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研究要旨 

大脳皮質基底核症候群(CBS)は，大脳皮質基底核変性症(CBD)，進行性核上性麻痺（PSP），ア

ルツハイマー病(AD)など多数の背景病理をもつ疾患群である．本邦における既存の臨床診断基

準の感度および特異度を明らかにするとともに，CBS の背景病理を予測する臨床症候を明らか

にするために実施した．J-VAC study group で集積した CBD 32 例および CBD mimics 32 例の

うち，CBD-CBS 16 例，PSP-CBS 14 例, AD-CBS 6 例の初発時，診察時，全経過の臨床症候の

出現頻度，主要症候出現までの期間（中央値）と出現順について比較した．初発時の歩行障害と

早期の易転倒性は，3 者に共通した臨床症候であったが，初発時のすくみ足，振戦は，CBD-CBS
を，構音障害の存在は PSP-CBS を，ミオクローヌス，錐体路徴候は，AD-CBS を示唆する所見

と考えられた．これらは，CBS の背景病理を予測する上で重要な臨床症候として同定した．研

究結果をもとに，本邦初の大脳皮質基底核変性症の臨床診断基準（案）を班会議で提案した． 

Ａ. 研究目的 

 大脳皮質基底核症候群(CBS)は，大脳皮質

基底核変性症(CBD)，進行性核上性麻痺（PSP），

アルツハイマー病(AD)など多数の背景病理

をもつ疾患群である．CBS の背景病理を予測

する臨床症候を明らかにし，より精度の高い

診断基準（案）を作成することを目的に本研

究を実施した． 

 

 

Ｂ. 研究方法 

J-VAC study group で集積した CBD 32 例

および CBD mimics 32 例の臨床情報をもと

に，大脳皮質基底核症候群の背景病理の同定，

および現在用いられている臨床診断基準の

妥 当 性検 証を行った． 2 年目は， 4R-

tauopathy の診断基準の妥当性を検討した．

最終年度は，大脳皮質基底核症候群の背景病

理を示唆する臨床症候について検証するた

め，CBD-CBS 16 例，PSP-CBS 14 例, AD-CBS 

6 例の初発時，診察時，全経過の臨床症候の

出現頻度，主要症候出現までの期間（中央値）

と出現順について比較した． 

 

 (倫理面への配慮) 

研究倫理審査委員会の承認のもと実施し

た． 

 

Ｃ. 研究結果 

本邦の大脳皮質基底核症候群の背景病理

の 内 訳 は ， CBD(33.3%) ， PSP(29.2%) ，

AD(12.5%)の順で多く，FTLD-TDP，DLB，GGT

など多様なプロテイノパチーが含まれてい

た．現在の Armstrong 基準の感度は， 

possible 68%, probable 46%,特異度は， 

possible 47%, probable 75%であった． 

4R-tauopathy の診断基準を検証したとこ

ろ，感度は，診察時 83％，全経過で 100％ 

特異度は，診察時 50％，全経過では 25％で
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あった． 

 CBD-CBS 16 例，PSP-CBS 14 例, AD-CBS 6

例の初発時，診察時，全経過の臨床症候の出

現頻度，主要症候出現までの期間（中央値）

と出現順について比較した． 

CBD-CBS の症例では，初発時のすくみ足

(CBD-CBS 64% 対 PSP-CBS 0%, P = 0.034)，

および振戦(CBD-CBS 40% 対 PSP-CBS 0%, P 

= 0.017)の出現頻度が PSP-CBS に比べて高

く，初発時の構音障害の頻度は CBD-CBS に比

べて PSP-CBS の方が高かった(PSP-CBS 86% 

対 CBD-CBS 30%, P = 0.0498)．診察時の構

音障害の頻度は，AD-CBS に比べ PSP-CBS の

方が高かった(PSP-CBS 82% 対 AD-CBS 0%, 

P = 0.019)．錐体路徴候陽性の頻度は，診察

時(AD-CBS 100% 対 PSP-CBS 31%, P = 

0.011)，全経過（AD-CBS 100% 対 PSP-CBS 

46%, P = 0.044）とも PSP-CBS に比べ AD-

CBS の方が高かった．ミオクローヌス(AD-

CBS 83% 対 PSP-CBS 17%, P = 0.013)と性

格変化（AD-CBS 80% 対 PSP-CBS 9%, P = 

0.013）の頻度は，全経過で PSP-CBS に比べ，

AD-CBS の方が高かった．主要症候出現まで

の期間，出現順については，CBD-CBS では，

歩行障害（中央値 0.0 年），転倒(1.5 年)，

行動変化（2.5 年），認知機能低下(3.0 年)の

順に出現していた．一方，PSP-CBS では，歩

行障害（0.0 年），言語障害（1.0 年），転倒

(1.0 年）が出現し，核上性眼球運動障害(6.0

年)は遅れて出現した．AD-CBS は，歩行障害

(0.0 年)，認知機能低下(1.0 年)，転倒(2.0

年)，言語障害(2.0 年)の順であった． 

 

Ｄ. 考察 

 現在用いられている Armstrong 基準の特

異度，感度は低く，4R-tauopathy の診断基準

でも感度は高いが，特異度が低い結果であっ

た．そのため，新たな診断基準の作成が必要

である．特に，CBS は多様な背景病理を含む

ため，背景病理を示唆する臨床所見の同定が

必要と考えた．結果からは， 

初発時の歩行障害と早期の易転倒性は，3

者に共通した臨床症候であったが，初発時の

すくみ足，振戦は，CBD-CBS を，構音障害の

存在は PSP-CBS を，ミオクローヌス，錐体路

徴候は，AD-CBS を示唆する所見と考えられ

た．これらは，CBS の背景病理を予測する上

で重要な臨床症候と考えた． 

 これらの結果をもとに，CBD の新たな臨床

診断基準（案）を提案した． 

 

Ｅ. 結論 

 初発時のすくみ足，振戦は，CBD-CBS を，

構音障害の存在は PSP-CBS を，ミオクローヌ

ス，錐体路徴候は，AD-CBS を示唆する所見

である． 

 

Ｆ. 健康危険情報 

 なし 
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