
1．はじめに 
 前頭側頭葉変性症（frontotemporal lobar degeneration; 
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）、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型の臨床症候群に分類される。し
かし、PA の剖検例ではしばしばアルツハイマー病
（Alzheimer’s disease；AD）の所見が報告されており、
FTLD の範疇のみでは捉えきれない。なお、欧米の
報告ではFTLDの30－50％に家族歴があるのに対し
て、日本の報告ではほとんどが弧発性である。 
 FTD では AD 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 1）2）。これらは古典的なピック病として記載さ
れてきたものである。SDや PAではこうした認知症
としての全体的行動の変容は、初期には目立たない
とされるが、とくに SD では注意深く観察すると実
際にはこうした変容が初期から現れる場合もある。
本稿では、FTDと SDにみられる行動特徴と治療的
介入を概説する。 

図 1 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 2）。 

 
2．臨床特徴 

 病識の欠如 
 病初期より欠如し、病感すら全く失われていると
感じられることが多い。さらに、自己を意識させる
だけでなく、社会的環境のなかでの自己の位置を認
識させる能力、すなわち“自己”を主観的意識を保持
しながら比較的客観的な観点から認識する能力
（self-awareness）3）が障害されている。このような障
害を「心の理論」の障害から説明しようという試み
もある。心の理論は、自己および他者の心を読む（心
の動きを類推する）、すなわち他者の心的状態、思考
や感情を推論する機能と定義される。FTDの臨床診
断基準（表）1）でも重視されている、社会的対人行
動の障害、自己行動の統制障害、情意鈍麻、病識の
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欠如の背景にある共通の心的機構を心の理論の障害
として捉える研究が注目されている 4）。SDは、ある
程度の病感を有しているのではないかと感じられる
が、病識は言語障害に対しての訴えに範囲は限定さ
れ、また深刻感を伴う真の意味での病識は失われて
いる。すなわち、その言語障害の生活上への影響に
ついての把握などは希薄化している。 
 自発性の低下 
 自発性の低下は、他の認知症においても初期から
しばしばみられる症状の一つであるが、FTDの病初
期には常同行動や落ち着きの無さと共存してみられ
ることが多く、昼寝をしているかと思うと常同的に
周遊する。声をかけないと一日中同じ場所でじっと
している脳血管性認知症の自発性低下とは趣が異な
る。近縁の症状である抑うつ状態としばしば混同さ
れるが、抑うつ状態では気分や思考面の変化を伴う
ため、悲哀感や不安、罪責感などの存在をうかがわ

せる言動や微小妄想など思考面での異変が生じるた
め鑑別は可能である。質問をしても真剣に答えず、
すぐに「分かりません」と答えるような考え不精や
よく考えもせずに即答する言動（当意即答）の背景
にも自発性の低下が想定される。病初期には、脱抑
制や常同行動に隠れてあまり目立たないが、丁寧に
観察すると初発症状として出現することも多い 5）。 
 
＜後方連合野への抑制障害による症状＞ 

 FTD 例でみられる被影響性の亢進ないし環境依
存症候群 environmental dependency syndrome7）は、前
方連合野が障害され後方連合野への抑制が外れ、後
方連合野が本来有している状況依存性が解放された
結果、すなわち外的刺激あるいは内的要求に対する
被刺激閾値が低下し、その処理は短絡的で反射的、
無反省となったものと理解できる 8）。日常生活場面
では、介護者が首をかしげるのをみて同じように首
をかしげる反響ないし模倣行為、相手の言葉をその
ままおうむ返しに応える（反響言語）、何かの文句に
つられて即座に歌を歌い出す、他患への質問に先ん
じて応じる、視覚に入った看板の文字をいちいち読
み上げる（強迫的音読）、といった行為で表れる。検
査場面では、物品や検者の動作が提示された時、（反
応しないように指示されていても）強迫的にことばで
応じてしまう（物品の場合は呼称し、検者がチョキの
形の手を見せた時は「チョキ」「V」ないし「2」など
と言語化する）という強迫的言語応答がみられる9）。 
 転導性の亢進、維持困難 
 ある行為を持続して続けることができないという
症状である。これも、後方連合野が本来有している
状況依存性が解放された結果、すなわち外的刺激あ
るいは内的要求に対する被刺激閾値が低下し、注意
障害、あるいは注意の維持困難が出現したものと考
えられる。Krüver-Bucy症候群の hypermetamorphosis
との関連で論じられることもあるが、必ずしも外界
の刺激に対して過剰に反応するだけでなく、外界の
刺激がなくても落着かない。立ち去り行動は診察・
検査場面でしばしば観察される。この言葉を記載し
た吉田ら 10）は、新しい課題、状況からの逃避の極端
な表現である可能性を示唆しているが、考え不精や
転導性の亢進とも関連のある症状のように思われる。 
 
＜辺縁系への抑制障害による症状＞ 
 脱抑制、我が道を行く行動 6） 
 反社会的あるいは脱抑制といわれる本能のおもむ

表 FTDの診断的特徴 

性格変化と社会的行動の障害（disordered social 
conduct）が、発症から疾患の経過を通して優位な
特徴である。知覚、空間的能力、行為、記憶とい
った道具的認知機能は正常か、比較的良好に保た
れる。 

Ⅰ. 主要診断特徴（すべて必要） 
A. 潜行性の発症と緩徐な進行 
B. 社会的対人行動（interpersonal conduct）の
早期からの障害 

C. 早期からの自己行動の統制（regulation of 
personal conduct）障害 

D. 早期からの情意鈍麻（emotional blunting）
E. 早期からの病識の欠如 

Ⅱ. 支持的診断特徴 
A. 行動異常 

1. 自己の衛生や身なりの障害 
2. 精神の硬直化と柔軟性のなさ 
3. 易転導性（distractibility）と維持困難
（impersistence） 

4. 口唇傾向と食餌嗜好の変化 
5. 保続的行動と常同行動 
6. 使用行動 

Ⅲ. FTLDに共通する支持的診断特徴 
A. 65歳以前の発症。親兄弟に同症の家族歴 
B. 球麻痺、筋力低下と萎縮、筋線維束攣縮 

（文献 1より）
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くままの行動は、前方連合野から辺縁系への抑制が
はずれた結果と理解できる。店頭にならんだ駄菓子
を堂々と万引きする、あるいは検査の取り組みに真
剣さがみられず（考え不精）自分の気のままに答え
る、診察中に鼻歌を歌う、関心がなくなると診察室
や検査室から勝手に出てゆく（立ち去り行動）など
の表現をとる。社会的な関係や周囲への配慮がまっ
たくみられず、過ちを指摘されても悪びれた様子が
なかく（患者本人に悪気はない）、あっけらかんとし
ている。自動車運転では、信号無視や高速道路の逆
走などは、社会問題にもなっている。自発性の低下
が進むと、目立たなくなる。 
 
＜大脳基底核への抑制障害による症状＞ 
 常同行動 
 自発性の低下や無関心が前景にたつ前にほぼ全例
で認められる。ADとの鑑別にも重要な症状である11, 12）

（図 2）。日常生活では常同的周遊（roaming13））や
常同的食行動異常 14）が目立つことが多い。一日中数
kmの同じコースを歩き続けたり、数 10kmのコース
を毎日周遊し、その途中で行うさい銭泥棒、花や果
物を盗ってくるといった軽犯罪がしばしば社会的な
問題となる。決まった少数の食品や料理に固執する
常同的な食行動や、女性の場合は調理が常同的にな
り、作る副食の種類が減少したり味噌汁の具が変わ
らなくなることがある 15）。言語面では、何を聞いて
も自分の名前や生年月日など同じ語句を答える滞続
言語 16）、まとまった同じ内容の話をするオルゴール
時計症状 17）などの形で出現する。 
 常同行動が時間軸上に展開した場合、時刻表的生活
となる。この場合、常同行動は強く時間に規定される

ため、強迫性を帯びることが多い。診察時には、しき
りに時計を見て時間を気にする例もある。時間軸上の
スパンは分・時間単位にとどまらず、日単位、週単位
のこともあり、行動が曜日に規定されているような例
もある。症状自体は強迫性障害でみられるものと同様
であるが、高橋18）が指摘しているように自己の強迫症
状に対する自我違和性が認められない点で異なる。 
 絶えず膝を手で擦り続けたり、手をパチパチと叩
いたりするような反復行動がみられることもある。
言語面では、同語反復や反復書字の形で現れる。反
復言語は、Guiraud19）により PEMA 症候群（反復言
語：palilalie、反響言語：écholalie、緘黙：mutisme、
失表情：amimie）としてまとめられ線条体との関連
を示唆され、後に Tissotら 20）により PES症候群（反
復言語、反響言語、常同行為）の一つとして取り上
げられた。 
 
＜食行動異常＞ 
 FTD と SD においては、AD と比較して食行動異
常の出現頻度は非常に高い 14）（図 3）。食欲の変化、
嗜好の変化、食習慣の変化がみられる。FTDで特に
早期にみられるのは、食欲の亢進と嗜好の変化であ
る。嗜好の変化としてはチョコレートやジュースな
ど甘いものを毎日多量に食べる行動がしばしばみら
れる。続いて、十分に咀嚼せずに嚥下するため食事
速度が速くなるといった食習慣の変化や、決まった
少品目の食品や料理に固執する常同的な食行動が出
現する。SD では、嗜好の変化が最初に出現してく
ることが多い。 
 過食や嗜好の変化により、体重増加や糖尿病など
のリスクが高まり、介護者が対応に苦慮する場合が

 

図 2 認知症疾患別の常同行動 
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図 3 認知症疾患別の食行動異常の頻度 
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SRI : Stereotypy Rating Inventory.  
FTD : Frontotemporal dementia.  
SD : Semantic dementia.  
VaD : Vascular dementia.  
AD : Alzheimer’s disease.   

（文献 12より作成）

FTD : Frontotemporal dementia.  
SD : Semantic dementia.  
AD : Alzheimer’s disease. 

（文献 14より作成）
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多い。食行動異常の内容は日英で大きな違いはみら
れないが、体重増加に関しては発症後 7.5kg 以上の
増加を認めた FTD と SD 患者は、イギリスで各々
30％と 36％、日本で 5.6％と 9.1％であり、食文化の
違いなどの影響も考えられている 21）。 
 これらの食行動異常に関わる神経基盤としては、
最近のMRIと voxel-based morphometry（VBM）を用
いた研究から、前頭葉眼窩面と島回をめぐる神経回
路の障害が想定されている 22, 23）。が、食行動異常は
多彩であり各々の症状に対して個別の神経基盤を有
する可能性が高い。 
 
3．治療とケア 24） 
 FTDは、上記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 のケアは上述したような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 behavior 6））。その間は、行動異常も減少し、
介護の負担は減少する 15）。 
 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 25）。 
 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 26）。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 27）。また、セロトニン 2A アンタゴニスト/

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 28）。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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