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岩 本  豊 

失礼します。支部長の岩本豊です。 

今年の 5 月 8 日に、新型コロナが感

染症法上「5 類」に移行されてから、

行動制限が大きく緩和され、以前の日常生活が取り戻されつつありま

す。支部活動の拠点である高松医療センターも、感染防止対策の緩和

に向けて検討いただいているところです。 

ところで、この 3 月のオンライン茶話会には北海道や大阪の患者・

家族も参加いただき、今回の講演会にも県外の参加者や将来 ALS の研

究をしたいという高校生からの参加申し込みがありました。今や、支

部単位の活動が全国的な活動へと広がっています。近い内に、皆さま

と高松医療センターの作業療法棟でお会いしたり、オンラインで県外

の仲間と交流したりできることを楽しみにしております。 

どうぞよろしくお願いいたします。 
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令和５年度 

オンライン支部総会・講演会 開催 
令和 5 年 6 月 18 日（日）13:30～15:30 

支 部 長 挨 拶 
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日本 ALS 協会 香川県支部 
2023 年度 支部総会開催にあたって 

日頃から協会活動にご理解・ご協力を頂きありがとうございます。

またこの度は支部総会のご盛会誠におめでとうございます。 

早いもので会長就任からあっという間に 1 年が経過してしまいまし

た。私は岐阜県支部の支部長兼事務局長であり、現在も会長職と支部

運営を兼務しております。この 1 年で本部の大変さも痛いほどわかり

ました。しかし本部も支部も患者・家族の生活が少しでも改善するた

めに動いています。そして患者・家族の日常生活を支えられるのは支

部だと思います。日常生活を支えるには土地勘や地域特有の支援者ネ

ットワークを熟知することなどが不可欠です。それはその土地に住ん

でいなければ成し遂げられません。支部には日常生活を守るというか

けがえのない役割があります。 

一方で本部はどちらかと言うと未来の全体利益に向けて活動してお

ります。皆様の見えないところで本部事務局や理事会メンバーは本当

に良くやってくれています。我々執行部は本部も支部も基本的にボラ

ンティアで活動をしております。だからこそお互いの役割を理解して

協力しなければならないと思います。本部と支部の双方の立場を経験

した身から切に思います。けれども日常生活支援は全て支部に任せる

というのも違います。支部から本部への困りごとがあれば、本部は全

力で対応します。本部と支部の架け橋を築ければ幸いです。 

最後に機関誌 JALSA にも書きましたが、私の支援者「チーム恩田」

はほぼみんな協会会員です。主治医､往診医、ケアマネさん､ヘルパー

事業所、訪問看護､リハビリ、福祉用具､薬局など全て会員です。協会

の会員減少問題は深刻です。数は全てのパワーの源です。皆様も是非

仲間を増やすためにお声掛けをお願い致します。我々は仲間です。会

員であることのメリットは誰かが創り出すのではなくみんなで創るも

のだと思います。そして仲間が増えれば多様性が高まり知恵が深まり

ます。皆様で協会をメリットあるものに出来ると私は信じています。 

令和 5 年５月吉日 

一般社団法人日本 ALS 協会 

会長 恩田聖敬（おんださとし） 

 

 

 

日本 ALS 協会会長挨拶 
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 オンライン支部総会の結果について
議
案
①

 

  正会員 20 名中参加者 8 名、委任状 10 名で、総会が成立しました。

 議案①・②共、賛成多数により承認されましたことを報告します。 

 ご協力、ありがとうございました。 
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(1) 日本ALS協会本部から 

〇日本ALS協会定時社員総会」の報告 

(2) 支部事務局から 

〇支部だより「きぼう」への作品募集について 

〇会費納入のお願い 

 

 

事 務 局 よ り 

議
案
②
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鎌田正紀先生 ご紹介 

徳島大学医学部をご卒業。2012 年度か

ら香川大学医学部 神経難病講座 客員准

教授。本年度より客員教授としてご活躍

中。ALS などの神経変性疾患がご専門で、

附属病院だけでなく高松医療センターの

入院患者など、香川県内の ALS 患者の医

療及び療養生活に一番多くかかわってお

られる先生の一人。また、県内のほとんど

の保健所管内で神経変性疾患についての

ご講演や助言者としてもご活躍され現在

に至る。 

 

 

 それでは「ALS診療の現状と課題」とい

うお話をさせていただきます。 

 

 今日のお話の流れですが、最初に神経

変性疾患とはどういうものかを簡単にお

話しして、続いて ALS の症状と診断につ

いて、次に現在の ALS の治療についてお

話しします。その後まだ完全に病態はわ

かっていないですが、現在考えられてい

る ALS の病態と今後の治療について、あ

とはどうしても避けて通れない ALS と終

末期について、この順番でお話をしてい

きます。 

＝ 神経変性疾患とは ＝ 

 

 それでは神経変性疾患とはどういうも

のかというと、脳や脊髄にある神経細胞

の中で、ある特定の神経細胞群が徐々に

障害を受けて脱落してしまう病気のこと

を神経変性疾患と言います。 

 障害を受ける細胞によって症状が異な

ってきます。 

 最も多い神経変性疾患はアルツハイマ

ー病ですが、アルツハイマー病の特徴と

しては物忘れという形で現れます。その

次に多い変性疾患がパーキンソン病で、

手の震えとか歩きにくい、動きにくいと

いった症状が出てきます。今日のテーマ

である筋萎縮性側索硬化症、ALSと言われ

る病気です。運動神経が障害されて力が

入らない、筋肉が痩せる、喋りにくいとい

う症状が出てきます。もう一つ、脊髄小脳

変性症というのは、主に小脳というとこ

ろが障害されて、ふらつく、喋りにくい。

こういった病気ごとに障害される部位が

変わっていて、それぞれ症状が違うこと

になります。 

 

 癌（がん）との違いを簡単な漫画で表し

ています。 

 

支 部 講 演 会 
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 神経変性疾患は必要な細胞がだんだん

少なくなっていくというイメージです。 

 癌は正常な細胞が異常な細胞になって、

それがだんだん増える。こういったイメ

ージの違いがあります。 

 

 現在、神経変性疾患についてどういう

ことがわかっているかというと、脳の中

とか神経細胞の中にこういうタンパク質

が溜まっているということがわかってい

ます。 

 例えば一番多いアルツハイマー病は、

アミロイドβ（ベータ）、他タウ蛋白とい

う異常なタンパク質が蓄積している。病

理学的に細胞を見ると溜まっているのが

右の写真のように映ってきます。 

 パーキンソン病だとα（アルファ）‐シ

ヌクレインが溜まっているということが

わかっています。 

 ALSに関して言うと、後で出てきますが、

TDP-43 というタンパク質が溜まっている。

特殊なところで FUS が溜まっているタイ

プもあります。 

 このように神経細胞の中に異常なタン

パク質が溜まっているということがわか

っています。 

 

 それでは、体を動かすということがど

ういう神経を使って体が動いているかと

いう図になります。運動神経は 2 種類あ

って、上と下に分かれています。上の方を

上位運動ニューロンと言って脳の中にあ

ります。それが下に降りてきて、脊髄のと

ころで下位運動ニューロン、下の運動神

経に繋がっています。そしてこの下位運

動ニューロンが最終的に筋肉に繋がって

いて、体を動かそうとすると筋肉が動く

という神経機構をしています。 

 

 それでは ALS というのはどういうもの

かというと、上と下に分かれている運動

神経、上位運動ニューロンと下位運動ニ

ューロンが障害されるというのが ALS に

起こっていることです。 

 かなり昔からこのALSは知られていて、

1869 年にフランスのシャルコー先生が最

初に報告した病気です。ヨーロッパでは

このシャルコー先生にちなみシャルコー

病と言われます。アメリカの場合はこの

写真にあるようにルー・ゲーリックとい

うベーブルースと同じ時代に活躍した野

球選手がこの病気にかかったということ

で、ルー・ゲーリック病と言われることが

あります。 

 

 それでは ALS はどれぐらいの頻度で患

者さんがいるかというデータです。発症

率ですね。1年間 10万人あたりどれぐら

いの人が発症するかというと、2.2人。若
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干男性の方が多いとされています。有病

率ですが 10 万人あたり 9.9 人。 香川県

だったら100人弱という計算になります。   

一番発症しやすい年齢というのが60歳か

ら 70 歳がピークと言われています。ALS

ですが基本的には孤発性といって、 家族

歴とかがなく発症するタイプが多いです

が、中には家族性のタイプがあって 5.1%

ぐらい患者さんがいると考えられていま

す。 

 

 実際に香川県における ALS 患者さんの

年齢構成ですが、これは難病の特定疾患

のデータから記載しているものです。や

はり 60 代 70 代の方が多く 70 代が 44 名

となっています。30 代で発症されている

方もいて、90 代の方も数名いらっしゃい

ます。 

＝ALSの症状と診断について＝ 

 

 それでは ALS の症状についてお話をし

ていきます。 

 ALSの症状は進行性の筋力低下・筋萎縮

です。 

 ただ発症の仕方は患者さんによってか

なり違っています。手足の筋肉だけでな

く舌・飲み込みの筋肉だとか呼吸の神経

が障害され、喋りにくいとか飲み込みに

くい、息苦しいという症状が出てきます。 

 先ほどから ALS は運動神経の病気と言

っていますが、最近は運動の症状以外も

患者さんにとってはかなり困っている症

状ということで再認識されている状況が

あります。例えば認知機能障害です。ただ

認知機能障害と言っても、いわゆるアル

ツハイマー病のように物忘れがひどいと

いうより、行動の障害、意欲が低下、言語

機能が低下、等が障害されてきます。情動

調節障害。疼痛（とうつう）痛み、これは

体が動かしにくくなることによる痛みが

多い。気分障害、睡眠障害。流涎（りゅう

ぜん）唾液ですね。こういった症状が注目

されてきています。 

 

 続いて ALS の診断の流れです。やはり

一番重要なのは、病歴が重要になってき

ます。少しずつ悪くなってくる進行性の

筋萎縮・筋力低下が重要になってきます。 

 病院にかかると、神経学的な診察をう

けます。上の神経が障害された時に出る

症状と、下の方の神経が障害された場合

に出る症状を医療者は確認しています。 

 上位運動ニューロン、上の運動神経が

障害されると、痙縮（けいしゅく）・腱反

射亢進・巧緻（こうち）運動障害：細かい

運動がしにくくなる・病的反射を確認し

ています。 

 下の運動神経が障害された場合には、

筋肉が萎縮していないかどうか、実際力

が低下していないかどうか、線維束性収

縮といって、後でビデオに出てきますが、

筋肉がピクピクなるのを確認しています。 

 ALSという病気が疑われると、検査を行

います。神経生理検査（神経伝導検査・針

筋電図）とか、その他の整形的な病気がな

いかを確認するために、画像検査を行う

ことが多いです。 
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 上位運動ニューロン徴候のビデオです。 

 「病的反射」左側ですね。足の裏を擦っ

て親指が上がるかどうかを確認します。 

正常なら親指が上に上がらないですが、

上の運動神経が障害されると、足の裏を

擦ると、親指が上がる反応があります。 

 右の方は「クローヌス」という症状にな

ります。 

 足を上に上げると、カクカクとなって

止まらなくなります。これも上の運動神

経が障害されると症状が出ることがあり

ます。 

 

 続いて、下位運動ニューロン障害。 下

の方の運動神経が障害されると出てくる

症状についてのビデオです。 

 「舌の萎縮・線維束性収縮」左の方です。

舌が痩せて細かく動いているのがわかる

と思います。これは線維束性収縮と言わ

れる症状です。 

 右の「線維束性収縮」こういう症状が手

足の方にも出てきます。筋肉が動いてい

るのがわかると思います。 

 

 こういった症状を確認して、ALSに当て

はまるかどうかと考えます。 

 ALS の診断基準というものがあります。 

どれぐらい ALS と診断していいかという

確実度ですね。それに沿って診断してい

きますが、Definite(明らか）、Probable

（70%くらい）、Possible（30%くらい）、

Suspected（疑い）の確実度があります。 

 1994年に初めてこの ALS の診断基準が

作られて、それが改定されて、2008 年に

Awaji基準が作られます。これは淡路島に

世界の ALS 診療に携わっている人たちが

集まって筋電図の所見が重要視された基

準です。2016 年にそれの改定版が出てい

ます。 ただこの診断の確実度も、人によ

って評価がばらつくこともあるので問題

点とされています。 

 

 2019 年に Gold Coast 診断基準が作ら

れて、ALS の可能性がどうかというより

ALS か否かを診断するための基準がゴー

ルドコーストで議論されています。 

 基準の 1 つ目として、過去に正常の運

動機能でありながら、病歴または複数回

の診察により進行性の運動機能障害を認

めるという条件です。 

 2 つ目は、脳幹・頚髄（けいずい）・胸

髄（きょうずい）・腰仙髄（ようせんずい）

領域の少なくとも 1 領域で、先ほどから

お話している上位と下位運動ニューロン

障害を認めること、あるいは身体 2 部位

以上に下位運動ニューロン徴候を認める。

これらは筋電図所見を含めます。 

 3 つ目として他の病気がないかどうか

を調べて ALS か否かを考えていきましょ

うとなりつつあります。 
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 重要なことですが、ALSの患者さんは初

診の時は本当に人それぞれです。力が弱

くなっている所も程度もいろんな方がい

ます。 

 これまでの病歴と診察だけで ALS と診

断できるほど進んでいる人から、この状

況で ALS と診断していいのか悩む程度の

軽い人もいます。 

 診断をつけた後の進み方も人によって

だいぶ違っていて、実際診ている患者さ

んでも10年近くなるのに呼吸状態も保た

れている方もいます。 

 人によってだいぶ違いますので、呼吸

状態がそんなに悪くなければ相談しなが

らやっていくことが可能だと思います。 

 

 そういった中でも悪くなりやすいタイ

プがあります。予後不良因子ですね。悪く

なる条件としては高齢発症。年齢がいっ

て発症する場合はわりと進みが早い。あ

とは球麻痺、飲み込みが悪くなるとかで

す。呼吸障害で発症している場合。診断基

準に十分当てはまるようなもの。認知機

能障害がある場合。体重がすごく減って

いる場合。こういったタイプの方は進み

が速いという印象があります。 

 

 

 

＝現在の ALSの治療について＝ 

 

 現在 ALS の薬物治療に関しては 2 種類

使用することができます。 

 1つはリルゾール、リルテックと呼ばれ

るものです。これはグルタミン酸の放出

を抑制する効果があると言われています。

効果としては限定的ですが気管切開をせ

ずに生存する期間が延長する。この薬を

飲むことで現在低下している運動機能が

良くなるわけではありません。副作用と

して肝機能障害・間質性肺炎などが注意

点として挙げられます。 

 もう一つはエダラボンです。これはも

ともと脳梗塞の患者さんに使われていた

お薬ですが抗酸化作用があり、これを使

っている人と使っていない人を比べると

運動機能低下の抑制ができ、副作用とし

ては肝機能障害・腎機能障害などが報告

されています。この薬剤はこれまで点滴

しかなかったのですが、つい最近経口薬

飲み薬のタイプが使えるようになりかな

り使いやすくなっています。点滴の場合

だと（病院で）2週間のうち 10日間ずっ

と点滴しないといけなかったのですが、

経口薬だとお家で飲んで過ごすことがで

きるので使いやすくなったと思います。 

 

 その他の対症療法について少しずつ見

ていきます。 
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 認知機能障害に関しては先ほども紹介

したように、ALS患者さんは運動神経だけ

ではなくて認知機能障害が大体半分ぐら

いの人には出ていると言われています。

遂行機能障害、何か物事を順序立てて計

画していくのが苦手になるとか興味関心

がなくなる。脱抑制、抑制が効かなくなる。

このような症状が出てきます。効果や安

全性が確立されたお薬はありませんが、

認知症のお薬とかを使う場合があります。 

 続いて精神症状、病気に対する不安か

ら鬱状態になりやすいことがあります。

お薬を使う場合もありますが眠気が出る

こともありますので、いろんな人と連携

しながら心理的なケアとかサポートが重

要と考えます。 

 情動調節障害、感情と関係なく制御で

きない突発的な泣きや笑いが出てくるこ

とがあります。抗うつ薬が使用されるこ

ともありますが保険適応外です。 

 不眠、睡眠の質が低下しますが原因は

様々です。病気に対する不安や体の痛み、

体の症状から出ることもあります。呼吸

が苦しいから寝られないこともあります。 

 疲れやすさ、労作後に生じる可逆的な

筋力低下、全身の疲労感・倦怠感などが出

てきます。呼吸障害の初期の可能性があ

りますので呼吸状態を確認することが重

要です。確立された対症療法は今のとこ

ろありません。 

 

 対症療法②です。 

 痛み。15 から 85%の患者さんで痛みを

経験していると言われています。治療方

法（対症療法）は普通の痛み止め鎮痛薬、

それが効果なければオピオイド（麻薬性

鎮痛薬）が使われます。抗痙縮（こうけい

しゅく）薬、体が突っ張るのを抑える薬、

神経痛の薬とリハビリテーションも有効

とされています。 

 呼吸苦。ALS の病気自体の呼吸障害か、

他の呼吸器の病気が合併しているのか確

認する必要があります。人工呼吸器の導

入や少量の酸素吸入、オピオイドの導入、

心理的なケア・サポートも重要になって

います。 

 痙縮（けいしゅく）に対しては理学療法

や抗痙縮薬が使われます。抗痙縮薬を髄

注する方法もありますが長期的な安全

性・有効性は不明です。筋肉を緩める注射

ボツリヌス注射がありますが、日本にお

いては ALSの患者さんには使えません。 

 流涎（りゅうぜん）。唾液が多くなるこ

とには抗うつ薬の中に唾液を抑える副作

用があるお薬がありますので使い、低圧

持続吸引器も使います。唾液腺に対する

放射線治療やボツリヌス治療が考えられ

ている状況ですがボツリヌス治療につい

ては日本では使うのが難しい状況です。 

 便秘。ドイツの報告では約半数弱の人

に便秘があると考えられています。原因

としては運動量が少なくなったり腹圧が

低下したり食事内容の変化だったり量が

少なくなったり薬剤の影響もあると思わ

れています。 

 褥瘡（じょくそう）。予防第一です。除

圧とかスキンケア・栄養管理が大事。生活

習慣病や虚血性心疾患・喫煙・飲酒などが

危険因子と考えられています。 

 

 薬物治療とか対症療法に加えて重要な

のがリハビリになってきます。 

 リハビリテーションの目的ですが、所

謂整形外科的な病気とか脳梗塞をおこし

た後のリハビリとは違い、心身機能・日常

生活活動を可能な限り維持していきまし
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ょう。補助具などを用いてできるだけ今

の能力が発揮できるように改善させる。

なるべく引き込もったりせず社会生活・

社会参加もできる範囲でやっていきまし

ょう。最終的な目標は、患者と家族の生活

の質を維持・向上させることがリハビリ

テーションの目的になります。 

 

 四肢体幹に対するリハビリテーション。 

 ALSの症状・病期に適したリハビリテー

ションを行う必要があります。可動域エ

クセサイズは全病期に有効なので、初期

の人からかなり進行している人まで有効

だと思います。ただやりすぎ、過剰な運動

負荷は逆効果と言われています。最近で

はロボットスーツを着用してのリハビリ

テーションも検討されていますので今後

の普及に期待したいと思います。 

＝ALSの病態と今後の治療＝ 

 

 ここから ALS の少し詳しい病態を見て

いきます。まず ALS の病理です。運動神

経の中で何が起こっているかを見るのが

病理というものです。 

 ①上位運動ニューロンが障害されてい

ることを確認できます。上位運動ニュー

ロンの障害というのは脳に運動や体を動

かす中枢がありますが、そこの神経細胞

が少なくなって脱落しています。その運

動神経が少なくなってマクロファージと

いう神経を食べてしまうような細胞が増

えている症状が見られる。 

 ②下位運動ニューロンの障害として、

脳幹という顔とか舌を動かす運動神経が

ありますがそこの細胞が減っている。脊

髄の前角というところに運動神経があり

ますがそこの細胞が減っている。仙髄オ

ヌフ核は通常保たれるとか言いますが、

膀胱とかの機能の中枢は保たれます。 

 ③先ほど少し紹介した異常な構造物が

見られました。 

 

 実際に顕微鏡で見ると上は正常な人の

脊髄になります。右側に比較的大きな細

胞が見えると思います。これが運動神経

の細胞になります。上と下を見比べてみ

ますと目立つ細胞が下の ALS の患者さん

では少なくなっているのが分かると思い

ます。 

 

 続いて脊髄です。（左上写真）星のマー

クです。色が薄くなっています。矢印のと

ころは脊髄の前角というところで萎縮し

ています。（中上写真）脊髄の前の方から

神経根が出ていますが、そこが細くなっ

て い る 。（ 右 上 写 真 ） Skein-like 

inclusion とか（中下写真）Bunina 小体

といった異常な構造物が見られます。
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Bunina 小体は（右下写真）主にシスタチ

ン C からできていると言われています。

免疫染色をすると見ることができます。 

 

 続いて脊髄の断面図です。これも上と

下で比べると分かると思いますが、前角

が ALS の患者さんは小さくなり側索の青

くなっている所が薄くなっているのが分

かります。Onuf 核は細胞が保たれていま

す。Betz 細胞は大型の運動神経の細胞が

少なくなり小さくなっているということ

です。 

 

 最初に ALS の患者さんで溜まっている

ものを紹介しました。TDP-43 というタン

パク質が細胞の中に異常に蓄積していま

す。この茶色に見えるのが TDP-43を染色

したものになります。TDP-43は RNAが結

合するタンパク質で転写の制御とか RNA

のスプライシング、RNAの安定化、こうい

った細胞にとって重要な働きをしている

タンパク質ということが分かっています。 

 

 最初に ALS の患者さんは基本的には孤

発性といって家族歴がなく発症する人が

ほとんどとで、5%ぐらいの人は遺伝性と

お話ししました。現在では ALS の原因遺

伝子としては20個以上特定されています。

最初に ALS の原因遺伝子が分かったのが

1990 年代 SOD1 が発見され 10 年後 2001

年に 2 つ目が発見されました。それ以降

いろんな技術が発展して加速度的にたく

さんの遺伝子が同定されています。実際

に自分自身が経験したものだと FUS 遺伝

子や VCP 遺伝子は異常があった患者さん

で実際に診ています。日本で発見された

のが optineurin（OPTN）という遺伝子で

す。 

 ほとんどの人が遺伝は関係ないのに、

どうして遺伝子を調べるかというと、こ

ういった特殊なタイプの遺伝子の働きを

調べることによって病態を解明する可能

性がありますので重要になってきます。 

 

 ALSの発症機序（きじょ：仕組み、メカ

ニズム）ですが、いろんなことが言われて

います。ここに挙げた老化、AMPA 型グル

タミン酸受容体の RNA 編集異常、軸索輸

送障害、酸化ストレス、非細胞自律性神経

変性、オートファジー、その他、いろいろ

あります。 

 

 主なものから見ていきます。1つ目は老

化です。人間は歳をとってくると運動神
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経だけではなくいろんな細胞が障害され

てきます。加齢とともに ALS の患者さん

は増えてきますが、それは運動神経が少

なくなるから。実際、病理学的に加齢によ

り運動神経が少なくなっていることが確

認されています。はっきりとした機序は

分かっていませんが加齢により運動神経

が脆弱になっていると考えられています。 

 

 2 つ目です。AMPA 型グルタミン酸受容

体。この受容体は何かというと、体にあっ

て、外界や体内からの何らかの刺激を受

け取り、情報として利用できるように変

換する仕組みを持った構造のことです。

この漫画で示すようにキャッチボールで

ボールを投げられてそれを受け取ること

と思ってください。その受容体の中で

AMPA 型グルタミン酸受容体というのがあ

ります。構造としては 4 種類のものから

できております。受容体は中枢神経に広

く分布していると言われています。 

 

 この受容体の RNA 編集異常がこの病態

に関係していると考えられています。 

 RNA 編集酵素である ADAR2 の発現低下

が原因と言われています。図左の GluR2R

が図右の GluR2Qに変化することで、本来

カルシウムが通らないようにブロックし

ているものがブロックできなくなり、カ

ルシウムがどんどん細胞の中に入ってし

まうことが起こります。カルシウムは必

要なものなのですが、沢山ありすぎると

細胞自身に障害要素になり運動神経が死

んでしまう要因と考えられています。 

 

 そこで遺伝子治療があります。異常な

遺伝子を持っているため機能不全に陥っ

ている細胞の欠陥を修正することで病気

を治療するのが遺伝子治療という治療方

法です。 

 

 最近皆さんニュースで見られたかも知

れません。ALSの遺伝子治療が実際に行わ

れるようになりました。 

 孤発性、遺伝性ではない ALS の患者さ

んが対象で、ADAR2遺伝子を含む治療薬を

髄腔内、背中からカテーテルを通して投

与する方法です。現在自治医科大学で行

われて 6 人に対して有効性・安全性を確

認する予定で 1例目が行われています。 

 

 3つ目です。軸索輸送障害。 



- 14 - 

 

 神経細胞は細胞体でいろんなタンパク

質や脂質を合成して軸索に運んで運動神

経は保たれています。輸送障害があり必

要なものが運べなくなることで運動神経

が死滅していくと病態として考えられて

います。実際に輸送蛋白、必要なものを運

ぶタンパク質の遺伝子異常が確認されて

います。物が運べなくなることによって

神経細胞が障害されています。モーター

蛋白の機能低下により、物が運べなくな

り、運動神経が変性している病態も考え

られています。 

 

 4つ目です。酸化ストレス。 

 体の中では活性酸素が産生され、それ

を防ぐ生体機構があります。左下の図の

ように健康な状態だと酸化と抗酸化でバ

ランスが取れています。何らかの原因で

バランスが崩れるといろんな病気になる

と考えられています。特に脳神経や運動

神経は酸素の消費量が多く酸化ストレス

に弱いと考えられています。このバラン

スが崩れることにより ALS の病態に関わ

っていると考えられています。 

 

 ⑤非細胞自律性神経変性 

 運動神経の他に中枢神経にはいろんな

細胞があります。それをグリア細胞と言

います。図にあるようにアストロサイト、

ミクログリア、オリゴデンドロサイト等

神経の細胞を助ける細胞がありますが、

その神経細胞の周りの細胞が異常になる

ことが ALS の病態に関与していると考え

られています。炎症が起こったり神経を

守る機能が低下したり免疫系の異常だっ

たり酸化ストレスが悪さをしたり神経細

胞以外が問題になっていると考えられて

います。 

 

 2016 年日本人で大隅さんがノーベル賞

を獲りましたが、この人の研究していた

ことも ALS の病態に関わっていると考え

られています。 

 

 先ほどから異常なタンパク質が溜まる

お話ししましたが、異常なタンパク質は

どうして溜まるのか、それが問題です。 

 細胞が生きていくためには良い状態を

保たないといけませんが、うまく保てな

くなるのに関わるタンパク質を分解する

経路が考えられています。①ユビキチン

―プロテアソーム系、②オートファジー

―ライソソーム系。 

 先ほどの大隅さんはオートファジーを

研究している人です。 

 ユビキチン―プロテアソーム系は図①

に示すように異常タンパク質ができると
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ユビキチンが沢山付いてプロテアソーム

に運ばれて異常タンパク質を分解する機

構です。例えていうと、ゴミに対してタグ

を着けてゴミ処理場まで運びそこで燃や

す機能です。 

 図②オートファジー。いらないものに

オートファゴソームが取り囲んでその中

で分解する機構をオートファジーと言い

ます。これも例えて言うと生ゴミ処理器

です。自宅で生ゴミを処理するイメージ。 

 これらいらないタンパク質を処理する

機構が何らかの形で破綻していることも

病態の一つと考えられています。 

 

 ALSにおける再生医療です。 

 パーキンソン病に関しては実際に再生

医療の治験が行われています。移植する

利用の他に iPS 細胞とか幹細胞は、細胞

レベルで病態を解明したりお薬を見つけ

たりしています。 

 

 再生医療の現状ですが、現時点で運動

神経に分化させて移植するのは難しいと

考えられています。 

 なぜなら神経細胞を移植したとしても

運動神経は成長しないといけない。元々

の病態に関わるところを何とかしないと

細胞を埋め込んだだけではまた障害され

る可能性があるからです。 

 

 iPS 細胞の利用法として創薬がありま

す。iPS細胞を使って網羅的に薬を調べて

いき候補となるお薬が見つかり治験が始

まっています。 

 1 つ目はボスチニブという元々白血病

で使われている薬です。治験が行われて

いて 5/9 人で進行が停止、機序として

Src/c-Ablシグナル伝達の阻害、オートフ

ァジーの促進、ミトコンドリアの機能障

害の改善が考えられています。 

 もう一つはロピニロール。これはパー

キンソン病のお薬です。効果は 195 日間

延長、ミトコンドリアの機能障害の改善、

異常蛋白質の凝集抑制、酸化ストレスの

軽減、アポトーシス（細胞が自動的に無く

なる現象）の抑制が考えられています。 

＝ALSの終末期＝ 

 

 こういった新しい治療も少しずつ進ん

でいますが、現状では皆さんに行き届く

状態ではありません。どうしても問題に

なるのは終末期です。 

 終末期とは、医師が客観的な情報を基

に、治療により病気の回復が期待できな

いと判断すること。患者が意識や判断力

を失った場合を除き、患者・家族・医師・

看護師等の関係者が納得すること。患者・

家族・医師・看護師等の関係者が死を予測
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し対応を考えることです。 

 

 ALS の場合は選択肢により 3 パターン

考えられます。 

 胃ろうや人工呼吸器を使用しない場合、

マスクの人工呼吸器を使う場合、気管切

開をして人工呼吸器を使う場合の 3 パタ

ーンあります。ALS の患者さんはこれを

徐々に考えねばならない状況にあります。 

 

 実際に ALS の患者さんがどういう選択

肢をしているかを高松医療センターでデ

ータを取っています。気管切開し人工呼

吸器を希望しているのが 25%、66%の人は

希望していない。決め切れない人もいま

すし、決め切れないまま救急で人工呼吸

器を付けた人も 6%います。患者数は 92人

です。 

 

 年度別データですが数が多いわけでは

ありませんので、時代の変化を評価する

のは難しいようですがこのような状態に

なっています。 

 

＝ ま と め ＝ 

まとめですが、この写真に載っているの

は徳島大学の教授で私の指導医だった和

泉先生です。先生がよく言っている言葉

が「繋ぐ」です。 

 香川県においては神経内科医同士の繋

がりは良く、ALS患者さんは比較的その人

にあった療養環境を選ぶことができます。

例えば高松医療センターで療養したり、

家の近くの病院で通院したり、他の県で

はできないことができるようになってい

ると思います。 

 ただ、ALSの患者さんが大学病院に来る

までに結構時間がかかり、初診で来られ

た時にもう人口呼吸器の話をしないとい

けない状態で来られる患者さんもいます。

これを早く診断をして早く治療に取り掛

からねばなりません。何らかの方法で早

く神経内科を受診できるような繋がりが

重要かなと思います。 

 後は香川県においてなかなか研究をし

ていく土壌がまだ育っていない印象です。

例えば遺伝子を採取して病態解明に役立

てるとか、残念ながら亡くなった人の病

理解剖がなかなかできていない状況なの

で、こういうところは香川県における今

後の課題かなと思っています。 

以上で終わります。 
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【 質 疑 応 答 】 

 

（患者）ALS の告知を受けた患者は誰しも大きなショックと不安に襲われます。当事者  

のショックと不安や悩みを軽減するための心のケアについては、どのようにお考えでし

ょうか。何かいいアドバイスがあれば？ 

（鎌田先生）実際に患者さんが診断されてかなりショックを受けられると思います。患 

者さんの本当の気持ちはなかなか分からないと思うので、いろんな人と関わることがお

そらく重要だと思います。例えばリハビリに通うようにするとか、いろんな所に出向き

いろんな人と話をするとか、病気のことだけに囚われないといいかなと私自身は思って

います。外来に来られてもあまり暗い話題にならないように、いろんなことに目を向け

て欲しいと思い診療しています。 

（家族）先生のお話の中で病気だけに目を向けることなく、いろんなことに目を向けた

ら良いというお話をされました。主人が ALS になって「あまり心配しすぎないようにし

ましょうね」と他の方から言われた記憶があります。あまり狭く考えすぎると辛い状況

が続くので、少しでも気持ちを明るく持てるような形で対応できたら良いと思いました。 

 

（患者）ALS の治療薬の開発について、今後の見通しについては？ 

（鎌田先生）今後の治療方法に関しては、すぐに使える薬はまだありませんが着実に進

歩していますので全く絶望的になることはない状況だと思います。治験も何種類か進ん

でいます。 

 

（遺族）エダラボンが点滴から経口薬にというお話がありましたが、既存の患者さんに

も使えるということですか？ 

（鎌田先生）今は使えます。ただ、呼吸状態が悪い人には効果が認められておりません

（ので使用しないこともあります）。 

（遺族）呼吸がまだ正常かそれなりに保たれている人は一般的に使えるのですか？うち

も経口薬だったので家族の負担も少なく助かりました。 

（鎌田先生）使えます。点滴だと病院通いになってしまうので、使うことを悩むことも

ありましたが、経口薬だとお家で内服できますので本当に良くなったと思います。 

（遺族）実際の治療の現場ではもう導入していますか？ 

（鎌田先生）はい、導入しています。 

 

（患者）リルゾールとエダラボン、その使い分けはどうなっていますか？ 

（鎌田先生）効果としてはどちらかがすごく効くというわけではないと思いますし、両

方使うことも可能です。あとは副作用とかが出るかどうかと思います。どちらかを使っ

た方が良いというのは基本的にはないと思います。 

 

（患者）患者本人が遺伝子調査に同意した場合や、亡くなった後の献体を希望する場合

は、どこにどのような行動をすればいいですか。 

（鎌田先生）遺伝検査については、今は広島大学に送って解析をしてもらっています。

手続きは同意書をいただいて採血をするだけです。つい最近、ALS の新たな遺伝子の発

表がありました。その解析をしたのが香川大学の卒業生である久米先生で、数年前まで

一緒に働いていました。献体を希望される場合は、東京の健康長寿医療センターにブレ

インバンクというシステムがあり、そこに前もって登録しておくといいと思います。病

理診断と今後の病態解明に利用すべく脳および脊髄が保存されます。手続きに関しては

主治医に相談してみてください。 
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〇災害時における避難場所への移動について 

 ・妻が人工呼吸器を装着。2km 離れた病院が避難所。緊急時はデイの送迎車は使 

 えないため救急車で避難するしかない。また、5 年前に救急隊員と担架での避

難について打ち合わせをしたが、メンバーが変わっているので再度行いたい。 

・大規模災害時に人の移送ができるよう、県と香川県タクシー協同組合が協定 

 を結んでいるが、介護タクシーは限られていることもあり、不安が拭えない。 

 ・近所の安全な避難場所を確保する動きをすることも必要ではないか。 

 (他県では)・個別避難計画の策定自体がまだ進んでいない。 

・常日頃から消防署にお願いしているが、確実ではない。 

〇療養生活について 

重度訪問介護 

 ・重度訪問介護(週 1h)を去年から。ヘルパーがいなくなり 4 月からなくなった。

代わりに日曜日に訪問看護を増やし対応中。これから介護者が年を取り一人

では大変なので助けてもらいたいと思い、重度訪問介護を受けるようにした。 

 ・昨年の 8 月から 2 事業所でスタート。内、1 事業所がヘルパーの離職が続き外

出支援等が受けられなくなった。現在、月・木に夕食介助から就寝準備まで

で 3～4 時間の支援。ヘルパー養成には長期間かかり、見通しがつかない。 

 ・重度訪問介護事業所の立ち上げを計画中。地理的に難しかったり条件面で合

わなかったりして支援が受けられていない方等、幅広く対応したい。 

 (他県では)・事例紹介:独居。介護保険を入れて 24h 介護状態。2 ヶ所の事業所

が協力し合い支援。自立生活センターが入っているところもある。 

      ・地方ではヘルパーさんがいない。支援をうけるためにわざわざ松

山に移住する患者もいる。 

      ・ヘルパーの家族がコロナで入れないことがあり、所属事業所に代

わりのヘルパーを育ててほしいと言うと、これから吸引の研修を

して難しい ALS患者のところに入るヘルパーはいないと断られた。

現在、昼をメインにヘルパー3 人が回しており、夜までは難しい。 

入院生活 

 ・妹が入院。平日は面会できる日があるが、仕事の関係で日曜日しか面会に行

けない。日曜日はスタッフが少ないため面会はまだできない。Line は毎日ぐ

らいしており、Line をしている限りでは、調子は悪くなっていない。 

〇支部会員の減少 

 ・設立当初 80 名ぐらいの会員が半減。力が抜けてしまう。役員が少なくなった

ら力が弱くなる。石川県支部や近畿ブロックが休眠状態。強い協会にしたい。 

 ・事務局は同じ人が継続。会員は 55～56 名とあまり変わっていない。相談はあ

るが、会員に、とはすぐに進まない。患者が 100 名ぐらいの中、10 名ぐらい

が会員。90 名はどこにいるか分からないという部分がある。不安が強い。 

 ・罹患初期患者の交流会参加者が会員になった事例あり。初期患者に支部につ

第  1  回 

オンライン茶話会(概要) 

R3.7.23(日)開催 

参加者 23 名 

 

 

(本年度から四国各支部に案内 
今回、愛媛・徳島県支部が参加) 

患者 4 家族・親族・遺族 11 関

係機関等 5 学生ボランティア 3 
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いて知らせる手立てとして、顧問が中心に作成のパンフレット「入会のご案

内」を、附属病院・県立中央病院・日赤の神経内科に置かせてもらっている。 

〇学生から(茶話会参加理由・感想等) 

 ・心理学の学生。3 年間ぐらい参加。ALS 患者・家族に直接話を聞く貴重な会。

レスパイトの必要性、心理職のニーズを感じていることから関わりを考えた

りするなど、勉強になっている。今日の話を聞き、重度訪問介護でヘルパー

不足が課題。人数や休日出勤等の課題が重なっており、いろいろな職種が連

携し、話し合う機会を設けることが大切ではないか。 

 ・ALS 患者・家族と話ができる機会がなく、実際に話を聞けることで興味をもっ

た。重度訪問介護でヘルパー不足が問題点。事業所同士の関わりを増やした

り、情報を広めたりすることが大切だと感じた。 

 ・保健師、在宅で医療をされている方に興味。その方たちが生きている世界を

知りたいと思い茶話会に参加。ヘルパーの人数が少ない問題点においては、

できることを自分で調べて情報発信ができればと思っている。 

〇その他 

 ・ALS 授業・・・大学からの依頼で話をさせていただいたことがある。  

 ・レスパイト入院・・・今月実施。家族が病院内に入ることができた。 

 ・訪問ボランティアの内容・・・外出補助、誕生会等。直接介護はなし。 

 ・災害時の電源確保・・・予備のバッテリーや発電機、蓄電池で対応。リチウ

ム電池を購入している在宅患者・家族もある。会員以外の患者・家族の状況

は把握できていない。電源確保について、県・市にお願いしている。 
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みんなが大好きな 

ヒマワリ。 

心まで晴ればれ！ 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
 

 
  

小
さ
い
な
あ
遊
ん
だ
川
も
坂
道
も 

縮
図
と
な
っ
た
ふ
る
さ
と
辿
る 

 

み
っ
し
り
と
鉢
の
形
に
根
は
張
り
ぬ
姉
亡
き
時
を
し
ず
か
に
溜
め
て 

 「
無
」
農
薬
と
添
加
物
「
不
」
使
用
を
た
し
か
め
て
不
と
無
を
食
べ
ん
ふ
む
フ
ム
ふ
む
と 

 

 

 

 

 

 

 

遺
族  

島 
田 

 
章 

平 

若
冲
の
桜
満
開
山
笑
い 

 

ど
の
山
も
み
ん
な
お
む
す
び
風
薫
る 

 

追
ひ
か
け
て
遍
路
に
渡
す
塩
む
す
び 

 

情
報
交
換
が
で
き
、
仲
間
と
の

つ
な
が
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よ

り
「

き
ぼ
う
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や
茶
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な
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と
て
も
心
強
い
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親族 矢野 ひろ子 
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友 
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も
夫
は
ど
う
い
う
だ
ろ
う
。
妹
夫
婦
が
来
た
の
で
要
綱
を
み
せ
、
次
の
日
か
ら
書
き
始
め
た
。 

三
十
才
の
頃
か
ら
左
手
に
力
が
入
ら
ず
、
医
大
へ
検
査
入
院
、
Ａ
Ｌ
Ｓ
と
告
知
さ
れ
た
こ
と
。
難

病
に
負
け
た
く
な
く
て
、
倉
庫
を
先
生
に
お
貸
し
し
て
書
道
教
室
を
始
め
た
こ
と
、
図
書
館
へ
行

き
、
知
っ
た
「
子
ど
も
の
本
を
楽
し
む
会
」
や
「
文
庫
連
」
へ
入
会
、
な
か
よ
し
文
庫(

松
崎
さ
ん
主

催)

を
見
て
「
ふ
る
さ
と
文
庫
」
を
始
め
、
子
ど
も
と
本
と
手
作
り
あ
そ
び
が
好
き
な
不
思
議
な
魅
力

を
持
っ
た
大
人
た
ち
を
知
っ
た
こ
と
。
そ
の
後
、
車
の
運
転
が
出
来
な
く
な
り
訪
問
看
護
か
ら
入
院

生
活
へ
、
リ
ハ
ビ
リ
で
た
く
さ
ん
絵
を
描
い
た
事
な
ど
、
病
気
の
中
で
夢
中
に
暮
ら
し
た
三
十
年
を

綴
っ
た
。
妹
の
後
押
し
も
あ
り
、
夫
も
了
解
、
三
十
六
人
の
仲
間
と
一
冊
の
本
『
生
き
る
力
』(

岩
波

書
店)

が
発
行
さ
れ
た
。 

 

息
子
は
予
約
し
て
買
っ
た
本
を
読
み
、
ホ
ー
ム
ペ
ー
ジ
の
佐
々
木
さ
ん
の
「
週
刊
／
Ａ
Ｌ
Ｓ
患
者

の
ひ
と
り
ご
と
」
を
沢
山
読
め
る
よ
う
に
フ
ロ
ッ
ピ
ー
に
入
れ
て
く
れ
た
。
毎
日
何
回
も
読
ん
だ
。

佐
々
木
さ
ん
は
な
ん
と
前
向
き
な
人
だ
。
佐
々
木
さ
ん
に
メ
ー
ル
を
し
た
。
そ
の
縁
で
実
家
が
香
川

と
言
う
事
も
知
り
、
今
回
、
法
事
の
後
、
私
に
会
い
に
来
て
く
れ
る
こ
と
に
な
っ
た
。 

 

ま
た
、
氏
は
昨
年
よ
り
往
復
４
時
間
か
け
て
東
海
大
学
大
学
院
で
保
健
福
祉
学
を
学
ば
れ
て
い
ま

す
。 

 

手
も
声
も
出
な
い
か
ら
、
佐
々
木
さ
ん
が
文
字
盤
を
目
で
追
い
ヘ
ル
パ
ー
さ
ん
が
読
上
げ
、
奥
さ

ん
が
書
く
。
「
チ
ー
ム
佐
々
木
」
は
＋
運
転
手
さ
ん
で
す
。 

 

二
十
一
日
は
、
私
方
は
リ
ハ
ビ
リ
の
先
生
、
夫
、
妹
、
長
男
と
大
勢
で
、
楽
し
く
有
意
義
な
時
間

を
持
ち
ま
し
た
。 

看
護
師
さ
ん
あ
り
が
と
う
ご
ざ
い
ま
し
た 

 

【
病
院
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よ
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一
一
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院
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坂
出
市
ふ
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と
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松
川
容
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待
ち
に
待
っ
た
二
十
一
日
、
東
京
の
佐
々
木
さ
ん
は
あ
の
雷
と
大
雨
を
も
の
と
も
せ
ず
来
て
下
さ
い
ま
し
た
。
佐
々
木
さ
ん
は
車
椅
子
の
王
さ
ま
。
奥 

さ
ま
、
ヘ
ル
パ
ー
さ
ん
、
運
転
手
さ
ん
ら
に
守
ら
れ
て
・
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・
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ビ
ッ
グ
ニ
ュ
ー
ス
は
二
ヶ
月
前
。
九
月
に
坂
出
の
病
院
に
伺
い
ま
す
と
。
え
え
っ
！
、
あ
の
佐
々
木
さ
ん
が
？ 

私
が
氏
を
知
っ
た
の
は
〇
六
年
の
春
、
「
Ａ
Ｌ
Ｓ
の
患
者
の
思
い
を
一
冊
の
本
に
し
た
い
」
そ
ん
な
こ
と
を
考
え
る
人
が
い
る
の
！
心
が
動
い
た
。
で 
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令和 5 年度年会費が未納の会員の方は、納入をお願いいたします。機関誌

「JALSA119 号」に挟みこまれている振込書をお使いください。 

 

 

会員の情報交換の場として、メーリングリスト（ＭＬ）を立ち上げています。

令和 4年度より、スマホやパソコン等を使用されている皆様には、支部行事等をペ

ーパーからメーリングリストでの案内に変更しております。未入会の方はメーリ

ングリストへの入会をお願いいたします。入会手続きは、下記支部ホームページ

の「香川県支部ＭＬ入会案内」からお入りください。 

※支部ホームページ  https://als-kagawa.jpn.org 

 

 

 

運営委員とは、支部活動を企画・立案し推進するための役員のことです。現在、

運営委員は 7名ですが、今後の支部活動の発展を図るために、支部活動に関心があ

る方、ALS の知識・理解を深めたい方、患者・家族の安心と楽しみづくりを応援し

たい方等、お待ちしております。 

事  務  局  か  ら 

 

 
 

＜申込みについて＞  

・香川県支部事務局宛て連絡（メール、電話、ＦＡＸ等） 

・支部総会、交流会、茶話会等の活動時にお申し出     

・日本ＡＬＳ協会ホームページからも申込可能       

＜年会費＞ 4，000 円 

入会は随時可能。入会手順等の詳細は、香川県支部 HP「入会案内」を参照 

＜入会後＞ 

・本部より、多彩な情報が盛り込まれた機関誌「JALSA」（年 3回発行）等送付 

・香川県支部からは、活動案内、支部だより「きぼう」、資料等を送付 

日本 ALS 協会に入会すると、自動的に香川県支部の会員になります。 
香川県支部は、日本ＡＬＳ協会からの助成金（本会員一人あたり会費 4,000 円

の内、3,000 円）とご寄付等によって運営しております。 

活動等の充実のためにも、是非入会くださいますようお願いいたします。 

日本 ALS 協会入会のお願い 
 

 

 
 

年会費納入のお願い 

 

 

 
 

メーリングリスト入会のお願い 

 

 
 

支部役員（運営委員）募集 

入会申込書お渡し 

又は送付 

https://als-kagawa.jpn.org/
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【振込先】 ゆうちょ銀行 

郵 便 局 か ら   (記号)１６３００ (番号) １８００５９１１ 

      (口座名
フリガナ

) 日本
ニホン

Ａ Ｌ Ｓ
エイエルエス

協 会
キョウカイ

香川県
カガワケン

支部
シ ブ

 

他金融機関から   (店名) 六三八 (店番) ６３８  

(口座の種類・番号) 普通  １８００５９１                

(口座名
フリガナ

) 日本
ニホン

Ａ Ｌ Ｓ
エイエルエス

協 会
キョウカイ

香川県
カガワケン

支部
シ ブ

 

 

協賛くださり、ありがとうございました(五十音順 ) 

自立ケアシステム香川  

総合福祉サービス株式会社 福祉プラザ高松 

有限会社 ゴトー商事高松 

有限会社 はれ工房 

    支部の運営、活動等に大切に使わせていただきます。 

皆様からのご支援をお待ちしております。 

 

 
 

協賛のお知らせと、協賛・寄付のお願い 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

支部だより 「きぼう 第 16号」 

編    集  日本 ALS協会香川県支部 

(事務局) 〒761-8014 香川県高松市香西南町 4-38 
 
 
  

  印    刷   石田印刷有限会社 
 

TEL(FAX)   087-881-1666 
E - m a i l   ganalskagawa42@ma.pikara.ne.jp 
U R L  https://als-kagawa.jpn.org 
 

 

日本ALS協会香川県支部は、県内のALS患者・家族と支援者の

会です。茶話会や研修会、講演会等でQOL（生活の質）を高め

る活動に取り組んでいます。県内在住者、勤務者等で、ALSに

理解及び関心のある方は誰でも入会できます。 

患者・家族だけでなく、医療専門職や一般の方の会員も募集

しています。詳しくは、下記ホームページの日本 ALS 協会香川

県支部入会案内をご覧ください。 

( 支部 HP https://als-kagawa.jpn.org ) 

https://als-kagawa.jpn.org/
https://als-kagawa.jpn.org/
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