
Ａ. 研究目的

神経疾患の多くは進行性や難治性で､ 根治治療法が

確立されておらず､ 症状に対する対症療法が治療の中

心となる｡ 呼吸筋麻痺により呼吸障害を引き起こす疾

患では､ 最終的に人工呼吸器による呼吸管理が必要に

なることも多く､ 呼吸不全は死因の一つである｡ 神経

疾患に伴う呼吸障害を早期に発見し､ 呼吸状態の把握

や予後の予測､ 人工呼吸器導入の時期を決定すること

は臨床的に重要である｡ 呼吸障害を起こす神経疾患の

代表例である筋萎縮性側索硬化症 (ALS) を対象とし､

呼吸障害に対する生理学的検査法の検討を行った｡

Ｂ. 研究方法

ALS の診断基準である El Escorial 改訂診断基準の

possible 以上の患者を対象とし､ 横隔膜超音波検査に

よる呼気時吸気時の横隔膜厚差 (DDT)､ 横隔神経神

経伝導検査による複合筋活動電位の振幅 (DCMAP)､

デバイスによる胸郭可動域の測定を試みた｡ 日常診療

で呼吸機能評価として実施しているスパイロメーター

による努力肺活量 (FVC)､ 動脈血血液ガス分析にお

ける二酸化炭素分圧 (PaCO2)､ ALSFRS-R などの自

覚症状との関連性を検討した｡

(倫理面の配慮)

奈良県立医科大学附属病院の倫理審査委員会におい

て､ 安全対策と生命倫理に関してヘルシンキ宣言およ

び ｢人を対象とする医学系研究に関する倫理指針｣ に

基づいた十分な審議を行った｡

Ｃ. 研究結果

孤発性 ALS 患者 14 例 (男性 10 例､ 平均年齢 71.0

歳､ 平均罹病期間は 29.2 ヵ月) が対象｡ 呼出が十分

にできず 2例でスパイロメーターの測定はできなかっ

た｡ DDT､ DCMAP､ 胸郭可動域は test-retest を行い､

級内相関係数はそれぞれ 0.9824､ 0.9886､ 0.9815 で､

測定誤差は少なかった｡ 努力性肺活量 (FVC) と

DDT､ DCMAP､ 胸郭可動域との相関係数 (r) は､

0.77､ 0.50､ 0.30 で､ DDT､ DCMAPは FVCとの強い

相関を認めたが､ 胸郭可動域は傾向レベルであった｡

一方で､ 胸郭可動域は BMI (Body Mass Index) と負

の相関を示し (r＝－0.35)､ BMI 25 以上の肥満症例 1

例を除いた検討では､ FVC と胸郭可動域は相関を示

した (r＝0.58)｡ 肥満症例では､ 胸郭可動域測定は呼

吸機能の把握が不十分と考えられた｡ 二酸化炭素分圧

(PaCO2) と DDT､ DCMAP､ 胸郭可動域との相関係

数 (r) は､ －0.55､ －0.61､ －0.45 で､ PaCO2 とも相

関を認めた｡ FVC 80％以下または PaCO2 42mmHg
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研究要旨

神経疾患の呼吸障害は予後決定因子の一つであり､ 早期に発見し､ 呼吸状態の把握や予後

予測することは臨床的に重要である｡ 呼吸障害を起こす神経疾患の代表例である筋萎縮性側

索硬化症 (ALS) の患者を対象とし､ 呼吸障害に対する生理学的検査法の検討を行った｡ 今

後スモン患者への応用が期待できる｡



以上が ALS 患者の非侵襲的機械換気導入との関連が

報告されており､ 本研究も FVC 80％､ PaCO2 42

mmHg をカットオフ値として検討した｡ DDT､

DCMAP､ 胸郭可動域について ROC 曲線を用いて解

析を行うと､ FVC 80％以下に対する AUC は 0.96､

1.00､ 0.82､ PaCO2 42mmHg 以上に対する AUC は

0.65､ 0.81､ 0.70 となり､ いずれも高い予測能が示唆

された｡

Ｄ. 考察

ALS の呼吸障害評価法の予後予測については数多

く検討されており､ スパイロメーターを用いた FVC

では､ 50～80％以下をカットオフとすることで予後と

の関連が報告されている1,2)｡ 本研究にて､ DDT､ DC

MAP､ 胸郭可動域3)の測定は､ FVC 低下､ PaCO2 上

昇高い予測能を示した｡ 呼吸機能検査は検査手技の観

点から感染対策が難しい｡ マスク装着などの感染防御

をしながら可能な検査法は､ 昨今の感染パンデミック

以降､ 注目を浴びつつある｡

Ｅ. 結論

DDT､ DCMAP､ 胸郭可動域は､ 簡便かつ非侵襲で､

再現性は高い｡ 横隔神経 CMAP､ 横隔膜厚差､ 胸郭

可動域3)は FVC 低下､ PaCO2 上昇の予測し､ 予後予

測因子となる可能性が期待できる｡ スモン患者含めた
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横隔神経神経伝達検査

横隔膜超音波検査

胸郭可動域測定

患者背景

結果①：再現性の検討

結果②：FVCと各検査の関連

結果③：各検査からの FVCの予測
FVCのカットオフを設定し (80％､ 65％､ 50％)､
それぞれでROC曲線を作成



その他の神経疾患の呼吸障害評価に有用である可能性

が高い｡
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