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A. 研究目的 

病初期から小脳性運動失調が目立ち，経過中，脊

髄小脳変性症と臨床診断されている進行性核上

性麻痺の一群が，主にわが国から報告され，近年，

progressive supranuclear palsy with predominant 

cerebellar ataxia（PSP-C）という名称で認識されつ

つ あ る （ Kanazawa M et al. Mov Disord 

24:1312-1318, 2009; Kanazawa M et al. Parkinsonism 

Relat Disord 19:1149-51, 2013）．本研究の目的は，

PSP-C の臨床像を明らかにし，臨床診断基準を作

成することである． 

 

B. 研究方法 

臨床的に鑑別を要する MSA-C と臨床像の比較を

行った．具体的には，病理学的に診断が確定した 

 

 

 

 

PSP-C 4 例と MSA-C 11 例の臨床像を，診療録を

用いて後方視的に比較した．病初期の鑑別が可能

か検討することを目的として，発症から 2 年以内

の臨床像を比較した．また頭部 MRI 所見について

も検討を行った． 

（倫理面への配慮） 

本研究は新潟大学医学部倫理委員会の承認を得

て行った． 

 

C. 研究結果 

PSP-C は MSA-C と比較して，高齢で発症し（68.8

±4.4 歳 vs. 58.3±7.4 歳；P = 0.009），垂直性核上

性注視麻痺の頻度が高く（75% vs. 0%；P = 0.011），

発症 2 年以内の転倒も多かった（100% vs. 27.3%；

P = 0.026）．また Gilman 分類を満たす著明な自律
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神経障害を認めな

頭部 MRI では小脳は均整を保ったまま萎縮し，

小脳槽の拡大を

室の開大も認めたが，

症例はなかった．
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以上を踏まえ，以下の臨床診断基準案を作成した

（表 1）．必須項目

以上の発症，

症 2 年以内の体幹かつ四肢の小脳性運動失調，
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外項目を，著明な自律神経異常症

の hot cross bun sig

Gilman 分類の

性では陰萎を伴う），もしくは起立性低血圧（起

立後 3 分以内の収縮期

mmHg 以上の低下）の少なくともひとつを認める

ことととした．
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B，D，E を認める症例とした．
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D. 

病理学的に診断が確定した

に鑑別

床像の

準案を作成した．しかし病理学的に診断が確定さ

れた

全国調査による症例の蓄積を

証を行う必要がある．

 

E. 

本研究の結果

で，体幹および四肢の

上性注視麻痺，転倒を伴う姿勢保持障害を呈する

ものの，自律神経障害や

ない疾患と考え

断基準案を用いて症例の蓄積を行い，診断基準の

検証を行う必要がある．

 

F. 健康危険情報

特になし．
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表１．PSP-C 診断基準案

 考察 

病理学的に診断が確定した

に鑑別を要する

床像の比較を行い，その結果をもとに臨床診断基

準案を作成した．しかし病理学的に診断が確定さ

れた PSP-C 症例は

全国調査による症例の蓄積を

証を行う必要がある．

 結論 

本研究の結果，

，体幹および四肢の

上性注視麻痺，転倒を伴う姿勢保持障害を呈する

ものの，自律神経障害や

ない疾患と考え

断基準案を用いて症例の蓄積を行い，診断基準の

検証を行う必要がある．

健康危険情報

特になし． 
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