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A 研究目的 

原発性側索硬化症(primary lateral 

sclerosis:PLS)を筋萎縮性側索硬化症

(amyotrophic lateral sclerosis:ALS)の一亜型

と考える神経内科医も多く、その臨床像、病因・

病態についても未だ議論があるのが現状である。 

今回、多施設共同 ALS 患者レジストリ

(Japanese Consortium ALS Research: JaCALS)に

登録され、PLS 型とされた症例の臨床像、経過を

調査し、本邦における PLS 症例の臨床像について

明らかとすることを目的とした。 

 

B 研究方法・対象 

2006 年 2月から 2018 年 7月までに JaCALS に登

録された 1521 例のうち、登録時に PLS 型と判断さ

れた 28 症例を対象とした。 

登録時および経時的に記載された調査票および

電話調査の結果から経過および臨床症状の解析を

行った。 

 

C 研究結果 

登録時に PLS 型と判断された 28 例のうち以下

に該当する 14症例は解析から除外した。 

• 発症から 3年未満 

• 発症 5年以内に呼吸不全をきたし死亡 

• 発症 7-8 年で四肢の筋力が MMT 0 となり呼吸

不全で死亡 

• その他、ALS と診断した症例 

解析対象とした 14例の臨床像を表にまとめ

た。性別は、男性 4例、女性 10 例で、発症年齢

は平均 54歳 5ヶ月、初発症状は下肢発症が 5

例、上肢発症 3例、上下肢発症 1例、さらに痙性

構音障害で発症した 4例のち 1例は上肢障害を併

発し、1例は痙性歩行を伴っていた。その他腰痛

にて発症した例も 1例あった。最終確認時には発

症から 5-25 年の経過を示し、1例のみ発症後 10

年 3 か月で死亡していた。 

 所見上下位運動ニューロン障害が合併した症例
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も 12 例あり、筋電図が施行された 13 例では全例

で慢性脱神経所見が認められ、5 例ではさらに進

行性脱神経所見も認められた。 

表 

 

 

D 考察 

PLS 型して登録された症例のうち半数が PLS の

診断基準を満たさなかったり、ALS と診断される

症例であった。解析対象とした 14症例も、臨床症

状ないし筋電図検査で下位運動ニューロン障害を

併発してくることが多く、上位運動ニューロン障

害のみを呈する症例は経過 5 年 1 ヶ月の 1 例のみ

であった。 

これらの結果は PLS が ALS の一亜型との考えを

支持しているが、本レジストリが ALS を対象とし

たレジストリであり、筋電図にて慢性脱神経所見

が確認された症例が大多数であったというバイア

スも考慮すべき必要がある。 

 

E 結論 

 さらなる PLS の臨床像の解析には、診断基準を

満たしてレジストリした PLS 症例群を対象として

検討すべきと思われる。 
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