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神経難病研究センター

2022.4 ～2024.7
3年間のあゆみ



認知症をはじめとする神経難病を対象に、発症要因から病態進行

機序を分子レベルで解明し、早期診断や治療法の開発から次世代

型医療を実現することにより、神経難病の克服を目指します。

1989年６月28日 滋賀医科大学に分子神経生物学研究センター設立（木村宏センター長）
神経形態学部門（木村宏教授）開設

1991年１月１日 神経化学部門（花井一光助教授）開設

1992年６月28日 分子神経生物学研究センター竣工

1993年４月１日 生体機能学部門（犬伏俊郎教授）開設

1999年４月１日 改組により、分子神経科学研究センターへ（5部門）

2004年４月１日 代謝情報制御部門がMR医学総合研究センターとして分離

2009年４月１日 改組により5分野となる

2010年４月１日 木村宏センター長から遠山育夫センター長へ

2013年10月３日 創立25周年記念シンポジウムおよび式典を開催

2014年１月６日 ブリティッシュコロンビア大学Steven R Vincent教授が客員教授に就任
（2014年6月30日まで）

2014年４月１日 MR医学総合研究センターをMR医学研究分野として統合

2014年６月１日 MR医学研究分野に森川茂廣教授（兼任）が就任

2014年11月１日 認知症研究分野に西村正樹教授が就任

2015年１月30日 認知症研究分野開設記念シンポジウム開催

2016年４月１日 改組により、神経難病研究センターへ
（基礎研究ユニット、橋渡し研究ユニット、臨床研究ユニットの構成）

2016年７月１日 臨床研究ユニット・脳神経内科学部門に漆谷真教授が就任

2017年３月１日 橋渡し研究ユニット・国際共同研究部門にDouglasG.Walker特任教授が就任

2019年６月21日 アドバイザリーボードによる外部評価を実施

2020年４月１日 遠山育夫センター長から西村正樹センター長へ

2022年４月１日 西村正樹センター長から漆谷真センター長へ

2022年４月１日 橋渡し研究ユニットの国際共同研究部門が創発的研究センターへ（移設）

2022年５月１日 橋渡し研究ユニット・神経診断治療学部門に石垣診祐教授が就任

2023年９月１日 MNRC Onlineシンポジウム開催

2024年４月１日 漆谷真センター長から石垣診祐センター長へ

沿革

理念（Mission）
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ご挨拶

神経難病研究センター・センター長　教授

石垣　診祐

　神経難病研究センターは、アルツハイマー病や筋萎縮性側索硬化症、前頭側頭葉変性症など神経
変性疾患の病因・病態解明、新たな診断・治療法の開発とその臨床応用などに取組み、神経難病
の克服に資する研究を推進し、滋賀医科大学・先端医学研究機構の一翼を担う研究センターです。
1989年、分子神経生物学研究センターとして発足した後、2009年４月に分子神経科学研究セン
ターに、2016年４月には基礎研究、橋渡し研究、臨床研究を進める３ユニットからなる、基礎医
学と臨床医学を融合した神経難病研究センターに改組されました。
　2004年の独立行政法人化以降、中期目標・計画のもとに事業を推進しています。第１期（2004
～2009年度）、第２期（2010～2015年度）において神経難病研究が重点研究に取り上げられ、
大学研究活動の中核を担っています。第３期中期計画期間においては、内科学講座（脳神経内科）
が臨床研究ユニット（漆谷真教授）を兼ねる形で新設され、Physician Scientistの養成部門を有す
る組織に拡充されました。2022年５月には橋渡し研究ユニット神経診断治療学部門に遠山育夫元
センター長の後任教授として石垣診祐が着任し、前頭側頭葉変性症などのタウオパチー、アルツハ
イマー病のバイオマーカー開発、核酸医薬など治療法開発を中心とした橋渡し研究を進めています。
　当センター発足後、基礎研究ユニット分子神経病理学部門がAMED「脳科学研究戦略推進プロ
グラム」『融合脳』（５年間）、橋渡し研究ユニット神経診断治療学部門がAMED橋渡し研究プログ
ラムPreF「タウアイソフォームを標的とした核酸医薬開発」（2023〜2024年度）、臨床研究ユニッ
ト脳神経内科学部門が、AMED「希少難治性疾患に対する画期的な医薬品医療機器等の実用化に
関する研究」（３年間）など、全てのユニット長がAMED大型研究費に研究代表者として採択さ
れ、加えてセンター内のほとんどの研究者が基盤研究B、C、若手研究など科学研究補助金の獲得
実績を有しています。研究面では、アルツハイマー病モデルの遺伝子改変カニクイザルの作出、ア
ルツハイマー病の分子標的医療開発、MR画像診断薬開発、ALSの抗体治療開発などで成果を上げ、
2019年６月に実施された外部委員による評価では極めて高い評価を得ることができました。
　高齢化が進む本邦では、認知症をはじめとする神経難病の症例が増加の一途をたどっています。
神経難病の多くは、従来から原因不明とされてきた神経変性疾患です。この疾患群に対しては、長
らく予防手段も治療法もありませんでしたが、分子レベルでの病因・病態解析が進められた現在、
神経変性疾患に通底する分子病態機序が明らかになりつつあり、その知見に基づいた新たな診断・
治療法の開発がレカネマブをはじめようやく端緒についたところです。このような中、神経難病研
究センターは、オリジナリティのある最先端研究を行うとともに、地域連携や産学官連携の推進、
国際的に活躍できる若手研究者・専門医の育成に取り組んでいきます。
　今後とも、ご支援ご高配を賜りますよう何卒よろしくお願い申し上げます。

� 令和６年７月吉日
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教授  石垣 診祐 Shinsuke Ishigaki

Email：shinsuke@belle.shiga-med.ac.jp

神経診断治療学部門
Department of Diagnostics and Therapeutics for Brain Diseases

橋渡し研究ユニット
Translational Research Unit ユニット長 石垣 診祐 教授

■メンバー

柳沢　大治郎 Daijiro Yanagisawa 藤岡　祐介 Yusuke Fujioka
准教授 Email：daijiroy@belle.shiga-med.ac.jp 助教 Email：yusukyf@belle.shiga-med.ac.jp

渡邊　直希 Naoki Watanabe MONIRUZZAMAN Mohammad
助教 Email：naoki@belle.shiga-med.ac.jp 特任助教 Email：mmonir@belle.shiga-med.ac.jp

金　侑璃 Yuri Kim Asraa Faris Abdulridha Aldoghachi
特任助教 Email：yuki936@belle.shiga-med.ac.jp 大学院生 Email：asraa@belle.shiga-med.ac

郭　晓凯 Guo Xiaokai Nguyen Tran Minh Duc
大学院生 Email：gxkji@belle.shiga-med.ac.jp 大学院生 Email：minhduc@belle.shiga-med.ac.jp

Ankhbayar Munkh-Erdene
大学院生 Email：munkh314@belle.shiga-med.ac.jp

佐々木　美菜 Mina Sasaki 牛尾　明代 Akiyo Ushio
技術補佐員 Email：sasaki37@belle.shiga-med.ac.jp 技術補佐員 Email：akiyo@belle.shiga-med.ac.jp

■目的
動物モデルなどを用いて認知症・神経変性疾患など神経難病の病態メカニズムを明らかにして、そこから得
られた分子標的をもとにした根本治療法の開発、また治療介入を成功させるための早期バイオマーカーの開
発の研究に取り組んでいます。
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前頭葉側頭葉変性症の病態メカニズムの解明とタウisoformを標的とした核酸医薬開発

　前頭側頭葉変性症(FTLD)は人格の変化や情動の障害が前景に生じることが特徴の認知症で、患者さん自

身だけではなく家族や周囲の方々を巻き込んだ社会的な問題を生じることが多いため難病中の難病と言わ

れています。FTLDはタウオパチー（異常タウタンパク質が蓄積する特徴を持つ疾患の総称）と運動ニュー

ロン病である筋萎縮性側索硬化症（ALS）と疾患スペクトラムを形成しています。私達はこれまでにRNA

結合タンパク質であるFUSが核内で高分子複合体を形成し、同じくRNA結合タンパク質であるSFPQと結合

し、選択的スプライシングの制御を通じてタウアイソフォームのバランス変化を制御すること、FUSおよび

SFPQの機能喪失マウスモデルは情動の異常を中心とするFTLD様の高次機能障害を呈することなどを見出

しました (2017 Cell Rep)。また　海馬および前頭葉の神経細胞の核内におけるFUSとSFPQの微小局在と

結合性について疾患横断的に病理組織学的、生化学的手法を用いて調べたところ、家族性および孤発性の

ALS、FTLD、進行性核上性麻痺（PSP）、大脳皮質基底核変性症（CBD）といった広義FTLD疾患スペクト

ラムにおいてFUSとSFPQの核内での局在異常を認めました。また、FUSとSFPQが制御するMAPT遺伝子

の選択的スプライシングの産生物であるタウアイソフォームのバランス異常を認めました。(Brain 2020)。

　前述のように見出したタウisoformのバランスを正常化する核酸医薬の開発に現在取り組んでいます。こ

れまでにタウ遺伝子MAPTのexon10を選択的に効率よくskippingすることができる核酸医薬複数設計し、

in vitroおよびin vivoの薬効スクリーニングから、NK-18を候補化合物として同定しています。このNK-18

をマウスへ髄腔内投与すると、FUS KDによるタウアイソフォームのバランス変化を正常化し、FTLD様の

高次機能障害を正常化し、神経脱落を抑制することを見出しました（投稿準備中）。これらの成果をfirst-in-

humanへ繋げるために、現在、安全性試験の準備および予備毒性試験を、カニクイザルを用いて実施して

います（2023年４月にAMED「橋渡し研究プログラム」preFに採択）。

摂食行動様式を指標にした精神神経疾患の新規バイオマーカーの開発

　摂食行動はいくつかの精神神経疾患で変化することが知られていますが、ストレスなどの環境要因によっ

ても大きく変化します。私たちは、社会的隔離（不安ストレス）、間欠的な高脂肪食（不満ストレス）、身体

的拘束（身体的ストレス）といった複数のストレスマウスモデルを用意し摂食行動や一般的な身体所見等を

観察しましたが、ストレスの種類によって摂食量、体重等の変化は様々でした。一方で、新たに我々が考案
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した定量方法を用いて「食べ方」に着目したところ、

全てのストレスマウスモデルに共通してこだわりが強

くなったかのような食べ方（全ての餌場には同じ餌が

入っているにもかかわらず、ある１つの餌場に固執し

て摂食する）が生じることが分かりました。また、こ

れらのマウスモデルでは共通して摂食時の側坐核にお

けるドーパミン濃度の上昇の程度が低いこと、ドーパ

ミンを補うかたちで側坐核に投与すると食べ方が正常

化することが分かりました。さらに、マウスの側坐核

殻に投射するドーパミン神経細胞の興奮性を遺伝薬理

学的に抑制しストレスと同じ状況を再現すると、スト

レスがかかっている時と同じくこだわりの強い食べ方

を呈することが明らかになりました。これらの結果から、「食べ方」の変化は、中脳辺縁系のドーパミン系

を中心とした報酬系の異常を直接反映している可能性が高いと考えられました。したがって、報酬系の異常

を反映する「食べ方」の変化には、ストレスの存在を客観的に推し量るバイオマーカーとしての役割を期待

することができます (Front Neurosci 2024)。

アルツハイマー病の病態解明と診断・予防・治療法の開発

　アルツハイマー病（AD）は脳の萎縮、老人斑と神経原線維変化の形成を特徴とする神経変性疾患で、

認知症患者の60%以上を占めるといわれています。私たちはこれまでにADの画像診断のためのフッ素

（19F）核磁気共鳴画像法（MRI）プローブの創出に取り組み、滋賀医大発の試薬であるShiga化合物群を

開発しました。最近ではケト型クルクミン誘導体Shiga-Y51がAβオリゴマーに選択的に結合すること、

そして19F MRIで検出可能であるこ

と を 報 告 し ま し た（Biomaterials, 

2021; Molecules, 2021）。 ま た、

Shiga-Y6にはADや糖尿病の病態に

深く関わるチオレドキシン相互作用

タンパク（TXNIP）の発現を抑制す

る作用があることを明らかにしまし

た（Molecules, 2021）。 さ ら に、

TXNIPは糖尿病モデルマウスである

Aitaマウスの膵臓で上昇しているこ

と、Shiga-Y6の 投 与 に よ っ て こ の

TXNIPレベルの上昇を抑制しβ細胞

のアポトーシスを抑制することを見

出した（BBRC 2024）。
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基礎研究ユニット
Neuroscience Research Unit

分子神経病理学部門
Department of Molecular Neuropathology

■目的
アルツハイマー病の克服に向けた研究においては、認知症を指標とした治療開発から、発症に先立つ病態惹
起ペプチドAβの脳内蓄積を指標とした予防的治療の開発へパラダイムシフトを余儀なくされています。こ
の先制医療の実現には、脳内Aβ蓄積を引き起こす一次的要因究明とそれに対する予防的介入が重要になり
ます。本部門では、この視点から研究を進め、新たな治療標的分子の同定など、独自のコンセプトに基づく
予防的治療法開発を進めています。

■研究内容
　当部門ではアルツハイマー病分子病態であるアミロイドβ（Aβ）に焦点を当てて研究しています。アルツ
ハイマー病は老年期認知症の主な原因であり、その医学的克服は重要課題です。アルツハイマー病の基本病
態はAβの脳内蓄積であることが解明されていますが、病態に基づいた根治治療法は未だ充分とは言えませ
ん。これまで、内在性分子ILEIとアルツハイマー病との関連性を独自に見出し解析を加えてきた （Nat 
Commun 5：3917, 2014； Neuroscience 330：236-246, 2016）。さらに、マウス脳マイクロダイアリ
シス法を駆使してILEIとAβは異なったシナプス終末の部分集団から神経活動依存的に分泌されていること 

（Journal of Alzheimer’s disease, 80 ⑴ 159-174, 2021）を明らかにし、化合物スクリーニングにより
ILEI様活性を有する化合物を同定しました（ACS chemical neuroscience,15 ⑹ 1234-1241, 2024）。他
にも大脳皮質でみられるAβ蓄積が小脳ではみられにくいというメカニズムの解明 （Biochem Biophys 
Res Commun, 535 25-32,2021）や、ニコチン性アセチルコリン受容体刺激によるAβ産生を担う酵素
BACE1の転写誘導メカニズムの解明など （Neuroscience Research, 203 28-41, 2024）、Aβの産生・
凝集・分解に対する多角的な視点からの研究を進めています。
　現在は、主に老化とアルツハイマー病の関連から新たなAβ制御分子の探索研究を進めています。遺伝子
に明らかな病原変異がある場合でも、多くは中高年になってアルツハイマー病を発症することもあり、脳老
化はアルツハイマー病の最大の危険因子と言われ、治療抵抗性の原因になる可能性も指摘されてきました。
しかし、「老化による何が脳内Aβ蓄積、引いてはアルツハイマー病発症に寄与するのか？」という重大な
問いは、そのメカニズムを裏打ちする分子基盤を含め未だ不明です。Aβを標的にした初めての治療薬とし
て話題になった抗体薬の臨床知見からもAβに着目すべきことが重要であると改めて認識されています。た
だ、これら抗体薬は蓄積したAβ凝集体の除去には有効であるものの、症状進行（神経変性）への効果は限定
的であることから、より上流でAβ蓄積を制御する意義は大きくなったと言えます。現在、生物学的な老化

■メンバー

中野　将希 Masaki Nakano 三ッ石 弥千代 Yachiyo Mitsuishi
助教 Email：manakano＠belle.shiga-med.ac.jp 特任助手 Email：mitsu＠belle.shiga-med.ac.jp

西村　正樹 Masaki Nishimura 宇野　佳子 Keiko Uno
客員教授 （公立八鹿病院 院長）Email：mnishimu＠belle.shiga-med.ac.jp 事務補佐員 Email：kuno＠belle.shiga-med.ac.jp

研究室HP
研究室ホームページ （HP）は右のQRよりご覧ください。

現象が分子レベルで解明され始めている背景から、身体を循環する血液に着目し、老化依
存的な脳内Aβ蓄積に対する解析を進めています。さらに将来的な臨床応用を追求するた
め、マウスからヒトへの外挿性を確認する解析までを目指しています。
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■目的
神経難病研究センターの臨床部門として、基礎研究ユニット、橋渡し研究ユニットと協力して、ALSやアル
ツハイマー病などの神経変性疾患の病態解明にむけた研究と基礎研究の成果の臨床応用を目指すとともに、
神経変性疾患や認知症など神経難病のデータベースの構築、新規診断や治療に関わる臨床研究を進めます。
さらに内科学　脳神経内科で進める神経変性疾患の治療研究をシームレスに前臨床研究に発展させます。
研究内容：難病ALSの原因タンパク質に対する特異抗体研究の開発では世界をリードしており、孤発性ALSの
原因蛋白質であるTDP-43（TAR DNA-binding protein 43kDa）、家族性ALSの原因蛋白質である変異SOD
１（superoxide dismutase １）や変異FUS（Fused in Sarcoma）に注目し、ALSの病態解明を目指した研究や、
異常蛋白の除去を目指したあらたな分子標的治療の開発研究を行っています。さらにアルツハイマー病の病態
関連蛋白質タウが神経原線維変化を形成する機序についても、ユニークな病態に着目し研究を進めています。

Ⅰ．ミスフォールドTDP-43蛋白質を特異的に除去する自己分解型細胞内抗体の開発
　　�TDP-43孤発性ALSにおけるTDP-43の病原型を特異的に認識する抗体の開発に成功し（Shodai, Plos 

ONE 2012）、これを用いた自己分解型細胞内抗体によってTDP-43の細胞内凝集物を除去することに
成功しました（Tamaki, Sci Rep 2018）。現在抗体分子の改良による最適化、カニクイザルや新たな
ALSモデルマウスの作出を通じた前臨床研究が、京都大学ウイルス再生研、自治医科大学との共同研究
で行われています。日本医療研究開発機構（AMED）の「希少難治性疾患に対する画期的な医薬品医療機
器等の実用化に関する研究：薬事承認を目指すシーズ探索研究（ステップ０）」の支援を受けました。現
在は抗体の発現レベルを向上させるための改良とiPSオルガノイドを用いた前臨床研究を進めています。

教授  漆谷 真 Makoto Urushitani

Email：uru@belle.shiga-med.ac.jp

脳神経内科学部門
Department of Neurology

臨床研究ユニット
Clinical Research Unit ユニット長 漆谷 真 教授
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Ⅱ．前臨床試験に資する孤発性ALSのモデル動物の作出研究
　　�神経難病は核酸治療やウイルスベクターなど、疾患修飾薬が次々と開発され、先制治療によって疾患の

進行を阻止することが夢ではなくなってきました。それだけ、安全性と有効性について人に近い疾患モ
デルで検証する、前臨床研究が重要となります。我々は、独自に開発した易凝集体形成型のTDP-43を
細胞質に発現するトランスジェニックマウスの作出に成功し（Wada, Neurosci Res, 2023）と、ヒ
ト家族性ALSの原因となる変異TDP-43のトランスジェニックカニクイザルの作出を進めています。こ
れらはIで開発した細胞内抗体をウイルスベクターとして治療に供するための前臨床研究に用いられる
とともに、今後開発されるであろう様々な疾患修飾薬の前臨床モデルに用いられる可能性があります。

Ⅲ．�変異SOD１による非細胞自律性運動ニューロン死の克服を目指した、抗SOD１一本鎖抗体を発現する
オリゴデンドロサイト前駆細胞（OPC）移植の移植治療開発

　　�独自に作出したミスフォールドSOD1特異抗体から分泌型一本鎖抗体（scFv）を構築し、ボルナウイ
ルスベクターに組み込んでOPCに感染させ、抗体を分泌するOPCを作ります。そして変異SOD1トラ
ンスジェニックラットの髄腔内に移植することによって再生医療と、細胞外の変異SOD1を標的とした
抗体医療のカップリング治療に成功しました。

　　�本研究は科学研究費補助金　基盤研究B「ALSに対する一本鎖治療抗体分泌型オリゴデンドロサイト前
駆細胞移植治療法の開発」「セリカ基金」による助成を受け国際学術誌に発表し（Minamiyama, 
2023, Mol Ther Method Clin Dev）、特許出願をしました。

Ⅳ．変異FUS遺伝子によるALS病態に関わる新たな治療標的分子の同定
　　�プロテオーム解析によって変異FUS蛋白質とRNA依存的に結合するミトコンドリアRNAヘリカーゼ蛋

白質を同定しました。この蛋白質は家族性ALSの多くの原因遺伝子が産生する蛋白質と結合し、そのノッ
クダウンはミトコンドリアの機能を傷害することから、この蛋白質はALSにおけるストレス顆粒とミト
コンドリア毒性をつなぐ新たな治療標的の可能性があり、病態解明と治療法の開発研究を進めています。
この研究は科学研究費　スタートアップ支援「ALSにおけるミトコンドリア障害とRNAヘリカーゼの関
連」、基盤研究B「新規ミトコンドリア蛋白質の構造異常によるALS病態の解析と評価モデル系の開発」
に採択されました。

Ⅴ．アルツハイマー病やその他のタウオパチー病態におけるタウ蛋白質の新たな機能異常の探索研究
　　�アルツハイマー病脳において認められる、神経原線維変化の本体はタウと呼ばれる微小管関連蛋白質で

す。アルツハイマー病ではリン酸化されたタウが神経細胞に凝集していますが、その生成過程と病的意
義については様々報告があります。我々は加齢に伴うDNA損傷の修復過程にタウが関わること、その
修復障害おきると微小管重合障害を介した異常リン酸化とアポトーシスを引きこすことを発見しました
(Asada, Commun Biol, 2023)。アルツハイマー脳ではDNAの二本差切断が生じていることも確認し
ており、DNA修復とタウオパチーとの関連が明らかとなりましたので、今後新たな介入治療法の開発
を進めてまいります。
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� 各年度配分額 直接経費のみ

≪2024年度≫

A.科学研究費（文部科学省）
⑴　科学研究費　基盤研究🄑：2022-2026（漆谷；代表）“新規ミトコンドリア蛋白質の構造異常によるALS病態の解析と

評価モデル系の開発”� 2,100,000円

⑵　科学研究費　基盤研究🄑：2021-2024（石垣；代表）“FTLDスペクトラムにおける核内RNP複合体の機能変化に基づ

く核酸医療の開発”� 300,000円

⑶　科学研究費　基盤研究🄒：2024-2026（藤岡；代表）“前頭側頭葉変性症病態におけるタウ蛋白機能喪失の影響”

� 1,100,000円

⑷　科学研究費  基盤研究🄒：2024-2026（西村；代表）“老化関連因子が脳Aβ蓄積を促進する分子メカニズムの解析”

� 1,400,000円

⑸　科学研究費　基盤研究🄒：2023-2025（渡邊；代表）“新規amyloid-β抑制分子ILEIの減少に伴うアルツハイマー病リ

スクと分子抑制機構の解析”� 1,200,000円

⑹　科学研究費　基盤研究🄒：2022-2024（柳沢；代表）“タウオパチーにおけるMID１の機能解明と治療標的への応用”

� 800,000円

⑺　科学研究費　若手研究：2023-2025（金；代表）“高齢者の眠りが浅くなる神経メカニズムの解明―霊長類モデルを用

いた試みー”� 800,000円

⑻　科学研究費　若手研究：2023-2025（浅田；代表）“タウオパチーにおける二本鎖DNA損傷修復の破綻とNFT形成メ

カニズムの解明”� 1,400,000円

⑼　科学研究費　若手研究：2022-2024 （中野；代表）“全身性循環因子からの加齢依存Aβ蓄積制御機構の解明”

� 1,400,000円

⑽　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（漆谷；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究“� 120,000円

⑾　科学研究費　基盤研究🄑：2020-2024（漆谷；分担）“ALS進行抑制のための在宅呼吸管理プログラムの開発；潜在的

低酸素状態への着眼”� 50,000円

⑿　科学研究費　基盤研究🄑：2023-2026（柳沢；分担）“多重フッ素MR画像法によるアルツハイマー病における複数の

脳内異常蛋白の同時解析”� 1,000,000円

⒀　科学研究費　基盤研究🄒：2022-2024（柳沢；分担）“microRNAによるミトコンドリア機能調節がサルコペニア・認

知機能に与える影響”� 200,000円

⒁　科学研究費　挑戦的研究（萌芽）: 2022-2024（漆谷；分担）“ALSモデルカニクイザルを用いた超早期病態解明およ

び治療戦略構築”� 100,000円

B.AMED・その他の公的資金
⑴　AMED革新的医療技術創出拠点プロジェクト 橋渡し研究プログラム シーズA 2024（石垣；代表）“液-液相分離を正

常化する核酸医薬による ALS/FTLD 治療法開発”� 4,854,369円

⑵　AMED　医薬品等規制調和・評価研究事業　“筋萎縮性側索硬化症に対する治療薬の臨床評価ガイドライン作成に関す

る研究”（漆谷；分担）（新規）� 150,000円

⑶　AMED　橋渡し研究プログラム2023-2024（石垣；代表）“タウアイソフォームを標的とした核酸医薬開発”

� 10,000,000円

研究経費（2024－2022年）
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⑷　AMED 脳とこころの研究推進プログラム 「精神・神経疾患メカニズム解明プロジェクト」2021-2024（石垣；分担）“最

初期アルツハイマー病を検出する脳ナビゲーションタスクの開発とその神経回路基盤解明に関する研究開発”

� 4,000,000円

⑸　AMED 難治性疾患実用化研究事業 2023-（漆谷；分担）“遺伝子治療時代のALS治験即応型レジストリ整備とサロゲー

トマーカーの探索”� 600,000円

≪2023年度≫

A.科学研究費（文部科学省）
⑴　科学研究費　基盤研究（B）：2022-2026 （漆谷；代表）“新規ミトコンドリア蛋白質の構造異常によるALS病態の解析

と評価モデル系の開発“� 2,600,000円

⑵　科学研究費　基盤研究（B）：2021-2024（石垣；代表）“FTLDスペクトラムにおける核内RNP複合体の機能変化に基

づく核酸医療の開発”� 4,000,000円

⑶　科学研究費　基盤研究（C）：2021-2025（椎野；代表）“悪性神経膠腫のエピゲノム変化に対応した分子標的抗癌剤

の開発”� 800,000円

⑷　科学研究費　基盤研究（C）：2022-2024（柳沢；代表）“タウオパチーにおけるMID1の機能解明と治療標的への応用”

� 700,000円

⑸　科学研究費　基盤研究（C）: 2023-2025（渡邊；代表）“新規amyloid-β抑制分子ILEIの減少に伴うアルツハイマー

病リスクと分子抑制機構の解析”� 1,200,000円                

⑹　科学研究費　若手研究：2022-2024 （中野；代表）“全身性循環因子からの加齢依存Aβ蓄積制御機構の解明“

� 1,200,000円

⑺　科学研究費　若手研究：2021-2023（藤岡；代表）“神経栄養因子プレオトロピンのALS/FTLD病態治療効果の検証”

� 1,200,000円

⑻　科学研究費　若手研究：2023-2025（金；代表）“高齢者の眠りが浅くなる神経メカニズムの解明―霊長類モデルを用

いた試みー”� 1,900,000円

⑼　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（西村；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究”� 120,000円

⑽　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（漆谷；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究“� 120,000円

⑾　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（椎野；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究”� 120,000円

⑿　科学研究費　基盤研究🄑：2020-2024（漆谷；分担）“ALS進行抑制のための在宅呼吸管理プログラムの開発；潜在的

低酸素状態への着眼”� 100,000円

⒀　科学研究費　基盤研究🄑：2021-2024 （石垣；分担）“天然変性領域（IDR）形成を支えるスプライシング機構から俯

瞰する相分離現象“� 200,000円

⒁　科学研究費　基盤研究🄑：2019-2023（石垣；分担）“ゴルジ体ストレスシグナルに着目した新たな老年病発症メカニ

ズムの解析”� 150,000円

⒂　科学研究費　基盤研究🄑：2023-2026（柳沢；分担）“多重フッ素MR画像法によるアルツハイマー病における複数の

脳内異常蛋白の同時解析”� 1,000,000円
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⒃　科学研究費　基盤研究🄒：2022-2024（柳沢；分担）“microRNAによるミトコンドリア機能調節がサルコペニア・認

知機能に与える影響”� 500,000円

⒄　科学研究費　挑戦的研究（開拓）：2020-2023（柳沢；分担）“鼻粘膜中の病因タンパクのプリオン活性を検出するAI

技術の開発と認知症診断への応用” � 300,000円

⒅　科学研究費　挑戦的研究（萌芽）：2022-2024（漆谷；分担）”ALSモデルカニクイザルを用いた超早期病態解明およ

び治療戦略構築”� 300,000円

B.AMED・その他の公的資金
⑴　AMED 認知症研究開発事業「認知症疾患の層別化に資する脳画像解析技術・バイオマーカーの開発」 2021-2023（西

村；分担）“非病変蛋白脳画像と液性バイオマーカーを取り入れた早期認知症の層別化研究”� 9,500,000円

⑵　AMED 脳とこころの研究推進プログラム「革新的技術による脳機能ネットワークの全容解明プロジェクト」 2021-

2023（石垣；代表）“FTLDモデルモーマセットを用いた新規高次脳機能評価系の確立”� 14,000,000円

⑶　AMED 難治性疾患実用化研究事業 2021-2023（石垣；代表）“液-液相分離を正常化する核酸医薬によるFTLD治療法

開発”� 9,500,000円

⑷　AMED 橋渡し研究プログラム 2023-2024（石垣；代表）“タウアイソフォームを標的とした核酸医薬開発”

� 10,000,000円

⑸　AMED 脳とこころの研究推進プログラム「精神・神経疾患メカニズム解明プロジェクト」 2021-2024（石垣；分担）“最

初期アルツハイマー病を検出する脳ナビゲーションタスクの開発とその神経回路基盤解明に関する研究開発”

� 4,000,000円

⑹　AMED 難治性疾患実用化研究事業 2023-（漆谷；分担）“遺伝子治療時代のALS治験即応型レジストリ整備とサロゲー

トマーカーの探索”� 800,000円

≪2022年度≫

A.科学研究費（文部科学省）
⑴　科学研究費　基盤研究🄑：2019-2022（西村；代表）“Alzheimer病リスク遺伝子の発現制御による予防的治療開発に

向けた基礎研究”� 1,900,000円

⑵　科学研究費　基盤研究🄑：2022-2026（漆谷；代表）“新規ミトコンドリア蛋白質の構造異常によるALS病態の解析と

評価モデル系の開発”� 5,800,000円

⑶　科学研究費　基盤研究🄑：2021-2024（石垣；代表）“FTLDスペクトラムにおける核内RNP複合体の機能変化に基づ

く核酸医療の開発”� 4,100,000円

⑷　科学研究費　基盤研究🄒：2021-2025（椎野；代表）“悪性神経膠腫のエピゲノム変化に対応した分子標的抗癌剤の開

発”� 800,000円

⑸　科学研究費　基盤研究🄒：2022-2024（柳沢；代表）“タウオパチーにおけるMID1の機能解明と治療標的への応用”

� 1,800,000円

⑹　科学研究費　若手研究：2020-2022（渡邊；代表）“新規アミロイドβ産生抑制分子ILEIの発現低下によるアルツハイマー

病リスクの検証”� 1,000,000円

⑺　科学研究費　若手研究：2022-2024（中野；代表）“全身性循環因子からの加齢依存Aβ蓄積制御機構の解明”

� 900,000円
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⑻　科学研究費　若手研究：2021-2023（藤岡；代表）“神経栄養因子プレオトロピンのALS/FTLD病態治療効果の検証”

� 1,300,000円

⑼　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（西村；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究”� 120,000円

⑽　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（漆谷；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究”� 120,000円

⑾　科学研究費　基盤研究🄐：2022-2026（椎野；分担）“認知症予測の網羅的モデル開発のための一般集団における脳画

像長期追跡疫学研究”� 120,000円

⑿　科学研究費　基盤研究🄑：2020-2024（漆谷；分担）“ALS進行抑制のための在宅呼吸管理プログラムの開発；潜在的

低酸素状態への着眼”� 100,000円

⒀　科学研究費　基盤研究🄑：2021-2024 （石垣；分担）“天然変性領域（IDR）形成を支えるスプライシング機構から俯

瞰する相分離現象”� 400,000円

⒁　科学研究費　基盤研究🄑：2019-2023（石垣；分担）“ゴルジ体ストレスシグナルに着目した新たな老年病発症メカニ

ズムの解析”� 350,000円

⒂　科学研究費　基盤研究🄒：2022-2024（柳沢；分担）“microRNAによるミトコンドリア機能調節がサルコペニア・認

知機能に与える影響”� 500,000円

⒃　科学研究費　挑戦的研究（開拓）：2020-2023（柳沢；分担）“鼻粘膜中の病因タンパクのプリオン活性を検出するAI

技術の開発と認知症診断への応用”� 300,000円

⒄　科学研究費　挑戦的研究（萌芽）：2020-2022（石垣；分担）“脳老化に関わる小胞体選択的オートファジー基質の探

索と神経老化制御への応用”� 500,000円

⒅　科学研究費　挑戦的研究（萌芽）：2022-2024（漆谷；分担）“ALSモデルカニクイザルを用いた超早期病態解明およ

び治療戦略構築”� 100,000円

B.AMED・その他の公的資金
⑴　AMED 認知症研究開発事業「認知症疾患の層別化に資する脳画像解析技術・バイオマーカーの開発」 2021-2023（西

村；分担）“非病変蛋白脳画像と液性バイオマーカーを取り入れた早期認知症の層別化研究”�  9,500,000円

⑵　AMED 脳と心の研究推進プログラム「革新的技術による脳機能ネットワークの全容解明プロジェクト」2021-2023（石

垣；代表）“FTLDモデルモーマセットを用いた新規高次脳機能評価系の確立”� 17,203,948円

⑶　AMED 難治性疾患実用化研究事業 2021-2023（石垣；代表）“液-液相分離を正常化する核酸医薬によるFTLD治療法

開発”� 8,352,090円

⑷　AMED 難治性疾患実用化研究事業 2020-2022（石垣；分担）“筋萎縮性側索硬化症克服のためのDeep-Phenothping

の統合解析を通じた治療開発研究”� 1,000,000円

⑸　AMED 脳と心の研究推進プログラム「精神・神経疾患メカニズム解明プロジェクト」2021-2024（石垣；分担）

“最初期アルツハイマー病を検出する脳ナビゲーションタスクの開発とその神経回路基盤解明に関する研究開発”　

� 3,550,000円
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神経難病研究センターの最近の活動（2024年―2022年）

2024年7月
基礎研究ユニットの中野将希助教が「NEURO2024」でNeuroscienceResearch （NSR） Excellent Paper Awardを受賞い
たしました。

2024年６月
京都大学ヒト行動進化研究センター、本学動物生命科学研究センターと３者間での学術交流に関する協定書を締結しました。
橋渡し研究ユニットに渡邊直希助教が配置替えとなりました。

2024年４月
MNRCセミナーを開催いたしました。“DNA修復反応を起点としたストレス応答の総合的理解” 演者：慶應義塾大学薬学部　
分子腫瘍薬学講座　柴田　敦史　教授

2024年４月
2024年度科研費の新規採択は、基盤研究🄒２件（藤岡助教：西村客員教授）でした。
AMED革新的医療技術創出拠点プロジェクト 橋渡し研究プログラム シーズAに課題「液-液相分離を正常化する核酸医薬によ
る ALS/FTLD 治療法開発」（代表：石垣教授）、
AMED医薬品等規制調和・評価研究事業に課題「筋萎縮性側索硬化症に対する治療薬の臨床評価 ガイドライン作成に関する
研究」（分担：漆谷教授）がそれぞれ採択されました。

2024年４月
臨床研究ユニットの北村彰浩講師（学内）が特任准教授に昇任しました。また同ユニットに浅田めぐみ特任助教が配置替えと
なりました。

2024年４月
橋渡し研究ユニットの国費留学生　Nguyen Tran Minh DucさんとMunkh-Erdene Ankhabayarさんが博士課程に入学し
ました。

2024年４月
漆谷真教授が医学科長になりました。石垣診祐教授がセンター長に就任しました。西村正樹教授が客員教授・名誉教授に就任
しました。

2024年３月
西村正樹教授・椎野顯彦准教授が定年退官しました。

2024年２月
MNRCセミナーを開催いたしました。“MRI技術で構造・機能・代謝を可視化する”
演者：東京都立大学　大学院人間健康科学研究科　畑　純一　准教授
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2023年９月
MNRC（神経難病研究センター）ONLINE Symposiumを開催しました。

2023年６月
神経難病研究センター　ホームページを新しくしました。

2023年４月
2023年度科研費の新規採択は、基盤研究🄒１件（渡邊助教）若手研究１件（金特任助教）の合計２件でした。
AMED橋渡し研究プログラムPreFに課題「タウアイソフォームを標的とした核酸医薬開発」（代表：橋渡し研究ユニット　石
垣診祐教授）が採択されました。

2023年４月
橋渡しユニット（外国人客員研究員）　郭 晓凯さんが博士課程に入学しました。

2023年３月
センター１階実験室のP1, P１A対応の２室を改築設置し、動物実験にも対応可能な解析室としての運用を開始しました。

2023年３月
分子神経病理学部門　槌田智裕　特任助教が東京理科大学　嘱託助教に昇任するため転出しました。脳神経内科学部門　浅田
めぐみ特任助教が、ミスフォールド蛋白質関連疾患治療学講座特任助教に、和田英貴特任助教が、公立甲賀病院副医長にそれ
ぞれ昇任のため転出しました。

2022年10月
第１回センター合同プログレスレポートを開催しました。
以後２ヶ月ごとに開催しています。

2022年６月
分子神経病理学部門・神経診断治療学部
門・脳神経内科学部門の教員が集まり、
それぞれの研究内容についての発表・紹
介をおこないました。

2022年５月
橋渡し研究ユニットに石垣診祐教授、藤岡祐介助教、金侑璃特任助教、MONIRUZZAMAN Mohammad特任助教が着任し
ました。橋渡し研究ユニットのBELLIER Jean Pierre学内講師が米国ハーバード大学へ昇任のため転出しました。
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2022年４月
橋渡し研究ユニットの新たな教授に名古屋大学大学院神経内科の石垣診祐特任准教授が内定しました。

2022年４月
2022年度科研費の新規採択は、基盤研究🄑１件（漆谷真教授）、基盤研究🄒１件（柳沢大治郎准教授）若手研究１件（中野
将希助教）の合計３件でした。
　　　　　
2022年４月
西村正樹センター長が図書館長に昇任、漆谷真教授がセンター長になりました。また、基礎研究ユニットに槌田智裕特任助教、
臨床研究ユニットに和田英貴特任助教が着任しました。臨床研究ユニットの北村彰浩助教が講師（学内）に昇任しました。

2022年４月
橋渡し研究ユニットの国際共同研究部門が新設された創発的研究センターに移りました。
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神経難病研究センター　構成員

氏　名 部　門 内線番号 職　階� 2024年７月１日現在

石垣　診祐 神経診断治療学部門 2330 センター長・教授

漆谷　真 脳神経内科学部門 2928 教授・医学部医学科長

柳沢　大治郎 神経診断治療学部門 2335 准教授

北村　彰浩 脳神経内科学部門 2160 特任准教授

中野　将希 分子神経病理学部門 2402 助教

渡邊　直希 神経診断治療学部門 2331 助教

藤岡　祐介 神経診断治療学部門 2331 助教

金　侑璃 神経診断治療学部門 2331 特任助教

MONIRUZZAMAN Mohammad 神経診断治療学部門 2331 特任助教

浅田　めぐみ 脳神経内科学部門 2160 特任助教

三ッ石　弥千代 分子神経病理学部門 2402 特任助手

宇野　佳子 分子神経病理学部門 2402 事務補佐員（秘書）

市川　市子 脳神経内科学部門 2160 事務補佐員（秘書）

羽野　加菜子 脳神経内科学部門 2160 事務補佐員（秘書）

牛尾　明代 神経診断治療学部門 2331 技術補佐員

佐々木　美菜 神経診断治療学部門 2331 技術補佐員
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Molecular Neuroscience Research Center
Shiga University of Medical Science

滋賀医科大学

神経難病研究センター

神経難病研究センター
〒520-2192　滋賀県大津市瀬田月輪町

TEL：077-548-2331　FAX：077-548-2402

MOLECULAR NEUROSCIENCE RESEARCH CENTER

http://mnrc.jp/
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