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A.研究目的 

筋萎縮性側索硬化症（ALS）は前頭側頭型認知症

（FTD）と類似の行動・性格変化を呈しうる．しか

し精神，運動症状のため患者からの聴取は一般に困

難で，家族等からの問診が病態把握において重要と

なる．本研究は ALS／FTD症例の精神症状の評価法

の確立を目的とする．ALS／behavioral variant型 FTD

（bvFTD）症例の精神症状の評価としてオランダよ

り報告された ALS-FTD-questionnaire（ALS-FTD-Q, 

Neurology 2012;79:1377–1383）の日本語版（ALS-FTD-

Q-J）を作製しその妥当性を評価する． 

 

B.研究方法 

全国 17 施設の共同研究として認知症のない ALS

例，ALS-bvFTD例，bvFTD例，健常者に対して調査

を行う．匿名化の上，臨床情報を得る．ALS症状を

有する例では Frontal Behavioral Inventory (FBI)，ALS 

Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-R)，Frontal 

Assessment Battery (FAB) ， Montreal Cognitive 

Assessment (MoCA)，Hospital Anxiety and Depression 

Scale (HADS)，他を実施する．日本版 ALS-FTD-Qの

妥当性の検討とオランダと日本でのALS／bvFTD症

例の比較を行う． 

(倫理面への配慮) 

主研究施設での倫理申請の上で，各施設での

倫理申請を行った． 

 

C.研究結果および考察 

研究要旨 
筋萎縮性側索硬化症（ALS）と行動障害型前頭側頭型認知症（bvFTD）の行動・性格変化の評価尺度であ

る ALS-FTD-Qの日本語版（ALS-FTD-Q-J）を確立し妥当性を検討した．全国 17施設で，FTDを合併しな

い ALS症例（92例），ALS-bvFTD症例（6例），bvFTD例（16例），健常者（32名）を対象に調査を実施し

た．本検討において，ALSおよび bvFTD症例における行動・性格変化を検出することが可能でることを示

した．原著では ALS-FTD-Qは FABやMMSEといった認知機能尺度と中等度の相関し不安・抑うつ評価尺

度との相関は乏しかった．一方，本邦での検討では ALS-FTD-Q-Jは不安・抑うつ評価尺度との中等度の相

関を示したものの FAB や MoCA といった認知機能尺度との相関に乏しかった．ALS-FTD-Q は国際間での

ALS/FTD 患者の行動・性格変化を比較できる尺度となり得ると考えられた．現在本研究は ALS から FTD

へ移行する因子を明らかにすることを目的として縦断研究に移行している． 
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図１ALS-FTD-Qのスコア分布（boxplot） 
左より ALS群（92例），ALS-bvFTD群（6例），bvFTD
群（16例），対照群（32例）． 

図１ALS-FTD-Qのスコア分布（boxplot） 
*: p≦0.0001, **: p<0.001, ***: p<0.01, ****: 
p<0.05, Mann-Whitney U test. 

ALS：92例，ALS-bvFTD：6例，bvFTD：16

例，対照者：32名の計 146名を解析した．各グル

ープの ALS-FTD-Q-Jの素点は ALS 群で 9.5 ± 8.7 

（mean ± SD），31.3 ± 7.4 （ALS-bvFTD），48.9 ± 

14.0 （bvFTD），4.4 ± 4.1（対照）で，本評価尺度

は ALS群とその他の 3群を統計学的な有意差をも

って区別可能であった（図１）． 

 

 

 

 

 

 

ALS-FTD-Q-Jは同じ前頭葉行動評価尺度である

FBIと，原著と同様に高い相関を示した（原著: r = 

0.79，本検討: r = 0.70）．原著では ALS-FTD-Qは

FABやMMSEと中等度の相関を示し（FAB: r = 

0.37，MMSE: r = 0.32），HADSとの相関は乏しかっ

た（r = 0.18）．一方，ALS-FTD-Q-Jは HADSとの

中等度の相関を示した（r = 0.36）ものの，FAB（r 

= 0.13）やMoCA（r = 0.07）との相関に乏しかっ

た． 

 

D.結論 

ALS-FTD-Q-J は日本人の ALS／bvFTD 例の評価

にも有用であることを示した．ALS／bvFTD例の特

徴を更に描出するために，現在本研究は縦断研究に

移行している． 
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