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All psychiatric symptoms are considered to derive from pathophysiology of the brain ， and examination of or 四

ganic brain factors is crucially important for evaluating psychiatric symptoms. Here ， we report a case of Fahr dis-

ease with psychosis. 

The patient was a 61-year-old female. At age 30 ， she developed temporary paranoia. At age 52 ， she was diag-

nosed with mild mental retardation (IQ 69) based on the results of the Wechsler Adult Intelligence Scale 目II I. At 

age 60 and 61， she developed psychosis and readmitted to our hospita l. She gradually exhibited some symptoms 

of parkinsonism and computed tomography of her brain revealed calcification of the basal ganglia bilaterally ， and 

Fahr disease was suspected. 

Fahr disease is a rare sporadic idiopathic basal ganglion calcification (IBGC). Some candidate genes are re-

ported in patients with familial IBG C. The symptoms are varied ， but psychosis is rare. The definition of Fahr dis-

ease is uncertain ， and must be differentiated from various diseases. In this case ， physical examination revealed no 

other physical disease that might cause brain calcification ， and Fahr disease with psychosis was suspected. We 

plan to perform a genetic examination to confirm the diagnosis with her concen t. 
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はじめに

あらゆる精神症状は脳における病態生理に由来す

ると考えられ，精神症状の評価において，脳器質因

の精査は極めて重要である.今回，我々は精神病症

状 (psychosis) を呈し入退院を繰り返している症例

において，頭部 CT 上，両側大脳基底核・小脳歯状核

に石灰化が認められ， Fahr 病が疑われた症例を経験

したので報告する.

患者: 61 歳，女性.

主訴:手指振戦.

症例

既往歴:高血圧， 2型糖尿病，脂質異常症，頚部脊

柱管狭窄症，変形性膝関節症，多発胆石症(術後) ， 

右肺腺癌(術後) ，放射線肺臓炎.

家族歴，精神医学的遺伝負因:いずれも詳細不明.

生活歴 :A 県で出生.同胞 2名の第 1子.公立

小・中学校を卒業後，メール便の仕分け等で一時的

に就労した時期もあったが，両親の扶養のもと，無

職で自閉的な生活をしていた. 37 歳時，両親との誇

いを機に単身で上京し路上生活を開始した. 52 

歳時より生活保護を受給し都営住宅で単身生活を

送っている.

現病歴: 30 歳時「人から何か言われているので

はないか」という被害関係念慮が生じ， A 病院を受
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診した.向精神薬を開始され，数年通院していたが

自己中断した. 37 歳時，単身で上京し路上生活を

開始した.漠然とした不安感が強まり，福祉機関に

保護を求めて施設に入所するものの，施設での対人

関係において被害念慮が生じ，路上生活に戻るとい

うことを繰り返した. 52 歳時，不眠・不安が持続し

ていたため，生活保護受給を契機に B 病院を受診

し，ニトラゼパムが開始された.同院にて通院加療

されていたが，主に金銭面でのトラブルを契機に強

い不安感・過呼吸発作を生じ，自身で救急要請する

ことを繰り返していた.55 歳時， Wechsler Adult In 四

telligence Scale (W AIS) -III において IQ 69 (言語性

78/ 動作性 65) であったため，軽度精神遅滞と診断さ

れた. 57 歳時， C 病院にて右肺腺癌の診断にて右上

葉切除術・放射線療法を施行され 身体加療中に B

病院への通院は途絶えた身体合併症が考慮され，

C 病院の紹介にて 59 歳時に当院を初診した.B 病院

での診断をもとに軽度精神遅滞として，不眠・不安

といった症状に対して当院にて通院加療が行われ

た. 60 歳時，夜間に自宅のドアを叩く音の幻聴，女

性の姿の幻視が出現し， I攻撃される」という被害念

慮に巻き込まれ，包丁を持ち公園にいるところを警

察に保護され， B 病院に措置入院となった.バルフ。ロ

酸 200mg ，リスベリドン 0.5mg 開始にて幻覚妄想

状態は速やかに改善し 当院に転院となった.入院

時の頭部 CT 検査にて両側大脳基底核・小脳歯状核

に石灰化が認められたが，臨床上明らかな神経学的

所見は認められないことから，生理的石灰化として

経過観察となった入院中，血糖へのリスクの少な

いアリピプラゾールに置換され退院しその後の通

院加療にて精神症状は安定していたため，アリピプ

ラゾールは漸減中止されたその後，抗精神病薬が

中止されたにも関わらず，静止時手指振戦，小刻み

歩行といったパーキンソニズ、ムが出現し，次第に顕

著となった. 61 歳時，自宅内で刃物を持った女性の

姿の幻視が出現し 自宅から包丁を持ち出して公園

に行き，帰宅後も不安で落ち着かず，自身で警察に

連絡した.警察が訪室時，幻覚妄想状態を呈してい

たため， B 病院に措置入院となり 同日 D 病院に転

院し加療された.リスペリドン開始にて速やかに

幻覚妄想状態は改善したものの，歩行障害が増悪し

たためペロスピロンに置換され，当院に転院となっ

た.

入院時現症:体温 36.3
0

C ，脈拍 88/min ，血圧 140/

95mmHg と高血圧が認められた小柄で肥満体型
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(身長 145 .1 cm ，体重 59.2 kg) の女性，前傾姿勢で動

作は緩慢，杖を手に持ち歩行は小刻み，静止時手指

振戦(左に優位)・頚部四肢の筋強剛・姿勢保持反射

障害が認められた.表情は変化に乏しいが，時折笑

顔を見せた.疎通は概ね良好で，幻覚の存在は否定

し妄想、も認められなかった

血液検査所見 : WBC 5，730 x 10 3/μL ， CRP 0.58 

mg/ dl， AST 65 U/L ， AL T 97 U/L ， y-GTP 150 U/L ， 

T-CHO 223 mg/d l， TG 167 mg/d l， HbA1c 6.5% であ

り，軽度炎症反応，肝逸脱酵素の軽度高値，高脂血

症，糖尿病を認めた. TSH 2.054μIU/m l， fT32.69 

pg/m l， fT4 1. 03 ng/m l， Ca 8.5 mg/ dl， P 4.4 mg/ dl， 

iPTH 42 pg/ml であり，甲状腺機能・副甲状腺機能

は正常で、あった.

腹部超音波検査所見:脂肪肝がみられた.

脳波検査所見 :α 波主体， αゐloking あり， HV 

で build up なし， PS で driving なし，明らかなてん

かん波はみられなかった.

心理検査所見:長谷川式簡易知能評価スケール

(HDS-R) 26 点であった.

頭部 CT 検査所見:両側大脳基底核 (Fig.1A) ・

小脳歯状核 (Fig.1B) に石灰化がみられた.

頭部 MRI 検査所見:頭部 CT でみられた両側大

脳基底核・小脳歯状核の石灰化部位に一致して

T2WI. FLAIR で信号欠損， T1WI で淡い高信号域

を認めた.側脳室周囲深部白質に T2WI. FLAIR 

像で散在する高信号域を認め，陳旧性脳血管障害巣

もしくは動脈硬化性変化と考えられる. MRA にて

主幹脳動脈に有意な狭窄や閉塞を認めなかった.

MIBG 心筋シンチグラフィー:早期 H/M 比 3.25 ，

後期 H/M 比 2.94 ，Washout rate 27.2 %であり，心

臓交感神経は正常であった

目尚 DaT /SPECT : SBR イ直 4.88 (R 4.99 ， L 4.77) で

あり，線条体へのドパミントランスポーター結合能

は正常であった.

脳血流シンチグラフィー:大脳平均血流量は左

37.5 m/min/100 g，右 37 .1 m l/ min/100 g と中等度低

下が認められ，加齢性変化によるものと考えられた

入院後経過:入院時 幻覚・妄想といった精神病

症状 (psychosis) は認められないことから，前医か

らの内服(バルフ。ロ酸 300mg. ペロスピロン 8mg)

を継続としたが，手指振戦や小刻み歩行などのパー

キンソニズムが目立ったため 薬剤性の錐体外路症

状の可能性を考慮し，ペロスビロン 8mg からアリ

ピプラゾール 6mg に置換した.しかしパーキソニ
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Fig. 1 Brain computed tomography (CT) 

A: Brain CT shows calcification on bilateral basal ganglion. 

B: Brain CT shows calcification on bilateral cerebellar dentate nucleus. 

Table 1 Diagnostic criteria of FIBG 

1) Calcification on bilatelal basal ganglion 

2) Progressive neurological symptoms 

3) No biochemical abnomality 

4) No causes of infection. toxication and trauma 

5) Familial history 

FIBG: familial idiopathic basal ganglion calcification. 

(Modified quotation from reference 2) 

ズムの明らかな改善は認められず，手指振戦に対し

てクロナゼパム1. 5 mg 併用したものの効果は乏し

く，その後精神症状は安定していたため，第 85 病日

に退院となった.

考察

Fahr 病は 1930 年にドイツの病理学者 Theodor

Fahr が大脳基底核や小脳歯状核に石灰化を伴う病

態を報告したことに由来する稀な疾患であるJ) 正確

な擢患率は不明であるが，本邦の研究班において，

約 200 名が登録されている 2) 現在，家族性特発性大

脳基底核石灰化症 (familial idiopathic basal ganglia 

calcification : FIBGC) として， Table 1 に示した国際

的な診断基準が提唱されている 3) 実際には孤発例が

多く，特発性大脳基底核石灰化症(I BGC) として扱

われている.症状としては，無症状で経過する症例

からパーキンソン症状等の錐体外路症状，小脳症状，

精神症状，認知症症状をきたす症例まで極めて多様

性がある.精神症状として幻覚・妄想といった精神

病症状 (psychosis) を呈する症例は稀であり，これ

までに数例の症例報告が存在するに留まってい
る4)-8)

本症例に関しては 頭部画像検査において両側大

脳基底核に明らかな石灰化が認められ，軽度精神遅

滞に加え，経過中にパーキンソニズムを中心とした

進行性の神経症状が認められたことから， Fahr 病が

疑われた.両側基底核の石灰化に関しては当初生理

的変化とみなされていたが，年齢や石灰化の程度か

らは加齢性変化とは考えにくく，身体精査の結果，

脳内石灰化をきたす副甲状腺疾患，勝原病，血管炎，

感染症は否定的であった.また，筋力低下，外眼筋

麻痔，てんかんは認められないことから， ミトコン

ドリア脳筋症の可能性は乏しく，認知機能に関しで

もHDS-R26 点と概ね保たれており，発動性低下と

いった前頭葉症状は認められず，画像検査において

アルツハイマー型認知症， レビー小体型認知症，石

灰沈着を伴うび漫性神経原線維変化病は否定的で

あった.精神病症状 (psychosis) を伴う Fahr 病につ

いてのこれまでの報告においては，発症年齢は 20~

60 代と幅広く，いずれも頭部画像検査において両側

基底核の石灰化が認められたことにより Fahr 病が

疑われているい 本症例は 30 代に被害関係念慮を

主訴に精神科を初診し軽度精神遅滞に伴うストレ

ス反応と考えられてきたが， 60 歳より著明な幻覚妄

想状態を呈し入退院を繰り返す経過においてパー

キソニズムが出現し身体精査を行うことにより，

精神病症状 (psychosis) を伴う Fahr 病が疑われる.

精神病症状 (psychosis) を呈した Fahr 病患者におい

て，線条体におけるドパミントランスポーターの結

合能の低下4)や両側側頭葉の血流増加8)が報告されて

いるが，本症例においてはいずれの所見も認めてお

らず，これらの病態と精神病症状 (psychosis) やパー

キソニズムとの関連については，今後さらなる検討
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が必要である.

FIBGC の遺伝子解析については 中国の FIBGC

症例の 40~50% においてリン酸トランスポーター

の一つである type III sodium-dependent phosphate 

transporter ; PiT2 をコードする遺伝子である

SLC20A2 の変異が報告され8) 国際的勺こも本邦にお

いて10) も FIBGC 症例の約 40~50% で変異が報告さ

れている.また，本邦の孤発例の 6.4%においても変

異が報告されているーその他，血小板由来成長因子

受容体のサブユニット pをコードする遺伝子であ

る PDGFRB ll
)や血小板由来成長因子受容体のリガン

ドの一つである PDGF-B をコードする遺伝子であ

るPDGF-B 凶 lこ変異が報告されている.本症例は，家

族と疎遠なため家族歴が明らかではないことから，

FIBGC の可能性は否定できないため，現在，本人の

同意のもと遺伝子検査を行っている.

結 論

精神病症状 (psychosis) を呈し Fahr 病が疑われた

1例を経験したため，文献的考察を加えて報告した.

開示すべき利益相反はない.
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