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要	 	 旨 

	 Globular glial tauopathy (GGT) は 2013年に疾患概念が提唱された，新たな 4 リピート 

タウオパチーである．組織学的にはグリア細胞内への小球状 (globular) のリン酸化タウ

陽性構造物 (Globular glial inclusions : GGIs) の存在を特徴とし，オリゴデンドロサイト

では Globular oligodendroglial inclusions (GOIs)，アストロサイトでは Globular astrocytic 

inclusions (GAIs) と呼ばれる．GGT は，GGIs を主体とするタウ陽性構造の出現分布と

中枢神経組織の変性部位から，３つのサブタイプに分けられている．それらは臨床症状

に対応し，前頭側頭葉主体の病変分布を取り前頭側頭型認知症を呈する Type I, 運動野

と錐体路を主体とし運動ニューロン徴候を呈する Type II, そして Type I と II の複合型

である Type IIIの３タイプである．しかし，こうしたサブタイプについては未だ確立さ

れたものではない．そこで本研究では，GGT Type III ３例と Type II ２例を対象とし，

サブタイプ間の特徴について検討した．特に GAIs と神経細胞内封⼊体  (Neuronal 

cytoplasmic inclusions: NCIs) の形態に着目して，GGIs の定量解析，共焦点顕微鏡を用

いた三次元構造解析，電子顕微鏡像による超微形態観察を行い，サブタイプ間で比較検

討した．GGIsの定量解析では，GAIsの出現量は Type IIに比べ Type IIIで顕著に多かっ

た．三次元構造解析では，GAIs の形態が Type 間で異なることを示した．すなわち， 
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Type IIの GAIsは，小型で多数の小球状構造からなり，アストロサイトの突起遠位にま

で広がっていた．一方，Type III の GAIs はゴツゴツした少数の小球状構造が胞体近位

部に形成され，直径も Type II より小さい傾向を示した．これらの形態的特徴の違いか

ら，GAIsの形成過程が異なっている可能性が示唆された．NCIsには，３つの特徴的形

態：即ち①Diffuse granular, ②Thick cord-like, ③Round/horseshoe-shaped NCIsを観察し

た．Thick cord-like NCIsは Type II, Type IIIの両者で認めた．Round/horseshoe-shaped NCIs

は Type IIIにおいてのみ観察された．これらの GAIsと NCIsは，タウ陽性構造物の形態

によってサブタイプが判別可能であることを示し，また GGT の病態形成機序を特徴付

ける所見と考えた． 

 

キーワード：タウ，タウオパチー，細胞内封入体，前頭側頭葉変性症， 
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緒	 	 言 
 

	 Globular glial tauopathy (GGT) は 2013年に提唱された, 新たな 4 リピート タウオパ

チーであり，基本的に孤発性とされる 1)．組織学的には，グリア細胞内への小球状 

(globular) のリン酸化タウ陽性構造物 (Globular glial inclusions : GGIs) の存在を特徴と

する．オリゴデンドロサイト内の構造物は Globular oligodendroglial inclusions (GOIs)，ア

ストロサイトのそれは Globular astrocytic inclusions (GAIs) と呼ばれ，それぞれ特徴的な

形態を示す．特に GAIsは Gallyas銀染色に難染色性である点も特徴とされる．GGTに

おいては，この GGIsを主体とするタウ陽性構造の出現分布と中枢神経組織の変性部位

から，３つのサブタイプの存在が提唱されている．それらは臨床症状に対応し，前頭側

頭葉主体の病変分布を取り前頭側頭型認知症 (Frontotemporal dementia: FTD)を呈する

Type I, 運動野と錐体路を主体とし運動ニューロン疾患 (Motor neuron disease: MND)を

呈する Type II, そして Type Iと Type IIの複合型である Type IIIの３タイプである 1)．し

かし，比較的新しい疾患概念であり，報告数が少ないこともあり，そのサブタイプにつ

いては定義も含め未だ完全に確立されたものではない．タウ病変の広がり以外のサブタ

イプ間の組織学的な特徴としては，皮質と白質における GGIsの分布パターンが異なる

ことが示されている 1)ものの，タウ陽性構造物の形態に着目した報告はこれまで無い． 
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	 代表的な４リピートタウオパチーとして，進行性核上性麻痺 (Progressive supra nuclear 

palsy: PSP)や大脳皮質基底核変性症 (Cortico basal degeneration: CBD) がある．これらは，

Gallyas 銀染色でも染色される，タウ陽性アストロサイトの特徴的な形態によって区別

可能な疾患であり，NCIsも異なる特徴を持つ 7, 8)．加えて，其々の病的タウ蛋白は生化

学的にも異なる特徴を示す 3, 14)．すなわち，４リピートタウオパチーにおいては，蓄積

タウの生化学的特徴と，タウ陽性構造物の形態は関連を持ち，疾患ごとに異なる臨床症

状や病変分布に影響を与えている可能性がある． 

	 今回，我々は GGTのサブタイプ間における組織学的特徴を，Type IIと Type III複数

例を用いて，特に GAIsと NCIsの形態に着目して検討した．	 	  

 

対象と方法 

1. 対象 

	 5例の GGT剖検例 (Type II, n = 2; Type III, n = 3)を用いた．Type III，3例は既報の症

例であり 10, 13)，2013年の consensus recommendations 1)においても Type IIIの代表的な症

例として使用されている．ここに，consensus recommendationsに則って GGT Type IIと

病理組織学的に診断した 2 症例を追加し，比較検討した．各症例の臨床所見は表 1 に
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要約した． 

 

2. 組織学的解析 

	 全剖検例において解剖学的領域別のホルマリン固定，パラフィン包埋組織ブロックを

準備し，運動野を含む前頭葉，側頭葉，頭頂葉，脳幹及び脊髄で 4 µm 厚の切片を作製

した．染色法として，hematoxylin-eosin (HE)染色, Bodian銀染色，Gallyas-Braak (Gallyas)

銀染色を用いた .免疫染色には，抗リン酸化タウ抗体  (AT8: Innogenetics，Ghent，

Belgium;1:200)，抗 3R 及び 4R tau 抗体 (RD3, RD4; Upstate, Charlottesville, VA, USA; 

1:3000 and 1:100) を用いた．免疫染色は，Histofine Simple Stain MAX-PO kit (Nichirei, 

Tokyo, Japan) によるポリマー法で行い，diaminobenzidine (DAB) で発色した. 

 

3. タウ陽性グリア細胞内封入体の定量解析 

	 運動野の AT8免疫染色標本を用い，皮質と白質において，20倍対物レンズ視野で 11

枚の連続写真を撮影し，計 1.02 mm2	 の範囲で皮質内の GAIsの個数，白質内の GOIs及

び CBs (Coiled body like inclusions) の個数をカウントした． 
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4. タウ陽性細胞内封入体の三次元構造解析  

	 タウ陽性アストロサイト及び神経細胞の三次元構造解析には，Type IIとType III 各1

例 (症例 1, 症例 4) の中心前回と脊髄前角のホルマリン固定組織を用いた.アガロー

ス包埋組織からビブラトームを用いて50µm 厚の連続切片を作製した後，AT8抗体 

(1:100)とポリクローナル抗 pan neuronal marker 抗体 (Neuro-Chrom, Alexa Fluor 488 

Conjugate; Millipore, Billerica, MA, USA; 1:30) で二重免疫染色を行った．2次抗体には

Alexa Fluor 568 goat anti- mouse IgG (Molecular Probes， Eugene， OR， USA;1:1，000)

を用いた．核は4，6-diamidino-2-phenykmdole(DAPI) で染色した．自家蛍光除去のた

め，Autofluorescence Eliminator Reagent (Millipore, Billerica, MA, USA) 処理を施した. 共

焦点画像撮影にはレーザー走査型顕微鏡 (LSM 700;Carl Zeiss) を用いた．全ての画像

は，LSM700により同一視野で撮影し，3D画像作成及び形態学的解析にはIMARIS 

software (Bitplane, Zurich, Switzerland) を使用した．Type IIとType IIIの形態を比較する

ために，各症例20個のAT8抗体陽性アストロサイトについて解析した. 

 

5. タウ陽性神経細胞の超微細構造  
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	 Type II (症例 1)のNCIsについて免疫電子顕微鏡像の観察を行った．脊髄前角のホル

マリン固定組織をLR white resin (London Resin, Reading, UK) に包埋した. 超薄後にAT8 

抗体 (1:10) 染色を行った．２次抗体として15-nm gold colloidal particle-conjugated anti-

mouse IgG (British BioCell; 1:100) を用いた．超微細構造の観察には，Hitachi HT7700電

子顕微鏡 (75kV) を使用した. 

 

6. 統計学的解析 

	 GAIsの 3D画像の 2群間 (Type II vs. Type III) の比較には，Student’s t testを用いた. 

解析は SPSS Statistics version 20.0 (IBM, Armonk, NY) で行った．有意水準は P <0.05と

した． 

 

7. 生化学的解析 

	 GGT Type II 2例 (症例 1, 症例 2)，CBD1例，PSP1例の死後凍結脳 (前頭葉皮質) 組

織からサルコシル不溶性・グアニジン溶性画分を抽出した. 脱リン酸化前後のサンプル

を用いて，電気泳動(SDS-PAGE) を行い，不溶性タウはタウ C 末端抗体 (T46: Zymed, 
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South San Francisco, CA USA; 1 : 2,000) で標識した.  

 

結  	 果 

1. タウ陽性グリア細胞内封入体の分布 

	 全例で，GAIs (アストロサイト) や GOIs/CBs (オリゴデンドロサイト)を含む，リン酸

化タウ陽性のグリア細胞内封入体及び神経細胞内封入体を，中枢神経系で広く認めた．

これらの構造は，既報通り RD4抗体で陽性，RD3抗体で陰性であった (データ未掲載)．

大脳皮質では，両タイプともに病変の程度は中心前回で最も強かった．この中心前回に

おいて，GAIs と GOIs/CBs の分布パターンは異なっていた．すなわち，Type II では皮

質深層から白質にかけて多数の Threads と GOIs/CBs を主体とし (図 1 A, E)，皮質の

GAIsは多くない (図 1C)．一方で，Type IIIでは，皮質内の GAIsが顕著に多く出現して

いた (図 1 B, D)．定量解析結果も上記所見を支持する (図 1 G)． 

 

2. タウ陽性アストロサイトの形態学的特徴 

	 最もタウ病変の強い中心前回での多数の GAIsの観察において，前述の出現量の違い

のみならず，その形態もタイプ間で異なっていた．すわなち，Type IIでは多数の小球状



 10 

構造が突起遠位まで広がり(図 2 A, B)，Type IIIでは胞体近位に大型の小球状構造がある

ことを特徴とする(図 2 E, F)．さらに，病変程度の軽度な前頭葉の前方部や側頭葉では，

より小さな小球状構造からなる小型の GAIsが観察された．これらも Type IIと Type III

では異なっていた． Type IIは核の近傍から小球状構造が形成されるのに対し (図 2 C, 

D)，Type III (図 2 G, H) では，核から少し離れた部位に小球状構造が形成され，その数

も少なく単調な像を呈していた． 

	 次に，光学顕微鏡像で観察した上記の違いを定量的に明らかにするために，中心前回

内の GAIsについて，共焦点顕微鏡画像を用いた三次元構造解析を行った．三次元画像

上，Type IIは多数の小さな小球状構造から構成され，アストロサイトの突起を模して放

射状に広がっていた (図 3 A)．一方，Type IIIは少数のゴツゴツした小球状構造が，胞

体近位部に固まって存在する像が観察された (図 3 B)．構造解析上も上記所見を支持し，

直径，粒子数，粒子数あたりの平均体積について統計学的有意差が認められた (図 3 C)． 

 

3. タウ陽性ニューロンの形態学的特徴 

	 リン酸化タウ(AT8)免疫染色を用いた評価では，GGTの神経細胞内において，３種類

の封入体の形態：すわなち 	 ①diffuse granular NCIs, ②thick cord-like NCIs, 
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③round/horseshoe-shaped (Pick body-like) NCIsが観察された．これらは，タウ病変の及

んだ大脳皮質と脳幹及び脊髄において観察された．このうち，diffuse granular 及び thick 

cord-like NCIsの 2種類は Type II (図 4 B-D, 図 5A-B)と Type III (図 4 A, 図 5 C-D)の両タ

イプで共通して観察された．Thick cord like NCIs は光学顕微鏡像(AT8)では長細いヒモ

状の形態として観察された (図 5A-D)．しかし三次元画像上は，この構造物は，実際に

は帯状ないしリボン状とも表現できる，ある程度の幅を有する構造であることが示され

た (図 5 M-P). この NCIs の染色性について，脊髄の連続切片を用いて評価すると，通

常は HE染色で認識されない (図 5 E-H)．しかしながら，Type IIIで散見される，AT8免

疫染色で，より長く伸びたヒモ状構造が網目状に入り組んだように見える構造に関して

は，HE 染色で好塩基性を呈する渦状の構造物として認識された (図 5 I-L)．加えて，

Round/horseshoe-shaped (Pick body-like) NCIsも，Type IIIにおいてのみ観察された (図 6)．

この構造は，HE 染色でも好塩基性を呈する球形や馬蹄状の封入体として観察され (図

6 A, D, G, H)，Bodian銀染色で陽性 (図 6 C, I)，Gallyas銀染色 (図 6 F)で難染色性を示

す点で，Pick病で観察される Pick bodyに類似していた． 

	 免疫電顕による脊髄前角の神経細胞内封入体の観察では，Type IIと Type IIIともに，

12–20 nm の径を示す，AT8 陽性の tubular structures を認めた．しかしながら，Type III 
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(図 7 D)と比較して，Type II (図 7 B)では，tubular structuresがより密に束状に集まる像が

観察された． 

 

4. 生化学的解析 

	 サルコシル不溶画分のイムノブロット解析の結果を図 8に示した．脱リン酸化後の画

分では，Type IIの２症例ともに，CBD・PSPと共通の 4Rを示すバンドを認めた (デー

タ未掲載).	 脱リン酸化未処理の画分では，PSP, CBDと同様に 68, 64 kDaにバンドが認

められた (図 8左)．低分子のバンドは，〜40 kDaの CBDバンドパターン(矢頭)ではな

く，PSP(矢印)に類似した〜35kDa主体のバンドパターンを示した． 

 

考  	 察 

	 GGT は 2013 年に提唱された比較的新しい疾患概念であり，前頭側頭葉変性症 

(Frontotemporal lobar degeneration: FTLD) のスペクトラムに即した３つのサブタイプが

提案されているものの 1)，そのサブタイプの概念については未だ確立されていない状況

にある．2016 年には，臨床症状と病理組織学的なサブタイプとの相関性に懐疑的な論

文も報告されている 5)．しかしながら，今回の GGT 複数例の比較検討で示された幾つ
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かの新たな組織学的所見は，GGT という疾患概念を強固にするとともに， Type II と

Type IIIに合致するサブタイプが明確に存在することを改めて明らかにした． 

	 組織学的に，中心前回に強調されるタウ病変は両タイプに共通していた．しかしなが

ら，タウ陽性のグリア細胞内封入体の出現パターンはタイプ間で大きく異なっていた．

皮質深層から白質にかけての Threadsと GOIs/CBs (オリゴデンドロサイト) へのタウ蓄

積は Type IIの特徴的であった．一方で，Type IIIでは皮質の GAIsが顕著に多く，アス

トロサイトへのタウ蓄積が強調される病態の存在が示唆される．加えて，３次元構造解

析は GAIsの形態自体もタイプ間で異なる結果を示した．病変程度の軽い領域で主に観

察される小型の GAIsの比較でも両タイプは異なる傾向を示した．すなわち，Type IIは

核の近傍から小球状構造が形成されるのに対し(図 2 C, D)，Type III (図 2 G, H)では，核

から少し離れた領域に小球状構造が形成され，その数は少なく単調な像を呈していた．

この結果から，我々は GAIsの形成過程自体がタイプ間で異なる可能性を検討した．図

２は小球状構造の大きさの順に GAIsを並べて提示し，矢印を付記している．図の矢印

のような小球状構造の大きさの順に GAIsの形成が進むと仮定すると，アストロサイト

内における，小球状構造の形成過程が異なる可能性が示唆された．すなわち，Type IIは

中心部から遠心性に小球状構造の形成が進むと考えられ，Type IIIでは胞体内の遠位部
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からタウの凝集が始まり，求心性にタウ蓄積を増しつつ融合するために，小球状構造が

大型化しその数を減じていくように考えられた． 

	 2013年の consensus recommendations 1)には，神経細胞内封入体について一定の見解や

特徴は明記されていない．しかしながら，幾つかの症例報告では，その特徴的な NCIs

を記載している 2, 9, 10, 11)．興味深いことに，GGTの Type Iと Type II 各１症例を報告し

た論文 2)では，本研究で thick cord-like NCIs として指摘した構造と極めて似た形態の

NCIsを，Type Iと Type IIの両症例の運動神経細胞で観察したことを記載している．ま

た別の Type I １例報告 9)においても，同様の形態の NCIsを運動神経細胞で認めている．

残念ながら，本邦での Type Iの報告は未だ無いが，GGTが FTLD-MNDのスペクトラム

で捉えられている通り，FTDタイプとされる Type Iも含めて GGTは運動神経細胞を侵

しやすい背景を持つ可能性が示唆される．既報と併せ，今回 thick cord-like NCIsとして

示した構造は，GGT の３つのサブタイプに共通した特徴的な構造の可能性がある．一

方で，Round/horseshoe-shaped (Pick body-like) NCIsについては，Type III症例でのみ観察

され，タイプ間で異なる所見である可能性がある．この構造は，HE 染色で好塩基性を

呈し，Bodian 銀染色で陽性，Gallyas 銀染色で難染色性を示す特徴的な嗜銀性も有して

いた．興味深いことに，この球状ないし馬蹄状の形態と染色性は，古典的 FTD として
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知られる Pick病に特徴的とされる Pick bodyに類似している． 

	 嗜銀性は GGTにおいて，重要な特徴の一つとされる．これは，PSPの Tufted astrocyte

や CBDの Astrocytic plaque が Gallyas銀染色で良く染色されるのに対し，GAIsは難染

色性を示す点で明確に異なり，GGT の組織診断上の一つの指標になっているためであ

る．今回用いた症例についても，GAIsと NCIsは Gallyas銀染色で難染色性を示す．し

かしながら，Type IIの thick cord like NCIsの幾つかは Type IIIの同構造と較べて，Gallyas

銀染色で染色性を示し，異なる嗜銀性を有していた．この理由は明らかではないが，我々

はタウ凝集構造の超微形態に着目している．図７で示したように，Type IIの NCIs中の

タウ凝集構造は Type IIIと比較して，tubular structureがより密に凝集したバンド状構造

として観察される点で異なっており，Gallyas 銀染色での嗜銀性の違いはこうした違い

を反映している可能性がある．また，イムノブロットでは，Type II の低分子バンドは

PSP 類似のパターンを呈した一方で，既報の Type III では CBD 類似の ~40kDa に強調

されるバンドパターンが混在したことが報告されている 10)．電顕像と併せて，両者の病

的タウ蛋白の性質は微妙に異なる可能性も考慮される． 

	 ここで代表的な４リピートタウオパチーである，PSP と CBD について考えると，両

者は組織学的に Gallyas 銀染色で嗜銀性を示す特徴的な Tufted astrocyte (PSP)と
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Astrocytic plaque (CBD) の存在により明確に区別可能な疾患である 7, 8, 12)．加えて，サル

コシル不溶性分画の低分子パターンの違いから，生化学的にも蓄積タウ蛋白の性質が異

なることが示されている 3, 14)．すなわち，蓄積する病的タウ蛋白の性質の違いがタウ陽

性アストロサイトの形態の違いとして反映されている可能性を示唆する． 

	 近年，タウオパチーにおいてもプリオン仮説が注目されている 6, 15)．アルツハイマー

病と皮質基底核変性症の患者から抽出したタウ蛋白をモデル動物の中枢組織内に投与

した実験では，タウ病変は広がりを示しつつ，主な病変分布とタウ陽性構造は疾患間で

異なる結果となったことから，病的タウ蛋白のストレイン（素性）としての性質を示唆

する論文もある(4)．今回我々が提示した，GGTのタイプ間におけるタウ陽性アストロサ

イトの形態の違いや，特徴的な神経細胞内封入体の存在と差異も，PSP や CBD のよう

に病的なタウ蛋白の性質の違いを反映している可能性があり重要と考える． 

 

結	 	 語 

	 本研究により示された，GGT に共通する特徴的な神経細胞内封入体の存在，タイプ

間で異なるタウ陽性アストロサイトの形態学的所見は，GGT という疾患概念とそのサ

ブタイプの存在を支持するものと考えられた．また，タウ陽性アストロサイトの形態の
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違いは，GGT に蓄積する病的タウ蛋白の性質がサブタイプごとに異なることを反映し

ている可能性がある． 
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図 1 中心前回におけるタウ陽性構造の分布 

Type II (症例 2: A, C, E) と Type III (症例 3: B, D, F) は異なる分布パターンを示す．Type IIIは

Type IIと較べ，GAIsが顕著に多く（C, D），Type IIは皮質深層から白質に強調される Threadsを

特徴とする．GOIsや CBsは両者に認める（E, F）．定量解析においても上記所見を支持する (G)．

Bars A-B = 200 µm; C-F = 20 µm.   
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図２	 各皮質領域における，代表的な GAIsの形態 

Type II (症例 1: A-B, motor；C, premotor; D, anterior frontal)と Type III (症例 4: E-F, motor；G, 

premotor; H, anterior frontal)を並べて提示する．概して，Type IIでは多数の小球状構造が突起遠位

まで広がり，Type IIIでは胞体近位の比較的大型の小球状構造を特徴とする． 

病変程度の軽い領域(Type II: C-D, Type III: G-H)では，小球状構造がより小さい，小型の GAIsを

両タイプで観察する．その形態はタイプ間で異なっており，GAIs の形成過程が異なる可能性を

示唆する (矢印)．Bars A-D, E-H = 20 µm.  

  

 

 



 24 

 

図３	 GAIsの３次元構造解析 

両タイプの運動野における，代表的な GAIsの形態について，３次元構造解析を用いて比較した．

Type II (症例 1: A)と Type III (症例 4: B)では，直径，構成する粒子数，粒子数あたりの平均体積

において有意な差 (*P < 0.001, Student’s t test) を認め，その形態が異なることを示す（C）．Bar 

A-B = 10 µm.  

 

 

図４	 Diffuse granular NCIs 

Diffuse granular NCIsは Type II (症例 2: B-D ), Type III (症例 4: A)共に認める． 

連続切片を用いた観察では (B-D：脊髄前角細胞)，リン酸化タウ陽性構造 (C)は HE 染色(B)や

Gallyas銀染色(D)では認識されないことを示す．Bar A-D = 20 µm.  
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図５	 Thick cord-like NCIs  

Type II (症例２: A ; 症例 1: B), Type III (症例 3: C; 症例 4: D)ともに，運動神経細胞に特徴的なヒ

モ状のタウ陽性構造を認める．Type IIIでは，ヒモ状構造がより長く伸び，網目状に入り組むよ

うな構造も観察される (症例 3: K)．脊髄前角細胞の連続切片を用いて染色性を評価すると(Type 

II: E-H, Type III: I-L)，HE染色(E, I)では認識されず，Bodian銀染色(F, J)では嗜銀性を示す．GB

銀染色(H, L)では，Type IIでは Type IIIよりも嗜銀性を有する傾向をもつ．Bar A-L = 20 µm.  

３次元画像では，ヒモ状に見えた構造は，帯状やリボン状とも表現できる，ある程度の幅を有す
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る構造であることが分かる (症例 4: M-P)．AT8(赤)とNeuro-chrom(緑)による蛍光二重免疫染色．

Bars M, N, P = 8 µm.  

  

 

図６	 Round/horseshoe-shaped (Pick body-like) NCIs  

Type III (症例 3: A-F; 症例 4: G-I )では，球状もしくは馬蹄状の特徴的な NCIsが観察される． 

これらは，HE 染色(A,D,G,H)で好塩基性を示し，Bodian 銀染色(C, I)では嗜銀性を示すものの，

Gallyas銀染色(F)では難染色性を示す．Bar A-I = 10 µm.  
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図７	 脊髄前角細胞の免疫電顕像 

リポフスチンに富む大型の脊髄前角の神経細胞(A, B: Type II, 症例 1; C, D: Type III, 症例 4)． 

拡大像(B: A＊部の拡大像； D：C＊部の拡大像)では，AT8陽性となる，直径 12〜20 nm の tubular 

structures を両タイプで認めるが，Type II (B)では，Type III (D)と比べ，密度高く束状に凝集した

構造が観察される．Bars: A = 5 µm; C = 2 µm; B, D = 200 nm.  
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図８	 サルコシル不溶性画分の Tauイムノブロット解析  

Type II (症例 1, 2) は PSP, CBDと同様に 68, 64 kDaにバンドを示す(左図)．低分子のバンドは，

〜40 kDaの CBDバンドパターン(矢頭)ではなく，PSP(矢印)に類似した〜35kDa主体のバンドパ

ターンを示す(症例 1:左図, 症例 2: 右図)． 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 29 

表 1.	 5症例の臨床症状の要約 

 

a 症例 3-5: 文献  10) を参考にして作成 . b 後方視的に記載 . 略語: ALS = amyotrophic lateral 

sclerosis; FTLD = frontotemporal lobar degeneration; PLS = primary lateral sclerosis; PSP = progressive 

supranuclear palsy; MND = motor neuron disease; CBD = corticobasal degeneration.  


