
新潟医学会雑誌第131巻第2号平成29年(2017) 211122

Pick病として妓初に報告され，呪（lﾐは，病理組織

学的多様性(TDP-43, lauなど）を有するFI･onto-

temporal lobardegeneration;FrLI)のsubtyl)eの1

つに分類される.DSM-5では, 1)vFrDのIEII簾診

断ji"f (RasCovskyら, 2011)に準じて新たに

｢前弧側頭型認知症」として診断腿唯が設けられ

た(DSM-5, 2013).今l''l,臨床症状はbvFI､Dの

診断J!§準に合致するものの，典型的な脳画像所見

を欠く1症例を経験したので報得する． また，

m､I)の臨床症状と脳画像検査について'二I験例13

例についても後方祝的にi凋査した．

症例は62歳，女性. 6()波ころから，バー|､の仕

41Fが雛になり解雁された． 「膀胱が変だ」と訴え，

|当I宅では家JIFをしなくなり, 1H!|'チラシを眺め

て過ごすようになった． また，毎ll枕についた髪

の毛を数える， 「便が出ない」と繰り返し訴え，夫

が注意すると包丁を持って怒り出すこともあった．

食の好みが変わり，ゼリーを好んで食べるように

なった．記惟ﾉJ,立体認知機能は比較的保たれ,神

経学的に特記蛎項も認めていなかった．脱ll制，

アバシー，共感の欠如,粥同行肋，食行動の変化を

認め，臨床的にはbvFTDが疑われたが,蚊部MRI

ではシルビウス裂周IWIの携縮，脳lil流シンチでは

シルビウス製周囲のlⅢ流低1,.のみで，臨床椛状に

比較し前頭雌の所見は乏しかった．本例を含め

2009年1川から2014年71=lの期|州に当科へ入院

し, FTD(疑い） と診断された14症例について後

方視的に再調査を行った． 14例（男5/女9人，

65.4±8.7歳）において，画像上|ﾘlらかな前頭側頭

雌の所見を認めた症例はMRI8/14例(57.1%),

脳Ⅲl流シンチ6/13例（46.2％）で,両者を合わせ

ると前蚊1!!||砿葉に所見を認めるのは9/14例

(64.3％）であった．また，画像所見を認める群と，

認めない群で，発推年齢，診断までの期間，認知機

能検介において，統計学的有意差は認めなかった．

胱報において，臨床的にbvFrDと診断された134

1,1i例のうち，画像検在で前頭1!!ll砿葉萎縮を認める

のは64%(Mendezら, 2007)と自験例とほぼ変

わらない結果であった． また，アルツハイマー病

と比較してFTDは脳萎縮率にばらつきがあり

(Chanら, 2001),他常例に近いものから携縮が高

が認められた．当院伽科で流旅終了して以降，易

怒性は自然軽減したが，急な予定変災に対しては

一時的に叫漸を呈した.X年6月当科退院した．

〔症例2〕28歳，女性. 3か月雌診後にT大学小

児科でC(IISと診断された．幼少期から言語巡肋

発達の遅れや多助lUi向，つま先歩きがみられた．

X-10年(18歳）から「す」の丸まった部分を側､1

く塗る行為を繰り返すなどのこだわりが出現．

X-5年I I中一時支援施設に入所した頃より手の皮

を剥ぐ自|既行為や抜毛の習仙が持続するため,X

年7月Aクリニックを紹介初診した.Aripiprazole

が処方|ﾙl始され,X年9月|同l"16mgまで漸噌され

たが自傷癖に著変はない．

【考察】我々はCdLSの忠肯で，自|"癖，興燕な

どがl1}現後，数年経過してから糒神科を初診した

2症例を経験した．認められているnl"癖, 110=Nf

119番の通報癖は行為同体が習慣的儀式である，

もしくは意思疎辿の困難などによる欲求不満から

生じている可能性が考えられた．双方とも，特別

支援学校を卒業するまでは|H1迦行為は|言|立ってお

らず，瑚境や周Ijilの対応の飛要性が1両lえた．双方

の家族とも， こだわりや反復する行為がIEI閉症状

という認識がなかったことが，迅速なﾈi'i神科受診

に至らなかった理IIIだと予i1lllされる. ILI閉症状を

合併しうると報告されている辿伝疾悠は数多く，

それら疾心の一部にはガイドラインが公表されて

いるが，自閉症状の評価の必嬰性については記ilf

されていない．CdLSに限らず.遺伝疾悠に関連し

た自WIスペクトラム症の存ｲ13について認知度は低

く，今後，小児科医や糀神科医が認識を深め，悠脅

家族に認知を広めていく必要がある．

3脳画像検査と臨床症状の間に乖離がみられた
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行動陳審型前弧側頭型認知症(Behaviorvaliant

li･ontotemporaldementia;bvFI､D)は, 1892fl三に
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度のものまで様々であるとの慨告もある.F1､I)の

脳携縮の進行速度にはIMI人雄があり，発症から受

診するまでの時間的差異もI秘める． |脳機能1曲i像検

査も 11川し，特徴的な|臨床ﾘ,ii状を兄逃さないこと

が'砿喫である．

H26年2月時点で行肋i;､lilllli尺度上cl'l()ffpoint

を超えた子供はり)児33％女児13％（全体の

24％） と減少した．行肋評価尺度得点の､'2均値

はｲl.通に低ドし (P<().01),足指の助き絲点平

均は｛l.,意にl祝.した (P<0.01). また足指の巡

勤能ﾉjとげ肋評価尺庇i!卜点との間には{『意な負

のNIIMIが認められた(P<0.01).

巡肋プログラム実施後各仙任に行ったアンケー

トではrどもの落ちi'fき，話のlhlき取り，迎肋能

ﾉJ,バランス能ﾉJ, -j亀供の意欲， 自隙心， クラス

のまとまりが良くなったと評illiされた．アンケー

トのlifilli得点は運勁プログラム実施l'il激とil2の

#||腱|をしていた．

【紬I倫】年及児に兄られるADHD様推状のうち，

巡勤発進の遅れや経験ｲく足によって''1じている

ものはH術的な運肋の励行により改沖するもの

があると考える．

4保育園における遅璽力発達支援H錫年度の報告

{IW)lまどか

脹療法人 ILI I1余照lll榊充

【 ll的】保f咽の年長児に， 1活をlhlけない，落ち

着かない，価動的で攻蠣的といった症候がどのく

らい存ｲlル，それらが子供の巡動能ﾉﾉや追い)血い

の既往と|fl係しているかを洲介し,H24年度から

行っている保育|南|児に対する保育場面での迎肋

の励行が子供の発達や行助の変容をもたらすの

かについて検討した．

【方法】H25年5月411rl'lI村29Rl1583名の年踵

児に対し, l1l任記人による行肋評illi尺度を川い

ADHD様if肋の杣,'llを試みた． また年艮児の足指

の助きについて8M143名について調在し， これ

らの保i迦尚に対し乳児期後Iﾘlの迎勁発達につい

てアンケー|､調査を行い， イド腿時点での行肋,ifilli

尺度得点との関連を検討した．運動プログラム施

行後,H26年2月行助評illi尺庇や足指の勅き‘淵在

をしてその効果について検而､lした．

【結果】 H25年51-1時点でADHDRS-IVと多肋

性iifilli尺腿のうち一つ以上cutoffpointを越えた

子供の延べ散は男児39％女児21％（全体の

31％）であった． 80％のｲド踵児で足指をIMいた

り亜ねたりすることができず，這い這いを|･分に

経験していない子供も半放に｜患った．足指の巡助

能ﾉﾉには性堆があり，足指巡肋能ﾉJテスl､ i!}点の

平均l111はｲ1.葱に女児が,劇かつた. (P<().()5) ま

た足指の巡肋能力テスト↑!}点と行動評価尺哩得

点には負の相関があり (P<0.01),追い通いの

継統期|H1が災いほど行助ii,lillli尺度得点は低く，年

長IIfの足折の巡勤能ﾉJが商い|唄向がみられた． こ

のため体'lifをねじる，足指を使って瞳うなどの迎

動プログラムを保育の!''で励行した．

保育園における園児の行動評価について

稲Ilまどか
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【 |j的】保育lfil年災児の迎肋発達支榧のため保育

|刺児のif肋をさまざまな指標を使ってIWilliする．

本年皮はr･供の心の強さとl派l雌さアンケートを川

い，保fflfl扣任と親双方から･f供の行助を評illiし

てもらい，それぞれのiWilliの述いや特性について

好察する．

【結果】H26年5月3ili町村9保育IW!l l38人の年

長児について保育閲lu任からADHDRSIV,多動

性I《l虹，足指の動きテストについて評illiしてもら

( 1, j'･供の乳児期後10|の迎肋形態について保泌尚

にアンケーを行った. r･供の心の強さとlｲ1難さア

ンケー|、 (SDQ)は仙任・税の双方から！肥入して

もらった．

ADHDRSIV・多肋性尺度いずれかのcutoff

I)oinlを超えたのはり)ﾘと58.7%女児22.7%で，足

指の肋きテストの平均IIIIIはり)児5.51女児5.93で

足脂の肋きは女児の方が商かつた．足桁の肋きテ

スト結果と行動評価j《度得点は負の棚|兇lがあり，


