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A. 研究目的 

我が国の難病対策の一つである医療費助成制度

は「難病の患者に対する医療等に関する法律」

（平成 26 年法律第 50 号）に基づき指定される指

定難病について、治療方法の確立等に資するた

め、難病患者データの収集を効率的に行い治療研

究を推進することに加え、効果的な治療方法が確

立されるまでの間、長期の療養による医療費の経

済的な負担が大きい患者を支援する制度と定義さ

れている。その制度を申請するためには臨床調査

個人票の提出が必要である。一方で臨床調査個人

票の作成は平成 27 年 1 月 1 日以降、都道府県知

事の定める医師（「指定医」）がしなければならな

い。その指定医の中の「難病指定医」は診断又は

治療に 5 年以上従事した経験を有することに加

え、学会が認定する専門医の資格を有することが

必須となっている。他方、日本神経学会では専門

医の条件として初期研修を含む臨床研修歴が 6 年

以上あることが条件となっており、日本神経学会

の専門医をもつ難病指定医は臨床研修歴が 6 年以

上となる。このように医療費助成において難病指

定医の役割は大きい。しかしながら臨床研修歴の

差が臨床調査個人票の画像所見に及ぼす影響につ

いて調査した報告はない。 

一方、日常臨床において多系統萎縮症と進行性

核上性麻痺の診断はしばしば判断に迷う場合があ

る。このような場合、頭部 MRI における橋の異

常信号（十字サイン）や中脳被蓋の萎縮の読影が
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診断においてとても重要である。しかしその評価

者は経験豊富な神経内科医もしくは放射線科医が

行うものの経験がどのように影響を与えるのか検

討した報告はない。 

そこで今回我々は難病指定医をもち臨床研修歴

が 10 年以上の指定医と 10 年未満の指定医で多

系統萎縮症と進行性核上性麻痺の画像所見につい

ての臨床研修歴の違いが読影に及ぼす影響につい

て検討を行った。 

 

 
 

B. 研究方法 

読影対象は平成 23 年 4 月から平成 24 年 9 月ま

でに当院神経内科で臨床診断を行い、その後の経

過で臨床診断が十分に確認しえた多系統萎縮症

20例と進行性核上性麻痺16例の画像を使用した。

頭部画像は同一の 3.0T MRI で撮影し、同一のス

ライス面の T1 の縦断像と T2 の横断像を確認用

の画像とした（図 1）。評価者は臨床研修歴が 10 年

以上の指定医 2 名（A・B）と 10 年未満の指定医

2 名（C・D）で同一日の同一条件で評価した。な

お評価者全員は臨床情報については盲検化で読影

した。 

次に画像所見の項目は、主として多系統萎縮症

の臨床調査個人票に中にある画像所見をもとに決

定し、大脳萎縮/白質病変、第三脳室拡大、中脳被

蓋の萎縮、橋の萎縮、小脳の萎縮、橋の異常信号

（十字サイン）、線条体の異常信号と萎縮、上小脳

脚の異常信号と萎縮、中小脳脚の異常信号と萎縮

を評価項目とした。また画像所見のみによる診断

の正診率についても解析を行った。 

 

（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、ヘルシンキ宣言に基づく倫理原則を遵守

して実施する。 

 

C. 研究結果 
多系統萎縮症の読影について、10 年以上の指定

医は 10 年未満の指定医と比べ有意に線条体・上小

脳脚・中小脳脚の萎縮と異常信号を捉えることが

出来た。しかし正診率には差がなかった。次に進行

性核上性麻痺の読影は 10 年以上の指定医が 10 年

未満の指定医と比べ有意に中脳被蓋の萎縮を捉え

ることが出来、正診率も 10 年以上の指定医の方が

有意に高かった(図 2)。 

 

 
更に多系統萎縮症症例で指定医全員が多系統萎

縮症だと診断することが出来なかった 2 症例（症

例①と症例②）について検討を行った。その結果、

橋の異常信号（十字サイン）を捉えることが出来な

いと多系統萎縮症の診断が難しいこと、中脳被蓋

の萎縮を捉えると進行性核上性麻痺と誤診してし

まうこと、線条体の異常を捉えても必ずしも多系

統萎縮症の診断には結びつかないとの結果であっ

た（図 3・図 4）。 
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D. 考察 

本研究から臨床調査個人票の作成が出来る指定

医の中でも臨床研修歴の差により読影結果に変化

があることが示唆された。現在日本神経学会では

専門医の条件として初期研修を含む臨床研修歴が

6 年以上あることが条件であり、更に日本神経学会

指導医基準は専門科の診療経験 10年以上が必要で

あるため、読影能力において経験年数が重要であ

ると考えられた。 

しかしながら多系統萎縮症 20症例の中で指定医

全員が多系統萎縮症だと診断することが出来ない

症例も存在する。その症例における読影の特徴と

して 1.橋の異常信号（十字サイン）を読影しないと

多系統萎縮症と診断しないこと、2.中脳被蓋の萎縮

を読影すると進行性核上性麻痺と誤診すること、3.

線条体の異常を指摘しても必ずしも診断に結びつ

かないことが挙げられる。1 や２の理由として既報

告にあるように橋の異常信号（十字サイン）や中脳

被蓋の萎縮については疾患における特異度が高い

ものの感度が低い点がある。そのため橋の異常信

号（十字サイン）や中脳被蓋の萎縮の有無を正確に

捉えることが診断にとり、とても重要である。最近

では一般の T2 強調画像より橋の異常信号（十字サ

イン）をより鋭敏に捉えることが出来る手法や中

脳被蓋の萎縮をより客観的に評価することにより

進行性核上性麻痺を診断することが出来るように

なっている。簡便で客観的な頭部 MRI 開発が正診

率の向上に役立つ可能性が示唆される。 

また 3 の理由としては読影所見の感度、特異度

ともに高くないことが挙げられる。しかしながら

病理学的には被殻の萎縮は特異的であり、今後病

理学的所見を反映したα-シヌクレインの PET 画

像など他の画像手法と組み合わせることが必要で

ある。 

 

E. 結論 

本研究から臨床調査個人票の作成が出来る指定

医の中でも臨床研修歴の差により読影結果に変化

があることが示唆された。そのため国内の学会に

おける臨床経験年数は妥当と思われる。今後は読

影にとり臨床経験がとても重要であるため、出来

るだけ効果的かつ画一的な学習方法の開発や人工

知能の利用などが必要である。 

また一方で経験のある指定医でも診断が出来な

い症例があり、病理学的所見を裏付ける橋の異常

信号、中脳被蓋の萎縮、被殻の異常信号を簡便に、

そして客観的に評価出来る画像手法の開発が正診

率の向上に役立つと思われる。 
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