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脊髄小脳変性症患者における
病型別の栄養状態の検討

本研究は，脊髄小脳変性症における病型別の栄養状態の特徴を明らかにすることを目
的に実施した．対象は，国立病院機構山形病院に初回入院した脊髄小脳変性症患者８６

名とし，病型別に脊髄小脳失調症（spinocerebellar ataxia : SCA）１型群（SCA―１群）：１２名，
脊髄小脳失調症３型／Machado―Joseph 病群（SCA―３／MJD 群）：１４名，脊髄小脳失調症６型群
（SCA―６群）：１４名，歯状核赤核淡蒼球ルイ体萎縮症群（dentatorubral―pallidoluysian atrophy：
DRPLA 群）：１１名および多系統萎縮症群（multiple system atrophy : MSA 群）：３５名に分類した．
各群において，栄養状態を評価するとともに，栄養指標に関連する因子を検討した．

各栄養指標間の相関では，body mass index（BMI），血清アルブミン値（Alb）およびヘモグ
ロビン値（Hb）の各栄養指標間に有意な正の相関が認められた．各群の栄養状態については，SCA
―６群の BMI は標準値であったが，SCA―１群および DRPLA 群では低体重の基準値を下回って
いた．BMI の多重比較において，SCA―６群は，SCA―１群および DRPLA 群の間に有意差が認
められた．Alb に関しては，DRPLA 群は基準範囲を下回っていたが，その他の群では基準範囲
内であった．５群間の差の比較では Alb および Hb に有意差は認められなかった．各群の栄養障
害については，低体重の割合は，DRPLA 群が高く，SCA―６群が低値であった．低アルブミン
血症の割合は，DRPLA 群が高く，SCA―６群が低値であった．貧血の割合は，DRPLA 群が高
く，SCA―６群が低値であった．脊髄小脳変性症患者における低栄養の危険因子の分析では，嚥
下障害を有する患者群の BMI，Alb および Hb は，嚥下障害がない患者群よりも有意に低値を示
した．

脊髄小脳変性症患者の栄養状態は，病型毎に異なっており，SCA―６は良好であったが，
DRPLA では BMI の低下が著しく，他の病型よりも低体重，低アルブミン血症および貧血の発
症率が高いことが明らかになった．さらに，嚥下障害を有する脊髄小脳変性症患者の栄養状態は，
嚥下障害がない患者よりも悪化していたことから，誤嚥や低栄養を防止することを中心とした栄
養管理の実施が必要であることが示唆された．
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緒 言

方 法
脊髄小脳変性症（spinocerebellar degeneration :

SCD）とは，小脳あるいはその連絡線維の変性による
運動失調を主症状とする疾患の総称である１）．日本に
おける有病率は，人口１０万人あたり４．５―１１．６人と報告
されている２）３）．脊髄小脳変性症は，遺伝性と孤発性

（非遺伝性）に大別され，代表的な病型としては，遺伝
性には，脊髄小脳失調症１型（spinocerebellar ataxia
type１：SCA―１），脊髄小脳失調症３型（spinocerebellar
ataxia type３：SCA―３）または Machado―Joseph 病
（Machado―Joseph disease : MJD），脊髄小脳失調症
６型（spinocerebellar ataxia type６：SCA―６）およ
び歯状核赤核淡蒼球ルイ体萎縮症（dentatorubral―
pallidoluysianatrophy：DRPLA）などがある４）．一方，
孤発性脊髄小脳変性症の代表的な病型としては，多
系統萎縮症（multiple system atrophy : MSA）があ
げられる５）．

脊髄小脳変性症の症状には，歩行時のふらつき，
構音障害および嚥下障害などの小脳性運動失調，動
作緩慢や筋強剛などのパーキンソニズム，起立性低
血圧や排尿障害などの自律神経症状があげられる６）．
臨床症状の進行にともない，嚥下障害が重症化する
症例も多く認められることから，栄養補給および誤
嚥防止などの嚥下障害対策を含めた栄養管理が必要
とされている７）．

神経変性疾患の栄養状態については，パーキンソ
ン病では，症状の進行が緩やかなために，栄養状態
は良好であることが報告されている８）―１２）．また，筋
萎縮性側索硬化症では，症状が急速に進行するため
に，栄養状態は悪化しやすく，低栄養が高率で発生
していることが報告されている１３）１４）．一方，脊髄小
脳変性症の栄養状態については，孤発性脊髄小脳変
性症である多系統萎縮症の bodymass index（BMI）
に関する報告が少数あるだけで１５）１６），とくに遺伝性
脊髄小脳変性症の栄養状態に関しては明らかにされ
ていない部分が多い．さらに，脊髄小脳変性症にお
ける低栄養の危険因子について検討した報告もほと
んどない．

そこでわれわれは，脊髄小脳変性症患者に対する
病型別の栄養状態の評価や臨床症状と栄養指標との
関係の調査など，脊髄小脳変性症の栄養状態を多角
的に検討することは，今後の脊髄小脳変性症患者の
栄養管理に役立つと考えた．本研究は，脊髄小脳変
性症における病型別の栄養状態の特徴や栄養指標に

関連する因子を明らかにすることを目的に実施した．

１．対象
１９９２年１０月から２０１３年９月までに国立病院機構山

形病院神経内科へ初回入院した脊髄小脳変性症患者
のうち，遺伝性および孤発性の代表的な病型である
SCA―１（SCA―１群），SCA―３（SCA―３／MJD 群），
SCA―６（SCA―６群），DRPLA（DRPLA 群），お
よび MSA（MSA 群）患者８６名を対象とした．本
研究は，患者情報を過去の診療録から収集した後ろ
向き研究であり，国立病院機構山形病院倫理委員会
の承認を得て実施した．
２．研究方法

対象患者の特徴については，各群における発症年
齢，罹病期間，歩行障害，寝たきり，嚥下障害およ
び栄養補給方法を調査した．歩行障害，寝たきり，
嚥下障害の有無の判定については，入院診療録にお
ける主治医による神経学的所見等の患者情報を基に，
以下の基準で行った．歩行障害は，失調性歩行やパ
ーキンソニズム等による歩行異常の有無によって判
定した．寝たきりの有無は，障害高齢者の日常生活
自立度（寝たきり度）判定基準（厚生省大臣官房老
人保健福祉部長通知：平成３年１１月１８日老健第１０２―
２号）の結果によって判定した．嚥下障害は，水飲
みテストおよび嚥下障害の症状の有無によって判定
した１７）．

対象患者の栄養状態の評価については，各群にお
ける栄養指標および栄養障害の割合を調査して，各
群間の栄養指標および栄養障害の割合を比較した．
栄養評価の指標は，BMI，血清アルブミン値（Alb），
ヘモグロビン値（Hb）および総リンパ球数（TLC）
を用いた．栄養障害の判定については，低体重およ
び肥満は，日本肥満学会の判定基準に従って分類し，
BMI が１８．５kg／�未満を低体重，２５．０kg／�以上
を肥満とした１８）．低アルブミン血症は，Alb が３．５g
／dl 以下，貧血は，男性は１３．０g／dl 以下，女性は
１２．０g／dl 以下，６５歳以上の高齢者は１１．０g／dl 以下
とした１９）２０）．リンパ球減少は，中等度栄養障害の基
準である TLC が１，２００／μl 未満とした２１）．

脊髄小脳変性症患者における栄養指標に関連する
因子の分析については，年齢および罹病期間と各栄
養指標（BMI，Alb，Hb および TLC）との相関関
係を検討するとともに，歩行障害および嚥下障害の
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SCA-1群
（n＝12）

SCA-3/MJD群
（n＝14）

SCA-6群
（n＝14）

DRPLA群
（n＝11）

MSA群
（n＝35）

性別：男性（％） 42 57 50 46 63
発症年齢（歳） 38.2±　8.7 37.6±　8.7 48.5±　9.5 41.1±13.7 56.8±14.6
罹病期間（年） 　8.2±　3.6 11.1±　5.5 11.4±　8.9 　9.6±　5.6 　5.9±　6.2
歩行障害（％） 83 86 86 91 91
寝たきり（％） 17 14 0 46 20
嚥下障害（％） 50 21 0 82 49
栄養補給方法（％）
　経口栄養 92 100 100 73 86
　経管栄養（経鼻胃管） 8 0 0 18 3
　経管栄養（胃瘻） 0 0 0 9 11

Mean±SD or ％
（注）５群間の差の比較（Kruskal-Wallis検定）では発症年齢（p＜0.001）および罹病期間（p＜0.001），５群間の発

症頻度等の比較（クロス集計表のχ2検定およびFisher直接法）では嚥下障害（p＜0.001）について有意差が
認められた．

結 果

有無による各栄養指標の比較を行い解析した．
３．統計処理

各栄養指標等の統計処理については，データは平
均値±標準偏差で示した．５群間の差の比較は
Kruskal―Wallis 検定を行い，その後の検定として
Games―Howell の方法による多重比較を行った．５
群間の発症頻度等の比較にはクロス集計表による
χ２検定および Fisher 直接法を行い，その後の検定
として，Bonferroni の不等式に基づく多重比較を
行った．２群間の平均値の比較には，Mann―Whit-
ney U―test を用いた．統計的有意水準は p＜０．０５と
した．統計解析ソフトは，SPSS（ver．２０）を使用
した．

１．脊髄小脳変性症患者における病型別の特徴
脊髄小脳変性症患者における病型別の特徴を表１

に示した．発症年齢は，SCA―３／MJD 群が低く，
MSA 群が高かった．罹病期間は，SCA―６群が長く，
MSA 群が短かった．嚥下障害および寝たきりの割
合は，DRPLA 群が高く，SCA―６群では認められな
かった．５群間の特徴の比較では，発症年齢，罹病
期間および嚥下障害について，有意差が認められた．
多重比較において，発症年齢はSCA―１群とMSA
群（p＜０．００１），SCA―３群と SCA―６群（p＜０．０５），
SCA―３群 と MSA 群（p＜０．００１）お よ び DRPLA
群と MSA 群（p＜０．０５），罹病期間は，SCA―３群
と MSA 群（p＜０．０５），嚥 下 障 害 は SCA―１群 と

SCA―６群（p＜０．０５），SCA―３群と DRPLA 群（p
＜０．０１），SCA―６群 と DRPLA 群（p＜０．００１）お
よび SCA―６群と MSA 群（p＜０．０１）の間に有意
差が認められた．
２．脊髄小脳変性症患者における病型別の栄養評価

各群における栄養指標および栄養障害の割合を表
２に示した．BMI および Alb は，DRPLA 群が低
く，SCA―６群が高かった．低体重の割合は，SCA
―６群が低く，DRPLA 群が高かった．５群間の栄
養指標および栄養障害の割合の比較では，BMI お
よび低体重について，有意差が認められた．多重比
較において，BMI は SCA―１群と SCA―６群（p＜
０．０５），SCA―３群 と DRPLA 群（p＜０．０５），SCA―
６群 と DRPLA 群（p＜０．００１）お よ び DRPLA 群
と MSA 群（p＜０．０５），低体重は SCA―１群と SCA
―６群（p＜０．０１），SCA―３群 と DRPLA 群（p＜
０．０１），SCA―６群 と DRPLA 群（p＜０．００１）お よ
び DRPLA 群と MSA 群（p＜０．００１）の間に有意差
が認められた．
３．脊髄小脳変性症患者における栄養指標に関連す
る因子の分析

脊髄小脳変性症患者における年齢および罹病期間
と各栄養指標との相関を表３に示した．年齢と TLC
との間に有意な負の相関，BMI と Alb，BMI と Hb，
Alb と Hb，Alb と TLC および Hb と TLC との間
に有意な負の相関が認められた．脊髄小脳変性症患
者における嚥下障害の有無による各栄養指標の比較
を表４に示した．嚥下障害を有する患者群の BMI，
Alb および Hb は，嚥下障害がない患者群よりも有

表１ 脊髄小脳変性症患者における病型別の特徴
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SCA-1群
（n＝12）

SCA-3/MJD群
（n＝14）

SCA-6群
（n＝14）

DRPLA群
（n＝11）

MSA群
（n＝35）

身長（cm） 161.5±　8.0　 160.6±　8.9　 160.2±10.6　 163.8±10.4　 157.8±　9.1　
体重（kg） 47.5±12.7 54.5±13.8 58.1±13.1 45.4±10.6 50.5±10.4
BMI（kg/m2） 18.1±　3.9 21.0±　4.5 22.4±　3.0 16.7±　2.6 20.2±　3.3
Alb（g/dl） 3.98±0.53 3.98±0.63 4.29±0.40 3.76±0.61 3.96±0.43
WBC（/μl） 5,758±1,370 5,186±1,113 5,243±2,494 5,182±1,196 5,760±1,988
Hb（g/dl） 13.1±　1.2 13.2±　1.9 14.0±　1.2 13.0±　1.3 13.1±　1.3
TLC（/μl） 1,905±　808 2,056±　607 1,783±　574 1,918±　675 1,741±　756
低体重（％） 58 29 14 91 29
肥満（％） 8 24 24 0 9
低アルブミン血症（％） 17 21 0 27 14
貧血（％） 33 36 14 36 20
リンパ球減少（％） 8 14 7 9 29

Mean±SD or 1％
（注）５群間の差の比較（Kruskal-Wallis検定）ではBMI（p＜0.001），５群間の発症頻度等の比較（クロス集計表の

χ2検定およびFisher直接法）では低体重（p＜0.001）について有意差が認められた．

年齢 罹病期間 BMI Alb Hb TLC

年齢 ―― －0.069 0.055 －0.141 －0.134 －0.319＊＊

罹病期間 ―― －0.084 －0.071 0.142 0.119
BMI ―― 0.400＊＊ 0.482＊＊ 0.010
Alb ―― 0.478＊＊ 0.217＊

Hb ―― 0.218＊

TLC ――

Pearsonの相関係数（＊p＜0.05，＊＊p＜0.01）

考 察

意に低値を示した．脊髄小脳変性症患者における歩
行障害の有無による各栄養指標の比較を表５に示し
た．歩行障害を有する患者群の Alb は，歩行障害
がない患者群よりも有意に低値を示した．

脊髄小脳変性症の発症年齢については，病型毎に
特徴があることが報告されている２２）―２７）．本研究にお
ける病型別の発症年齢は，これまでの報告と同様の
結果であった．神経変性疾患における栄養状態は，
臨床症状の進行とともに悪化する．栄養評価の指標
では，Alb および Hb 等の血液生化学検査の低値よ
りも，体重の減少および BMI の低下が認められる
ことも指摘されており２８）２９），本研究でも，同様の結
果であった．BMI の低値や体重減少に関しては，
神経変性疾患患者において生命予後に悪影響を及ぼ
すことが報告されていることから３０）―３２），栄養指標と

して有用であると考える．本研究では，栄養評価の
指標として，BMI，Alb，Hb および TLC を用いた．
各栄養指標間の相関では，BMI と TLC の間以外は，
すべての栄養指標間で有意な正の相関が認められた
ことから，BMI，Alb および Hb に関しては対象患
者の栄養状態を反映していたと考えられた．本研究
において，SCA―６群の BMI は標準値である２２kg／
�であったが，SCA―１群および DRPLA 群では低
体重の基準となる１８．５kg／�を下回っており，BMI
の多重比較において，SCA―６群は，SCA―１群お
よび DRPLA 群の間に有意差が認められた．一方，
Alb に関しては，基準範囲は３．８―５．２g／dl であり３３），
DRPLA 群は基準範囲を下回っていたが，その他の
群では基準範囲内であり，SCA―６群では４．０g／dl
を上回っていた．５群間の差の比較では Alb に有
意差は認められなかった．Hb も Alb と同様の結果
であった．臨床症状の進行にともなう筋力の低下は

つな

骨格筋の減少に繋がり，BMI を低下させる要因と

表２ 病型別の栄養指標および栄養障害の割合

表３ 脊髄小脳変性症患者における年齢および罹病期間と各栄養指標との相関
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嚥下障害あり
（n＝35）

嚥下障害なし
（n＝51）

BMI（kg/m2） 17.7±　3.2＊＊＊ 21.5±　3.4
Alb（g/dl） 　3.7±　0.6＊＊＊ 　4.2±　0.4
Hb（g/dl） 12.8±　1.3＊＊ 13.5±　1.4
TLC（/μl） 1,756±　710 1,906±　690

Mean±SD，Mann-WhitneyU-test（＊＊p＜0.01，＊＊＊p＜0.001）

歩行障害あり
（n＝76）

歩行障害なし
（n＝10）

BMI（kg/m2） 19.7±　3.8 22.1±　3.1
Alb（g/dl） 　4.0±　0.5＊ 　4.3±　0.3
Hb（g/dl） 13.2±　1.4 13.3±　1.8
TLC（/μl） 1,835±　714 1,918±588

Mean±SD，Mann-WhitneyU-test（＊p＜0.05）

結 語

なることから，本研究においても，血液生化学検査
よりも，BMI に病型間の差が認められたと考えら
れた．TLC に関しては，本研究では，５群間の差
の比較では有意差は認められなかった．TLC は，
加齢とともに低下する傾向があると報告されてお
り３４），本研究においても，TLC は年齢との間に有
意な負の相関が認められたことから，TLC は加齢
の影響を受けていたために，病型間で有意差が認め
られなかったと考えられた．

本研究における病型毎の栄養評価では，SCA―６
群は BMI，Alb および Hb は正常範囲内であった．
低アルブミン血症は認められず，低体重の割合も低
率であった．SCA―６群の罹病期間は他の４群より
も長かったが，嚥下障害や寝たきりは認められなか
った．SCA―６群では，臨床症状の進行は緩やかで
あることが良好な栄養状態に繋がったと考えられた．
一方，DRPLA 群では，BMI および Alb は低値を
示しており，栄養障害の発症率も高かった．
DRPLA 群は，臨床症状の進行による嚥下障害や寝
たきりの発症率が高かったことが栄養状態に影響を
及ぼしていたと考えられた．

脊髄小脳変性症において栄養指標に関連すると考
えられる因子としては，罹病期間，運動障害および
嚥下障害などがあげられる．脊髄小脳変性症におい
て，嚥下障害は栄養補給の障害に繋がることが指摘
されており３５），パーキンソン病および筋萎縮性側索
硬化症では，嚥下障害が低栄養の危険因子であるこ

とが報告されている３６）．また，MSA では，嚥下障
害の発症期間は予後に関連するという報告もある３７）．
嚥下障害は，食事時の咳嗽反射や食事摂取時間の延
長にともなう疲労により食事摂取量を減少させて，
摂取エネルギー量および各栄養素の不足に繋がる．
さらには，誤嚥性肺炎を発症させて，炎症による消
費エネルギー量の増大や肝臓におけるアルブミン合
成の低下等によって栄養状態を悪化させる３８）３９）．本
研究において，嚥下障害を有する患者群の BMI，
Alb および Hb は，嚥下障害がない患者群よりも有
意に低値を示したことから，嚥下障害は脊髄小脳変
性症においても，栄養状態を悪化させる要因の一つ
であると考えられた．嚥下障害を有する脊髄小脳変
性症患者では，嚥下障害の進行を考慮しながら，誤
嚥や低栄養を防止することを中心とした栄養管理の
実施が必要であると考えられた．

初回入院時における脊髄小脳変性症患者の栄養状
態は，病型毎に異なっており，SCA―６は良好であ
ったが，DRPLA では BMI の低下が著しく，他の
病型よりも低体重，低アルブミン血症および貧血の
発症率が高いことが明らかになった．

著者の利益相反：本論文発表内容に関連して申告な
し．

表４ 脊髄小脳変性症患者における嚥下障害の有無による各栄養指標の比較

表５ 脊髄小脳変性症患者における歩行障害の有無による各栄養指標の比較
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AssessmentofNutritionalStatusamongtheDifferentTypesof
SpinocerebellarDegenerationPatients

Natsuki Ito,HitoshiObara,TakeshiKameya,

TakehideTsudaand IsaoNagano

Summary

This study aimed to clarify the characteristic of nutritional status in different type of spinocerebellar degeneration(SCD)

patients. The study population comprised 86 patientswith SCD.All subjectswere admitted to the neurologyward ofYama-

gata National Hospital for the first time. We divided into five groups according to different type of SCD (spinocerebellar

ataxia type 1 group : SCA-1 group, spinocerebellar ataxia type 3/Machado-Josephdiseasegroup : SCA-3/MJDgroup,spi-

nocerebellar ataxia type 6 group : SCA-6 group,dentatorubral-pallidoluysian atrophygroup : DRPLAgroup,multiple sys-

tematrophygroup : MSAgroup).The SCA-1 group included 12 patients.The SCA-3/MJDgroup included 14 patients.The

SCA-6 group included 14 patients.The DRPLA group included 11 patients.The MSA group included 35 patients.We as-

sessed thenutritional status in theeachgroupsandanalyzed the factorsassociatedwithnutritional indices.

TherewaspositivelycorrelationamongBodyMass Index(BMI), serumalbumin(Alb)andhemoglobin(Hb)levels.BMI in

theSCA-6 group showed normal value. BMI in the SCA-1 andDRPLAgroups showed lowbodyweight.In amultiple com-

parison,BMI in theSCA-1 andDRPLAgroupswere significantly lower than that in theSCA-6 groups. Serumalbumin level

in the SCA-1, SCA-3, SCA-6 andMSA groups showed normal range. However,serum albumin level in the DRPLA group

was under normal range. In a multiple comparison, there were no significant difference of serum albumin and hemoglobin

levelsamong 5 groups.Prevalenceofunderweight showedhigh rate in theDRPLAgroup, and showed low rate in theSCA-6

group. Prevalence of hypoalbuminemia showed high rate in the DRPLA group, and showed low rate in the SCA-6 group.

Prevalenceof anemia showed high rate in theDRPLAgroup,and showed low rate in the SCA-6 group. In analysis of the risk

factors for malnutrition, BodyMass Index, serum albumin and hemoglobin levels in the SCD patients with dysphagia was

significantly lower than thatof theSCDpatientswithnormal swallowing function.

In conclusion, nutritional status of the SCD patients was considerably different by the type of SCD. SCA-6 group was

goodnutritional status. Prevalence of lowunderweight, hypoalbuminemia and anemia in theDRPLAgroupwas higher than

other groups.Especially, DRPLA group showed high prevalence of low bodyweight. Nutritional status in the SCD patients

with dysphagiawasworse than theSCDpatientswith normal swallowing function.We recommend nutritionalmanagement

includingpreventingaspirationandmalnutrition forSCDpatientswithdysphagia.
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