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３大認知症以外の
認知症について

【前頭側頭型認知症
(前頭側頭葉変性症)を中心に】

甲南医療センター認知症疾患医療センター

小倉 純



三大認知症と四大認知症

•三大認知症 ①アルツハイマー型認知症

②レビー小体型認知症

③血管性認知症

•四大認知症 ①アルツハイマー型認知症

②レビー小体型認知症

③血管性認知症

④前頭側頭型認知症（ピック病など）
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ピック病の歴史
1892年にチェコのプラハ・カレル大学のArnold
Pickが「老人性脳萎縮と失語症との関連」と題し
た論文で、前頭葉と側頭葉に著明な萎縮を示す症
例を報告。1906年までにピックは同様の報告をし、
一連の疾患はPickの限局性脳萎縮症として知られ
るようになった。病理学的には、1911年にミュン
ヘン大学のアロイス・アルツハイマーが「Pick小
体」と「Pick細胞」を報告。1926年に満州医科大
学の大成 潔とミュンヘン大学のHugo Spatzが特
徴 を ま と め 、 「 P i c k 病 」 と 命 名

https://ja.wikipedia.org/wiki/1892%E5%B9%B4
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%83%81%E3%82%A7%E3%82%B3
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%83%97%E3%83%A9%E3%83%8F%E3%83%BB%E3%82%AB%E3%83%AC%E3%83%AB%E5%A4%A7%E5%AD%A6
https://en.wikipedia.org/wiki/Arnold_Pick
https://ja.wikipedia.org/wiki/1911%E5%B9%B4
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%83%9F%E3%83%A5%E3%83%B3%E3%83%98%E3%83%B3%E5%A4%A7%E5%AD%A6
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%82%A2%E3%83%AD%E3%82%A4%E3%82%B9%E3%83%BB%E3%82%A2%E3%83%AB%E3%83%84%E3%83%8F%E3%82%A4%E3%83%9E%E3%83%BC
https://ja.wikipedia.org/wiki/1926%E5%B9%B4
https://ja.wikipedia.org/w/index.php?title=%E6%BA%80%E6%B4%B2%E5%8C%BB%E7%A7%91%E5%A4%A7%E5%AD%A6&action=edit&redlink=1
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%83%9F%E3%83%A5%E3%83%B3%E3%83%98%E3%83%B3%E5%A4%A7%E5%AD%A6
https://en.wikipedia.org/wiki/Hugo_Spatz


前頭側頭葉変性症の概念の誕生

1996年にスウェーデンのルンド
大学とイギリスのマンチェスター
大学のグループによって前頭側頭
葉変性症という概念が提唱され、
広く使われるようになっている。

https://ja.wikipedia.org/wiki/1996%E5%B9%B4
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%82%B9%E3%82%A6%E3%82%A7%E3%83%BC%E3%83%87%E3%83%B3
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%83%AB%E3%83%B3%E3%83%89%E5%A4%A7%E5%AD%A6
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%82%A4%E3%82%AE%E3%83%AA%E3%82%B9
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E3%83%9E%E3%83%B3%E3%83%81%E3%82%A7%E3%82%B9%E3%82%BF%E3%83%BC%E5%A4%A7%E5%AD%A6
https://ja.wikipedia.org/wiki/%E5%89%8D%E9%A0%AD%E5%81%B4%E9%A0%AD%E8%91%89%E5%A4%89%E6%80%A7%E7%97%87


前頭側頭葉変性症の症状
(ピック病を含む)

＊脱抑制（万引き、性衝動、暴力行為、場違いな
ふざけ、衛生・整容無視、過食等口唇傾向）、
使用行動

＊常同行為、時刻表的行動
＊多幸、わが道を行く、ルールを守らない、周囲
への気遣い/他人への共感なし
＊無為無欲
＊特殊なタイプの失語症



スノーデンによる
前頭側頭葉変性症の臨床分類

•Ⅰ．前頭側頭型認知症
①脱抑制型
②無欲型
③常同型

•Ⅱ．進行性非流暢性失語
•Ⅲ．語義認知症



前頭側頭葉変性症の病変部位と症状

•①無欲症状

•②と③脱抑制

•④進行性

非流暢性失語

•⑤語義失語



前
頭
側
頭
葉
変
性
症

•
M
M
R
RMRI
画像

前

右



前頭側頭葉変性症の脳血流シンチ前

前

右大脳 左大脳



前頭側頭葉変性症 関連疾患
(Kertestsより抜粋)

• Pick病

•進行性核上性麻痺（PSP)

•大脳皮質基底核変性症
（CBD)

•嗜銀顆粒性認知症

（AGD、GD）

•進行性非流暢性失語

•語義失語

•運動ニューロン病を伴う
認知症

•前頭葉変性症

•病理変化を欠く認知症



進行性核上性麻痺の症状

•垂直性眼球運動障害

•嚥下障害、構音障害

•頚部後屈を中心とした姿勢障害

•易転倒性、すくみ足

（パーキンソン症状）

•認知機能障害
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大脳皮質基底核変性
•50～60歳で発症、罹病期間2年～10年

•病変は前頭葉後部から頭頂葉にかけて

•異常行動、精神症状、失語、認知症で発症
することが多い

•左右差のあるパーキンソニズム

•肢節運動失行

•他人の手(alien hand)徴候
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正常圧水頭症の
３大症状

①歩行障害
【ﾊﾟｰｷﾝｿﾝ病様の小刻みすり足、

左右の足の距離に差がある】
②排尿障害
③認知障害
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脳室・腹腔シャント
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まとめ
•前頭側頭型認知症（前頭側頭葉変性
症）は四大認知症の一つとされる

•前頭側頭葉変性症の中核疾患はかっ
てピック病と呼ばれていた

•前頭側頭葉変性症の関連疾患で比較
的よく目にするのは進行性核上性麻
痺と大脳皮質基底核変性症である

•変性疾患以外で頻度が高い認知症に
正常圧水頭症がある
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