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研究成果の概要（和文）：本研究では，原発性進行性失語症(PPA)の診断基準に基づいて，10種類の言語検査を
115例に実施した。そのうち，ALS，PD，AD，PSPという4つの神経変性疾患の患者群と対照群を比較した。結果と
して，各群には特徴的な言語障害のパターンが見られた。また，スクリーナーの10項目は，PSP群を除いて，高
い識別能力を示した。．

研究成果の概要（英文）：In this study, we conducted 10 types of language tests on 115 cases based on
 the diagnostic criteria for primary progressive aphasia (PPA). We compared four groups of patients 
with neurodegenerative diseases, namely ALS, PD, AD, and PSP, with a control group. As a result, we 
found characteristic patterns of language impairment in each group. Moreover, the 10 items of the 
screener showed high discriminative power, except for the PSP group.

研究分野： 脳神経内科学

キーワード： 筋萎縮性側索硬化症　前頭側頭型認知症　原発性進行性失語症
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研究成果の学術的意義や社会的意義
本研究は比較的簡便に神経変性疾患（PPA，FTD, ALS, AD, PD, PSP,等）を含めた神経変性疾患における言語機
能を評価できる可能性がある．さらに疾患による言語の特徴を描出できる可能性も示唆された．検査自体は今後
オンディマンドでの実施によりより簡便になりうる．
論文発表やホームページに掲載することにより本検査法を全国的に周知することにより，変性疾患による異常の
早期発見にも寄与すると考えられる．

※科研費による研究は、研究者の自覚と責任において実施するものです。そのため、研究の実施や研究成果の公表等に
ついては、国の要請等に基づくものではなく、その研究成果に関する見解や責任は、研究者個人に帰属します。
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１．研究開始当初の背景 
筋萎縮性側索硬化症(ALS)および前頭側頭型認知症(FTD)の言語障害は，進行性非流暢性失
語症(PNFA)，意味性認知症(SD)が典型であり，これらは原発性進行性失語症(PPA)の概念に
包含される．研究代表者は，ALS の性格・行動評価スケール(ALS-FTD-Questionnaire: ALS-
FTD-Q)および認知機能障害の包括的評価スケール(Edinburgh Cognitive and Behavioural 
ALS Screen: ECAS)の日本語化に携わるとともに有用性を報告してきた．一方 PPA を中心と
した言語障害の評価では，①簡便な評価スケールが世界的にも確立されていない，②かな漢
字を含めた日本語の特性を配慮した評価が必要である，③標準失語症検査(SLTA)や WAB 失
語症検査等は所要時間が長い上に必ずしも PPA の評価に即していない，などの問題が挙げ
られる．ロゴペニック型失語症(LPA)含めて PPA の 3 病型を鑑別する尺度(PPA 評価スクリー
ナー)の作成は，PPA の診療のみならず ALS および FTD の診療への寄与が期待される．本研
究では，PPA 評価スクリーナーの開発およびその実臨床での評価，その他の臨床パラメータ
ー（運動機能，認知機能，定量画像検査）との関連について検討することを目標に研究に着
手した． 
 
２．研究の目的 
ALS は FTD に類似した行動，認知，言語の障害をきたしうる．我々は行動異常の検出として
ALS-FTD-Q，認知障害の評価として ECAS を日本語化し，その有用性を報告してきた．一方，
言語機能に関しては欧米でも簡便なスクリーナーは一般的ではなく，存在しても日本語と
の言語体系の相違から単なる翻訳では不十分と考えられる．本研究では ALS，FTD の言語機
能の評価法を独自に開発し，神経変性疾患の評価に対する有用性を検討した． 
 
３．研究の方法 
(1) PPA評価スクリーナーの作成および確定 評価項目1から 9の具体的な質問項目の候補
を選定する．PPA，ALS および FTD 患者，健常対象者に対して試験的に実施し，評価におけ
る不具合の修正と質問項目の確定を行う．得点合計(中核症状+支持項目)が最も高い下位分
類(PNFA，SD，LPA)が臨床診断と合致するよう各評価項目の得点を配分する．評価スケール
の作成に当たっては複数の失語領域の専門家にコンサルトを行う． 
(2) PPA 評価スクリーナーの検証 PPA 評価スクリーナーを PPA の各病型，ALS および FTD
の多数例で実施し，正常値(normative data)を確立する．評価対象を脳血管性失語症(Broca
失語，Wernicke 失語，他)に拡げ，本スクリーナーにおける PPA 各病型と脳血管性失語症の
違いを明らかにする．PPA 評価スクリーナーと SLTA と比較し PPA 評価スクリーナーのバリ
デーションを行う． 
(3) 音声データの解析 PPA 評価スクリーナー実施中の，自発言語，復唱，物品呼称等の音
声データを解析し，各病型の音声診断の自動化を検討する． 
(4) 臨床データと臨床評価スケールの取得 単施設研究として，臨床データ(発症年齢，性，
球症状の有無，病期，教育歴，発症部位，予後)，評価スケール(運動機能(ALSFRS-R)，行動
異常(ALS-FTD-Q)，認知機能(ECAS)，言語(PPA 評価スクリーナー，SLTA)，不安・抑うつ，呼
吸機能)を取得する．収集した項目の相互関係，症状の進展様式，予後への寄与について検
討する． 
(5) 定量画像評価 単施設研究として実施する．MRI 定量画像および脳血流定量画像は
statistical parametric mapping(SPM)および voxel-based morphometry(VBM)として標準化
して解析に供する．(4)の臨床評価パラメータと萎縮(MRI)と脳血流(SPECT)の相関を検討す
る． 
(6) 多施設共同研究 PPA 評価スクリーナーと臨床データ，臨床検査スケールを対象とし
た，さらには定量画像を加えた解析に関して，厚生労働省「神経変性疾患領域における基盤
的調査研究」班内外との連携による多施設共同研究を推進する． 
 
４．研究成果 
対照 42 例，ALS 14 例，パーキンソン病(PD) 25 例，アルツハイマー型認知症(AD) 4 例，進
行性核上性麻痺(PSP) 11 例を含む計 115 例の解析を実施した(表 1)．PPA 症例は現時点で進
行性非流暢性失語(PNFA) 2 例，発語失行(AOS) 1 例にとどまった．ALS, PD, AD,PSP 群の平
均値を検討すると，ALS 症例では「自発言語」，「書字」，「読字(熟字訓)」の項目で低下を示
した．PD群では「統語理解」の低下がみられた．AD 群では「統語理解」，「熟字訓の読字」，
「低頻度語の呼称」のカテゴリーで低下を認めた．PSP 群では「統語理解」，「熟字訓の読字」，
「書字」，「低頻度語の呼称」の低下が顕著であった（図 1）．スクリーナーの 10項目で多項
ロジスティック回帰分析を行うと，正答率は対照 89.7%，ALS 78.6%．PD 56.0%，PSP 100%
であった（図 2）． 
少数例の検討であるが，本スクリーナーは疾患による言語の特徴を描出できる可能性が示



唆された．PPA の各亜型の典型的な障害パターンの確定が必要であり，ALS,AD,PSP の症例数
蓄積も重要である．症例蓄積のためオンディマンドでの検査を含めた多施設共同研究を進
めることを検討中である． 
 
表 1 患者内訳 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
図 1  Radar chart 
Control:24 例，ALS:14 例，PD:25 例，PSP:11 例を対象として，PPA 評価スクリーナーの 10
項目における radar chart. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 
図 2 Multivariate logistic regression analysis 
Control:24 例，ALS:14 例，PD:25 例，PSP:11 例を対象に実施した（IBM SPSS Statistics 
ver. 28）． 
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