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筋萎縮性側索硬化症（ALS)とは？

動かそうとする筋肉がすべて動かなくなってしまう病気。

その他の知能、感覚などは侵されない。

原因不明で、徐々に進行し、治療法はない。

しかし、考え方を変えると、筋肉の代わりになるものがあれば
人間としての尊厳を持った生活を送れる疾患である。



ALSの疫学

•発病率：10万人当たり0.4-1.9名（埼玉県70名/年）

•有病率：10万人当たり２-７名（埼玉県約３００名）

•発病年齢：50-60歳代が最も多い（40歳以下10％）

•男女比：男性対女性＝２：１

•原因は不明（５－１０％に遺伝歴）

•地域的に多発を認めた（三重県、グアム島など）



ALSの診断基準

•成人発症である

•経過は進行性である

•神経所見 １．球麻痺、２．上位運動ニューロン

• ３．下位運動ニューロンのうち2つを有す

•筋電図 高振幅、多層性電位、伝導検査正常

•鑑別疾患が否定される：腫瘍、多発性硬化症、頚椎
病変、末梢神経病変

•以上５つがすべて認められることが必要



ALSの神経所見

•球麻痺：舌の萎縮、嚥下障害、構音障害

•上位運動ニューロン：筋肉のこわばり、反射亢進

•下位運動ニューロン：筋萎縮、筋のぴくつき、

• 筋力低下

•陰性兆候：感覚障害、括約筋障害、自律神経障害、

• 眼球運動障害、褥創、知的障害
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MRI所見（舌の萎縮）

球麻痺型ALS 健常者



新ALSケアブックより
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ALSの神経所見

•球麻痺：舌の萎縮、嚥下障害、構音障害

•飲み込みにくさと発語障害は平行線をたどる

• もっともむせるのはサラサラした水である

•涎が多くなったので、何とか止められないか

•胃瘻・食道瘻・腸瘻造設を行う



ALSの病名告知と病気の説明
嚥下困難に関して

•原則として経管栄養（経鼻胃管・胃ろう）は勧める

•理由：１．栄養の確保でADLの改善

• ２．誤嚥性肺炎の予防

• ３．脱水による排痰困難を是正

• ４．その他

•現実に経管栄養を受けている患者様に面会する。



第47回日本神経学会総会

「ALSの治療とケア」

三本 博 コロンビア大学教授

ALSはつらい死に方をする4つの疾患1つである

米国でも、神経内科医の説明に不満

希望を持てるムンテラをせよ

リハビリをさせなさい

栄養管理（胃瘻など）を積極的に行いなさい

治験を行いなさい



胃ロウがあっても
入浴は問題なし



胃瘻の合併症

•皮膚症状（肉芽、胃液による侵襲）

•胃瘻部の痛み

•事故による自然抜去・胃瘻のつまり

•交換時の挿入ミス



呼吸困難の原因

1）球麻痺優位type

むせる、声が出ない、痰が出せない

2）呼吸筋麻痺優位type

むせたり、声が出にくかったり、痰を出しにく
かったりしないが、胸郭の動きが弱く、呼吸が
浅い



呼吸補助を導入しない場合

排痰困難：加湿、水分補給、体位変換、背部の

タッピング、呼吸リハ、吸引器使用

呼吸困難時：鎮痛、鎮静剤、麻薬の使用

意思確認書の取り交わし





H.T.さんの経過

• 13年5月 右上肢筋力低下出現

• 14年6月 ALSと診断される

• 14年7月 長期療養目的にて当センター初診

• 17年6月 胃瘻造設

気管切開・人工呼吸器は希望せず

• 18年3月 呼吸不全にて緊急入院 ABGAにて

• ｐH7.088 ｐCO2 100.3 ｐO2 71.0 satO2 ８５％

• 本人は昏睡状態 妻はBIPAPを希望

• ｐH7.515 ｐCO2 37.2 ｐO2 84.0 satO2 9５％



鼻マスクのメリット、合併症
メリット：

１）気管切開が不要

2）言語機能が維持

3）操作・脱着が容易

4）人工呼吸器装着の経験となり、将来の気管切開下による人
工呼吸器導入に関する判断に役立つ。

デメリット：

1）マスクの調節が必要、皮膚・鼻・眼の刺激症状（褥創も含め）、
乾燥症状、胃部膨慢

2）呼吸障害が悪化すると使えなくなるなどが挙げられる。





気管切開を受ける

•現実に気管切開を受けている患者様に面会する。

•喉頭切除術の適応も説明する。

• メリット：１．喀痰の排出が確実になる

• ２．死腔が減り、呼吸が楽になる

• ３．その他（発語、嚥下など）

• デメリット：１．ほとんど無い



新ALSケアブックより



難病と在宅ケアvol10.40-43,2004より抜粋



気管切開の合併症

•皮膚症状（肉芽など）、気管内の肉芽

•気切部の痛み

•事故による自然抜去

•交換時の挿入ミス



難病と在宅ケアvol10.40-43,2004より抜粋



ALSの病名告知と病気の説明
呼吸困難（人工呼吸器）に関して

•現実に人工呼吸を受けている患者様に面会する。

• BiPAPの適応も説明する。

• メリット：１．呼吸苦から開放される

• ２．頭痛、体調不良が改善する

• ３．呼吸器を付けてもどこにでも行ける

• デメリット：１．自分の意思でははずせない

• 2.介護の負担に対する遠慮



ALSの神経所見

•球麻痺：舌の萎縮、嚥下障害、構音障害

•上位運動ニューロン：筋肉のこわばり、反射亢進

•下位運動ニューロン：筋萎縮、筋のぴくつき、

• 筋力低下

•陰性兆候：感覚障害、括約筋障害、自律神経障害、

• 眼球運動障害、褥創、知的障害



陰性徴候の現実

•感覚障害：感覚が過敏になる 痛みを感じる

•括約筋障害：便秘は必発、排尿障害もしばしば出現

•自律神経障害：これが病気の本体

•眼球運動障害：たしかに起こりにくい

•褥創：たしかに起こりにくい

•知的障害：10％のケースは初発症状、

TDP45との関連

脳萎縮の現実



長期臥床による合併症

•肺炎（誤嚥性肺炎）

•尿路感染症（尿路結石も含めて）

•胆のう炎（胆石も含めて）

•難聴

•便秘⇒腸閉塞

•栄養吸収障害

•肺硬化症



ALSにおける人生会議を考える



98年1月21日の手紙：人工呼吸器については、取り
着けない方針で治療をお願いします。ついてはこれ
に関連以下について教えてください。

• 今後息苦しさが増したり、意識がもうろうとしたりす
ると思いますが、どういう経過を取りますか？苦し
さを和らげる措置お願いします。

• 呼吸が苦しくなると二酸化炭素が上がり、意識がも
うろうとします。ただ呼吸苦を全く訴えないことは無
いと思います。薬で緩和することは可能です。



98年1月21日の手紙：人工呼吸器については、取り
着けない方針で治療をお願いします。ついてはこれ
に関連以下について教えてください。

• 余命はどのくらいと考えたらよいのでしょうか？

• 人工呼吸器を着けなければならない状態が春には
訪れるのではないかと思います。今までに人工呼
吸器を着けないと言っていた患者様が最後に着け
たいと言って、着けた患者様がおりました。この手
紙が最終決定とは思っておりません。



98年２月２８日の手紙：人工呼吸器については、1月
21日付けの手紙にて着けないと申し上げましたが、
その後の検討の結果、取り着けることになりましたの
でよろしくお願い申し上げます。

3月2日血液ガス分析にて二酸化炭素値73.9ｍｍHg

となり人工呼吸器装着、以後丸18年順調に療養を続
けている。







ご遺族からの手紙(2008/1/4永眠）

• 丸木先生
• 故T.S.が大変お世話になりありがとうございました。長いといえば長
い、短いといえば短い闘病生活でしたが、先生の病院にお世話に
なったことは本当に幸せなことでした。

• 一つには「いつでも、入院を受け入れてあげるよ」と常に安心させて
くださったこと。そしてもう一つは、沢山の病友に巡り会えたことです。
あの明るい日差し一杯のロビーで、病気のことを忘れて、笑いあっ
た日のことを一生忘れません。

• そして先生のこの病気に対する熱意に守られたことは、残された家
族にとって、何よりの慰みです。

• 本来でしたらお目にかかってお礼申し上げるところではございます
が、お忙しい先生のお手をとめてはと手紙にて失礼いたします。

• どうぞこれからもお元気にご活躍なさってくだしませ。
妻 K.S.



2002年６月１５日日本ALS協会埼玉県支部発足



京都ALS患者嘱託殺人事件

ALS （筋萎縮性側索硬化症）に苦しんでいた京都の51歳の女性に多
量の睡眠薬を投与し殺害したとして、2人の医師が嘱託殺人の容
疑で逮捕された。
京都府警は、死亡した女性の症状が安定しており死期が迫っていな
かったうえ、2人とも女性の主治医ではなく、女性から山本容疑者の
口座に150万円前後が振り込まれていたことから、「安楽死とは考
えていない。.安楽死か否かを問題にする事案ではない」との見解を
示した。



母、難病長男の人工呼吸器切る

• 8月27日午前5時半ころ、神奈川県相模原市宮下本町、無職菅
野幸信さん（６１）方の一階寝室で妻（５９）が手首を切って倒れ、
ベッドに寝ていた長男の幸雄さん（４０）の人工呼吸器の電源が
切れているのが見つかった。幸雄さんは病院に運ばれたが死亡
が確認された。妻は重症。相模原署の調べによると、幸雄さん
は3年前に筋萎縮性側索硬化症を発症し、幸信さんと妻が交代
で看病していた。妻が書いたと思われる遺書があり、同署は妻
が人工呼吸器を切って心中を図ったとみてしらべている。

• 2004年8月27日（金曜日）読売新聞夕刊



懇願され妻殺害の夫「励ませば良かった」

2009年11月2日（月）21:08

横浜地検は２日、神奈川県相模原市の自宅で妻を殺害した
として殺人容疑で逮捕・送検された自動車運転手菅野幸信
容疑者（６６）を、嘱託殺人罪で横浜地裁に起訴した。

起訴状では、菅野容疑者は１０月１２日午後２時半頃、初子
さんから「殺してほしい」と頼まれ、自宅１階の寝室で初子さ
んの首を包丁で切って殺害したとしている。

初子さんは、筋萎縮 (いしゅく)性側索硬化症の長男（当時４
０歳）に懇願されて殺害したとして、２００５年２月に嘱託殺人
罪で執行猶予付きの有罪判決を受けていた。





Ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ Ｌａｔｅｒａｌ Ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ
（ＡＬＳ）

• Ａ： Ａｌｗａｙｓ、 Ａｎｙｗｈｅｒｅ、 Ａｎｙｂｏｄｙ

• いつでも、どこでも、だれでも

• Ｌ： Ｌｏｖｅ

• 愛

• Ｓ： Ｓｙｍｐａｔｈｙ

• 思いやり










