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研究要旨  

当院当科を受診し ALS 疑われた連続 321 例を対象とし、新旧 ALS 診断基準の感度およ

び特異度を検討した。新しい診断基準である Gold Coast 診断基準はこれまでの診断基準

と比べて、感度はほぼ同等で、特異度が向上する可能性が示唆された。 

 

Ａ.研究目的 

筋萎縮性側索硬化症（ALS）は、診断バイオマー

カーを有さない疾患であり、臨床的所見や電気生

理学的所見を組み合わせて診断がなされる。ALS

の診断基準としてこれまで、Lambert 診断基準、

El Escorial 診断基準、改定 El Escorial 診断

基準、Awaji診断基準が提唱され、改定が重ねら

れてきた。更に近年、Awaji診断基準を補強した、

updated Awaji診断基準も提唱された。しかしこ

れらの診断基準においても、いくつかの問題点が

指摘されていた。このようなことから、2020年 8

月に新たな ALS 診断基準である“Gold Coast 診

断基準”が公表された。この診断基準は極めて最

近公表された診断基準であり、その有用性は十分

に検討されていない。 

そこで今回、Gold Coast 診断基準の有用性を検

討することとした。 

 

Ｂ.研究方法 

2016 年から 2020 年にかけて当院当科を受診し、

ALSが鑑別疾患として挙がり、系統的筋電図検査

を受けた患者を対象とした。 

この患者群において、改定 El Escorial 診断基

準の possible 以上、Awaji 診断基準の possible

以上、Gold Coast 診断基準の診断感度および特

異度を算出し、比較検討を行った。 

Gold Coast診断基準の主要診断項目として、 

1. 進行性の運動障害経過があること 

2. 少なくとも 1 領域に上位および下位運動ニュ

ーロン徴候、あるいは 2領域以上に下位運動ニュ

ーロンを認めること 

3. 他疾患が除外できること 

があるが、3 については適応しないこととした。 
 

(倫理面への配慮)  本研究は当院倫理委員会の承

認を得て行われた。また個人情報保護に関しても細

心の留意を払った。 

 

Ｃ.研究結果  

連続 321例が解析対象となった。 

患者背景としては、年齢中央値 69 歳、男性 177

名、罹病期間中央値 12 か月であった。最終診断

が ALS であった者は 234 名 (球型 70 名)であり、

その他の疾患は 87 名（頚椎症性筋萎縮症 22 名、

脳血管障害 4 名、パーキンソンニズム 15 名、原

発性側索硬化症 4名等）であった。 

改定 El Escorial 診断基準（possible 以上）の

感度は 97.4％（228/234）、特異度 56.3％（49/87）

であった。 

Awaji診断基準（possible以上）の感度は 97.9％

（229/234）、特異度 54.0％（47/87）であった。 

Gold Coast 診断基準の感度は 98.7％（231/234）、

特異度 74.7％（65/87）であった。 

次に、“偽陰性“となった患者背景について解析

を行った。改定 El Escorial 診断基準および Awaji

診断基準でのみ“偽陰性“となった 3 例は、上位運

動ニューロン徴候を有さない患者であった。また、

Gold Coast 診断基準でも“偽陰性“となった患者は、

上位運動ニューロン徴候を有さず、筋電図検査で急

性脱神経所見あるいは fasciculation potential を有さ

ない患者であった。 

更に、“偽陽性“となった患者背景について解析

を行った。改定 El Escorial 診断基準および Awaji 診

断基準でのみ“偽陽性“となった 21 名は、パーキ

ンソンニズム 9 名（臨床的上位運動ニューロン徴候

があると判断された）、原発性側索硬化症 4 名、頚

椎症 1 名などであった。Gold Coast 診断基準だけで

“偽陽性“となった 2 名は、頚椎症 1 名、孤発性成

人発症型ネマリンミオパチー1 名であった。これら

3 つの診断基準すべてで“偽陽性“となった患者は

17 名であり、内訳は頚椎症 8 名、パーキンソンニ

ズム 3 名などであった。 

 
Ｄ.考察  

新しく提唱された Gold Coast 診断基準は、改

定 El Escorial 診断基準や Awaji 診断基準と比

べて、感度があまり変わらない一方、特異度が向
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上する可能性が示唆された。 

これまでの診断基準では、ALS診断を満たすた

めには上位運動ニューロン徴候がほぼ必須であ

った。しかし Gold Coast 診断基準では、上位運

動ニューロン徴候を欠いていても広範な（2領域

以上の）下位運動ニューロン徴候があれば、ALS

と診断できるように改定がなされた。つまりこれ

までの診断基準と比べて、上位運動ニューロン徴

候よりも下位運動ニューロンにより重きを置い

た診断基準に改定されたことになる。この意図の

通り本研究では、改定 El Escorial・Awaji 診断

基準では上位運動ニューロン徴候が顕著で“偽陽

性“となってしまった患者を、Gold Coast 診断

基準では除外することが出来たと考えられた。逆

に広範な下位運動ニューロン徴候を有する他疾

患が“偽陽性“となる可能性が心配されたが、今

回の患者群ではそのような症例は少なかった。そ

のため、Gold Coast 診断基準の特異度が向上し

たものと考えられた。 

一方、原発性側索硬化症は ALS類縁疾患である

が、Gold Coast 診断基準では当てはまらないこ

とが明らかとなった。日常臨床において、病初期

には上位運動ニューロン徴候のみで原発性側索

硬化症と診断されていた症例が、病期の進行と共

に下位運動ニューロン徴候が明らかとなり、ALS

であったことが明確になることは珍しくない。こ

のような症例に対して Gold Coast 診断基準を適

用する際には、注意が必要な可能性が考えられた。 

今回の研究では、Gold Coast 診断基準の主要

項目である「 他疾患が除外できること」を除外

して検討を行った。しかし一般臨床において、発

症早期の段階で全ての症例に対して鑑別疾患を

全て除外することは不可能であり、この点に関し

ても、Gold Coast 診断基準を適用する際に注意

を要する可能性が示唆された。 

 

Ｅ.結論 

 Gold Coast 診断基準は、これまでの診断基準と

比べて、感度があまり変わらない一方、特異度が向

上する可能性がある。 
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