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シリーズ刊行にあたって

　近年，さまざまな診療ガイドラインが提供されるようになり，診断の進め方，治療法の
選択などにおいて大変参考になるようになっています．このようなガイドラインの作成に
あたっては，Evidence-based medicine（EBM）という考え方が積極的に取り入れられ，それ
がどの程度の根拠に基づくものか，という点が十分に吟味された上で診療ガイドラインに
反映されています．このような資料は非常に有用であり，日々の診療に欠かせないものと
なっていますが，一方で，一定のマニュアル的な位置づけになりやすく，診断の組み立て，
疾患の成り立ち，治療法の機序などについて深く理解するという，本来，プロフェショナ
リズムの観点から求められることが，十分には達成しにくいという面もあります．
　同じ疾患であっても，患者さん一人一人は，その症状一つを取ってみても多様であるよ
うに，必ず特徴（variance）があり，それは，病態に関連する背景因子の個人差などを反
映していると考えられます．すなわち，それぞれの患者さんが持っている病態の本質と，
その特徴をよく把握して診療にあたることが求められるのです．EBM が group-oriented 

medicine と言われることもあるように，患者集団の平均的なところを把握して診療を進め
るような考え方となっているのに対して，実際の診療の場では，患者さん個人の持つ
variance をよく把握して最適な診療を進めることが望まれることになります（individual-

oriented medicine）．このような考え方は，医師の裁量部分に適切に反映されるため，われ
われは，疾患の症候，病態，診断，治療についての深い理解と，それぞれの患者さんの
持つ特徴をよく把握した上で，診療を進めることが必要になります．
　シリーズ《アクチュアル 脳・神経疾患の臨床》は，このような考え方に立って，神経内科
医ならびに神経内科専門医を目指す方々，さらには神経内科専門医取得後の生涯教育に役
立つシリーズとして企画したものですが，他の診療科の方々でも神経内科疾患の診療に際
して参考となるような内容となっています．各巻でテーマを絞り，その“take-home-message”
が何であるかを読者にわかりやすいものとして発信するように努め，巻ごとに編集担当者
を決めて専門編集体制をとるとともに，随時編集委員会を開催してその企画内容などを十
分に吟味検討し，充実した内容を目指しています．各テーマの“focus”としては，できる
だけ最新の動向を反映したものとするようにし，特に，“神経内科医としてのプロフェショ
ナリズムを究める”，という立場を重視して，そのような視点に立つ記述を少しでも多く盛
り込むようにしました．
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　構成にあたっては，最新の進歩・知識の全体をバランスよく理解できること，実地診療
に役立つように検査，診断，治療などの診療上のノウハウをできるだけ盛り込むことに留
意し，さらに必要に応じてその科学的根拠について簡潔に記述するようにしました．冒頭
に述べましたように，同じ疾患であっても，患者ごとの病態の特徴をどのようにして把握・
理解するか，という視点を記述に含めるようにし，さらに，本文での記載に加えて， 

「Column」「Case Study」「Lecture」「Memo」「Key words」などの項目の活用やフローチ
ャートやイラストを積極的に取り入れることで，読者が理解を深めやすいように工夫して
います．

　本シリーズが，神経内科医のプロフェショナリズムを目指す方々に座右の書として活用
されるものとなることを編集委員一同祈念しています．
　
　2011 年 10 月吉日
　

　東京大学大学院医学系研究科 神経内科学教授

　辻　省次
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神経心理学は，もともと失語・失行・失認をあつかう古くからある学問領域で，症候学・
責任病巣・脳内機構の検討を診療・研究の軸とするものです．さまざまな症候学が，欧米の
神経学または精神医学の中で生まれ，神経学と精神医学の中で別々に育まれてきました．神
経心理学というと失語・失行・失認の研究とイコールであったこともありました．しかし，
最近では心理学・神経生理学・画像研究などが神経心理学に参入し，神経心理学の幅は急激
に拡大して，さらにそれらが脳研究の中心としての位置を獲得しつつあります．たとえば，
ノンバーバルコミュニケーションに関係する，社会的認知機能までが神経疾患を基底にして
捉えられるようになり，それは神経学からも精神医学からもアプローチされています．

本書は，認知症を神経心理学的側面から捉えることを第一の目的にしています．「認知症」
という用語は一つの疾患名のように使われることがありますが，ICD-10 の定義で「脳疾患
による症候群であり，通常は慢性あるいは進行性で，記憶，思考，見当識，理解，計算，学
習能力，言語，判断を含む多数の高次皮質機能障害を示す」とされているように，いわばあ
る「症候」を呈している状態と考えられ，その原因となる疾患もアルツハイマー病，脳血管
障害，神経変性疾患をはじめとしてさまざまです．認知症にみられる症候の多くは神経心理
学で扱う内容であり，今まで類似の本があまりなかったのは不思議に思えます．

執筆陣は学際的なラインナップを組むことを心がけ，認知症をあつかっている神経内科学，
精神医学，リハビリテーション医学などバラエティーに富んだ医学領域の専門家に加えて，
神経心理学を専門にしている心理学領域の先生や，実地にリハビリテーションを行っている
コ・メディカルの方々も含まれています．認知症診療には，チーム医療が必要なのです． 

さらに，さまざまな領域の方々に役に立つように，本の構成を工夫しています．
「I．総論」では，用語を含めた重要問題をわかりやすく書いていただき，「II．診断」は，

アルゴリズムから始まり，認知症診断のための検査のポイントを書いていただきました．画
像診断の項では最新のデータを示し，神経病理学の項では現在進行形に発展している内容を
理解しやすいように，要点をまとめた図を作成しています．また，認知症の原因となる疾患
と認知症で起こる症候とはそれぞれ章を分け，「III．認知症をきたす疾患」では，認知症疾
患を神経心理学的に捉えることによってより理解しやすくなるように工夫しました．具体的
には，従来の分類に加えて，新奇の概念の「緩徐進行性高次機能障害」を重点項目として採
用し，多くのページを割いたことなどが挙げられます．「IV．認知症で起こる神経心理学的
症候」では，多彩で，難解と思われている認知症症状を，専門の先生方に，神経心理学的角
度から簡潔に整理していただきました．「V．治療・介護」でも神経心理学的リハビリテーショ
ンを加えています．
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<Case Study> は，CPC（臨床病理カンファレンス）形式で，臨床診断と病理診断とが乖離
した実例などを示していただきました．診療場面で診断困難例を前にした時に参考になるは
ずです．また，付録として，「神経心理学的検査」と「認知症疾患治療に用いられる主な薬剤」
をつけました．これらは診療実践の際に何度も見返して，利用するのがよいと思います．

認知症診療にかかわるチームの全員に，この本がお役に立つことを心からお祈りいたします．

　2012 年 1 月
昭和大学医学部内科学講座神経内科学部門教授

河村　満
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FTLDの臨床分類としてのSD

意味性認知症（semantic dementia：SD）とは，側頭葉の限局性萎縮に伴い
進行性に「意味記憶」が選択的に障害される脳変性性疾患である．Tulving 1）

によって，エピソード記憶と意味記憶という長期記憶の区分が提唱された後，
Warrington 2）が報告した意味記憶の選択的障害例に端を発する．画像診断技
術の発展に伴い，その病態が側頭葉の前方部を限局的に侵襲する変性疾患に
みられることが明らかとなり，SD の名がかざされた 3）．しかし SD の病像は，
すでに 19 世紀末の Arnold Pick が報告した症例 Fritsch に起源を持つことが
知られている．Lund-Manchester グループによって整理されたこのピック病

（Pick disease）を含む非アルツハイマー性変性疾患の包括的臨床診断基準が，
前頭側頭葉変性症（frontotemporal lobar degeneration：FTLD）＊ 1 として提唱さ
れるようになり，SD はその臨床分類を担っている 4）．

変性疾患に伴う失語症（PPA）の下位分類としてのSD

FTLD は進行性非流暢性失語（progressive nonfluent aphasia：PNFA）＊ 2 と，
流暢性失語像（語義失語）を呈する SD という 2 種類の失語症状を含んでいる．
原発性進行性失語（primary progressive aphasia：PPA）とは，Mesulam 5,6）に
より提唱された変性疾患に伴う失語症の包括的概念である．発話の流暢性に
かかわらず，発症 2 年以内に言語症状以外の認知機能障害や行動障害を伴わ
ないが，次第に進行し認知症へと向かう臨床症候群である．当初は，アルツ
ハイマー病（Alzheimer disease：AD）やピック病など特定の病理所見のない
非特異的変性を特徴とする独立した臨床単位とも予想されたが，その後相継

III. 認知症をきたす疾患
緩徐進行性高次機能障害

原発性進行性失語

意味性認知症

●	意味性認知症（SD）は前頭側頭葉変性症（FTLD）に分類される変性疾患であるが，特異
な言語症状から発症することから，原発性進行性失語（PPA）の代表的失語型として注目
されている．
●	SDとは左右差（通常左＞右）のある側頭葉前方部の限局性萎縮に伴い意味記憶が選択的か
つ進行性に損なわれる疾患である．

●	語の想起と再認の障害を特徴とするSDの失語像は，わが国では失語の意味型として古くか
ら注目されてきた語義失語像である．
●	SDでは保たれた能力を利用したリハビリテーションの可能性が残されている．

＊1
本章「前頭側頭葉変性症」
（p.222）参照．

＊2
本章「進行性非流暢性失語」
（p.148）参照．
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いだ報告例からは，さまざまな病理背景を持つ症例が現れた．
現在，PPA は進行性非流暢性失語（PNFA）と SD に加え，AD 病理との関

連が示唆され左側頭-頭頂葉領域の萎縮（機能低下）に伴い，音韻性錯語と
復 唱 障 害 に よ る 発 話 速 度 の 低 下（logopenia） を 特 徴 と す る logopenic 

progressive aphasia（LPA）の 3 種類の失語型を代表としている 7）．

語義失語─SDに特徴的な失語像

SD の言語症状では，名詞に特徴的な喚語困難および語の理解障害に比べ，
構音・復唱・統語など他の言語機能が保存される．さらに，英語圏では綴り
と読みの規則性に注目し，不規則な読みが求められる語に規則的な読みを代
用する表層失読と呼ばれる読み誤りが出現する．また SD では，AD と異な
り視空間認知能力と非言語性知能の保存，エピソード記憶が比較的保存され
る点に特徴がある 8）．SD の言語症状の特徴は，わが国で古くから注目され
てきた語義失語と共通点が多いことが明らかとなった．

語義失語は具体語の理解障害を特徴とし，統語・音韻機能が保たれ，喚語
（語想起）困難に伴う指示代名詞の頻繁な使用による迂言や錯語の出現が認
められるが，発話量の減少はみられない．また書字言語では意味との関連が
深い漢字の読み書きに障害が現れる一方，表音文字である仮名は保たれる 9）．
漢字の読みでは，類音的錯読と呼ばれる特殊な読みの熟語に異なる音価をあ
てはめる誤り（海老を「かいろう」と読む）が出現する．

語義失語を生じる疾患については，変性疾患をはじめ，ヘルペス脳炎や頭
部外傷による報告が多いが，脳血管障害例ではウェルニッケ失語（Wernicke 

aphasia）の回復期にもみられる．ただし，変性疾患に伴う語義失語では，語
の意味記憶障害と呼ぶに相応しい定型例としての語義失語像を呈することが
知られている 10）．

意味記憶の選択的障害

Tulving 1）は当初，意味記憶を言語の使用に必要な記憶と位置づけ，ヒトが，
単語やその他の言語記号に関して所有している知識から成る『こころの辞書』
ととらえた．しかし，言語に限らず，相貌や物品などさまざまな知覚対象物
の同定に関わる知識（記憶表象）はすべて意味記憶と考えることができる．
意味記憶は，われわれの体験を支える知識体系であり，思考の基本的な素材
となる表象である．

意味記憶が脳においてどのように表象されているかについては，これを連
合野が持つ機能ととらえ，各連合野に意味の表象が分散されていると考える
ことができる．この解釈を支持する知見は，優位半球を損傷した失語症例に
しばしば認められるモダリティ特異的意味記憶障害である．比較的限局した
病巣を持つ症例での報告としては，左頭頂葉（側頭-頭頂連合野を含む）損
傷での身体部位と屋内家屋部位の障害，また左半球後方部（側頭-後頭連合
野を含む）損傷における色名に関するカテゴリー特異的な呼称や理解双方の
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障害が報告されている 11）．
一方，SD では特定の感覚様式（モダリティ）に限定できない意味記憶障

害を呈することが知られており，側頭葉前方部に感覚様式を超えた意味中枢
（semantic hub）が存在すると推定される（1）12）．

SDの画像診断

SD は通常左右差のある側頭葉前方部の限局性萎縮を特徴としている．圧
倒的多数を占めるのは，左側頭葉前方（側頭極・下・中側頭回・扁桃体・海
馬）萎縮例であり（2），このような例では，初期には喚語困難が顕著な健
忘失語像を呈するが，次第に語義失語像が顕著となる．SD は若年性認知症
の代表的疾患と考えられているが，比較的高齢期にも生ずることが知られて
いる．高齢発症例では，萎縮の左右差は顕著であるが，び漫性脳萎縮が頭頂
葉など後方にも及んでいる場合があり，AD 例との鑑別が若年層よりも困難
である（2下段）．レーヴン色彩マトリックス検査（RCPM）などの得点も
若年層に比べると低下していることがあり，注意が必要である 13）．

また，少数例である右優位例では，比較的早期から熟知人物の同定が困難
となる進行性相貌失認が現れる．SD にみられる相貌失認では，声を聞いて
もその人物を同定できないことから，高次視知覚の障害である通常の相貌失
認とは異なり，意味表象としての相貌認知障害と考えられる．左が言語性意
味記憶，右が相貌失認という明白な二分論ではなく，右優位例においても語
義失語像は明らかである．また左優位例においても経過中に既知人物の相貌
認知障害は出現する 14）＊ 3．

SDに対する言語リハビリテーションの可能性

SD では比較的保たれるエピソード記憶を利用して，失われた語彙の再学
習が可能という報告がある．Graham ら 15）の報告した症例 DM は，進行する
語彙の低下に対し，自主的に訓練を行い，4 年間にわたって訓練成果を示し

行為

音

動作

色語
形態

脳内にはさまざまな様式特異的意味表象が分散してい
るが，それに加え側頭葉前方部に個々の感覚様式とは
独立した意味中枢（semantic hub）の存在を想定する
モデル．
（Patterson K， et al．Nat Rev Neurosci 2007 12）より）

1 意味表象の大脳皮質ネットワーク

＊3
本巻 IV.「人物同定障害」
（p.317）参照．
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た．辞書に挿入された線画を用いた自主訓練の期間中，カテゴリーによる語
列挙能力と視覚性呼称成績は著しい改善を認めた．また Snowden と Neary 16）

は，重症度や病態の異なる SD の 2 症例に対する訓練を試み，SD では時間
的な順序や場所に関する知識が損傷を免れ，個人的体験すなわち自伝的記憶
の中で文脈を形成した情報が保持されるため，語彙の再獲得には残存する知
識とともに時間的・位置的情報が重要であると指摘した．

自験例に試みた語彙再獲得訓練では，訓練に伴う呼称・指示能力の改善効
果には個人差があり，訓練により改善がみられた症例と，改善あるいは訓練
そのものが困難な症例が存在した（3）．分析の結果，訓練開始前の線画の
呼称指示課題のうち指示課題の成績が，訓練効果に影響を及ぼすことが明ら
かとなった 17）．すなわち呼称障害に比べて比較的理解成績が保たれる症例
では，毎日の写字を中心とする反復学習訓練を熱心に行った結果，失われた
語彙は速やかに再学習された．

これらの事実から，SD では保たれた学習能力を利用した語彙の再獲得が
可能と考えられる．しかし意味記憶システムの働きを欠いた学習の問題点と
して，視覚的に異なる条件で提示された学習アイテム（例：学習時と異なる
形や名前の歯磨きを呈示される）を正しく同定できなかったり，類縁カテゴ
リーに属する別の対象をすべて学習したアイテムと同じ名前で答えたりする
誤り（例：猫やライオンに対して犬と呼称）が出現し，学習般化能力に乏し
いことや，反復学習を終了すると同時に消失するといった問題点が残る 16）．

2 SD 例の頭部 MRI 画像　

画面の右が脳の左側を示す．
症例 1（上段；57 歳，右利き男性）では左側頭葉前方部にほぼ限局した脳萎縮を認める．症例 2（下段；81 歳，
右利き女性）では左右非対称（左優位）ながら両側側頭葉前方部に強度の萎縮部位を認める．症例 2 では
脳室系の開大も認められ，海馬・扁桃体などの辺縁系領域にも萎縮は及んでいた．

R L

症例 1

症例 2
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こうした語彙再獲得の有効性のみならず，SD では訓練の習慣が成立する
と，毎日欠かさずドリルを行い長期にわたってその習慣を継続できる．自験
例では，5 年以上訓練を継続できる例もまれならず存在する．また，言語以
外にも，写生・模写・ジグソーパズルなどの創作活動を通じて，病前にはな
かった能力を発展させる可能性が残されている 18-20）（4）．

（小森憲治郎，北村伊津美）

3 SD の語彙再獲得訓練（呼称成績）

4 自験例における SD の描画

7 例の SD 例に対する線画を用いた呼称・書称・指示課題による語彙再獲得訓練の呼称成績．
縦軸に評価テスト時の正答呼称数，横軸に評価回数を示す．症例 TI，YI，ST は左優位例．症
例 TS，HH，MN，SO は右優位例．症例 TI，YI はセッションを重ね，ほぼ全語呼称可能となっ
た．症例 YI の第 7〜8 セッションの成績低下は通院中断による．約 1 年間の中断後訓練再開し，
その後急速に中断以前の水準への回復，さらに改善を示した．一方右優位例では症例 MN を
除き，成績改善は認められなかった．

（小森憲治郎ほか．認知リハビリテーション 2004．2004 17）より）
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本例では進行に伴い言語機能は著し
く低下したが，その後開始した模写
課題において特異な描画能力を発揮
するようになった．
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