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A.研究目的 

 

  

A.研究目的 

大 脳 皮 質 基 底 核 変 性 症 (Corticobasal 

degeneration:CBD) の 臨 床 症 候 は 多 彩 で ､

corticobasal syndrome (CBS)は一部に過ぎず､ 

進行性核上性麻痺症候群(PSPS)､前頭葉性行動・

空間症候群（FBS）､原発性進行性失語の非流暢・

失文法異型（NAV）などさまざまな臨床像をとる

ことが明らかにされた。そのため CBD の生前に

おける診断率はきわめて低い。 2013 年に

Armstrongらにより CBDの新しい臨床診断基準

(Armstrong 基準)が提案された(Armstrong MJ 

et al, Neurology, 2013)が､その後の validation 

studyによれば､感度は診断時9/19(47%)  全経過

13/19(68%)と従来の基準と変わらず、また特異度 

は 0%と報告されている(Alexander SK et al,  

JNNP, 2013) 。CBDは希少で､一施設では十分な 

 

 

 

検討は困難であり、また CBD は運動障害のみな

らず多様な認知機能障害を呈することから､神経

内科・精神科各々を背景とする施設での検討が必

要である。そこで多施設共同でわが国の CBD 患

者の臨床像を明らかにするとともに､Armstrong

基準の感度および特異度を検討し､CBDに陽性的

中率の高い臨床所見を抽出することを目的とす

る。 

 

B.研究方法 

対象は病理学的に CBD と診断された例(CBD

例)､およびCBSあるいはCBDと臨床診断された

ものの病理診断が CBD でなかった例 (CBD 

mimics 例)。CBD 例、CBD mimics 症例各々に

つき、発症時の症候、発症２年以内および全経過

における CBD・CBS 診断基準の項目を後方視的

研究要旨 

大脳皮質基底核変性症 (Corticobasal degeneration:CBD)の臨床症候は多彩で､ corticobasal 

syndrome (CBS)以外にさまざまな臨床病型が報告されている。CBDの生前における診断率はきわめ

て低く、2013 年に Armstrong らにより発表された CBD の新しい臨床診断基準(Armstrong 基準)の

感度・特異度は高くないことが、その後の validation studyにより示された。CBDを正しく診断する

ためには、わが国の CBD患者の臨床像を明らかにするとともに､Armstrong基準の感度および特異度

を検討し､CBDに陽性的中率の高い臨床所見を抽出する必要がある。CBDはきわめて希少であり、ま

たさまざまなな精神症状や認知機能障害を呈することから､神経内科のみならず精神科を含めて検討

する必要があり、多施設共同研究を提案した。 
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