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患者はParkinson 病の
運動障害を示す．

幻視は特徴的所見である． 皮質の Lewy小体と
前頭葉と基底核への
ドパミン投射の減少が
認知症を引き起こす．
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Lewy小体
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Lewy小体は，黒質はもちろんのこと他の
脳幹部の核や皮質でも認められる．

図5.1　Lewy小体型認知症における主要な臨床及び病理学的異常初見．（Netter illustration from www.netterimag-
es.com. Copyright Elsevier Inc. All rights reserved.）

Box 5.1　Lewy小体型認知症改訂版診断基準の抜粋

1．診断に必須
a． 通常の社会生活や職業に支障をきたす進行性の
認知機能の低下がみられる認知症．注意，遂行
機能，視空間認知能力の障害がしばしば目立つ．
初期では記憶障害は目立たないこともある．

2． 中核的特徴（二つあれば Lewy 小体型認知症ほぼ確
実例，一つでは Lewy小体型認知症疑い例）
a． 変動する認知（注意と覚醒度に著しい変化が認
められる）．

b． 幻視（繰り返す，具体的な，詳細な，人や動物
の幻視で，しばしば睡眠と覚醒の移行期に出現
する）．

c．特発性パーキンソニズム．
3． 示唆的特徴（一つの中核的特徴に加え一つ以上この
特徴があれば Lewy 小体型認知症ほぼ確実例，中核
的特徴なしでは，この特徴が一つ以上あれば，Lewy
小体型認知症疑い例）
a．REM睡眠行動障害．

b．抗精神病薬に対する高度感受性．
c． 単光子放出コンピュータ断層撮影（SPECT）や
陽電子放射断層撮影（PET）画像検査での基底
核におけるドパミントランスポーター集積低下．

4． 支持的特徴（通常認められるが診断特異度が証明さ
れていない）
a．繰り返す転倒．
b．原因不明の一過性の意識消失．
c．起立性低血圧．
d． 脳血流 SPECT・PET スキャンにおける後頭葉
の活動低下と全般的な集積低下．

5．Lewy小体型認知症の診断の可能性が低い
a． 診察や放射線検査で気づかれる臨床的に明らか
な脳血管障害が存在する．

b． 重度認知症の段階でパーキンソニズムが初めて
出現する．

c． 臨床像のいくつか，もしくはすべてを説明でき
る他の疾患が存在する．

Adapted from McKeith, I.G., Dickson, D.W., Lowe, J., et al., 2005 . Diagnosis and management of dementia with Lewy 
bodies: third report of the DLB Consortium. Neurology 65, 1863‒1872.
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Quick Start：進行性核上性麻痺
定　義 •進行性核上性麻痺（progressive supranuclear palsy：PSP）は脳内の過剰リン酸

化タウ蛋白のアイソフォームの蓄積によって発症する神経変性疾患である．
•主徴候は，垂直性眼球運動障害（核上性麻痺）であり，同時に，後方への転倒を伴う
姿勢反射障害，「酔った船員」のような歩行，体幹の筋強剛，前頭葉徴候を呈し，最終
的に，構音障害と嚥下障害が出現する（偽性球麻痺）．
•ヘルスケアの専門家に有用な情報が以下のウェブサイトでみられる．
www.psp.org/education/professionals.html

有 病 率 •進行性核上性麻痺の有病率は10万人中 5～ 6人である．
•疾患発症の平均年齢は66歳である．
•診断から死亡までの予後は5～ 10年である．

遺伝的危険率 •遺伝的危険因子やその他の危険因子は知られていない．
認知症状と行動上の症状 •早期の認知及び情動性の症状としては，心理過程の全般的な緩慢化，遂行機能障害，

構音障害または発語失行，易刺激性，易怒性，アパシー，内向性と抑うつ症状がある．
診断基準 •中年期以降に発症し，下方への注視障害を伴う核上性麻痺を呈する変性疾患であり，

以下の主要症状が少なくとも2項目ある．
•姿勢保持の不安定性と後方への転倒
•体幹の筋強剛とジストニア
•偽性球麻痺
•寡動と筋強剛
•前頭葉徴候
•思考の緩慢化（精神緩慢）
•保続
•把握
•利用行動

•進行性核上性麻痺患者では，磁気共鳴画像（MRI）上で中脳の萎縮をしばしば認める．
中脳の面積の減少が測定できる．

治　療 •治療は支持療法からなる．
•考慮すべき対症療法薬としては，レボドパ /カルビドパ（Sinemet），メマンチン，ア
マンタジンがある．

重要な鑑別疾患 •大脳皮質基底核変性症，Lewy 小体型認知症，脳血管性認知症，前頭側頭型認知症，
Creutzfeldt-Jakob 病，正常圧水頭症，Huntington 病，多発性硬化症，薬剤の副作
用．

外来にきた 62 歳の男性患者は奇妙な話をした．患
者はカリフォルニアからボストンまで車を運転してい
た．ガソリンスタンドに立ち寄ったときに，店員は彼
が酔っ払っていると思い警察に通報した．警官は，彼
の不明瞭な発語を聞き，直線上を継ぎ足で歩けないの
をみて，飲酒運転の容疑で彼を逮捕した．その後，彼
は酔っていないことがわかり釈放された，という話で

ある．外来での患者の主訴は喋りにくさであり，話し
方は非常に遅く，吃音と構音障害が認められた．診察
では，垂直性の注視を含めて全方向性の眼球運動の緩
慢化が明らかであった．頭部を緩徐に動かす間，真っ
すぐ前を向いてもらうようにすると，眼球運動は改善
され円滑になった．彼の歩行は著明な開脚歩行であり，
転倒こそしなかったが，しばしばよろめいていた．ト

進行性核上性麻痺

第 9 章

本章の補足ビデオは，オンライン（expertconsult.com）で視聴できる．
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身体及び神経学的診察で注意すべきこと
神経学的診察で注意すべき最も重要な特徴は，上記
のとおり，核上性垂直性注視障害である．強調すべき
こととしては，垂直方向性あるいは水平方向性の眼球
運動の中断か少なくとも遅延があることは必須だが，
下方への注視が実際に減少していることは，必須でな
い（ビデオ 9.1 参照）ということである．よくみられ
る他の眼球運動異常としては，不随意の自動的な閉眼，
自発瞬目回数の減少（0～ 4 回 / 分），眼瞼が軽度に
垂れること（眼瞼下垂）がある．これらの症状のせい
で進行性核上性麻痺患者は，少し驚いているようで不
安気な表情であると記載されることが多い．このよう
に感じるのは，瞬目回数が減ったことと併せて，患者
が眉を上げることによって，眼瞼が少し垂れているこ
とを代償しようとしていることによる（図 9.2）．
神経学的所見で注意すべき他の特徴には，発語異常

（ビデオ 9.2 参照），歩行（ビデオ 9.3 参照），姿勢反射
（しばしばプルテスト［pull test］によって検査される．
ビデオ 9.4 参照），体幹の筋強剛，吸綴，把握，ジス
トニア，ミオクローヌスがある．失行は非常に頻度が
高い（ビデオ 9.5 参照）．歩行と姿勢反射の障害によっ
て，歩行時のバランスの喪失とよろめきをきたして，
頻繁に転倒する．椅子から立ち上がるときに，頸部と
体幹を伸展させ，自然と後方にひっくり返ることがあ
る．体幹の筋強剛は，他動的に緩徐に頭を動かし，頸
部を前後に屈曲させることで評価できる．

認知検査での障害パターン 
（ビデオ 9.6 ～ 9.8）

最初に注意すべきこととして，すべての進行性核上
性麻痺患者が認知機能障害を呈するわけではないとい
うことがあげられる．検査された患者の約 1/3 が中等
度の認知機能障害を呈し，約 1/3 に軽度の障害があり，
約 1/3 は臨床上有意な認知機能障害を示さない，とい
う研究がある（Maher et al., 1985）．
一般的に，認知機能の二つの主な性質が，進行性核
上性麻痺患者では障害される．第 1は心理過程の緩慢
化であり，しばしば「精神緩慢」と呼ばれている．こ
の緩慢化によって，文字とカテゴリーの課題に対する
語の流暢性，トレイルメイキングテストA，Bなどの，
時間の測定を伴うすべての検査において，明らかな障
害が生じる．
障害される第 2の認知機能は，遂行機能である．第
2章で詳細に記載されたとおり，遂行機能を測定する
検査は多数ある．進行性核上性麻痺患者では，ロンド
ン塔課題（Tower of London Task），ACE（Adden-
brooke’s Cognitive Examination），FAB（Frontal 
Assessment Battery）といった多くの遂行機能検査
の異常が観察され，また，トレイルメイキングテスト
Bのようなセットシフティングの検査においても異常
がみられる．
セットシフティングの検査では，患者には二つ以上
の認知セットの間を行ったり来たりすることが要求さ
れる．たとえば，トレイルメイキングテスト Bでは，

A B

図9.2　進行性核上性麻痺による表情の変化．進行性核上性麻痺と診断される数年前の表情（A）と比べて，診断後（B）はや
や驚いたような表情になっていることがわかる．
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