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研究要旨 

MM2視床型 sCJDの臨床診断上、不眠、精神症状、自律神経症状に加え、FDG-PET

や SPECTでの両側視床の代謝低下、血流低下が有用とされている。しかし、これらの

検査の感度、特異度は明らかではない。我々は、進行性認知症、睡眠異常を来し、SPECT

で両側視床の血流低下を認めながらも、剖検の結果、前頭側頭型認知症であった１例を

経験したので報告した。プリオン蛋白染色、視床および前頭葉サンプルでのウエスタン

ブロットではいずれも異常を認めず、プリオン病を否定した。 

両側性の視床の血流低下には、視床の両側性病変による場合と視床に明瞭な病変がな

くても大脳皮質の病変から、遠隔効果によって視床血流の低下が生じる場合の 2つのタ

イプがある。剖検所見を踏まえると本例の両側視床の血流低下の原因は、前頭・側頭葉

の病変による遠隔効果ではないかと推定した。SPECT 所見での両側性の視床の血流低

下は、MM2視床型 sCJDの診断に有用な検査結果であるものの、必ず剖検をして診断

が正しいかどうかを確かめる必要がある。また、FTLD においても、RT-QUIC が偽陽

性を示すことがあるので注意が必要である。 

 

Ａ.研究目的 

MM2 視床型 sCJD の臨床診断上、不眠、

精神症状、自律神経症状に加え、FDG-PET

や SPECTでの両側視床の代謝低下、血流低

下が有用とされている。しかし、これらの検

査の感度、特異度は明らかではない。我々は、

進行性認知症、睡眠異常を来し、SPECTで

両側視床の血流低下を認めながらも、剖検の

結果、前頭側頭型認知症であった１例を経験

したので報告する。 
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Ｂ.研究方法 

症例は剖検時 69歳女性。11か月にわたる

進行性認知症、3か月前から過眠、1か月前

から不眠を認めた。当科入院時には、無言無

動、両側四肢腱反射亢進、前頭葉徴候を認め

た。筋萎縮や fasciculation は認めなった。

頭部MRI検査では側頭葉および前頭葉に軽

度の萎縮を認めた。DWI では異常信号を認

めなかった。99mTc-ECD-SPECT の eZIS 解

析では、両側視床の血流低下を認めた。

PRNP 遺伝子検査では変異はなく、codon 

129はM/Mで、髄液検査では、14-3-3蛋白、

総τ蛋白は正常、RT-QUICが陽性であった。

不眠、認知症、SPECT 所見などから MM2

視床型と臨床診断した。診断 1 か月後に死

亡されたので剖検した。 

(倫理面への配慮) 

家族の同意を得て剖検を行った。 

 

Ｃ.研究結果 

剖検の結果、「FTLD-TDP type A with 

upper motor neuron-predominant motor 

neuron disease」と診断した。プリオン蛋白

染色、視床および前頭葉サンプルでのウエス

タンブロットでは異常を認めず、プリオン病

を否定した。 

 

Ｄ.考察 

前頭側頭型認知症で両側の視床血流低下

を来すことは稀で、両側の視床に病変が及ん

だ時のみが報告されている。両側性の視床の

血流低下には、「視床の両側性病変による場

合」と大脳皮質から視床への投射線維の影響

により、「視床に明瞭な病変がなくても、大

脳皮質の病変からの遠隔効果によって視床

血流の低下が生じる場合」の 2 つのタイプ

がある。剖検所見を踏まえると本例では両側

大脳皮質病変による遠隔効果ではないかと

推定した。 

 

Ｅ.結論 

SPECT所見での両側性の視床の血流低下 

は、MM2視床型 sCJDの診断に有用な検査 

結果であるが、必ず剖検をして診断が正しい

かどうかを確かめる必要がある。また、

FTLDにおいても、RT-QUICが偽陽性を示

すことがあるので注意が必要である。 
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Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

なし 
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