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研究成果の概要（和文）：　2001年～17年の調査で、西ニューギニアの神経変性疾患、86例の病型を分類した。
1）運動ニューロン疾患：33例、２）パーキンソニズムとALSの合併：18例。 3）パーキンソン症候群：30例であ
った。西ニューギニアの神経変性疾患は、現在も多発していることが判明した。ALSとパーキンソニズムの症状
が同一患者で重複し、認知症の合併と家族内発症も認めた点は、紀伊やグアムのALS/PDCと酷似しており、3地域
の疾患は同一である可能性が高い。
　グアムや紀伊で認めた、ALSの減少と、パーキンソニズムと認知症の相対的な増加といった病型変化が、西ニ
ューギニアでも最近認められており、追跡の継続が必要である。

研究成果の概要（英文）：Cases of ALS and parkinsonism were clinically examined during a 2001-2017 
survey in Bade, nearby villages, and Kepi in Papua. In 2001-2017 in the whole region, the 33 cases 
were diagnosed as motor neuron disease, 17 cases were diagnosed as overlapping ALS and parkinsonism,
 and 30 cases as parkinsonism. It is significant that there were many cases showing pure ALS and an 
overlap of ALS and parkinsonism also in Papua same as the report in Guam and Kii. The changing 
patterns of decrease of ALS and persistence of parkinsonism in Papua might be caused by change of 
environmental and socioeconomic factors and aging as well in Guam and Kii.

研究分野： 神経内科
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１．研究開始当初の背景 
 1962 年より 1980 年にかけて、Gajdusek
ら（Neurology1982）により、7000 人の人
口を擁する地域に、97 人の ALS、19 人のパ
ーキンソン症候群が見いだされた。一方、多
発地域のひとつであったグアムでは、1980
年代に神経変性疾患の急激な減少が報告さ
れた。西ニューギニアにおいても、Spencer 
Mov Disord 2005)により、ALS の消失の可能
性が報告された。しかし、Gajdusek 以降の
調査は、この Spencer のみであり、現状は明
らかでない。土壌や飲料水中のカルシウムや
マグネシウムの欠乏や、そてつの実の神経毒
などが病因に関与しているという仮説があ
るが、現在のところまだ確証はない。 
  
２．研究の目的 
西ニューギニア（インドネシア、西パプア）
は、グアム島や日本の紀伊半島とならんで、
筋萎縮性側索硬化症(ALS)とパーキンソン・
痴呆症候群(PDC)が、多発する世界３大多発
地域のひとつとして発見され、通常の百倍以
上の頻度が報告された（1970 年代）が、その
後、十分な調査がなされていなかった。本研
究は、2005−12 年の基盤研究(Ｂ)（Ａ)(海外)
「西ニューギニア地域における神経変性疾
患の実態に関する縦断的研究」らの成果をふ
まえて、申請するものであり、インドネシア、
西パプアの地域住民の神経変性疾患につい
て、特に時代の変遷にともなう病型変化に着
目し、老化やライフスタイルとの関連ととも
に、遺伝学的、病理学的に病因の解明に迫ろ
うとするものである。 
 
３．研究の方法 
（１）現地医療、保健関係者などからの、聞
き取りによる疾病疫学の概要の調査を継続
する。 
（２）住民の検診により、神経疾患の種類と
頻度の把握を継続。 
  イリアンジャヤ中央高地南岸において、
各村の在住民をALS, パーキンソニズム、PDC、
認知症の頻度を現地医療スタッフと協力し
て、熟練した神経内科医、フィールド医学者
を継続派遣し、新たな当該患者を診断、登録
するとともに、前年度患者を追跡調査するこ
とにより、疾患の性質、疾病学的分類を確立
する。神経変性疾患患者の家族についても詳
細に診察をおこない、家族内発症の有無を明
らかにする。 
（３）筋電図による神経生理学的検査 
    特に、運動ニューロン疾患やその関
連疾患に対して、ポータブルの筋電計により、
生理学的病態を調べる。 
（４）遺伝学的調査：神経疾患患者の家族を
対象に、家系調査を進め、遺伝要因と環境要
因との関連の上で、疾患発症のメカニズムを

検討する。アポリポ蛋白 E遺伝子多型、SOD1
遺伝子変異、タウ遺伝子変異、タウ遺伝子イ
ントロン多型などを調べる。 
（５）現地医療、保健関係者と、調査結果を
ふまえた情報交換を密に行い、病理学的調査
の協力体制を整える。 
（６）飲料水や毛髪の金属検査 
  住民の同意のもと、飲料水と毛髪を採取
し、金属分析を行う（Al, Ca, Mn, Fe, Cu, Se,
その他） 
（７）上記以外の神経疾患、種々の感染症、
高血圧、貧血、糖尿病、呼吸器疾患、その他
の慢性疾患の有無についてもチェックする。 
（８）老化の指標や認知行動機能検査を実施
する。 
   ①血圧ほか形質人類学的測定 
   ②神経行動機能検査、認知機能検査 
   ③採血による諸種血液生化学的検査、
経皮的酸素分圧測定 
   ④主観的QOLに関する評価 
（９）ライフスタイルに関する要因分析：同
居、仕事や運動習慣、居住環境、食事習慣 
 
４．研究成果 
 2001 年より 2017 年までに我々は現地研究
者と協力し、西ニューギニアの神経変性疾患
を調査し、86 例の病型を分類した（表１）（BMJ 
open 2014 改変）。1）運動ニューロン疾患 33
例、そのうち下位運動ニューロン疾患：1例、
Possible ALS（上位運動ニューロン徴候が優
位）：11例（認知症あり9％、家族歴あり18%）、
Probable-definite ALS：21 例（認知症 14%、
家族歴 29%）であった。２）パーキンソニズ
ムと ALS の合併例：17 例、そのうち認知症
50%、家族歴 11%。 3）パーキンソン症候群：
30 例、認知症 3%、家族歴 23%であった。4）
その他、PMR (Poliomyeloradiculitis) 2 例、
DRD (Dopa responsive dystonia)１例、小脳
変性症 2例であった。以上より、西ニューギ
ニア地域の神経変性疾患は、現在も多発して
いることが判明した。ALS とパーキンソニズ
ムの症状が同一患者で重複しており、認知症
の合併と家族内発症も認めた点は、紀伊やグ
アムの ALS/PDC と酷似しており、この 3地域
の疾患は同一疾患である可能性が非常に高
まった。 
 ニューギニア地域では、運動ニューロン疾
患は、1980 年台の Gajdusek らの報告の時に
比べて Probable-definite ALS は世界平均の
100 倍より減少はしているものの、最近まで
は少なくとも、世界の地域と比較して 25 倍
と明らかに多発していた。Gajdusek らにより
報告されなかった、軽症の Possible ALS が
多くみられており（図１）、発症年齢の高齢
化と病悩期間の延長といった病型変化が最
近見られている（Okumiya K, BMJ open 2014）。
グアムや紀伊でみられた、ALS の減少と、パ
ーキンソン症候群と認知症の相対的な増加



といった、病型変化が、最近、西ニューギニ
ア地域でも認められており、今後の動向が注
目される。 
 
(表 1) 西ニューギニアの神経変性疾患の症例 

（2001-2017）(n=86) 

          症例数 

1) 運動ニューロン疾患 
 

  33 

 1. 下位運動ニューロン疾患 1 

  PSMA (Progressive spinal muscular atrophy) 

 
2. ALS (possible ALS)  

 
11 

  認知症(+)  9% 家族歴(+) 18% 
 

 3. ALS (probable-definite ALS) 21 

  認知症(+) 14% 家族歴(+) 29% 
 

2) ALS (possible-definite)・パーキンソニズム複合 18 

  認知症(+) 50% 家族歴(+) 11% 
 

3) パーキンソニズム 
  30 

  認知症(+)  3% 家族歴(+) 23% 
 

4) PMR (Poliomyeloradiculitis) 
 

2 

5) DRD (Dopa responsive dystonia) 1 

6) 小脳変性症     2 
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