
 

 

厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

神経変性疾患領域における調査研究班 (分担)研究報告書 

 

 

ALSに対する換気補助療法の予後 

祖父江 元 1） 

横井大知 1）、熱田直樹 1）、中村亮一 1）、藤内玄規 1）、伊藤瑞規 1）、坪井崇 1）、勝野雅央 1）、
和泉唯信 2）、梶龍兒 2）、谷口彰 3）、森田光哉 4）、JaCALS 

1.名古屋大学神経内科、2.徳島大学神経内科、3.三重大学神経内科 
4.自治医科大学神経内科 

 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

A.研究目的 

筋萎縮性側索硬化症（ALS）患者の死因は呼吸不

全であることが多く、換気補助療法は予後に大きく

影響する。しかしながら我が国の ALS患者に対する

非侵襲的陽圧換気補助（NPPV）療法および気管切

開を伴う陽圧換気補助（TPPV）療法の実態と、そ

の予後について多施設での検討は十分ではない。今

回、多施設共同 ALS患者前向きコホートである

JaCALS(Japanese Consortium for ALS research)

のデータから我が国での ALS患者に対する

NPPV/TPPV療法の実態と、その予後について検討

した。 

 

B.研究方法 

2006年 1月～2014年 12月までに JaCALSに登

録された ALS患者 1008例のうち、NPPV療法もし

くは TPPV療法を導入した症例を対象とした。 

NPPV療法および TPPV療法それぞれについて、①

導入後の予後、②発症からの予後に与える影響、③

導入群と非導入群の臨床背景の比較、以上の 3項目

について検討した。NPPV療法の検討では、登録後

に NPPVが導入された 167例を対象とし、NPPV

導入から TPPV導入もしくは死亡までの期間、

NPPV導入後の機能予後について調査した。性別、

発症年齢、導入時の ALSFRS-R球症状スコア、上

肢スコア、下肢・体幹スコア、呼吸症状スコア、発

症から NPPV導入までの期間の 7項目について

Kaplan-Meier生存解析、Cox回帰分析を行った。

性別以外は中央値で 2群に分類した。ALFRS-Rは

球症状スコア(言語、唾液、嚥下)、上肢スコア(書字、

食事、着替え)、下肢・体幹スコア(寝返り、歩行、

階段昇降)、呼吸症状スコア(起坐呼吸、呼吸不全)の

4つのサブスコアで解析した。機能予後について、

NPPV導入後に、運動機能(発語、嚥下、上肢機能、

歩行、寝返り)がどのくらい維持されているか 3か月

ごとの ALSFRS-Rの電話調査から検討した。そし

て呼吸症状が出現した例に限定し、NPPV導入群と

非導入群で発症からTPPV導入もしくは死亡までの
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