
Bl BINRFAREES 70 BB, OMENSEIEES & oL FEFE) « B
wialtED HDLS & & PEEIEMED Nasu-Hakola Js DIREARA T —P v 7 L AT —
BOI 70 s YT OEAIZONTHFREZED TV D,

R—=F Y AE L FRAEZ PR TBEOT RFEICET 5% (5N Brain
Resource Net D& Mgk & #[A]) : AAFETIE, MEIMT LA U Y —ZA Ky b &
Fk 841 HIRBIOHF T, /N—F Y IR & FRAVE A R T 21 JEFI D RKIEZE O Rt
D, LB /MR & TR BRI SN L 2 R LR Le (S
NFE - PR PIRBLA T, SRk 27 FEEIREE),
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14. R—F vV VIR OFHFIBFERRICE T 2R G E ARSI IEeT & 2EH)
ZHEGED invivo X —F L Y UIRET L TH LTIV T 7 VR T LA B TR
RV T ANSND Mg-L-A LA 3R — MMEE B LOMREE MPTP {4t~ 7 2 ~D Mg
BHAIZ L TR - IRIRFEREHEET TH 5,

(2) WHFEIm 72 E (o EEEH)

e

1. Inden M, Iriyama M, Zennami M, Sekine S, Hara A, Yamada M, Hozumi I. The type IlI
transporters (PiT-1 and PiT-2) are the major sodium-dependent phosphate transporters in
the mice and human brains. Brain Res 1637:128-136, 2016.

2. Hokari M, Yokoseki A, Arakawa M, Saji E, Yanagawa K, Yanagimura F, Toyoshima'Y,
Okamoto K, Ueki S, Hatase T, Ohashi R, Fukuchi T, Akazawa K, Yamada M, Kakita A,
Takahashi H, Nishizawa M, Kawachi I. Clinicopathological features in anterior visual
pathway in neuromyelitisoptica. Ann Neurol 79: 605-624, 2016.

3. Yamada M, ToyoshimaY, Makifuchi T, Kakita A, Takahashi H. Spinocerebellar

degeneration: Discrepancies between clinical and pathological diagnoses.

Neuropathology 2015 Nov 11. doi: 10.1111/neup.12278. [Epub ahead of print].

Yajima R, Toyoshima 'Y, Wada Y, Takahashi T, Arakawa H, Ito G, Kobayashi D, Yamada

M, Kawachi I, Narita I, Takahashi H, Nishizawa M. A Fulminant Case of

Granulomatosis with Polyangiitis with Meningeal and Parenchymal Involvement. Case

Rep Neurol 7:101-104, 2015. doi: 10.1159/000381942.

5. Mitsui J, Matsukawa T, Sasaki H, Yabe I, Matsushima M, Drr A, Brice A, Takashima H,
Kikuchi A, Aoki M, Ishiura H, Yasuda T, Date H, Ahsan B, Iwata A, Goto J, Ichikawa Y,
Nakahara Y, Momose Y, Takahashi Y, Hara K, Kakita A, Yamada M, Takahashi H,
Onodera O, Nishizawa M, Watanabe H, Ito M, Sobue G, Ishikawa K, Mizusawa H, Kanai
K, Hattori T, Kuwabara S, Arai K, Koyano S, Kuroiwa Y, Hasegawa K, Yuasa T, Yasui K,
Nakashima K, Ito H, Izumi Y, Kaji R, Kato T, Kusunoki S, Osaki Y, Horiuchi M, Kondo
T, Murayama S, Hattori N, Yamamoto M, Murata M, Satake W, Toda T, Filla A,
Klockgether T, Willner U, Nicholson G, Gilman S, Tanner CM, Kukull WA, Stern MB,
Lee VM, Trojanowski JQ, Masliah E, Low PA, Sandroni P, Ozelius LJ, Foroud T, Tsuji S.
Variants associated with Gaucher disease in multiple system atrophy. Ann
ClinTransINeurol 2: 417-426, 2015. doi: 10.1002/acn3.185. Epub 2015 Feb 28.

6. Makanga JO, Kobayashi M, Ikeda H, Christianto A, Yamada M, Kawasaki T, Inazu T.

Generation of Rat Induced Pluripotent Stem Cells using a non-viral vector and variation

>

in reactivity to a cell surface keratan sulfate recognizing antibody. Biol Pharm Bullet 38:
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http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25909086

10.

11.

12.

13.

=i

N
R[N

—_

3.

HU

'E

127-133, 2015.

Onozato T,Nakahara A,Suzuki-Kouyama E,Hineno A,Yasude T,Nakamura T, Yahikozawa
H,Watanabe M,Kayanuma K,Makishita H,Ohara S,Hashimoto T,Higuchi K,Sakai
T,Asano K,Hashimoto T,Kanno H,Nakayama J,Oyanagi K*. Axonal TDP-43 aggregates
in sporadic amyotrophic lateral sclerosis. NeuropatholAppINeurobiol 2016 [Epub ahead
of print].

Nakayama Y, Shimizu T, Mochizuki Y, Hayashi K, Matsuda C, Nagao M, Watabe K,
Kawata A, Oyanagi K, Isozaki E, Nakano I. Predictors of impaired communication in
amyotrophic lateral sclerosis patients with tracheostomy-invasive ventilation. Amyotroph
Lateral Scler Frontotemporal Degener 17: 388-346, 2016.

HAREF AR, ABEL, HAHIEA], TEERE, SHEAL, tEE . SOD1 Eis T
L106V 25 J& IR i ZEAR M SR B L AE L2 36 1T 2 B IR B M RE PR 75 O FE LI 1) & HF
PRAVGEHEAE DI BT .. BRIR AL 56: 69-76, 2016.

Oyanagi K”, Mochizuki Y, Nakayama Y, Hayashi K, Shimizu T, Nagao M, Hashimoto T,
Yamazaki M, Matsubara S, Komori T. Marked preservation of the visual and olfactory
pathways in ALS patients in a totally locked-in state. ClinNeuropathol34: 267-274, 2015.
Oyanagi K”, Yamazaki M, Hashimoto T, Asakawa M, Wakabayashi K, Takahashi H.
Hippocampal sclerosis in the parkinsonism-dementia complex of Guam: quantitative
examination of neurons, neurofibrillary tangles, and TDP-43 immunoreactivity in CAL.
Neuropathology 35: 224-235, 2015.

Kaneko M, Noguchi T, Ikegami S, Sakurai T, Kakita A, Toyoshima 'Y, Kamve T, Yamada
M, Inden M, Hara H, Oyanagi K, Inuzuka T, Takahashi H, Hozumi I. Zinc transporter
(ZnT3 and 6) are downregulated in the spinal cords of patients with sporadic amyotrophic
lateral sclerosis. J Neurosci Res 93: 370-379, 2015.

Dombroski BA, Galasko DR, Mata IF, Zabetian CP, Craig U-K, Garruto RM, Oyanagi K,
Schellenberg GD. C9orf72 hexanucleotide repeat expansion and Guam amyotrophic
lateral sclerosis-parkinsonism-dementia complex. JAMA Neurol 70: 742-745, 2013.

e HELE

WHDER]. RYU 72 I R IT 5 2R RS, ClinNeurosci 33: 332-334,
2015.

Oyanagi K*, Yamada M, Hineno A, Yahikozawa H, Ushiyama M, Miki J, Kanno H,
Nakayama J, Makishita, Inoue K, Ohara S, Hayashida K, Kayanuma K, Yamamoto K,
Yasude T, Hashimoto T, Yoshida K, Ikeda S. Shinshu Brain Resource Net.
Neuropathology FllJi] #

REEE, REATELN, BIE D, BEARTEE, ABNE, ILRERE, HEERT
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BHEL. TAYNA T —IRBED AT v T hEZ D, BERESLLGE
FI ] e

g i, BB S—F Y SRR & RRAVEIZ BT S R P R EE

JLA LV ERT EETDNR—=F Y Y - /\~%/V/E1%%$@/77.
ANBNEG Y, FEARE A, DR HAD, [LIRIEERE. Rl & 2 D2 D2 KIZ DU T
B & BEER 33: 234-241, 2015.

(3) HrBlEiH - FEfFRE R &

1.

HIHE DGR, RN ZEPEIE O EGRIR 2T & i BRE2 M O T, 27 56 [F] H ASHH R B3
S VURT T L 20 BRIRZE & RBEZ W O TRBEG 2 50 R D R 2T A
6 H5H, fml

WHDERIL S—=% 2 Y ROy o T2 2 &, yinb a2 & — 527 [E1F
MFRRE S R T L SR 2841 H 9 B, vk

ABES. BEEI N —F Y S X AR HEBLL, L) - B LD BPSD D=
N — UVIZHE LT RAE D —B. 7Y A ~ —JRIFES 5 16 B o > R
VUL 20154E4 18 H HEHEE 7T 2 N7 U ARRT VTR

Oyanagi K, Nakahara S. Hereditary diffuse leukoencephalopathy with axonal spheroids

and Nasu-Hakola disease: a neuropathological investigation. Special Lecture 2015 46 H
19 H, FachkrankenhausHubertusburg, Leipzig, Germany

Oyanagi K. The parkinsonism-dementia complex of Guam and FTLD-TDP: topographic
distribution of phosphorylated TDP-43 inclusions.Seminar 2015 4= 6 H 23 H, ICM
Institute, Salpetriere Hospital, Paris, France

Oyanagi K, Nakahara S. Recent advances on Guam parkinsonism-dementia complex and
ALS. Special Lecture 2015 4 6 H 24 H Queen Square Brain Bank, London, United
Kingdom

IBIEYE, RTEFE. b hRMBEZENE & GAE - FRICHRREIR A 7 = v A R &
£E 9 BWARPEOVEME VEAMAE (HDLS) & Nasu-Hakola 555 O R JEREME I DWW T BAR
PR B 102 [EIUTHeH 7 S RFBIGRTE 2015 4R 7 A 4 B KRBT KR E RS #%5
Oyanagi K, Nakahara S. TDP-43 in Guam PDC and ALS. Talk at the Human Service
Meeting 2015 4 10 H 14 H School of Medicine at the University of Pennsylvania,
Philadelphia, USA

BB, RV EZEME & FRENE - SR A 7 = v A R & ff 5 BRI M2 B
ERMAE (HDLS) & Nasu-Hakola J5. ZF 14 [Alis; B IRARRNE 2 X —  FRBIGETH
2015 £ 11 A 5 HA MR~ Ay b T Y VT RT v

10. /BEYE. A ZERETEM R VIE I BT D RS D9 77 A E, TDP-43, =23 =
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= —va UEE. F 9L BIFRGH P RREE CPC ReRllEE 2016 4F 2 A 17 HF %
TRRES R 5 e

5. BN ER

AR AR, B RAE R E LIS T 7 A A 500 (RE B Bk
AR Ze T SRR Ze 2, ok 27 4E )

ARSI R - B R R (I3 T SRR D00 (R ) (GLERFsE
(C), VR 27~29 4EJ%)

T RBAE TR 355 < M 72 B MG E TR OB & BIRGIEINC X 5 85 s AT
ge) (%3 PR, O M) ERRFZE (B) Rk 25~27 4EEE)

ISR N RIS R T 361 2 SRS ER SR LI O S FE Y ES -REATT & B DR B
REMORFZE) (%32 BAREFSRAR, 240 /M) (GUERRFZE (C) Wk 25~27 ()

[/R—=2 2 Y = X 1 & FRANE % 2 2 BN 48 O MR BRI ((R3E -/
W) G ARSI - SRR IR B, SER 27 425

[HET 7 4 RIA AT K DIHREMIHIN R LS X7 LA ) _F—1EE~D
ATREME) (X3 A K. O M) (EBRRFZE (B) ERK 25—~27 4EEE)

6. TR - PR E
1) ?%\@Txﬂﬁi

/BB
AAMRRE YR  IKREERAIEZAR, fPREtREERZR. AFEER%EER
L S
HAMRRP Y S  EH, T LA VRN I RBRRR
(2) ZFIhMERER R
AN INCEwh
Pathology International Editorial Board
BN R FHERE thitEZ B
The Scientific World Journal Editorial Board
7. 88 - A&
(1) BMRZETE 3L (M)
TR - EEWHE A R B 2015411 H 18 H
(2) EMRFESES S 4 QUEYEHIL Mg )
FERIRSEE TR B | 4-5 N7 )—T7 ~i G 18 [B]
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() BINKRFEFIEIHE
MEMRFEFIEL & A XL 2016 42 H 13 H

8. fi=iEE

FAT:
/INEIE
B R AT ZE T F Al
() R e BT SR AT wBEMEE
T H—< 7— R A = AT FEsE
LG
E LIRS S VW ERE T L F — E= R =
B K7 A JE I EER AN
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. »F8fs (FiEER) FHM

1. HREBOBRLG TRV —ERX (20154 4 A~20164E 3 A)

2015 4 4 H ~2016 4 3 A OHIMIAZINRFIBE A X U & 32 RN O EFES
SSENONEVINIER =35 R %ﬁﬁﬁﬁﬁ%{&ﬁéﬂf: 113 4125k L T 261 fh D fn
BEITolz, 2D H 19 ANHEZKIZCE ST, TONRIZTTEDOEY TH D,

PR A e ER] (4)
FHE/ N ZMEIE  (SCA) 233 16
SCA1 18 0
SCA2 18 0
SCA3/MJD 18 2
SCAG6 18 1
SCA7 18 0
SCA12 18 0
SCA17 18 0
DRPLA 19 2
SCA31 22 11
SCAS8 66 0
BT BB ZE e 1 0
Hereditary diffuse 25 3
leukoencephalopathy with axonal
spheroids (HDLS)
BT A =7 (DYT1) 2 0
At 261 19

LAEFEDGEEEID SCA @ 9 Fif (CAG repeat J55 8 SR, SCA31) NEHGE S -H
FITHOWTIL SCA8 BN L THERE L T\ 5, Fitd SCA8 DMAME AL\ DIl
EIZSCA D I HKENEIE SNTZEBE DA 21T o720 Th %, BiFFR T SCA8 &
e EZI ST B 1TV,
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2. WHETEED

(1) WrItERE

I /NI R E

I FRRERIER (X7 zvA R) 205 BEOE AMEBENE (hereditary diffuse
leukoencephalopathy with axonal spheroid, HDLS)

L SEARMEAE 5w

I B/ RTRAE
I-1. REFRICIT 2 YL BB AR YT I S FRIE O J BB EE D IR A

TIVE TICHER L7 BB IRAEE O Y R E B AR M BE /NN S FRIE (ADCA) 235
FROFRIBEE L FRIRTEY TH D (2016 43 H 21 HHE), BIERRRLTWD
MY, BEIFENTIESCA3L 28 ADCA BIRDK) 44% & TEEIICZ <. IR T SCAB 73
20%%55, ¥k T DRPLA, Machado-Joseph #% (SCA3). SCAL &#fie< . BlRfm TH AR
EF RN 20%85% 5 5,

9R%, 4%

A R%R, 2%

1 %%, 0%  13FEFR. 6%  .sCAf

1%, 0% " SCA2
| = SCA3
= SCA6

= DRPLA
= SCA31
= SCA14
15 R#&R, 6% = SCA17

= unknown

Flo, PEEED DEEETE O ER AR ICE T 2 MANIEEE (28T, THER
- 38 -



TR SRR S & &b IS O BOE MR/ M ZERERE  (cortical cerebellar
ataxia, CCA) DFEREHEZITV ., IR EZRE L1z, 2016 4 1 H DB ORY
JRE TIZHAA U7 VMR EIIE 169 44 D 5 b 2 12 O probable/possible CCA (Z
FZUTHDIE294 (K117%) Thoi,

1-2.  JRREARF-AR[FE OBA=PEF B /N S O 953 [RER SR

Wk b RE RN OB REEZRICOW T, B RFRIEF2HE (I
AREEEEZ) & RFETRER Y — 7 2 v U TIC R AR ERZED TN D, £,
2014 FRKICEM R ZEAMBIRET: - PRIESHEE, Bior2f (RihaREs)
IR E SN kR — 7 = =2 FIW T, AT ERT GBI -2 EasaN) 235
Hls & 70 o TRARMERFVE I B L 7249 30 DB OMENIA 7 V) —=2 7 %175
TW5,

ZHUZ E VIEROEFHRE TRFIE CTh - T BE - ZROTN S 2 RIKE s
FREENRON->TETEY, BIERKRIHEEZED TV D,

1-3. FHH/VIRTAE 318 (SCA3L) ., 2 RHZEHIE DARHELAOBTIE (MhRRJriEE
SEEP IR, L EERISEE & O ERFSE)

PER B SCA3L DHFIFEMGIZ DN TII/ e E & O ILFIBFFE A Mk h CTd 5, 2015
FEEIC IS L ST 2 & ZHIC . SRMEEMIE & P EILIEIC SV TR &
il (RpRENRL U o~ F - BEWRPRE (RS AERR & & D LR,

I-4.  Fhf/ MK RFE 31 8 (SCA31) @ HIRLFHE (BN KFIREEmme e, U o
~F - BEFEANE. B L ORABER BRI E & o LFEFSE)

2011 FEE 7> AT - T & 72 SCA31 D H AR AT 2015 FEER TH Y T7E L 72 5 4
DOFHENTET Uiz, BRIARE SIS L7- SCA3L BE 44 4D H B 54 DNFHAEWIF
[ZFETC, 2 £ SRR ANFTI & 0 % L 7=, SARA OAFHEAL 21X 0.8 + 0.1, Barthel index
DOEMEALHIZ-23+0.4 TH-o7- (Nakamura K, etal. §wC¥#EHF), £7-. SCA3L D
U B'— MR EM & HHRER S O IOV TR EEFE R Ba 217> T\ b,

I-5  FFBE/ MM MERE B 123 1T 2 /MM R O BSE LRI BT 098 (v B A 2 A
T v 7t & OIFEFZE)
20134E 1 HinbH kv A 2 b7 v 7t (BMNHISEST A 7« T VB & o 2 —
JRFNE ) EOHERIFFEE LT 3EIMEERT GAKRAA B) 2T, Hhi/IHE
PEIE - 6 R ZENHIE BBE DL « A TREE O FBI, E BRI ICE Y flA TE 72,
BIfEETIZ, F50 4 DBE, BILORFEXIREOT — &5 3 Ml 5+ o & 1l E
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FRARITEAE | T IRE ] CREIFNICHEBERERD S DH 2 & WL DONDOEIFEIZD
WM IR & s/ WFERE D N 5 = & 2 U L7=  (Matsushima A, et al. Cerebellum &
Ataxia 2015), & HIZHTT — X OZEEMYT (508 12XV B#F D SARA

(7)) 2 a7 m IR &R <HHBI L. BRIREHINICA H & & 2 b D FR 15 sl
ZHH L7= (Matsushima A, etal. F& SCHEfE ),

2015 FER D BAFMN K FIRBED [HRL 27 4REE 0 - WL - 27 m o= 7 b
PR 43T, 3HIEE G Z W AR OfE - 575 U X 7 5l 217> T\ %
(e AL, U o~ F « BIRIRNEL TLERESER S & OILFNZE), Ziidm 7
PEIRIRIC AT S5 BE O T, L - AT ATRE 72 7 12 [RE 245 T 3 ®ilidEF o
TG L., b2 ABEET L FER OEEE - S57EE, APL% O - in7 I, A
BEF I G RERN 2S5 3~ 2454 - #i59% Y 2 7 FEilZ ., ERAFHET 2 FIM 227/ &
DT —5 L WRFT 2D TH 5, 2016 4 12 A F TIZH 200 4 07 — ¥ Hifs % H

fEL T,

e

1-6  MRREBICKT T 2B SR TR T ¢ v 7 U T OERIS IR 72 AF5E (FM K
FRFBEAMEEE « 7 7 A N TFRHBUEME U AT AT GEE GRMETE) BATRE
2. EMKFAA I AT 4 T NAARGERT & O HLFFIE)

2013 - 1 A M HRBARHIR b OI S N IEVERR T e R T ¢~ 7 U =7 Curara®
DERICHZ B LB Az thd -, Z OWF5EE TR ERBE OB a3 E o R
T4 w77 ORE WFEAREE  HHIAMIL) & UTER 27 FEOFR P
B DO ENZE (B) ICHRIRES Nz CERL 29 FFEE T 34EM), £7o. AW
X HTT VAR AR—rTavcy b & UTEMRENAAL F AT ¢ VT
B E LIEEM RPN - EREE 7 0 2 = 7 MILESIT Hiviz, Wk 27 4 7
H 16 BITIZF v 7 37 I —7 1 7 DBHEFE TR S e (R=—2), BRRYIC
X, HPITE LB/ NI RIE 72 & OFRREHR 12N 2 T, AT & xF 812 L7z iF5E
ELTHESTTH D, BUE, Th/NMAENEE 72 & O RREER B X EMN KR FBRE
ZEBTC, AR BRI, = F LY e T —va e X —EEGHPEIC T
Curara®3248(2 L 2 AT EBR 2 E WM FER L T\ D,
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EATRIRy hOREL,
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WOTE, ECATE TS,
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BITPIANIAR—T
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= Xy A TYIRIYL
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{EMAF RS

KETRTRR 70 S—T 1> )b—La1

Program 5 EMASESE - HAEIHSERE
1. e URAL>2—F KRR

2. #&¥ ENAFE WR EA
fEMAFHEIESES £R =5
fEMAP S A AR AE MY
AR P HEITT AR E AT IES
ETFHRAEE AN ER MR RN E S SE RN
3. /OYry FOEE
NAF AT+ HIVRZEFE 7T BA
4, Oy Fovo917 lewrara® (753) )
PSRRI, BZstE, =BT EVAML— 3>
B 7 \—TEWEr iR 54 18
5. {iEEEEEOREMEHE
EFIREERSNE IR 50 FL
6. BEERETFRHOER
EPERASE RIS SR W
7. Ny 7 U—RISEHE
B - TRILF—ERSHERRE I8 Bn
8. e &E EE7 I —IEMERE 5F BT

org

HALEbEE

{SINA SR AR STRIEY S AT 1 LERZEFR

18 TR
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. #REEER (R7 zvA ) 2085 BEECE AEBERIE (hereditary diffuse
leukoencephalopathy with axonal spheroids, HDLS)
BUE £ TIZEWS D b DIRFH A 1T, 96 44 D B RFIED BF TV T, AIEDJR
RG22 0 =—f%IK 1 1 Z24& (colony stimulating factor 1 receptor) Efs1-
(CSFIR) D 4T\, 2L A4ICAERZ R Lc, 26 OF — Z ITBAMENN/ N S
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	②巻頭言（吉田邦広）(修正) 051716
	巻頭言
	神経難病学講座6年目の新たな出発と小栁先生が残されたもの
	吉田　邦広
	本講座が発足して、6号目の講座年報をお届けする時期になりました。今年度は講座が大きく変貌した1年でした。まず、最も大きな出来事は発足当初から5年と考えていた講座がキッセイ薬品（株）の多大なご理解、ご厚意によりさらに5年延長されたことです。自分達がやるべきことをしっかりと見据え、着実に成果を出さなくてはならない、という責任の重さをひしひしと実感する毎日です。
	今年は人も大きく変わりました。小栁先生の後任として国立病院機構さいがた医療センターから山田光則先生をお迎えしました。山田先生は新潟大学脳研究所では小栁先生の後輩にあたり、脊髄小脳変性症・多系統萎縮症など神経変性疾患を専門とされる高名な病理学者です。小栁先生とはまた違った個性を発揮して頂ければと思います。一方、小栁先生は大学院生の指導などを目的に2年間任期を延長されました。従来から教室を支えて頂いた浅川美果さん、鈴木絵美さん、小池綾さんがおやめになり、新たに実験助手として根津美鈴さん、教室事務として...
	小栁先生は覚えておられないと思いますが、私は池田修一先生に指示されて1992年秋に新潟で上信越神経病理懇話会があった際に成人型GM1ガングリオシドーシスの剖検例を発表しました。新潟駅からタクシーに乗った際に「松井秀喜が読売巨人にドラフト1位指名された」というニュースがラジオから流れてきたことをよく覚えています。この時の上信越神経病理懇話会でご指導を受けたのが小栁先生でした。当時の私は全く神経病理学の素養がなく、残念ながらその際にどういうコメントを頂いたか記憶が定かではありません。ただ、近寄りがたい...
	あれから約20年近く経過して同じ教室で仕事をすることになろうとは・・・人の縁とは奇異なものです。小栁先生の印象は当時と全く変わりませんでした。自分にも他人にも厳しく、あふれんばかりの情熱で学生や大学院生を指導される様子は最近では見ることのなくなった光景でした。仕事に妥協を許さず、かつ目的と限界を的確に見極めて精力的に打ち込まれる姿にはある種の感動を覚えずにはいられませんでした。「病理学は見えているものがすべてなんです。見えないものは“判らない”のです」とは何度も耳にしたお言葉です。こういう姿勢に上...
	小栁先生は常々「神経病理学で培った小栁の財産を信州に残す」と語っておられました。眼に見える形で残ったものは『信州ブレインリソース･ネット』やいくつも学術論文、そして薫陶を受けた人材です。でも、それ以上に学問に向かう精神や情熱、物の見方・考え方など、眼に見えない形で多くの人の心に残ったものが計り知れないと思います。
	今年度の年度報は私の独断で小栁先生の退任記念誌的な意味合いを付加したいと考えて、関係する皆様から寄稿を頂きました。小栁先生、本当に長い間ありがとうございました。これからも是非、お元気でご活躍下さい。そして時おり信州にもおいで頂いて学問や遊びの続きを致しましょう。引き続きご指導のほど、どうぞよろしくお願い申し上げます。
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	⑩根津美鈴さん・水落千賀子さん（修正）051716
	⑪神経病理学部門（修正）
	1. ヒト脳神経系病理標本診断
	(1) 生検診断
	(2)ブレインカッティング／剖検標本診断
	3. 信州NeuroCPC
	神経内科、脳神経外科などの診療において、臨床症状や発症機序を脳の形態変化を基盤として考えることは極めて重要である。それはとりもなおさず、変性疾患であれ感染症であれ血管障害であれ、神経系の病変は形態（解剖学や細胞生物学）に基盤を置き、特徴的な局在と形態を示して発症することによる。「信州NeuroCPC」を通して神経内科医や脳神経外科医が形態に基盤を置いた考え方を習得し、診療に結びつけ、また共同研究活動の基盤ともなるよう、信大脳神経内科、リウマチ・膠原病内科との共催で「信州NeuroCPC」第15回（...
	6. 学会活動・学術雑誌編集

	⑫神経遺伝学部門（修正）051716
	II. 分子遺伝（神経遺伝）学部門
	1．神経疾患の遺伝子診断サービス　(2015年4月～2016年3月)
	2015年4月～2016年3月の期間に信州大学病院をはじめとする県内の医療機関、および県外の医療機関から遺伝子検査を依頼された113名に対して261件の遺伝子検査を行った。このうち19名が確定診断に至った。その内訳は下表の通りである。
	今年度から既知のSCAの9疾患（CAG repeat病8疾患、SCA31）が否定された患者についてはSCA8を追加して検索している。上記のSCA8の検査件数が多いのは過去にSCAの9疾患が否定された患者の検討を行ったためである。現時点でSCA8と確定診断された患者はいない。
	2. 研究活動
	I-1.　長野県における常染色体優性遺伝性脊髄小脳失調症の病型頻度の調査
	これまでに集積した長野県在住の常染色体優性遺伝性脊髄小脳失調症（ADCA）235家系の病型頻度は下図に示す通りである（2016年3月21日現在）。例年提示している通り、長野県内ではSCA31がADCA全体の約44%と圧倒的に多く、次いでSCA6が20%弱、次いでDRPLA、Machado-Joseph病（SCA3）、SCA1と続く。現時点でも未同定家系が20%弱を占める。
	I-2.　原因遺伝子未同定の遺伝性脊髄小脳失調症の病因探索
	I-3.　脊髄小脳失調症31型（SCA31）、多系統萎縮症の神経病理学的研究（神経病理学部門　小栁清光先生、山田光則先生との共同研究）
	従来からSCA31の剖検脳については小栁先生との共同研究を継続中である。2015年度に山田先生が着任されたことを機に、多系統萎縮症と脳内鉄沈着について検討を始めた（脳神経内科、リウマチ・膠原病内科　佐藤充人医師らとの共同研究）。
	I-4.　脊髄小脳失調症31型（SCA31）の自然史調査（信州大学病院脳神経内科、リウマチ・膠原病内科、および県内関連病院神経内科との共同研究）
	2011年度から行ってきたSCA31の自然史調査は2015年度末で当初予定した5年間の調査が完了した。開始時点に登録したSCA31患者44名のうち、5名が調査期間中に死亡、2名が施設入所により脱落した。SARAの年間悪化率は0.8 ± 0.1、Barthel indexの年間悪化率は-2.3 ± 0.4であった（Nakamura K, et al. 論文準備中）。また、SCA31のリピート不安定性と表現促進現象の有無について臨床遺伝学的な検討を行っている。
	I-5　脊髄小脳変性症患者における小脳失調の重症度評価に関する研究（キッセイコムテック社との共同研究）
	2013年1月からキッセイコムテック社（信州地域技術メディカル展開センター源野広和さん）との共同研究として、3軸加速度計（熟大メイト）を用いて、脊髄小脳変性症･多系統萎縮症患者の起立・歩行障害の客観的、定量的な解析に取り組んできた。現在までに、約50名の患者、および健常対照者のデータから3軸加速度計の各測定指標は患者、健常対照者間で統計学的に有意な差異があること、いくつかの指標については罹病期間と強い相関があることを見出した（Matsushima A, et al. Cerebellum & At...
	2015年秋から信州大学病院の「平成27年度　教育・研究・診療推進プロジェクト経費」を得て、3軸加速度計を用いた入院患者の転倒・転落リスク評価を行っている（脳神経内科、リウマチ・膠原病内科　江澤直樹医師らとの共同研究）。これは西7階病棟に入院される患者の中で、起立･歩行が可能な方に同意を得て3軸加速度計のデータを取得し、それらを入院前1年間の転倒・転落歴、入院後の転倒・転落歴、入院時に看護師が評価する転倒・転落リスク評価表、医師が評価するFIMスコアなどのデータと比較検討するものである。2016年...
	I-6　神経疾患に対する移動支援ロボティックウエアの医療応用に向けた研究（信州大学大学院生命機能・ファイバー工学専攻感性システム工学講座（繊維学部）橋本稔教授、信州大学バイオメディカル研究所との共同研究）
	III. 遺伝性代謝異常症
	愛知学院大学薬学部　林久男先生との共同研究により無セルロプラスミン血症3例の剖検脳を材料にして、透過型電子顕微鏡と電子プローブX線マイクロアナライザを用いて細胞内鉄顆粒の形態および組成分析を行った。その結果、リソソーム内の鉄沈着顆粒には鉄依存性に有意な銅沈着が確認された（Yoshida K, et al. Biol Trace Ele Res印刷中）。
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