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摘要（含關鍵字）
關鍵字 第54屆   日本神經醫學會
102年5月28日至102年6月1日公假，應邀參加第54屆日本神經醫學會及東亞神經醫學論壇擔任座長，主題為神經退化疾病及小腦萎縮　雖然是日本神經醫學會，但配合日本安倍首相，最近提出之國際化政策，因此除Japanese Section之外，同時也有English Section 鼓勵年輕學者以英文演講發表論文，這點很值得我們學習。
一、 目的
應邀參加第54屆日本神經醫學會及東亞神經醫學論壇擔任座長
二、 過程

　　東亞神經醫學論壇(East Asia Neurology Forum)，最早由韓國首爾大學神經學李炳寅教授 (專長癲癇，曾多次來台演講) 於2006提出這個構想，他認為雖然目前亞洲大洋洲有所謂AOAN (Asia and Oceania Association of Neurology) 但是AOAN四年才開一次會議，亞洲區神經科醫師的聯絡不是很方便。而東南亞神經醫學聯盟ASEAN，每兩年就舉行一次大會，輪流在東南亞國協，如馬來西亞、新加坡、印尼、汶萊等國家舉行，東北亞似乎有被孤立的感覺，因此他提議東北亞地區也應該有個類似的組織。因此2006年首先在日本舉行第一屆東北亞日、韓神經學論壇，日方主持者正是對台灣很友善的kaji教授 (前京都大學教授，現任日本德島大學神經科主任及世界神經學會亞澳地區理事)。
2008年Kaji應邀來台參加台灣神經學年會，會後kaji教授與多位神經學會理監事談到當時已舉辦過兩次的日、韓神經學論壇，希望下次能擴大為台、日、韓三國神經學會聯合討論會及神經學論壇，當時在座神經科理監事一致贊成kaji教授的提議，kaji教授也答應將會極力促成此項合作計劃。
2009年10月8日，假韓國首爾市舉辦第28屆韓國神經學年會之便，韓國神經學會會長李教授邀請日本神經學教授岩田及中野兩位教授，台灣則由本人、劉景寬前理事長、柯德鑫理事長、吳瑞美教授、林永煬教授前往做專題演講，彼此交流非常熱絡，頗受好評。當時台、日、韓聯合理監事會內決定每年輪流由台、日、韓舉辦聯合學術討論會暨東亞神經醫學論壇
2010年由日本舉辦，主題為腦血管疾病，2011年由台灣舉辦，主題為多發性硬化症，2012年再輪由韓國舉辦，主題為神經感染疾病。每年訂出一兩個專題，最重要的是希望有一個專題，邀請各國年輕學者演講，以英文為大會共同語言，作為這些年輕學者進軍國際的墊腳石。
2013 年5月28日至6月1日，藉日本54屆日本神經醫學會之便同時舉辦東亞神經醫學論壇，主題為神經退化疾病及小腦萎縮症。
東亞神經醫學論壇於2013年 5月31日 星期五9:00-11:50 於

Room13 (G701) 舉行

由本人及日本北海道大學 大學院 佐々木秀直教授 擔任座長
共有4 個主題 

1.
日本 東京醫科齒科大學  渡瀬啓教授 演講 SCA6: Lessons from genetic mouse models 小腦萎縮 SCA6 的動物模式 

2.
韓國 國立首爾大學 Beom S. Jeon 教授 演講 Movement Disorders in spinocerebellar ataxias 小腦萎縮 運動異常模式

3.
中國 湘雅醫學院 唐北沙教授 演講 Identification of TGM6 as a novel causative gene of SCA35 and its implication for pathogenesis 小腦萎縮新基因 SCA35 唐教授 臨時缺席 由其主治醫師代理

4.
國立陽明大學 宋秉文教授 演講 Mutations in KCND3 cause spinocerebellar ataxia type 22 SCA22 KCND3 變異

我以台灣 神經學會監事 及亞洲大洋洲神經學會主席身分 主講 台灣地區 罕見神經退化疾病 多發性神經系統退化症 詳細流行病學 發生率 及治療狀況 其內容如下

多發性硬化症(multiple sclerosis)自文獻上第一次被較詳細描述至今，已有一百多年歷史，在神經科為一重要疾病。臨床表現為多次復發性的局部神經缺損，主要以侵犯中樞神經系統白質為主。依侵犯部位不同，臨床表現亦隨之而異。近年來，在流病學、病理機轉、診斷及治療上，均有相當進展。本文除概略敘述對臺灣多發性硬化症之傳統瞭解外，亦將針對近幾年較新的觀念及視神經脊髓炎(Neuromyelitis Optica)，做一些整理與闡述，希望增進臨床醫師對其之認識。
流行病學

多發性硬化症發生在年輕人的機會遠比老年人來的高，特別是25歲至35歲之間女性為主，女比男約1.7:1亞洲地區的資料女男比甚至高達3.8:1。盛行率在世界各地並不同，Kurtzke依盛行率高低將世界上各地區分成幾個區塊: 低盛行率地區為每十萬人小於五人，中盛行率為每十萬人五到三十人，高盛行率則為每十萬人大於三十人1。有些研究觀察到較高緯度的地區盛行率及發生率均較高，北美、北歐、及澳洲南部，是目前世上盛行率最高的地方，亞洲的盛行率則很低。臺灣即屬於低盛行率地區，臺北榮總蔡清標醫師依據中央健保局資料所做的研究顯示，在2002年三月前，臺灣共有429位多發性硬發症病人被診斷，盛行率約為十萬分之一點九，至 2008年五月病患人數已達815人，盛行率約為十萬分之三點五，顯示在台灣目前這個疾病有增加的趨勢 。
臨床表現及診斷

病人的臨床表現主要為神經學方面的缺損，最常見是在數分鐘到數小時內發生，約占40% ; 另有30%約在數天內發生，20%在數星期至數月間發生，及10%在不知不覺中發生。之後病情穩定，然後可能完全恢復或恢復到某一程度，但之後可能又會再復發。因其會造成中樞神經的多個病灶，及在時間上會反復發作，所以稱為”多發性”蔡清標醫師統計台北榮民總醫院，臨床表現為最常見的類型:“再發-恢復型”(relapsing-remitting MS, RRMS) 約有51% 的新病人初始表現為此型，其中有超過30%的病人之後會變成”次發性進展型”(secondary progressive MS, SPMS)，即在某一次的復發之後，臨床症狀不斷的惡化下去。另一型為原發性進展型 (primary progressive MS, PPMS)，約有9.3% 的病人為此型，臨床表現為從疾病一開始就不斷的惡化，中間有時候可能有暫時性的進程趨緩或進步。最少的一型為進展-再發型 (progressive-relapsing MS, PRMS)，疾病從一開始即持續惡化，中間伴隨有一次次的急性復發，在發作與發作之間，病程仍不斷進展。  

隨侵犯部位不同，多發性硬化症臨床上有各式各樣的表現，通常以肢體無力和感覺異常較多。此外較常見的症狀有單側視神經炎、複視 (核間眼肌麻痹,internuclear ophthalmoplegia) 、Lhermitte’s sign (頸部下彎時誘發出軀幹或肢體的異常感覺)、肢體笨拙 (clumsiness)、運動共濟失調 (ataxia)、步態不穩、暈眩、雙下肢偏癱、大小便控制困難等5, 6。一些皮質性(cortical)症狀，如失語症、失用症、癲癇; 椎體外症狀，如舞蹈症(chorea) 、僵硬(rigidity); 甚至是智慧、情緒等，也都可能因病灶位置所在而受到影響5。很多的病人(80~90%) 都會感覺到疲憊(fatigue)，特別是在下午，目前已知甚至有高達40%以上的病人認為疲憊是最困擾他們的症狀，這可能與中樞神經傳導的速度變慢或是傳導阻斷 (conduction block)有關。 臨床上若發現某些症狀也要特別考慮多發性硬化症，比方說，在生產後開始產生症狀，體溫或外在環境溫度升高時症狀變差 (Uhthoff’s phenomena)，或是反復的出現一些短暫的陣發性神經症狀，如陣發性的疼痛或感覺異常、三叉神經痛、陣發性強直性痙攣 (paroxysmal tonic spasm)等5。大部分病人為混合型，即侵犯範圍包括視神經、大腦、 腦幹、 小腦 和脊髓等。較少表現為單純脊髓侵犯(30%)或是小腦侵犯(5%)為主。與西方人相較，東方人較常有視-脊髓型 (optic-spinal form)的表現，即反復的發作以視神經炎及急性脊髓炎為主，約占所有病人的40% 。根據蔡清標醫師的研究 臺灣多發性硬化症病人臨床表現，較常見的幾個為: 肢體無力 (88%) 、反射增強或是出現Babinski sign (86%)、 感覺異常(84%) 、視力受損(58%) 及膀胱功能異常(54%)
臺北榮民總醫院利用HEK293細胞感染技術，讓細胞膜呈現水通道蛋白抗原，再以螢光染色，測試病患血清中的抗體濃度，目前依檢查方法不同有 41.7% - 91% 的敏感性，相對的特異性達87.8% -100%，顯示水通道蛋白在視神經脊髓炎中佔有相當重要的角色12 ,13臺北榮民總醫院利用這項技術，在32個多發性硬化症患者中只有一位陽性個案，但相對於32視神經脊髓炎的患者當中卻有14個個案呈現陽性反應，敏感性43.7% 特異性 96.9% 特別是脊髓病變大於三節的患者，陽性比率大於90%，這類患者以女性偏多且愈後較差。台灣這項研究顯示，視神經脊髓炎脊髓病變大於三節是個重大的指標，至於有沒有合併腦部的病變，在統計學上則沒有重大意義。
結論
隨著診斷準則的推新、修正，對病理機轉的瞭解，及新的治療方式的發展，面對多發性硬化症已不再是那麼束手無策。包括干擾素、 Glatiramer acetate及 Mitoxantrone，已有許多種藥物被證實有效，亦有許多治療，已進入臨床試驗。面對如此多治療方式，針對病人個別的差異，甚至是其先天基因上的易感性設計最適合的治療方式不僅是未來的趨勢，更在再考驗臨床醫師的智慧。
三、 心得
日本醫學界到目前還是非常傳統，教授通常主導一切大小事務，包括誰該研究甚麼題目，誰可以拿到哪些研究經費，等等都在教授掌控之中，雖然這種行事風格，可能抹煞少數人的天分，但集體研究成果卻也非常驚人。一個研究題目由上而下，一個口令一個動作，一個疾病可以從基礎到臨床，很快有數篇文章發表，組織戰看來還是比單打獨鬥佔優勢。
雖然是日本神經學會年會，理應以日文為主，但主辦單位水澤教授，為配合日本安倍首相最近提出之國際化政策，因此除Japanese Section之外，同時也有English Section 鼓勵年輕學者以英文演講發表論文，這點很值得我們學習。
四、 建議事項

順應國際化政策，國內醫學會甚至院內晨會morning meeting可以在某些時段內，適時成立English Section鼓勵年輕學者以英文發表個案討論，做為進軍國際之墊腳石
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