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葉性萎縮症例の言語機能

Language functions of patients ¥vith lobar atrophy 

大阪大学健康体育部健康医学第三部門

Fuculty of Health and Sport Sciences, Osaka Univ. 

橋本衛

Mamoru Hashimoto 

(指導: 白石純三教授 )

(平成 8 年 1 月 10 日受付)

We examined language functions of 23 patien岱 with focal knife-edged a町ophy in 出e

frontal and/or temporal lobes. Twenty patien岱 showed a progressive language 

disturbance; eleven patients showed Gogi (word meani.ng) aphasia, a kind of 仕組scortical

sensory aphasia; one patient showed anomia with mild comprehension deficit; five 

patients showed anomia without apparent comprehension deficit; one patient showed 

aザpical f1uent aphasia with some phonemic paraphasias; in one patient palilalia was 

remarkable; another one patient presented with problems in language expression with 

relatively preserved comprehension . 百1ree patients had no language disturbances. on 
the other hand , 21 patients including 18 patients with language disturbance had 

conspicuous behavioral disorder. These clinical symptoms were closely associated with 

the pattem of the distribution of atrophy rather than simply the site of a町ophy. These 

findings suggest that, in patien岱 with lobar atrophy in the fronto-temporal lobes , 

language functions as well as frontal lobe functions may be variously disturbed. 

Furthermore, degenerative processes could affect a system for a certain language function 

as a unit and consequently specific forms of language disturbance have specific pattems 

of the distribution of cerebral atrophy. 
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はじめに

近年、記憶障害、視空間性障害あるいは計算障害

などの後方症状が目立たず、人格の障害や行動異常

が前景に立つ痴呆症例が前頭側頭型痴呆として報告

されてきた130 そのうちの大部分の症例は、 CT，

MRI上で前頭葉ないし側頭葉に葉性萎縮像を認め、

脳血流SPECTにおいても阿部位に血流低下を認めて

いる。行動面の異常とともにこれらの症例ではしば

しば語健忘、常同言語、反響言語等の言語症状を示

すことが知られている。一方、 1982年にMesulamが

全般性痴呆を伴わない緩徐進行性失語症例を報告し
て以来、数多くの類似症例が報告されてきた3 ，4 ， 5 ，6 ，7 ， 8) 。

これらの症例では、発症から比較的長期間にわたり

言語のみの障害を認めるが、経過とともに人格の変

化、行動異常等のいわゆる前頭葉症状を呈する症例

が存在することが最近報告されている 9.10.11)。また、

画像所見においても側頭葉ないしは前頭葉の限局性

萎縮もしくは機能障害が認められている。このよう

に、前頭側頭型痴呆と進行性失語症例の聞には症状、

病巣の両面で共通性が認められる。

前頭側頭型痴呆において人格・行動面の症状を検

討した報告は数多くあるが、その言語機能を詳細に

検討した報告は少ない。本研究では、前頭~ないし

は側頭葉に限局した模状の脳萎縮を有する23症例の

言語機能を検討し、さらにその言語症状と病巣との

関連を考察した。

対象および方法

対象は原発性痴呆患者のうち、進行性の言語機能

障害もしくは人格・行動異常を呈し、かつMRIで前

頭葉ないしは側頭葉に限局した模状の脳萎縮を認め

た男性13例、女性10例。各症例の詳細を Table 1 に示

す。

発症年齢は42 歳から 72 歳の範囲にあり、 平均発

症年齢は58 :1: 6.3歳であった。初診までの，罷病期間は

最も短い例で 1 年、最も長い例で 5 年であった。全

例痴呆疾患の家族歴はなく、脳血管障害を含め他の

神経疾患の既往を有していなかった。 3 例でsnout

ref1ex 等の原始反射を認めた以外は、明らかな神経

学的異常所見を認めなかった。脳波は、症例 19で非

定型的徐波を認めたが、その他の症例は全例正常で

あった。

一般知的機能の指標としてMini Mental State 

Examination (MMSE) , Raven's Coloured Progressive 

Matrices (RCPM) を実施した。言語機能は、臨床評

価に加えてSLTAI2) ， Marieの 3 枚の紙テスト， Token 

Test，語義失語テ スト 13)，諺の補完現象テスト川を用

いて評価した。

全例にMRIを施行し、その水平断像、冠状断像か

ら萎縮部位を同定した。さらに 、 21 例で脳血流

SPECTを施行した。

結果

23症例中20症例で何らかの言語埠害が認められた。

その症状は多彩で、あったが、 言語症状に従って、 A

-Gまでの 7 つの群に分類することが可能であった。

各群内では脳萎縮の分布は共通しており、 一方各群

問ではそれぞれ異なった萎縮の分布パターンを示し

た。 以下各群の言語像と画像所見を)11買に述べていく 。

(.A) A群 :11症例(症例 1 ・ 11) 

代表 2 例の臨床像を提示する 。

症例 1 63歳、右利き男性、元内科医。 3 年間に

わたる進行性の喚語困難、語理解障害を主訴に 1989

年に受診した。元来無口で内向的であったが、 1986

年頃からだれかれ構わず話しかけるようになり、内

容も同じ事を繰り返して言うようになった。同じ行

為に執着し、毎日決まった順番で自宅の周りを歩き

回るなどの行動面の異常も目立つようになった。

初診時患者は若干脱抑制的で、同じ内容の昔の体

験談を何度も繰り返し話した。 発語は流暢で、文の

統辞、構音、プロソディーも保たれていた。会話中、

語性錯語を伴う語想起障害を認め、また語理解障害

も明らかであったO 呼称、障害は重篤で時に語性錯語

を認め、呼称、できない場合には語頭音効果も認めな

かった。本例は鉛筆時計といった日常の一般的な

語の理解ができず、また内科医であったにもかかわ

らず、リハビリという話すらわからなかった。 理解

できない語はほぼ-貰 し、既知感すら示さなかったo

この語レベルでの理解障害とは対照的に、統辞レベ

ルでは良好で、 、 Marieの 3 枚の紙テストは即座に可能

であり、 Token Test も 150点と高得点であった。復唱

は文章レベルでも可能であった。書字、読字では仮

名と漢字の聞に明らかな解離を示した。仮名の音読、

書き取りには支障はなかったが、漢字の音読、書き

取りで海老をカイロウと読むような類音的錯読なら

びに錯書を認めた。諺の補完現象は、全く認められ

なかった。こ のような特異な言語障害 とともに、診

察時に口笛を吹くといった人格・行動面の異常も目

立っていた。

視空間性機能はよく保たれていて、 RCPMの得点

は満点であった。 日常生活では明らかな記憶障害は

目立たず、 WMS_RI5)の視覚性記憶指数は79であった。



MRIでは、左側により強い、両側側頭葉の著明な

模状の限局性萎縮を認めた。萎縮は、島葉および左

前頭葉にも及んでいた (Figure 1) 。側頭葉の萎縮は、

側頭極から中間部にまで顕著であったが、上側頭回

後方部は保たれていた。 SPECT では、 MRIの萎縮部

位に対応、した部位に血流低下を認めた。

初診時からその後 6 年間定期的に検査を行なった

が、その間徐々にこれらの症状は悪化していったも

のの障害パターンは本質的には変化しなかった。詩

集は徐々に減少し、初診時から 5 年後の時点で全く

の無言状態となった。

症例 101め 72歳、右利き男性、元会社社長。 2 年前

からの詩想起障害、語理解障害を主訴として 1991年

に来院した。加えて、家族は人格ならびに行動面の

明らかな変容を指摘している。病気の進行とともに、

金銭に執着するようになり、電車に平気で無賃乗車

をするようになった。

初診時、発話は流暢で構音も良好。プロソディ一、

構文ともに正常であった。復唱は文レベルでも可能

であったが、中等度の呼称障害を認め、呼称、できな

い語では語頭音効果を認めなかった。日常会話の了

解は比較的保たれ、 Marieの 3 枚の紙テストも即座に

可能であり、 Token Test も 157/167 と高得点であった

ものの、名詞に顕著な語の理解障害を認め、それら

の語に対する既知感も示さなかった。例えば、生年

月日はいつですかと尋ねると、 「生年月日って何で

すか。聞いたこともないですね。」と答えた。仮名

の音読、書き取りは正常であったが、漢字の音読で

類音的錯読を認めた。諺の補完現象は全く認めなかっ

た。

本例はさらに親しい人の顔や声がわからないと訴

え、検査上も、家族の顔、主治医の顔、有名人の顔

が全くわからなかった。加えて、家族や主治医の声

も同定できなかった。その他、動物や有名な建物の

同定障害も認めた。

図形の模写は正常で、 RCPM も 35β6 と高得点であっ

た。 WMS-Rの非言語性記憶は正常 (Index 106) であっ

た。

MRIでは右側により強い両側側頭葉の模状の限局

性萎縮を認めた (Figure 2) 。萎縮は一部島および前

頭葉底面に及んでいた。側頭葉の萎縮は側頭極から

中間部にまで及んでいたが、上側頭回後方部は比較

的保たれていた。 SPECfでも、同部位の血流低下を

認めた。

A群の症例は、発話は流暢で、構音、プロソディー

に異常がなく構文も正常であるにもかかわらず語の

呼称、および理解の明らかな障害を有していた。障害

の程度は、患者によって差はあったが、理解の誤り

はほとんどが「知りません。聞いたことないですJ

といった既知感すら示さない反応であった。呼称、時、

語性錯語をしばしば認めたが、字性錯語はほとんど

認められなかった。比較的言語障害が軽度であった

一例(症例 6 )を除き、呼称できなかった語に対す

る語頭音効果は、全例で認められなかった。この重

篤な呼称障害に加えて、時計、鉛筆といった一般的

な普通名詞や固有名詞の明らかな理解障害を認めた。

理解できない語は、いつの場面も一貫していた。し

かしM訂ieの 3 枚の紙テストのような複雑な三段階命

令でも、その中の語が理解できれば即座に理解可能

であった。 5 症例(症例J 1 ム6 ，7 ， 10) で実施した

Token Testはいずれも正常範囲であった。このよう

な重篤な呼称、および理解障害にもかかわらず、復唱

は文レベルでも可能であったが、内容の理解はとも

なっていなかった。書字、音読で仮名と漢字の聞に

明らかな解離を認めた。漢字の音読、書き取りに障

害を認めたが、仮名の音読、書き取りは概して正常

であった。 漢字の音読では、類音的錯読を認めたo

諺の補完は、症例 6 を除き全例で欠如していた。 A

群の各例が呈した言語症状は、井村が1943年に提唱

した語義失語像と一致していた 17)。各症例の言語像

と MRI所見をTable 2 に示す。

言語症状以外の症状では、 11例とも何らかの人格

変化もしくは行動異常を有していた (Table 3) 。そ

のうちの 6 例(症例 1ム4ふ8 ， 11) では、言語障害よ

りもむしろ行動異常の方が前景に立っていた。また

症例6，9 を除く 9 例で強迫的に同じ行為もしくは同じ

フレーズを何度も何度も繰り返すといった常同行為

もしくは常同言語を認めた。さらに 4 例(症例

1 ，3人5) は軽度に脱抑制的で、 l 例では自発性の低

下を認めた。病識は比較的病初期であった l 症例

(症例 6 )を除き欠如していた。

非言語性機能障害として、症例9. 10の 2 症例で相

貌認知障害を認めた。症例 9 では友人の顔を同定で

きず、症例 10では家族の顔すら同定できなかった。

視覚構成障害もしくは失行症状を認める症例はなく、

記憶の障害は日常生活で目立たなかった。 RCPMは

いずれも高得点であり、非言語性の知的機能は自発

話がほとんどなくなった時点でも比較的保たれてい

たO

MRIでは全例、側頭葉に限局した萎縮を認め、左



右非対照であった。そのうち 9例(症例 1 ・9) では左

側優位であり、 2 例(症例 10， 11)は右側優位であっ

た。側頭葉の萎縮は内側部から外側部にわたって認

められ、側頭極から中間部にまで及んでいたが、上

側頭回後方部は保たれていた。側頭葉の著明な萎縮

に加えて、島葉も障害されていた。前頭葉の萎縮は

認めないか、あっても軽度であった。 2 症例(症例

5 ， 7) で頭頂葉の萎縮が認められた。

病気の進行とともに発話量は徐々に減少し、替わっ

て反響言語、保続が明らかとり、最終的に無言状態

となった。

(B) B群: 1 例

症例 12 62歳、右利き女性、主婦。 3 年間にわた

る人格と行動の変容を主訴として1993年に来院した。

1990年頃から多幸的でやや脱抑制的となり、家事に

見向きもせず、また日常物品の呼称障害も目立つよ

うになった。また最近になって、毎日自転車で同じ

場所を緋佃する行為もみられるようになった。

初診時、神経学的に異常を認めなかったが軽度に

脱抑制的であった。発語は流暢で、プロソデイ一、

構音、文法のいずれも正常であった。日常会話では

喚語困難は目立たなかったが、 10個の日常物品(時

計、鉛筆、櫛等)の呼称、は、 6/10 と中等度に、同物

品の指示も 8/10 と軽度に障害されていた。呼称時、

語性錯語が時に認められ、また呼称、できなかった語

に対する語頭音効果を認めた。了解障害については、

会話の了解は比較的良く、 Marieの 3 枚の紙テストも

即座に可能で、またToken Test も 150/167 と好成績で

あったが、語に選択的な軽度の了解障害を認めた。

理解できない語は検査の度に異なり、浮動的であっ

た。復唱は正常であり、書き取り・音読は漢字、仮

名ともに障害はなかった。諺の補完は8/1 0 と比較的

良好であった。視空間性障害、計算障害、日常生活

での記憶障害は認めなかった。

症例 12の言語症状は、諸に選択的な呼称、・理解障

害を認めるものの、以下の 5 つの点でA群で認めた

語義失語像と異なっていた。第一に、漢字の読み書

きの障害を認めない点、第二に、呼称障害の程度と

比較して理解障害が軽度であった点、第三に、呼称、

時の語頭音効果を認めた点、第四に、理解できない

語が浮動的であった点、第五に、諺の補完現象が保

たれていた点、である。

MRIでは、右側により強い両側側頭葉の限局性萎

縮を認めた (Figure 3) 。萎縮は、両側側頭極および

側頭葉内側部に限局しており、側頭葉外側部は比較

的保たれていた。 SPECTでは、両側側頭葉ならびに

右前頭葉の血流低下を認め、 MRIで認められた萎縮

部位よりも広範囲であった。

その後の 2 年間、高次脳機能は徐々に悪化し、 一

層多幸的で脱抑制的となり、口唇傾向も見られるよ

うになった。語想起障害は悪化したが、言語機能の

他の側面は不変であったo

(C) C群 5 症例(症例 13 ・ 17)

代表症例 l 例を提示する。

症例 13 62歳、右利き男性、元X線技師。 3 年間

にわたる進行性の無為、行動の変化を主訴として

1989年に受診した。元来、真面目で、きれい好きで、

神経質であったが、 1986年頃から、身だしなみや仕

事に無頓着になり、またテレビの戦争や殺人の場面

で笑うようになった。また毎日の日課に執着し、雨

の日でも散歩をするようになった。

検査時落ち着きなく、検査課題に集中することが

できなかった。言語症状は、発語は流暢で構音、プ

ロソディーともに正常であった。会話では明らかな

喚語困難が認められたが、錯語は字性、語性ともに

目立たなかった。 10個の日常物品(時計、鉛筆、櫛

等)の呼称、は障害 (3/10) されていたが、語理解は

満点 (10/10) であった。呼称、できなかった語に対す

る語頭音効果を認めた。理解は統辞レベルでも単語

レベルでも良好であり、復唱も良好であった。文字

言語では、軽度の漢字の書字障害を認めたが類音的

錯書は認めず、仮名の書字は正常であったo 諺の補

完現象は、諺の意味が理解できないにもかかわらず

認められた。立方体の模写は可能であった。

MRIでは前頭葉の著明な萎縮を認め、萎縮は側頭

葉にも及んでいた (Figure 4) 。側頭葉の萎縮は中間

部にまで及んでいたが、上側頭回後方部は保たれて

いた。 SPECTでは両側前頭葉および両側側頭葉の血

流低下を認めた。

他のC群の症例も症例 13 と同様に、言語障害より

も人格・行動面の障害が前景に立ち、言語障害は比

較的軽度であった。検査時、ほとんどの患者が検査

に無関心であり、すぐに気が散った。よく考えもせ

ず答えることもしばしばあった。言語症状としては、

5 症例とも、発話は流暢で統辞、音韻的にも異常は

なかった。ただし、症例 14では、助詞の脱落を認め

ることが時にあった。会話では明らかな喚語困難を

認めたが錯語は目立ず、呼称課題では語性錯語をと

もなう語想起障害を認めた。明らかな了解障害は認

めず、復唱も正常であった。漢字の音読、書き取り



に軽度の障害を認めたが、類音的錯読・錯警は認め

ず、仮名の読み書きも正常であったo

MRIでは、 5 例とも前頭葉の著明な葉性萎縮を認

め、加えて側頭葉にも萎縮を認めた。側頭葉の萎縮

は 1 例(症例 17) では側頭極に限局していたが、他

の 4 例では、側頭葉中間部にまで及んでいた。

SPECTでも、 MRIで認められた萎縮部位と対応した

部位に血流低下を認めた。

(D) D群: 1 例

症例 1818) 61歳、右利き男性、歯科医。 4 年間にわ

たる緩徐に進行する発話および髄覚理解の障害を主

訴として1989年に来院した。 1985年に結婚式のスピー

チの際に初めて言語障害に気づかれた。その後、言

語障害は徐々にではあるが、進行していった。 1988

年には筆談が必要となった。しかし非言語的な能力

は保たれており、初診の時点でも歯科治療に従事し

ており、道に迷うこともなく車も運転した。

診察時患者は、札容は保たれ、協力的であった。

発語は流暢であったが、しばしば字性錯語をともな

い、時に新造語となった。語性錯語は目立たず、構

音、プロソデイーも正常であった。会話中、喚語困

難や迂遠が時に認められ、また会話の聴覚理解は中

等度に障害きれていた。字性錯語は呼称、復唱、音

読いずれにおいても明らかであ っ た。聴覚理解障害

が重篤であったにもかかわらず、文字理解はかなり

保たれていたo 仮名の音読よりも漢字の音読のほう

が容易であり、また意味理解においても同様の傾向

が認められた。書字でも、仮名でしばしば錯書を認

めたが、漢字は比較的保たれていた。

計算能力は、家計や診療所の金銭管理ができる程

保たれていた。 RCPMの得点は35/36 と良好で、また

失行、失認症状を認めなかった。病識は保たれてお

り、 「脳に障害か泡こった。まるで頭が空っぽになっ

たようだj といった内容を身振りをまじえて説明し

た。

MRIでは、上側頭回に強調を有する、左側頭葉に

限局した萎縮を認めた (Figure 5) 0 SPECTでは、

左側頭葉に限局した血流低下を認めた。

その後、発話は徐々に非流暢性へと変化し、

加訂出riaを認めるようになった。呼称、ならびに会話時

の語想起障害は顕著となり、聴覚理解も悪化した。

しかし、言語以外の知的機能は初診から 5 年経過後

でも保たれていた。

(E) E群: 1 症例

症例 1919) 64歳、右利き女性、主婦。進行性の言語

障害を主訴として、 1991年に来院した。 1987年頃か

ら、話しにくさを自覚するようになり、その後電話

の応対などで言葉が出にくいことに夫も気がついたo

外出が滅り、家に閉じこもりがちとなった。 1988年

の時点で、自発話は単語で話すことはできても完全

な文章にならず、文法の誤りも認められた。その後

失語症状は進行し、 1990年には意欲の低下、動作緩

慢が認められた。

検査時、自発話は乏しく非流暢で、構音、プロソ

ディーともに障害されていた。 発諾しでもほとんど

1 単語で、 anarthriaがしばしばみられ、字性錯語も稀

に認められた。了解障害は日常会話や短文では明ら

かではないが、長文になると明らかになり、 Token

testは 1081167であった。復唱は加arthriaを含むものの

錯語を伴わずに、 12音節程度まで可能であった。文

字言語では、害字では字性錯害や保続が頻発し、意

味理解障害は長文で明らかであった。口部顔面失行

を認めた以外は、観念失行、観念運動失行、構成失

千子は認、めなかった。 RCPMの千尋点は、 29β6であった。

MRIでは、両側第一前頭回、左第二前頭回、左帯

状回前部、左前頭葉弁蓋部に著明な模状の萎縮を認

めた(Figure 6) 。萎縮は一昔E側頭葉にも及んでいたo

SPECTでは、萎縮部位にほぼ対応した領域に血流低

下を認めた。

(F) F群. 1 例

症例20初) 69歳、右利き女性、主婦。 1 年前からの

人格ならびに行動の変容を主訴として 1990年に来院

した。 l 年前頃から、以前と比べて落ち着きがなく

なり、感情が平板化した。また、同じことを何度も

繰り返して言うようになった。

初診時、軽度に脱抑制的であり、また注意も散漫

であった。質問に対して熟慮することなく、場当た

り的に答えた。発語は流暢で、構音、文法ともに障

害はなかったが、著明な反復言語を認めたo しかし、

呼称、理解、復唱といった他の言語的側面は保たれ、

明らかな失語症状は認めなかった。本例は一定の抑

揚、速度で同じ文節もしくは文を 3 固から 9 回繰り

返した。しかし、 一音節や一単語の繰り返しはほと

んど認めなかった。例えば、 「自転車で毎日行って

るよ。自転車で毎日行ってるよ。自転車で毎日行っ

てるよ。」といった具合であった。書字でも同じ文

章を何度も繰り返す反復書字を認め、また、反響言

語、反響行為、反復行為を認めた。視覚失認、視空

間性障害、失行は認めず、 RCPM は、 24β6であった。



病識は欠如していた。

MRIでは、右側頭葉前方部、右上側頭回全長の著

明な限局性萎縮を認め、右島葉、右前頭葉にも一部

及んでいた (Figure 7) 0 SPECTでは、萎縮部位に

対応、して著明な血流低下を認めた。

5 年経過後、無言状態になり、口唇傾向も出現し

た。

(G) G群: 3 例

3 例とも、詳細な神経心理検査の結果明らかな言

語障害は認めなかった。しかし、人格・行動面の異

常は明らかであった。 MRIでは前頭葉の著明な萎縮

を認めたo 1 例(症例21) では萎縮は側頭葉中間部

にまで及んでおり、残りの 2 例(症例22，23) では、

萎縮は前頭葉に限局していた (Figure 8) 。

考察

本研究で対象とした23症例中、 20症例で進行性の

言語障害を認めた。言語症状に従って症例は 7 群に

分類され、 MRI画像上各群は特徴的な萎縮様式を示

していたo

A 群では、語義失語像を呈していた。語義失語で

は語に選択的な呼称・理解障害を認めるが、言語の

他の側面は保たれていることなどから、今日葉性萎

縮にみられる語義失語の本質は失語というよりもむ

しろ語の意味記憶障害ではないかとの考えもある 13)。

中川らが語義失語症例に対して行なった諺の補完現

象を用いた検討の結果14)や、われわれの漢字および

諺を用いたプライミング課題を用いた検討の結果も

この見解を支持するものであった21)。またHcxlges ら

は、 A群でみられた語義失語像と類似の言語像を呈

した症例を semantic dementia と称して報告し、この

特徴的な症状を、語の意味記憶障害によるものと考

えた22)。さらに今回検討した症例で認められた、呼

称時の語頭音効果が欠如する、理解できない語がほ

ぼ一貫している、理解困難な語に既知感を示さない、

などの特徴もこの言語症状を語の意味記憶障害と捉

えうることを支持していると考えられる。

A群ではMRIで側頭葉の内側部および外側部の著

明な萎縮を認めた。萎縮は側頭極から側頭葉中間部

にまで及んでいたが、上側頭回後方部は保たれてい

た。今日、海馬と側頭葉内側部は新しい陳述記憶の

獲得に重要な役割を果たし、側頭葉内側部のみの障

害によって著明な前向健忘を生じるものの、この場

合でも 一旦獲得した意味記憶は障害されないことが

よく知られているお)。したがって、 A群の各例の呈

した語義失語像を語の意味記憶障害によると考える

と、この誇の意味記憶障害の責任病巣は、側頭葉外

側部すなわち側頭連合野にある可能性が高い。

B群の症例12は、単語の呼称と理解に明らかな障

害を示したものの、 A群の語義失語症例が示した語

の意味記憶障害を示唆する他の特徴は有していなかっ

た。すなわち、症例 12では理解困難な語が浮動し、

呼称時に語頭音の効果を認め、漢字の読み書きに支

障はなく、また諺の補完現象を認めた。これらの所

見は、本例の語の意味記憶は未だ完全には崩壊して

いないことを示していると恩われる。画像所見でも、

側頭極と側頭葉内側部の著明な萎縮を認めるが、側

頭葉外側部は比較的保たれていた。したがって、症

例 12で語の意味記憶が完全には崩壊していなかった

のは、語の意味記憶に重要な役割を果たすと考えら

れる側頭葉外側部が比較的保たれていたためと考え

られる。

ところが、前頭葉優位型の葉性萎縮例 (C ，E ，G群)

では、側頭葉にも顕著な萎縮を有するにもかかわら

ず語義失語を呈していなかった。側頭葉病変のみに

注目すればこれら前頭葉イ憂位型葉性萎縮例でも側頭

葉は著明に障害されており、語義失語像を呈してい

るはずである。しかし、彼らの主たる言語症状は語

健志であり、語に選択的な明らかな理解障害は有し

ていなかった。文献上でも、語義失語像として報告

されている症例のほとんどが側頭葉に限局した萎縮

(側頭葉優位型葉性萎縮)を認めており、前頭葉優

位型葉性萎縮例で語に選択的な意味記憶障害を呈し

た症例の報告は見当たらない22.2A.ぉ問。これらの事実

は、単なる症候と病変部位との対応だけでは説明が

つかず、それ以外の要因を考える必要がある。その

一つの可能性として、前頭葉優位型葉性萎縮と側頭

葉優位型葉性萎縮では側頭葉が同じように障害され

ても、その侵される神経系が異なっていることが考

えられる。すなわち、側頭葉イ憂位型葉性萎縮例にお

ける変性過程が、意味記憶を処理するシステムを一

つの系として選択的に障害するのに対して、前頭葉

優位型葉性萎縮例では、別の神経系が障害されるの

かもしれない。側頭葉に著明な萎縮を認めるものの、

前頭葉の萎縮の程度がこの 2 群では全く異なること

も、この侵される神経系の差を反映しているものと

考えられる。

次に、 D，E ，F群が呈した言語症状について考察す

る。症例 18 (D群)は、初期には字性錯語を伴う流

暢性失語像を呈し、その後非流暢性失語像へと変化

した。また、仮名の読み書きよりも漢字の読み書き



のほうがよく保たれ、人格や行動面での変化もかな

り末期になるまで目立たなかった。 MRI所見も、語

義失語症例と同様に側頭葉に限局した萎縮を認めた

にもかかわらず、理解障害は語のみに限局せず語義

失語を呈していなかった。側頭葉優位型葉性萎縮症

例でありながらA群と間にみられたこの症状の差は、

症例 18では、語義失語症例では保たれていた上側頭

回後方部すなわちWernicke領域が侵襲されかっその

萎縮が左側頭葉の一部に限局していたことによるも

のかもしれない。

症例 19 (E群)は、非定型的な非流暢性失語像を

呈していた。すなわち著明な加訂出riaと口部顔面失行

をともなう言語表出面の障害を認めるものの理解は

比較的保たれていた。しかし失語の発症から少なく

とも 5 年間は明らかな人格・行動異常を認めなかっ

た。これらの症状は、 Mesulamが最初に報告した全

般性痴呆を伴わない緩徐進行性失語症例の特徴と類

似している 3)。本例では、前頭葉外側面の萎縮に加

えて、左の前頭弁蓋部の萎縮を認めた。本例の特徴

的な発話面の障害は、左前頭葉弁葦部の機能障害に

よるものと考えられる。

症例20 (F群)では、明らかな失語症状を認めな

かったが、著明な反復言語と反復書字を認めた。反

復言語はこれまで主として前頭一側頭葉が主に障害

されるPick病で報告されている 27.28)0 Pick病以外には、

右前頭葉皮質およびその皮質下に限局した外傷後の

出血例での報告や29)、左前頭葉の底面後方部の出血

性梗塞例の報告がある 3句。本症例では右側頭葉から

一部前頭葉におよぶ部位に萎縮を認めており、本症

例、ならびに報告例の病巣を考慮すると、前頭葉か

ら側頭葉にかけての障害が反復言語に発現に関わっ

ている可能性がある。また、本例は側頭葉優位型葉

性萎絡を示していたにもかかわらず語義失語像を呈

していなかった。側頭葉優位型葉性萎縮を有するA

群では、萎縮の優位側が左右いずれにかかわらず全

例語義失語像を呈していた。にもかかわらず、本例

が語義失語を呈さなかった理由として次の要因が考

えられる。すなわち、 A群の右側頭葉優位の萎縮を

有する 2 症例でも左側頭葉に何がしかの萎縮を認め

ていたのに対して、本例では左側頭葉の障害をほと

んど認めなかったために語義失語像を呈さなかった。

本例ではA群の語義失語症例では保たれていた上側

頭回に著明な萎織が認められ、側頭葉優位型葉性萎

縮例でありながら萎縮の分布様式が異なっていたこ

とも、この症状の差を反映しているのかもしれない。

G群は、全例最初の評価時には言語~章害を認めず、

行動面での障害が目立っていたo この臨床像は、側

頭葉には萎縮がほとんど及ばず、比較的前頭葉に限

局していたためと考えられる。

以上、葉性萎縮例の言語症状は均一なものではな

くかなり:多様なものであった。 A群と C群では、側頭

葉が同じように障害されていても前頭葉の萎縮の有

無で症状が異なっていたように、言語症状は単なる

萎縮部位よりもむしろ萎縮の分布様式との関連が強

かった。ちなみに、変性疾患では変性過程がある特

定の機能を一つの系として障害する可能性が指摘さ

れている (sySlem degeneralion) 。この立場から見る

と、変性疾患では脳血管障害による限局性病変で認

められる症候よりもより純粋な型の機能障害を示す

可能性がある。そして一つの系が選択的に障害され

ればその神経系に特有な萎縮様式を示し、その結果

臨床症状は単なる萎縮部位というよりもむしろ萎縮

の様式と相関する結果となると考えられる。今回の

研究の結果で萎縮様式と症状が対応したことはこの

ためであろう。

最後に病因についての考察であるが、 Alzheimer病

では、超皮質性感覚失語、 Wernicke失語がしばしば

認められることが報告されている 31)。しかし、本研

究で対象とした23例の中に、 Alzheimer病では比較的

初期から認められるエピソード記憶の障害や視空間

性の障害を呈する症例はなく、また脳波所見が正常

であったことは、A1zheimer病の典型像とは対照的で

あった。さらに、 MRIでみられた限局性萎縮もまた、

Alzheimer病でみられる全般性萎縮と異なっていた。

これらの所見から今回検討した症例がA1zheimer病で

ある可能性は低い。近年、比較的純粋な語の意味記

憶障害を呈し、病理所見によってPick病と診断され

た症例が数例報告されている判2.33)。また 2 症例(症

例 18 ， 19) を除く全例でPick病で高頻度に認められる

とされる人格・行動面の異常を比較的病初期からみ

られた。さらに、 MRIで認められた模状の葉性萎縮

は、病理学上Pick病の特徴である皮質下のgliosis を

反映していると考えられる。以上の臨床および画像

上の特徴から、今回の対象例の病因としてPick病が

最も疑われる。
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抄録

前頭側頭葉に模状の葉性萎縮を有する 23症例の言語

機能と病変部位を検討した。言語症状から 7つの群

に分類された。 A) 語義失語像を呈した 11例， B) 軽度

の語理解障害と語健忘を呈した l 例， C) 理解障害の

ない諾健忘を呈した 5 例， D)非定型的な流暢性失語

像を呈しその後構音障害が加わった l 例， E) 非定型

的な非流暢性失語像を呈した 1 例，町顕著な反復言

語を認めたが失語はなかった 1 例， G) 言語障害を認

めなかった 3 例。各群内では共通した萎縮の分布様

式を示し、言語症状が異なれば萎縮の分布様式も異

なっていた。以上より、これら葉性萎縮例の言語症

状は単なる萎縮の部位よりもむしろ、萎縮の分布様

式と密接に関連していることが明らかとなった。



Table 1. Demographic details and Findings on Elec住oencephalogrphy 

Group/ Sex Age Duration Handedness EEG 

Patient at onset of disease (slow wave) 

No. (years) (years) 

恥f 56 3 R 

2 孔f 50 R 

3 恥f 52 2 R 

4 恥f 53 2 R 

5 F 60 3 R 

6 F 72 R 

7 F 57 3 R 

8 乱f 64 5 R 

9 恥f 62 2 R 

10 加f 68 3 R 

11 F 63 2 R 

12 F 62 3 R 

13 M 59 3 R 

14 恥f 59 3 R 

15 乱4 58 3 R 

16 F 53 3 R 

17 F 60 2 R 

18 恥f 57 4 R 

19 F 60 4 R + 
20 F 66 R 

21 M 59 4 R 

22 F 62 2 R 

23 恥f 42 3 R 

R = right 



Table 2. Correlation of results of clinical and MRI examination 

Group/ Language disorder MRI 

Patient 

No. 

A 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

B 

12 

C 

13 

14 

15 

16 

17 

D 

18 

E 

19 

F 

20 

G 

21 

. 22 

23 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Gogi aphasia 

Anomia with mild comprehension deficit 

Anomia without apparent comprehension deficit 

Anomia without apparent comprehension deficit 

Anomia without apparent comprehension deficit 

Anomia without apparent comprehension deficit 

Anomia without apparent ∞mprehension deficit 

Atypical fluent aphasia 

Atypical nonfluent aphasia 

Pa1ila1ia 

(Distribution of Cortical Atrophy) 

L>R med and lat temp lobe, insulae, L 仕 lobe

L>R med and lat temp lobe , insulae 

L>R med and lat temp lobe, insulae 

L>R med and lat temp lobe, insulae 

L>R med and lat temp lobe, insulae, L par lobe 

L>R med and lat temp lobe, insulae 

L>Rm(ぅd and lat temp lobe, insulae, L par lobe 

L>R med and lat temp lobe, insulae 

L>R med and lat temp lobe, insulae 

R>L med and lat temp lobe, insulae 

R>Lmtぅd and lat temp lobe, insulae 

R>Lmed 臼mp lobe 

Bil fr lobes, L>R med and lat temp lobe, insulae 

Bil fr lobes, L>R med and lat temp lobe, insulae 

Bil fr lobes , L>R med and lat temp lobe, insulae 

Bil fr lobes, R>L med and lat temp lobe, insulae 

L>R fr lobe , L temp pole 

L sup temp gyrus 

L>R fr lobe, L operculum, L temp pole 

R ant temp lobe, R sup temp gyrus, R 仕 lobe

Bil fr lobes, R>L med and lat temp lobe, insulae 

Bil fr lobes 

L>R fr lobe 

一= deficit absent; L = left hemisphere; R = right hemisphere; 1し>R = atrophy more marked in left 
hemisphere 出an right; fr = frontal; temp = temporal; par = p訂ie凶; m = medial; 1 = la低ra1;

ant = antenor; sup = supenor 



Table 3. Neuropsychologica1 features 

Group/ Stereotyped Aspontaneity Disinhibition Prosopagnosia RCPM ~仏1SE

Patient behavior 

No. 

A 

+ + 35 24 

2 + 36 21 

3 + + 33 9 

4 + + 34 NA 

5 + + 32 11 

6 31 24 

7 + + 30 7 

8 + 34 17 

9 + NA NA 

10 + + 35 28 

11 + 31 NA 

B 

12 + + + 28 20 

C 

13 + + + 24 21 

14 + + 29 11 

15 + + + NA NA 

16 30 28 

17 + + NA NA 

D 

18 35 NA 

E 

19 + 29 NA 

F 

20 + + 24 26 

G 

21 + + 12 18 

22 + + 25 NA 

23 + 25 27 

+ = deficit present, - = deficit absent, NA = not assessed 



LEGENDS TO FIGURES 

Figure 1 : T1-weighted, coronal magnetic resonance imagings from anterior to 

posterior through the temporallobe of Patient 1. 

Figure 2 : T1-weighted, coronal MR imagings from anterior to posterior through the 

temporallobe of Patient 10. 

Figure 3 : T1-weighted, coronal MR imagings 仕om anterior to posterior through the 

temporallobe of Patient 12. 

Figure 4 : Tトweighted ， coronal MR imagings of Patient 13. 

Figure 5 : T1-weighted, coronal MR imagings from anterior to posterior through the 

temporallobe of Patient 18. 

Figure 6 : T1-weighted, corona1 MR imagings (top) and axial imagings (bottom) of 

Patient 19. 

Figure 7 : Tl-weighted, coronal MR imagings from anterior to posterior through the 

temporallobe of Patient 20. 

Figure 8 : T1-weighted, coronal MR imagings (top) and axial imagings (bottom) of 

Patient 23. Focal a廿ophy of the frontallobe , more marked on the left, is present. 
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