
54：1083

線維束性筋収縮（Fasciculation）は，非進行性の良性線維束
筋収縮筋萎縮性（benign fasciculation syndrome; BFS）などの
病的意義に乏しいものもふくめ，様々な末梢運動ニューロン
の疾患でみられる現象である．Fasciculationを呈する進行性
疾患の代表は筋萎縮性側索硬化症（amyotrophic lateral sclerosis; 

ALS）を代表とする運動ニューロン疾患である．ALSでは，
筋萎縮が明らかになる前から fasciculationが出現する事があ
る．臨床的に筋萎縮や筋力低下がない状態で，fasciculationの
みを呈するばあい，BFSのような非進行性の病態なのか，ALS

の初期像をみているのかが問題となる 1）2）．
ALSにおいて fasciculationは，診断のみならず疾患の病態

生理を考える上で重要な現象であり，その直接の反映である
fasciculation potential（FP）を針筋電図で確認する事はきわめ
て重要である 3）．典型的な ALSでは，身体のいずれかの筋で
FPが確認される事が多い 4）5）．

FPはALSの筋電図診断において非常に重要な意義を持つ．
運動ニューロンの自発放電に由来するこの現象は，神経変性
のもっとも早期からおきると考えられており，FPをいかに正
確に検出するかが，ALSの早期診断には重要である．1998年
の改訂 El Escorial診断基準では FPの診断的意義はほとんど
強調されず，「持続時間が長く，多相性のものは診断の助けに
なるが，なくても ALSの否定にはならず，また他の疾患でも
みられる」と記載されたため，事実上 FPの診断的価値がな
くなってしまい 6），結果として診断感度のいちじるしい低下
を招いた．その反省を踏まえ，2008年の Awaji基準では，FP

の意義を再確認し，FPは線維自発電位や陽性鋭波（fib/psw）
と同等の意義を持つと位置づけした．なかでも 5相以上のも

のを complex form FPと呼び，それはしばしば持続時間の延
長，振幅の増大，jitterや blockingをともない，“unstable” と
定義され，診断意義が高いとしている 3）．この unstable, 

complex form FPはALS以外では出現することが少なく，ALS

に特異性が高い所見と考えられている．この記載ゆえに，ALS

における FPの診断的意義が非常に高まり，診断感度が大幅
に改善する結果となっている．

Unstable, complex form FP（CFP）の発生メカニズムは様々
であるが，下位運動ニューロンのどの部位も FPの発生起源
となりうる 7）．FPの発生部位が運動ニューロンの軸索終末 

部より近位部で，運動単位に病的変化が乏しければ，FPは運
動単位電位（MUP）と同様に simple formとなるはずである
（Fig. 1A）．また Fig. 1Bのように FPの発生部位が軸索分岐部
の最遠位部で一本の筋線維のみが収縮しても simple formとな
る．一方，complexになるメカニズムは以下のような事が想
定される 1）8）．
 1．軸索分岐部内での逆行性伝導により隣接筋線維を収縮さ
せることによる時間的分散（Fig. 1C）．

 2．その過程においておきる軸索遠位部での伝導遅延やブ
ロック（Fig. 1D）．

 3．同じ部位でおきる連続発火（Fig. 1E）．
 4．運動単位の再支配による時間的分散（Fig. 1F）．
 5．再支配部の軸索遠位部における伝導遅延やブロック 

（Fig. 1G）．
 6．接触伝導による 2つの運動単位の発火（Fig. 1H）．
これらのうちの多くが，軸索膜の興奮性の増大や不安定性
と関連した現象であり，脊髄前角細胞や神経根から生じてい
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ると考えられる他疾患の FPと性状がことなっており，その
ため診断的価値が高いものと考えられる．
上記の通り，下位運動ニューロンの遠位部で FPが発生す

る疾患は ALSがもっとも多いと考えられるが，問題は CFP

がALSに特異的かどうかという点である．2010年にMillsが，
ALSと BFSでは FPの形状に差がない事を示し，BFSでも
CFPが高頻度にみられる事を報告した 1）．彼は Awaji基準の
著者の一人であるが，CFPの診断的意義について疑問を投げ
かけた訳である．その後，同じく Awaji基準の著者である de 

Carvalhoらが反論しており，ALSにおいては疾患の進行に従
いMUPの形態変化とともに，FP形態も複雑化してくる事を
報告した 8）．
以上の議論を踏まえつつも，CFPはALSでもっとも多くみ

られる現象である事はまちがいないと考えられる．CFPは
Fig. 1に示した通り，末梢運動ニューロンの軸索膜興奮性増大
の反映であると考えると，ALSの病態生理に関連した現象で

あるといえる．連続発火や発火部位からの逆行性伝播は，興
奮性増大が一因である可能性がある．ALSでは，軸索膜興奮
性検査にて K電流の低下と，持続性 Na電流の増加が報告さ
れており，とくに持続性 Na電流の増加は生命予後を予測す
る因子であると報告されている 9）．FP，CFPがこの軸索膜興
奮性の増大の反映だとすると，CFPの量も予後予測因子とな
りうると考えられる．われわれの検討からは，初回診断時の
筋電図において初回針筋電図検査における CFPの数が一つ
でもあれば，有意に生命予後が悪く，更に CFPが確認される
筋の数が多ければ多い程，生命予後が悪いという結果がえら
れた 5）．この相関は，simple FPのみを呈する患者群ではみと
められず，この点からも complex form FPが ALSの病態を反
映する現象であることを示唆している．
以上，ALSにおける FP・CFPの診断的意義，病態生理，生
命予後における意義について述べた．FPは ALSにおいて古
典的な現象でありながら，近年になりようやく疾患のバイオ

Fig. 1　ALSにおける fasciculation potentialの発生機序の模式図．
A，Bは simple form，C～Hは，complex formのばあい．A：運動単位電位と同じ波形（近位部軸索起源）．B：単一筋線維電位と同じ
波形（軸索最遠位部起源）．C：軸索分岐部内での逆行性伝播による時間的分散．D：軸索分岐部内での伝導遅延やブロック．E：同じ
部位での連続発火．F：運動単位の再支配による時間的分散．G：再支配軸索における伝導遅延やブロック．H：2つのことなる運動単
位の軸索間での接触伝導．ALSにおける fasciculation potentialの発生機序．
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マーカーとして注目されはじめた 10）．将来，新たな治験が発
症早期から開始される時代がくる事を考えると，FPのみを呈
し fib/pswが少ない病初期に，ALSの診断を正確におこなう
事が必要になってくる．その意味でも，FP・CFPの正確な筋
電図学的な評価がますます重要になっていくであろう．
※本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，組織，団体

はいずれも有りません．
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Abstract

Fasciculation potentials in ALS—significance, and relationship with clinical features

Kota Bokuda, M.D.1) and Toshio Shimizu, M.D., Ph.D.1)

1)Department of Neurology, Tokyo Metropolitan Neurological Hospital

The Awaji criteria proposed in 2008 re-evaluated electrophysiological findings and emphasized the diagnostic 
significance of fasciculation potentials (FPs) in amyotrophic lateral sclerosis (ALS). FPs were regarded to be equivalent 
to denervation potentials (fib-psw) in terms of clinical significance. The implication is that FPs are closely related to the 
progressive denervation process of muscles in ALS. The characteristic features of FP in ALS are complexity and 
instability. Complex FPs (CFPs) are thought to originate in distal axonal sprouts, associated with the reinnervation 
process. These differ from FPs observed in other pathological states, which are thought to originate from anterior horn 
or nerve root. CFPs may be useful for early diagnosis of ALS patients and should be evaluated in the EMG examination.

(Clin Neurol 2014;54:1083-1085)
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