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【要 約】 

 脊 髄 小 脳 変 性 症 (spinocerebellar 

degeneration: SCD)の概念が一般的になった

のは 1954 年の Greenfield の総説に始まると

考えられる（図 1）。この中で SCD は、病変部

位により脊髄が障害される病型、小脳が障害

される病型、脊髄と小脳の両者が障害される

病型に分類されたが、皮質性小脳萎縮症ある

いは小脳皮質萎縮症(cortical cerebellar 

atrophy : CCA)は主に小脳が障害される病型

に分類される。1922 年 Marie らにより late 

cortical cerebellar atrophy (LCCA)として

記載されたものに由来する。 

 Marrie らの記載以来、神経病理学的変化と

しては、Purkinje 細胞を中心とする小脳皮質

の変性が主であるが、それのみに留まる症例

に加えて下オリーブ核の変性を伴う例 も報告

されるようになり小脳下オリーブ核変性症 

(cerebello-olivary degeneration)の概念が

生まれた。 

1963 年の福田ら、1966 年の萬年ら、1983 年の

吉岡らの報告では下オリーブ核の変性がみら

れている。2008 年の Ota らによる 4例の剖検

例ではプルキンエ細胞の脱落から、分子層や

顆粒層の菲薄化への進展がみられており、症

例により下オリーブ核にも変性とグリオーシ

スがみられる。 

一方、1990 年の岩淵らや 1994 年の Tsuchiya

らによる剖検例ではプルキンエ細胞の脱落が

あるが、下オリーブ核の変性は認められてい

ない。遺伝性 CCA とも言うべき脊髄小脳失調

症6型(SCA6)におけるPrukinje細胞の脱落と

下オリーブ核神経細胞の変性との対応などか

ら、下オリーブ核の変性は Prukinje 細胞変性

に続発した現象と考えられている。 

一方、2003 年 Fox らによる剖検例ではプルキ

ンエ細胞の脱落、分子層や顆粒層の菲薄化、

歯状核のグリオーシス、下オリーブ核の変性

とグリオーシスを伴い、認知機能の低下や舞

踏運動もみられていることから、下オリーブ

核の変性も原発性である可能性もある。 

 欧米ではその後 Harding らが臨床症状と遺

伝性から SCA を分類するようになり、病理学

的な分類ともいえる SCD という言葉はあまり

使用されなくなっていった。孤発性の SCA に

ついて、1981 年に Harding らは idiopathic 

late onset cerebellar ataxia (ILOCA)と呼

び、2012 年には Klockgether が Handbook of 

Clinical Neurology の中で、孤発性成人発症
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原因不明失調症 sporadic adult-onset ataxia 

of unknown etiology (SAOA)という名称を用

いている。 

 本邦では、本研究班の前身である厚生労働

省の運動失調症研究班が中心となって、神経

病理学的名称である多系統萎縮症 (MSA) ある

いはオリーブ橋小脳萎縮症 (OPCA) との対応

からと思われるが、それ以外の孤発例を小脳

皮質にほぼ限局した病変をもつことを特徴と

捉え、CCA と呼ぶ分類を継続して使用してきた。

図 1 に明らかなように CCA は孤発性 SCA の約

30%を占める重要な疾患群と言える。 

 今後については、現在わが国では CCA が定

着している現状を考慮して当面はこの名称を

継続して使用することがよいと思われる。臨

床実地では、治療可能性のある続発性失調症

を十分に鑑別した上で、「孤発性 MSA 以外の孤

発性脊髄小脳失調症」としての“CCA”の症例

を蓄積し、それらの症例を、症候学的に、神

経病理学的に、多方面から総合的に分析して

特徴を明らかにしてそれぞれ疾患単位として

確立するよう努力すべきと思われる。運動失

調症研究班としては、この“CCA”症例を系統

的に全国レベルで登録し集積する事業を推進

することが望ましい。 
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表 2 脊髄小脳変性症の分類 

 

I   孤発性脊髄小脳変性症 

  1. オリーブ橋小脳萎縮症 (OPCA) 

  2. 皮質性小脳萎縮症 (CCA) 

  3. その他 

II  遺伝性脊髄小脳変性症 

III 遺伝性痙性対麻痺 

 

（厚生労働省運動失調症に関する調査研究班、2001） 
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