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Ⅰ．はじめに

　神経変性疾患の多くは，口腔機能や摂食嚥下機能に
障害を認める．神経変性疾患の患者への対応を難しく
している理由に，疾患特異的な症状，病期により機能
障害の程度が異なることが挙げられる．そのため，疾
患の特徴を理解しながら，病状，病期に沿った対応が
必要である．この稿では，筋萎縮性側索硬化症（ALS）
を中心に重症筋無力症，進行性核上性麻痺，脊髄小脳
変性症（多系統萎縮症）の障害の特徴や口腔機能と摂

食嚥下機能の変化，その対応法についてまとめた．

	 Ⅱ．筋萎縮性側索硬化症
	 	 （Amyotrophic	lateral	sclerosis：ALS）
　ALS は随意筋を支配する上位運動ニューロンと下
位運動ニューロンの両方が障害される進行性の神経変
性疾患であり，発症機序によって四肢の筋力低下が初
期にみられる四肢麻痺発症型と構音障害や嚥下障害な
どの球症状が初期症状の主体となる球麻痺発症型に分
類される．有病率は人口 10 万人あたり 7–11 人であ
る．症状の進行は比較的急速で，患者の多くは発症か
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抄　録
　神経変性疾患は，アルツハイマー病，パーキンソン病，筋萎縮性側索硬化症などを含む，いわゆる神経難病
であり，病理学的には神経細胞死と脳内への異常タンパク質の蓄積を特徴としている．現在，それぞれの疾患
に対する治療薬は一部存在しているが，病気の進行を阻止するあるいは正常な状態に戻すような根本的な治療
法は確立されておらず，口腔機能や摂食嚥下機能の障害に対しても，症状に応じた対応をしていくしかないの
が現状であり，個々の患者に応じたきめ細やかな対応が求められる．
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ABSTRACT
Neurodegenerative diseases are intractable neurological diseases including such as Alzheimer’s disease, Parkinson’s 
disease, and amyotrophic lateral sclerosis. Pathologically, it is characterized by neuronal cell death and abnormal 
protein accumulation in the brain. Currently, there are some therapeutic agents for each disease, but a fundamental 
treatment method for preventing the progression of the disease or returning it to a normal state has not been 
established. Therefore, at present, there is no choice but to deal with the disorders of their own oral and swallowing 
function according to symptoms. Careful attention to individual patients is required.
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ら 3–5 年以内に呼吸不全で死亡する一方，１割程度
は発症後 10 年以上にわたって生存していることが報
告されている1）． 
　ALS の特徴は，四肢麻痺発症型，球麻痺発症型と
もに四肢の筋力低下や筋萎縮ならびに球麻痺症状の発
現である．球麻痺症状には摂食嚥下障害，構音障害な
らびに舌筋の萎縮など口腔と関係する症状が多く認め
られる．ALSの機能評価には改訂ALS機能評価スケー
ル（ALSFRS-R）2）が用いられ，言語，唾液，嚥下に
関する項目もある（表 1）．

1．治療法
　グルタミン酸拮抗薬のリルゾールが国内で唯一承認
された治療薬であるが，生存期間が 83 日延長したと
の報告があるものの 3），運動機能や筋力に対する改善
や進行抑制のある治療法は確立されていない． 

2．口腔機能・摂食嚥下機能の特徴
　1）流涎
　進行に伴い患者の約半数に唾液流出が認められるよ
うになる4）．口腔内の唾液量が多いと発話や呼吸の機
能が損なわれ，QOL が低下する．流涎の理由として，
舌の痙縮，口腔や顔面，口蓋舌筋の運動障害による唾
液嚥下能力の低下がある．口腔内の唾液量増加に加え
呼吸機能の低下が起こると誤嚥性肺炎のリスクにつな
がるため，抗コリン薬（スコポラミンパッチ等）を使
用して唾液の減量をはかる方法もあるが，効果が得ら
れない場合や，重篤な副作用も報告されている．特に
高齢の患者では注意が必要である．耳下腺や顎下腺へ
のボトックス治療や放射線治療も行われている 5）．ま
た唾液を持続吸引する方法も考案されている6）．
　2）咬傷，顎関節症
　患者の 10％に歯科的な治療が必要といわれており，
特に口唇や頰，舌の咬傷が認められる．また，咬筋の

拘縮に伴って，開口量が減ることがある7）．顎関節症
の有病率は一般的な集団と差がないと言われる一方，
ALS 患者の約 50％に歯ぎしりや食いしばりが認めら
れる8）．
　3）舌萎縮
　舌はその形状変化に関与する内舌筋と位置変化に関
与する外舌筋により構成される筋組織であり，舌下神
経によって支配されている．ALS では運動神経であ
るこの舌下神経が障害されることで病状の進行に伴っ
て神経原性の舌萎縮を引き起こす9）（図 1）．
　4）舌圧低下
　疾患の進行とともに舌圧の低下が認められる．舌圧
は ALSFRS-R の球症状・呼吸障害のスコアの顕著な
低下を認める前から最大咳嗽流量や呼吸機能と関連す
る可能性があり，球麻痺および呼吸障害の進行を反映
する指標となり得るとの報告がある10）．さらに，球麻
痺症状の進行とともに舌の持久力も低下し，食事中に
疲労が認められる．

スコア 言語 唾液 嚥下（FRSsw）
４ 正 正常 正常 常

３ 軽度言語障害 口腔内の唾液はわずかだが，
明らかに過剰
夜間漏れることがある

時々食物を喉につまらせる

２ 繰り返すと理解できる 中等度に唾液が多く少し漏れる 食事内容の工夫を要する

１ 言語以外に伝達法を併用 明らかに唾液が漏れる 補助的な経管栄養が必要

０ 実用的会話の喪失 絶えずティッシュやハンカチを
必要とする

非経口または腸管栄養のみ

文献５より作成

表 1 改訂 ALS 機能評価スケール（言語・唾液・嚥下）

図 1 舌が萎縮している．
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　5）嚥下障害
　ALS の摂食嚥下障害は，上位運動ニューロンの障
害による舌運動の緩慢さや嚥下反射の惹起遅延ならび
に下位運動ニューロンの障害による口腔・咽頭の筋力
低下や神経原性の筋萎縮で引き起こされる．時期に差
はあるものの，摂食嚥下障害は必発である．呼吸機能
低下からむせがみられないなどが原因で，潜伏性に進
行することも多い 11）．
　摂食嚥下は，先行期，準備期，口腔期，咽頭期，食
道期の 5 期に分類される．ALS の摂食嚥下障害の初
期では，準備期から口腔期が主として障害される．と
りわけ舌機能が低下することから，舌の筋力低下が初
期の摂食嚥下障害の主たる原因であることが明らかと
なっている12）．また口腔期および咽頭期の障害も筋力
低下や筋萎縮が原因であることが報告されている13）．
舌の萎縮が認められた場合，舌運動の低下や，口腔咽
頭腔が広くなることで誤嚥や喉頭侵入，咽頭内残留が

増加する14）．嚥下造影検査（VF）でみると，口腔期
では食塊形成不全，食塊移送不良，咽頭期では鼻咽腔
閉鎖不全，喉頭挙上不全，咽頭内残留，食道入口部開
大不全が認められる．

3．舌圧を用いた摂食嚥下機能の評価方法
　球症状を認めない ALS 患者でも咽頭への食塊移
送遅延と梨状窩の残留が認められたという報告があ
る15）．ALS と診断がついた時点で舌の筋力低下を把
握すると，摂食嚥下機能低下を早期に発見できる可能
性がある．
　そこでわれわれは，四肢麻痺発症型の ALS 患者 25
名の最大舌圧と摂食嚥下機能との関係を検討し，最大
舌圧の低下は口腔期の障害（舌機能低下と食塊が口腔
を通過する時間）と咽頭期の障害（咽頭内残留と食塊
が咽頭を通過する時間）のどちらにも関連することを
明らかにした（図 2, 3）．また，球麻痺症状を評価す

** Mann-Whitney U test (P＜0.01)
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図 2 舌機能の低下を認めない正常群の最大舌圧と比較し，舌機能低下群の最大舌圧は低い値を示し，
口腔通過時間（食塊が口腔を通過する時間）は最大舌圧と有意な相関が認められた．（文献 16）

図 3 咽頭内残留のあった者はなかった者と比較し，最大舌圧は低い値を示し，咽頭通過時間（食塊が
咽頭を通過する時間）は最大舌圧と有意な負の相関が認められた．（文献 16）
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ることのできる ALSFRS-R 球麻痺スコアの値と最大
舌圧との関係を調べると，球麻痺症状の発現していな
い患者においても最大舌圧はすでに低下し始めてお
り，球麻痺症状が発現するのがおおむね 21.0 kPa を
下回ったころであることを明らかにした 16）．さらに縦
断的な検討で，最大舌圧が 21.0 kPa 未満となった以
降の VF 評価時に食形態の変更や胃瘻造設となるもの
が有意に多かったことから，食形態の変更などの進行
末期に向けた対応を考えるのに舌圧測定は簡便で有効
な評価方法であると考えられた．

4．対応法
　以前は，進行末期における経管栄養や呼吸器管理に
重きがおかれていたが，最近では，軽度または中等度
の摂食嚥下障害では食形態の変更が栄養管理および誤
嚥予防において有効であること17)，早期に誤嚥予防の
ための食形態変更など適切な管理が実行できれば，経
口摂取期間が延長すること18）が報告されている．厚
生労働省精神・神経疾患研究委託費「政策医療ネット
ワークを基盤にした神経疾患の総合研究」の研究班で
は，ALSFRS 嚥下の項目のスコア（FRSsw）に沿っ
た嚥下・栄養管理のアルゴリズムを作成している．市
原19）によれば ALS と診断された時点から嚥下障害，
栄養状態および呼吸状態のモニタリングを定期的に行
い，FRSsw に応じて嚥下機能評価や嚥下指導，嚥下
訓練，食形態の調整などの介入を行うことが必要であ
る（図 4）．
　発症型別でみると，球麻痺発症型では早期から摂食
嚥下が難しくなるため，嚥下しやすい食形態への変更

や食事姿勢の調整を行う．四肢麻痺発症型では ADL
介助が必要となる中期から把持しやすいスプーン等，
摂取法を工夫し，食形態の変更や食事姿勢を調整する．
　ALS 患者では摂取カロリーが少なくなりやすいこ
とから，胃瘻造設が必要であると言われている20）．造
設期の合併症のリスクを減らすために努力性肺活量

（FVC）が 50％以上の早期に造設することが望ましい
とされ21），嚥下障害重症化の前から定期的に嚥下機能
評価を行い胃瘻造設時期を検討することが重要であ
る．
　口腔ケアに関しては，心身が不安定になることから
日常的な口腔ケアが困難である可能性があり，発症後
早期から継続した管理が必要である．なお，口腔内の
知覚が過敏になっていることが多く，口腔ケアの際に
も疼痛等に十分に気を付ける必要がある．

5．口腔内装置
　初期の摂食嚥下障害で舌接触補助床（PAP）を使用
することが ALS 患者の QOL 改善に寄与するとの報
告が見られる22)．PAP は口蓋を下げることで人工的
に口腔内の死腔を減少させ，送り込みを補助するとと
もに，舌の口蓋へのアンカー機能を強化することがで
きると考えられている．さらに摂食嚥下障害の初期に
歯科が介入することは，ALS 患者の食力，ひいては
QOLを維持できる可能性があるものと考えられる（図
5）．また，鼻咽腔閉鎖不全に対し，軟口蓋の挙上を
補助，残存機能の賦活化を図るために軟口蓋挙上装置

（PLP）や挙上子部分を弾性のあるワイヤー等でつな
いだモバイル PLP が神経変性疾患の患者においても

ALSと診断

嚥下状態FRSsw4

（2ー3カ月ごとの評価）

嚥下状態FRSsw2ー3
（1ー2カ月ごとの評価）

嚥下状態FRSsw1
（2wー1カ月ごとの評価）

％FVC＞50％ ％FVC＜50％
（PEG造設のリスク上昇）

PEG検討
適応なしまたは希望なし

経口摂取とPEGの併用

適応・希望あり

経口摂取とNG, IOC, DIVの併用

嚥下状態FRSsw0
（経口摂取中止）

唾液誤嚥

外科治療検討

モニタリング

嚥下障害（問診・VF)
栄養状態（身体計測・血液指標）
呼吸状態（％FVC）

治療介入

嚥下指導
嚥下訓練
嚥下職

吸引指導

図 4 ALS の嚥下・栄養管理のアルゴリズム　文献 19 より
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適応とされる．一般的に PLP は鼻咽腔閉鎖不全を原
因とする構音障害に対して装着されることが多い．一
方，嚥下時は鼻咽腔閉鎖不全の改善により鼻咽腔への
逆流や送り込み圧を改善させる可能性があるものの，
違和感や唾液分泌過多から装着できなかったり，嚥下
困難をきたすこともあり，適応には慎重な判断が必要
である．口腔内装置の装着が困難な場合が多いことか
ら，一方弁の鼻栓（Nasal Speaking Valve）を用い
た鼻咽腔閉鎖不全への対応も考案されている23）．
　咬傷や歯ぎしり，食いしばりに対して，上顎ある
いは下顎の口腔内装置の使用も報告されている 24）が，
唾液貯留や流涎が顕著な患者は，症状が悪化する可能
性も考えられる．口腔内の感覚が過敏になっているこ
ともあり，装置の大きさには注意が必要である． 

6．リハビリテーション
　構音障害に対しては，発声訓練などのリハビリテー
ションを行う．呼吸訓練も並行する．顎関節の可動域
訓練は開口不全に対し役立つと言われている．
　嚥下障害に対しては，嚥下関連筋のリハビリテー
ションが有効であるというエビデンスはなく，残存機
能を生かす代償的アプローチが必要である25）．
　神経筋疾患患者に対する過剰な訓練は，過用性筋力
低下の危険性が高い．低頻度に負荷量を設定し，過用
性筋力低下が生じないように舌筋の筋力増強訓練を実
施し，有効であったという報告もある26）．

Ⅲ．重症筋無力症（Myasthenia	gravis：MG）

　神経筋接合部のシナプス後膜上に存在するアセチル
コリン受容体に対する自己抗体が生じ，神経筋伝達が
障害される自己免疫疾患である．有病率は人口 10 万
人あたり 11.8 人とされている．症状は眼瞼下垂，複

視を発症することが多く，上下肢や咬筋の筋力低下，
開鼻声，嚥下障害，構音障害および首下がりなどを呈
する27）．舌萎縮を呈することもある．現在は治療法が
確立されており，口腔機能，摂食嚥下機能も治療効果
により変化していく28）．

1．口腔機能・摂食嚥下機能の特徴
　運動の反復，持続に伴い骨格筋の筋力が低下（易疲
労性）し，これが休息によって改善する．また，日内
変動（夕方に症状が悪化），日差変動（日によって症
状が異なる）がある．初発症状は眼症状が最も多く，
次いで四肢の筋力低下，球症状（摂食嚥下障害，構音
障害，咀嚼障害），顔面筋力低下，呼吸困難の順に罹
患頻度が低下する27）．
　摂食嚥下障害については，咀嚼力低下と舌運動障害
による咽頭への送り込み障害などの口腔期の障害，軟
口蓋挙上不全や咽頭収縮力低下などの咽頭期の障害，
食道蠕動運動の低下による食道期の障害がある．治療
法の一つであるコリンエステラーゼ阻害薬の副作用に
は唾液分泌過多があり，摂食嚥下障害に伴う誤嚥にも
注意が必要である29）．また，咀嚼力低下が強く認めら
れる場合には，食事中次第に咀嚼が困難となったり，
閉口障害をきたす場合がある30）．

2．対応法
　原疾患のコントロールが重要で，神経内科医と密に
連携し，症状の軽い日や，時間帯に歯科治療を受けら
れるようにする．精神的ストレスや感染で症状が増悪
する可能性があるため，開口時間を短くし，開口器を
使用するなど工夫する．また治療途中で休息を設け，
ストレスを軽減する．ステロイド治療を受けている場
合，観血的処置では十分な感染予防策をとる．さらに
薬の影響を受けやすいため，併用薬に留意する31）．

図 5 左：有床義歯一体型の PAP．ティッシュコンディショナーで形態を採得した．
 中央：口蓋床型の PAP．右：口蓋床型の PAP．口蓋後方の知覚が過敏であり，違和感が強く出たため，

調整を繰り返し，舌前方部のみ接触する形態となった．
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　嚥下障害に対するリハビリテーションは，疲労が強
くなる時間や他の負荷のかかった後は避けることが望
ましい．咀嚼障害や嚥下障害から，栄養障害や体重減
少につながる可能性があるため，夕食の量を減らした
り，早めに摂取するなど工夫する．PAP や PLP を用
いた報告もある32）．
　開口不良や上肢の筋力低下により口腔のセルフケア
が不十分になると，慢性的な粘膜炎やカンジダ症など
のリスクが高まる．さらに唾液分泌過多による歯石の
沈着もみられるため，口腔ケアは重要である29）．

	Ⅳ．進行性核上性麻痺
		 （Progressive	supranuclear	palsy：PSP）
　パーキンソン病に類似した神経変性疾患で，原因は
特定されていないが，小脳や脳幹の神経細胞を減少さ
せる．主症状は易転倒，眼球運動障害，頸部後屈であ
り，進行に伴い認知機能障害，発語障害，嚥下障害を
認めるようになる．嚥下障害は中期以降に出現するこ
とが多いが，早期に嚥下障害がある場合は生命予後
が不良である．有病率は人口 10 万人あたり 6 人前後
であるといわれている．徐々に進行し，5 年程度で臥
床となる28）．死因として最も頻度が高いのは肺炎であ
る．除外診断にもあるように L-dopa などの抗パーキ
ンソン病薬への反応は不良である．一時的に抗うつ薬
やドロキシドパで症状が改善することがある．

1．口腔機能・摂食嚥下機能の特徴
　嚥下障害が高率にみられ，パーキンソン病より早期
に発現する．疾患の重症度と嚥下障害の重症度は相関
関係を示すとされ，進行するにつれて，自分で食べら
れる時期では食事のかき込みが認められ，むせが目立
つようになり，食事介助が必要な時期では咀嚼や送り
込み不良，食事時間の延長が認められる．重症になる
と食事がとれず，体重減少が認められる．VF では舌
の運動不良，食塊形成不全，口腔および咽頭内残留，
喉頭侵入や誤嚥，嚥下反射遅延，軟口蓋挙上不全，舌
根部の運動不良などを認める．パーキンソン病と比較
すると軟口蓋挙上障害や軟口蓋の動きの協調不良に伴
う咽頭への送り込み障害が特徴的である33）．
　他の神経変性疾患より進行が早く，舌圧低下が著し
いことが明らかになってきており，VF に舌圧検査を
組み合わせることで，嚥下障害の進行度を把握しやす
くなるという報告もある 34）．

2．対応法
　嚥下障害に対する治療としては，エビデンスのある

方法は少なく，リクライニング位にするなどの姿勢調
整や，舌根部への食事介助や送り込みやすいゼリー形
態にするなどの食形態調整で送り込み障害に対応する
といった報告がある．かき込みが認められる場合は，
声かけも必要である．軟口蓋挙上不全に対し，PLP
が奏功したとの報告もある35）．

	 Ⅴ．多系統萎縮症
	 	 （Multiple	system	atrophy：MSA）
　小脳あるいはその連絡線維の変性を呈する疾患の総
称である脊髄小脳変性症のうち，病変が大脳基底核や
自律神経系などにも及ぶ病型を指し，遺伝性がない脊
髄小脳変性症の約 3 分の 2 を占めるといわれている．
主な症状は小脳症状，錐体外路症状（パーキンソニズ
ムを呈する），自律神経症状および錐体路症状である．
小脳性運動失調から発症し，次第に自律神経症状や錐
体外路症状，錐体路症状を伴う病型を MSA-C，パー
キンソン症状から発症し，次第に自律神経症状を伴う
病型を MSA-P と呼ぶ28）．全経過は約 9 年で，誤嚥性
肺炎や敗血症などの感染症が死因となることが多い
が，夜間の突然死も重要である．有病率は，人口 10
万人当たり７–10 人とされる．

1．口腔機能・摂食嚥下機能の特徴
　1）唾液分泌量の低下
　自律神経障害の影響や口腔周囲の運動障害，服薬

（L-dopa をはじめとした口渇の副作用をもつ薬剤の内
服）が影響し，安静時唾液，刺激時唾液ともに低下する．
　2）口腔機能の低下
　口腔周囲の筋失調（ディストニア）の発生頻度が高
いと言われており，これらの運動障害により唾液分泌
の低下や食物残差の除去能力が低下すると考えられ
る．さらに，小脳症状，パーキンソン症状，自律神経
症状が生じることから ADL が低下し，手指の運動障
害が生じる．これにより十分なブラッシングができな
いことから，口腔衛生状態が悪化しやすい．
　3）嚥下障害
　多くの患者に嚥下障害が発症し，一般にパーキンソ
ン病に比べ早期から嚥下障害が出現すると言われる．
嚥下障害の様相は小脳症状，錐体外路症状，自律神経
症状および錐体路症状の程度によってさまざまであ
る．小脳症状では舌における協調運動が障害され，咀
嚼や食塊の口腔から咽頭への送り込みに障害をきたす
可能性がある．錐体外路症状ではパーキンソニズムに
大きく関連し，摂食嚥下における口腔期の障害が顕著
となる．舌の運動不良により食塊の口腔から咽頭への
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移送障害，口腔内保持障害が多くで認められる．自律
神経症状では食事の際の適切な姿勢が保持できないこ
とが挙げられる36）．このためさまざまに出現する症状
に適した介入が必要である．

2．対応法
　誤嚥性肺炎を予防するためにも，早期から摂食嚥下
機能の評価と口腔衛生状態の評価が必要である．評価
後は病態や ADL を考慮して一口量の調整や，食形態
の調整，姿勢調整を行うとともに，嚥下訓練，呼吸訓
練や口腔ケア等を行う．栄養障害に対応するため胃瘻
造設も検討すべきである37）．
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