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A.研究目的 

①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。 

②臨床研究の成果をまとめ、紀伊 ALS/PDC 療 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

養の手引きを完成し、ホームページおよび印刷物

として公開する。 

 

B.研究方法 

①2000 年から 2014 年に患者レジストリーに登

研究要旨 

1. 〔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。 

2. 〔目的〕紀伊 ALS/PDC 療養の手引きを作成する。 

〔方法〕1. 概念、2.原因、3.頻度・疫学、4.症候・症状、5.経過・予後、6.診断・画像、7.合併症、8.薬

物療法、9.リハビリテーション、10.介護・ケア、11. 福祉サービス、について療養の手引きを作成する。 

〔結果および考察〕3年間の臨床研究の成果をまとめ、パブリックコメントを経た後に紀伊 ALS/PDC の患者

および家族のための療養の手引きを作成した。 

〔結論〕紀伊 ALS/PDC 療養の手引きを完成した。本研究班および紀伊 ALS/PDC 研究班のホームページにお

いて公開するとともに、印刷物を関係各位に広く配布する。 
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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。 

②以下の著者によって療養の手引きを目次に沿

って作成する。 

中島健二：鳥取大学医学部脳神経内科 (現 国立病

院機構 松江医療センター)  

葛原茂樹：鈴鹿医療科学大学 看護学部 

小久保康昌：三重大学大学院地域イノベーション

学研究科 

佐々木良元：国立病院機構三重病院神経内科 

森本 悟：三重大学大学院医学系研究科 腫瘍病

理学講座 

目次 

１．紀伊 ALS/PDCとはどんな病気ですか？（概

念） 

2. どうして起こるのですか？ (原因） 

3. どんな人がなるのですか？（頻度・疫学）  

４．どんな症状があるのでしょうか？（症候・症

状）  

5. どういう経過をたどりますか？ (臨床像)  

６．どのようにして診断されるのですか？ (診

断・画像)  

7. どんな合併症を起こしますか？ (合併症)  

８．どんな治療がありますか？ (薬物療法)  

９．どのようなリハビリテーションがあります

か？ (リハビリ)  

1) パーキンソン体操 

2) 筋肉や関節を柔らかくする運動 

3) 症状の改善に役立つ訓練 

10. 介護やケアの留意点は何ですか？   (介護、

ケア)  

11．どんな制度が利用できますか？   (福祉サー

ビス)  

1) 難病医療費助成制度 

2) 介護保険制度 

3) 身体障害者福祉法 

4) 障害者の日常生活および社会生活を総合的に

支援するための法律（障害者総合支援法） 

12. 参考資料 

13. 紀伊 ALS/PDC 診断基準 

14.神経変性疾患領域における基盤的調査研究班

名簿 

15. 発行研究班 

 (倫理面への配慮) 本研究は、三重大学医学部附

属病院倫理委員会で承認を得ている。 

 

C.研究結果 

①〔〕内は、1996 年から 1999 年度のデータ。 

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〕。 

 

図 1. 家族歴：全体 71% 〔67%〕、ALS 33%〔25%〕、

PDC 78% 〔82%〕。 

 

 

 

 

図 2. 平均発症年齢：全体 66.8 歳 (44歳〜85

歳)〔65.3 歳(52歳〜74 歳)〕、ALS 61.3 歳〔60.0

歳〕、PDC 67.1 歳〔66.5 歳〕。 
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図 3. 発症年代：Peak は 全体で 1920 年代から

1930 年代へシフト。 

 

 

 

図 4. 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。 

 

 

 

図 5. 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〕。 

 

図 6. 死因：呼吸不全、肺炎、窒息が 3大死因。 

 

②手引きの一部を掲載する。 

１．紀伊 ALS/PDCとはどんな病気ですか？（概

念） (葛原） 

Q1-1 ALS/PDCとはどんな病気ですか？ 

紀伊 ALS/PDC は紀伊半島の和歌山県から三重

県にかけての南部地域で見られる神経難病の一

つで、パーキンソン症状、認知症、筋萎縮症とい

った症状が単独で、あるいは重なってあらわれる

のが特徴的な神経難病です。名前の由来は、この

病気に出現する筋萎縮性側索硬化症

（amyotrophic lateral sclerosis：ALS）および、

パーキンソン症状（parkinsonism）と認知症 
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（dementia）が一緒に出てくる（複合：complex）

という PDCの英語の頭文字を組み合わせたもの

です。 

 

D.考察 

①1996 年〜1999年と比較して 2000 年〜2014年

では、性比は女性優位、家族歴は ALS では 1/3

例、PDC では約 80% でありで変わりなかった。

平均発症年齢は、ALSで約 1年遅延、PDCは 67

歳前後と不変であった。発症年代は、特に PDC

では 1920年代→1930年代、1940年代へシフト

が見られた。年次別発症数では、ALSは散発的、

PDCは持続的に発症していた。罹病期間は、全体

では 6.78年から 7.44年と延長し、特に、ALSで

は 3年から 5.7年と著明に延長していた。平均死

亡年齢は、ALSで 63歳から 71.0歳と 8年遅延し

ていた。主な死因は、呼吸器系疾患で変わりなか

った。今回の検討からは、ALS、PDC症例とも

発症年齢の高齢化と ALS症例での罹病期間の延

長が顕著であった。紀伊 ALS/PDC では、過去

50年に亘って ALSタイプが減少していることと

関連する現象である可能性がある。引き続き、臨

床像のフォローアップを継続するとともに、この

ような臨床像の変化に影響する環境要因を明ら

かにする必要がある。 

②紀伊 ALS/PDC 療養の手引きを作成した。本研

究班および紀伊 ALS/PDC研究班のホームページ

に掲載するとともに冊子を広く関係者に配布し、

周知、利用していただく。 

 

E.結論 

①今回の解析結果を元に、療養の手引きの作成を

行う。 

②紀伊 ALS/PDC 療養の手引きを完成し、本研究

班および紀伊 ALS/PDC研究班のホームページに

掲載した。本手引きが、患者さんやご家族の日々

の療養生活の一助となれば幸いである。 

 

F.健康危険情報 

なし 

 

G.研究発表 
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