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は じ め に

Cogan症候群（Cogan’s syndrome：CS）は，非梅毒

性実質性角膜炎に前庭機能障害と感音性難聴を伴う稀な

炎症性疾患で，1945年にCogan によって記載された。

その後，さまざまな眼病変を伴う症例が報告され，

Haynesら は，実質性角膜炎を伴うものを典型的
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ステロイド反応性の頭痛と多発脳神経炎で

発症した非典型的Cogan症候群の１症例

陸 雄 一 櫻 井 秀 幸 藤 野 雅 彦 真 野 和 夫

Cogan’s syndrome(CS)is an autoimmune disorder characterized by non-syphilitic interstitial keratitis
 

and progressive audiovestibular impairment. Haynes et al.modified diagnostic criteria for patients with
 

other ocular or vestibular symptoms and suggested this to be atypical CS. We report the case of a 71-

year-old man with atypical CS. He was referred to our hospital with a headache,bilateral facial nerve
 

palsy,left episcleritis and bilateral sensorineural hearing loss. Serological test results for syphilis and
 

antineutrophil cytoplasmic autoantibodies were negative. Cerebral MRI revealed sinusitis and pituitary
 

swelling. Contrast-enhanced computed tomography(CT)of the aorta demonstrated thickening of the wall
 

and stenosis of the aorta with pathological uptake on fluorodeoxyglucose positron emission tomography.

Biopsy of the sinus mucosa exhibited angiitis of the arterioles,capillaries,and venules. Atypical CS was
 

diagnosed on the basis of episcleritis,progressive sensorineural hearing loss and exclusion of other inflam-

matory diseases.

Intravenous injection of 500 mg/day methylprednisolone for 3 days was effective for alleviating the
 

patient’s symptoms,except for hearing loss,but the disease recurred during the tapering of prednisolone

(PSL). Combined therapy with PSL(10 mg/day)and methotrexate(6 mg/week)helped achieve remission
 

of the disease.

CS is causative of cranial polyneuropathy,but diagnosis of the former is not always straightforward as
 

in the cases of cranial polyneuropathy. It has been considered that CS is a subtype of polyarteritis nodosa

(PN);however,the clinical signs and size of the affected vessels in the present patient are different from
 

those in PN. It is postulated that CS is a vasculitic syndrome that should be distinguishable from PN.

(Received:January 24,2011,Accepted:March 9,2011)

Abstract

 

BRAIN and NERVE63(10)：1131-1135，2011

Key words：Cogan’s syndrome,headache,multiple cranial neuropathy,polyarteritis nodosa,vasculitis

 

Yuichi Riku ,Hideyuki Sakurai,Masahiko Fujino,Kazuo Mano

A Case of Atypical Cogan’s Syndrome with a Steroid-responsive
 

Headache and Multiple Cranial Neuropathy as the Initial Symptoms

1881-6096/11/￥500/論文/JCOPY

1)名古屋第一赤十字病院神経内科〔〒453-8511 愛知県名古屋市中村区道下町3-35〕Department of Neurology,Japanese Red Cross
 

Nagoya Daiichi Hospital,3-35 Michishita-cho,Nakamura-ku,Nagoya-city,Aichi 453-8511,Japan
2)同 病理部 Department of Pathology,Japanese Red Cross Nagoya Daiichi Hospital
3)名古屋大学大学院医学系研究科神経内科 Department of Neurology,Nagoya University Graduate School of Medicine

症例報告

2026/09/16 03:13:46



Cogan症候群，それ以外の眼病変を伴うものを非典型的

Cogan症候群（atypical Cogan’s syndrome：aCS）とし

た。CSには多彩な全身臓器障害を伴うことが知られて

おり，神経系の合併症も報告されている 。CSの病態に

ついては血管炎の関与が示唆されているが，障害部位の

病理学的検討に乏しいこともあり，不明な点が多い。

今回われわれは，ステロイド反応性の頭痛と両側性の

多発脳神経炎で発症したaCSの患者を経験し，副鼻腔粘

膜生検の病理学的検討を行った。本症例では生検が確定

診断に役立ち，その病理学的所見からCSの病態を考え

るうえで貴重な知見が得られたので報告する。

Ⅰ．症 例

患 者>71歳，男性

主 訴 後頭部痛，右難聴

生活歴・既往歴 特記事項なし，喫煙歴なし，機会飲

酒

現病歴 臨床経過をFig.1に示す。2009年５月中旬，

咳嗽と鼻炎で近医を受診したところ，血清C-reactive
 

protein（CRP）高値を指摘された。６月上旬には，後頭

部痛，右難聴，両側耳鳴が出現した。難聴には感音難聴

と滲出性中耳炎による伝音難聴とが混在していた。７月

中旬には左耳にも難聴が出現し，ほぼ聾となった。８月

上旬，右末梢性顔面神経麻痺，次いで左上強膜炎が出現

した。これらの症状とCRP値はステロイド投与により

軽快したが，減量により再増悪する傾向があった。難聴

は難治性で，滲出性中耳炎に対するチュービングでわず

かに改善したのみであった。プレドニゾロン（pred-

nisolone：PSL）の内服を続けたが，11月中旬，左顔面

神経麻痺が出現した（Fig.2A）。2010年１月下旬，発熱

と全身倦怠感のため当科に入院した。

入院時身体所見 体温38.0℃（弛張熱），その他の一般

身体所見には異常を認めなかった。神経学的には，頭痛，

左末梢性顔面神経麻痺と両側難聴を認める以外問題はな

かった。頭痛は後頭部のガンガンした強い持続性頭痛で

あった。顔面神経麻痺は柳原法 で16点であった。

検査所見 CRP33.7mg/dL，白血球数15,100/μL，赤

沈123mm/1hと高値を示した。血液・髄液の細菌・抗酸

菌培養検査は陰性。各種血清腫瘍マーカー，抗核抗体，

リウマトイド因子，antineutrophil cytoplasmic autoa-

ntibodies（ANCA），angiotensin converting enzyme

（ACE），immunoglobulin G4（IgG4），血清梅毒反応に

異常はなかった。髄液検査では細胞増多や蛋白上昇はな

く，細胞診で異型細胞を認めなかった。

耳鼻科的所見 標準純音聴力検査では混合性難聴の所

見を示し，1,000Hz以上の音域では両側とも70～90dB

の高度の難聴を呈していた。前庭機能障害はなかった。

また両側滲出性中耳炎を認めた。

眼科的所見 左眼に上強膜炎を認めた。両眼の角膜と

眼底には異常所見を認めなかった。

放射線学的所見 全身fluorodeoxyglucose positron
 

emission tomography（FDG-PET）では，下垂体，胸部

腹部大動脈・総腸骨動脈周囲に病的集積を認めた。頭部

造影MRIでは，副鼻腔および乳突蜂巣の液貯留・粘膜肥

厚，下垂体腫大を認めたが，硬膜肥厚はみられなかった。

BRAIN and NERVE 63巻10号 2011年10月

Fig.1 Clinical course
 

CRP:C-reactive protein,mPSL:Methyl-
prednisolone,MTX:Methotrexate,PSL:
Prednisolone,R/L:Right/left
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大動脈造影CTで胸部と腹部大動脈に壁肥厚と内腔狭小

化を認めた（Fig.2C，D）。

経 過 入院後も強い頭痛が持続し，そのため不眠に

なることもあった。20mg/日程度のPSLの内服で頭痛

は消退したが，減量すると再増悪した。発熱，全身倦怠

感，難聴，顔面神経麻痺も遷延した。positron emission
 

tomography（PET），造影CTで認められた胸部・腹部

大動脈の所見は大動脈炎と考えられた。病巣の分布から

はWegener肉芽腫症，IgG4関連疾患の可能性もあった

ため，2010年２月上旬，副鼻腔粘膜を生検した。生検標

本ではいずれもリンパ球，形質細胞および組織球がびま

ん性に浸潤していた。血管炎が特徴的な所見であり，細

動静脈や毛細血管のフィブリノイド変性，血管壁への炎

症細胞浸潤，血管内腔の閉塞を認めた（Fig.3）。一方，

肉芽腫や異物巨細胞，IgG4陽性形質細胞は少数認めるの

みであった。本症例は，上強膜炎と感音難聴が２年以内

の間隔で発症している点で，Haynesら のaCSの診断

基準を満たし，血清学的，病理学的にほかの膠原病関連

疾患を示唆する所見を認めなかった。以上の点からaCS

と診断し，メチルプレドニゾロン（methylpred-

nisolone：mPSL）500mg/日を３日間静脈内投与後，

PSLによる後療法を行った。全身倦怠感，発熱，血清

CRP値は速やかに改善したが，左顔面神経麻痺と難聴は

残存した。３月上旬，PSL漸減に伴い，頭痛，上強膜炎

（Fig.2B），炎症反応が再燃したため，再びmPSLの静脈

内投与とPSLの経口投与を行った。治療が奏効し，同月

に再検した頭部MRIでは，副鼻腔粘膜の肥厚や液体貯

留，乳突蜂巣の液貯留が消退していたが，下垂体腫大は

変わらなかった。４月上旬に自宅退院した。６月上旬に

FDG-PETを再検したところ，副鼻腔・大動脈・総腸骨動

脈周囲の異常集積は消退していた。PSL内服を続けた

が，20mg以下に減量すると頭痛や炎症反応が再燃し，コ

ントロールが困難であったため，７月からメトトレキ

サート（methotrexate：MTX）６mg/週（２日投薬５

日休薬）を併用した。以後はPSL10mg/日程度で順調に

経過している。

II．考 察

CSは眼病変と感音性難聴に加え，一見関連性のない

諸臓器にさまざまな障害を合併する稀な炎症性疾患であ

る。今回われわれが経験したのは，両側顔面神経麻痺，

頭痛，胸部大動脈炎，滲出性中耳炎，副鼻腔炎を伴った

aCSである。これらの合併病変はいずれも過去に報告が

ある 。特に大動脈炎はCSの特徴的な合併病変であ

り，造影CTに加えFDG-PETが病変の検出や病勢評価

に有用とされる 。

本症例の特徴は，CSが頭痛と両側性の多発脳神経炎

で発症した点である。短期間で神経症候を相次いで呈し

た例は稀である。CSの経過中にさまざまな神経症候を

伴うこと自体は既に指摘されており，Graslandら の報

告では222例中29例になんらかの神経学的合併症を認

Fig.2 Clinical and radiological fea-
tures
 

A:Hemifacial palsy on the left side.B:
Episcleritis of the right eye.C:
Contrast-enhanced CT reveals the

 
thickness of the aortic wall with

 
stenosis(arrow).D:FDG-PET shows

 
elevated standardized uptake value
(4.4)of the thickened aortic wall
(arrow).

A

 

B
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め，頻度が多かったのは頭痛，脳血管障害であった。

Gluthら による報告では，60例中２例に顔面神経麻痺

がみられた。脳神経障害としては顔面神経のほか，視神

経，三叉神経などの報告があり，両側性のものが多いと

されている 。CSでは，特徴的な眼症状と耳症状が，し

ばしば数カ月ないし２年程度の間隔で発症するため，診

断がつきにくいことがある 。本症例の経験から，重症の

難聴を伴った多発脳神経炎を示す患者では，CSも鑑別

する必要があると考えられた。CSの難聴には突発的，重

症，進行性，両側性，治療抵抗性，という特徴がある 。

こうした難聴を伴った症例では注意する必要があり，

Miglioriら は，感音難聴のみの患者でも最低２年間は

経過観察するとしている。過去の剖検例 では，蝸牛・

前庭がともに骨新生・線維化を伴って高度に破壊され，

有毛細胞の消失，逆行性の蝸牛・前庭神経線維の変性が

認められた。こうした破壊性変化が生じると内耳障害は

不可逆的になると考えられ，早期にステロイド治療をし

たほうが聴力の予後がよいとされる 。本症例の難聴も

経過とともにステロイドへの反応が乏しくなり，両側性

に進行した。

顔面神経麻痺や頭痛の機序については不明である。隣

接する髄膜の血管炎により脳神経障害が起こるという記

載があり ，実際に髄膜炎や髄液の細胞増多を伴う症例

もある 。本症例の頭痛はこうした病態を反映している

可能性があるが，髄液検査などでは有意な所見は得られ

なかった。

治療についてはPSLが有効だが，十分な効果が得ら

れない例ではさまざまな免疫抑制剤が用いられ，特に

MTXは成績がよいとされている 。本症例でもPSL減

量で再燃を繰り返したため，MTXを用い，その後は

PSL10mg/日との併用で再発なく経過した。本症例では

行っていないが，近年はCSの感音難聴に対して人工内

耳の埋設も行われ，聴力の改善に有用と報告されてい

る 。

CSの病態には不明の点が多いが，なんらかの自己免

疫機序が推定され，自己免疫性内耳疾患（autoimmune
 

inner ear disease）という概念が提唱されている 。稀に

ANCAが陽性となること や全身の組織学的所見

から，血管炎との関連が考えられているが，組織学的検

討を行った報告は極めて少なく，一定の見解は得られて

いない。

本症例では，副鼻腔生検により細動静脈の血管炎を証

明した。CSはこれまで結節性多発動脈炎（polyarteritis
 

nodosa：PN）の亜型とされることもあったが ，古典

的PNでは血管炎の主座は中小動脈にあり，それよりも

小さい血管は侵されない 。本症例では，通常PNでみ

られない細動静脈炎が主体で，中小動脈レベルの病変が

乏しい点でPNと異なっていた。一方，細～小動静脈炎

を起こす顕微鏡的多発性血管炎（microscopic polyan-

gitis：MPA）とは，ANCA陰性である点，糸球体腎炎を

認めない点などで異なっていた。過去の報告でも，

ANCA陽性例 はごく少数にとどまるうえ，MPAで

は通常検出されないc-ANCA陽性例 も存在し，MPA

とは病態が異なると考えられる。いずれにしても，本症

Fig.3 Histopathological findings
 

of the sinus mucosa
 

A:Marked infiltration of lymph-
ocytes and histiocytes,and occlud-
ed vessels(arrows).B:Occluded

 
vessel with fibrin exudation
(arrow).C:Fibrinoid change and

 
inflammatory infiltration of the

 
vessel walls(A,B,C:Hematoxylin

 
and eosin stain,bar＝ 50μm).D:
Occluded and organized vessel
(Elastica van Gieson stain,bar＝

50μm).
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例同様，過去に皮膚生検で細小血管炎を認めた報告があ

り ，CSは血管炎症候群の一病型である可能性が高いと

考えられた。他方，内耳や眼球の組織には血管炎が見出

されなかったとする剖検例もあり ，今後とも組織所見

を含めた検討が必要である。
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患 者>58歳，男性

既往歴 19歳から右上肢の脱力を伴う意識消失発作

を認め，抗痙攣薬を服用していた。

現病歴 2010年２月，右上肢の脱力発作が出現したた

め，外来を受診した。

来院時現症 意識は清明で，既に右上肢の脱力は改善

していた。

画像所見 頭部CTでは脳梁部と側脳室部に異常な低

吸収域を認めた（Fig.1）。頭部MRIでは脳梁膨大部の欠

損と，この部位から上前方の脳梁体背側に接する領域，

脳弓に沿って側脳室脈絡叢に接する領域，さらに脳弓と

第三脳室脈絡叢の間にT-weighted imaging（TWI）で

強い高信号を呈する境界明瞭な占拠性病変を認めた

（Fig.2A，B）。また，脳梁体背側病変の一部は，大脳縦

裂に沿って上方へ伸展していた（Fig.2A）。脂肪抑制

TWIでは，病変は均等に低信号を示した（Fig.2C）。こ

れらの所見から，脳梁膨大部の形成不全を伴い，側脳室

脈絡叢と連続する脳梁脂肪腫と診断した。

コメント 脳梁部の脂肪腫は，Rokitanskyが1856年

に剖検で偶然発見し，これを記載したことが最初の報告

とされている。近年はMRIの普及によって，従来の画像

診断法では検出困難であった病変まで発見されるように

なってきた。本邦の脳腫瘍全国統計第12版 によると，

1984年から2000年までに66,491例の原発性脳腫瘍が

登録され，脂肪腫は134例（0.2％）と報告されている。

この内訳については，男性77例，女性56例，詳細不明
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１例で，年齢は全年齢層にほぼ均等に分布し，約半数は

脳梁部にみられる 。Deanら ，Yock は脳梁部の脂肪

腫について，脳梁自体から脂肪腫が発生するとの誤解を

避けるために，pericallosal lipomaすなわち脳梁周囲脂

肪腫と表現している。Tartら は，脳梁周囲脂肪腫を

tubulonodular type，curvilinear typeの２型に分類し

た。頻度としては，tubulonodular typeのほうが多いと

いわれている 。Tubulonodular typeは，画像上，２cm

未満の結節性病変を特徴とする。一方，curvilinear type

は比較的細長い病変が特徴である。本症例は後者のcur-

vilinear typeであるが，このsubtypeは，脳梁の形成異

常を伴うことがある。Yock の報告によると，脳梁周囲

脂肪腫の35～50％に脳梁の形成異常を合併するとされ，

本症例においても脳梁膨大部の形成不全を認めた。また，

脳梁周囲脂肪腫は20～25％の頻度で脈絡叢脂肪腫を合

併するといわれ ，本症例でも，脳梁周囲脂肪腫がchor-

oidal fissureを介して側脳室内の脈絡叢脂肪腫と連続し

ていた。

脳梁周囲脂肪腫の症状としては，本症例のように痙攣

発作を主訴とすることが多く，そのほとんどが部分てん

かんである 。1978年に発表された本邦の脳腫瘍全国集

計調査報告では，原発性脳腫瘍6,204例中，脂肪腫は１

例（0.02％）のみと極めて稀なものであった。現在，放

射線診断学の分野は日進月歩であることから，今後，偶

然に発見される脂肪腫はさらに増加すると推測される。
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Fig.2

A:T-weighted sagittal image shows a hyperintense lesion around the corpus callosum.Associated hypoplasia of the
 

splenium of the corpus callosum is also seen.B:T-weighted coronal image.The lesion extends toward the lateral ventricle.
C:On fat suppression,pulse sequence intensity of the lesion is homogeneously decreased.

1137

 

A  B  C

2 0 2 6 / 0 9 / 1 6  0 3 : 1 3 : 4 6



シデナム（Thomas Sydenham；1624-1689），ブール

ハーヴェ（Hermann Boerhaave；1668-1738）の後の18

世紀前半において，どういう治療が行われていたのだろ

うか。ここで，1728年に出版された『新治療学』（第２版）

という２巻本に沿ってみてみたい。この著者であるピー

ター・ショウ（Peter Shaw；1694-1763）はロンドンで

盛業中の開業医であったが，タイトルからはシデナムに

則っていることが知れる。

まず，頭の疾患として，脳卒中，てんかん，麻痺，め

まい，頭痛，狂気，脳・髄膜炎，ならびに眼と耳の疾患

が挙げられている。以下に脳卒中の項を訳してみたい。

【脳卒中】

定義 脳卒中は突然感覚や身体の運動がなくなる疾

患である。例外として心臓と肺の運動は保たれる。

原因 多血症が大脳や小脳の神経を障害して起こす

ことがある。粘血症は液体を粘着性にし循環を途絶す

る。どのような理由であれ，血液が非常に希薄になる

場合，あるいは脳の血管が破れる場合。血管の硬化あ

るいは強い収縮。頭蓋内部の増殖と血管の圧迫；ある

いはポリープが頸動脈をブロックする場合。絞扼，脳

のひどい挫傷あるいは中毒。

診断 ときには強い頭痛，めまい，視力障害あるい

は記憶障害が発作に先行する。他の場合には痛みがな

く，意識障害が起こる；あるいは鼻や口から液体が漏

れる。血管が全体的に膨れあがり，脈拍が強く触れ，

顔が赤くなる。しかしながら，しばしば特に先行する

症状がない場合もある。発作は通常いびき，ときに発

熱，稀には口許の泡，しばしば月経の発来や痔，発汗

や下痢などが起こる。

予後 先行する数回の発作，呼吸が止まりそうな場

合あるいは不規則である場合，発作が高齢で発症した
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場合は悪い徴候である。脳の血管が破裂したとき，そ

して毒素によって起きた場合は通常助からない。これ

に対して，患者が若く，発熱が軽快し，悪い徴候が現

れない場合はそれらに応じてよい徴候である。

治療 ⑴食事は他の場合と同様に原因に応じて管理

されなければならない。通常は薄めた消化によい物で

あるべきである。そうしてパナーダ（牛乳にパン粉を

加えてとろりとさせたソース），オートミール粥，ブロ

ス（肉，野菜，魚などを煮だしたスープ）などを含む

ことがよい。しかしながら，患者が高級な生活に慣れ

ている場合には肉やワインの適度な使用もよい。患者

を背臥位にしてベッドに寝かし，頭を常に上げておく

必要がある。

⑵発作の最中には特に患者が赤味を帯びているとき

は頸静脈から大量に瀉血する。鼻から出血させる。鼻

の刺激でくしゃみをさせる。側頭部を特別な薬でマッ

サージする。もし必要な場合は鉄を熱くして，頭頂部

や後頭部の近くにおく。あるいはタバコの煙をパイプ

から鼻や口に吹き込む。できるだけ早く催吐剤を投与

する。

（この後，処方の記述が長く続くが割愛する）

次に必要なら上下肢，頭部に水疱を生じる薬をあて

る。

意識障害のないすべての疾患でそうであるように，

夜間は安静薬を処方し観察をする。下剤を処方した患

者を観察する。

てんかん，麻痺についても多くの紙数が割かれている

が，まだリハビリテーションについては書かれていない。

頭痛の項では，やはり瀉血が中心的な治療であった。も

ちろん，これらの治療を行った医師は大まじめであり，

尊敬も受けていたに違いない。

治療法についていろいろと書かれてはいるが，そのほ

とんどは無効あるいは有害のものであった。「Primum
 

non nocere（何よりもまず，害をなすな）」といったとい

われるヒポクラテスが嘆く時代がまだしばらく続くので

ある。
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27．著者校正は原則として１回とします。

掲載誌と別刷

28．著者には掲載誌１部と別刷30部を贈呈します。贈呈分以上の別

刷をご入用の場合は50部単位で実費にて申し受けます。

著作権について

29．本誌に掲載する著作物の複製権，上映権，公衆送信権，翻訳・

翻案権，二次的著作物利用権，譲渡権などは医学書院に譲渡さ

れたものとします。著作者ご自身のこれらの権利を拘束するも

のではありませんが，再利用する場合には事前に弊社あてご一

報ください。投稿にあたっては著作財産権譲渡承諾書（巻末色

紙）に共著者全員の名前を記し，必要項目に印をつけたうえ，

原稿に添付してください。

引用・転載の許諾について

30．他著作物からの引用・転載については，著作権保護のため，原

出版社および原著者の許諾が必要です。あらかじめ許諾を得て

ください。弊社ホームページの参考フォーマットをご参照くだ

さい。

http://www.igaku-shoin.co.jp/misc/kyodaku/kyodaku.html
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「読者からの手紙」募集

趣 旨 掲載論文に対する読者の方々の意見，ならびに日常臨床による経験で，論文をまとめるには至らないものの報告
をしておきたいと考えられる知見，あるいは意見などを掲載する欄です。

原稿枚数 400字詰原稿用紙に換算して２枚以内。
(筆者名，所属を必ず記載してください。匿名原稿は受付けません。）

採 否 編集委員会で決定いたします。不採用の場合にはその旨をご連絡いたしますが，返却理由についてはお知らせい
たしません。

そ の 他 原稿は多少の字句の訂正をすることがあります。また，採否にかかわらず，原稿は返却いたしません。採用の場
合は掲載誌１部と弊社特製オリジナル図書カードを贈呈いたします。
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あとがき
今月の特集は「緩徐進行性高次脳機能障害の病態」である。文字どおり，緩徐進行性

の高次脳機能障害すなわち失語，失認，失行の病態についての特集ということになる。

緩徐進行性（slowly progressive）とは，原発性進行性（primary progressive）という

ことであり，例えば，脳腫瘍によりゆっくりと進行する場合などは含まれない。換言す

れば，緩徐に進行する神経変性疾患としての失語，失認，失行などを意味する。この概

念は，1982年にMesulamが緩徐進行性失語を呈した症例を報告し，その後，この病態

は原発性進行性失語症（primary progressive aphasia：PPA）と呼ばれたことに始まる。

このポイントは，それまで失語といえば，脳血管障害による大脳皮質の局所的な障害に

よると考えられていたところに，神経変性疾患でも大脳皮質が局所的に障害され失語が

生じ得ることを示したことにある。これは，神経変性疾患といえば大脳皮質が広汎にお

かされるAlzheimer病，黒質線条体系が左右ともに障害されるParkinson病，運動

ニューロン系が広汎に障害される筋萎縮性側索硬化症，小脳が広汎におかされる脊髄小

脳変性症などしかなかった当時としては，極めて限局した部位の神経変性が生じ得るこ

とを明確に示したこととして，画期的であった。

これは，一言でいえば限局性の神経変性による症候であり，その原因については特に

触れてはいない。当初は，原因を示すものとしては，神経原線維変化，老人斑，Pick球，

ユビキチン陽性封入体など神経病理学的マーカーしかなかったが，Alzheimer病，Par-

kinson病はもとより，前頭側頭葉変性症（frontotemporal lobar degeneration：FTLD）

と総称されるさまざまな病態の原因蛋白が解明されるようになり，これらのさまざまな

限局性の神経変性と原因蛋白とがある程度の相関を示すことがわかるようになった。す

なわち，tau，TDP-43，FUS/TLSなど原因蛋白（遺伝子）ごとにある程度の広がりを

持つ病理所見が規定され，それらが障害し得る部位すなわち呈し得る臨床症候のスペク

トラムが判明してきたのである。

以上，原発性進行性失語の持つ意義は極めて大きいが，本特集では，進行性非流暢性

失語，logopenic型失語，意味性認知症，視覚性失認，失行を取り上げ，その特徴的な症

候はもちろん歴史的背景から最新の分子基盤まで解説されている。いずれも力作であり

必ずや読者の皆様のお役に立つものと思われる。

（水澤英洋)

編集顧問

生田 房弘 臺 弘

大友 英一 金澤 一郎

酒田 英夫 島津 浩

杉田 秀夫 髙倉 公朋

塚田 裕三 中里 洋一

彦坂 興秀 平山 惠造

藤澤浩四郎 真柳 佳昭

萬年 甫 水野 美邦

柳澤 信夫

編集委員

岩田 誠（編集主幹）

石塚 典生 糸山 泰人

内山真一郎 梶 龍兒

河村 満 高坂 新一

作田 学 辻 省次

寺本 明 中込 忠好

中野 今治 水澤 英洋

編集同人

入來 篤史 岩田 淳

宇川 義一 内原 俊記

大隅 典子 岡部 繁男

神田 隆 木村 和美

久保 義弘 栗 薫

桑原 聡 小林 靖

斉藤 延人 砂田 芳秀

髙橋 良輔 瀧山 嘉久

武田 伸一 千葉 厚郎

平田 幸一 寳金 清博

星 英司 星野 幹雄

本田 学 松野 彰

（五十音順)

2026/09/16 03:13:46




