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研究要旨 

血管性認知症の経過中 CJD合併が疑われた一例を経験したので報告する。84歳

男性、血管障害を原因とする慢性認知症の経過中、認知症状が加速、さらに急速な

増悪を来たし、MRI 画像より CJD を疑い、髄液、MRI をフォローすることで

probable CJDと診断した。原疾患による重度の認知症、脳萎縮の上に、CJD病変

が続発したと考えた。高齢化に伴い同様の症例の出現が予想されるため、注意を喚

起したい。 

 

 

Ａ.研究目的 

 クロイツフェルトヤコブ病（CJD）サー

ベイランス病理コア担当として、診断に貢

献する。 

 

Ｂ.研究方法 

 CJD疑い例について、バイオマーカー診

断の制度を可能な限り高めることに協力す

ると同時に、剖検を取る努力を、他施設死

亡例、剖検例の検索を引き受けることで行

う。またプリオン病凍結脳のバックアップ

を高齢者ブレインバンクとして引き受ける。 

 (倫理面への配慮) 

 プリオン病サーベイランス病理コアとし

ての貢献は、当施設倫理委員会承認済みで

ある。 

 

Ｃ.研究結果 

血管障害性認知症の経過中、CJD合併が

疑われた一例を経験したので報告する。 

症例：84歳男性、主訴は進行性認知・運

動機能障害。家族歴では姉が認知症であっ

た。 

既往歴：X 年（76 歳）、流涎、ろれつ不良

で、A 病院緊急入院し、脳梗塞と糖尿病の

診断を受けた。X+2年（78歳９歩行不安定、

小刻み歩行で当科初診、脳 CT 上基底核の

多発性脳梗塞と脳幹の萎縮を認め、血管障

害によるものと診断した。その後認知機能、

運動機能ともに緩徐に進行していた。 

生活歴：中学卒、海外渡航歴なし、飲酒は

週に 3回 1合、たばこ 10本（20歳から）

程度であった。 

現病歴：X+7 年 10 月（83 歳）、妻と母親

を間違えることがあった。X+7 年 11 月糖

尿病の悪化よりA院でインシュリン治療が

導入された。しかしうち忘れがめだつため

B クリニック物忘れ外来受診、塩酸ドネペ



 

ジルが開始された。X+8年 2月長距離歩行

が困難になり、階段の上り折りも出来ず、

発語も困難になった。X+8年 3月急激に運

動障害が悪化し、重度認知症の診断の元、

X+8年 4月当科再初診した。介助車椅子状

態。摂食は介助で可能、自発語は少ないが

介護者である妻と意思疎通は可能であった。

MRI 画像で CJD 疑いとのコメントより検

査入院となった。 

入院時神経所見：外来入約より 2週間であ

ったがその間に症状は急激に進行し、発語

はほとんどなく、痛みに対する問いかけに

うなずきはあった。仮面様顔貌で瞬目の減

少を認め、挺舌命令には口頭、模倣とも応

じられなかった。深部腱反射は保たれてい

た。Babinski徴候は両側逃避反応強く判定

不能であった。拘縮は右足関節に 5度の屈

曲拘縮があるのみで、立位はかろうじて可

能だが介助歩行も困難であった、ミオクロ

ーヌスはなかった。 

画像所見：再初診時 MRI：拡散強調画像で

左側頭葉・頭頂葉皮質に高信号域が散在し、

多発皮質梗塞、CJD を疑う所見であった。

大脳深部白質、基底核、視床、橋に、T2, 

Flair で小さな高信号域が散在し、全脳萎

縮、中脳萎縮を認めた。 

脳波所見：徐波の混入を認めるが棘波はな

く、PSDは認めなかった。 

検査所見：プリオン遺伝子 129 Met/ Met, 

219 Glu/ Glu。髄液：無色透明。細胞数 2/3、

蛋白 26、糖 116 (血糖 265)。  

入院後経過：入院後下血あり、結腸癌が判

明した。入院二週間で発語がほとんどなく

なり、意思疎通が困難となった。追視はあ

り、うなずきはあった。前頭葉徴候がより

顕著となり、臥床状態だがミオクローヌス

はなかった。長崎大学提出一回目髄液検査

は、14-3-3、タウ、Quick とも陽性であっ

た。CJDの診断が結腸癌の治療方針上必須

のため、前回検査の 50日後、MRI、髄液、

脳波を再検した。MRI上、拡散強調画像高

進号域は両側前頭葉、左島回に拡大し、中

心前回を spare する分布で CJD に合致し

た。両側大脳の多発陳旧性梗塞、脳萎縮、

右 ICA、MCA、左 ACA狭窄をはじめとし

た動脈硬化性変化は前回とかわりなかった。

第二回長崎提出髄液も、14-3-3、タウ、

Quick とも陽性であった。脳波上徐波化は

進行しているが、突発波はなかった。結腸

癌は経過観察とご家族が決定し、ほぼ無言

無動の状態で第 65 病日療養型病院に転院

となった。 

 

Ｄ.考察 

本例は血管性認知症の経過中に CJD 病変

の合併が疑われた症例で、悪性腫瘍の治療

決定のため出来る限り確定診断に近づける

努力が必要があった。臨床上いつが初発か

が不明で、臨床症状も典型的でなく、低血

糖、傍腫瘍脳炎等の鑑別に苦渋し、十分な

入院観察後、二回目の髄液検査で CJD と

診断した症例である。今後同様の例は増え

ることが予想され、参考のため報告した。 

 

Ｅ.結論 

 人口の高齢化に伴い、血管性認知症、ア

ルツハイマー病に CJD が続発する可能性

に注意が必要である。 
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