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■シンポジウム　神経心理学的類型よりみた痴呆

Pick病の臨床・病理と画像診断所見

倉知正佳＊ 松原三郎＊＊

要旨：Pick病1　YfilJの観察から，その臨床・病理と画像診断所見について報告した。前頭

側頭型Pick病においては，小児の自己中心的な行動様式によく似た行動，反復的な行

動，滞続言語や大食・異食がみられたが，これらの背景として前頭前野と基底核および扁

桃体をめぐる神経回路の障害が関与していると推定された。側頭型Pick病の初期には

人格変化はほとんど認められず，超皮質性感覚失語（語義失語）が出現し，後期には時刻

表的行動がみられた。なお，松原の語義失語例は病理学的にPick病と確認されたわが

国で最初の報告例である。画像診断では，Alzheimer型痴呆とは対照的に，前頭葉，側

頭葉だけでなく基底核にも著しい局所脳血流の低下を認めた。　　神経心理学　7；10～18
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1　はじめに

　Pick病は，別名葉性大脳萎縮とも呼ぽれる

ように，大脳の限局性萎縮をきたす初老期痴呆

の一つで，頻度は少ないが，従来考えられてい

たほどまれではない可能性も指摘されている

（Neary　et　al，1986）。臨床的には，人格変

化，言語症状などを示し，病理学的には，わが

国の82剖検例を集計した小阪（1982）の報告に

よれぽ，前頭側頭型が62．3％，ついで側頭型

28．6％，そして前頭型は9．1％であり，また，従来

より左半球に萎縮の強い例の多いことが認めら

れている。ここでは，主に自験例にもとついて，

臨床症状と病理所見との関連や画像診断所見に

ついて検討した結果を述べることにしたい。

II対　　象

われわれがこの20年間に経験したPick病

11例の概要は表1のごとくで，人格変化で初発

したもの5例，語健忘から人格変化に移行した

もの2例，語義失語的な症状を示し，人格変化

の比較的軽度のものは4例であった。以上のう

ち，病理学的にPick病と確認された症例は

3例である。Pick病では，中・下側頭回に萎

縮があっても上側頭回後半（Wernicke野）は

保たれるのが原則で，このことから超皮質性感

覚失語（榎戸と倉知，1984）の生じることが予

期されるが，多くの例では，失語症状は前頭葉

萎縮による人格変化におおわれてしまうようで

ある。

Iil　人格変化について

　まず，人格変化ではじまった症例1と病理所

見の得られた症例4の概要を示す。

　症例　N．T．56歳，女

　病前性格：社交性があり，仕事もテキパキと

　1gg1年1月20日受理
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表1　Pick病症例一覧

症例
　発病年齢
（受診時年齢）

性 主症状 病理所見 報告者（年）

1．T．N． 54（55） ♀ 人格変化，大食，滞続言語・行動

2．Y．A． 50（53） ♀ 人格変化，異食，反復動作

3．H．T． 52（52） ♀ 人格変化，滞続言語

4．K．O． 43（48） ♂ 人格変化，大食，反復動作 前頭＝側頭型 自｝崎（1982）

5．SU。 40（44） ♀ 人格変化 湯浅（1988）

6．S．N、 37（39） ♂ 語健忘→自発性減退

7，M，Y． 45（5D ♂ 語健忘→人格変化 前頭く側頭型 岡（1958）

8．Y．N． 55（56） ♂ 語義失語的→常同症 倉知（1974，1979）

9．UK， 58（61） ♀ 語義失語的，常同症 倉知（1974）

10．HS． 56（58） ♀ 語義失語類縁 地引（1979）

11．MO． 47（63） ♂ 語義失語 側頭型 松原（1984，1987）

かたづけていた。

　現病歴：54歳頃から皆が話している話題とは

全く無関係に，突拍子もないことを自分本位に

しゃべる。職場（病院）でも自分の好きな仕事

しかしない。注射でも嫌いな患者にはしない

で，好きな患者にだけしてまわる。お金に不自

由ないのに，足袋を万引きして警察につかまっ

たがまったく反省の様子がなかった。

　55歳頃からは，食事時に好きなテレビがかか

ると一人だけその前に座って食べる。夫をまた

ず，先に食べる。要するに社会性がなくなり，

わが道を行くというようになってきたというこ

とで，金沢大学病院神経科精神科を受診した。

　このようにPick病患者の行動には，社会

性の喪失とともに原ら（1959）が述べているよ

う．にどこか憎めないこっけいなところもある。

　つぎに剖検例を述べる。本例の詳細は伊崎ら

（1982）により報告されている。

　症例　K．O、60歳，男

　病歴：43歳頃より仕事をしなくなり，家のも

のとも話をせず，会合にもでかけなくなった。

水害で村の人に手伝ってもらっても知らん顔を

していて村人から非難を受けたことがあり，48

歳時に福井県立精神病院に入院。入院時所見で

は，表情に乏しく，無口，無関心で，自発的行

動はほとんどみられず，検査に対してもなげや

りな態度で，病識も欠如していた。しかし，対

語式記銘力検査では，有関係8－10－ioであっ

た。氏名と図形の模写では，反復行動がみら

れ，1字の字画数も次第に多くなる傾向がみら

れた（原著の図4）。その後，精神症状が進行

し，また，口周囲の不随意運動，馬のいななき

ようの奇声が出現した。末期まで，大食，異食

が目立ち，常同的俳徊があり，60歳で，肺炎を

併発し死tした。全経過17年であった。

　病理所見：脳重は9709，両側の前頭葉は中

心前回より前方が著しく萎縮し，また，両側と

くに右の中・下側頭回の萎縮が著明で，その他

側脳室も拡大し，尾状核が偏平化していた。

Woelcke髄鞘染色，　Holzerグリァ線維染色

では，前頭葉白質と中・下側頭回白質の髄鞘脱

落とその部位のグリオーゼが顕著であった。

Nissl染色では，上側頭皮質の細胞構築はよく

保たれていたが，中，下側頭皮質の神経細胞は

ほぼ全層にわたって脱落していた。また，Pick

嗜銀球も認められた。

　皮質下諸核では，尾状核の神経細胞の脱落が

認められ，扁桃体（図1）は痕跡程度にまで著

しく萎縮し，神経細胞も，著減していた。ま

た，視床の背内側核の神経細胞数は約2／3に，

前腹側核の細胞数も約1／2に減少していた。

IV　言語症状

言語症状としては，滞続言語が比較的よくみ
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られ，人格変化が少ないと

きには明瞭な超皮質性感覚

失語を示すこともある。

　表2は，症例3の滞続言

語の例で，本例ではこのよ

うな内容の話をいつもほと

んど一字一句間違わずにく

りかえしのべ，病室でほか

の患者がいやがって，耳を

ふさいでもなおかまわずに

話し続けていた。つぎに語

義失語例を2例示す。

　症例　Y．N．　56歳，

男，会社役員

　現病歴：55歳頃より，話

す際に，身振りで説明する

ことが，目立ちはじめた。

翌年より，言語理解の障

害，喚語困難話のまとま

りの悪さなどがみとめら

れ，仕事にも支障をきたす

ようになり，金沢大学病院

神経科に入院した。

　神経心理学的所見：礼容

は保たれるが，言語表現は

多弁でややまとまりが悪

く，軽度の喚語困難があっ

た。また，文章構成テスト

では，（暑い，ゆかた，着

る）「暑いのためにゆかた

神経’d・理学　 第7巻第1号

図1　左は症例4（KO．）。中・下側頭回，尾状核と扁桃体の著し

　　い萎縮。右は正常対照標本。Woelcke髄鞘染色。

表2　症例3（H．T．）の滞続言語の例

　去年の新春ですけどね，畑に行ったがです。ほいたら，こんなもん

こんなけ残す間に済まして行くわと思うて，済ましたら遅うなったが

です。ほいて，最初の橋が寺の橋でね，次の橋でくわ洗うとったがで
す。

　仰向いとれぽ電気ついとるもんでわかるんですけど，うつむいてく

わ洗うとったもんでわからんかったんですけど，スーっと誰やら自転

車に乗って出ていくがです。寺の辺で「誰や？」と言うので「私や」

といったら，それからでかい声で怒りかかってね。「何しとるこのダ

ラけが，今何時やと思うとる。わしや七時半に家きたら家真っ暗やっ

た。畑に倒れとるがかと思うて，い一よ心配したこのダラけが！」と

でかい声で怒ってね。

　私，働いては叱られては合わん話しや，はや，しゃぽに居るが嫌に

なった。堤でも飛び込もうかな，首でもつって死のうかな，「アーラ，

うらめしやと出てきてやっろ」と言うたら「オーオ，来たけりゃ来い

来い」とこんながです。

　再々叱られるがです。

に着る」というような錯文法が認められ復唱も

十分ではなかった（例，今日は良い天気です→

今日は天気の晴）。言語理解では，復唱できて

も意味理解が顕著に障害され（ここって何？），

日常物品名などの理解はほぼ可能だが，諺や比

喩的表現（例，この手は食わぬ，むだ骨折り）

は文字通りの意味にしか理解できなかった。し

かし，本例では，意味がわからない時に患者自

身が漢字で書いて念を押したり（例，もし→若

し），検者が漢字で書いて示すと理解が促進さ

れるのが（例，うそ→嘘），特徴であった。

　自発書字では毎日克明に日記をつけていた

が，書取では，しぽしぽ類音的錯書がみられ

た。読みでは，仮名の音読は長文でも可能で

あったが，理解をともなわず，音読と理解の乖

離が明らかであった。漢字では訓読みに障害が

あったが，理解はかなり保たれていた。

　本例の失語症状は，その後徐々に進行し，4

年後に往診したときには，自発語は「これはこ

れは」など三つの語句しか残っておらず，家族

や検者のいうことはまったく理解できなくなっ

ていた。しかし，仮名単語の音読と漢字単語の

読解は可能で，行動面では，午前10時からの散

歩は～日も欠かさず，午後3時からは2階で日
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図2　症例11（M．O．）の外側膝状体をよぎる前額断。

　　左が左半球。中・下側頭回と紡錐状回の萎縮。

記をっけ，食事も味噌汁がさめても時間がくる

まで手をつけず，おかずを食べる順番もきまっ

ていた。毎食後は必ず，りんご1／3，バナナ1／2

のデザートをとり，たぽこは1時間に1本テレ

ビの時報を見て吸うといった，時刻表的な行動

をつづけていた。

　つぎの症例は，臨床所見の詳細と経過はすで

に報告済みで（松原ら，1984；松原，1987），

その後病理所見でPick病と診断された。

　症例　MO．71歳，男
　現病歴：47歳より物忘れを自覚し，59歳頃よ

り物の名前を思い出せず，言葉の意味理解が困

難となった。そのため，常に国語辞典や手帳を

携帯し，新聞も辞書の助けで読む毎日となった

が，次第に調べた辞書の内容が理解できなくな

り，次々と辞書を引き続けるようになり，昭和

55年9月に金沢医科大学神経科を受診した。

　神経心理学的所見：礼節は保たれるが，自発

語は流暢性で，喚語障害が目立った。復唱はき

わめて良好であったが，言語理解は障害され，

高頻度物贔の絵の口命指示はできたが，低頻度

語では不良で，また，「具合はどうですか」の

質問にも，「具合って何や？　それがわから

ん」と答えた。「つるしあげ」というような比

喩的表現が理解できない一方で，P．　Marieの

3枚の紙テストは可能であった。書字では，仮

名は良好であったが，漢字の類音的錯書がみら

13

れた。読みでは，仮名の音読と読解

は障害され，「色気」は「イロキか

イロノキかわからん，色模様を見た

時の気持でないか」，と答えた。そ

のほか，絵の内容の統合的な理解が

困難であったが，構成行為や計算は

保たれていた。なお，WAISの動

作性IQは100であった。その後次

第に進行し，さきの症例ほどではな

いが，病院でも時刻通りの生活を送

るようになり，平成元年7月心不全

で死亡した。

　病理所見：脳重は11459で，前頭

葉の萎縮はそれほど目立たなかっ

た。割面では，側脳室の拡大は軽度

で，尾状核も保たれていた。しかし，両側の中

・ 下側頭回と紡錐状回の萎縮が著明で，萎縮は

左に強く，左では上側頭回もやや萎縮してみえ

た。側頭葉の白質は萎縮し，褐色を帯び，灰白

境界は不明瞭であった（図2）。KIUver－Bar－

rera染色では，中・下側頭回白質の髄鞘脱落

があり，皮質の神経細胞は減少し，Holzer染

色では，グリオーゼを認めた。この松原の症例

は，臨床的に語義失語を呈し，病理学的に

Pick病であることが確認されたわが国では最

初の剖検例と思われる。

V　画像診断所見

　づきにN－lsopropyl－P－〔1231〕Iodoamphet－

amine（123LIMP）SPECTの画像診断所見を

示す。　　　　　　　　　、

　症例　S．U．44歳，女

　現病歴：40歳頃より家事の不手際が目立つよ

うになり，人の注意を聞かず，頑固になってき

た。見ず知らずの家に上がり込んだり，路上で

車をとめて乗せてもらったりするということ

で，富山医科薬科大学神経科を受診した。

　入院時症状：抑制消失，一方的談話，思考怠

惰，病識欠如などがみられた。Mini－mental

stateでは，3物品の再生はできたが，　WisCo・

nsinカード分類テストでは達成カテゴリーは

0であった。WAB失語検査では，健忘失語に
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図3　症例5（S．U．）のX線CT。

　　Sylvius裂の著しい開大と
　　側脳室の拡大。

図4　左は症例5（S．U．）の123HMP　SPECT。

　　前頭葉と基底核の局所脳血流の低下。

　　右はAlzheimer病（56歳女）で頭頂
　　小葉の局所脳血流が低下。

10bl

par「et

infN

scentr
　　↓

漂ポ

　　case　S．U．　　　　　　　　　case　M．Y．

（Pfickls　drsease）（A］zheimerIs　disease）

相当する所見であった。

　画像診断所見：X線CTではSylvius裂の

著しい開大と側脳室の拡大がみられた（図
3）。

　図4は1231－IMP　SPECTの矢状断画像で，

右のAlzheimer病では，下頭頂小葉の集積低

下が明瞭なのに対して，左の本例では，前頭葉

の集積低下が著明であった。さらに，Alzheimer

病では基底核は保たれるのに対して，Pick病

では，基底核の集積低下がみられ，冠状断で

は，側頭葉の集積低下も著明であった。このよ

うにPick病では，　Alzheimer病とは対照的

な画像診断所見が認められた。

VI考 察

　Pick病の人格変化には自発性欠乏と抑制消

失の二つの面があり（山崎，1966），前頭型で

は，自発性欠乏が前景にたち，病識欠如や思考

怠惰もみられることが記載されている（新福

ら，1964；石野ら，1977）。今回の11症例のう

ち7例を占めると思われる前頭側頭型では，さ

らに抑制消失も加わるが，その社会性の乏しさ

とともにどこか憎めないこっけいな行動は，小

児の自己中心的な行動様式にもっとも似ている

と思われる。そのためか，家族の患者に対する

態度も保護的であることが多い。また，大食，

異食や反復的な常同行動もよく出現する。

　前頭側頭型である症例4の病理学的所見とし

ては，前頭前野，前運動野や側頭葉だけでなく

尾状核と扁桃体の神経細胞脱落や視床の神経細

胞減少が認められた。図5Aは，基底核と皮質

の神経回路の一部であるが（Alexander　et　al，

1986；Alexander　and　Crutcher，1990；彦

坂，1987），尾状核は主に前頭前野や側頭葉か

らの求心線維を受け，被殻には運動野からの求

心線維がくる。尾状核と被殻はともに視床を介

して皮質に遠心性の情報を送っている。また，

図5Bのように扁桃体には，前頭葉眼窩面，帯
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図5　A，基底核一視床皮質の神経回路；B，扁桃体の神経回路

　　斜線は症例4（KO．）で侵されていた部位。

状回，側頭皮質と両方向性の線維結合があり，

やはり視床をへて前頭葉に遠心性の情報を送っ

ている（Carpenter　and　Sutin，1983；Price

et　al，1987）。尾状核や扁桃体はPick病で

しぼしぼ侵され（Tomlinson　and　Corsellis，

1984；Cummings　and　Duchen，1981），　Tissot

ら（1985）の集計をみると，尾状核は前頭窒隆

面の萎縮例で，扁桃体は側頭一前頭眼窩面の萎

縮例で強く侵されるようである。したがって，

Pick病の行動障害には，このような前頭前野

回路や扁桃体をめぐる神経回路の障害が関連し

ていると推定される。

　言語症状としては，われわれの経験では，滞

続言語は側頭型よりもむしろ前頭側頭型でよく

観察された。わが国の松本と松元（1976）や小

阪（1976）の症例においても，滞続言語がみら

れた時期には前頭葉症状と思われる人格変化を

伴っていたようである。32例のPick病の臨

床・病理を検討したTissotら（1985）も，常

同言語（stereotypic　speech）は，前頭側頭萎

縮群にだけ認められ，側頭萎縮群では反復言

語，反響言語，常同行動や大食は観察されな

かったと述べている。これに対して，側頭型

Pick病では，超皮質性感覚失語が予期される・

が，典型例の臨床・病理報告はきわめてまれで

あった。これまで側頭葉萎縮が優勢なPick

病の言語症状に関して，臨床的・病理学的に最

も良く記載されているのはLtiers（1947）の

報告である。その症例1は49歳で発病し，当初

は呼称障害，っいで定型的な超皮質性感覚失語

の像を呈し，単純な物品名の理解も困難となっ

たが，復唱は可能でf砂糖とは何？1と反問し

たりした。音読も正しいが理解を伴わず，反響

言語，滞続言語が出現し，語漏の時期を経て全

く無言状態となり，61歳肺炎で死亡した。剖検

では，左の中・下側頭回が強く萎縮していた

が，上側頭回後方（Wernicke部位）は，側頭

葉のうちでは最も良く保たれ，島回前部も強く

萎縮，ついで前・後中心回の下部や縁上回も萎

縮，前頭葉では底部や下前頭回脚部も中等度に

萎縮，右半球も同様であるが，左より著しく軽

度であった。われわれの症例8では，語義失語

的側面（井村，1943，1967）とともに復唱も多

少障害されていて，これは側頭頭頂深部白質に

も病変が進んでいたのかもしれない。松原の症

例は，臨床的に典型的な語義失語を呈し，病理

学的にPick病であることが確認されたわが

国では最初の剖検例と思われる。なお，これら
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表3Pick病の臨床症状と病理・

前頭型
前頭・

側頭型
側頭型

1．人格変化

1）自発性欠乏 十十 ÷

2）抑制消失

・ 自己中心的な行動 十 十十

（社会的非常識，

無関心，無頓着）

・ 大食・異食 ÷

・ 滞続行動，常同症 十 ÷

2．思考・判断力の障害

1）病職欠如　　＋ 十÷ 十十

2）思考怠惰 十÷ 十÷

3．言語症状

1）滞続言語 十

2）超皮質性感覚失語 十÷

の症例の初期には礼節は保たれているので，人

格変化が指標にされた場合には，Pick病とは

診断されない可能性がある。しかし，後期には

時刻表的な行動様式が認められた。常同症

（Guiraud，1936；Tissot　et　al，1975；高橋，

1990）あるいは固執性症状群（濱中，1990）に

はいくつかの段階があるようで，Pick病の前

頭側頭型ではどちらかといえぽ，運動面での反

復的な行動が，側頭型の後期ではより組織化さ

れた，強迫的にもみえる時刻表的な行動の定型

化がみられた。以上の臨床病理所見をまとめる

と表3のごとくである。

　なお，いわゆる痴呆を伴わない緩徐進行性失

語（Mesulam，1982；Chawluk　et　al，1986）

にはPick病の症例もあるが（Wecsler　et　al，

1982），Kirshnerら（1984）やKobayashiら

（1990）の例のように，限局性の単純変性過程

の場合もある。

　画像診断所見については，Alzheimer型痴

呆では，われわれの報告（角田ら，1989）も含

め諸家（Jagust，1987；百瀬ら，1988；Johnson

et　al，1988）により指摘されているように，早

期から頭頂側頭領域の局所脳1血流の低下がみら

れる。これに対して，前頭側頭型Pick病で

は前頭葉と側頭葉（側頭極から内側領域を含

神経心理学　第7巻第1号

む）だけでなく，基底核にも著しい局所脳血流

の低下を認めるのが特徴的であった。これま

で，Alzheimer型痴呆と比べて，　Pick病では

前頭葉の局所脳血流の低下が指摘されていたが

（三山，1989），基底核など皮質下諸核の性状に

も注意を払うこ、とにより，さらに鑑別診断の精

度が向上すると思われる。Pick病は，優勢な

萎縮部位により一応，前頭型，前頭側頭型，側

頭型に分けられるが，前頭側頭型の中にも側頭

葉から前頭葉眼窩面に萎縮がある症例とさらに

前頭葉窃隆面に萎縮がひろがっている症例があ

るようである。現代では，MRIやSPECTに
より，大脳の形態的，機能的状態を臨床的に観

察できるようになったので，今後，画像診断所

見と臨床症状を経時的に観察することにより，

臨床症状の成立機序についての理解がさらに前

進すると思われる。
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Clinicopathology　and　brain　imaging　of　Pick，s　disease

Masayosh輌Kurach輌＊，　Saburo　Matsubara＊＊

　＊Department　of　Neuropsychiatry，　Toyama　Medical　and　Pharmaceutical　University，　Toyama

＊＊ D，p。，tm・nt・f　N・u・・P・y・hi・t・y，　Kanazaw・M・dical　U・iversity，　Kanazaw・（N・w：M・t・uba・a

　　Hospital，　Kanazawa）

　　The　cl面copathological　features　and　brain

imaging　of　Pick’s　disease　were　described　based

on　eleven　patients　including　three　autopsy　cases・

Seven　o麦11　were　diagnosed　as　fronto－temporal

type　and　four　were　temporal　type・Personality

change　in　front◎－temporaはype　was　most　similar

to　ego－centric　behavior　of　children・In　addition，

repetitive　stereotypic　movements，‘stehende　Re・

densarten’（stereotypic　speech），　bulimia，　and

pica　were　observed．　Besides　fronto－temporal

atrophy，　moderate　change　of　caudate囎cl毘s

and　severe　degeneration　of　amygdaloid　nuclear

complex　were　noted　in　an　autopsy　case　of　fro－

nt－temporal　type．　Thus　behavi◎ral　dis加rbances

were　assumed　to　be　related　with　dysfunctions

of　the　neural　circuits　of　prefrontal－caudate　nu－

cleus　and　of　orbitofrontal－amygdaloid　nuclear

complex．　Stereotypic　speech　was　observed　in

the　fronto寸emporal　type，　but　not　in　the　tem一

poral　type．

　In　the　four　temporal　types，　transcortical　sen・

sory　aphasia　had　appeared　without　evident　per・

sonality　change　in　the　early　stage　of　the　disease，

but　later　the　patients　showed　a　kind　of　steroty－

pic　behavior　characteize（l　by　punctuality．　Patho－

logic　examination　of　a　case　showed　a　severe

atrophy　confined　to　middle　temporal，　inferior

temporal　and　fusiform　gyr輻This　is　the　first

autopsy　case　of　Gogi（word－meaning）aphasia

（lmura，1943）　in　Japan．

　　N－lsopropyl－P弐1231］Iodoamphetamine　SPE－

CT　in　a　patient　with　Pick’s　disease　showed　a

decreased　regional　cerebral　blood　flow　in　the

frontal，　temporal　lobe，　and　also　in　the　basal

ganglia．　These　findings　were　clearly　different

from　those　in　Alzheimer’s　disease　sh◎wing　de・

creased　flow　in　the　parietal　area　without　invol－

vement　of　the　basal　ganglia．
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