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Abstract 

 

Twins with Machado- Joseph disease 

who developed "mirror image" muscle 

atrophy  

 

Asako Takei, M.D., Ph.D., Shinsuke Hamada, 

M.D., Hiroyuki Sohma, M.D.,  

Sanae Honma, M.D., Keiko Hamada M.D., 

Fumio Moriwaka, M.D.,Ph.D., 

and Kunio Tshiro, M.D.,Ph.D. 

Hokuyukai Nurological Hospital 

 

We report here the pair of 42-year-old 

identical twins with Machado- Joseph 

disease, who developed "mirror image" 

muscle atrophy. The both of twins noted 

unsteady gait at 20 years of age and ataxic 

gait deteriorated slowly. At the age of 41, the 

elder brother revealed decreased grasping 

power and muscle atrophy of shoulder and 

arm in the right side, and the younger 

brother showed the same symptoms in the 

left side.     

  Nerve conduction study and magnetic 

resonance image (MRI) of brain and spinal 

cord did not show laterality, but 

electromyography (EMG) showed lower 

voltage of MUP in the affected side. Then we 

thought the pathogenesis of muscle atrophy 

of the twins might be myogenic atrophy 

caused by ataxin-3. 

 The mechanism of "mirror image" muscle 

atrophy in the twins remains uncertain, but 

the ‘mirror twins theory ‘or the interaction of 

androgen receptor and ataxin-3 might be 

involved. This is the first report of MJD 

twins with mirror image of non-neurological 

symptoms.  

 

Keu words: Machado-Joseph disease, muscle 

atrophy, mirror twin, androgen receptor 

Figure legends 

 

Figure 1. SARA 

Both of brothers revealed the increase of 

SARA score, especially gait and stance score, 

from the time of 38 years old.  

 

Figure 2. Grasping power 

Both of brothers revealed the decrease of 

grasping power from the time of 40 years old, 

mainly the right side in the elder brother and 

the left side in the younger brother.  

 

Figure 3. Muscle atrophy 

The elder brother showed the right side 

winged scapula, and the younger brother 

showed the left side winged scapula. 
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Figure 4. EMG 

The potential of MUP is lower a little than an 

unaffected side at an affected side.  
 
Figure 5. Muscle CT 
The muscle atrophy of the reverse 
upper arm is accepted by brothers. 
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高次脳機能研究　第 34巻第 2号78（242）

はじめに

　Mesulam（2001）が提唱した原発性進行性失語症
（Primary progressive aphasia：PPA）の診断基準は，

Gorno─Tempiniら（2011）により改訂され，PPA
は進行性非流暢性失語（Progressive nonfluent apha-
sia：PNFA），意味性認知症（Semantic Dementia：
SD），Logopenic progressive aphasia（LPA）の三つ
に分類された。Gorno─Tempiniら（2011）による
PNFAの臨床診断基準は，中核的症状として失文法
もしくは発語失行が挙げられており，支持的項目と
して統語理解障害，単語理解の保存，対象の知識の
保存の 3項目のうち少なくとも 2項目以上を満たす
ことが要件となっている。
　小森（2012）は，PNFAの背景疾患として，皮質
基底核変性症（Corticobasal degeneration：CBD），
進行性核上性麻痺（PSP），筋萎縮性側策硬化症
（ALS），アルツハイマー病（AD）など複数の疾患
を挙げており，PNFAが均質な障害型でないと考え
られる。さらに CBDの臨床像は極めて多彩であり，
診断基準も様々なものが提案されてきた。Mathew

ら（2012）は，臨床的に CBDと診断されても病理
診断で異なる疾患であることが少なくない現状か
ら，ケンブリッジ基準を改訂し，発語および言語障
害を重視し，さらに肢節運動失行を皮質運動感覚障
害の特徴に挙げている。病理診断によってのみ
CBDの診断が確定され，病理診断されていない臨
床例は皮質基底核症候群（Corticobasal syndrome：
CBS）と称する近年の動向（Boeveら  2003，饗場  
2012）から本論においては，CBSという名称を統
一的に使用する。
　CBSの失書について，欧米では書字の運動的側
面の障害のほかスペリングの障害（Grossmanら  
2001，Grahamら  2003，Papagnoら  2005）が報告
されており，Grahamら（2003）は，CBSの失書は
失行のみによらず音韻の障害が関与していると述べ
ている。本邦での CBSにおける失書について，福
井（2005）は書字障害が CBSの初発症状になるこ
とを示唆した。Fukuiら（2008）は，漢字に優位な
失書症状を呈した CBS症例において，運動性要因
による書字障害だけでなく，言語性要因による書字
障害がみられることを示唆している。また高ノ原ら

■原著

皮質基底核症候群により多様な書字障害を呈した 
進行性非流暢性失語の 1例

田　村　　　至 *，**　　濱　田　晋　輔 **　　中　川　賀　嗣 * 
森　若　文　雄 **　田　代　邦　雄 **

要旨：皮質基底核症候群（CBS）による進行性非流暢性失語症例における書字障害について検討した。症
例は 78歳右利き女性，発話および書字障害で発症し，右手に優位な運動障害がみられたが，注意機能は
保たれていた。書字障害の運動的側面として，失行性失書が認められ，左頭頂葉機能低下が考えられた。
また書字の空間的配置に異常がみられる空間性失書や漢字に字画の過剰・欠落を呈する求心性失書がみら
れたことから右頭頂葉機能低下が推測された。書字障害の言語的側面として，仮名の錯書より左前頭葉機
能低下，仮名の脱字より両側前頭葉機能低下が考えられた。漢字では類音的錯書が認められ，左側頭葉の
営む意味処理の障害が推測された。一方，写字は良好であった。CBSの病初期に出現した多様な失書症
状は，優位な血流低下を呈した左半球機能低下とともに視空間機能，視覚性・運動覚性フィードバックを
営む右半球機能障害が関与した可能性が示唆された。 （高次脳機能研究 34（2）：242～ 251，2014）

Key Words：皮質基底核症候群，失行性失書，空間性失書，求心性失書，脱字（仮名）
Corticobasal syndrome，Apraxic agraphia，Spatial agraphia，Afferent agraphia，
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（2010）は，仮名の錯書と漢字の形態的誤りを呈し
た CBS症例を報告しているが，CBSにおける書字
障害の報告はわずかである。今回われわれは，CBS
症例が呈した多様な失書症状について報告した。

Ⅰ．症　　例

　78歳右利き女性，教育年数 12年，主婦。
　【既往症】特記事項なし
　【現病歴】X－2年7月ごろから話しにくさが出現，
徐々に発語障害は進行し，書字障害もみられた。精
査目的で X年 4月 H病院入院となった。
　【神経学的所見】意識清明，見当識良好，脳神経
系異常なし，表在感覚は正常。皮膚書字検査による
皮質性感覚障害は認められなかった。自発性低下，
脱抑制，性格変化などの前頭葉症状はなし。発語は
努力性，発話において音の歪みがみられた。構音器
官の麻痺，運動障害，口腔顔面失行は認められなか
った。右手に優位な肢節運動失行および観念運動性
失行，さらに上下肢に右側に優位なパーキソニズム
がみられたこと，脳血流の所見から神経内科医によ
り CBSに伴う進行性失語と診断された。本症例は，
Mathewら（2012）による CBSの改訂ケンブリッ
ジ基準に合致している。
　【画像所見】MRI（T2強調画像）では，両側前頭
側頭葉に萎縮を認めたが，SPECT（123I─IMP）では，
前頭側頭葉から頭頂葉に左半球優位に血流低下を認
めた（図 1）。

Ⅱ．言語・神経心理学的所見

　1．言語検査結果（表 1）
　本症例は，軽度の非流暢性失語症が認められた。
Western Aphasia Battery日本版（WAB）（表 1）の
結果より，聴理解は単語，簡単な日常会話レベルの
短文は良好だが，文法的に複雑な文で障害がみられ
た。発話は非流暢であり，発語失行による音の歪み
や努力性などの構音の障害と音の連結障害などのプ
ロソディー障害がみられ，自発話では助詞の脱落が
みられた。呼称，復唱は比較的良好であった。呼称
では音韻性錯語はみられず，意味性錯語が少数出現
した。また語想起障害が認められた。読解は，単語
は漢字・仮名ともに良好だが，短文では低下がみら
れた。書字は，住所氏名，仮名五十音の自発書字は
良好だが，単語および文レベルで障害が認められた。
単語の書き取りは，漢字では想起困難がみられたが，

1文字のヒントで残りの文字が書字可能となったも
のが 6語中 4語でみられた。点や線の位置の若干の
ずれ，部首の脱落が認められた。一方，仮名では半
数は正答であったが，仮名の脱字，濁点の欠如がみ
られた。また縦書きの際に徐々に右に傾く，行間を
開けずに書く傾向が常時認められた。対照的に短文
の写字は良好であり，仮名の脱字，錯書，漢字にお
ける字画の異常はみられず，傾斜はなく行間も正常
であった。写字における文字形態（字形）は，自発
書字に比較して若干良好であった（図 2）。WABの
「行為」では両手に失行がみられたが，右手が優位
であった。構成・視空間課題では，時計の文字盤の
数字の配置の乱れ，立方体の模写に遠近法の誤りな
ど構成障害がみられた。半側空間無視はみられなか
った。積み木課題，レーブン色彩マトリシス検査
（RCPM）にも低下が認められたことから軽度の知
的機能障害が考えられた。
　本症例は，書字の検査や訓練とともに漢字の想起
障害が軽減し，小学校低学年の漢字は概ね書字可能
となった。WAB施行 1ヵ月後，呼称可能な 3～ 5
モーラ語 14語で書称検査を施行した結果（図 2），
漢字では字形・字画ともほぼ良好（7語 /14語，以
下同様），本来の字画に線や点が不足している字画
の欠落（3語），本来の字画に余分な線が付加され
た字画の過剰（失行のため点の付加は除外）（2語），
線の不自然な引き伸ばし（2語），類音的錯書およ
び部首の簡略化（1語），無反応（2語）がみられた。
仮名では，正答（5語）のほか脱字（7語），仮名の
錯書（置換）（2語）がみられたが，濁点の欠落は
みられなくなった。字形は，漢字よりも仮名で乱れ
が少なかった。仮名の筆順は正常，漢字もほぼ良好
であったが，漢字で筆順の誤りによる字画数の異常
が少数みられた。漢字単語の写字は，良好であった。
　さらに書字に関連する検査として，WABの仮名
文字チップ並べでは，正しく発話しながら脱字（し
んぶん→しぶん），順序置換（はいざら→はいらざ）
がみられた。これらの文字チップ並べの誤りは，正
答でないことを指摘することで修正が可能であっ
た。漢字を正しく音読しながら，仮名ふりでみられ
た脱字症状は，仮名のモーラ数を○で呈示し，○の
中に仮名を書くことで8語中5語に改善がみられた。
また語音一対比較検査，音韻分解（促音，拗音を除
く），音韻抽出はいずれもすべて正答であった。漢
字（高頻度語）を部首で分割した断片の組み合わせ
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図1　MRI（T2強調画像）およびSPECT（123I ─ IMP）所見（X年5月10日）
両側前頭側頭頭頂葉に萎縮と左半球優位の血流低下が認められた。

R L

R L
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課題 9語（2～ 3分割）は，すべて正答であった。
また線や点を部分的に欠如させた漢字と正しい漢字
の視覚性正誤判断課題は 36字施行し，正答は 34字
であった。鏡映文字音読は，漢字（高頻度語）・仮
名ともにそれぞれ 9字行いすべて正答であった。ま
た井堀（2007）に準じた閉眼で症例の右手に手を添
えて漢字・仮名一文字を書いた字を再生して書字（運
動覚性書字再生）および体性感覚性音読を行った。
本症例は，文字を書いた段階で音読可能なものを音
読し，字体は漢字仮名ともに開眼時に比較して形態
の乱れが増大した。仮名文字13字施行し正答は5字，
高頻度漢字 8字の正答は 2字と障害がみられ，誤反
応の大部分は無反応であった。体性感覚性音読可能

な文字のみ運動覚性書字再生可能であった。使用し
た文字の音読は，すべて正答であった。
　トークンテストでは，文法的に複雑な文で障害が
みられた。2～ 3語文の文法的正誤判断，失語症構
文検査で障害が認められた。また失語症語彙検査の
語彙判断検査は，音声呈示でほぼ良好であった。名
詞・動詞の理解・表出検査では理解に比較して表出
において名詞・動詞ともに低下がみられた。また類
義語判断検査，カテゴリー別名詞検査に低下がみら
れた。
　2．神経心理検査結果（表 2）
　ウエクスラー成人知能検査（WAIS─R）の動作性
知能指数では軽度低下がみられた。標準高次動作性

表1　言語検査結果

WAB失語症検査

失語症構文検査
文法的正誤判断
Token test

失語症語彙検査

音響分析
モーラ分解・音韻抽出

流暢性
聴覚的理解

復唱
呼称
読み

書字

行為
構成・視空間

語彙判断検査
名詞理解・表出検査
動詞理解・表出検査
類義語判断検査
名詞検査　呼称
語音一対比較検査

4
8.1 Yes ─ no 48/60　単語59/60　短文54/80
 仮名一文字の指示6/6
9.2
7.3 物品呼称51/60　語想起4語
6.9 文理解26/40　命令文15/20
 単語理解 漢字仮名ともに3/3
5.8
　住所氏名6/6　書字による表現0/32
　短文書き取り4.5/10
　漢字単語書き取り3/6　仮名単語書き取り4.5/6
　仮名一文字書き取り4/5
　50音書字12.5/12.5
　写字10/10
右手8.7　52/60　左手9.2　55/60
4.3
　描画18/30　積み木5/9　計算18/24
　RCPM 20/37（ 6分24秒）
　失語指数　　 （AQ）71.2 
　大脳皮質指数 （CQ）右手69.4　左手69.9
聴覚的理解27/40　読解28/40
2語文7/10　3語文6/10
139/167
A7/7　B8/8　C12/12　D16/16　E22/24　F74/96
Ⅰ143/160　漢字呈示Ⅱ33/40　Ⅲ40/40　Ⅳ40/40
38/40・34/40
39/40・33/40
30/40
147/200（高頻度85　低頻度62）
40/40
モーラ分解（拗音，促音を除く）18/18
音韻抽出：「か」の有無48/48　「か」の位置24/24
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検査では，習慣的動作（おいでおいで），ルリアの
あご手，1.3.4指輪において右手に障害がみられた。
自発描画の三角形は左右手ともに良好であったが，
日の丸では線の過剰がみられた。図形の模写は，2
次元図形は右手でやや線の長さのバランスが悪く，
立方体の模写では，左右手ともに形の顕著な歪みが
みられた。そのほか上肢客体のない動作（8の字，
蝶），上肢の連続的動作（ルリアの屈曲指輪と伸展
こぶし）が右手で拙劣であった。記憶・注意機能検
査では，ウエクスラー記憶検査（WMS─R）の逆唱

の軽度低下はみられたが，100から 7を 10回連続
暗算での引き算課題は完全正答であった。視覚性記
憶範囲は同順・逆順ともに低下がみられた。標準注
意機能検査（CAT）の抹消課題，上中下検査では処
理速度の低下はみられたが正答率は高く，Frontal 
Assessment Battery（FAB）の干渉刺激，Go/No─Go
課題も良好であった。Trail Making Test─Aは，処
理速度の低下はみられたが課題の遂行は良好であっ
た。右手にボールを持つ人の前後上下逆転における
ボールを持つ手を選択するメンタルローテーション

（A）漢字書字：左上から時計，（毛）糸，新聞（WAB書き取り）　眼鏡，薬，飛行機，三輪車，風船（書称）
点や線の位置の異常，部首の欠落，線の引き伸ばし，字画の過剰・欠落，類音的錯書，部首の簡略化が
みられた。全体を通して形態のゆがみ，右への傾斜がみられている。

（B）仮名書字：ふうせん，だいこん，ひこうき（書称）
脱字，錯書が認められた。

（C）写字：WAB短文，靴下
写字は，良好であった。

図2　症例の書字：書き取り，書称，写字



－ －

2014年 6月 30日 （247）83

課題（Little Men figures of the Mental Re─orientation 
Test：Lezakら  2004）も 4課題ですべて正答であ
った。

Ⅲ．考　　察

　本症例は，CBSにより進行性非流暢性失語を呈
し，発語失行による発話障害と書字障害がみられた
が，失語症は軽度であった。また文法障害，意味理
解障害，右手に優位な失行（肢節運動失行，観念運
動性失行），構成障害，軽度の知的機能低下がみら
れた。注意機能は，保たれていた。本症例において
認められた漢字の字形の乱れ，空間的配置の異常，
字画の過剰・欠落，類音的錯書，仮名の錯書および
脱字などの多様な書字障害は，書字にかかわる様々
な機能低下に起因することが推測できる。失書症状
は，字形および書記素の書字運動プログラムの回収・
実行の障害による運動性（末梢性）要因と心内辞書，
書記素出力レキシコンおよび意味システムによる中
枢的処理システムによる言語性（中枢性）要因に分
類されている（永井  2007）。本論においても，書字
の運動的側面と言語的側面から本症例の失書症状を
分析した。

　1．書字障害の運動的側面
　書字における字形の乱れの原因となる失行性失書
は，文字知識が良好であり，感覚運動機能障害がみ
られない，視覚性フィードバックが正常であるにも
かかわらず字形の異常，運筆の難渋，筆順障害を呈
すると定義され，左上頭頂小葉が責任病巣といわれ
ている（Alexanderら  1992，毛束  2007，大槻  2007）。
狭義の失行性失書は，失行を伴わないとされている
（大槻  2007）が，報告例では肢節運動失行の合併も
失行性失書に含まれている（Alexanderら  1992）。
本症例では，字形の異常および運筆の難渋がみられ
たが失行性失書に特徴的な筆順障害は漢字に少数認
められたが，障害は軽度と考えられた。また後述す
る視覚性フィードバックの障害も考えられた。流暢
に描かれた単純図形に比べて，文字形態の乱れ，書
字速度の低下，努力性などの書字運動障害がみられ
たことから，肢節運動失行のみに起因するのではな
く，血流低下のみられた左頭頂葉の機能低下による
軽度の失行性失書が考えられた。
　また本症例は，書字の際に行間に空白がない，ま
た縦書きの際に徐々に右に傾く書字が常に認めら
れ，失行性失書ではみられない空間性失書と考えら

表2　神経心理検査結果

絵画完成4（7）　絵画配列4（6）　積み木模様21（9）
組み合わせ25（10）　符号16（6）
動作性知能指数（PIQ）86
3. 慣習的動作右手 1/6
4. 手指構成右手 3/4 
5. 客体のない動作 3/6
6. 上肢連続的動作 1/2
12. 描画（自発）左右手 1/4 
 　　（模倣）右手3/4　左手2/4 
数唱　6点（55）　逆唱4点（22）
視覚性記憶範囲　同順4点（1）　逆順4点（7）
103（秒）
13/18　　類似（－3）　語想起（－2）
4/4
本症例　正答率％ 反応時間 標準値（70歳代）
57/57   （100％） （142秒） ［99.1％ 67.4秒］
56/57   （98.2％） （110秒） ［96.5％ 58.4秒］
114/114（100％） （224秒） ［98.5％ 103.7秒］
102/114（89.4％） （288秒） ［95.4％ 132.3秒］
103/114（98.2％） （292秒） ［97.8％ 93.2秒］

動作性検査
粗点（評価点）

右手優位の障害

粗点（パーセンタイル）

図形
△
3
か

WAIS ─R

標準高次動作性検査

WMS ─R

TMT ─A
FAB
メンタルローテーション
CAT
視覚性抹消課題

CAT
上中下検査
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れた。空間性失書は，右半球損傷による文字間，単
語間の空間の異常，書字の傾き，紙面右側への文字
の偏り，文字や字画の追加や脱落と定義されており
（Ardilaら  1993），半側空間無視の合併も高頻度な
視空間性障害である。本症例では，構成障害はみら
れたがメンタルローテーションは良好であり，注意
障害や半側空間無視はみられず，視覚性抹消課題
（CAT）の遂行や単純な図形の描画も可能であった
ことから，書字に限定された空間性障害と考えられ
た。Fukuiら（2008）は，漢字書字に優位な障害を
呈した CBS症例にみられた行間に空白がない書字
行動を，空間性失書ととらえ，左半球に比較して血
流低下の程度は低いが，右頭頂葉の機能低下を推測
しており，本症例においても同様の障害メカニズム
が推測できる。
　さらに本症例では，空間性失書だけでなく，漢字
における線や点の過剰や欠落，線を不自然に延ばす，
点や線の位置の異常などの症状が認められた。字画
の過剰・欠落症状を Lebrun（1976）は，Afferent 
dysgraphia（求心性失書）と名づけ，右半球損傷に
よって生じる不適切な数の文字と運筆と定義した。
Lebrun（1976）は，字画の過剰と欠落が同時に生
じる失書症状において，文字や運筆の過剰に関して
は，保続という解釈が可能だが，欠落に関しては保
続では説明がつかないとし，新たな失書型として空
間性障害も含めた求心性失書を提唱し，その原因と
して書字の際の統制機能として作用する視覚性・運
動覚性フィードバックの障害を想定した。Ellisら
（1987），Cubelliら（1999）は，右半球損傷による
失書を，行を水平に保てないなどの視空間性障害型
（空間性失書），紙面の右側に書字を行う左半側空間
無視型，字画の過剰と欠落を呈する求心性失書に分
類した。
　本邦では，平川ら（2009）が漢字および仮名の字
画の過剰，運動覚性音読の障害，手指模倣の障害が
ある一方，筆順や文字の視覚心像が良好であった症
例を報告しており，この症例の Go/No─Go課題
（FAB）は良好であったことから，書字運動に限局
した抑制障害およびモニタリングの障害と推測して
いる。本症例においても CATの上中下課題および
Go/No─Go課題での抑制機能は良好であったこと
から注意機能は保たれており，字画数の異常，線の
不自然な延長，点や線の位置の異常は，書字運動に
限局した抑制障害に起因すると考えられた。毛束

（2003）は，文字形態および空間配置の障害，字画
の過剰や欠落を呈したが，文字知識は保たれた右頭
頂葉優位の血流低下を呈した変性疾患 2症例を報告
し，書字運動の遂行における右頭頂葉の関与を示唆
している。毛束（2003）の報告例では，写字で書字
運動の改善がみられており，本症例においても，写
字では求心性失書および空間性失書は，認められて
いないことから，右頭頂葉の営む視覚性フィードバ
ックの関与が考えられた。求心性失書は，本邦での
報告がみられていないが，Ellisら（1987），Cubelli
ら（1999）の分類同様，日本語においても感覚性フ
ィードバックの低下に伴う抑制機能の障害ととらえ
ることができ，視空間障害を本質とする空間性失書
とは独立した失書型として分類することが可能と考
えられた。字画数の異常に関しては，福井（2005）
の報告では，漢字に余分な線や点をつける症状を報
告しており，高ノ原ら（2010）は，漢字書字で画数
を多く書きすぎる本症例に類似した誤りを報告して
いることから，求心性失書は CBSによる特徴的症
状である可能性が推測できる。
　漢字・仮名一文字の体性感覚性音読，運動覚性書
字再生は，ともに障害が認められた。漢字・仮名一
文字の視覚性音読が良好であったことから，文字形
態から音韻の喚起は可能であり，また平易な漢字・
仮名一文字の書き取りが可能であったことから，音
韻から運動覚の喚起も可能であったと考えられる。
つまり運動覚心像から対応する聴覚心像，視覚心像
が喚起されないという異種様式間連合の障害が考え
られ，漢字書字における字画数の異常，点や線の位
置のずれは，視覚性のみならず運動覚性フィードバ
ックの障害が関与した可能性が推測できる。
　2．書字障害の言語的側面
　本症例は，軽度の失語症を呈したが，音韻性錯語
はみられず，音韻抽出も良好であったことから，失
語症による音韻操作能力の障害は軽度と考えられ
た。しかし仮名の錯書，脱字，順序置換，類音的錯
書，漢字の想起障害は失語症に起因したと考えられ
た。大槻（2007）は，左中前頭回後部の損傷により
文字選択・文字群配列障害が生じ，前頭葉性の失書
は，1文字 1文字を分離すれば書字可能だが単語や
文レベルで障害が顕在化すると述べている。本症例
では，仮名一文字の自発書字は良好でありながら，
単語レベルで仮名の錯書，脱字，順序置換を生じた
ことから，左前頭葉の機能低下が考えられた。
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　漢字では部首の組み合わせ，視覚性正誤判断課題
は良好であったことから，漢字の視覚イメージは保
たれていた。また本症例にみられた類音的錯書，短
文の読解障害は，類義語判断検査の低下から左側頭
葉機能障害による意味処理障害に起因すると考えら
れた。本症例の漢字の想起困難，仮名の錯書などの
失語性失書は，空間性失書，求心性失書に比較して
軽度であったが，仮名の脱字は高頻度にみられた。
　本症例でみられた仮名の脱字，錯語および文法障
害は ALSによる言語症状として多数報告されてお
り，特に ALS症例での仮名の脱字は，河村ら（2007），
Ichikawa ら（2008），Satoh ら（2009），Tsuji ─ Aki-
motoら（2010）の報告がある。市川ら（2013）は，
ALSの書字障害の中でも仮名の脱字は最も高頻度に
みられると述べている。さらに三島ら（2000）は，
仮名の脱字を呈した運動ニューロン疾患症例を報告
したが，剖検により原因疾患は前頭側頭葉変性症と
診断された（Shimizuら  2014）。
　三島ら（2000）は，仮名の脱字が，①ことばの想
起，②モーラ分解，③音の知覚における音韻抽出，
④音と仮名の対応，⑤書字運動の実現という書字の
認知モデルにおける仮名書字過程では説明できない
障害として，モーラの心像系列の枠組みが希薄であ
ることを推測している。さらに三島ら（2000）の症
例では，モーラ数の提示により脱字の改善がみられ，
写字は良好であった。本症例においても，上記の①
～③の過程には障害はみられず，④⑤の障害も軽度
であったが脱字は顕著であり，モーラ数提示による
脱字の改善がみられ，写字では脱字が出現しなかっ
たことから，視覚的補助が視覚性フィードバックの
障害を補ったと推測できる。
　市川（2012）は，漢字に比較して仮名に優位な書
字障害を呈した ALSにおいて左右前頭葉の萎縮を
側脳室前角の左右最大幅の増大によって計測し，仮
名の脱字との有意な相関を得ていることから，仮名
の脱字は両側前頭葉の萎縮が関与することを示唆し
ている。三島ら（2000）， Shimizuら（2014）の症例
でも両側前頭─頭頂葉の血流低下が報告されており，
Shimizuら（2014）は，仮名の脱字が両側の中心前
回皮質および前頭葉前部白質の障害に起因すること
を示唆している。本症例においても両側前頭側頭─
頭頂葉の萎縮および血流低下がみられている。両半
球に機能障害を呈する変性疾患における仮名の脱字
は，左前頭葉の営む仮名文字の障害だけでなく，右

半球機能障害が関与する可能性が推測された。
　病初期の CBS症例において，優位な血流低下を
呈した左半球機能低下による失語性失書，失行性失
書が認められ，右半球機能低下による視空間機能，
感覚性フィードバックの障害に起因すると思われる
空間性失書，求心性失書および仮名の脱字が高頻度
にみられたことから，書字における右半球の関与が
示唆された。
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■ Abstract

A Case of Progressive Nonfluent Aphasia Presented with Diverse Writing 
Disorders Following Corticobasal Syndrome

Itaru Tamura*,**　Shinsuke Hamada**　Yoshitsugu Nakagawa* 
Fumio Moriwaka**　Kunio Tashiro**

　A 78─year─old right handed─patient showing progressive nonfluent aphasia following corticobasal 
syndrome（CBS）demonstrated diverse writing disorders. She developed speech and writing disorders as 
initial symptoms. SPECT showed decreased blood flow in the frontal, temporal, and parietal lobes. 
Hypoperfusion was more prominent in the left hemisphere. Her motor symptoms were more frequent on 
the right side. Language and neuropsychological tests revealed mild nonfluent aphasia, disorders of writing, 
apraxia, disability of kinetic reading, constructional deficit, and mild intellectual disability. Naming, 
repetition, and attentional abilities were preserved. The patient displayed diverse dysgraphia as follows； 
apraxic, spatial, afferent and lexical agraphias, paragraphia of Kana, and omission of Kana letters. The 
peripheral agraphia in this patient was apraxic agraphia due to dysfunction of the left parietal lobe, while 
spatial agraphia and afferent agraphia which showed addition and omission of strokes in Kanji writing could 
be caused by disability of the right hemisphere. As central agraphias, lexical agraphia in Kanji induced by 
impairment of the semantic system involving the left temporal lobe, paragraphia in Kana letters due to left 
frontal lobe damage, and omission of Kana letters possibly concerned with disturbance of bilateral frontal 
lobes were observed. Writing and copying of words or sentences were preserved. We proposed that her 
diverse agraphias with CBS could be associated with dysfunction of not only the left but also the right 
hemisphere, the latter being closely related to visuospatial function as well as visual and kinetic feedback.

 * Department of Communication Disorders, School of Psychological Science, Health Sciences University of Hokkaido. 
  2─5 Ainosato, Kita─ku, Sapporo─shi, Hokkaido 002─8072, Japan
 ** Hokuyukai Neurology Hospital
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]^ 0.63±0.568?Xz 3åæW\� SCD]^?���Ä96���+p<0.05.:À�
�\':� SCD]^?Ä96�87vWkÃ�+p<0.05.:À�Ë�����;Kh
W\�bcdeW SCD ]^? 3 åæ�y���<6I�k�Ã�:±²q �Ë���
��TK�A#� è_Ð��?bcde 0.10±0.05cm SCD]^ 0.20±0.08cm êJ
L���?bcde 0.19±0.14cm SCD ]^ 0.33±0.14cm ìL���?bcde
0.16±0.07cm SCD]^ 0.30±0.10cm?Xz 3åæW\� SCD]^?���Ä96�
��+p<0.05.:UK�E#\':� SCD]^?Ä96�87vWkÃ�+p<0.05.:L�
JW=¦Kh������\Ä96�8>h�XÃ�: 
 
�?@# 
q è_��?� YA���Ùl� ̧ 	>
 À��W\� SCD]^?Ä96�� 
��	
Sij7vWkÃ�:�  ABS��JK��L�M	�����\ 

':���	
Sijõk97vSÁ�p�:	
�Kh���� À�Ë����

�;Kh?��<6I�k�Ã�S ±²�Ë����� SCD]^?���ijõkÃ
�:Vp�è_N JK��L�M	��W\� SCD]^�bcdeÙz\TUKh�
y�9ï X�z�	
CSij�Ã�WDE9:SCD]^�1234�Ùz }F	�
�GHEIJKLcB	
�Ù9M<�NO�P�QCR�JKSGHop 	
�¦8

9NO�SpSXz ï ��z�±²�Ë����9SijõkÃ��TÃ�W?@8

9: 
 
��UV�UZ[W����W# 
q SCD]^�y�912tu�XYk����Zkåæ?X9:è_��[�?�kõJ
KL������	
����Ï�¡Z[7v� �U@AB�a��y�912tu

����\]�^89�WSX9:T�CDEFGH�¦89_V��U"`a�ï��

kzÁ9\�W?E9: 
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�� � �����	�
������������q

q

����	�
������������� !"�#$%q

q

&'()*+,
-q

./01234562789:2;<=>2?@ABq

q

CDEF����	�
(PD)�������GHI�J�KLMNO$2�� !"�
PQ�RSNTUVWQ�X 
 
CYZFPD ������� 27 [(\]^_ 70.0±8.1 `)NGa�2b7cd Zarit ��
 !ef(J-ZBI)2��gD2h�i�jk2���PQ�l8NLMXPD��� Barthel 
index(BI)2Yahrmn2o�pNLMX 
 
CqrF�� !"W��gDs2��l8tuvwx�yPNz{|XJ-ZBI�}~g
Dt������GQ����PQ�+�tuv� !"��V�|XPD���o�p
W��gDs2BI2��l82�8���stuvwx�yPNz{|X 
 
C��F�� !"����gD��$2��l8��$�W���H%��2o�p�

�$�����#�� !���2������GQ������w��W�����

|X�������PQ�l8���Y�����I�J�KLM� ¡N"¢|X 
q q
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�� !"#�$ 
%&'()*+,-q q q q q q q q q q q  
 
.s/0F1 
2$s !��34�$|56)�78"9:;6���
�
�<PD�)=>?@A

BCDs/0�ER !����FG$H�I !���JKsLMB�N�|56)

OPFQR6���RSF��D��)T UVWXUYZF5�[�F\wKw�I

]R)����^
�_��`abT Uwcd|efghDi0j�Dkw�[�l

!mH�ILMB���Dno�RS���s)WXU)T U)!pUwJqFQ

R�[�Frsñt�I���uvØt�|wK)RS�����DwxH�[�|)

�yFEYefz{�|}D~���EY�KyF��w����oRIæ[|)PD �
�����D��F�������
�����D��E)�;�w��F5��y

��ERI 
 

.��1 
��s PD ������� 38�|)æ�P�s 68.9±8.4 �|5ÐRI��ñt� PD

�����s)P� 72.9±6.6�)Hoehn & Yahr �C��� 1 � 1 �)2 � 5 �)2.5 
� 15 �)3 � 7 �)4 � 7�)5 � 3 �|5ÐRI����F�EY)J-ZBI<� 
¡¢ Zarit ����£��b)��¤¥)¦�§¨©ª)��F«H�¬w�®¯
¤¥y°±²ñt��
�����D��ERI]R)��³´<P�)Bµ)¶�·)

Hoehn& Yahr �C�)BI¸Barthel Index¹�)J-ZBI F;������)æ�º��

���»¼FW�Y Spearman �½¾¿«ÀÁDª�YxÂDM�)9��¤¥�«
ÃBD��ERI 

 
.»¼1 
q J-ZBI �ÄÅÆ��
���¤¥�ÇÈy°)��������¤¥Á)��¬F
sÉÊwË�¿«FÌ0°tRI]R)������ BI�ÄÅÆ)����ÍÎw¬)
ÏÐ¬|ÉÊw��¿«DÌ0RI 

J-ZBI 9®¯¤¥�ÑÒÓ|s)Ô7 Õ��DÖ�Y���F×G�w��y`ØF
w�[�F56]Hy Ù)Ô8 Õ��DÖ�Y���s)5wRFÚÐY���Û�]H
y Ù)Ô14Õ��DÖ�Y���sÜ5wRt�FÚ6Ý���Þ�Fßo]Hy Ù�
àW�®¯¤¥F��YáFÑÒÆFâK)�����Fâ���DÌ0R<ã 1�I 
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.]�01 
ä����»¼y°)PD ������F�/������s��Fyy�¬)��

¤¥�Jñ)ADL Íå��æñ)ÍÎw¬�çñ)ÏÐ¬�çñw)èéUw�
�êFëìH�[�Fí°y�wÐRI 
]R)�C�FæK)�����F5]6âKw�îïy°���s���×GF�

H�`ØDð�Y��[�FñòñtRIWXUw�����óôt�|wK)LMB

��õF�H�wxb)`ØF�H�T ö�n÷F��t��o°t�I 
q äøs)T Uw���F«Q��ù�EYÌúCbâû@üýþ�)��w��

�����	

ö�ëìl��H���BF5�IoY)���F�g��F�D

�0Y��yD��E);6�XUwn÷��D��EY�K��BF5���o°t

RI 
  

ã� 

.ÍÎ��<��FW�Y��/Y��y�1 
�����FÔæ�Ù�Ôbb&��Ù����� 
V��z{sÍ�|�G�;�FEY��I��§�wF��z{���Fw� 
;�� ER�I 

VR!"�[�)R!"�[�)#$Uw[�)�y¯�D%[ñw�y�FuD 
&ÐY��I 

V��F�H�RS���s)��F'�¨�wÐY��()P)����Ä�F 
�Kw6)×GL�`ØFRSD*E0�I 
 

�����FÔ&��Ù�Ôâ�Ù���� 
V��Fyy�¬s)T öD+t��lÐ�,o�I 
V¥-E|.w��F/AtIyw606�ñt��/F5�I 
V/A)E1�)2� 
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JKL� 

����MPD	NJOP*+QR�S%������MOH	"TUV%WX

YZ�[� OH �����\]^_N����� !"`abc2defgh�S%
7i"jZklmnbcop%W�q� PD �Sr�OP*+QRst�*+u� OH
��V%&'vwx�ymnJz{pW|}2PD��� OH�������� !v~
p2��\]���h�vwx�y�NmnV%W 
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&'()*+,-./+0123+4567+89:;+<=>2 
 
?@A� 
BCDEFE���GHI PD��JKLM�?NOPQRSTURVW�X�YZ[�
��\0]^NO_`ab�c�defgh�iI�jkNOlmno���pqrc

sjt�uvCuRwxyzl{|�Z}���\~�+NOYdefghl�t��

��J�YZ[����l��� PD �����������l������+JK
LMY���fl��o�\ 
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���q  
 
���� !"#$"%&'()*+,-.!�/0123456�789:;<=01

>?@ABCDE@FGHI JKL9 MNO>?@ANO@01H@�PQ 2 R*K
STU-VWX<=YZ[\]^_`abcEdeSCDf@dg*h]
 JKL*34
56�78ij[kl]
m no@^p@qrstuvw[Xxyz@{j|}~U^

@����-.q  
 
�dg�37 � SCA3
�E
�J VX ��~RP|�m]
��*��]^^p X�2
�����] SCDI��TU^V���/I"#$"%&'()[�X]^|
���E,
�����
���) .|¡¢I>£
X+7�*¤�¥¦§�I>¨^V 
 
�34�©ª«������
�¬E
®YZ
¯°E±²
³®YZ
´µ¶·K

¸
¹ºE»X[¼p^V 
 
�3456�©78�MMSE30/30
ADAS5.2½
¾¿E�ÀÁÂÃÄ 11½ÅÆÄ 12½

°ÇE�ÀÁÂÈÃ 6 ½ÅÆÃ 6 ½
ÉÊË���78ÌÍÎ 5-9-10ÅÏÍÎ 4-5-6
Ð
ÑÒx%ÓÔ 42
TMT-A33Õ
TMT-B49Õ
FAB12/18
¿Ö×(Ø%Ù"&)17¿
¿
Ú®¿ÛÜÝ 6¿
T 2¿V 
 
�bÞßª«�MRI VSRAD�bà
áâã
äabå
Úæç
�è@éê[¼p^V 
 
�ë/�§� 25ìí�.!�/2 19¦î�]^Vqrstu.![AïPs£HAnÄH
A��HAð�HA��H@ 5 ñò*KS]
óñò�ôõ><=[3456�78ö~K
L]^Vvw2÷øvwI]
ùr2úûö~üý>�þ�I���,[X¨^� 
 
�ij�¿Ö×Iõ�@��|	
]
AnÄHA��H*�j|«~U^V3456�7

8[ JKL*kl]^�I|ÁÂ@½�IX·ò�[��*]^ij
��í�{j

|}~U^V���dg�~î�@ MNO*Ý��^¸��[��-X·cþ*�R>

|¨^�Iö~�Ì��Ý¨^I���-. 
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¬#���®6¯°±²7GHO8V�6�³79X: 
 

�´¤µ¶%·¸$ 
�¹´º%»>¼½%,¾¿º 
 
?�;�7@ 
¯°�ï»�������	
����������������������}

 !"#$%&'(()* SCD)�GX�+,-./°01�2345�67 8°9: 
:X°;<�=>�+?@�A�+:X!q  
BC;SCDDE�23FG�HI��JK�LMN;23�OP�67L!8Q�R�
�SN°}TLHI���X�UVW ! 

 
X8QYZ[ 
8Q+ 60 \]^'!27 _`�abcde�Ý��f(W !2 _`gIhi�Kjk
i�lIm��X !��no+pqr�stu�;tvw+xXaÝy°;z{°|X! 
q  
X}~>���[ 
����+��j���$%',-./���;$%./(n������q SARA+ 

23��} !��+�',-��;�@��;CwC�-}����67 !*�+��
,-��°}I;./'ab��W !<��;����;��;7 X�(n°} ! 
8Q+¡�¢�£¤`A2H:X¥¦§ ¨©���X ! 
q 23-}+;ª«°¬ ª��®:¯�°±�;²³�´µ�67 ! L;./�

g �@���67;¶w¿e�Ý +·¸��� ¼!¹�º»°|X¼3�;½¾�

�°¿§À�Ý�°Á?�+:X! 
HI��GX�Aª«°¬ ;Â¿e�+·¸�°|XnÃ�} ! 
 
XZK[ 
23�b¼`�ª«/ÄªÅ}Æ��ÇÈ��HI��bTL!HI�+Éª

�: Ê Ë +·¸:Xg¼;²³�Ì°´§Lc+ÍÎW g¼³J�L! 
23FG+ÏÐÆHÑÒÓÔ�ÕÖ×Ø��ÙÚ�LÛ¤�:ÜI2Ý�bTL!  
Ý§e�FG+Þß)��cà�áâ�bX;kiãAtv�äHe§ g¼å¦TL! 
 
Xæ�[ 
Kiç+áâ�èéê�FG�;kiã+ë 1 Cìä��FGW 8°�ÝL!FG�
+í�HI��b¼Ý°| ;:ÜI2Ý+cîb¼ïð�}TL! 
Kiç+ñò�LHI��?ó�ô�rõ�ö½÷ø�L!ùú�ûüú¿eAýþ�

�L! 
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XMN[ 

4¿�ã;HI��+·¸�°�9�;ª«/Ä°�ÝË � 8°��:TL! 
23+�Ý�°ÄX;¶w¿e�+·¸�°9: :I�7;+�	°¸
 g¼�

:TL!£HI��¼  :TL £̈23FGyH�+�Ý�� ¼°;HI�+É��

���°}TL¨�f¥°}TL! 
 
XUV[ 
q HI�+¶w�� X¼��-}°|X!����H X¼-}+ª«/Ä�FG

: !ñò�LHI��· É����+·¸�:����Èrõ�ö½÷ø°��

�} ! L;���¿��gI
��H°���} !HI�����-}�g Å}

Æ�ª«/Ä°23OP��°TLU� ! 
23OP�+��à�FG°���} ¥¦§�GI;BC+tv�Aìä��b�

 g¼å¦TL!FG�äH ��+HI��g¼:��7 ��°���} U� ! 
?�È� SCD �+,-�G�SN°�e§� X°;��àHI��b¼Ý+23O
P� !�} Ý°"#�§ ! 
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234� 
	567�87�4!9:�;7<=>?@AB�CDE<7�FA�������

�GHC�I��J9:�K!LM�NO9PQR9SOTU�VW�<7OX�YZ

�!9P�[\O	�]^!	_`abc��CZd�����Je�fg!	C6

hK�ij?kl�m>5noU?p!qrsptu�v?LM�NO9PQRwx�

9yC`a4Ozh�?{��4!|}C~�<��\OJ 
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./012345627/89 
 
:;<=�> 
?@,AB#CD�EFGHIJK�� AL�M�NOPQ����RST���

��JUVWXYZ���[�\]^��_J������`Ra��=Hb�Rc

de�fghi. 
 

:j%kH> 
AL,60lmno.X-13pq�rU�stu#.vwoxZyzJ{|}~����

��=�-�\7�hi.X-1pEF)�����JKF�-��G������hi. 
?@,NO�Y������� 9@��b-JKi.SJ���R�������9

ST�Ui.,�;������5� ¡F,¢�£���¤
��s¥��.X-10pE
F¦§B�¨Iq©ª«¬®¯°|¬±���²bhi. 

 
:����³´> 
Gµ�¶!",·¸¹oxZº»J¼½¾¿¥F,À¸�Á"�ÂÃÄÅ|ÆÇ,ÈÉÊ

Ç¬��ËRai.e�,¶�ÌZo�EiÀ¸�ÍÎJÏÐoÑÒÓ�EF�Ô9Õ
���KÖ× ADL;GHIØÙÚ¥i.ÛÂÜ�Ý|°Þ~;q�·ßiKà
yes/no�áâãä;åæ¥i. 

 
:Hb)ç> 
NOPQ�[�\�Ô9Õ�èé��=,À¸�ÍÎ�Mhi]êåZëìí�7î,

ïðñòìí�ó���.,ôõ Ns�Ù®�ö÷®Ê®¯�øùU��.úû,ÍÎ
�üýJïðþ�o�[·�EF�Ô9ïðñò�����=�._��S�R?��Ö
×�cî\���R�	�
�²b�\U�_J,�e�ST��Õ�\�����
a��J�u�������ST���������,ìí*�������. 
�Õ�]�\HI��µ����i������\õRV�=,��~Ç�|Ú� b

a£�!"�#7��.S�M�\;�ÕZ��$%�ó���.o&t�q'�(a�
ËRa��SJÇ)®«*��ÕZ�í��7î,ó+���rB�S�Z�,��-
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.�E�\/012��.3^4\Z�5�~¬�eJ=�{~«Ø®¬�6h_J
�__�7J8V9:;��§P��\�eh�KàJ<»�==ij�>���. 

 
:úû> 
�?�¤������ó���.�@;S�Ë�HI��Õ��,Q-�õ���

AF��<B����,¦C�DU��KàJE�\øF,F��GHõ�sËRa�. 
 

:cd> 
Hb�IEFNOPQ�[�,¤æìíJK�]^�\U��,�����)L�EF,
M��§N�OP��áQ�R��hSTJK��.e�,?�;�«Uª|�Õ�\9
V�W�
U����U�JUV.�K����XeJK��.���hiJUVá
Y;F�O�J�\#Ö�Z��\õ,�J[^RKU�Y�¥iJUVj,STJ�\
�\*�ç]h^�_SKYZ¥F,¦ºOR�s��iJUVj�>��\UiJc
îi.tR�;.�K`a����õD����JKiõ�¥iJcîi.bG�ç]
hj�ËKs,M��§N�J�\��$c�dKYZ¥i�,e�\e�j�fg
�ªhiªjk°Þ~J�\���li��JUVj�mn;cî\U�K�a�U�

KUJUVj�?@,o=\��phi_J��l�. 
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#$%&'()�* 
+,-./0123/4,567/8+9/:;< 
 
=>?@� !"�A6�������(PD)����BC�D7E/'F�A�GH
I/���JKLMNOPL�QRSTUV�W 
 
=XYLZ[@�\] 1 ^_`a'FSbcd PD3 e�������Sf�g Multi 
Dimensional Voice Program(MDVP)��hi�j vAm(%)SklgdWmd/h�no
�pqgd PD� 20r� vAm(%)Skl/Hoehn-Yahrs\t!u(H-Y)LZvgdW 
 
=wx@y�� 1(H-Y3)z�\ 1.5^_ 7.63%/5^_ 16.71%/y�� 2(H-Y4)z�\ 1
^_ 13.43%/ 3^_ 21.21%/y�� 3(H-Y1.5)z�\ 1.5^_ 10.93%/5^_ 14.19%
L/'FL{� vAm|}~V���|�cdW20rSZ[Lgd H-YL�Zv�z
vAm���| H-Y1.5(2r)13.99%/H-Y2(4r)10.91%/H-Y3(11r)12.06%/H-Y4(3
r)18.14��cdW 

 
=��@PD����JKz���|��/MNOPL�QR�z�7�L|����dW
� !"�A6���JKtI'FS������W 
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>?"@
����ABCPD	�����D04E"�DF�G��HIJK8�L0MN�
D:O������P7QRST�PD��Q8�(Blanchet & Gregory, 2009)UVWXYD0PD�
�LZ[ \G�N������]G�^_[`Ia�b0���c de !fg�hijk[l

mG�U 
 
>no@p�D0qr26s1taI5tuY� vc [MwbxPD��12yAz{6y0|
{6y0q}s~70.7�0Hoen-Yahr�3	�0:Or�10yAz{5y0|{5y0q}s~57.4
�	�bxU���DZ� \A�%�����	[�80�� v[c bxUc bx v��8

K0�����3yA(�9s?03s?01s?	L�����K������]G�#$A�8�
������S7	[��xU���YST3y��Y�������#$L4�bxPD�6y�
:O�6y� v��8K !fg[MwbxU !fgYD0�IJx v���P74ZA�G
����D0%�L����S ¡¢£[¤�x7�¥�S���ubxU��41 ¦�§	[¨©0
Multi-Speech3700AKay-Pentaxª«	[k8K¬�®[�804Z¯¥���°±¬�A²�B
C0Z¯¥	04Z)�³´µ¬�A²�BC0´µ¬�	04Z�����AZ¯¥-´µ¬�/¦�
§¶�BC0����	��J·J��8K0Mann-Whitney�Ul¸Ap<0.05	�KPD��:
O�����¹º»[¼½xU 
 
>¾¿@Z¯¥AUÀ4, p=0.025	YDPD��:O����¹º»[Á½xÚ µAUÀ7, p=0.078	
�����AUÀ12, p=0.337	YD0Â�Ã���¹º»[Á½Ta�xL0PD��´µ¬�D
:O�P7QÄ8ÅÆ�Ç�xU 
 
>ÈÉ@�����L��������"�ÊË�JxPD��YÇ�KQ0ÌÍS������
#$�Jx:Or�����D !�"#$YDÎT�ÅÆLÇ�Ï�LÐ�JxUPD����
���8K^_"T°Ñ[ÑÒ�T8x½�Q0MN����¬�"T®[�80��^_[Ó

Ô�ÕÖG�×±LÇ�U 
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�O�PQ:;9B��LR,�*STUV�WX�Y�5UZ��=C 
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qR,S69TU�VXW10XYZ����[\�2X+1W2X]N^_V�����`ab2
cade�f2ghij��2klij��2mn:fopq2rspqt�fu�v2

fowxSyz{|2}]~pq(-)V�MRI������������8���2���
8���2�����2���+���b������*��fu2�������de

S�� ¡�¢��V�£�SPSD(-)2¤¥���¦§¨©�900pg/mLª«¬�214-3-3
©�(-)2®¯°±©�²³>´µ�Scodon129 Met/Met codon219 Glu/Glu�¶Z2MM
J������CJD¬_·V¸�¹�º»cade�f¼¢½¾¿�R,¬ÀÁÂ|�V 
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自己身体部位失認を主症状とする3症例の比較 

*1　Felician O, et al : Pointing to body parts : a double dissociation study. Neuropsycologia,41 ; 1307-1316, 2003  

Felicianら1 鶴谷 ら2 本症例 
年齢・性別 73M 56M 69M 

利き手 右 右 右 

自己身体部位失認
(AT) 

(+) (+) (+) 

着衣失行 (+) (+) (++) 

失語・認知症 (-) (-) (-) 

疾患 Progressive apraxia CBD? MM2CJD 

初発症状 書字 
巧緻動作障害 

書字障害 着衣失行 
書字障害 

AT障害部位 四肢・顔 四肢（顔は軽度） 四肢・顔ともに 

脳MRI,SPECT 左頭頂葉上部および下部、
左角回上部、右頭頂葉  両側頭頂葉（右優位）、

側頭葉上部、後頭葉前方部 
両側頭頂葉中心後回、前頭
葉中心前回、島回、後頭葉

外側 

Siriguモデル (3) (3) (3) 

*2　鶴谷奈津子, et al : 自己身体部位失認を呈した両側頭頂葉萎縮例ー身体特異性の検証ー. 神経心理学 22 ; 252-259, 2006  
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Rotigotine����������� !"#$ Dopamine agonist withdrawal syndrome 
(DAWS)% 1& 
 

['()*+,-./+0123+4567+'(89+:;<9+=>?@+(AB@ 
(CDEFGHI�J) 
 

 
 

 

DAWSに関して 
１）ICD、DDSを認め、DA減量した患者に認めやすい 
　　（7.8%~19%） 
２）精神症状など中等度～重度の機能障害を認め、 
　　L-DOPAや他の抗パーキンソン病薬は無効 
　　DA再開のみ有効と考えられる  
３）ICD、DDSの関連もあり悪循環に陥る可能性がある 
　　→ DAの減量にも時間がかかり1年以上かかることもある 
 
対策 
・DA増量に伴うICD、DDSには特に注意を払う➡これらを発症させない 
・上記に伴うDA減量時には、慎重に減量する（特に複数のICD要素がある場合） 
・Long-acting DAへの変更も？ 

K�&L56M+NOPGQ 7R%STU��������VPGQ 5R�� pergolide!
HWP750μg/XYZ[\]+̂ _%Wearing-off, dyskinesia!"#`a+��bc] ADL
defPGQ 7Rg�hi�[jk`lm	nop�qrsPpergolid!t\+uF��
%� !"#$P]v]�wx+HWyz 12X{+���|}O%~�O���
�+l
m+��!"#+�����%������J�JP��GQ�� DAWS !��$P
pergolide��{+����!"#��$��a�J���P�����!��]|}O
�� �¡¢(CDS)!£¤P�� �¥¦��§! rotigotine �¨©]$��ª��%�
��� !"#$P10«¬G$s+��bc]����%®¯a"#��PK°±LDAWS
�²]� CDS!��]$³´wµ¶Z·`��¸x¹`P 
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筋痙攣を伴う末梢神経原性腫瘍 

*1　Marco L et al. Jama neurol 70: 792-793, 2013 

Marco L et al1 本症例 

発症年齢 43歳女性 43歳男性 

臨床経過 6ヶ月 12年 

障害部位 大腿屈筋群 大腿四頭筋部 

障害神経 坐骨神経 大腿神経 

筋痙攣 夜間筋痙攣 （圧迫性） 圧迫性筋痙攣 

痛 間欠性 痛(+) 圧迫時 痛(+) 

筋萎縮 (±) (+++) 

MRI画像(形状) 紡錘状（冠状断） 紡錘状（冠状断） 

T2WI,T1WI T2WI:高信号　T1WI:筋と等信号 T2WI:高信号　T1WI:筋と等信号 

造影 均一に造影 均一に造影 

病理 神経鞘種 神経線維腫 

生検後 痛改善　神経所見増悪(-) 歩行改善　 痛・痙攣消失 

789:12;<=>�����	
��?@A���
��BCD1�EFGH.7I
�:42JK�.2L12M���NAOP>��QR��STUV
��WXVY�ZP�

��[\>]6^_.`a9>b�STUV�
��BC�TUVc�dV>e1cmf
g�=hij�XV���>@kQR�
��lmnojD.12�9>b�Spqrs
tu�vw�
xy�NASTUVQR�
���zgSp{|}~��ZBCD.

MRI���b�STU��
�3��
�c��
��!�
�
��NASTIR����
�BC�Sc��
W�!�
�!>13�19mmT����������rBCD.1
2��=�NA=�>@H��l�D�G��12��12>��
�����r5�

����P D�¡�12;<=W¢BojD.£¤b2L¥¦�§k�
��NA¨R
©ª�O«�¬�®¯BC°�H.7�±:²n��12;<=>@H
���
��
�³´EFbBCµ�¶C°·�I�W¸¹�jHl����	�
���
��ºG

H»¼���½¾¿À�»¼W °ÁÂGÃÄ��WÅÆjH. 
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Sialylated IgG-Fc: A Novel Biomarker of CIDP 
���
Shinsuke Hamada1 Hiu Yi Wong2 Yuki Fukami2 Makoto Sudo2 Norito 
Kokubun3 Nobuhiro Yuki2 
���
1Hokuyukai Neurological Hospital, Department of Neurology 2National 
University of Singapore, Department of Medicine 3Dokkyo Medical University, 
Department of Neurology 
���
 
<Objective> Sialylation in Fc portion of IgG plays a crucial role in the pathogenesis of 
autoimmune diseases and the working mechanism of intravenous immunoglobulin 
(IVIG). We aim to test whether IgG-Fc sialylation is a biomarker of disease activity for 
chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP). <Methods> By using 
specific lectins for sialylation, galactosylation and 
agalactosylation, lectin-enzyme assay and lectin blotting with pre-treatment of IdeS 
were performed to compare the glycosylation levels of serum IgG-Fc i) between patients 
of untreated CIDP (n = 107) and normal control subjects (n = 27), ii) among patients 
with untreated CIDP of different clinical severities, and iii) before and after IVIG 
treatment of patients with CIDP (n = 12). <Results> Sialylation and galactosylation of 
IgG-Fc were significantly reduced in patients with CIDP than normal control subjects 
(p =0.003 and 0.033, respectively), 
whereas agalactosylation was increased in CIDP (p = 0.21). Ratios of 
sialylated/agalactosylated IgG-Fc levels were significantly reduced in CIDP (p <0.001) 
and inversely related to disease severity (p = 0.044). After IVIG treatment,levels of 
sialylated IgG-Fc significantly increased (p = 0.003). <Conclusions> Sialylation of 
IgG-Fc is reduced in CIDP. Its level correlated with clinical severity and increased after 
IVIG treatment. Sialylated as well as ratio of sialylated/agalactosylated IgG-Fc could be 
new measures to monitor the disease severity and treatment status in CIDP. 
q

q
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SCA17 low penetrance allele 症例の比較 

*1　A Nanda, et al :  Mov Dis,22 No3 ; 436, 2007  

CAG/CAA Repeat数 411) 422) 433) 43:本症例 
年齢・性別 75M 1)44F,2)35F(姉妹) 

3)46M,4)62M 
64M 63F 

発症年齢 50 1)41,2)32,3)45,4)44 52 58 

家族歴 (-) 4)家族歴無し (+)? Pt母疑わしい (-) 

初発症状 歩行障害 構音障害、歩行障害 歩行障害 歩行障害 

Ataxia (+) 4名(+)  (+) (+) 

構音障害 (+) 4名(+) 不明 (+) 

Dementia Mild  2),3)Mild   1),4)(-) 59歳頃～(+) (-) 

Pism (-) Pism不明　 不明 (-) 

その他 4名：眼振(-), 病的反射(-) 59歳頃～精神機能障害 

脳MRI 小脳萎縮 小脳萎縮3名（全般性萎縮1名） 
1名不明 

記載無し 小脳萎縮 
Putaminal Rim 病変 

特記 SCA17が疑われる
最小repeat数 

SCA Type不明285名中4名 

*2 D Norte, et al : JNNP,81 ; 1396-1399,2010  *3 I. Silveria , et al : Arch Neurol,59 ; 623-629, 2002  

・Low penetrance allele 症例は、典型的SCA17症例とは異なる印象. 
・上記報告もあり最近は43 を病的伸長とする報告もあり.（ 2)グループは42 と提言している）  

�	
 63���X-5�����������X-2����������� !"�#
�$%&'(���X �)*+,�-./012�34567412�89:;<=>
?@AB74CD�CDEFGHIJ�BMRIKLMABNO!PQGHI�BRS 
123I-IMP-SPECT KLM
ABRST<GHIJ�UVWGHIXYZABPQ��,
[\J��]^_`aM SCA17!bc]^_ TBP� CAG/CAAdefghi!-.jk
lmnopq43 repeatsrGst\uv��w�x�yzlm{q|45r}<M
~���
low penetrance allele�\u��$�u@���(41~44 repeats)M~���!nop��
�>��\u@������$�J� 
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　FIND 第２号をお手元に届けることができ　委員一同ホッとしております。

　第２号は当センターの多職種の職員による臨床研究に内容をしぼり、論文以

外に、学会抄録を主要スライド１－２枚とともにご紹介しております。　論文

化される前の、現在進行形の活動状況を伺い知ることができると思います。

　未熟な内容ではあり、御指導いただくべき点が多いと思います。お気づきの

点は私ども編集委員会へご連絡頂きご指導下さいますと幸いです。

　FIND本号が、神経難病に関わるすべての方と連帯し、病状の改善につながる

臨床研究を一歩ずつ前にすすめて行くために、一役を担ってくれることを期待

し、編集後記とさせていただきます。
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