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研究成果の概要（和文）：前頭葉側頭葉変性症(FTLD)は多様な臨床症状を呈し、いくつかの異なる病理学的背景
を有する疾患群である。FTLD72例の剖検脳について病理分類を行い、臨床症状についてまとめた。tauタンパク
が蓄積するFTLD-tauは29例、TDP-43が蓄積するFTLD-TDPは32例、FUSタンパクが蓄積するFTLD-FUSは10例であっ
た。FTLD-FUSの中にはbasophilic inclusion body disease subtypeが6例みられ、そのうち3例で舞踏運動を呈
し、この病理背景との関連が示唆された。

研究成果の概要（英文）：Frontotemporal lober degeneration (FTLD) presents various clinical symptoms 
and has several different pathological backgrounds. The autopsy brains of FTLD 72 cases was 
neuropathologically classified and the clinical symptoms were summarized.There were 29 cases of 
FTLD-tau, 32 cases of FTLD-TDP, and 10 cases of FTLD-FUS. In FTLD-FUS, basophilic inclusion body 
disease subtype was seen in 6 cases, three of which showed chorea, suggesting a link with this 
pathological background.

研究分野： 認知症
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１．研究開始当初の背景 
前頭側頭葉変性症（ frontotemporal lobar 
degeneration：FTLD）は、多様な臨床症状
を呈し、いくつかの異なる病理学的背景を有
する疾患群である。そのため疾患概念が複雑
でその定義も混沌としている。近年、FTLD
脳に蓄積する異常構造物の主構成成分が
TAD-DNA-binding protein 43 (TDP-43)も
しくは fused in sarcoma (FUS) protein であ
ることが明らかにされ、病態の解明がされつ
つあるが、まだ十分とは言えない（Science 
2006, Brain 2009）。申請者らは FTLD の臨
床病理学的多様性についてのいくつかの報
告を行なったが、さらなる検討が必要である。 
２．研究の目的 
多様な FTLD の臨床症状と FTLD の病理

学的背景との関連について検討を行うこと
を目的とする。また、FTLD の原因疾患とし
て知られる進行性核上性麻痺(progressive 
supranuclear palsy; PSP)、大脳皮質基底核
変性症(corticobasal degeneration; CBD)に
ついても同様に臨床症状の特徴を検討した。 
３．研究の方法 
横浜市立大学医学部精神医学教室および

東京都医学総合研究所に保存されている
FTLD72 例、PSP14 例、CBD9 例の剖検脳につい
て病理分類を行い、臨床症状についてまとめ
た。 
４．研究成果 
tauタンパクが蓄積するFTLD-tauは29例、

TDP-43 が蓄積する FTLD-TDP は 32 例、FUS タ
ンパクが蓄積する FTLD-FUS は 10例であった。
FTLD-FUS の中でも basophilic inclusion 
body disease subtype は 6例みられ、そのう
ち3例で舞踏運動を呈したことが臨床症状と
して特記すべきことであった。 
 PSP14 例は男性 9 例、女性 5 例、死亡時平
均年齢 73 歳、平均脳重 1.185g、臨床診断は
PSP9 例（臨床診断との一致率 64％）、アルツ
ハイマー型認知症 2 例、CBD1 例、FTD1 例、
老年期精神病 1 例であった。精神症状は 10
例（71％）に認められ、アパシー4 例、易怒
性 4例、人格変化・奇異な行動 3例、うつ症
状・希死念慮 1例，幻視 1例、物盗られ妄想
1 例，夜間の不穏を伴う睡眠障害 1 例、アル
コール依存 1例に認められた（症状の重複あ
り）。 
CBD9 例は男性 2例、女性 7例、死亡時平均

年齢 68 歳、平均脳重 1.113g、臨床診断は CBD 
1 例（臨床診断との一致率 11％）、FTD3 例、
パーキンソン病 3例、アルツハイマー型認知
症 1 例、PSP1 例であった。精神症状は 8 例
（89％）に認められ、そのうち 7例は人格変
化・行動障害が顕著で，1 例ではうつ症状が
みられた。 
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