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A．研究目的 

筋萎縮性側索硬化症（ALS）の Awaji 診断基準

（2008）では、改定 El Escorial 基準の原則を踏

襲しつつ筋電図所見をさらに重視した改訂を提

唱している。この改訂の大きな特徴は (1)筋電図

異常を臨床的な筋萎縮と等価としたこと、(2)線

維束性収縮電位を急性脱神経所見として採用し

たことである。(2)により急性脱神経の検出感度

は高まった。以後 Awaji 基準を用いると probable

以上の診断感度は改善するとの報告がなされて

いる。ただし改訂 El Escorial 基準では 1領域に

上位運動ニューロン徴候があれば

「laboratory-supported probable」と判定でき

たものが、Awaji 基準の probable ALS では 2領域

に上位ニューロン徴候を認める必要があり、この

ために返って診断感度が低下するという新たな

問題が生じている。これまでの報告のメタ解析に

より ALS 診断基準の現状を明らかにする。 

B．研究方法 

2015年までに公表された Awajiおよび改定 El 

Escorial基準の診断感度を比較した 12論文のう

ち、個々の患者の元データが著者から提供された

論文についてメタ解析を行なった（individual 

patient data meta-analysis）。また Awaji基準にお 

 

論文についてメタ解析を行なった（individual 

patient data meta-analysis）。また Awaji基準にお

いて「1領域に上位運動ニューロン徴候、2領域

に下位運動ニューロン徴候あるいは筋電図異常

があるもの」を updated Awaji基準として、診断

感度を比較した。 

 

*倫理面への配慮 

本研究は千葉大学倫理委員会の承認を得てい

る。また個人情報保護に関しては細心の留意をは

らった。 

 

C．研究結果 

8 論文、881 例の患者の元データの収集が可能で

あった。診断感度は改定 El Escorial基準で 58％、

Awaji基準で 70％、updated Awaji基準で 73％で

あった（表１）。球発症の 234 例における診断感

度は改定 El Escorial 基準で 55％、Awaji 基準で

72％、updated Awaji基準で 73％であった。また

発症 6 ヶ月未満の 140 症例の感度は改定 El 

Escorial基準で 49％、Awaji基準で 63％、updated 

Awaji基準で 67％であった 

研究要旨 

筋萎縮性側索硬化症（ALS）の診断基準としては世界神経学会から提唱された「改定 El Escorial基準」

が用いられ、臨床試験の組み入れ基準としても使われてきたが、診断感度が充分に高くないという問

題点が指摘されていた。2008 年に国際臨床神経生理学会より「Awaji 基準」が提唱されたことを受け

て、これら 2つの診断基準の感度を比較した報告がなされてきたが、結論は得られていなかった。今

回 2015年までに公表された 12論文のうち、個々の患者の元データが著者から提供された 8論文につ

いてメタ解析を行なった（individual patient data meta-analysis）。また Awaji基準において「1領域に上

位運動ニューロン徴候」を updated Awaji基準として、診断感度を比較した。メタ解析による診断感度

は改定 El Escorial基準 58％、Awaji基準 70％、updated Awaji基準 73％であった。ALS診断の感度は

Awaji基準より上昇し、さらに Updated Awaji基準はさらに感度が高まることが明らかになった。 



 

 

表１．ALSにおける各診断基準の診断感度。 

R-EEC：改定 El-Escorial 基準。 

 

 

D．考察 

これまでに報告された改定 El Escorial 基準と

Awaji 基準の診断感度を比較した 8 研究では、両

者同等とするもの（n=3）、Awaji 基準が優れると

するもの（n=4）、さらに Awaji基準が劣るとする

もの（n=1）となっている。これらの相違はそれ

ぞれの研究の対象とした母集団の差異による可

能性が考えられる。今回の検討では 8研究をメタ

解析したこと、各症例の元データを収集したこと

により、母集団の差異はほぼ解消されたものと思

われる。その結果、診断感度は改定 El-Escorial

基準より Awaji基準が優り、updated Awaji基準で

はさらに感度が高まることが示された。 

今後の ALSの臨床試験においては、出来るだけ

早期に診断されたより初期の患者を対象にする

必要があり、Awajiあるいは updated Awaji基準の

採用が望ましいものと思われる。 

 

E．結論 

Awaji基準により ALS診断の感度は改定 El 

Escorial基準より上昇する。Updated Awaji基準は

さらに感度が高まる。新規治験への組み入れ基準

として updated Awaji基準を用いることが望まし

いと思われる。 
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