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は じ め に 

レビー小体型認知症（Dementia with Lewy bod-

ies; DLB）は Kosaka ら 1 が病理学的に提唱したび

まん性レビー小体病を元に，1996年に臨床上の診断

基準 2 が提唱され2005年２回目の改訂 3 を経て2017

年に３回目の改訂 4 がなされた．DLB はアルツハイ

マー病（Alzheimer disease; AD）に次いで多い変性

性認知症であるにも関わらず，本邦ではまだ一般臨

床においてあまり認識されていないことが多く，

AD や他の変性性認知症，或いは早期の段階ではう

つとして誤診されている可能性がある．最近，認知

症の診断過程において画像検査がバイオマーカーと

して有用性が認知され，大いに利用されるように

なってきた．また，DLB の診断基準における画像検

査の必要性が謳われている 3,4 のでここでは DLB の

画像診断について解説する． 

 

１．疾患の概説 

DLB は変性性認知症の中では一番多い AD に次

ぐ変性型認知症であり，認知症の約20％の頻度があ

るとされる． 

症状として緩徐進行性の認知機能の低下を示すが，

初期には記憶障害は前面に出ないことが多く，注意・

遂行力・視空間認識能の低下が強い特徴がある． 

病 理 学 的 特 徴 と し て は パ ー キ ン ソ ン 病

（Parkinson disease; PD）と同じスペクトラムの疾

患で，αシヌクレイン蛋白から構成されるレビー小

体が PD のように脳幹だけにとどまらず大脳皮質・

皮質下構造・中枢及び末梢自律神経の神経細胞内に

存在することである． 

2017年改訂された診断基準を表１に示す． 

DLB では画像所見が診断基準の中に大いに採用

されているのが特徴と言える． 

 

２．形態画像診断－脳 CT・MRI 

DLB では脳全体のびまん性萎縮があるが加齢性

萎縮より少し強い程度で AD ほどではない．AD で

は海馬を含む内側側頭葉の萎縮が著名であるが，

DLB では AD と比較して軽度である．しかし萎縮

の程度は AD と重なっている症例も多々有り，内側

側頭葉の顕著な萎縮だけをもって DLB ではなく

AD と診断できない． 

 

３．脳血流 SPECT，FDG-PET 

DLB は萎縮の目立たない早期の段階からから特

徴的な脳代謝・血流低下パターンを呈するため，脳

血流 SPECT，脳 FDG-PET が DLB の早期診断に有

用である． 

脳血流 SPECT 検査は現在保険適応になっている

放射性薬剤は123I-IMP，99mTc-HMPAO，99mTc-ECD

で，このいずれかを使用することになるが，99mTc-

ECD では後頭葉で他の大脳皮質と比較して高い集

積を示すため注意が必要で，DLB の診断には向いて

いないと考える．著者は DLB だけでなく AD を含

む変性性認知症の診断には123I-IMP が適していると

考え，日常診療で使用している． 

一 方 ， 脳 代 謝 は 18F-fluoro-2-deoxy-D-glucose 

(FDG) PET により検索できる．DLB において PET

は SPECT と比して空間分解能，放射能の感度とも

数倍以上優れ，さらに変性疾患では脳血流低下より

早く脳代謝低下がはじまるので糖代謝を観る FDG-

PET の方が脳血流を観る SPECT よりも優位であ

り，DLB の診断においても優位である 5．
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表１ 

DLB 臨床診断基準  

中核的臨床特徴と指標的バイオマーカー 

必須: 進行性の認知機能低下として定義される認知症 

記憶障害は初期には必ずしもおこらないが，注意，遂行機能，視知覚能力低下は顕著で早期からみられるかもしれな

い． 

中核的臨床特徴（最初の３つは典型的には早期から，経過を通じて存在する） 

・顕著な変化を伴った注意と覚醒の認知機能の変動 

・繰り返す形があって具体的な幻視 

・認知機能低下に先行することもある REM 睡眠行動異常症 

・寡動，静止時振戦，筋強剛が１つ以上みられる特発性パーキンソニズム 

指標的バイオマーカー 

・PET あるいは SPECT で示される大脳基底核のドパミントランスポータ取り込み低下  

・MIBG 心筋シンチグラフィーでの取り込み低下  

・睡眠ポリグラフ検査で筋活動低下を伴わないレム睡眠の確認  

支持的臨床特徴・バイオマーカー 

支持的臨床特徴  

・抗精神病薬に対する重度の過敏性，姿勢不安定，繰り返す転倒，失神または一過性無反応のエピソード，便秘・起

立性低血圧・尿失禁などの重度の自律神経機能障害，過眠，嗅覚低下，幻視以外の幻覚，体系的な妄想，無関心，不

安，抑うつ 

支持的バイオマーカー 

・CT または MRI による比較的保存された内側頭葉構造 

・SPECT または PET による血流/代謝画像で後頭葉機能低下を伴う全般的取り込み低下．FDG-PET で cingulate 

island sign を伴うこともある  

・脳波による後頭葉での顕著なプレアルファ/シータ帯域における周期的に変動する除波 

診断基準  

probable DLB 

・２つ以上の中核的臨床的特徴 

・１つの中核的臨床的特徴＋１つの指標的バイオマーカー 

possible DLB 

・１つの中核的臨床的特徴 

・１つ以上の指標的バイオマーカー 

DLB の可能性は低い  

・臨床像の一部または全てを説明できる他の身体疾患や脳血管障害を含む脳疾患が存在  

・パーキンソニズム以外の限局性神経学的徴候  

・重度認知症の段階で初めてパーキンソニズムが出現し，それが唯一の中核的臨床特徴であるとき 

＊：DLB は，認知症かがパーキンソニズムの前，或いは同時に起こったときに診断されるべきである．認知症を伴うパー

キンソン病（PDD）という用語は，十分に確立されたパーキンソン病の上に生じた認知症を表現するために使用されるべ

きである．実際の状況では，臨床状況に最も適した用語を使用し，レビー小体病のような包括的な表現を用いることが有

用．DLB と PDD の区別が必要な研究では，認知症とパーキンソニズムの発症の間に従来よりある１年ルールが引き続

き推奨される． 

 

DLB の特徴的な所見はアルツハイマー病で低下

する頭頂側頭連合野，後部帯状回，楔前部の低下に

加えて後頭葉の代謝低下・血流低下である 6,7（図１）．

AD との鑑別ポイントは，後頭葉の血流低下が DLB

で見られることであり，また内側側頭葉の血流低下

は DLB の方が AD と比較して弱い．後頭葉の血流

低下は画像統計解析法を用いると過小評価される可

能性があるので，元画像である軸位横断像にて観察

することが重要である（図２a.b）． 
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DLB では線条体の代謝・血流増加を認めることが

ある．これは線条体の糖代謝量，血流量の絶対量が

増加しているのではなく，周囲の他の灰白質の代謝・

血流低下により，相対的に線条体が高くなっている

ためである 7． 

cingulate island sign: FDG-PET にて頭頂連合野

や楔前部の糖代謝低下と比較して，中部～後部帯状

回の代謝低下が少ないため，そこだけが島状に代謝

が残っているようにみえる所見を言う．DLB の機能

画像所見として注目されだした 8 が，この所見はも

ともと Imamura らが DLB で後頭葉の代謝低下を

報告した論文の中でも報告していた 6 ．当時は後頭

葉に注目されていたので，中後部帯状回の代謝が

AD 群のそれと比較して高いことには注目されてい

なかった．FDG-PET でも高い頻度でみられる所見

ではなく診断基準にはあってもなくてもよいとされ

る．SPECT でも同様の所見が得られる可能性が高

いとの報告があるが 9，この所見よりも後頭葉の低

下の方が感度は高い． 

 

４．123I-MIBG 心臓交感神経シンチグラフィ 
123I-MIBG は心不全などの心疾患における心臓交

感神経機能の検査薬として開発された．しかしパー

キンソン病（PD）など神経変性疾患の自律神経障害

を有する症例で集積低下がみられることが判明し，

PD，DLB を含めた Lewy body disease (LBD) に特

異的であることが分かり 10，LBD の判定に大いに利

用されている（図３）．123I-MIBG の集積低下は罹病

期間や重症度に関係なく認められることが多いため

早期診断に有用といえる．早期相（15分後），後期相

（３時間後）と撮像し，心臓/縦隔比や洗い出し率を

算出する．現在，装置間ごとの差を標準化した手法

が用いられるようになり，正常閾値は2.2以上が使用

されている．DLB では washout rate は亢進する（正

常：15～30％）．これは病理所見としても心臓神経叢

の交感神経の選択的障害とレビー小体の沈着がみら

れるとされている． 

possible DLB において将来 probable DLB への

進展予測は脳血流 SPECT よりも123I-MIBG 心臓交

感神経シンチの方が有用であるとされる 11．

 

 

図１ DLB で糖代謝が低下する部位 

DLB 群と健常高齢者群とで脳糖代謝を比較して DLB 群で有意に糖代謝が低下している部位を MRI レンダリン

グ画像に重ねて表示．AD でみられる頭頂側頭連合野，後部帯状回・楔前部の糖代謝低下に加えて AD では低下し

ない後頭葉で糖代謝低下がみられる． 
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図２a 

 

 

図２b 

図２ DLB 患者の脳血流画像 

a. IMP 脳血流 SPECT 軸位像．大脳血流はびまん性に低下みられ，その中でも一次感覚運動野をはさみ両側頭頂

側頭連合野，前頭連合野の血流低下に加え後頭葉の血流低下が目立つ． 

b. 3D-SSP による画像統計画像．a でみられた所見がより鮮明に描出されている． 
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図３a 

 

 

図３ｂ 

図３ 123I-MIBG 心臓交感神経シンチ 

a. DLB： MIBG の心筋への集積はほとんど認めない． 

b. AD： 心筋に MIBG の正常集積が認められる． 

 

５．ドパミントランスポーターSPECT 

DLB ではパーキンソン病と同様，いわゆる LBD

では黒質線条体ドパミンニューロンの変性に伴い線

条体節前部端末に存在するドパミントランスポー

ターの密度が低下する（図４）．よって123I-FP-CIT 

(DaTscanⓇ) によるドパミントランスポーターイ

メージングは LBD の発症前に線条体の集積低下が

示される 12． 

 

６．脳アミロイド PET 

脳内のアミロイドベータ（Aβ）蛋白の沈着を生

体で PET を使用して可視化することが可能になっ

た． 

研究用として2004年より開発されてきたのが，
11C-PiB (Pittsburgh Compound-B) 13 であり，現在

もアミロイド PET のゴールドスタンダードとして

研究目的に使用されている．11C は半減期が20分しか

なく，その11C を製造するサイクロトロンを有する施

設でしか実施できないので半減期110分の18F 標識の

アミロイド PET 薬剤が開発され，現在３種類の薬

剤が薬事承認されている．
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図４a 

 

 

図４a 

図４ 123I-FP-CIT ドパミントランスポータイメージング 

a. DLB： 両側線条体への集積低下が著明． 

b. AD： 両側線条体に正常集積がみられ，いわゆる comma sign を呈している． 

 

AD では Aβが沈着しているため，アミロイド

PET により白質への非特異的集積に加えて大脳皮

質への強い集積（陽性所見）描出することができる．

DLB においては病理学的に Aβ沈着を示す com-

mon form と示さない pure form に分類されるため

DLB にアミロイド PET を施行すると大脳皮質に集

積がある症例とない症例がみられる 14．よってアミ

ロイド PET は DLB と AD との鑑別には有用では

ないといえる． 

 

７．画像検査フローチャート 

認知症の診断は画像診断で行うものでなく，問診，

身体的診察，神経心理検査，そして画像検査により

統合的になされる．画像診断はあくまでも補助的な

位置を占めるが，DLB の診断においては前述したよ

うに画像の果たす役割が大きいといえるので画像検

査のフローを図５に示す．
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図５ DLB 画像検査のフローチャート 

 

認知症が疑われた患者はまず，形態画像検査であ

る MRI を実施する（MRI が禁忌の場合は X 線 CT

で代用）．MRI の方が X 線 CT と比較して圧倒的に

得られる情報が多いため，通常は MRI を用いるべ

きである．これにより脳血管性認知症，慢性硬膜下

血腫，正常圧水頭症等の MRI で診断可能な疾患を

まず判定する．また変性性認知症に特異的な萎縮が

ないかをみて，鑑別疾患の可能性を考える．次に AD

を含む変性性認知症の鑑別のため，脳血流 SPECT

または脳 FDG-PET を行い疾患に特徴的な血流・代

謝低下パターンの有無を確認する． 

AD 血流低下パターン＋後頭葉の血流低下があれ

ば DLB である可能性が高い． 

後頭葉の血流低下がみられなくても認知機能障害

が軽いにも関わらずびまん性の大脳血流低下がある

場合や，中等度以上の AD 血流低下パターン（前頭

連合野の血流低下を伴う）の場合は DLB の可能性

がある．脳血流 SPECT で判定困難な場合は MIBG

心臓交感神経シンチまたはドパミントランスポータ

イメージングのいずれかを行うことになるが，どち

らを選択するか，現在のところエビデンスはまだ確

立していない．それぞれの DLB の診断能はほぼ同

等との報告がある 9,15,16．著者の印象としてパーキン

ソニズムがある症例ではドパミントランスポータイ

メージングが，パーキンソニズムがはっきりせず，

幻視や認知機能の変動が主な症例では MIBG 心臓

交感神経シンチの方が鋭敏であると思われる． 

それぞれの各検査単独での DLB 診断正診率を表

２に示す 5,15.17,18．MRI 単独では当然 DLB と AD の

鑑別は不可能で核医学検査をうまく利用していく必

要がある． 

 
 

表２ 各種画像診断の正診率 

MRI ＜60％ 

血流 SPECT 60-80％ 

FDG-PET 80-90％ 

MIBG 心臓交感神経シンチ 90％前後 

DAT イメージング 90％前後 

 

８．まとめ 

DLB の臨床診断における画像検査の有用性は上

述したように非常に高く，診断基準にも取り込まれ

ている．それぞれの画像検査の意義を理解し，でき

るだけ患者負担，医療経済の面も考慮して有効に使

用していくのが重要である． 
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