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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さまざま
な臨床像をとることが明らかにされている。その
結果、CBDの生前診断率は容易ではないことが判
明している。そのため、生前診断の補助として、
画像検査に一定の役割が期待される。しかしなが
ら、CBDの神経画像所見の報告は臨床診断例（い
わゆる大脳皮質基底核症候群）が多く、多数の剖
検例を用いた検討が十分になされてないのが実情
である。今回の研究はわが国の多施設共同研究に
おいて病理学的に CBD と診断された症例の神経
画像所見を明らかにし、臨床診断の補助となりう
る特徴的所見を抽出することを目的とする。 
B.研究方法 
対象は病理診断にてCBDと診断された26症例。

Magnetic resonance imaging（MRI）が解析対象
であり、複数回のMRI検査が行われている場合は
初回の頭部MRIの解析を行った。2名の神経放射
線画像診断医が萎縮の局在、左右差の有無や大脳
白質病変などの信号変化の視覚的な評価に加えて、
Global cortical atrophy score（GCA）、Medial 
temporal atrophy score（MTA）による萎縮の半
定量的評価を行った。 

 
 (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」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
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 9月 14日国立病院機構東名古屋病院
倫理委員会に申請し、承認された。本研究で扱う
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 10月 29日ホームページ上で本研究の内
容を公開した。 

 
C.結果 
 多施設共同研究の性質上、一般的なMRI撮像法
であるT1強調像、T2強調像、FLAIR像の横断像、
矢状断像、冠状断像が撮像されていることが多く、
3次元的 T1強調像が撮像されている症例は一部に
過ぎなかった。 

 (1) 脳葉萎縮の局在、程度 
 前頭葉の萎縮は 100%（26/26例）に見られ、GCA 
score は萎縮が強い半球で平均 2.2、弱い半球で平
均 1.7であった。頭頂葉の萎縮は 96%（25/26例）
に見られ、GCA  score の平均は 2.0、1.5 であっ
た。側頭葉の萎縮は 58%に見られ、GCA scoreは 
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おいて MRI 所見の解析を行った。画像所見としては「大脳脚を含めた非対称性脳萎縮」
が最多であり、高位円蓋部レベルでその左右差が最も明瞭に描出された。CBD に特徴的
とされる皮質下優位の大脳白質病変を呈する症例は限られており、「典型的な大脳皮質基
底核変性症」と知られているMRI所見を呈した症例は 9 例（35%）に留まった。一方、
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0.7、0.5 であった。後頭葉の萎縮は 19%と最も低
く GCA scoreは 0.2、0.2であった。前頭葉優位の
萎縮を呈する症例が 15 例（58%）と最多であり、
頭頂葉優位の萎縮を呈する症例は 7 例（27%）で
あった。側頭葉や後頭葉優位の萎縮を呈する症例
は認められなかった。一方、萎縮の局在が指摘し
難い症例も 4例（15%）認められた。 

(2) 海馬萎縮の程度 
MTA score による海馬萎縮の評価結果は右側

1.9、左側 1.6 と両側とも軽度であった。罹病期間 
13 年で全般的な萎縮を呈する症例を除き，海馬萎
縮は軽度（MTA score 1～2）の症例が多く、他の
脳葉と比較して、海馬萎縮が強い症例は認められ
なかった。 

 (3) 左右差の局在 
22 例（84%）の症例にて視覚的に左右差が認め
られたが、4例（16%）では不明瞭であった。左右
差の局在を評価するため、高位円蓋部、半卵円中
心、弁蓋部の 3 部位を指標とし、左右差が最も目
立つ部位の割合を評価した。結果、precentral knob 
が描出される高位円蓋部レベルで左右差が目立つ
症例が 11例（50%）と最多であった。 

 (4) その他の萎縮所見 
その他に萎縮が認められた部位として、中脳被
蓋（50%-13/26例）、大脳脚（73%-19/26例）が特
徴的であった。また、knife blade atrophyに相当
する強い脳回萎縮は 7例（27%）に認められた。 

(5) 信号変化 
非対称性の大脳白質病変は 12例（48%）に認め
られ、前頭葉優位が 9例（36%）と最多であった。
大脳皮質下（5例）、側脳室周囲に限局する病変（3
例）から皮質下から側脳室周囲と広範に進展する
病変（4例）も認められた。その他の信号変化とし
て、視床下核、淡蒼球の T1 強調像での信号上昇
がそれぞれ 4症例、3症例認められた。 

(6) 画像所見のパターン分類 
CBDに典型的とされる「大脳皮質下優位の白質
病変を伴う非対称性脳萎縮」を呈したのは 9 例
（35%）に留まった。一方、「大脳白質病変が乏し
く，中脳被蓋の萎縮が強い」ため、進行性核上性
麻痺に類似した症例が 8 例（30%）認められた。
残りの 9 例（35%）は「大脳白質病変や中脳被蓋
の萎縮を欠き、軽度の非対称性萎縮を呈するのみ」
であった。 

 
D.考察 
 MRI所見としては「大脳脚を含めた非対称性脳萎
縮」が最多であり、高位円蓋部レベルにおいてそ
の左右差が最も明瞭に描出されていた。一方、皮
質下優位の大脳白質病変を呈する症例は限られて
おり、典型的な CBDと知られている MRI所見を
呈した症例は 9 例（35%）に留まった。一方、8
例（30%）は進行性核上性麻痺に類似した強い中脳

被蓋の萎縮を呈した。また、9例（35%）は大脳白
質病変や中脳被蓋の萎縮を欠き、軽度の非対称性
萎縮を呈するのみであった。 
 今回の結果は臨床症候と同様に CBDの MRI所
見は多彩であることを示しており、生前診断にお
いて、注意を要すると考えられた。今後、臨床・
画像・病理の関連を検討し、CBDの臨床診断にお
けるMRI所見の位置づけを検討する必要がある。 
 
Ｅ.結論 
わが国における病理診断CBD 26例のMRI所見
の解析結果を報告した。画像所見としては「大脳
脚を含めた非対称性脳萎縮」が最多であり、高位
円蓋部レベルでその左右差が最も明瞭に描出され
た。CBDに特徴的とされる皮質下優位の大脳白質
病変を呈する症例は限られており、「典型的な大
脳皮質基底核変性症」と知られているMRI所見を
呈した症例は 9 例（35%）に留まった。一方、8
例（30%）は進行性核上性麻痺に類似した中脳被蓋
の強い萎縮を呈した。また、9例（35%）は大脳白
質病変や中脳被蓋の萎縮を欠き、軽度の非対称性
萎縮を呈するのみであった。今後は臨床病型と画
像所見の相関に関する評価を行う予定である。 
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