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1. Frif

PR, RIARITERHICRET 2 2 E DN E LW EERO—>TH Y, BEERIZENT
X RIS, BREBTHRA, FRAERICL > TEORENFHIS L TE 7. i
O E 2 WL E OEAIT L R 2 SR TR T2 2 LR Re & 8 b, 20D
WIS L o5 5. #BEHE#E F, Charcot-Marie-Tooth J55 D X 5 Ze ittt = = —
2 NF— [ ZEB W IR R ITIE R E A & 72, —F CHZEMIERIZEMEAE (amyotrophic
lateral sclerosis: ALS) (Z3BWTIE, HFRES) = = — 1 > O 4 B U TR HRR N B8
FEHEIIC /2 D 2 E NS ST 5 (Hobson-Webb et al., 2013). 7> K 7 U2 5 KHE
BRI X o TA U 2 EREMMED ZEMHE (spinal and bulbar muscular atrophy: SBMA)
HEMEI = 2 — e OB E X TR TH D (Tanakaetal., 1996) 23, ZivE TITHE
BIREIZ X 5RO TON TE LT, ALS & OMHEBH 6T o 7o, A4
FECIE, EERRAEZ VT SBMA B EEO RN R (cross-sectional area:
CSA) ZiliE L, ALS B HE & i U, MREMICIs T 5 225 & R S il o A It
IZDWTHRET L 7.

2. Xg L ik

2014 4 7 H7» 5 2020 £F 6 H ORIC, ESLRPEHREAARMIIrREE - SEbmERt o 7 —

& R T N R B I B SR B I B W TR RAYIC SBMA & ALS DJER] 2 8 &k L7z,
SBMA [FEEFREICIVIEESN, Va—T L) UREETHT 11 JEH] (66.8+
12.5 %) x4t & L7=. ALS X EL Escorial ALS criteria % 7213 Awaji ALS criteria (231>
T “definite” F 721X “probable” DOIEMEZE7- B 9 JEH] (62.1217.575%) Zxfgie L
7. WMEDREEF IR T 2 RIEHREE ISV TE LR THEZ CSA EHEED £,
WEINTHDZ &0 D, ALS ZHIEFNZ OV TIIRFTOx Rk & Uiz, ARAFZEE, [ES0H
DR AR AR e - AR R o & — & BRI T SRR [ R IR L B ) T B
BEEZEROARBO FIThAT U GRRBES  ENLIRBTHAEFR RIS - iR =t o ¥



— 1 13, BRI R FBE T EFRE © B130509017). T XRTOBMEMNHA 7 4 — A
Rarer k&,

FAEBNZ K L, (1) Medical Research Counsil (MRC) sum score & ALS Functional
Rating Scale-Reviced (ALSFRS-R) score (T & 2 WA 2 3 L7=. (2) R4S
A & L C, nerve conduction study (NCS)IZ L 2 A fHiGEIEN. (compound motor
action potential: CMAP) #RiE & B R #%I5 B %N (sensory nerve action potential: SNAP)
PRWE 2, IEH AR & ROB AR TRl L 72, £ 7B 8) AL EHEE  (motor unit number
estimation: MUNE) % RHEERF) CREA L7=. (8) & HAH MO GHEARRAR & i o> 1E H i
e, RUBHRRRIZ W T E R 2 WV TR CSA 5kl L7z, S HIESMEICE b
CSA 2o\ T, SBMA #fE ALS O AT 72, T2 EHEIEFRIE (Receiver
Operating Characteristic: ROC) #hi#t % A\ T SBMA & ALS Z8ERI4 50 v M4 7%
KDz

3. itk
(1)MRC sum score & ALSFRS-R score (213, SBMA £t & ALS BHEOMICA E 2213380

LR oTo, T OMOERRAVFHEE LT, FIED D OREWRHIM 1T SBMA # (14.1£5.6 42)
DI, ALS Bf (3.1+2.44F) L W b HEICEN 72 (p<0.001) . (2) NCS (281} %5 CMAP
EIEIX, SBMA BEL 0 & ALS BECHEID/NE D o7 (EF##E ; SBMA #f 6.6+2.6mV,
ALS Bf 2.0+£2.3mV, p=0.004, R‘E##E ; SBMA £f 5.5+2.8mV, ALS #f 2.6+=2.3mV,
p=0.025) . —J7, SNAP {EI& (X, ALS Bt L ¥ & SBMA BECHEIL/ NS oz (EFFMRE ;
SBMA #f 4.4+4.4mV, ALS ## 26.4+8.6mV, p<0.001, K&+t ; SBMA # 3.2+2.7mV,
ALS £f 20.2+7.7mV, p<0.001) . 7= MUNE O#5 %1% SBMA £t & ALS BEOMICHE 2
FEERBDINoTZ. (3) BEWNMRAE T LI CSA fEIX, C6, CT SHEBFRFMR &, 1FE Pk
s, miUfEER &, NE R BRIz BV T, ALS BEL Y SBMA O HF A EITHI/N L
Tz (C6; SBMA #f 6.8+1.5mm?2, ALS #f 9.5+1.0mm?2, p=0.001, C7; SBMA £ 8.1+
1.3mm?2, ALS # 9.7+1.6mm?2, p=0.033, EH##E Ll SBMA # 5.5+10.9mm?2, ALS #%
7.6+0.9mm2, p<0.001, 1EHMFERTKEES; SBMA # 4.0+1.2mm2, ALS #f 5.4+0.8mm?2,
p=0.020, R B ERiit; SBMA # 3.2+0.6mm2, ALS ## 4.5+0.9mm2, p=0.002) . ROC
HhHR 2 W 7= AT T, CSA il T ALS 225 SBMA %8519 %22 WrEE & L C area under the
curve (AUC) M EWIEIL, EFFR##E B (AUC=0.97, 7~ b4 7fd 6.0mm?2) , C6 #fifk
B (AUC=0.93, &~ FA 7 7.9mm?) , ROG#& ERiE (AUC=0.92, 7 v M4 7{H
3.7mm2) THho7-.

4, &5
& ORI £ > C, SBMA B#E ORMMERIT ALS BE LV ZEML WD D
ERIRENTZ, BEOHREITBWT ALS BE ORMMARIIMETE LV bFE ML WD I &



WRENTWS (Nodera et al., 2014) 72, SBMA & O R &R & L 0 ZFEHE L ¢
WD EHERI ST, S BRIOBFHIB W TR K T SBMA #t & ALS BEClRIFRE
Th Y, BXAEFLHRE CHME L2 E#) = = — o U EEOFRE S SBMA BT ALS Bk
D EE TR o7, 56> T SBAM BRIZFR S B AL AR ZEE OJRIKIL, #Elh= =2 —n

PTG TR, CRER = 2 —u OO, REIOBFEHIF 28 L T\ 5 6
PERE 2 BT,
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