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A.研究目的 

 進行性核上性麻痺（progressive supranuclear 

palsy 、 PSP ） と 大 脳 皮 質 基 底 核 変 性 症

（corticobasal degeneration、CBD）は、臨床的

にはパーキンソンニズムや認知症、大脳皮質巣症

状を呈し、病理学的にはグリア細胞や神経細胞に

4 リピートタウの封入体形成を特徴とする孤発性

タウオパチーである。近年、疾患概念の浸透、画

像診断の進歩により PSPや CBDは決して稀な疾患

ではなく、パーキンソン症候群や運動障害の重要

な鑑別疾患の一つとなっている。PSP の有病率は

人口 10 万人あたり約 5 人と報告されており、パ

ーキンソン病の120-170人に比して少ないものの、

臨床診断の向上により有病率はさらに上昇する

ことが予想される。それに伴い、病理診断と臨床

診断合致率にも変化が生じる可能性が示唆され

る。PSP、CBD の連続病理解剖例の解析による疾患

スペクトラムの実態把握は、診断基準の妥当性評

価や改訂の基礎となり、疾患の動向を把握する重

要な資料となる。 

 2010年から2013年の4年間にPSPあるいはCBD

と臨床診断された剖検例を後方視的に解析した。

また病理学的に Globular glial tauopathy（GGT）

が新たに重要な鑑別疾患であることが判明し、

GGT の臨床病理学像についても解析した。 

 

B.研究方法 

（1）2010 年から 2013 年の 4年間に愛知医科大学

加齢医科学研究所で検索された連続剖検例724例

中、臨床診断が PSP あるいは CBD であった症例、

病理診断が PSP、CBD であった症例を抽出して診

断の合致率を検討した。 

（2）1980 年以降の剖検例の中から GGT と病理診

断された 4例を抽出して検討した。 

 

C.研究結果 

（1）PSP と CBD の臨床診断と病理診断の合致率 

 2010 年から 2013 年の 4 年間に PSP と臨床診断

された症例は 20 例で、この中で 14 例（70％）が

病理学的に PSP であった。臨床診断が PSP で病理

診断が PSP ではなかった 6 例（30％）の内訳は、

4例が CBD、1例がレビー小体型認知症、1例は分

類不能のタウオパチーであった。一方、病理学的

に PSP と診断された症例は 22 例あり、この中で

DLB など他の神経変性疾患が主体で PSP の病理像

が軽微であった 3 例を除外した 19 例の臨床診断
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を検討すると、臨床診断が PSP であったものは 14

例（74％）、PSP 以外の臨床診断では CBD2 例、パ

ーキンソン病 1例、多系統萎縮症 1例、パーキン

ソン症候群 1例であった。 

 2010 年から 2013 年の 4 年間に CBD と臨床診断

されたものは 8例で、この中で 3例（38％）が病

理学的に CBD であった。臨床診断が CBD で病理診

断が CBD ではなかった 5例（62％）の内訳は、PSP 

2例、Pick病1例、アルツハイマー病1例、globular 

glial tauopathy (GGT)1 例であった。一方、病理

学的に CBD と診断された症例は 7例あり、臨床診

断が CBD であったものは 3例（43％）、CBD 以外の

臨床診断であった 4例は、PSP3 例、アルツハイマ

ー病 1例であった。 

（2）Globular glial tauopathy（GGT） 

 PSP、CBD の病理診断の中に分類不能のタウオパ

チーが各 1 例ずつあり、1 例は Globular glial 

tauopathy（GGT）に相当した。 

 症例は死亡時82歳女性、右手の拙劣で発症し、

初期診断は ALS 疑いであった。経過中パーキンソ

ニズム、錐体路徴候、左右差のあるジストニア、

失行、言語障害などから大脳皮質基底核症候群を

疑われたが、上位運動ニューロン優位の ALS/原発

性側索硬化症（primary lateral scleorosis,PLS） 

の可能性を否定できず全経過 8年で死亡した。 

 病理学的には、脳重 1090ｇ、左優位の中心前

回、運動前野の高度萎縮、割面では前頭葉皮質、

白質、脳幹の萎縮、黒質、青斑核の褪色を認めた。

組織学的には中心前回を中心に細胞脱落とグリ

オーシス、黒質、青斑核の細胞脱落を認めた。

Gallyas-Braak 嗜銀染色, AT8、RD4 免疫染色で

は 皮 質 、 白 質 、 基 底 核 、 脳 幹 部 な ど に

oligodendroglia 優 位 に 小 球 状 封 入 体 globular 

inclusion を 多 数 認 め 、  tufted-astrocyte や

astrocytic plaque はみられなかった（図）。NFT 

AT8 stage III, argyrophilic grain III, 

FTLD-TDP の合併や MAPT 遺伝子変異は確認さ

れねかった。本例は、Kovacs ら（2008、2013）

の提唱する oligodendroglia の 小 球 状 封 入 体

globular glial inclusion を特徴とする globular glial 

tauopathy に属する４R タウオパチーと考えられ

た。 

 愛知医科大学加齢医科学研究所の約 5000 例の

登録例中 11 例が分類困難なタウオパチーと病理診

断され、内 4例が GGT に合致した。4例の変性分布、

神経細胞とグリア細胞のタウ病理を検討し、鑑別上

の問題点を整理した。 

 各症例の死亡時年齢・性別、臨床診断は［1］

58 歳女性、PSP［2］74 歳男性、認知症、［3］80

歳男性、脊髄小脳変性症、［4］83 歳女性、CBD/PLS

であった。病変分布は、［1］前頭葉、淡蒼球・視

床下核、視床、脳幹部被蓋、黒質、［2］側頭葉皮

質・白質、［3］黒質、淡蒼球、視床下核、脳幹部

被蓋、小脳歯状核、基底核、視床、中心前回を含

む前頭葉［4］中心前回と運動前野の皮質・白質、

基底核、脳幹部被蓋に認め、臨床像に対応した変

性分布を示した。2 例では錐体路変性が強くみら

れた。タウの細胞病理は、4R タウ陽性オリゴデン

ド ロ グ リ ア の 球 状 封 入 体 globular 

oligodendroglial inclusions（GOI）が最も特徴

的で、大脳皮質・白質、基底核、脳幹部などに分

布し、太い coiled bodies の形態もみられた。ア

ストロサイト近位部にも球状の封入体の形態を

認め、神経細胞はpretangleの形態が多い。tufted 

astrocyte や astrocytic plaque の典型像はみら

れなかった。GGT は多彩な臨床病理像を示すこと

が報告されているが、今回検討した 4例の臨床病

理像、タウの細胞病理も多彩であった。 

 

D.考察 

 2010 年から 2013 年までの剖検例から検討した

PSP と CBD の臨床診断と病理診断の合致率は、PSP

では 70％であったのに対して、CBD では依然とし

て低く 38％に留まっていた。CBD の疾患概念自体

はかなり浸透していると考えられるにもかかわ

らず、臨床病理診断に解離が大きい要因は、まず

PSP と CBD の病変分布に重なりが大きく、臨床像



や画像所見だけから

が示唆される。両者を区別できるバイオマーカー

やPETなどの機能画像の探索がさらに必要である。

また現在の

巣症状の有無にかなり重きを置いているが、病理

像が示すCBD

れていない可能性が示唆される。

 GGT は、Kovacs

パチーの一群で、オリゴデンドログリアの

封入体を特徴とし、

変性症など多彩な臨床病理像を示すことが報告

されている。

オパチーで、封入体の形態は

遺伝子異常は確認されていない。今回検討した

例の GGT の臨床病理像も多彩であった。

タウオパチーの多様性を示しており、

疾患単位となりうるかどうかさらに検討が必要

である。 
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の鑑別には限界があること

が示唆される。両者を区別できるバイオマーカー
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