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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，大脳皮

質基底核症候群(corticobasal syndrome:CBS)は

一部に過ぎず，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

れたが，その後の validation studyによれば，感 

 

 

 

度・特異度は高くないことが示されている。わが

国の CBD患者の臨床像を多施設共同で明らかに

するとともに，CBDと臨床診断した例の背景病

理を検討することにより 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

い臨床所見を抽出し，より精度の高い臨床診断基

準を作成することを目標とする。本年度は，病理

学的に CBDと診断された症例の臨床像を明らか

にすることを目的とする。 

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。本年度は病理学的に CBD と
診断され，遺伝子および生化学的解析にて CBD であることが確認された症例において臨床像お
よび生前のMRI画像を検討し，Armstrong基準の感度を検証する多施設共同研究を計画した。 



B.研究方法

対象は中央診断（

立精神・神経研究センター）

と確定診断され

CBD であることが確認された

行う研究機関では，独立して年齢・性別のみの情

報を基に，病理学的に

et al. 2002

大学にて MAPT

研究所にて

て蓄積タウの

かを検討する

死亡時年齢，初期の診断名，最終臨床診断名，発

症時の症候，診療科，

の項目，CBS

NINDS-SPSP

とともに，

寿医療センター，名古屋市立大学へ送付し，神経

放射線科医が萎縮の有無・部位，異常信号の有無

などについて，性別・年齢のみの情報をもとに，

客観的評価を行う。

 CBS, PSPS, FBS, NAV

準の感度，

臨床病型別の臨床・画像特徴を検討する。

を呈した CBD

基準を検討し

を除外できるかどうかについても検討する。

 

(倫理面への配慮

本研究は「人を対象とする医学系研究に関する

倫理指針」および「ヒトゲノム・遺伝子解析研究

に関する倫理指針」を遵守して研究を実施する。

個人情報については，連結可能匿名化された

を付し，個人を特定できる個人情報は収集しない。

対応表は各研究機関に保管し，他の研究機関へは

提供しない。本研究のデータは施錠可能な部屋

（東名古屋病院神経内科医局）の中に保管される。

平成 27年
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蓄積タウのバンドパターンが
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CBD群については，
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本研究は「人を対象とする医学系研究に関する

倫理指針」および「ヒトゲノム・遺伝子解析研究

に関する倫理指針」を遵守して研究を実施する。

個人情報については，連結可能匿名化された ID

を付し，個人を特定できる個人情報は収集しない。

対応表は各研究機関に保管し，他の研究機関へは
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（東名古屋病院神経内科医局）の中に保管される。 

日国立病院機構東名古屋病院
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既存試料・情報の使用について，ご遺族から本研

究に関する再同意をいただくことは困難である

ため，再同意の手続きは行わない。そのため，ご

遺族からの問い合わせの機会及び既存試料・情報

の研究への利用を拒否する機会を保障するため

に，

究の内容を

 

C.結果

(1)病理診断

 現時点で把握している

（男性

62.8

（不明

発症年齢や罹病期間は欧米の報告とほぼ同等で

あった。

CBD

PSP

ソン症候群

じ割合であった

例中

型に加えられ

国でも

 

 

(2)臨床診断

 CBDmimics

たが病理診断が

性 19

既存試料・情報の使用について，ご遺族から本研

究に関する再同意をいただくことは困難である

ため，再同意の手続きは行わない。そのため，ご

遺族からの問い合わせの機会及び既存試料・情報

の研究への利用を拒否する機会を保障するため

に，平成 27年

究の内容を公開した。

 

結果 

病理診断 CBD

現時点で把握している

（男性 33名，女性

62.8歳（不明 2

（不明 1例あり），

発症年齢や罹病期間は欧米の報告とほぼ同等で

あった。 

CBDの生前臨床診断名

PSP 25％，AD

ソン症候群 8％，

割合であった

例中 1例と少なかった

型に加えられなかった

国でも 1割存在

 

臨床診断 CBS/CBD

CBDmimics

たが病理診断が

19名，女性

既存試料・情報の使用について，ご遺族から本研

究に関する再同意をいただくことは困難である

ため，再同意の手続きは行わない。そのため，ご

遺族からの問い合わせの機会及び既存試料・情報

の研究への利用を拒否する機会を保障するため

年 10月 29日ホームページ上で
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割合であったが、失語が主となるタイプは

例と少なかった。Armstrong
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日ホームページ上で本研
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％，パーキン
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が、失語が主となるタイプは 67

基準で臨床病
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CBS/CBDであっ

は 28名（男

名）で，発症時平均年齢は 66.9

                 
 

既存試料・情報の使用について，ご遺族から本研

ため，再同意の手続きは行わない。そのため，ご

遺族からの問い合わせの機会及び既存試料・情報

名

歳
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％，

基準で臨床病
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名（男
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歳，死亡時平均年齢は

これらに臨床診断

CBDであった

内訳は，CBD

glial tauopathy

tauopathy 2%

で，第 2・3

であった。4R

 

 

上記症例について，中央病理診断，遺伝子およ

び生化学的解析を含めた研究をすすめ

の本研究班班会議において

る。 
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1. 論文発表

・下畑享良，饗場郁子，西澤正豊．総説

質基底核変性症の臨床診断基準と治療．

and NERVE

2015.4.1 

・ Hazuki Watanabe

Nakamura

Watanabe,

Katsuno, Yuishin Izumi

Morita, Hiroyuki Tomiyama

歳，死亡時平均年齢は

これらに臨床診断 CBS/CBD

であった 24例を加え

CBDが46％，PSP

glial tauopathy 4％，Atypical CBD 4%, Atypical 

tauopathy 2%で，CBD

3位が PSP, AD

4R tauopathy
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