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A.研究目的 

紀伊 ALS/PDC の療養の手引き作成のための基 

礎資料として、最近の症例に関する臨床情報の

収集と解析を行った。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

B.研究方法 

2000 年から 2014 年に患者レジストリーに登録

した紀伊 ALS/PDC 76 例について、臨床病型、

男女比、家族歴、発症年齢、発症年代、年次発

症例数、平均罹病期間、平均死亡年齢、死因、

について解析し、1996 年から 1999 年の臨床デ

研究要旨 

〔目的〕紀伊 ALS/PDC の療養の手引き作成のための基礎資料として、臨床情報の収集と解析を行

った。 

〔方法〕2000 年から 2014 年に患者レジストリーに登録した紀伊 ALS/PDC 76 例について、臨床病

型、男女比、家族歴、発症年齢、発症年代、年次発症例数、平均罹病期間、平均死亡年齢、死因、

について解析し、1996 年から 1999 年の臨床データ(臨床神経 2001,41:769-774)との比較を行っ

た。 

〔結果および考察〕臨床病型：ALS 12 例、PDC 64 例 (うち 17 例の剖検例を含む)。男女比は、1:1.3 

〔1:1.85〕。家族歴：全体 71% 〔67%〕、ALS 33%〔25%〕、PDC 78% 〔82%〕。平均発症年齢：全体 66.8

歳 (44歳〜85 歳)〔65.3 歳(52歳〜74 歳)〕、ALS 61.2 歳〔60.0 歳〕、PDC 67.1 歳〔66.5 歳〕。発

症年代：Peak 全体 1930 年代〔1920 年代〕、年次発症例数：1988 年以降、ALS は散発的、PDC は

持続的に 1〜7 名の範囲で発症。平均罹病期間：全体 7.44 年〔6.78 年〕、ALS 5.7 年〔3年〕、PDC 

7.9 年〔7.5 年〕。平均死亡年齢：全体 73.8 歳〔72.1 歳〕、ALS 71.0 歳〔63.0 歳〕、PDC 74.6 歳

〔74.0 歳〕。死因：呼吸不全、肺炎、窒息が 3大死因。〔〕内は、1996 年から 1999 年度のデータ。 

1996年〜1999 年と比較して 2000年〜2014 年では、性比は、女性優位で不変。家族歴は、ALS で

は 1/3 例、PDC では約 80% で不変。平均発症年齢は、ALS で約 1年遅延。PDC は 67 歳前後と不変。

発症年代は、特に PDC では 1920 年代→1930 年代、1940 年代へシフト。年次別発症数では、ALS

は散発的、PDC は持続的。罹病期間は、6.78 年→7.44 年と延長。特に、ALS では 3 年から 5.7 年

と著明延長。平均死亡年齢は、ALS で 63 歳から 71.0 歳と 8 年遅延。主な死因は、呼吸器系疾患

で不変。 

〔結論〕今回の解析結果を元に、療養の手引き作成を行う。 
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