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A.研究目的 

進行性核上性麻痺(PSP)は臨床的に垂直性眼

球運動障害と易転倒性を特徴とする神経変性

疾患である．病理学的には， 中心前回を含め

た前頭葉，淡蒼球，視床下核，黒質，脳幹部被

蓋，小脳歯状核に，神経細胞脱落とグリオーシ

ス を 認 め ， globose 型 神 経 原 性 変 化

(neurofibrillary tangle)およびアストロサイト

に形成される 4リピートタウ陽性封入体である

tufted astrocyteを確認することで診断される． 

2008 年，淡蒼球-黒質-視床下核に変性が限

局し，軽度ながら PSP で認められるタウ病理

を有する亜型 (PSP-PNL)が報告された．

PSP-PNLは PSPの 2%と頻度が少なく，特徴

的な臨床像に乏しいため，診断に苦慮すること

が多いといわれている．  

今回，本邦における PSP-PNLの臨床像を明

らかにする目的で，病理学的に確定診断された

PSP-PNLの臨床像を後方視的に検討した． 

 

B.研究方法 

対象は当施設で病理診断された PSP133 例中，

他疾患の合併病理像がなく，罹病期間が 4年以上

で，淡蒼球-黒質-視床下核系に病変が限局する 20

例(PSP-PNL，男性 12例，女性 8例)と，大脳か

ら脊髄まで広範囲に病変が広がる 20例(PSP-RS,

男性 14例，女性 6例)． 

各症例の臨床症状，経過，画像所見を後方視的

に検討した．PSP の診断基準に関しては，2017年

に作成された Movement Disorder Society の

PSP Study Group による診断基準を使用した． 

 

C.研究結果 

1) 発症年齢と罹病期間(図 1) 

PSP-PNL の発症年齢は平均 66.0±6.9 歳(52- 

77 歳)，罹病期間は平均 13.3±5.7 年(4-29 年)で

あった．PSP-RS の発症年齢は平均 64.2±6.0 歳

(57-79 歳)，罹病期間は平均 7.3±2.1 年(4-12 年)

であった． 

 

研究要旨 

淡蒼球黒質視床下核病変の強い進行性核上性麻痺(PSP-PNL)の臨床像を明らかにする目的で，病

理学的に確定診断された PSP-PNL20例の臨床像を後方視的に検討した．PSP-PNLでは，平均罹
病期間が 12.1年と長く，臥床状態に至るまでの期間は 7-8年以上であった．初発症状は，すくみ足や

筋強剛で経過を通して易転倒性や眼球運動障害，MRI での脳幹被蓋の萎縮などは目立たなかった．

PSP-PNL 22症例中PSPの新臨床診断基準(2017)でprobable PSPに該当したのは 6例のみであった．

病初期よりすくみ足や体幹優位の筋強剛を呈する症例はPSP-PNLの可能性を考慮すべきである． 

 

図 1．PSP-PNLと PSP-RSの発症年齢(左)と

罹病期間(右)の比較 
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2)臨床症候(図 2) 

眼球運動障害：垂直性眼球運動障害の出現頻度

は PSP-PNL群で 35%，PSP-RS群で 95%，平均

出現時期は PSP-PNL群で 11.5年，PSP-RS群で

4.2年であった．眼球運動緩徐化の出現頻度は

PSP-PNL群ではみられず，PSP-RS群で 15%，

平均出現時期は 2.0年であった．開眼失行の出現

頻度は PSP-PNL群で 15%，PSP-RS群で 5%，

平均出現時期は PSP-PNL群で 9.7年，PSP-RS

群で 3.0年であった． 

姿勢反射障害：易転倒性の出現頻度は PSP- 

PNL 群で 35%，PSP-RS 群で 95%，平均出現時

期は PSP-PNL群で 11.5年，PSP-RS群で 4.2年

であった． 

無動：3 年以内にすくみ足が出現した頻度は

PSP-PNL群で25%，平均出現時期1.0年，PSP-RS

群ではみられなかった．体幹優位の筋強剛の出現

頻度は PSP-PNL群で 50%，PSP-RS群で 75%，

平均出現時期は PSP-PNL 群で 1.0 年，PSP-RS

群で 8.5年であった．病初期に l-dopaに反応した

頻度は PSP-PNL群で 30%，PSP-RS群で 20%で

あった． 

 認知機能障害：認知機能障害の出現頻度はPSP- 

PNL群で 65%，PSP-RS群で 100%，うち前頭葉

性認知行動機能障害の出現頻度は PSP-PNL群で

31%，PSP-RS 群で 50%，平均出現時期は PSP- 

PNL群で 8.7年，PSP-RS群で 3.2年であった． 

 CT/MRI画像所見：中脳萎縮の出現頻度は PSP- 

PNL群で 46.7%，PSP-RS群で 70.6%，平均出現

時期は PSP-PNL群で 10.4年，PSP-RS群で 4.5

年であった．前頭葉萎縮の出現頻度は PSP- PNL

群で 20.0%，PSP-RS群で 47.1%，平均出現時期

は PSP-PNL群で 9.0年，PSP-RS群で 6.4年で

あった． 

 

 

 

 

 

D.考察 

病理学的に確定診断された PSP-PNL20 例と

PSP-RS20例の臨床像を比較検討した．発症年齢

は PSP-PNL66歳，PSP-RS64.2歳とほぼ同じで

あったが，平均罹病期間は PSP-PNL13.3 年，

PSP-RS7.3年で，PSP-PNL群が優位に長かった

(図 1)． PSP-PNLは PSP-RSと比較し，タウ病

理の出現分布が限局し，出現量も軽度であること

が知られていることから，PSP-PNL ではタウ病

理の進行が緩徐であると考えられる． 

臨床徴候では，PSP-PNLでは，すくみ足 や体

幹優位の筋強剛が病初期から出現する傾向にあ

った．PSPの主要症状である垂直性眼球運動障害

と易転倒性は目立たず，平均出現時期は発症より

11年以降であった．PSP-PNLでは，病理学的に

も脳幹部被蓋や上小脳脚の萎縮が軽く，同部位お

よび小脳歯状核の神経細胞脱落やタウ病理も軽

度であることが知られている． 

典型的な PSP では病初期から前頭葉徴候を認

めることが多いが，PSP-PNL では出現頻度が

31%程度で，平均出現時期は発症 8.7年後であっ

た．前頭葉の神経細胞脱落やタウ病理が軽度であ

ることが PSP-PNLの病理学的特徴の一つである

とされるが，臨床像と相関していると思われた． 

1996年に National Institute of Neurological 

Disorders and Stroke-Society for PSPが発表し

図 2．PSP-PNLと PSP-RSにおける主要症候

出現時期 
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た臨床診断基準は，特異度に優れているが PSP- 

RSを除くと，他の臨床病型の PSPに関する感度

が低いのが問題であった．2017年，Movement 

Disorder Societyの PSP Study Groupより，感

度および特異度の高い PSPの早期診断を可能と

する新基準が策定された．この新基準を用いて，

今回の PSP-PNL20例を評価すると，probable 

PSPが 6例(probable PSP-PGF2例，probable 

PSP-P4例)，possible PSP3例(possible PGF3例)

であった(図 3)．PSP-RSは 20例中 18例(90%)

が probable PSP-RSであった．PSP-PNLは画像

も含め PSPの主要徴候が目立たず出現時期も遅

いこと，進行が緩徐であることが，新診断基準に

おいても診断困難である理由と考えられた．加え

て，l-dopa反応性の筋強剛が少なからず認められ

るため，parkinson病と診断されやすく，診断に

苦慮する誘因であると推察される． 

 

 
 

 

 

E.結論 

病理で確定診断されたPSP-PNL20例の臨床像

を後方視的に検討した． 

PSP-PNLは，①すくみ足や筋強剛で発症し，

②平均罹病期間13年以上と長く，③前頭葉徴候，

眼球運動障害，易転倒性は軽度で発症 7年以降の

出現が多い，という特徴を有していた． 
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