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研究成果の概要（和文）：孤発性ALS患者における血清シスタチンC値を横断的・縦断的に解析し、血清シスタチンC値
が孤発性ALSの病勢評価及び予後予測に寄与するか否かについて、健常人及び球脊髄性筋萎縮症（SBMA）患者を対照と
して検証した。初回評価時のALS群の平均血清シスタチンC値は、健常人群およびSBMA群と比較して有意に高値であった
。また、血清シスタチンC値と重症度については、初回評価時におけるALS群の血清シスタチンC値とALSFRS-Rが有意に
相関することが明らかとなった。さらに初回評価時の血清シスタチンC値と24週後の%FVCおよびDXA法における筋量マー
カーであるALSTmassの変化量が有意に相関した。

研究成果の概要（英文）：We investigated the serum levels of cystatin C in the subjects with sporadic ALS, 
both cross-sectionally and longitudinally, to clarify whether serum cystatin C is a potential biomarker 
reflecting the severity of motor dysfunction and predicting prognosis of this disease. The results were 
compared with those with healthy controls (HC) and spinal and bulbar muscular atrophy (SBMA). Baseline 
levels of serum cystatin C in the subjects with ALS were significantly higher than those of HC and SBMA. 
As for the relationship between disease severity, a strong correlation was found between baseline levels 
of serum cystatin C and ALSFRS-R in the subjects with ALS. Furthermore, baseline levels of serum cystatin 
C were correlated with the 24-week change of %FVC and that of appendicular lean soft tissue mass, as an 
index of skeletal muscle mass, in ALS. In conclusion, serum cystatin C may be a potential biomarker which 
reflects the disease progression of ALS.

研究分野： 神経内科

キーワード： 運動ニューロン疾患　シスタチンC　バイオマーカー　筋萎縮性側索硬化症
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ALS のモデルマウスである変異 SOD1 マ
ウスにおいてもカテプシンBの阻害を介し
て運動ニューロン変性を抑制することが示
されている（Watanabe et al. Cell Death 
Dis. 2014）。 
一方、シスタチン C のバイオマーカーと

しての有用性については ALS 患者を対象
とした臨床研究が散見され、髄液中レベル
と予後との相関が示唆されている（Wilson 
et al. PLoS One 2010）。また、本研究と同
様血清シスタチンCが重症度と正の相関を
示すことが報告されているが、本研究では
さらに、呼吸機能や筋肉量との関連を明ら
かにすることができたと考えられる（Ren 
et al. Int J Clin Exp Pathol. 2015）。 
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