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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
神経内科の山下　賢と申します。
今回我々は当科としてのこれまでの嚥下障害に対する取り組みと、今後の研究の展開として嚥下障害のメカニズムに基づいた嚥下機能評価スコア作成について発表させていただきます。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
このスライドに示しますように、神経内科の扱う疾患は脳血管障害や神経感染症、神経変性疾患から一般内科疾患に伴う神経合併症まで非常に多岐にわたります。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
これらの疾患群の中で、特に嚥下障害が問題となる神経内科疾患として、脳血管障害、神経変性疾患、筋疾患、末梢神経疾患、神経免疫疾患などが挙げられます。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
一般に神経内科疾患における嚥下障害の原因としては、大脳皮質〜中脳橋にいたる上位運動ニューロン障害である仮性球麻痺と、延髄〜各種嚥下筋にいたる下位運動ニューロン障害である球麻痺に分類されます。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
延髄レベルでの下位運動ニューロン障害である球麻痺の代表的疾患は、延髄外側症候群などの脳血管障害です。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
同時に脳血管障害は、上位運動ニューロン障害である仮性球麻痺によって嚥下障害をもたらすことも知られており、その責任病巣としてこのスライドに示される領域が報告されています。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
また神経筋接合部疾患である重症筋無力症（ＭＧ）は、胸腺摘出術後の経過、全身病状の寛解・増悪期、クリーゼ治療におけるステロイド減量期などに摂食・嚥下障害が出現すると言われております。
とくに晩発性のMGの初発症状は眼筋症状よりももしろ球麻痺が多く、また嚥下障害を主訴とする救急患者の約２％がＭＧであるという報告も有り、無視できない症状の一つであることがわかります。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
嚥下障害が生命予後に密接に関わる最たる疾患が、筋萎縮性側索硬化症（ＡＬＳ）です。
皆様ご存知のようにＡＬＳは、上位および下位運動ニューロンが障害される神経変性疾患であり、通常45歳～60歳に発症し、3年～5年で呼吸筋萎縮により自発呼吸不能となり死に至る難病中の難病です。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
ALSと嚥下障害の関連性に着目してみますと、
球麻痺より発症するALSは、四肢麻痺で発症するALSよりも生存期間が有意に短い。
初発部位に関わらず、球麻痺を有する患者は生存期間が短い。
上位および下位運動ニューロンの障害の程度に関連して、多彩な球麻痺症状を呈する、と報告されております。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
これまで我々は当院耳鼻科、熊本再春荘病院と連携し、呼吸困難を呈した進行期ＡＬＳ患者に対して、
通常は、気管切開術を施行しますが、カフにより嚥下機能が悪化すること、カフエアーの間からの誤嚥、カニューレの隙間からの吹き出すことによって嚥下性肺炎が不可避である問題に対して、
喉頭気管分離術や気管食道吻合術を施行することで、誤嚥性肺炎を予防する試みを行って参りました。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
ALSにおける喉頭気管分離術/気管食道吻合術の有用性として、
手術後、全例で喀痰量、喀痰吸引回数の著明な減少を認め、誤嚥性肺炎や発熱の減少や消失がみられたことに加えて、
本人、介護者、医療スタッフとも精神的、肉体的負担が著明に改善され、すべての関係者で高い満足度を示したことを報告しております。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
このように神経変性疾患や脳血管障害の多くは、種々の嚥下障害を引き起こし、生命予後を規定すると報告されております。
したがって、神経筋疾患では、嚥下障害をいかに制御するかが疾患の進展抑制にきわめて重要と考えられます。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
今回の研究の目的は、多彩な嚥下障害を呈する神経筋疾患において、より早期から鋭敏に嚥下障害を評価しうる嚥下機能スコア（熊本スコア）を耳鼻咽喉科･頭頸部外科と
共同で作成し、各種治療的介入が嚥下機能に及ぼす影響を評価すること、
各種神経筋疾患における嚥下障害のメカニズムを解明することです。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
一例としてALSにおける嚥下障害のメカニズムを文献的に検索してみますと、舌圧の低下や咽頭反射の遅延などの下位運動ニューロンの障害に加えて、
上食道括約筋の弛緩不全といった上位運動ニューロン障害が複雑に関与すると報告されています。
特に上食道括約筋の弛緩不全に対しては、ボツリヌス毒素接種やバルーン法などの治療適応があるものと考えられます。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
今回の研究は、同意の得られた神経筋疾患患者に対して、こちらに示すようなベッドサイドでも施行可能な臨床評価と、耳鼻科のご協力を得て舌圧測定や嚥下造影、高解像度咽頭食道内圧計などによる定量的評価を組み合わせることで、より鋭敏で病態に即した嚥下障害を検出・評価しうる嚥下障害スコアを作成したいと考えております。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
この研究を通して期待される効果は、
（１）各神経筋疾患における嚥下障害のメカニズムを解明する。
（２）神経筋疾患患者において、より早期から嚥下障害を検出できる。
（３）とくに食道入口部の弛緩不全を有する患者を抽出し、治療やリハビリ（ボトックス注射、バルーン法）の有効性を検討する臨床研究に展開したいと考えております。

以上です。ありがとうございました。



LR TOHOALSEE

X R
ERI9F4R 1B ~F21F12A1BICEHB ARSNT-ALSEH
(El escorialEZE[ZTclinically possible Ll E) : 824

| EE 3 Akl

80789&% 20729&%(1.2%) 40°49i%
(7.3%) (3.7%)

70"798%(30.5%) L0 5971%(22.0%

60" 697% (35.4%)



プレゼンター
プレゼンテーションのノート
性別比は、男性が58.2%とわずかに男性が多く、これは日本全体での統計（57.8)とほぼ同比率でした。
当院受診時の年齢分布は60歳代が35.4%と最も多く、次いで70代、50代の順でした。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
重症度分布は、37点以上の軽症の患者が60%以上を占めていました。
しかし呼吸筋麻痺を有していた患者は、24.4%
また、球麻痺を呈していた患者は54.9%と
診断時、約4分の1の症例で呼吸筋麻痺があり、半数以上の症例において球麻痺を認めている結果でした。
すなわち、診断時すでに、呼吸障害、球麻痺を考慮し、積極的に治療介入が必要である症例が多いと考えられます。
当院では球麻痺を呈し、誤嚥性肺炎などのリスクの高い症例について、誤嚥防止術を検討しています。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
ALS、神経難病における誤嚥防止術の適応基準は以下のようになっております。
難治性の嚥下障害および誤嚥があり、保存的対処（食形態の工夫、嚥下訓練など）により十分な改善が望めない。
音声言語でのコミュニケーションが困難で、回復の見込みがない。
十分に説明を受け、同意が得られたもの。
を必須とし、
4、誤嚥が著明で、誤嚥性肺炎の既往があり、今後も誤嚥性肺炎を
併発する可能性が高いもの。
5、下記のうち２つ以上を認める。
１）誤嚥性肺炎を併発する可能性が高い。
２）喀痰量が多く頻回の喀痰吸引を必要とし、本人または介護者が
疲弊している。
３）経口摂取を強く希望している。　4、5いずれかを満たすものを適応としております。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
今回は、嚥下障害を自覚し始めた比較的早期の神経筋疾患の患者に対して
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J Neurol (2012) 259:2360-2365
DOI 10.1007/s00415-012-6503-9

ORIGINAL COMMUNICATION

Prognostic value of decreased tongue strength on survival time
in patients with amyotrophic lateral sclerosis

J. G. Weikamp + H. J. Schelhaas * J. C. M. Hendriks *
B. J. M. de Swart *+ A. C. H. Geurts

Tongue strength P

Abnormal (n = 20) Normal (n = 34)
median (range)/ n (%) median (range) n (%)

Sex (male) 7 (35) 18 (51) 0.26%

Onset site (bulbar) 13 (63) 6 (18) <).00* B

Bulbar symptoms (presence) 17 (85) 9 (32) <().00*

Bulbar signs (presence) 15 (75) 5 (15) <10.00* b L_

Gastrostomy (presence) 12 (60) 14 (41} 0.09# e

MPT (<10 sec)® 6 (35) 5 (17) 0.28* o84

Age at diagnosis (year) 66.0 (20.0-80.0) 63.5 (40.0-79.0) (0.52%= I‘;

Time from symptoms to 12.0 (6.0—60.0) 10.0 (4.0-60.0) 0.70%* @ '

diagnosis (month) = 06—
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Amyorrophic Lateral Sclerosis. 2006; T: 241246 @ Taylor & Francis

ORIGINAL ARTICLE

Manofluorographic evaluation of swallowing in amyotrophic lateral
sclerosis and its relationship with clinical evaluation of swallowing

e T £ 58 7 fR A

ANN GOELEVEN!, WIM ROBBERECHT?, BARBARA SONIES?, AN CARBONEZ® &
EDDY DEJAEGER?®

Table II. Manomerric data ( mean +/— 5D) in padents with ALS compared to controls.

ALS patienis MNormative data p=0.001

TDF (mmHg/sec) 1.0 1.7 (+0.6) 5
FC (mmHg) 93.0 132 (+22) 5
UES RL (mmHg/fsec) —-1.8 =1.24(1.00 NS

S: significant NS: not significant TDF: tongue drving force FC: pharyngeal contraction UES R1.: UES relaxation

. | - HTFJE@KLxé
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ALSSS scores



ALS dysphagia pathophysiology

Differential botulinum toxin response

Domenico A. Restivo,  Neurology® 201 3;80:616-620
MD, PhD

Figure Mean values and SD of the Penetration/Aspiration Scale before
(baseline) and 2, 4, and 20 weeks following botulinum toxin type A
administration

L7

== All patients

A

9

LMN Y
== _MN N

Baseline Week 2 Week 4 Week 20

(A) Mean (= SD) PenetrationfAspiration Scale [PAS) changes for all the evaluation sessions in all

20 patients. (B) The same measurements inthe 2 subgroups of patients with (group 1) or with-
out (group 2) signs of lower motor neuron (LMN) impaiment of the oropharyngeal muscles.
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Repetitive saliva swallowing test
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C. Naorris Bulbar Scale
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Penetration—Aspiration scale

Category Score Description

No aspiration or penetration
Penetration-aspiration

Contrast does not enter airway

Contrast enters airway remains above vocal folds, no residue

Contrast remains above vocal folds, visible residue remains

Contrast contacts vocal folds, no residue

Contrast contacts the vocal folds visible residue remains

Contrast passes glowtis, no sub-glottic residue remains

Contrast passes glonis, visible sub-glonic residue despite patient’s response
] Contrast passes glottis, visible sub-glomtic residue, absent patient response

Robbins, Coyle. Rosenbeck, Roecker and Wood 1999 [13)

= @ N s L k=

Robbins, et al. Dysphagia 1999

ALS Swallowing Severity Scale

AISS5581 No oral feeding, absence of reflexive swallow

AISS5882 No oral feeding with presence of reflexive swallow

AISS5583 Use or need of tube feeding with <50 % oral intake

AT SS5584 Use or need of tube feeding with =50 % oral intake

AISS5885 Dietary consistency changes to liquified diet

AT SS5586 Dietary consistency changes to soft diet

ALSSSS7 Prolonged feeding time, smaller bite size, higher
concentration

ALSSSS8 Early eating problems with isolated choking episodes

ALSSSS89 Nominal abnormalities

AISS55510 Normal swallowing Hillel. et al. 1999



プレゼンター
プレゼンテーションのノート
ALS8例における喉頭気管分離術/気管食道吻合術の有用性が報告されています。
手術後、全例で喀痰量、喀痰吸引回数の著明な減少を認め、誤嚥性肺炎や発熱の減少や消失がみられております。
経口摂取については全量または一部摂取が可能となり、食の楽しみを感じるものも多く、栄養指標の改善がみられました。
大きな合併症はみられず、
本人、介護者、医療スタッフとも精神的、肉体的負担が著明に改善され、すべての関係者で高い満足度を示しました。
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