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CQⅪ-1 Huntington 病(HD)の認知症症状とその検査法は

推 奨 HDの認知機能の低下では特に記憶，遂行機能の障害がみられ，これ

らを評価する神経心理検査を行うことが薦められる．うつ気分，不安，易刺激

性，アパシー，強迫症状等の精神症状もしばしばみられる(グレードなし)．

解説・エビデンス 認知症や人格変化は，運動障害(舞踏運動)とともにHD

の 3徴として挙げられ，認知症に至る前に，神経心理検査により異常が捉えら

れる．遅延再生と記憶の獲得の障害が特にみられ1)，遅延再生の障害の判定に

はWechsler Memory Scale が感度に優れている．認知の柔軟性と抽象化で障

害がよくみられWisconsin Card Sorting テストで判定される．言語能力の障害

は軽い．このような特徴から｢皮質下性認知症｣と呼ばれることもある．なお，

エピソード記憶は再生，再認ともに初期より障害される2)．Unified Hunting-

tonʼs Disease Rating Scale(UHDRS)3)の認知機能の評価には語の流暢性テス

ト，Symbol Digit Modalities テスト，Stroop テストが採用されている．

精神症状ではうつ気分，不安，易刺激性，アパシーがしばしばみられ，33〜

76％の有症率が報告されている4)．自殺率も他の疾患に比べて高く，自殺のリ

スクは診断を受ける直前と，発症してから自立性が失われる段階で高い5)．
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CQⅪ-2 Huntington 病(HD)では認知症症状で発症する例はあるか

推 奨 HDでは運動症状の発症に先行して軽度ではあるが神経心理学的異常

がみられる．これらの異常を見出すには記憶や遂行機能に関連する神経心理検

査を行う必要がある(グレードなし)．

解説・エビデンス HDでは運動症状の発症前から神経心理学的異常がみら

れることを否定するデータもあるが1)，運動症状の発症以前より神経心理学的

異常はごく軽度であるがみられると考えられる．言葉の学習記憶，Stroop テス

ト，Road map test，反応時間，エピソード記憶，Luria motor task での低下が

指摘されている．これらの認知機能の低下は発症の 10〜20 年前からわずかず

つみられることがモデルから推測されるが2)，発症数年前から急に低下する2)．

また，運動症状の発症前より不安，パラノイア paranoid ideation，等の精神症

状がみられることもあり3)，最近の多数例の研究では HD遺伝子保因者では怒

り，嫌悪，恐怖，悲しみの陰性感情の認識が低下していた4)．

認知症で発症した HDの症例報告があるが5)，認知症で発症する一群がある

かは症例の蓄積が必要である．
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CQⅪ-3
Huntington 病(HD)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 うつ症状，不安，易刺激性，強迫症状等の精神症状に対しオランザピ

ン，リスペリドンは有効かもしれない(グレードC1)．

解説・エビデンス 認知機能障害に対するコリンエステラーゼ阻害薬 choli-

nesterase inhibitor(ChEI)の効果については，オープン試験のみあるが，ドネ

ペジルではいずれの神経心理検査でも有意な差はみられていない1)．リバスチ

グミンではMMSEの改善がみられている2)が，NMDA受容体拮抗薬であるメ

マンチンは，舞踏運動の改善はあるが認知機能，精神症状の有意な改善はみら

れなかった3)．

精神症状に対してはハロペリドールは，炭酸リチウムとの併用でのみ易刺激

性，易怒性，うつ症状等が改善している4)．オランザピンはうつ症状，不安，易

刺激性，強迫症状等の精神症状に対する効果がオープン試験で報告されてい

る5,6)．リスペリドン投与により精神症状の総スコアが軽減していることを報

告した後方視的研究がある7)．
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