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1．はじめに 
 神経科学において社会的認知機能、すなわち、「他
個体とのコミュニケーションや、社会生活を営むた
めに必要な認知機能」についての関心が高まってい
る。具体的には、感情・共感、モラル、適切な振る
舞いなどのことで、それぞれの脳内機構を検討する
研究分野が、NeuroethicsやNeuroeconomicsと呼ばれ、
これらの神経科学分野が独り立ちしつつある 1）。 

 神経学においてもこの試みがなされつつあり、近
年の脳科学は社会性を対象とし始めた、ということ
が出来る。 

 本稿では、パーキンソン病（PD）及び筋強直性ジ
ストロフィー 1型（DM1）における社会的認知機能
障害について、われわれの研究を紹介する。 

 

2．PD の社会的認知機能 
 PD における情動面の問題は、情動の認知および

情動の制御の両面からみられることが示されている。
例えば、PD では恐怖や嫌悪の表情が認識困難とな
ることが報告されている2）（図 1）。また、CGにより
2 つの表情を混合した「あいまい表情」を作成して
表情認知成績を検討したところ、非常に早期の PD

例において嫌悪表情の感度に低下がみられることが
判明した 3）。つまり、PD例における表情認知困難は
知覚的な問題よりも、情動に対する感度が低下して
いる影響が大きいと考えられる。同様の知見は嗅覚
性認知においてもみられる。PD における嗅覚障害
は原則的には感覚障害だが、嗅覚性刺激の検出が可
能な例であっても、嗅覚性刺激の情動的評価（快／
不快の判断）に低下がみられた 4）。PDの情動認知の
問題はモダリティを越えて存在していると考えら
れる。 

 PD 例における情動認知の障害は、 桃体を中心
としたシステムとの関連が指摘されている、表情認
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図 1 表情認知課題で用いる刺激の例（左）と PDにおける表情認知課題の成績（右） 

PD群は健常者に比べ、恐怖と嫌悪の認識に困難を示す（Kan, Kawamura et al. Cortex 2002）。 
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知の際に生じる事象関連電位を双極子追跡法により
分析することで、表情認知の際に中心的に活動して
いる脳部位を知ることができる。PD 例が表情を認
知している際の脳活動が健常者と異なるか否かを調
べたところ、健常者では恐怖表情の認知において
桃体をはじめとして両側の紡錘状回、上側頭回、海
馬傍回、小脳などに発生源が推定された。これに対
して、PD 患者では頭頂連合野の神経活動がみとめ
られ、 桃体には発生源はみられなかった 5）。上述
の嗅覚性認知においても 桃体の活動がみられな
いことが報告されている 4）。PDにおける主病変であ
る大脳基底核も情動認知との関連が指摘されており、
特に嫌悪感情の認知に関しては言語や視覚などのモ
ダリティによらず大脳基底核が関与していることが
示唆されている 6, 7）。 

 PDにおける情動の問題に関しては、2種類の病態
仮説が考えられる。1 つ目は中脳皮質ドパミン投射
系の障害によるものであり、2 つ目はレヴィ小体の
蓄積である。ドパミン系は大きく分けて黒質線条体
系と中脳皮質ドパミン系が存在するが、PD ではこ
れら両者のドパミン系が障害される。一方、中脳皮
質ドパミン系が保たれるといわれている若年性パ
ーキンソン病では表情認知機能が保たれることから、
PD における情動処理の問題には中脳皮質ドパミン
系が関与している可能性がある 8）。中脳皮質ドパミン
系は報酬予測に関与するといわれる腹側被蓋野や、情
動処理に関与する前頭葉眼窩部および 桃体を含む。 

 またレヴィ小体の蓄積と認知機能低下の関連につ
いては、Braak の病理仮説を根拠として挙げること
ができる 9）。Braakによれば、PDの進行はレヴィ小
体の蓄積という観点からみると 6ステージに分けら
れ、運動症状が顕在化するのはステージ 4である。
一方、情動処理に深く関与するとされる 桃体にレ
ヴィ小体が蓄積し始めるのはステージ 3であり、こ
の所見も PD における情動処理の問題と関連がある
と考えられる。いずれの仮説に依拠するとしても、
PDにおける辺縁系の異常が重要と考えられる。 

 

3． 筋強直性ジストロフィー 1 型（DM1）の社会的

認知障害 
 筋強直性ジストロフィーでは行動障害や特有の性
格傾向が報告されているが、それらは社会的認知機
能の障害として検討がなされつつある 10, 11）。例えば、
自閉症的行動障害の中核には他者とのコミュニケー
ションの問題が存在するが、その認知基盤には他者
の情動や心理状態の読み取り能力が関与していると
考えられる。 

 DM1の脳病変の特徴は全般的な萎縮と大脳白質
の病変とする報告がいくつかある。病変の分布につ
いては研究者により様々な報告があるが、筋強直性
ジストロフィー患者の脳病変を定量的に解析した研
究では前頭葉～頭頂葉の病変の存在を指摘しており、
脳萎縮は上側頭回～中側頭葉回に及ぶとしているが、
中でも側頭葉前方領域の白質病変は DM1に特徴的

図 2 あいまい表情を用いた表情感度の測定（左）と DM1症例における表情感度（右） 

 例として示したのは、「嫌悪」と「喜び」を混合した表情である。提示された「あいまい表情」に対し、6種の情動と
の一致度を評定する。評定結果は項目反応理論に基づき分析され、各表情に対する感度が算出される。 

 筋強直性ジストロフィー症例 1, 2では健常群と比較して怒り、嫌悪、恐怖などの情動の感度が低下していた。 
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とされている。こうした病変のミクロレベルの変化
を病理学的にみた研究では、側頭葉前方の皮質だけ
ではなく 桃体や海馬、嗅内野などの辺縁系の部位
が影響をうけていることがわかる。 

 桃体を含む辺縁系は、これまで多くの研究から
表情認知などの情動認知に重要な役割を果たして
いることが示されてきている。筋強直性ジストロ
フィーにおける辺縁系の病変も、表情認知などの社
会的認知機能に影響を及ぼすことで行動の変化をも
たらしている可能性がある。筆者らは筋強直性ジス
トロフィー症例を対象として表情認知検査を行い、
脳病変との関連を検討した 10, 11）。我々は CGにより
2 つの表情を混合した「あいまい表情」課題を用い
て表情認知成績を検討した。この課題からは怒り、
嫌悪、喜び、悲しみ、恐怖の 5つの情動に対する感
度が測定できるが、対象とした筋強直性ジストロフ
ィー症例では怒り、嫌悪、恐怖などの情動の感度が
低下していた（図 2）。また、こうしたネガティブな
表情に対する感度が低下していた症例では 桃体
を含む側頭葉前方部の病変や島皮質に病変が存在し
ていた（図 3）。 

 側頭葉前方部の病変は前述のとおり、 桃体を中
心とする辺縁系の機能不全を引き起こしていると考
えられる。これまでの研究からは恐怖や怒りなどの

認知障害を起こすことが知られている。たとえば
Adolphsらの 桃体病変例では、「恐れ」、「怒り」、「驚
き」の強さの評定が低いことが示唆されている。一
方で島皮質の病変は、嫌悪情動の認知と関連してい
ることが示唆されている。たとえば島が嫌悪表情の
認知に関与している可能性は、神経学的事例報告お
よび神経機能イメージングの両方から支持されてい
る。島の賦活は嫌悪をもよおす場面・物体の写真に
ついても報告されており、嫌悪「表情」だけではな
く嫌悪情動全般の処理を島が担っていると考えられ
る。前頭葉眼窩面は 桃体とともに機能することで、
顔の知覚と情動処理信号を連合しているとされてい
る。こうした DM1における脳病変は、古典的に「情
動回路」とされてきたヤコブレフの回路の一部に影
響を及ぼしていると考えられる（図 4）。 

 これまでの筋強直性ジストロフィーの中枢神経病
変に関する脳機能画像研究では前頭葉、側頭葉の血
流低下と IQ や前頭葉機能低下との関連などが報告
されており、側頭葉病変はむしろ知能低下と関連し
ていると考えられてきた。これまで性格変化と考え
られていた筋強直性ジストロフィーの性格傾向が社
会的認知障害により説明でき、その病変が辺縁系に
起因する可能性があると考えられる。 

 

 

図 3 感情の感度に低下がみられた DM1症例の側頭葉前方病変と島病変（T2強調画像、水平断）。 

 両側側頭葉前方領域（写真左、矢印）と島の皮質下（写真右、矢印）の白質に T2強調画像で高信号を示
す病変を認める。 
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4．おわりに 
 本稿ではPDとDM1の認知機能障害について概説
した。PDと DM1における認知機能障害は情動、認
知にわたり、それぞれ特有の認知的状態を形成して
いると考えられる。これらの症状は、いわゆる認知
症やうつ、アパシーといった既存の認知機能障害、
精神症状と類似しているものもあり、臨床上注意を
要する。 
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 この論文は、平成 21年 7月 25日（土）第 23回
老年期認知症研究会で発表された内容です。 

 

図 4 情動に関与するとされるヤコブレフの回路と DM1における病巣 

 ヤコブレフの回路は情動処理に関与するとされてきた。DM1ではそのうち、前頭葉（とくに眼窩部）、
側頭葉の前部、さらに島皮質の皮質下に病巣がみられる（灰色部分）。 
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