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A 研究目的 

 原発性側索硬化症(PLS) は筋萎縮性側索硬化

症 (ALS) の一亜系として分類される事もあり、

その疾患独立性についてのコンセンサスは得ら

れていない。また臨床上、遺伝性痙性対麻痺と

の鑑別が困難である事も知られている。そこで

PLS の疾患独立性およびその臨床像を明らかにす

るとともに、臨床診断に有用な電気生理学的検

査について検討することを目的とした。 

 

B 研究方法・対象 

 一次調査として全国の日本神経学会認定施設

にアンケート調査を行い、PLS に対する認識およ

び PLS 症例の有無について調査を行い、さらに

二次調査として、臨床調査に承諾して頂いた 15

施設から 19 症例の回答を回収し、臨床像につい

て調査した。  

また電気生理学的検査の診断上の有用性を検

討するため、痙性構音障害を呈している当院の 3

症例を対象として、経頭蓋磁気刺激法(TMS)にお

ける 刺激閾値、中枢運動伝導時間、F波におけ

る chronodispersion、振幅、出現頻度、H反射

での H/M 比について検討した。 

 

C 研究結果 

 PLS に関する認識では、独立疾患としたものが

約 3割、ALS の一亜型としたものが約 5割であっ

た（図 1）。 19 症例の平均発症年齢は 58±11 歳 

(38〜77 歳) であり、男女比は男性 9症例、女性

10 症例でほぼ 1:1 だった。初発症状 で多かった

のが下肢筋力低下の 12症例、次が構音障害の 11

症例だった(表 1)。 

 電気生理学的検査では、TMS において刺激閾値

の上昇、中枢運動伝導時間の延長が全症例に認

められた。また、正中神経の F波出現率が高い

傾向があり(図 2)、腓骨神経、脛骨神経での H反

射が誘発されやすい傾向が認められた(表 2)。 

 

D 考察 

 PLS 症例をまとめると、やや男性に多く、発症年

齢は 50歳前後、罹病期間は 10 年前後、初発症状は

7割が痙性対麻痺型で 1から 2割が球麻痺型、残り

が痙性対麻痺と球麻痺の混合型とされている。PLS

の臨床面での ALS との違いは、罹病期間が長い点と

痙性対麻痺で発症する症例が多い点であるが、痙性

対麻痺型で発症した場合には、遺伝性痙性対麻痺と

の鑑別が困難になる場合がある。また当初 PLS と診

断した症例でも後に下位運動ニューロン障害が加わ

り、ALS へと診断が変更されることも多く、多くの

神経内科医が PLS を ALS の亜型と考える要因となっ
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ていると思われる。 

実施した電気生理学的検査では TMS の感度お

よび特異度が高いように思われた。 

 

E 結論 

 アンケート調査を通じて神経内科医の PLS に

対する認識および、現在 PLS と診断している症

例の臨床像を解析した。また PLS の診断では

TMS 検査が有用であることを確認し、今後は痙

性構音障害を呈する症例を対象として、その疫

学および臨床的特徴等を検討していく予定とし

た。 

 

F 健康危険情報 

 特になし。 

 

G 研究発表 

1. 学会発表 

なし 

 2。論文発表 

  なし 

 

H 知的所有権の取得状況 

 特になし。 

 

 

 

図 1 神経内科医の PLS に対する認識 

 

 

 

 

 

表 1 アンケートに基づく本邦における PLS 臨床像 

 

 

 

図 2 F 波出現率（正中神経） 

 

 

 
表 2 H 反射陽性率
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