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症 例

疾患の基礎知識，画像を見るときのポイントなど
脳神経疾患画像にまつわるナースの素朴な疑問に
1問 1答形式でズバッとお答えします！

ニューロナースの疑問に答える！

第16 回

1  多系統萎縮症
数年前からだんだん歩きにくくなってき
た。話をするとき，ろれつが回らない。

Q1 多系統萎縮症とはどのような疾患ですか？

歩行困難やろれつ不良といった小脳症状，関節のこわばりや動作緩慢などの
パーキンソン症状，排尿障害や便秘などの自律神経障害をきたす疾患です。
脊髄小脳変性症の 1つです *註 1。

連  載

今井昌康（Johns Hopkins Medicine）
執筆

遺伝性 非遺伝性

脊髄小脳変性症

MRI の T1 強調矢状断像単純CT

MRI の T2 強調像

単純 CT MRI の T1 強調矢状断像 MRI の T2 強調像

画像所見

脳幹部および両側小脳半球の
萎縮がみられる（→）。相対
的に脳槽が広がってみえる。

矢状断像では小脳萎縮がより
わかりやすい（▲）。脳幹で
は橋の下側（橋底部）の萎縮
がみられる（→）。

橋に十字状の高信号がみられ
る（○）。

Q2 脊髄小脳変性症とはどのような疾患ですか？

神経の変性が原因で，うまく歩けない，しゃべれないといった症状を示す
疾患の総称です。遺伝性と非遺伝性がありますが，非遺伝性のものが多く，
2/3 を占めます。多系統萎縮症は非遺伝性の脊髄小脳変性症のなかで最も
多い疾患です。脊髄小脳変性症にはたくさんの型がありますが，遺伝性の
ものは原因遺伝子の特定が進んでいます。

小脳症状 パーキンソン症状 自律神経
障害

全体の 2／3

註1：厚生労働省の特定疾患分類では，多系統萎縮症は脊髄小脳変性症とは別項目になっています。

日本で比較的多いタイプを抜粋して示します。表中の疾患はすべて常染色体優性遺伝です。

疾患 原因遺伝子 遺伝子座 その他

  マシャド・ジョセフ病（脊髄小脳失調症3型） MJD 14q24.3-q32.1

  脊髄小脳失調症6型 CACNA1A 19p13 純小脳萎縮型

  脊髄小脳失調症31型 SCA31 16q22 純小脳萎縮型，長野に多い

  歯状核赤核淡蒼球ルイ体萎縮症 DRPLA 12p13.31

  脊髄小脳失調症2型 SCA2（Ataxin-2） 12q23-q24.1

  脊髄小脳失調症1型 SCA1（Ataxin-1） 6p23 北海道，東北に多い

遺伝性脊髄小脳変性症


