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研究要旨 

小脳失調症の画像的特徴を明らかにすることを目的に小脳失調を呈する患者 181

例の調査を行い、頭部MRIによる小脳萎縮の非対称性、SPECTによる小脳血流の

左右差は、自己免疫性小脳失調症を示唆するひとつの指標になることを明らかにし

た。 

 

Ａ.研究目的 

平成 25 年度の運動失調班会議で自己免疫性

小脳失調症に代表されるような“治療可能な

小脳失調症（treatable ataxia）”の頻度は小脳

失調症全体の約 2 割であると報告し、一見

SCD と思われる症例においても自己免疫性

疾患を見逃さないことを報告した。さらに自

己免疫性脳症の代表疾患である橋本脳症には、

年単位で緩徐に進行するものも存在しており、

一見、脊髄小脳変性症と思われる症例におい

ても自己免疫性脳症を見逃さないことを強調

した。この 2 年間、MRI と SPECT で顕著な

左小脳萎縮をみとめた慢性経過の自己免疫性

症小脳失調症を経験したことを機会に、非対

称性の小脳萎縮や小脳血流低下が自己免疫性

小脳失調症を疑うべき指標となり得るか検討

した。 

 

Ｂ.研究方法 

2004年 4月～2015年 10月に入院した患者の

中から、小脳失調を呈する患者 181 例を選

出・対象とし、診療録ベースで後方視的に調

査した。原因については、変性疾患、遺伝性

疾患、炎症・自己免疫性疾患、代謝・中毒性

疾患、ミトコンドリア異常症、腫瘍性疾患、

その他疾患の 7つに分類し、それぞれの頻度

を調査した。そのなかで MRI、SPECT画像の

非対称性に着目し、その臨床像や原因別の頻

度について検討した。 

 

Ｃ.研究結果 

小脳失調症を呈する症例 181例を原因別にみ

ると、変性疾患が 81例(45%)、遺伝性疾患が

37例(20%)、炎症性・自己免疫性疾患が 34例

(19%)、代謝・中毒性疾患が 10例(6%)、ミト

コンドリア異常症が 9例(5%)、腫瘍性疾患が



 

4 例(2%)、その他疾患が 6 例(3%)であった。

MRI で非対称性の小脳萎縮を認めた例を原

因別にみると、炎症性・自己免疫性疾患が 4

例(34 例中の 11.8%)、ミトコンドリア異常症

が 2例(9例中の 22%)、変性疾患が 1例(81例

中の 0.86%)であった。SPECTの小脳血流に左

右差を認めた例を原因別にみると、炎症性・

自己免疫性疾患が 8 例(34 例中の 23.5%)、ミ

トコンドリア異常症が 2例(9例中の 22%)、変

性疾患が 7例(81例中の 8.6%)であった。遺伝

性疾患や代謝・中毒性疾患は MRI、SPECTと

もに 0例であった。炎症性・自己免疫性疾患

の内訳は、グルテン失調症、抗 Ma2抗体陽性

小脳失調症 2例、神経サルコイドーシス、神

経ベーチェット病、亜急性小脳炎、原因不明

の脳炎、HAM 患者に合併した小脳失調症で

あった。 

 

D．考察 

小脳萎縮や小脳血流低下の非対称性は、原因

別では炎症性・自己免疫性疾患に多くみられ

た。過去にグルテン失調症 9例のうち 2例に

小脳萎縮の非対称性が報告されており、自験

例のグルテン失調症も発症から 16 年の慢性

経過にも関わらず、左小脳半球の顕著な萎縮

をきっかけに自己免疫性を疑い診断に至った。

また、2004 年、Dalmau らの報告では傍腫瘍

症候群の小脳失調型は MRI 異常がみられな

いことを強調していたが、自験の Ma2抗体陽

性小脳失調症 2例はいずれも MRI、SPECT上

の非対称性に特徴があり、悪性腫瘍をみとめ

なかったが抗神経抗体を測定し診断に至って

いる。一方で、変性疾患と以前に診断した例

においても小脳萎縮や小脳血流低下の非対称

性を数例にみとめたが、自己抗体の検索が不

十分であり、さらに悪性腫瘍の検索のみで傍

腫瘍症候群を否定していた為、抗神経抗体も

測定されていなかった。これらの変性疾患の

なかに自己免疫性小脳失調症が含まれている

可能性が考えられた。 

 

Ｅ.結論 

本会議で作成中の特発性皮質性小脳萎縮症の

診断基準案においても、免疫介在性(=自己免

疫性)の除外が明記されている。本研究の結果

から、頭部 MRI による小脳萎縮の非対称性、

SPECTによる小脳血流の左右差は、自己免疫

性小脳失調症を示唆するひとつの指標になる

と考えられた。その際は自己抗体を積極的に

検索し、腫瘍性病変がみられなくても傍腫瘍

症候群を鑑別に抗神経抗体まで測定すること

が望ましい。 
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