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A.研究目的 

大脳皮質基底核症候群 (corticobasal syndrome：

CBS) は 大 脳 皮 質 基 底 核 変 性 症 (corticobasal 

degeneration:CBD)の典型的な臨床像であるが，CBS

の背景疾患は多様で多彩で，CBDは約半数に過ぎな

いことが明らかにされている．2013 年に Armstrong ら

により CBD の臨床診断基準(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．わが国におけ

る CBS において，背景病理を明らかにするとともに

Armstrong 基準の感度・特異度を検証し，CBS の中で

CBD を示唆する所見があるかどうかを検討した．  

 

B.研究方法 

J-VAC 研究に登録された CBD（遺伝子，生化学，病

理学的に CBD と確定診断）32例および CBD mimics32

例の中から「Armstrong基準の CBSあるいはMDS-PSP

基準の CBS に該当する例」を CBS として抽出し，

Armstrong 基準の感度・特異度を検証した．また年齢，

性別，罹病年数および臨床症候の出現頻度を CBD 

pathology（以下 CBD）と non CBD pathology（以下 non-

CBD）で比較し，CBD に有意な所見の有無を検討する．

さらに主要症候出現までの期間をKaplan-Meier法（Log 

Rank検定）にて比較した． 

(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，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（東名古屋病院脳神経内科医局）の中

に保管される． 

本研究は平成 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 

合計 31例が CBSに該当した．CBSの中で CBDは

12 例（39％）を占め，non-CBD は 19 例（61％）であっ

た．Non-CBD の内訳は PSP10 例（うち 1 例は

glioblastoma を合併），アルツハイマー病(AD)3 例，

Globular glial tauopathy(GGT) 2例，FTLD-TDP 1例，

FTLD-FUS 1例，Dementia with Lewy bodies (DLB) 1

例，Prion病１例であった． 

CBS における Armstrong 基準の感度は，probable 

sporadic CBD は診察時 44%，全経過 55%，possible 

CBD は診察時 80 %，全経過 82％であった．一方特

異度は probable sporadic CBD では診察時 50%，全

経過 54%，possible CBD では診察時 18%，全経過

37%と低かった． 

CBDとnon-CBDの間で，発症年齢，死亡時年齢，

罹病年数，性別ともに有意差は認めなかった．発症時

の症候，診察時および全経過を通じた症候において，

CBD に有意に頻度の高い所見はみられなかった．移

動介助になるまでの期間（P= 0.017），臥床までの期間

（P= 0.000）は CBDで有意に短く，歩行障害出現時期

（P= 0.042）及び経管栄養開始時期（P= 0.004）が CBD

で有意に早期であった． 

 

D.考察 

わが国における CBS の背景病理は CBD が 39％と

最も多く，次いで PSP32％，GGT7％と 4R タウオパチ
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ーが 77％を占め，AD は 10％であった．欧米の

CBS180 例の検討によれば CBD が 46％，次いで

AD17％，PSP16％であり，4R タウオパチーは CBS 全

体の 63％であり，わが国では CBSに占める 4R タウオ

パチーの割合が高い傾向を示した．この理由としては，

本研究には脳神経内科からの登録が多く，認知症や

精神疾患を背景とする施設からの症例が少ないため，

PSP の割合が欧米の約 2 倍と高く，AD の割合が少な

かったと推察される． 

 欧米では CBS の中でミオクローヌスが AD で多いな

どの報告がみられるものの CBD を示唆する有意な所

見は見出されていない．本研究においても CBS にお

ける症候の出現頻度は，初発症状，診察時，全経過

いずれにおいても CBD と Non-CBD の間で有意差を

認めた症候はなかった．  

 一方経過という点においては，CBD と Non-CBD で生

存予後に差はなかったものの，機能予後（移動介助まで

および臥床状態までの期間）は CBD の方が悪いという

新たな知見が得られた．さらに歩行障害出現時期およ

び経管栄養開始時期も CBDの方がより早期であった． 

 

E 結論 

わが国における CBS において，Armstrong 基準の感

度は probable sporadic CBD で 55%，possible CBD で

82％，特異度は probable sporadic CBD 54%，possible 

CBD 37％であった．CBSの中で CBD pathologyを示唆

する臨床症候は認められず，CBD の方が移動能力の

悪化が早く，歩行障害出現および経管栄養開始時期が

より早期であった． 
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