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図1 欧米とアジアにおけるFTLDの家族内発症の比較（文献3より作成）
bvFTD: behavioral variant of Frontotemporal dementia 
FTD/MND: Frontotemporal dementia with Motorneuron disease 
SD: Semantic dementia 
PNFA: Progressive non-fluent aphasia 

Goldman’s  scoreによるFTLD の家族内発症  

(     +     ) 

Autosomal dominant 
Familly aggregate 
First-degree affected 
No/Unknown 

UK: Rohrer JD, et al. NEUROLOGY 2009;73:1451–6  
Netherlands: Seelaar H, et al. NEUROLOGY 2008;71:1220–6 
USA: Goldman JS, et al. NEUROLOGY 2005;65:1817–9  
Present study: Fukuhara R et al. Inter Psychogeriatr 2014;26:1967-71 

Present study
USA(2005)

Netherlands(2008)
UK(2009)

Present study
USA(2005)

Netherlands(2008)
UK(2009)

Present study
USA(2005)

Netherlands(2008)
UK(2009)

bvFTD 

FTD/MND 

SD 

PNFA 

Present study
USA(2005)

Netherlands(2008)
UK(2009)

0% 100% 50% 

ら 3つのタイプが混在しているが、FTD-MNDと SD
は大部分が FTD-TDPであることが示されている 2）。
また、欧米の FTLD（特に FTD）患者では、家族例
が 20−40％にのぼるとされているが、我々が実施し
たアジア 5カ国による調査では 5.5％のみであった。
大部分が孤発例で、従来から指摘されていたように
地域によって分子生物学的背景が異なる可能性
がある 3）（図 1）。欧米で家族例を中心に根本治療薬
の開発が検討されている中で、アジアからの新たな
治療戦略の検討が必要になるのかもしれない。 
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 近年、FTLD において、様々な
分子生物学的異常が明らかにされ
つつあり、これらの異常に基づく
分類が試みられるようになってき
ている。主な異常凝集蛋白による
分類は、FTLD-tau、FTLD-TDP、
FTLD-FUSであり、FTDではこれ

Symptomatology of frontotemporal dementia 

 前頭側頭葉変性症（ Frontotemporal lobar de- 
generation；FTLD）1）は、著明な精神症状や行動障
害、言語障害を主徴とし、前頭葉、前部側頭葉に病
変の主座を有する、古典的ピック病をプロトタイプ
とした変性性認知症を包括した疾患概念である。
FTLD は最初に侵される領域に対応して出現する臨
床症状に基づき、前頭前野中心の萎縮を呈する前頭
側頭型認知症（Frontotemporal dementia；FTD）ない
し行動異常型前頭側頭型認知症（behavioral variant of 
FTD：bvFTD）、側頭極ならびに
中・下側頭葉中心の限局性萎縮を
呈する意味性認知症（Semantic 
dementia；SD）、左側優位の Sylvius
裂周囲の限局性萎縮を呈する進行
性非流暢性失語（Progressive non- 
fluent aphasia；PAないし PNFA）
の 3型の臨床サブタイプに分類さ
れる。そして、FTLD という用語
は、神経病理学的検討や分子生物
学的分類に限って用いられるよう
になってきている。 

- 73 - 



表 1 bvFTDの国際コンセンサス基準 （文献 4より） 

I. 神経変性疾患 
次のような症状が必ず存在しなくてはならない． 

A. （患者をよく知る者によって提供される）現症または既往歴により，行動ならびに／または認知の緩徐進行性
の悪化を示す． 

II. Possible bvFTD 
以下の行動／認知の症状（A‐F）のうち 3つが必ず存在しなくてはならない．それら症状は，単発または稀な出
来事ではなく，持続的または繰り返し認める必要がある． 

A． 早期からの行動の脱抑制（以下のうち一つは認める） 
A-1． 社会的に不適当な行動 
A-2． マナーや礼節の低下 
A-3． 衝動的，短絡的，または不注意なふるまい 

B． 早期からの無関心または無気力（以下のうち一つは認める） 
B-1． 無関心（アパシー） 
B-2． 無気力 

C． 早期からの思いやりまたは共感の低下（以下のうち一つは認める） 
C-1． 他者の要求や感情に対する反応の減少 
C-2． 社会的な興味や他者との交流、または人間的な温かさの減少 

D． 早期からの保続的，常同的，または強迫的／儀式的な行動（以下のうち一つは認める） 
D-1． 単純な反復動作 
D-2． 複雑な、強迫的または儀式的な行動 
D-3． 常同言語 

E-2． 過食，飲酒または喫煙量の増加 
E-3． 口唇による探索または異食症（食べられないものを食べる） 

F． 神経心理学的プロフィール：比較的保持された記憶や視空間機能と実行／生産的な機能の障害（以下のすべて
を認める）。 

F-1． 実行機能課題の障害 
F-2． エピソード記憶が比較的保たれる 
F-3． 視空間技能が比較的保たれる 

Ⅲ． Probable bvFTD 
以下（A-C）が必ず存在しなくてはならない． 

A． Possible bvFTDの診断基準を満たす 
B． 有意な機能低下を示す（介護者の報告か Clinical Dementia Rating Scaleまたは Functional Activities Questionnaire
スコアによる） 

C． 画像が bvFTDと一致している（以下のうち一つは認める） 
C-1． MRIないし CTにおける前頭葉ならびに／または側頭葉前部の萎縮 
C-2． PETないし SPECTにおける前頭葉ならびに／または側頭葉前部の血流低下や代謝低下 

 

 FTD の診断基準としては、2011年に出版された
bvFTD の国際コンセンサス（FTDC）基準4）（表1）
が広く使用されつつある。2013年にアメリカ精神医
学会から出版された DSM-5の前頭側頭型認知症の
診断基準5）にも、ほぼ同じ内容で取り込まれている。
ごく最近、意味性認知症とならんで FTDが特定疾患
に指定されたが6）、その診断基準も FTDC の診断基
準をほぼ踏襲した形になっていることから、この

FTDC の診断基準の内容を十分に理解しておくこと
は認知症診療にあたっている専門医にとって重要で
ある。この FTDCの診断基準は、従来の国際基準1）

と比べて、感度、特異度、信頼性が高いことが報告
されている4, 7, 8, 9）。本稿では、FTDCの possible bvFTD
を診断するための特徴的な症状を中心に紹介してみ
たい。 
 

E． 口唇傾向や食習慣の変化（以下のうち一つは認める）。 
E-1． 食事嗜好の変化 
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3．臨床特徴 
 FTD ではアルツハイマー病と異なり脳後方部が保
たれるため、ある程度進行するまではADLそのもの
に問題は生じないが、脳の前方部の機能が低下し脳
の後方部、辺縁系、基底核系への抑制がはずれ、こ
れらの機能のもつ本来の行動パターンが顕わとなり、
前頭葉の機能そのものに由来する行動異常と併せて
出現する（図 2）10）。診断の基本になる主要な特徴を、
FTDC診断基準に示された順番に紹介する 11）。 
1） 行動的脱抑制 
 早期からの脱抑制は、bvFTDの重要な特徴で、ア

 
図 2 前頭側頭型認知症の症状発現メカニズム 

①前頭葉障害そのものによる症状，前頭葉障害に基づく②後方連合野への抑制障害による症状， 
③辺縁系への抑制障害による症状，④大脳基底核への抑制障害による症状 10） 

 

図 3 前頭側頭葉変性症とアルツハイマー病の運転行動の特徴 
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ルツハイマー病など他の認知症との鑑別にも有用で
ある 12, 13, 14）。a）他人に馴れ馴れしく接近する、言葉
の暴力や身体的暴力、公衆の面前で裸になったり放
尿したりする、万引きなどの犯罪などを含む社会的
規範を破るような行動（社会的に不適切な行動）、 
b）葬儀などにおける不適切な笑い、悪態や大声、無
礼な冗談や意見、ありのままの、あるいはきわどい
性的表現、列に並んで待たない、口を開けて食物を
頬張るなどエチケットの欠如などのマナーや礼儀作
法の欠如、c)向こう見ずな自動車運転（図 3）、新た
に始まった賭け事、盗み、結果を考えずに物を売り

前頭側頭型認知症の症候学 
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図 4 認知症疾患別の常同行動（文献 20より作成） 
SRI: Stereotypy Rating Inventory.  
FTD: Frontotemporal dementia. SD: Semantic dementia. 
VaD: Vascular dementia. AD: Alzheimer’s disease 

図 5 認知症疾患別の食行動異常の頻度 
（文献 22より作成） 

FTD: Frontotemporal dementia. SD: Semantic dementia. 
AD: Alzheimer’s disease
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買いするなどの衝動的な、軽率な、不注意な行動、
が含まれる。これらの症状は、辺縁系への抑制障害
による結果と考えられている。 
2） アパシーまたは無気力 
 アパシー／無気力は FTD のほぼ共通した初発症
状であり、他の認知症に比べて重度でかつ広範であ
る 14, 15, 16）。アパシーは、熱意、意欲、あるいは興味
の喪失と定義される。ものぐさな態度や自発性の欠
如といった症状で現れるかもしれない。重要な、あ
るいは過去には見返りのあった活動（例えば、仕事
や趣味）を開始することが出来ず、中止してしまう。
無気力は、行動を開始することが少なくなることであ
る（始動するためや日課を繰り返すために促しや手が
かりを必要とする）。例えば、歯磨きを開始したり終
了したりするにも特別な指示を必要とする。前頭葉そ
のものの機能低下による症状と考えられている。 
3） 思いやり（sympathy）または共感（empathy）の
欠如 

 他人の感情表出を理解したり他人の体験を想像し
たりすることができない。初診の時からよくみられ
る特徴であり、無関心や社会参加の全般的な減少を
しばしば伴っている。この症状は、アルツハイマー
病との鑑別に特に有用である 17, 18）。日常生活では、
感情を傷つけるコメントや他人の痛みや苦痛を無視
することなど、他人の感情に対する理解の欠如、あ
るいは無関心といった形で現れる。情動的な無関心、
冷たさ、アイコンタクトの欠如などを伴う社会参加
の全般的低下が認められることもある。剖検例によ
る FTDC診断基準の感度と特異度の検討では、FTD
に特異度が高い症状とされている 8）。神経基盤に関
する研究は少ないが、右の側頭極、右の全部紡錘状
回、右の内側下前頭回との関連が示唆されている。 

4） 保続的、常同的、または強迫的／儀式的な行動 
 単純な反復動作には、繰り返し机などを軽く叩く、
繰り返し拍手する、繰り返し膝をこする、体をゆす
り続ける、鼻歌を歌い続けるなどが含まれる。複雑
な、強迫的儀式的な行動には、儀式的に数を数えた
り掃除したりする、物を集めたりため込んだりする、
用事も無いのに繰り返しトイレに行く、同じメニュ
ーにこだわる、決まった道を散歩するなどの行動が
含まれる。常同言語には、単語、句、あるいは物語
全体の習慣的な繰り返しが含まれる。これらには情
報伝達の意味はない。これらの行動は、SD にも高
頻度にみられるが、その他の原発性認知症との鑑別
に有用である 12, 14, 15, 19, 20, 21）（図 4）。大脳基底核への
抑制障害による症状と考えられている。 
5） 口唇傾向や食行動の変化 
 食事や食行動の変化は、SD にもしばしばみられ
るが、アルツハイマー病との鑑別には有用である 12, 

14, 19, 22）（図 5）。食物嗜好の変化は、通常炭水化物（特
に甘いもの）の渇望、あるいは食べ物へのこだわり
（強固な、常同的な、あるいは風変わりな食物嗜好）
として出現する。過食、アルコールやタバコの消費
増もみられる。大量の食物を消費し、症例によって
は満腹だとわかっていても食べ続ける。極端な場合
は、何でも口に入れる、食べられないものを摂取す
るといった口唇傾向を認める。多彩な症状が含まれ
ており、全てを説明できるわけではないが、多くは
辺縁系への抑制障害による症状と考えられる。 
6） 神経心理学的プロフィール 
 実行機能／生産的な機能の障害とそれに比べて保
たれている記憶や視空間機能が特徴である 23, 24）。早
期の段階では、認知機能の低下は行動障害に比べる
と目立たず、正規の認知機能検査ではあまり低下を
認めないこともあるが、剖検例での検討では、感度
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4．治療とケア 25） 
 FTDは、前述のような特徴的な精神症状や行動異
常により、処遇の最も困難な疾患と考えられている。
FTD のケアはこれらの精神症状や行動異常によっ
て、AD のそれと比べてはるかに困難を伴うことが
多い。しかし ADと異なり、行為自体の解体が無い
ことや本質的には記憶が保たれていることがケアを
検討する上では重要である。また常同行動や被影響
性の亢進等、特徴的な症状を利用することが可能で
ある。エピソード記憶が保たれていることを利用す
れば、担当の看護スタッフや OT スタッフを決め、
一貫して同じ患者を受け持ち、またケアの場を固定
することにより、立ち去り行動や考え不精の目立つ
例でも、なじみの関係をつくることは十分可能であ
る。立ち去り行動の激しい例では、作業療法導入時
に予めすぐに取り掛かれるように作業の道具や材料
を机の上に準備しておく、立ち去りかけたら速やか
に道具を手渡すなど、被影響性の亢進を利用して作
業への導入、継続をはかることが重要である。また、
知覚・運動機能、視空間認知機能、手続記憶などが
保たれていることから、運動技能、知覚技能などを
基盤とする各種作業を導入しやすい。過去の生活歴
（仕事や趣味、嗜好）を把握し、活動メニューを選
択することも重要である。編物やカラオケなど、本
人の趣味を一日の日課に組み入れられれば、被影響
性の亢進や常同行動といった固執傾向により、患者
はその行為に没頭する（ルーティーン化療法
routinizing behavior26））。その間は、行動異常も減少
し、介護の負担は減少する 27）。 
 万引きや、危険な場所へ立ち寄ることなどの社会
的に許容されない行動が、時刻表的生活化、常同化
している場合は、短期間の入院治療も有効である。
その場合、適切な誘導により入院後 2～3週間の間に
新たに形成されるパターン化された行動を、患者に
とって少しでも QOL が高いものにすることが重要
である 28）。 
 患者の行動異常の評価をもとにして個々の患者に
応じた家族指導を行い、患者に対する家族の構えを
改善させることも重要である。病態を理解すること
によって介護者の負担感が著しく軽減する可能性が
ある。例えば、「徘徊・迷子」は認知症患者の介護者
にとって最も深刻に受けとめられる行動異常の一つ
であるが、記憶・見当識が比較的保たれ、常同的に
行う FTDの周遊行動は、ADの徘徊とは異なり、ほ

ぼ同じコースを巡り、病状が相当進行するまで道に
迷うことはなく、周遊するコースの安全が確認され
ていれば介護者の同伴は必要ない。このようなこと
を介護者に理解させ、家族の同伴を中止すれば介護
者の精神的・肉体的負担感は著しく軽減できる。 
 根治的な薬物療法はなく、興奮や暴力、行動障害
に対して抗精神病薬の投与が余儀なくされてきた。
比較的最近になって Swartz らによって選択的セロ
トニン再取り込み阻害薬（selective serotonin reuptake 
inhibitor：SSRI）の有効性が示唆された 29）。評価の
対象としたのは、脱抑制、抑うつ（自発性低下）、炭
水化物の過食、強迫症状で、それぞれ 67％、67％、
56％、57％に改善をみている。この研究は後方視的
な小規模のオープン試験であり、多種類の SSRI が
使用され、妥当性のある評価尺度を用いていないな
ど、十分な検討ができているとは言い難いが、FTD
の行動異常に対する SSRI による薬物療法の可能性
を示した点で重要な報告である。 
 Swartzらの報告に続いて、FTD 9例、Semantic 
Dementia 7例において、12週間のオープン試験で、
その常同行動を中心とする精神症状・行動異常に対
する、フルボキサミンの有効性と安全性が報告され
ている30）。また、セロトニン2Aアンタゴニスト／再
取り込み阻害薬であるトラドゾンについても、FTD 
31例において、6週間ずつの無作為化プラセボ対照二
重盲検クロスオーバー試験で、食行動異常、興奮、
焦燥、抑うつ／無感情に対する効果が報告されてい
る31）。パロキセチンについては、2つの研究で結論が
一致していない。 
 フルボキサミンないしトラゾドンは、FTDの精神
症状・行動異常が患者本人にとって危険になる場合
や介護に破綻をきたすような場合には、少なくとも
抗精神病薬の使用を検討する前に使用していくこと
が望ましい。また、上述した非薬物療法との併用や、
これらのリハビリテーションの導入時に短期間利用
するべきであろう。 
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