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DLBは大脳に始まり病変は下降する

パーキンソン病（PD）は動作緩慢、安静時振戦、筋

固縮、姿勢反射障害を主徴とする錐体外路性疾患で、

L-DOPA内服による改善も特徴である。パーキンソン病

認知症（PDD）はPDの経過中に認知症がみられるもの

で、Lewy小体型認知症（DLB）は一般には認知症が先

行する、あるいはパーキンソン症候が出現後早期に認知

症が出現し、幻覚、妄想、認知機能の変動が特徴的な疾

患である。

Lewy小体あるいは異常神経突起（Lewy neurites）は

PD、PDD、DLBに共通する病理的特徴で、Braak仮説

とはLewy小体病理は黒質よりも先行して延髄の迷走神

経背側核や嗅球から始まり、脳幹部を上向性に病理が進

行し、黒質、大脳辺縁系、大脳新皮質に広がるという考

えである。しかしこれはBraakらの連続剖検例により証

明された事実であり、決して「仮説」ではない1）。

Braakの連続脳病理による検討ではその対象が正常

脳、PD、そして神経学的に異常がなく病理的にLewy小

体がみられる偶発性LBD（iLBD）である。臨床的PDは

黒質にLewy小体が出現するstage 3以降であるが、大脳

新皮質に広がるstage 5、6の場合も少なからず認められ

る。これに対して興味深いのはiLBDであり、全体に

stageが低く、脳幹部あるいは嗅球に限局したstage 1、

2も多い。これらからiLBDはPDの前段階としての病理

である可能性を強く示唆する（表1）。実はこの点が

Braakの「仮説」といえる点で、病理的にiLBDとPDは

連続であるという仮説が前提であれば、ほぼ例外なく下
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Braak仮説は、パーキンソン病（PD）のレビー小体

（LB）の経時的な広がりを一連の病理像から推定したも

のである。しかし、これには認知症を主症状とするレビ

ー小体型認知症（DLB）は含まれていない。Braak仮説

に従えば、PDでは、LBは脳幹下部から出現し、脳幹を

上行して視床、大脳皮質へと広がる場合が多いと考えら

れる。PDの経過中に認知症を生じる「認知症をともな

うパーキンソン病（PDD）」とDLBとでは、剖検時の病

理学的所見と神経心理学的所見において、共通点が多

い。すなわち、マイネルト基底核におけるコリン作動性

ニューロンの脱落、大脳皮質および大脳辺縁系における

LBの出現、老人斑や神経原線維変化の出現は両者に共

通してみられる。

また、認知症の特徴として、注意障害や遂行能力の低

下、視空間認知機能の障害が目立つ点も共通しており、

PDDとDLBとは同一疾患で速度の異なる進展様式をみ

ている可能性がある。PDDでは、Braak仮説に従ってあ

たかも脳幹を上行するようにLB病理が拡大するとすれ

ば、DLBでも経過の速度が異なるだけで脳幹を上行す

るようにして病理変化が進展すると考えるのが、合理的

なのであろうか。

DLBではアルツハイマー（AD）病理も合併するが、

3rd Report of DLB consortiumでは、AD病理の程度と

LBの分布パターンから表2の9タイプに分け、臨床的

DLBらしさをLowからHighまで示している10）。このパ

ターン分類に従えば、LB病理の分布が大脳皮質を中心
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部の脳幹から始まり、上向きに進展することが証明され

る。しかもiLBDの中には大脳辺縁系から新皮質に広が

るstage 4以降の例も存在する点から、iLBDはPDのみな

らずDLBの前病理である可能性をも示唆する。すなわ

ちPDあるいはiLBDの病理に限れば、皮質から下降する

ことは事実として考えられない。

この原則はDLBでも同様であろうか？ まずPDDと

DLBの病理比較を論じると、Lewy小体の密度に関して

Harding、Colosimo、あるいはParkkinenら複数の研究

では、大脳皮質のLewy小体密度はPDDとDLBの間で差

異がない2-4）。小阪は小体病（LBD）にはアルツハイマ

ー病（AD）病理を合併していることが多いことを指摘

し、老人斑あるいは神経原線維変化などのAD病理を伴

うものを通常型（common form）Lewy小体病、AD病

理を伴わないものを純粋型（pure form）Lewy小体病

として区別した5）。DLBと診断された場合、剖検脳は多

くがAD病理を伴っている通常型Lewy小体病である。

Lewy 小体病は皮質のLewy小体密度と老人斑との相関

も指摘されている6）。これらの研究はDLBの認知症に関

するAD病理の影響が無視できないことを示している7）。

Parkkinenらの1,720例の連続剖検による検討では、

248例（14％）にα-synuclein陽性病理を認め、Braakの

staging評価が可能な226例のうち、83%はBraak説に準

拠していた。逸脱した39例の非典型症例を詳細にみる

と、逸脱部位は主に迷走神経背側核、縫線核、青斑核を

スキップしているものが多く、Lewy小体が黒質を含む

脳幹部に存在せず、皮質のみにみられたものは4例に過

ぎない8）。ではこの4例は下降性に進展する症例と考え

うるか？ 答えは否である。これらはすべてAD病理を合

併しており、扁桃核にのみLewy小体密度が高いことか

ら、これらはLB variant ADあるいはAD with amygdala 

としたびまん性大脳皮質型で合併するAD 病理がlow ～ 

intermediateの場合、あるいはLBの分布が辺縁系中心で

AD病理がlowの場合にDLBの臨床的特徴に強い関連が

あると結論している。このことは、臨床的にDLBを示

すものは脳幹のLBは軽度で、大脳皮質でのAD病理変化

も比較的軽度であり、DLBの臨床像と関連しているの

は大脳皮質のLB病理像であることを示している。

次に、PDDとDLBとを臨床面から比較したEdisonら

の研究11）をみてみる。この研究では、臨床的に診断さ

れたDLB 13例、PDD 12例、PD 10例についてβアミロ

イドの沈着の程度をPiB-PETを用いて検討している。

DLB群とPDD群では、認知機能は同じ程度であるにも

かかわらず、DLBでは前頭葉、側頭葉、頭頂葉、後頭

葉のいずれにおいても顕著なβアミロイドの沈着がみら

れている。一方、PDD群ではβアミロイドの沈着は軽

度で、認知症のないPD群や正常群と同程度である。こ

の研究の対象となったPDD群とDLB群では、観察時の

罹病期間がそれぞれ10.6年、3.4年であることから、

PDD群では罹病期間が長いにもかかわらず、大脳皮質

でのβアミロイド沈着が軽度であったことを示してお

り、DLBでは早期から大脳皮質でのβアミロイドの沈

着が生じるという点において、PDDとは大きく異なる

進展様式をとることが明確に示されている。このこと

は、後に病理解剖されたDLB症例の臨床データにおい

ても裏付けられている12）。また、嗅内皮質の容量を比較

したKennyらの報告13）では、PD 31例、PDD 30例、DLB 

20例を比較しているが、嗅内皮質の容量はPD群とPDD

群では有意な違い認められないが、DLB群ではこれら2

群よりも有意に小さいことを示している。なお、この研

究においてもPDD群とDLB群とで認知機能には差がな

く、罹病期間はPDD群でDLB群よりも長い。これらの

文献1）より
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データからは、PDDは長い罹病期間の中で認知機能が

低下するが、DLBは短い罹病期間の中で認知機能が低

下し、その違いを決めているのは、大脳皮質のアミロイ

ド沈着や辺縁系の萎縮であり、DLBでは大脳皮質での

変化が先行して生じていることを示している。

以上、DLBの臨床像を特徴付けるのは大脳皮質のLB

であること、DLBとPDDとは大脳皮質のβアミロイド

沈着が大きく異なることから考えれば、DLBでは、ま

ず、大脳皮質でのβアミロイド沈着とLB病理が先行し

て生じ、脳幹のLBは、遅れて生じる、すなわち、DLB

では、病的な変化は大脳から始まって脳幹を下降してい

ると考える方が合理的ではないだろうか。

Lewy bodiesといわれるものと思われる。この病理は通

常のLewy小体病とは臨床的に異なるものでADの24％

にみられ、脳幹部やその他の部位にはLewy小体が存在

しないことが多い9）。すなわち実際の剖検脳において、

Lewy小体病理が皮質に先に出現し、下降する症例に出

くわすことがほとんどないのである。DLBの病理にお

いて、Lewy小体の分布が新皮質に広がるにつれて認知

症の頻度が高くなるが、認知症は併存するAD病理に依

るところがより大きい。したがってDLBの臨床症状

（DLB syndrome）はLB病理とAD病理の併存から成り

立つと考えられ、決してLewy小体が皮質から始まり下

降性に進展するわけではない。
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第５回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスを終えて

Message

　平成23年10月6、7、8日の3日間、東京・品川プ

リンスホテルにおいて「第5回パーキンソン病・運

動障害疾患コングレス」を開催し、無事終了いた

しました。参加人数は664名、ポスター発表数157

題であり、これまでのコングレスとほぼ同じ参加

人数、発表数でした。

　第1日目にオープニングセミナー 8本、ランチョ

ンセミナー、懇親会、第2日目には教育講演、シン

ポジウム 2本、ビデオセッション、ポスター発表、

イブニングビデオセッション、第3日目に教育講

演、シンポジウム、controversy 4本、ポスター発

表と、まさに隙間のないプログラムの配列でした。

朝8時から夜まで、ほとんど休みがない構成でした

が、実に多くの方々が参加、聴講してくださり、

活発な質問・討議が繰り広げられました。

　本学会のプログラム構成は役員が論議して決め

ますが、第5回コングレスプログラムは教科書の見

開きページをみるかのようなタイトルでいささか

気になっておりました。しかし杞憂で、オープニ

ングセミナー、シンポジウム、教育講演のいずれ

も充実した内容で、面白い、興味深い、かつ大変

に教育的な講演でした。当日は諸々の雑用を忘れ

て聴いておりました。

　教育を主眼とするコングレスにおいて、まずは

講演のタイトルがありますが、肝心なことはどな

たがどのような内容で話をしてくださるかがポイ

ントであると再認識いたしました。単なるレビュ

ウあるいは自己の仕事の発表ではなく、全体を見

渡してなおかつ、最新の研究を限られた時間内に

話す。これは言えば一行に書かれてしまう内容で

すが、話をする側から考えれば大変な重圧がある

ことであります。しかし、このコングレスも回を

重ねて、参加される方々がその趣旨をよく理解し

てくださっていると思いました。

　コングレスに参加してくださいました方々に深

く御礼を申し上げるとともに、今後本学会および

コングレスが会員の方々のご支援を得て、さらに

充実し発展して行くことを期待致します。

2012年2月　第5回コングレス組織委員長　横地 房子
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　昨年11月より久野貞子先生から引き続いてMDSJ 

Presidentに就任いたしました。皆様方、どうぞよ

ろしくお願いいたします。MDSJの活動は今年で11

年目になります。この間、多くの役員会や実行委

員会の先生方に引き継がれて成長し、現在会員数

も約700名まで増えています。MDSJ活動の大きな

柱である学術集会も回を重ねるごとに大きくなり、

昨年10月の第5回学術集会は664名の参加者を迎え

て盛大に行われました。またMDSJのもう一つの活

動である教育研修会は、今年1月にパーキンソン病

（PD）をテーマとして第１回目が開催され、233名

の方々に参加していただきました。

　MDSJ会員数の増加に伴い、組織立った運営が必

要になってきています。今期の役員会では４つの

委員会を設立して、運営に当たります。「会則改定

委員会」はMDSJの今後のあり方について検討を進

め、その運営に相応しい会則に修正していきます。

また、財務管理も大きな仕事になりつつあるため、

財務担当役員のもとに「財務委員会」を設立し、

資金の出し入れや通帳管理などを税理士の監督の

もとで行うことにしました。MDSJの目的の一つで

ある教育に対しては「教育委員会」を創設し、

MDSJ主催の教育プログラムだけでなく、各地域で

行われる運動障害疾患関係の教育的な催しを積極

的に支援することにしました。「広報委員会」は

MDSJのHP管理とともにMDSJ事業の広報活動に当

たりますので、会員の増加につながることを期待

Message

しています。これまでのMDSJの情報誌である

「MDSJ Letters」も新編集長のもと継続して発行し

ますので、会員間および関係領域の方々の情報共

有の手段として活用していただければと思います。

　上記の活動に加え、MDSJの新役員会としては、

3年前から企画され現在も作業中のMDS-UPDRS日

本語版をこの2年のうちに何とか完成させたいと考

えています。これはPD症状の標準的な評価法とし

て海外では普及しつつあり、わが国においてもこ

れを用いた臨床研究を推進するのがMDSJの役割の

一つです。既に評価基準を分かりやすく示したビ

デオの作成も手がけており、これらをPD診療に役

立つ資材として提供できるようにいたします。

　社会のグローバル化に伴いMDSJも国際性が要求

され、これからもMDSやその関連機関との交流は

密にしなくてはいけません。できればこの２年間

でMDSJの国際的な位置づけを明確にして、その役

割を果たせるように努力したいと思います。一方、

MDSJは単に専門家の集団であってはいけません。

医療は患者と医療従事者があって成り立つもので

すので、MDSJ活動の成果は患者にも還元されるよ

うにすべきです。MDSJ設立の意味をもう一度原点

に戻って考え直し、その役割が社会的にも十分評

価されるように、今後も活動を続けて行きたいと

思います。会員の皆様方をはじめ、多くの方々の

ご協力とご支援をよろしくお願いいたします。

2012年2月　MDSJ President　吉井 文均

MDSJ Presidentに就任して
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第６回パーキンソン病・運動障害疾患コングレスプログラム

会告

１．アストロサイトとパーキンソン病
　1）アストロサイトと神経の代謝
　2）アストロサイトとパーキンソン病治療

２．PPN刺激：パーキンソン病治療の
新たな可能性

　1）PPNの機能
　2）PPN刺激の現状

３．QSSPDとUPDRS
（パーキンソン病評価スケール）

　1）UPDRS
　2）QSSPD

ランチョンセミナー：
パ－キンソン病治療における

薬物血中濃度測定の意義と治療戦略

コーヒーブレイク

４．パーキンソン病と小胞輸送
　1）LRRK2と小胞輸送
　2）シヌクレインと小胞輸送

５．磁気刺激治療の可能性
　1）磁気刺激の基礎
　2）PDへの応用

６．CDD
　1）CDDの薬理
　2）CDDの実際

コーヒーブレイク

７．運動失調の臨床再考
　1）新しい評価法
　2）リハビリの可能性

８．パーキンソン病非薬物療法
　1）リハビリ
　2）認知行動療法

懇親会

教育講演２
　1）パーキンソン病での医療連携
　2）アルツハイマー病におけるパー

キンソニズム
シンポジウム３：

パーキンソン病振戦の再評価
　1）振戦のモデルと機序
　2）振戦の臨床生理
　3）振戦治療

ポスター討論

ランチョンセミナー：
PDと認知症治療

コーヒーブレイク

Controversy
　1）シヌクレインはプリオンか
　2）fixed dystoniaはジストニアか
　3）高尿酸血症は神経保護作用があるか

教育講演１
　1）Basic MDS lecture : phenomenology
　2）Paraneoplastic movement disorders

シンポジウム１：
前頭側頭型認知症とパーキンソニズム
　1）Pick病とパーキンソニズム
　2）TDP43蓄積を伴う前頭側頭型認

知症とパーキンソニズム
　3）FTDP17（MAPT）とFTDP17（PRGN）

ポスター討論

ランチョンセミナー：
Current Treatment 

of Parkinson's Disease

コーヒーブレイク

シンポジウム２：
直接路・間接路理論再考

　1）直接路と間接路の機能分離
　2）基礎医学から見た直接路・間接路
　3）D1，D2刺激薬剤から考える理論

ビデオセッション
　1）Abnormal involuntary movement 

from my video archive
　2）高次機能障害による運動症状

コーヒーブレイク

総会

ビデオディナー

オープニングセミナー 
（各講演25分、質疑応答5分）

10月11日（木） 10月12日（金） 10月13日（土）2012年

16:00

17:00

18:00

19:00

8:00

9:00

10:00

11:00

12:00

13:00

14:00

15:00

20:00

21:00
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会務報告

柏原 健一　Secretary

前回のMDSJ レターから現在までの学会の事務報

告を致します。

1．第5回年次集会

　2011年10月7～9日、東京において横地房子先生

を会長として「第５回パーキンソン病・運動障害疾

患コングレス」が行われた。多くの方に参加いた

だき、盛会であった。

2．役員の改選

　上記コングレス会期中に行われた会員集会にお

いて、下記の通り、役員が改選された。

President 吉井文均
President-elect 野元正弘
Secretary 柏原健一
Secretary-elect 武田　篤
Treasurer 菊地誠志
Treasurer-elect 長谷川一子
Past president 久野貞子
Executive committee 坪井義夫　　森　秀生

高橋良輔　　服部信孝
村田美穂　　望月秀樹

Auditor 水野美邦
Auditor-elect 山本光利

3．次期年次集会の開催予定と準備状況

　「第６回パーキンソン病・運動障害疾患コングレ

ス」は2012年10月11～13日、宇川義一先生を会長

に京都、ホテルオークラにて開催される。プログ

ラムは大会会長、学会役員からなる組織委員会に

て、公募の企画を参考に話し合われ、一般演題以

外はほぼ決定している。

4．教育研修会開催

　2012年1月7日、東京において横地房子先生を会

長として「第1回日本パーキンソン病・運動障害疾

患学会 教育研修会」が開催された。医師、その他

の医療従事者を対象とした研修会であり、この領

域における知識の普及、よりよい医療を目指して

活動継続の予定である。

５．国際MDSビデオオリンピックの申し込み

　今年、6月17～21日にアイルランドのダブリンで

開催予定の第16回国際MDSコングレスのビデオオ

リンピックに、昨年のMDSJのビデオセッションで

推薦された3題を申し込んだ。

６．MDS-UPDRS日本語版作成の進行状況

　新しいUPDRS（MDS-UPDRS）の正式な日本語

訳をMDSJで作成し、国際MDSによる評価が終了し

た。現在ワーキンググループを作って日本語の細

かい訂正作業を急いでいる。完成後はこれに準拠

して300症例以上のパーキンソン病患者さんを対象

にvalidation作業を行い、国際MDSにて妥当と認定

されれば使用可能となる。Validation作業のため30

名程度の本学会会員の先生方にご協力をお願いす

る予定である。なお、現在スペイン語、イタリア

語版が認定されている。

７．MDS-UPDRSの日本語による解説ビデオ

　MDSJではMDS-UPDRSパートⅢ「運動症状の評

価」の日本語版解説ビデオを作成した。MDS-

UPDRS日本語版の完成に合わせて公開予定である。

MDSJ会員には無料配布を予定している。
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