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15レクチャーシリーズ
リハビリテーションテキスト

刊行のことば

　本 15 レクチャーシリーズは，医療専門職を目指す学生と，その学生に教授する教

員に向けて企画された教科書である．

　理学療法士，作業療法士，言語聴覚士，看護師などの医療専門職となるための教育

システムには，養成期間として4年制と3年制課程，養成形態として大学，短期大学，�

専門学校が存在しており，混合型となっている．どのような教育システムにおいて

も，卒業時に一定水準の知識と技術を修得していることは不可欠であるが，それを実

現するための環境や条件は必ずしも十分に整備されているとはいえない．

　これらの現状をふまえて 15 レクチャーシリーズでは，医療専門職を目指す学生が

授業で使用する本を，医学書ではなく教科書として明確に位置づけた．

　学生諸君に対しては，各教科の基礎的な知識が，後に教授される応用的な知識へど

のように関わっているのか理解しやすいよう，また臨床実習や医療専門職に就いた暁

には，それらの知識と技術を活用し，さらに発展させていくことができるよう内容・

構成を吟味した．一方，教員に対しては，オムニバスによる講義でも重複と漏れがな

いよう，さらに専門外の講義を担当する場合においても，一定水準以上の内容を教授

できるように工夫を重ねた．

　具体的に本書の特徴として，以下の点をあげる．

● 各教科の冒頭に，「学習主題」「学習目標」「学習項目」を明記したシラバスを掲載

する．
● 1 科目を 90 分 15 コマと想定し，90 分の授業で効率的に質の高い学習ができるよう

1コマの情報量を吟味する．
● 各レクチャーの冒頭に，「到達目標」「講義を理解するためのチェック項目とポイン

ト」「講義終了後の確認事項」を記載する．
● 各教科の最後には定期試験にも応用できる，模擬試験問題を掲載する．試験問題は

応用力も確認できる内容としている．

　15 レクチャーシリーズが，医療専門職を目指す学生とその学生たちに教授する教

員に活用され，わが国におけるリハビリテーションの一層の発展にわずかながらでも

寄与することができたら，このうえない喜びである．

2010 年 9 月

� 総編集　石川　朗
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15レクチャーシリーズ
リハビリテーションテキスト

脳神経内科学

序　文

ヒトは全身のさまざまな筋肉を動かすことで呼吸をし，栄養を摂取し，移動しま

す．脳のなかで生まれたアイディアは，筋肉を使って，声に出したり，書いたりする

ことではじめて他者に伝わります．このようなヒトの諸活動には筋肉はもちろん，そ

の動きを過不足なく正確なものにするために，運動神経，感覚神経，脊髄，小脳，脳

幹，大脳皮質が必要であり，脳神経内科は，これらのシステムに障害を来した結果，

日常生活に影響が及ぶ疾患を診療対象としています．それゆえ，カバーすべき対象疾

患は多くなり，それぞれの障害が及ぼす影響について，時に患者一人一人の病前の生

き様や価値観にも思いを馳せながら考え，そして治療方針を決定することが求められ

ます．脳神経内科は患者の生活すべてがその関心対象となるわけです．

もう一つの脳神経内科の特徴は，完全な治癒が難しい疾患がほとんどであることで

す．最近になり，アルツハイマー病や神経変性疾患の一部に疾患修飾薬とよばれる病

態に直接働きかける治療薬の使用がようやく実現しましたが，それらをもってしても

発症前と全く同じような生活を可能とするまでには至っていません．このような理由

で，神経疾患をかかえる患者にとってリハビリテーションによる介入は非常に重要な

ものとなります．

本書は，将来のリハビリテーション介入を担う皆さんが，脳神経内科学を正しく効

率的に理解できるよう，必要な解剖・生理学的知識と，各疾患の病態から特徴的な症

状，検査，そして現時点で可能な治療法について，臨床の場で遭遇する機会の多い疾

患を中心にまとめました．脳神経内科学に苦手意識をもたずに学習していただくため

にもイラストや図・表を多用して，初学者でもわかるように解説しています．ぜひ本

書を活用し，神経疾患について理解を深めていただければ幸いです．

最後に，筋金入りの遅筆な私に責任編集を委ねてくださいました本シリーズ総編集

の石川朗先生，また 3年以上にわたり文字通り叱咤激励をいただいた中山書店編集部

の佐藤武子氏に，この場を借りて心より感謝申し上げます．

2025 年 7 月

� 責任編集　古和久朋
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15レクチャーシリーズ　リハビリテーションテキスト
脳神経内科学
シラバス

一般
目標

脳神経内科学が対象とする疾患は，根本的な治療が難しいため，リハビリテーション介入の機会が多い．一方で，
初学者には難しい領域であり敬遠されがちな分野でもある．本講義では，最初に，症状を理解するために必要な解
剖・生理学的知識とリハビリテーションを実施するうえで必要不可欠な神経学的所見を理解する．次に，日常臨床
において多く経験する疾患を中心に取り上げ，それぞれ病態機序に則して治療や介入方法などを学ぶ

回数 学習主題 学習目標 学習項目

1 神経系の解剖と生理
神経疾患の病態を理解するために必要と
なる解剖・生理学的知識を学ぶ

神経系の構造，中枢神経系と末梢神経
系，大脳・間脳・脳幹・小脳の構造と機
能，脊髄，神経細胞（ニューロン）の構
造と機能

2 診断に必要な病歴と
神経学的所見

神経疾患の診断にあたり必要となる病歴
と神経学的所見の取り方を理解する

病歴の聴取，意識状態，見当識と記憶障
害，言語障害（失語），脳神経領域の神
経学的所見，その他の神経学的所見，脳
死

3 大脳皮質の機能局在と
その障害

大脳皮質の機能局在を理解し，その障害
による症状を学ぶ

大脳皮質の機能局在とその障害，失語
症，失行，失認

4 脳血管障害
─脳卒中

脳血管障害の病態や分類を理解する
急性期，慢性期における治療内容を理解
する

脳血管障害の概要，脳梗塞・脳出血・く
も膜下出血の病態，症状，治療

5 認知症
認知症の病態と分類，症状，対処方法に
ついて理解する
治療可能な認知症があることを理解する

認知症の概要，認知機能のスクリーニン
グ検査，アルツハイマー型認知症，血管
性認知症，レビー小体型認知症，前頭側
頭葉変性症，その他の認知症

6 パーキンソン病と
その類縁疾患

パーキンソン病の病態と特徴を理解する
小脳疾患による運動障害を理解する
脊髄小脳変性症の病態と特徴を理解する

パーキンソン病の病態，症状，診断基
準，治療，パーキンソニズムをきたすそ
の他の疾患，脊髄小脳変性症

7 運動ニューロン疾患

運動ニューロン疾患の概要と病態を理解
する
筋萎縮性側索硬化症（ALS）と脊髄性筋
萎縮症（SMA）の特徴と治療法を理解す
る

運動ニューロン疾患の概要，ALS と
SMAの病態，病因，疫学，症状，分類，
検査，診断，治療

8 機能性疾患
─てんかん，頭痛

てんかんの病態と分類，特徴的な症状を
理解する
頭痛の機序と分類を理解する

てんかんの分類（発作型），てんかん発
作時の対処法，てんかんの治療，頭痛の
病型と治療

9 脱髄性疾患
多発性硬化症の病態，症状，治療法を理
解する
視神経脊髄炎の病態，症状，治療法を理
解する

脱髄性疾患の概要，多発性硬化症と視神
経脊髄炎の病態，病因，症状，評価法，
治療，血液脳関門

10 末梢神経障害

末梢神経の脱髄および軸索変性による病
態を理解する
糖尿病性神経障害，ギラン・バレー症候
群，遺伝性末梢神経障害の治療法を理解
する

末梢神経障害の概要，糖尿病性神経障
害，ギラン・バレー症候群，遺伝性末梢
神経障害の病態，病因，症状，検査，診
断，治療

11 筋・神経筋接合部疾患
筋疾患と神経筋接合部疾患の病態と特徴
的な身体所見を理解する

筋ジストロフィー，多発筋炎，皮膚筋
炎，重症筋無力症，ランバート・イート
ン筋無力症候群の病態，症状，検査

12 脊椎・脊髄疾患
脊髄の解剖・生理を理解する
脊椎・脊髄疾患について，障害部位と臨
床像を理解する

脊髄の構造と機能，脊髄の障害による神
経症候，脊椎・脊髄における病変と疾患
の概要

13
脳神経外科疾患
─�脳腫瘍，頭部外傷，�
水頭症

頭蓋内圧亢進と脳ヘルニア，水頭症の機
序と病態を理解する
脳腫瘍の分類と臨床症状を理解する
頭部外傷の病態と分類，後遺症を理解す
る

脳の画像検査，頭蓋内圧亢進と脳ヘルニ
アの概要，脳腫瘍の分類，症状，治療，
頭部外傷の概要，水頭症の分類，症状

14 神経感染症
神経感染症の概要を理解する
髄膜炎の病態を理解する

髄膜炎の分類と症状，脳脊髄液検査，ウ
イルス性の神経感染症，その他の神経感
染症の特徴，診断，治療

15 小児神経疾患
定型的な運動発達を理解する
脳性麻痺の病態と分類を理解する
ダウン症候群の病態と合併症を理解する

発達の評価，脳性麻痺の分類と治療，ダ
ウン症候群の分類と合併症の管理，二分
脊髄，先天性代謝異常症，ミトコンドリ
ア病
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1．病歴の聴取：問診の重要性

神経疾患を診断するためには，患者や家族からの詳細かつ経時的な病歴の聴取と神
経学的な診察による身体所見を的確にとらえることが重要である．特に，いつから
（突然，数時間，数日，数週間，数か月，年単位か），どのような症状が生じたのか，
時間を追って詳細を確認する（図 1）．症状の聴取においては，患者の表現する訴え
がどの身体所見を指しているのかを正確に把握するため，場合によっては追加の質問
をして確認する必要がある．例えば，患者の訴えた「しびれ」という言葉は，手指な
どの動かしにくさ（運動障害）を表現している場合もあれば，自発的な異常感覚（じ
んじん感）あるいは感覚低下を表現している場合もある．
臨床の場では，患者の意識状態や言語機能，脳神経領域・四肢の運動，感覚や反
射，さらには協同運動，起立歩行，髄膜刺激徴候などについて系統学的に所見を取
り，これらの情報を統合することで，質的診断（血管障害か変性疾患かなど）および
解剖学的診断（小脳の疾患か基底核の疾患かなど）を行い，診断の的を絞り，確定診
断に迫る追加の検査をオーダーすることとなる．

2．意識状態

意識レベル（覚醒状態）の評価には，GCS（表 1）または JCS（表 2）がある．JCS は
3-3-9 度方式ともよばれ，日本で一般的に使用されている．
意識障害を認める際は，チェーン-ストークス呼吸や失調性呼吸など，独特の呼吸
パターンを呈することがあるため，呼吸状態を確認しておくことも重要である．
1）特殊な意識障害との鑑別
意識障害の特殊型として，失

しつ

外
がい

套
とう

症候群，無動性無言症，閉じ込め症候群がある
（図 2）．失外套症候群は，両側大脳皮質の広範にわたる障害により自発的運動，周囲
からの感覚刺激への反応が欠如する状態であり，しばしば筋緊張が亢進し（除皮質硬

MEMO
機能性疾患（頭痛やてんかんな
ど）では，ある期間に集中的に発
症するが，その後，正常に戻るな
どの特徴がある．

ここがポイント！
早期診断は，画像所見や血液
検査によって以前より容易に
なったが，的確に病歴を聴取す
ることで，不要な検査を避ける
ことができる．特に，神経疾患
では，病歴聴取による病態の
予測がスムーズな検査や診断
につながる．

日本神経学会の神経学的検査
チャート
▶巻末資料・図 1参照．

MEMO
神経学的所見は，医師により判
断基準が異なることがないよう，
記載法の標準化のために「記載
に際しての留意事項」「記載の
仕方」に関して，日本神経学会
ホームページ 1）に明示されている．

MEMO
呼吸中枢を支配する延髄と橋に
障害が及ぶと，チェーン-ストーク
ス（Cheyne-Stokes）呼吸や失
調性呼吸などを生じる．
● チェーン-ストークス呼吸：浅
い呼吸から深い呼吸，再び浅
い呼吸となり，徐々に無呼吸と
なるサイクルを繰り返す周期的
な異常呼吸．

● 失調性呼吸：呼吸数や換気
量，無呼吸の時間など，すべ
てが不規則で，呼吸停止に至
る一歩前の異常呼吸．

講義

症
状
の
重
さ

Y

M/W

2 1 0

（年）

初診時までの時間経過

W/D
D/H

I

2 1 0

（週）

年（Y）単位
●良性腫瘍
●変性疾患

数か月（M）・数週間（W）単位
●悪性腫瘍
●慢性炎症

数週間（W）・数日（D）単位
●中枢神経の脱髄
●急性炎症

数日（D）・数時間（H）単位
●激しい急性炎症

突然（I）
●血管病変
●外傷

図1　経時的な発症形式（初診時までの時間経過）
突然に発症するものから数年にわたり緩徐に進行するものまで，発症形式により疾患を予測
できる．
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直；図 3a），追視や注視はみられない．脳の機能が徐々に失われるアルツハイマー病で
も末期にはこのような状態になりうる．無動性無言症は脳幹網様体の一部が障害され，
注視や追視などの眼球運動と嚥下機能を除いたすべての自発的な運動が障害される．
一方，閉じ込め症候群は，意識清明であり，開眼により外界を認識できているもの
の，あらゆる随意運動が障害された結果，意思表示が困難となる状態である．多くは
脳幹梗塞や外傷による錐体路・脳幹の諸核の障害で生じるが，進行した筋萎縮性側索

アルツハイマー（Alzheimer）病
▶ Lecture 5 参照．

筋萎縮性側索硬化症
（amyotrophic lateral sclerosis：
ALS）
▶ Lecture 7 参照．

ここがポイント！
GCS（Glasgow Coma Scale）
合計点が 13 点以下であった
場合，頭部 CT 検査などで頭
蓋内病変の有無を調べ，GCS 
8 点以下は緊急度が高いと判
断する．

ここがポイント！
JCS（Japan Coma Scale）
意識レベルを大きく「Ⅰ．刺激
を与えなくても覚醒している状
態」「Ⅱ．刺激を与えれば覚醒
する状態」「Ⅲ．刺激を与えても
覚醒しない状態」の 3 つに分
け，それぞれに対してさらに細か
く3 段階の状態が決められ，
意識清明の 0を含み 10 段階
の評価となる．

表 1　GCS（Glasgow Coma Scale）
開眼（eye opening，E）
4．自発的に開眼している
3．呼びかけにより開眼する
2．痛み刺激を与えると開眼する
1．痛み刺激を与えても開眼しない
最良言語反応（best verbal response，V）
5．見当識あり（自分の名前，場所，日付など）
4．会話の内容が混乱している（見当識障害）
3．単語は話すが，会話として成立しない
2．理解不明の音声のみ
1．発声なし
最良運動反応（best motor response，M）
6．命令に応じて四肢を動かす
5．�痛み刺激が加えられた部位に手足を持って

いく
4．�痛み刺激に対し，逃避するように四肢を屈

曲する
3．�痛み刺激に対して両上肢が異常屈曲する

（除皮質硬直）
2．�痛み刺激に対して四肢が異常伸展する（除

脳硬直）
1．四肢の運動がみられない

表 2　JCS（Japan Coma Scale）
Ⅰ．�刺激を与えなくても覚醒している状態 

（1 桁の数字で表現）
1．�だいたい意識清明だが，今ひとつはっきり

しない
2．見当識障害がみられる
3．自分の名前，生年月日が言えない
Ⅱ．�刺激を与えれば覚醒する状態 

（2 桁の数字で表現）
10．普通の呼びかけで容易に開眼する
20．�大きな声または体を揺さぶることにより

開眼する
30．�痛み刺激を加えつつ呼びかけを繰り返す

ことでかろうじて開眼する
Ⅲ．�刺激を与えても覚醒しない状態 

（3 桁の数字で表現）
100．�痛み刺激に対し，払いのけるような動作

をする
200．�痛み刺激に対し，少し手足を動かした

り，顔をしかめる
300．痛み刺激に反応しない

注 R：Restlessness（不穏），I：Incontinence（失
禁），A：Apallic state（失外套状態）または Akinetic 
mutism（無動性無言症）

大脳半球の機能停止
（脳幹の機能は維持）

大脳半球の機能停止
（脳幹の機能も停止）

間脳～脳幹上部の障害
（網様体の一部が障害）

脳幹の一部（特に錐体路）の障害

大脳皮質が広範囲に障害
（脳幹の機能は維持）

植物状態 脳死（全脳死） 失外套症候群

無動性無言症 閉じ込め症候群

図 2　各意識障害における障害部位

MEMO
脳死は，脳幹を含むすべての脳
の機能が不可逆的に停止した状
態である．人工呼吸器などの生
命維持装置なしでは生存できない．

「臓器移植法」では「脳死＝人
の死」と定義される．
▶ Step up 参照．

ここがポイント！
植物状態とは，失外套症候群，
無動性無言症をまとめて表現
する言葉である．閉じ込め症候
群は含まれない．
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2　診断に必要な病歴と神経学的所見　﻿



1．認知症とは

一度，正常に発達した知的機能（認知機能）が持続的に低下し，複数の認知機能の
障害により社会生活に支障をきたした状態をいう．記憶障害が中心となり，早期から
出現することが多い．
日本では，高齢化に伴い，MCI（軽度認知障害）を含め，認知症患者が増加し続け
ており（図 1） 1），要介護の原因は認知症が最も多い．
認知症には，さまざまな種類があり，その主な原因疾患としては，アルツハイマー
病によるものが最も多く，次いで脳血管障害を起因とする血管性認知症，レビー小体
型認知症，前頭側頭葉変性症などが続く（図 2 2），表 1）．

認知症（dementia）

MEMO
MCI（mild cognitive impair-
ment；軽度認知障害）
認知症の前段階とされ，記銘・
想起の障害（もの忘れ）が年齢
相応以上に認められるが，日常
生活はほぼ自立しており，認知症
とはいえない状態．早期の治療
介入の対象として注目されている．

アルツハイマー（Alzheimer）病

講義

ここがポイント！
認知症・MCI の有病率
2012 年の厚生労働省の報告
では 28.0％（認知症 15.0％
＋MCI 13.0％）と推定されて
いたが，2022〜2023 年の調
査では27.8％（認知症12.3％・
MCI 15.5％）と推定されている．

表1　主な認知症の原因
● アルツハイマー型認知症
● レビー小体型認知症
● 前頭側頭葉変性症
● その他の神経変性疾患
● 血管性認知症
● 脳腫瘍
● 慢性硬膜下血腫
● 特発性正常圧水頭症
● 多発性硬化症
● �ハンチントン病 
（Huntington’s disease：HD）

● �クロイツフェルト・ヤコブ病
（Creutzfeldt-Jakob disease：CJD）

● アルコール中毒および薬物中毒
● �ヒト免疫不全ウイルス（human Im-

munodeficiency virus：HIV）：後天性
免疫不全症候群（acquired immuno-
deficiency syndrome：AIDS）

● 神経梅毒
● ビタミン B 群欠乏症
● 甲状腺機能低下症

ここがポイント！
治療可能な認知症（treatable 
dementia）（後述）を見逃さな
いことが重要である．

島根県海士町
（n＝104）

アルツハイマー型
認知症
63％

血管性認知症
15％

レビー小体型
認知症
12％

前頭側頭葉認知症
3％

その他
7％

図2　原因疾患別認知症の割合
（Wada-Isoe K, et al.：Neuroepidemiology 2009；32〈2〉：101-
6 2））

図1　日本における認知症とMCI の患者数の将来推計
（二宮利治ほか：令和 5年度老人保健事業推進費等補助金〈老人保健健康増進等事業〉：認知症及び軽度認知障
害の有病率調査並びに将来推計に関する研究 報告書 1）をもとに作成）

2022 2025 2030 2035 2040

613万人584万人564万人
471万人
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認知症 MCI
2022年の4地域（久山町，中島町，中山町，海士町）から得られた認知症およびMCI者の性年齢階級別有病率が
2025年以降も一定と仮定して推計した．
2025年以降の性年齢階級別人口分布の出典：国立社会保障・人口問題研究所，日本の将来推計人口：性年齢階級
別人口分布・出生中位（死亡中位）推計．
（https://www.ipss.go.jp/pp-zenkoku/j/zenkoku2023/pp_zenkoku2023.asp）
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認知症の診断は容易ではないが，症状に対応する責任病巣のパターンや形態，画像
所見を総合的に判断し，原因疾患を推定する（表 2）．現在は，一度発症すると，そ
の失われた機能を回復させる治療薬はなく，アルツハイマー病の進行を抑制する，あ
るいは症状の緩和を目指す治療が行われている．
1）症状
認知症の症状は，大きく中核症状と BPSD（認知症に伴う行動障害と心理症状）に
大別される．
中核症状とは，認知症の基本的な症状であり，記憶障害や失語，失行，失認，構成
障害（図 3）などの高次脳機能障害を呈する．いずれも，大脳皮質の特定部位の機能
障害により生じる．どの症状が前景に出るかは，認知症の病型と障害部位の程度（表
2）により決まり，同じ疾患であれば，患者によらず，ほぼ同様の症状が出現する．
BPSDとは，中核症状により引き起こされる各種の症状であり，もの忘れ，被害妄
想，人物誤認，徘徊，幻覚，性格変化，暴力行為などがみられる（図 4）．患者の病
前の性格や周囲の人との関係性，介護者の対応などにより，程度も内容も大きく異
なってくる．BPSDは，介護負担感を増大させる要因にもなる．

MEMO
認知症における記憶障害
認知症では，発症を起点として，
発症以前のことが思い出せない
逆向〔性〕健忘と，発症以降の
ことが覚えられない前向〔性〕健
忘の 2 種類の記憶障害がみられ
る．
▶ Lecture 2・図 6参照．

BPSD（behav i o r a l  a n d  
psychological symptoms of 
dementia；認知症に伴う行動
障害と心理症状）

表2　認知症の病型別の障害分布
前頭葉 側頭葉 頭頂葉 後頭葉

アルツハイマー型
認知症

中期以降に障害さ
れ，BPSD につな
がる

初期から障害，記
憶の問題が目立つ

比較的初期から障
害が出現する．視
覚認知障害や失行
が ADL の 低 下 に
直結する

症状としてははっ
きりしない

レビー小体型認知
症

妄想性障害に関与
するといわれる

比較的保たれ，記
憶の障害が目立た
ない症例がある

初期からアルツハ
イマー型と同様に
障害される

幻視の責任病巣と
される

前頭側頭葉変性症

初期からさまざま
な前頭葉症状が出
現し，歩行障害の
責任病巣にもなる

特殊な失語症の原
因となる

最後まで保たれる 最後まで保たれる

血管性認知症 概して前頭葉症状
が出現する （血管病変の部位により症状は異なる）

BPSD：認知症に伴う行動障害と心理症状．
赤字は，それぞれの病型の中核を成す症状・障害部位．

ここがポイント！
初期から運動症状が出現して
いる認知症は，アルツハイマー
型認知症以外を考える．

図3　認知症患者による図形模写（構成障害）
見本を見ながら模写を試みても，視覚認知障害のため，図形が模写でき
ない．

見本

見本

1回目 2回目 例：泥棒が来て，お金を盗んでいった

自分でお金を使ったことを覚えていない＝中核症状

お金がないことは事実であり，何か理由が必要だ！

誰かが盗んだからないのだ！（取りつくろい反応）

もの盗られ妄想の完成

図4　BPSDの例（もの盗られ妄想）
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1．運動ニューロン疾患とは

運動ニューロン疾患は，運動機能をつかさどる神経細胞である上位運動ニューロン
と下位運動ニューロンが変性・脱落することで生じる疾患群である．これにより，筋
力低下，筋萎縮，反射異常が生じる．発症後，数年の経過で四肢麻痺，呼吸筋麻痺を
きたし，人工呼吸などの医療処置を行わなければ生命にかかわることがあるため，意
思決定支援も重要となる．
上位運動ニューロンは，大脳皮質の中心前回に主に存在し，運動の指令を脳から脊
髄へ伝える．上位運動ニューロンは，大脳皮質から放線冠に軸索を伸ばし，内包を経
由し，中脳では大脳脚，橋では橋底部，延髄では錐体を通過する（図1）．錐体は延髄
下部で交叉し（錐体交叉），左右が逆転する．脊髄内では白質の外側を束になって下
降し（側索），目的とする下位運動ニューロンが存在する高位で，前角に軸索を伸ば
す．
下位運動ニューロンは，上位運動ニューロンからの信号を受け取り，閾値に達する
と発火し，その軸索（前根を通って脊髄外に出る）が脊柱管外から四肢を通過し，目
的とする筋肉へ信号を送る（図 1）．
上位運動ニューロンと下位運動ニューロンが協調してはたらくことで，運動が成り
立っている．上位運動ニューロンの通過経路を皮質脊髄路（錐体路）とよぶ．
運動ニューロン疾患は，上記の経路が特異的に障害される神経変性疾患である．運
動ニューロン疾患にはいくつかの疾患が含まれるが，そのなかで特に代表的なものが
筋萎縮性側索硬化症（ALS）と脊髄性筋萎縮症（SMA）である．前者は主に成人に発
症し，上位運動ニューロンと下位運動ニューロンの両方が障害されるのに対し，後者
は遺伝性疾患であり，主に小児期に発症する．いずれの疾患も進行性で，根本的な治
療が難しいため，早期の診断と適切なケアが重要である．

運動ニューロン疾患
（motor neuron disease：MND）
上位運動ニューロン

（upper motor neuron：UMN）
下位運動ニューロン

（lower motor neuron：LMN）

MEMO
下位運動ニューロンは，前角に
存在するため前角細胞（anterior 
horn cell）ともいう．

MEMO
筋萎縮性側索硬化症（ALS）は
運動ニューロン疾患の大多数を
占めるが，一病型である．発症
の早期で診断基準を満たさない
段階や，予後不良な疾患として
社会的な認知度が高い「ALS」
という疾患名を避ける場合の病
名告知として，運動ニューロン疾
患と説明されることがある．

講義

図1　運動ニューロン

下位運動ニューロン上位運動ニューロン

末梢神経

神経筋接合部

筋線維

筋

延髄

前角細胞
前根

下位運動ニューロン

外側皮質脊髄路

側索

錐体交叉

錐体

皮質脊髄路および
皮質球路の線維

大脳脚

内包

放線冠
中心前回

胸髄

頸髄

下部延髄

上部延髄

中脳

大脳

腰髄
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1．末梢神経障害とは

末梢神経障害は，末梢神経の構造的および機能的異常により生じる疾患群であり，
感覚，運動，自律神経機能に影響を及ぼす．症状は多彩で，運動障害，感覚障害，自
律神経障害など，さまざまな訴えを引き起こし，ADL（日常生活活動）動作の障害，
QOL（生活の質）の低下に直接的につながる．
末梢神経は中枢神経系からの指令を全身に伝達し，また，全身からの感覚情報を中
枢神経系に送り返す役割を果たしているため，障害された神経の局在に応じた症状分
布を示すことが特徴である．末梢神経障害は，他の一般的な神経疾患である頭痛，認
知症，てんかんなどと比べ，治療対象として重要視されない傾向があるが，55 歳以
上の成人の 8％が罹患しているとも報告されており，まれな疾患ではない 1）．
1）原因疾患の鑑別
末梢神経障害は，その背景となる病態が多岐にわたり，原因疾患を鑑別していくこ
とが最も重要であるが，適切な方法で調べていくことによって，74〜82％の患者は原
因疾患が診断できるとされている 2）．
末梢神経障害は，病理学的に脱髄型と軸索変性型に分類される（図 1）．脱髄型は，
神経線維を覆う髄鞘が損傷されることで生じ，神経伝導速度の低下が特徴で，一般に
筋萎縮が軽度とされている．一方，軸索変性型は，神経線維そのものが損傷され，そ
の遠位側がワーラー変性することや，神経細胞体が障害されることによって遠位側軸
索が dying back 型変性することで生じ，神経伝導速度の低下は軽度のことが多い．
運動神経の軸索変性の場合，支配筋が慢性期に筋萎縮をきたしていることも特徴的で
ある．末梢神経障害は軸索変性型にも脱髄型にもきわめて多くの原因疾患が存在する
（表 1） 3）．
原因を同定するためには，障害の局在の特徴をよく観察し，神経伝導検査などで脱
髄型か軸索変性型かを鑑別し，原因となる病態を他の検査で確認する必要がある．例
えば，糖尿病性神経障害は，症状が左右対称で下肢優位であることを確認し，神経伝
導検査で伝導速度の軽い減少を伴う下肢優位の振幅の低下を評価した後，糖尿病以外
の他疾患を除外することで診断される．

末梢神経障害
（peripheral neuropathy）

MEMO
末梢神経障害の症状
● 運動障害：筋力低下，麻痺．
● 感覚障害：しびれ感，感覚脱

失，痛み．
● 自律神経障害：発汗低下，便

秘，立ちくらみ．

ADL（activities of daily living；
日常生活活動）
QOL（quality of life；生活の質）

MEMO
ワーラー変性

（Wallerian degeneration）
末梢神経が切断などで障害され
ることで，損傷部より遠位（末梢
側）の軸索と髄鞘が徐々に壊れ
ていく過程をいう．

MEMO
dying back 型変性
神経細胞体や代謝機能の障害
により，軸索の最遠位端から
徐々に変性が始まり，近位へと
進行する変性をいう．ビタミン欠
乏症や神経変性疾患などでみら
れる．

MEMO
神経細胞体の直接障害をneu-
ronopathy（神経細胞障害）とし
て別に扱う場合がある．運動神
経においては，運動ニューロン疾
患，感覚神経においては傍腫瘍
性やシェーグレン（Sjögren）症
候群などによる免疫性の神経節
炎などがこれに該当する．強い
感覚障害から失調性歩行を呈す
ることが多い．

講義

図1　�末梢神経障害の病理学的分類

正常

脱髄

軸索変性

神経終末

筋線維
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1．脊髄の構造と機能

大脳，脳幹から連なる脊髄は，髄節により分けられ，頸髄8分節，胸髄12分節，腰
髄 5分節，仙髄 5分節，尾髄 1分節の計 31 髄節から成る（図 1）．各髄節からは，神
経根（前根，後根）が出ており，脊髄神経（末梢神経系）となる（頸神経 8対，胸神経
12対，腰神経5対，仙骨神経5対，尾骨神経1対の計 31対）．脊髄は，積み重なった
脊椎骨からできた脊柱管という空間を通り，第 1〜2腰椎（L1〜L2）の高さで終わる．
第 2腰椎以下の脊髄神経の束は馬の尻尾に似ていることから馬尾という（図 2）．
脊髄の構造は，大脳とは異なり，表面が白質（神経線維）で内部が灰白質（神経細
胞）となる．灰白質には，前角と後角があり，前角から出る神経線維が前根を，後角
に入る神経線維が後根を形成している（図 3）．また，白質には，縦走する神経線維
（上行線維，下行線維）が存在し，前索，側索，後索に分けられる．

脊髄（spinal cord）
髄節（spinal segment）

MEMO
脊髄の各領域は，C，T，L，S，
Co で表記される．
● 頸髄（Cervical：C1〜C8）
● 胸髄（Thoracic：T1〜T12）
● 腰髄（Lumbar：L1〜L5）
● 仙髄（Sacral：S1〜S5）
● 尾髄（Coccygeal：Co）

講義

気をつけよう！
頸椎は 7 椎体であるが，頸神
経は8対であることに注意しよう．

図1　脊髄と脊椎の位置関係
髄節は，それぞれ対応する椎体よりも高い位置にあるため，下位に
いくほどずれが大きくなる．また，脊椎は下位にいくほど，体重の負
荷により大きくなるのが特徴である．そのため，胸髄，腰髄ではず
れが大きい（例：C7椎体はT1髄節，L1椎体はS1髄節に相当する）．

尾骨
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C0

S4
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C1

脊髄

頸神経（8対）

胸神経（12対）

腰神経（5対）

仙骨神経（5対）

尾骨神経（1対）
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脊髄
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脊椎
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図2　脊髄の外観（ホルマリン固定後）
a：頸髄〜胸髄，b：腰髄〜馬尾．
脊髄は，手足の運動を支配する頸髄と腰髄で太くなり，それぞれ
頸膨大，腰膨大という．

b

a

1 cm

図3　脊髄の構造と脊髄神経

椎体
椎間孔
椎弓根
関節突起

椎弓板

脊椎管と硬膜

棘突起

脊髄神経
腹側

前根

後根と後根神経節

脳脊髄液

脊髄

神経組織 骨組織
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1．症例：単純ヘルペス脳炎患者の診断と治療

【症例】32 歳，男性．
【主訴】発熱，意識障害．
【現病歴】
某日の夕刻から全身倦怠感が出現し，翌日には 38℃台の発熱が

みられた．近医救急外来を受診したが，感冒症状として解熱剤を処
方された．その後も発熱，解熱を繰り返し，4 日目からは発熱時に
意味不明な発言が聞かれるようになり，発症から 9 日目には頭痛と
倦怠感が増悪したため救急外来を受診した．頭部 MRI にて，左側
頭葉に異常信号値を認めたため入院となる（図 1）．
【神経学的所見】
意識レベルは JCS（Japan Coma Scale）にてⅠ-3，瞳孔は左右同

大（4 mm）で対光反射は両側正常，眼球運動制限なし，顔面の感
覚，筋力に左右差なし，軟口蓋挙上と挺舌は指示に従えず評価困難
であった．四肢に明らかな麻痺や感覚障害はなく，腱反射は保たれ
ていた．バビンスキー徴候で両側とも母趾は屈曲した．項部硬直お
よびケルニッヒ徴候は陽性であった．
● 神経学的所見のまとめ：意識障害と髄膜刺激徴候あり．
【検査所見】
髄液：初圧 220 mmH2O，終圧 95 mmH2O，細胞数 91/μL，蛋白定量 158 mg/dL，糖定量 52 mg/dL（同時血糖

109 mg/dL），単純ヘルペスウイルス（HSV）DNA 定量＜1.0×10 2，水痘帯状疱疹ウイルス DNA 定量 PCR＜1.0×
10 2．後日，同検体で提出した HSV-1 ゲノムが nested（ネステッド）PCR 法（図 2）により陽性と判明した．

脳波は，基礎波の導出不良．左前頭部に徐波の混入を認める．PLEDs（−）．
【診断名】単純ヘルペス脳炎．
【経過】
入院当日からアシクロビルによる治療を開始した．入院 2 日目には意識レベルの改善を認め，発熱やけいれん発

作もなく経過した．脳脊髄液所見，画像所見でも改善がみられたため，アシクロビルは 2 週間で投与を終了した．

図 1　症例の頭部 MRI（FLAIR 画像）
左側頭葉の内側から外側前方にかけて高信号域
が広がり，対側と比較し同部位が腫脹している．

図 2　nested PCR 法
初めに PCR を行った領域よりもさらに内側の領域でもう一度 PCR を行う方法．2 段階で PCR を行うため，サンプル
量が少ない場合でも，非特異的産物に結合する可能性が低く，高い特異性をもちながら十分量に増やすことができる．
PCR：polymerase chain reaction（ポリメラーゼ連鎖反応）．

非特異的産物

DNAポリメラーゼ1st step PCR

2nd step PCR

5’ 3’

157

L E C T U R E

14

14　神経感染症　﻿


