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緒 言

脳循 環の 測定 は脳血 管 障害 をは じめ痴呆,脳

腫瘍,頭 部 外傷 な どの診 断,病 態 の解 明,治 療

方針 の決定,治 療 効果 や予 後 の判定 に有用 で あ

る。しか しこれ らの測定 方 法の大 部分 は高価 で,

特殊 な装置 を必 要 とす るため一般 には普及 しな

か った。1980年Wlnchel1)ら に よりN-isopropyl

-P-I-123-lodoamphetamine(以 下IMPと 略

す). 1985年 アマ シャム薬 品 と ミゾ リー大学 の共

同 研 究 に よ り99mTC-hexamethyl

 propyleneamineoxime2) 3) 4)(以下PAOと 略す)

が開 発 され現在 治療段 階 で ある。 これ らの薬 剤

を用 いsingle photon emission CT(SPECT)で

脳血 流が測 定 で きる ように な り,脳 血管 障害,

痴呆,て んかん,精 神 分裂 症 な どに応用 され 多

くの 報告 をみ るが,進 行性 核上 麻痺(以 下PSP

と略 す)に つ いての報 告 は ない。

私 共は極 め て稀 な進 行性 核上 性麻 痺 と臨床 診

断 した一例 にIMPとPAOを 施行 し,特 徴 的 と

考 え られ る所見 を得 た ので報告 す る。

症 例

60歳 男性

主訴　 歩 行時 の後 方転倒

現病 歴　 約11年 前 に発 声,体 動 困難 を自覚 し

始め た。約5年 前 よ り中等度 の仮 面様顔 貌 を呈

し軽度 の無 動,構 音 障害 出現,パ ー キ ンソ ン症

候 群の診 断でL-SPAを 投与 され るも効 果は充

分 では なか っ た。約2年 前 よ り構 言障害 高度 に,

また下 方視 困難 とな り,最 近 では歩行 時の後 方

転 倒 が 出現,高 度 の無為 状 態,歩 行 障 害,開 眼

失行 もあ り進行性 核上 性麻痺 と診断 した。

画像 所見 頭部CT単 純像(図1)で 間脳,

中脳,脳 橋 に軽 度 の萎縮 がみ られ るが,他 の部

位 には異常 を認 め ない。

IMPな らびにPAOのSPECT矢 状 断像(図

2, 3)。 これ らは頭 部CTと ほぼ同 時期 に施 行

された が,両 者 と も前頭葉 領域 に著 明 な集積 低

下 がみ られ た。

考 察

1950年 代か ら60年 代前 半 にかけ て,慢 性 に進

行 す る核 上性 眼球 運動麻 痺,頭 部過 伸展 後屈 を

伴 う躯 幹のdystonia,仮 性球 麻痺,痴 呆,筋 固

縮 を主 症状 とす る特 異 な神経 疾患9例 を経過 観

察 したJ. C. Richardsonは, 7剖 検例 の神経 病

理 学的 検索 をOlszewskiとSteeleに 依 頼 し,新

しい疾 患単位 が 誕生 した。彼 らに よ り, progres

sive supranuclear pa1sy(PSP)と 名付 け られ た

が 別 にSteel-Richardson-Olszewski症 候群 と

もい われ てい る。病 期 は, 1. 前駆 症状 期, 2.

 診断確 定期, 3. 臥床 期, 4. 球 麻 痺期 に分 け

られ て いるが,初 期 の症状 は 多彩 で一過 性,発

作 性 の ものが 多 く連 続進行 が な いため疾 患 の愁

訴 を注意 深 く観 察 しない と見 逃す 懸念 が あ ると
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され て い る。本例 も一時期 パー キン ソン症候群

と誤 診 して いた。 診断確 定期 には下 方注視 の 障

害,頚 の過伸 展後屈 を伴 う躯 幹のdystonia,仮

性球麻痺,痴 呆,運 動障害が明瞭となる。病理

学的主病変は間脳,脳 幹,小 脳灰白質の神経原

線維変化の出現および神経細胞の脱落とgliosis

図1　 単純CT像,間 脳,中 脳,橋 に軽度の萎縮がみ られ るが,他 の部位 に異常を認めない.

図2　 IMP-SPECT矢 状 断像

矢印の前頭葉領域 に著明 な血流低下 域 をみ

る.

図3　 PAO-SPECT矢 状断像

IMPと 同様 の所見である.
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であ る。 肉眼的 に は大 脳皮 質 の萎縮 は な く,主

要 所 見は 中脳,橋 と くに被 蓋部,小 脳 歯状 核の

萎縮 お よび黒質 の色素 脱 落 であ る。5)。

CT所 見 として は,森 若 ら6)は,本 症 の1例 に

高分 解 能CTを 用 いて剖検 所見 と対 比 し,本 症

のCT所 見 と して上 丘,中 脳被 蓋,橋 な どの萎

縮 が描 出 され,剖 検所 見 とよ く一致 してい る と

報 告 して い る。鈴 木 ら7)も,本 症 の1例 のCT所

見 として 中脳,と くに 四丘体上 丘の 萎縮 が著明

で 四丘体 槽 や 中脳水 道の拡 大 を報告 してい る。

Ambrosettoら8)は 本症 例 のMRI, CT所 見 と し

て大脳 と中脳 の萎縮 をあげ,そ の他 の部位 は通

常 正常 で あ る としてい る。 本例 で も,間 脳,中

脳,脳 橋 に軽度 の萎縮 が み られ たの み であ る。

PETに よる検 討 では,鈴 木 ら7)は, 1例 のPSP

の脳 血流 量 と脳 酸素 消費 量 を測 定 した所,中 脳,

脳 橋,視 床,大 脳基 底核領 域 の これ らの値 が正

常値 の50-70%の 低下 を認 め,大 脳皮質 では正常

の80%の 値 を示 し,小 脳 は80%以 上保 たれて い

た との こ とで あ る。D'antonaら9)は18F-fluoro-

2-deoxyglucoseに よ り脳 の グル コース代謝 を6

例 のPSP症 例 に行 い,ほ ぼ 同年 齢の対 象 の8例

と比較 してPSP症 例 に両側 前頭葉皮 質の著 明な

グル コー ス代謝 の低 下 を指 摘 して い る。 しか し

なが ら前頭 葉徴候 の 重症度 と前 頭葉 の グル コー

ス代謝程 度 の相 関 はみ られず,平 均 的 な大 脳皮

質 と小脳 の グル コー ス代謝 は,対 照 に比べ て低

いが統 計的 有意 差は なか っ た。 そ して彼 らは,

皮 質下 の退行 変性 が離 れ た部位 の前頭 葉 の グル

コー ス代 謝 を減 少 させ てい る可能性 を明 らか に

しと してい る。

IMP1), PAO2) 3) 4)がSPECT用 脳 血流 シンチグ

ラム と して開発 された。両 者 は 中性 の脂溶 物質

で拡散 性薬 剤に属 し脳 血管 内のIMP, PAOは 血

液脳 関 門 を最初 の通過 で,ほ ぼ100%脳 組織 に と

りこ まれ る。 これ らは ア ミン受容 体へ の非特 異

的結合 に関与す る とい われて お り,両 薬剤 の脳

内分布 は動 物実 験 で,血 流分布 を示 す99mTc-マ

イ クロスフ ェアの分布 とよ く一致 してい る との

報告3)が ある。従 ってIMP・PAOは 脳 血流 を反

映 していると考 えてよい。しか しPSP例 にIMP・

PAOを 嗣 いて検 討 した報告 は未 だ ない。私共 の

症例 では, IMP, PAOと もに, D'antona9)がPET

に よ り指摘 した グル コー ス代 謝 の著 明な低下 を

認め た前頭 葉皮 質領域 に一 致 して顕著 な血 流の

低下 がみ られ た。PETで 行 った鈴木 ら7)の本 症

の1例 の脳 血流 量,酸 素消 費の減 少 を認め た部

位に は,血 流低 下 は顕 著 でなか った。

結 論

60歳 男性 進行性 核上 性麻痺 と臨床 診断 し

た1例 に123I-IMP, 99mTC-PAOに よ るSPECT

CTを ほ ぼ同時期 に施 行 し以下 の所見 をえた。

1. CT所 見。中脳,間 脳,脳 橋 に軽 度 の萎縮

をみ る。 その他 の部位 は著 変 ない。

2. 123I-IMP, 99mTC-PAOのSPECTと もに

両側 前頭葉 に著 明 な血流低 下 を認め た。
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Findings of I-123 IMP, Tc-99m PAO SPECT and CT

in a patient with progressive supranuclear palsy
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A 60-year-old man was diagnosed as having progressive supranuclear palsy on the basis of 

his clinical symptoms of disturbance of balance and gait with unexpected falls, masking of the 

face, reduction is the volume of the voice and ophthalmoplegia. I-123 IMP, Tc-99m PAO 

SPECT and CT were performed. The CT examination showed atrophy of the midbrain, 

inter-brain and pons. SPECT studies revealed severe hypoperfusion bilaterally in the frontal 

cortex. These SPECT findings correspond to the report of frontal cortex hypometabolism 

detected by position tomography in patients with progressive supranuclear palsy (Brain 1985, 

108, 785-799).


