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CQⅨ-1
進行性核上性麻痺 progressive supranuclear palsy(PSP)の

認知症症状とその検査方法は

推 奨 PSP では進行とともに認知症の出現頻度は高くなる．認知機能では

遂行機能が障害を受けやすい．認知症の評価には全般的な認知機能評価ととも

に Frontal Assessment Battery(FAB)等のベッドサイドで可能な遂行機能の

検査も行うべきである(グレードなし)．

解説・エビデンス PSP の認知症については，PSP の原著である Steele ら

の論文の副題に垂直性眼球運動障害等の症候とともに取り入れられている1)．

その後 1974 年に Albert らが PSP の認知症を｢皮質下性認知症 subcortical de-

mentia｣と命名2)してから特に注目を集めるようになった．彼らは PSP の認知

症を，①健忘(十分な時間を与えれば思い出し，真の記憶の欠如とは異なる)，

②思考の緩慢，③人格，気分の変化(アパシー，うつや易刺激性)，④獲得した

知識を操作する能力の障害(計算や抽象化能力の低下)の特徴を持つとまとめて

いる．皮質下性認知症の名称は認知症の責任病変を皮質下の基底核に求めるこ

とに由来するが，病理学的研究では，大脳皮質にも異常タウ蛋白の蓄積がみら

れ，それが認知症の責任病変であるとする説もある3)．そのため｢前頭葉性認知

症｣あるいは基底核と前頭葉の線維連絡をふまえて｢皮質下-前頭葉性認知症｣4)

と呼ばれることもある．それに対応して神経心理検査では Stroop テスト，語

の流暢性，Wisconsin Card Sorting テスト，Trail making テストでの遂行の低

下がみられ5)，遂行機能の障害とされている．FAB で低下がみられ，Parkin-

son 病(PD)と比べても点数が低い6)．また，反応の遅さもみられる2,7)．

記憶の低下はAlzheimer 病(AD)に比べて軽く8)，また手がかり(キュー)を

与えることにより記憶の再生は改善される特徴がある4)．視空間機能の低下も

みられる9)．

剖検例に基づく後ろ向き研究では PSP の全般的な認知機能障害(認知症)の

頻度は 10〜58.3％との報告がある10,11)．臨床例での研究でも経過とともに認知

症がみられる率は高くなり約 5 年の経過では 54％が認知症と診断されてい

る9)．
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CQⅨ-2
進行性核上性麻痺 progressive supranuclear palsy(PSP)で

は認知症症状で発症する例はあるか

推 奨 PSP の認知症は通常は運動症状が進行してからみられるが，認知症で

発症する例もあり，人格変化，行動異常を主として前頭側頭型認知症 fronto-

temporal dementia(FTD)の臨床像を示すことがある(グレードなし)．

解説・エビデンス 22 例の PSP 剖検例のうち発症 1 年未満に認知症が出現

した例が 41％みられ1)，49 剖検 PSP 例のうち 4％は FTDの臨床像を呈してい

た2)．FTD あるいは前頭側頭葉変性症 frontotemporal lobar degeneration

(FTLD)の中に PSP を入れる分類も提案されている3,4)．

認知症に至らないまでも認知機能の低下は早期よりみられ，National Insti-

tute of Neurological Disorders and the Society for Progressive Supranuclear

Palsy(NINDS-SPSP)による臨床診断基準では，アパシー，抽象化する思考の

障害，語の流暢性の減少，利用行動や模倣行動，前頭葉解放徴候(原始反射)の

うち 2 つ以上を含む認知機能障害の早期からの出現が支持項目に入ってい

る5)．
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CQⅨ-3
進行性核上性麻痺 progressive supranuclear palsy(PSP)の

認知症症状に対する薬物療法にはどのようなものがあるか

推 奨 現時点では PSP の認知症症状に対し有効性が証明された薬物療法は

ない(グレードなし)．

解説・エビデンス プラセボ対照ランダム化二重盲検交差試験(RCT)では

ドネペジルの PSP での投与は推奨されないと述べられている1)．

コリン作動薬の physostigmine の PSP の認知機能障害に対する効果をみた

2 つの RCT も認知機能の改善は明らかでなかった2,3)．コリン性アゴニストで

ある RS-86 での少数例での RCTの報告があり，気分，記憶，認知や運動機能

にはプラセボと有意差はなかった4)．

三環系抗うつ薬のアミトリプチリンが PSP の少数例でのRCTで日常生活動

作(ADL)が改善したとの報告はあるが，認知機能に対する効果は記載されてい

ない5)．
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