
験で始まる方もいれば、ちょっと最初
くじけてしまった場合には、あまり強
く言わずに、ちょっと休むという余裕
も必要だということですね。
　安東　そうですね。
　池脇　日本食で塩分は一つの大きな
特徴です。そこを減らすと味がちょっ
とという方には、何かほかの、例えば
レモンとかスダチとか、そういうもの
で味を補うことも必要なのでしょうか。
　安東　調理をされる方にはほかの、
例えば香ばしい味にするとか、香りを
つけるとか、そういうお話もしますし、
出汁をきかせると、けっこう少なめの
食塩でも満足できることもあるという
お話をしていきます。ただ、その人に
慣れた味というのがありますので、あ
まり無理にすすめるとかえって失敗し
ます。あと大切なのは時間をかけると
いうことです。一気に目標を示すので
はなくて、ゆっくり時間をかけてお話
ししていくと、だんだん患者さんが変
わっていくこともあります。
　池脇　そういう意味では長い目で見
て、じっくりじっくりということです
ね。私のイメージの中で、例えば中年
の高血圧の男性で、けっこう仕事が忙
しい。血圧が高い。そういう方の食事
指導のときは、必ずしも３食自宅で取
られるわけではないですよね。外食の
ときにどういう食事にしたらいいか。
具体的には、どう指導されていますか。
　安東　外食はだいたい味が濃いので

難しいです。一つは主食は白いごはん
にしていただいたほうがいいです。麺
は先ほど言いましたが、パン食でも１
食分取れば１gぐらいは食塩が入りま
す。その分どこかで減らさないと食塩
摂取量は増えてしまいます。あとはお
しょうゆなり、タレはなるべく別に出
してもらって、半分ぐらいしか使わな
いなどの工夫をしていただく。あとは、
食塩が多い外食のカレーとか丼物、お
鮨などはあまり頻回に取らないように
していただくとかです。
　池脇　カリウムを摂ればナトリウム
を排泄するのはよく知られています。
これを食事にも反映させて、野菜を多
めに取りましょうというようなことも
言われますか。
　安東　カリウムは火を通すと失われ
やすいので、特にサラダのような生の
ものとか、あとは糖尿病の人や太って
いる方は摂取エネルギーが増えますの
で、おすすめできないのですが、果物
を取っていただくなどすると、けっこ
うカリウムが入っていいのではないか
と思います。
　池脇　最後に、特に高齢者の場合は、
あまりにも食事療法が過ぎてしまって、
フレイルにならないようにしないとい
けない。これは大事ですね。
　安東　そうですね。むしろ減塩より
はそちらのほうが重要な場合もあるか
もしれないです。
　池脇　ありがとうございました。

慶應義塾大学神経内科教授
中　原　　仁

（聞き手　山内俊一）

　ALSの最近の知見についてご教示ください。
＜東京都勤務医＞

ALS

　山内　中原先生、ALSといいますと、
どうしても難病のイメージが非常に強
いのですが、まず非専門の医師、一般
の医師にとって、この病気の方がもし
診察室に来た場合、どんな初期徴候に
注目したらいいのかといったあたりか
らうかがいたいのですが。
　中原　ALSと一概に言いましても、
実はいろいろなタイプがあることがわ
かっています。
　一番多く遭遇するのは手足の力が入
らなくなってくる症状で始まるタイプ
です。この手足というのが、どちらか
ら始まるか、あるいは右手から左手、
あるいは右手から右足、いろいろに進
行の程度もまちまちなのです。多くの
場合は手足の動きが悪くなってきて、
なかなか医師の立場で見ていて最初は
気づかないけれども、キーとなるのは
それが進行するということです。

　半年、１年たっても同じような脱力
が続くというケースはあまりALSを疑
うものではないのですが、前回会った
ときよりもちょっと力が落ちたかな、
あるいはだんだんそれが広がって反対
側に移ってきた、あるいは足から手に、
手から足に動いてきた。このような広
がりがある場合に、もしかしたら脊髄
のレベルで、あるいは脳のレベルで、
運動ニューロンと一般に呼ばれている
細胞が変性したのではないか、このよ
うに我々は考えてみるのですが、いろ
いろな例外もあります。
　気をつけておかなければいけないも
のとしては、最初からのどに来るタイ
プのALSがあります。最近痰の切れが
悪いとか、水を飲むとよくむせる。耳
鼻咽喉科に行っても何だか原因がよく
わからない。内科に来て、「なんだろう、
なんだろう」といっているうちに、実
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だ遺伝性と考えられていない症例もあ
るのではないかといわれています。全
体の中では一部にすぎませんが、そう
いう方がいらっしゃることは事実です。
　山内　ただ、残りの95％の方に関し
ては、結局亡くなられてからわかると
いったほうがよいのでしょうか。
　中原　ほかの病気ではないかという
前提で、ALSの疑いで治療をしていく
のですが、確定させようと思えば、ご
指摘のように、亡くなられた後に顕微
鏡で見ないかぎりは病理学的な意味で
のALSであったとはいえないのが事実
です。
　山内　病気の原因として手がかりに
なりそうなものは何かわかっているの
でしょうか。
　中原　2008年だったと思いますが、
いわゆる遺伝歴のないALSの患者さん
のどんどん壊れていく運動ニューロン
の中から、TDP-43という名前がつい
た異常蛋白質が見つかってきて、これ
が、運動ニューロンが変性し死んでい
ってしまう原因であろうということが
わかっています。その意味では病理学
的には原因はわかっている病気になり
ます。
　山内　その蛋白がわかっているので
したら、例えば神経の生検を行えばわ
かるのではないかと思われますが、い
かがでしょう。
　中原　神経の生検を行えば原理的に
はおそらく確定診断ができますが、な

かなか運動ニューロン、神経領域は全
般的にそうですが、とりわけ運動ニュ
ーロンはそれを傷つけて取ってしまえ
ば、その分の後遺症が当然起きるわけ
で、よほどの理由がなければ生検は難
しく、実際に行われることはないので
はないかと思います。
　山内　治療になりますが、現在どう
なっているのでしょうか。
　中原　現在、日本では２種類の薬が
承認されています。１つはのみ薬で、
リルゾールという名前の薬ですが、お
そらく運動ニューロンが壊れていく中
で、グルタミン酸といわれているもの
が原因なのではないかという仮説に基
づいて開発されたものです。もう一つ
はエダラボンといいまして、いわゆる
活性酸素といわれているものが、もし
かしたらこの病気にかかわっているの
ではないかと調べ、実際に使ってみた
らよかったものです。
　この２種類ですが、いずれも機能あ
るいは生命予後が数カ月よくなる。た
かだか数カ月ともいえますが、されど
数カ月ということで、この２種類の薬
をいずれか片方か、両方使っている方
が多いのではないかと思います。
　山内　ほかに最近話題になっている
ものとしては何かありますか。
　中原　幸いにして、2008年に原因の
蛋白質がわかって以降、いろいろな研
究開発が加速してきていまして、特に
日本で多数の治験、患者さんを対象と

はのどの動きがどんどん悪くなってき
ていて、ALSだったという症例もあり
ます。
　山内　嚥下障害は超高齢社会では多
くなっていますが、うっかりALSを見
逃してしまうこともあるのですね。
　中原　あまり経験がないような進行
があった場合には一度神経内科にご相
談いただく。それで完全に診断ができ
るかというと、それなりに難しい病気
ではあるのですが、ALSの疑いがある
かどうかを見ることは容易だと思うの
です。
　山内　病変部位はけっこうばらばら
と考えてよいのですね。
　中原　基本的には運動ニューロンが
あるところ、これは脳と脊髄の２カ所
です。ただ、そこのやられ方がまちま
ちだということで症状にバリエーショ
ンが出るのだろうと思います。
　例えば、脊髄と延髄はつながってい
ますが、延髄のレベルの運動ニューロ
ンがやられれば、我々は球麻痺といい
ますが、飲み込みとかお話に影響しま
す。脊髄の場合は、上のほうだったら
手ですし、下のほうだったら足という
ことで、病理としては一緒だろうと思
いますが、場所によって少し症状の出
方が変わる。ただ、いずれにしても進
行してくるとすべてやられてくるとい
うことだろうと思うのです。
　山内　局在性があまりないというこ
とで、進行性。これは必ず進行してい

くと考えてよいのでしょうか。
　中原　多くの方は典型的に進行して
いきますし、何もしない場合、特に人
工呼吸器などを使わない場合は、３年
とか５年の間で命にかかわる状態にな
るだろうと一般にいわれますが、進行
は実はけっこう個人差があることが臨
床の現場では理解されています。
　非常に早い方は本当に半年、１年で、
あっという間に進行する。特にのどか
ら始まったALSはそういう傾向が強い
かと思いますし、他方で非常にゆっく
り進行するALSがあることも事実です
し、あくまで教科書の記載は平均的な
ところだと思います。
　山内　なかなか診断が難しそうです
が、紛らわしい病気も多いのでしょう
ね。
　中原　ALSというのは本当の意味で
確定の診断をしようと思うと、亡くな
られた後の顕微鏡でのみ可能だろうと
考えられています。ですから、生前診
断としては、ご家族にALSがあってと
いう遺伝性を除けば、基本的には除外
診断、鑑別診断になりますから、ALS
に似たような病気を全部除外して、最
後に残って、ALSではないかと診断す
るのが今のプロセスです。
　山内　遺伝は多いのでしょうか。
　中原　遺伝はだいたい全体の５％ぐ
らいであろうといわれています。ただ、
突然発症もありますから、本当は遺伝
性だけれども、見つかっていない、ま
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だ遺伝性と考えられていない症例もあ
るのではないかといわれています。全
体の中では一部にすぎませんが、そう
いう方がいらっしゃることは事実です。
　山内　ただ、残りの95％の方に関し
ては、結局亡くなられてからわかると
いったほうがよいのでしょうか。
　中原　ほかの病気ではないかという
前提で、ALSの疑いで治療をしていく
のですが、確定させようと思えば、ご
指摘のように、亡くなられた後に顕微
鏡で見ないかぎりは病理学的な意味で
のALSであったとはいえないのが事実
です。
　山内　病気の原因として手がかりに
なりそうなものは何かわかっているの
でしょうか。
　中原　2008年だったと思いますが、
いわゆる遺伝歴のないALSの患者さん
のどんどん壊れていく運動ニューロン
の中から、TDP-43という名前がつい
た異常蛋白質が見つかってきて、これ
が、運動ニューロンが変性し死んでい
ってしまう原因であろうということが
わかっています。その意味では病理学
的には原因はわかっている病気になり
ます。
　山内　その蛋白がわかっているので
したら、例えば神経の生検を行えばわ
かるのではないかと思われますが、い
かがでしょう。
　中原　神経の生検を行えば原理的に
はおそらく確定診断ができますが、な

かなか運動ニューロン、神経領域は全
般的にそうですが、とりわけ運動ニュ
ーロンはそれを傷つけて取ってしまえ
ば、その分の後遺症が当然起きるわけ
で、よほどの理由がなければ生検は難
しく、実際に行われることはないので
はないかと思います。
　山内　治療になりますが、現在どう
なっているのでしょうか。
　中原　現在、日本では２種類の薬が
承認されています。１つはのみ薬で、
リルゾールという名前の薬ですが、お
そらく運動ニューロンが壊れていく中
で、グルタミン酸といわれているもの
が原因なのではないかという仮説に基
づいて開発されたものです。もう一つ
はエダラボンといいまして、いわゆる
活性酸素といわれているものが、もし
かしたらこの病気にかかわっているの
ではないかと調べ、実際に使ってみた
らよかったものです。
　この２種類ですが、いずれも機能あ
るいは生命予後が数カ月よくなる。た
かだか数カ月ともいえますが、されど
数カ月ということで、この２種類の薬
をいずれか片方か、両方使っている方
が多いのではないかと思います。
　山内　ほかに最近話題になっている
ものとしては何かありますか。
　中原　幸いにして、2008年に原因の
蛋白質がわかって以降、いろいろな研
究開発が加速してきていまして、特に
日本で多数の治験、患者さんを対象と

はのどの動きがどんどん悪くなってき
ていて、ALSだったという症例もあり
ます。
　山内　嚥下障害は超高齢社会では多
くなっていますが、うっかりALSを見
逃してしまうこともあるのですね。
　中原　あまり経験がないような進行
があった場合には一度神経内科にご相
談いただく。それで完全に診断ができ
るかというと、それなりに難しい病気
ではあるのですが、ALSの疑いがある
かどうかを見ることは容易だと思うの
です。
　山内　病変部位はけっこうばらばら
と考えてよいのですね。
　中原　基本的には運動ニューロンが
あるところ、これは脳と脊髄の２カ所
です。ただ、そこのやられ方がまちま
ちだということで症状にバリエーショ
ンが出るのだろうと思います。
　例えば、脊髄と延髄はつながってい
ますが、延髄のレベルの運動ニューロ
ンがやられれば、我々は球麻痺といい
ますが、飲み込みとかお話に影響しま
す。脊髄の場合は、上のほうだったら
手ですし、下のほうだったら足という
ことで、病理としては一緒だろうと思
いますが、場所によって少し症状の出
方が変わる。ただ、いずれにしても進
行してくるとすべてやられてくるとい
うことだろうと思うのです。
　山内　局在性があまりないというこ
とで、進行性。これは必ず進行してい

くと考えてよいのでしょうか。
　中原　多くの方は典型的に進行して
いきますし、何もしない場合、特に人
工呼吸器などを使わない場合は、３年
とか５年の間で命にかかわる状態にな
るだろうと一般にいわれますが、進行
は実はけっこう個人差があることが臨
床の現場では理解されています。
　非常に早い方は本当に半年、１年で、
あっという間に進行する。特にのどか
ら始まったALSはそういう傾向が強い
かと思いますし、他方で非常にゆっく
り進行するALSがあることも事実です
し、あくまで教科書の記載は平均的な
ところだと思います。
　山内　なかなか診断が難しそうです
が、紛らわしい病気も多いのでしょう
ね。
　中原　ALSというのは本当の意味で
確定の診断をしようと思うと、亡くな
られた後の顕微鏡でのみ可能だろうと
考えられています。ですから、生前診
断としては、ご家族にALSがあってと
いう遺伝性を除けば、基本的には除外
診断、鑑別診断になりますから、ALS
に似たような病気を全部除外して、最
後に残って、ALSではないかと診断す
るのが今のプロセスです。
　山内　遺伝は多いのでしょうか。
　中原　遺伝はだいたい全体の５％ぐ
らいであろうといわれています。ただ、
突然発症もありますから、本当は遺伝
性だけれども、見つかっていない、ま
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多くいらっしゃいますので、いろいろ
なバリエーションがある。それをなか
なか最初の段階で予見できないことは
残念ですが、患者さんに間違ったステ
レオタイプのイメージが伝わってしま

うと、ちょっと判断が間違った方向に
いくかもということを専門家はいつも
懸念しているところです。
　山内　どうもありがとうございまし
た。

した臨床治験が次々に行われています。
　その中でも最近注目されているのは、
先ほど申し上げたように、原因のわか
らないALSが95％、遺伝子的には原因
がわかっていないわけです。それで何
が困るかというと、そういった患者さ
んのモデル動物が存在しないので、試
しに薬を投与することができない。そ
のために、今、京都大学の山中先生が
iPSでよく取り上げられますが、あの
iPS技術を用いて、遺伝歴のないALS
の患者さんからiPSをつくって、そこ
に何の薬が効くだろうか。何か考えて
薬を使うのではなく、とりあえず日本
で使える薬を軒並み試してみた。
　その結果、幾つかの薬が見つかって
きまして、それが実際に患者さんにも
効くだろうかということで、東京や京
都で今、治験が始まっています。そう
いったものがもしかしたら広くALSの
患者さんに効くのではないかというこ
とです。
　あるいは、遺伝子がわかっている
ALSの患者さんに関しては、その遺伝
子を調整する画期的な薬がもはや夢物
語ではなくなってきた。今、アメリカ
を中心にそういう試験がどんどん行わ
れています。ですから、原因がわかる
もののほうが、つまり遺伝的なものの
ほうが早く治療できるかもしれません
が、遺伝子がわからないものに関して
も、今まで以上に画期的な薬が見つか
る可能性が広がってきた。それがきょ

うこのごろです。
　山内　最後に、どうしてもレスピレ
ーターがつながれている病気というイ
メージが強いのですが、やはりこうな
ってしまうのでしょうか。
　中原　ALSの患者さんは確かに平均
的な進行、典型的な症例ではそのよう
になることが多いのですが、少し誤解
があるのは、よくテレビで取り上げら
れるような、何もできなくなって、24
時間、人工呼吸器に依存している状態、
あの状態に至る患者さんがすごく多い
かというと、実はそうでもないという
こともわかっていまして、多くの患者
さんは途中でなにがしかのかたちで症
状の進行が止まってくる、あるいはゆ
っくりになることをしばしば経験しま
す。
　人工呼吸器をつけて10年ぐらいたち
ますが、つけているのは夜だけで、日
中は外して普通に車いすに乗って外出
されている患者さんもいらっしゃいま
す。そういった患者さんを踏まえてみ
ますと、人工呼吸器をつけてよかった
という患者さんも多くいらっしゃるこ
とは事実です。
　山内　やがてすぐに、というわけで
もないのですね。
　中原　ALSの患者さんの中には、多
少呼吸の補助が必要になっても、途中
で症状の進行がおさまってきて、まさ
に天寿を全うするぐらい穏やかな日々
を生活されている方は、特に在宅では
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多くいらっしゃいますので、いろいろ
なバリエーションがある。それをなか
なか最初の段階で予見できないことは
残念ですが、患者さんに間違ったステ
レオタイプのイメージが伝わってしま

うと、ちょっと判断が間違った方向に
いくかもということを専門家はいつも
懸念しているところです。
　山内　どうもありがとうございまし
た。

した臨床治験が次々に行われています。
　その中でも最近注目されているのは、
先ほど申し上げたように、原因のわか
らないALSが95％、遺伝子的には原因
がわかっていないわけです。それで何
が困るかというと、そういった患者さ
んのモデル動物が存在しないので、試
しに薬を投与することができない。そ
のために、今、京都大学の山中先生が
iPSでよく取り上げられますが、あの
iPS技術を用いて、遺伝歴のないALS
の患者さんからiPSをつくって、そこ
に何の薬が効くだろうか。何か考えて
薬を使うのではなく、とりあえず日本
で使える薬を軒並み試してみた。
　その結果、幾つかの薬が見つかって
きまして、それが実際に患者さんにも
効くだろうかということで、東京や京
都で今、治験が始まっています。そう
いったものがもしかしたら広くALSの
患者さんに効くのではないかというこ
とです。
　あるいは、遺伝子がわかっている
ALSの患者さんに関しては、その遺伝
子を調整する画期的な薬がもはや夢物
語ではなくなってきた。今、アメリカ
を中心にそういう試験がどんどん行わ
れています。ですから、原因がわかる
もののほうが、つまり遺伝的なものの
ほうが早く治療できるかもしれません
が、遺伝子がわからないものに関して
も、今まで以上に画期的な薬が見つか
る可能性が広がってきた。それがきょ

うこのごろです。
　山内　最後に、どうしてもレスピレ
ーターがつながれている病気というイ
メージが強いのですが、やはりこうな
ってしまうのでしょうか。
　中原　ALSの患者さんは確かに平均
的な進行、典型的な症例ではそのよう
になることが多いのですが、少し誤解
があるのは、よくテレビで取り上げら
れるような、何もできなくなって、24
時間、人工呼吸器に依存している状態、
あの状態に至る患者さんがすごく多い
かというと、実はそうでもないという
こともわかっていまして、多くの患者
さんは途中でなにがしかのかたちで症
状の進行が止まってくる、あるいはゆ
っくりになることをしばしば経験しま
す。
　人工呼吸器をつけて10年ぐらいたち
ますが、つけているのは夜だけで、日
中は外して普通に車いすに乗って外出
されている患者さんもいらっしゃいま
す。そういった患者さんを踏まえてみ
ますと、人工呼吸器をつけてよかった
という患者さんも多くいらっしゃるこ
とは事実です。
　山内　やがてすぐに、というわけで
もないのですね。
　中原　ALSの患者さんの中には、多
少呼吸の補助が必要になっても、途中
で症状の進行がおさまってきて、まさ
に天寿を全うするぐらい穏やかな日々
を生活されている方は、特に在宅では
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