
 

１．ALSの疾患概念の変化 

従来 ALS は上位・下位運動ニューロンのみが

選択的かつ進行性に変性、消失する変性疾患で

あり、陰性徴候として感覚障害、膀胱直腸障害、

眼球運動障害とともに認知症が挙げられていた。

すなわち、運動障害が進行しても認知機能は保

たれると考えられてきた。一方で ALS 患者へ

日々の生活支援を行う臨床現場においてはALS

患者がみせるさまざまな行動から認知機能低下

を疑う症例は少なくなかった。例えば，生活環

境が普段と少しでも違うとパニックになる，コ

ールを頻回に鳴らし介護者が疲弊していてもそ

れに配慮する様子がない，それほど難しくない

拡大・代替コミュニケーション方法が習得でき

ない，などである。ALS では重度の運動機能障

害を呈するため認知機能を評価する方法が少な

く，また ALS では認知症を呈さないという先入

観もあり ALS 患者が呈する様々な行動は，認知

機能そのものの低下によるものというよりは重

度の運動機能障害によるストレスや呼吸不全に

よる脳機能低下などを反映したものととらえら

れてきたように思われる。 

しかし近年，ALS は臨床的にも病理学的にも

運動ニューロンのみでなく広く神経細胞を侵す

疾患であることが明らかになってきた 1)。周徊、

常同行動、性格変化、言語理解障害などの著し

い高次脳機能の低下を示す湯浅・三山型 ALS は

古くから知られており 2)3)4)，認知症を伴う ALS 

(ALS with dementia: ALS-D) または前頭側頭

型認知症(frontotemporal dementia；FTD)を呈

する疾患の MND タイプ(FTD-MND)として位

置づけられている 5)。また，古典的 ALS 患者の

中に遂行機能障害 6)7)8)、失書 9)10)11)12)や文の理解

障害 13)などを呈する症例が含まれることも判明

し、認知機能障害を伴う ALS (ALS with 

cognitive impairment: ALSci) として報告さ

れている。一方、ALS を発症して長期間が経過

し運動障害が重度に進行しても高次脳機能が保

たれていると思われる症例も存在する。現在の

ところ ALS 患者における認知機能障害の全容

は明らかでないが、臨床においては上位・下位

運動ニューロンの変性によって全身の運動障害

を呈する ALS 症例の中にさまざまな高次脳機

能障害を呈する症例が含まれていると捉えると

理解しやすい。ALS 患者における高次脳機能障

害の発現率は 30~50％ともいわれ 14)15)，リハビ

リテーションを提供する上では何らかの高次脳

機能障害が生じうることを念頭におき、評価・

支援を行う必要がある。 

 

２．ALS患者における言語機能障害 

コミュニケーションには相手の話を聞く，文字

を読むといった理解面と，ことばを話す，書くと

いった表出面がある。ALS ではこれらの両側面に

問題が生じうる。我々はことばの表出面を仮名，

漢字の書字能力について，理解面を文の理解能力

について神経心理学的検査を用いて調べた。また

個々の脳血流量を SPECT で測定し，eZIS を用い

て各症例の脳血流量が同年代の健常者に比べてど

の程度低下しているかを 1 ボクセル毎に Z スコア

として算出した。言語機能障害と脳血流低下部位

との関係は SPM を用いて 1 ボクセル毎に Z スコ

ア と 神 経 心 理 検 査 結 果 と の 相 関 を 求 め

p<0.01(uncorrected)以上の有意差を認めたボク

セルが 30 個以上隣接するクラスターを同定した。

なお，同様の検査を健常群にも実施し[平均誤答率

+2SD]をカットオフ値と定めた。 

神経心理学的検査の結果：漢字の書字成績は 8

例中 5 例でカットオフ値以上の誤り認め，図１に

示すような類音的錯書を呈した点が特徴であった。



 

 

類音的錯書は語の意味理解を伴わず音韻を手掛か

りに書き下した場合に生じると考えられている。

仮名の書字成績は，検査が可能であった 6 例とも

カットオフ値以上の誤りを呈し，文字の脱落と置

換を認めた（図１）。文の理解検査は語順を手掛か

りに理解できる文は全例が正答したが，助詞の解

読が必要な文は 9 例中 4 例がカットオフ値以上の

誤りを呈した。 

脳血流低下部位との関係：漢字の類音的錯書と

Z スコアとの間に有意な相関を認めた脳部位は両

側側頭葉極部であった。仮名書字検査における誤

答率は左前頭葉後部，左下頭頂小葉との間に有意

な相関を認めた。文の理解成績は左下前頭回，左

上前頭回後部との間に有意な相関を認めた（図２）。 

 

 

 

 

 

 

 

これら各言語機能障害と脳血流低下部位との関

係は，脳血管障害や神経変性疾患患者でみられる

言語症状と責任病巣との対応関係と一致している

12)。すなわち、ALS 患者でみられる言語機能障害

は，運動野を越えた各脳領域の機能低下によって

生じていると考えられた。今回は，言語機能

language についての分析結果を示したが，実際の

コミュニケーション場面は言語機能だけでなく非

言語機能も大きな役割を占め，非常に複雑である。

近年，ALS 患者のプロソディ―理解，情動理解に

も困難を示す者が存在すると報告されており，

ALSではコミュニケーションに関わる多様な機能

が障害されうる。これらを念頭おき，包括的評価

に基づいて支援を行う必要がある。 

 

3.認知機能障害を呈する ALS(ALSci)例へのコミ

ュニケーション支援 

症例１：60 歳台，男性で上肢の筋力低下で発症し

約 3 年が経過した。呼吸不全が進行し，気管切開・

人工呼吸器を装着した。日常的な内容は簡単なジ

ェスチャーと読唇でやりとりが可能であった。こ

れらの方法を用いても伝達困難な場合に書字を併

用した。50 音表やコミュニケーション機器の導入

を試みたが使用できなかった。書字では図 3 に示

すような誤りを呈し，妻との意思伝達が問題とな

っていた。妻は書き誤りに対して「分からないわ

よ、ちゃんと書きなさい」などの指摘をし，本例

は自信を喪失している様子であった。 

 

 

 

 

 言語聴覚士(以下；ST)は妻への指導を中心に介

入した。本例，妻，ST で PACE 訓練を実施し，

聞き手（妻）に積極的に推測することの重要性と

図 1 ALS患者が書いた錯書の例 
上段：漢字の類音的錯書の例。「引力」の「引」を「印」と誤
っている。どちらも/iN/と読むが意味が異なる。このように音
韻は同じであるが意味が異なる他の漢字への置換が多かっ
た。 
下段：仮名の脱落・置換の例。「しゅっせき」の「っ」が脱落
している。このような特殊音節を含む語で脱落が多かった。 

図 2 各神経心理検査と脳血流低下部位の相関 
このうち p<0.001以上かつクラスターサイズが 30を超えるク
ラスターを含む脳部位は，漢字書字（類音的錯書）では両側
側頭極，仮名書字では左前頭葉後部と左下頭頂小葉，文の理
解では左下前頭回，左上前頭回後部であった。 

図 3 症例１ 日常生活場面でみられた錯書例 
「初孫が生まれた」の意。「は」→「た」，「ま」→「も」へ置
換している。 



 

 

推測すれば内容と意図が伝わることを体験的に実

感してもらった。その結果，徐々に日常のコミュ

ニケーション場面でも妻が主体的に推測するよう

になり，意思が伝達できる場面が増えた。ただし，

伝達できると「違うでしょ，ちゃんと書きなさい」

と訂正することも多く，PACE 訓練に加えて妻が

正しく病態を理解できるよう支援する必要がある

と思われた。 

症例２：60 歳台，女性で上肢の筋力低下で発症し

約 7 年が経過した。呼吸不全が進行し気管切開・

人工呼吸器を装着した。主たる介護者は夫(70 歳

台)と娘であり，日中は夫が介護をしていた。気管

切開後のコミュニケーションは読唇とコミュニケ

ーションボード（日常生活上，最低限必要な項目

が書いてある透明盤）で行った。ハイテクエイド

（レッツチャット）を繰り返し練習し何とか使用

できるようになった。これらと平行して通常文字

盤（図４a）の導入を試みた。反応方法は頷きであ

った。しかし，通常文字盤は何度練習しても習得

が困難であった。視線で目標文字を探索する方法

（以下，視線探索法）は１文字を探索するのに非

常に時間がかかり実用的ではなかった。読み手が

「あ，か，さ。さ，し，す，“す”ですね」と文字

盤の行と列を読み上げて使用する方法（以下，系

列読み上げ法）では語頭の文字は正しく表出する

ことができたが，語中になると「何だったっけ？」

「忘れちゃった」と実用的な使用は困難であった。

文字盤の使用にあたっては，視覚的探索能力，音

韻把持，音韻把持と視覚性探索を同時並列的に行

うワーキングメモリ容量などの複合的な高次脳機

能が求められる。本例は特にワーキングメモリー

容量の低下があり既に表出した音韻を把持しなが

ら次の文字を探索することが困難であったと考え

られた。これらを代償するために改良文字盤を作

成した。改良点は２つで，１つ目は文字の探索範

囲を行ごとにまとめ，視覚性探索の負荷を軽減し

た。2 つ目は，読み手が患者が表出した音韻を聴

覚的に提示し続け，音韻把持の負荷を軽減した。

たとえば，メッセージが「かゆい」の場合，症例

が「い」を探索しているあいだ，読み手は既に表

出した「かゆ」を聴覚的に提示し続け，患者は目

線で目的文字を含む「あ行」を同定し，「あ，い…」

と列を読み上げて文字を同定する方法である。こ

の改良文字盤であれば，短文が表出できるように

なった。例えば，夫に「きようは、おとまり、ご

くろうさま」と伝達することができた。 

 

 

 

 

 

 

4.最後に 

 ALS患者におけるコミュニケーション支援は最

も重要な支援のひとつである。ALS 患者本人にと

っても介護者にとっても，コミュニケーションを

通して人間関係を維持した生活が送れることは生

活の質（QOL）に直結する。ALS における高次脳

機能障害は個人差が大きく障害される機能も保た

れる機能もさまざまである。ALS 患者の支援にあ

たっては運動機能だけでなく高次脳機能について

も評価し，対象患者の病態を正しく理解し支援す

ることが重要である。 

 

 

図 4 文字盤の工夫 
上段 a）：通常の文字盤 
下段 b）：改良文字盤。聞き手が表出された音韻を聴覚提示し
ながら使用する。（たとえば，「かゆい」の場合，症例が「い」
を探索しているあいだ，読み手は既に表出した「かゆ」を聴
覚的に提示し続け，患者は目線で目的文字を含む「あ行」を
同定し，読み手は「あ，い…」と列を読み上げて文字を同定
する） 
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