
ディサースリア臨床研究　Vol. 8  No. 1, 2018. 12　　123

Ⅰ．はじめに

　皮質性小脳萎縮症（cortical cerebellar atrophy：CCA）
は脊髄小脳変性症（spinocerebellar degeneration：SCD）
の１種であり，孤発性かつ緩徐進行性の疾患である．比較
的純粋な小脳失調症が特徴であり，小脳以外の症状・徴候
が目立たないとされている１）．
　孤発性 SCD の中で発症頻度は約３割とされており，多
系統萎縮症（multiple system atrophy：MSA）に比べると
進行が遅く比較的予後は良好とされている２）．
　Hirschberg３）は患者の障害を，疾患自体によって生じる
一次障害と，患者の不活動や不適切な運動によって生じる
二次障害に分類した．廃用症候群（disuse syndrome）と
は身体の不活動によって引き起こされる二次的な障害に属
し，筋骨格系では筋萎縮，筋力低下，関節拘縮，筋耐久性
低下などが起こる．
　近年，廃用性筋萎縮は広義のサルコペニアの観点から取
り上げられるようになった．両者を関連づける契機となっ
たのは，2010年の欧州の老年医学や栄養学などの学会を
中心としたワーキンググループである European Working 
Group on Sarcopenia in Older People（EWGSOP）４）に よ
り，加齢以外に原因が明らかではない一次性（加齢性・原

発性）サルコペニアと二次性サルコペニアに分類されたこ
とによる（表１）．EWGSOP では，二次性サルコペニアと
して，寝たきり状態や不活動・低活動などに起因して廃用
性機能低下が引き起こされる「①活動」が原因となるもの，
何らかの「②疾患」が原因となるもの，さらに栄養状態の
低下による「③栄養」が原因となるものの３つに下位分類
した．ここに至り，廃用性筋萎縮はサルコペニアの概念の
もとでとらえられ，不活動・低活動による二次性サルコペ
ニアに分類される見解が成立した．
　さらに，サルコペニアの病期分類において EWGSOP で
は「プレサルコペニア」，「サルコペニア」，「重症サルコペ
ニア」という概念的な分類を提案している（表２）．プレサ
ルコペニアは，筋力低下や身体機能に影響のない筋量の低
下を特徴とする．
　フレイルとは，加齢に伴う様々な機能変化や予備能力低
下によって健康障害に対する脆弱性が増加した状態とされ
ている５）．Fried らは，体重減少，筋力低下，易疲労性，歩
行速度の低下，身体活動の低下のうち３項目以上に該当し
たものをフレイル，１～２項目該当したものをプレフレイ
ルとした６）．
　EWGSOP では，サルコペニアとフレイルとの相違につ
いて「両者とも加齢に伴う機能低下を意味している．サル
コペニアが筋量減少を主体として筋力，身体機能の低下を
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主要因として扱うのに対して，フレイルには移動能力，筋
力，バランス，運動処理能力，認知機能，栄養状態，持久
力，日常生活の活動性，疲労感など広範な要素が含まれて
いる点が大きく異なる」としている．
　SCD を含めた神経難病の運動障害にも一次障害と二次
障害があることが知られている７）．一次障害は疾患に直接
起因する機能障害であり，二次障害は廃用による筋力低下
や可動域制限が挙げられる７，８）．これを SCD に当てはめ
ると，一次障害は小脳性運動失調であり，二次障害はそれ
に伴う廃用性の筋力低下ということになる．実際に SCD
患者において筋力低下を認めたとする報告例として，望月
ら８），百瀬ら９），佐藤 10），小山田ら11）などがある．SCD 患
者おいて二次障害で認められる筋力低下は，前述の EWG-
SOP４）の見解に従えば二次性サルコペニアに該当すると考
えられる．
　そこで，SCD に対する廃用性機能低下を予防すること
が重要視されてきた12-14）．筋力増強訓練は廃用予防の重要
な一つの手法として示唆されてきた15，16）．SCD の運動療法
においても，筋力増強訓練の必要性を述べた報告も存在す
る17-19）．
　こうした SCD 患者における嚥下障害は一次障害と二次
障害が絡み合っているものと推察され，二次障害としての
廃用，すなわち不活動・低活動による二次性サルコペニア
の影響により嚥下機能が低下している症例も存在すると思
われる．しかし，廃用症候群を伴う SCD 患者を対象とし
て，嚥下機能の改善を目的としたリハビリテーションの視
点から働きかけた先行報告例は少ない．　
　「高齢者の発話と嚥下の運動機能向上プログラム（Move-
ment Therapy Program for Speech ＆ Swallowing in the 
Elderly：MTPSSE）」とは，間接訓練に属する手技を用い
て嚥下関連筋群を包括的にアプローチするプログラムであ

り，運動療法の一種である20）．筆者らはフレイルとサルコ
ペニアを伴う PD 患者に対して MTPSSE を施行した結果，
顕著な筋力増強効果と嚥下機能の改善を認めたことを報告
した21）．
　今回，われわれはプレフレイル・プレサルペニアを伴う
SCD の１種である CCA１例に対して，MTPSSE を施行し
て嚥下関連筋群と嚥下機能に顕著な改善がみられるととも
に，機能の増悪を予防する効果が認められたので考察を加
えてその臨床経過を報告する．

Ⅱ．症　例

症例：45歳，男性，右利き．
医学的診断名：皮質性小脳萎縮症．
言語病理学的診断名：嚥下障害（軽症）．
主訴：食事の際に喉に残りやすく，病変の進行に伴い食べ
られなくなることに対する不安を感じていた．
現病歴：201X 年に頭痛と手の痺れが出現し，整形外科を
受診した際に CCA と診断される．その後，当院で対応す
ることになった．外来リハビリテーションを継続しながら
自宅療養していた．徐々に飲み込みづらさを自覚するよう
になった．201X＋５年に症状が増悪し，TRH，リハビリテ
ーション目的で入院となった．
既往歴：左頸椎根症あり．

Ⅲ．初回評価

　評価には，西尾22）のフレイル・サルコペニアの摂食嚥下ス
クリーニングモデル（図１）に機器的評価を加えて用いた．
１．神経学的所見：小脳失調を認め，脊髄小脳変性症の重
症度分類23）は I 度であった．
２．日常生活活動：Barthel Index は 100/100点であった．
３．神経心理学的所見：意識清明．Mini Mental State Ex-
amination（MMSE）は 28/30点であった．
４．嚥下機能所見
１）嚥下運動機能検査（Assessment of Motor Function for 
Dysphagia：AMFD）
　摂食嚥下運動機能については，西尾ら24）によって開発さ
れた AMFD を実施した．図２に AMFD のプロフィール
を示した．また，AMFD の中で，実測値にて測定可能な項

表１　EWGSOP４）によるサルコペニアの原因による分類

分類 主な原因による定義

一次性サルコペニア

加齢性サルコペニア 加齢以外に明らかな原因がないもの

二次性サルコペニア

活動に関連する
サルコペニア

寝たきり，不活発なスタイル，（生
活）失調や無重力状態が原因となり
得るもの

疾患に関連する
サルコペニア

重症臓器不全（心臓，肺，肝臓，腎臓，
脳），炎症性疾患，悪性腫瘍や内分泌
疾患に付随するもの

栄養に関係する
サルコペニア

吸収不良，消化管疾患，および食欲
不振を起こす薬剤使用などに伴う，
摂取エネルギーおよび/またはタン
パク質の摂取量不足に起因するもの

表２　EWGSOP４）の概念的なサルコペニアの病期分類

段階 筋量 筋力 身体能力

プレサルコペニア ⬇

サルコペニア ⬇ ⬇ または ⬇

重症サルコペニア ⬇ ⬇ ⬇
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目を表３に示した．
（１）呼吸機能，発声機能，鼻咽腔閉鎖機能は良好であった．
（２）口腔構音機能の運動範囲，筋力は良好であった．口腔
構音機能の交互反復運動速度では /ka/ の交互反復で速度
低下が認められた．

（３）嚥下機能においては，反復唾液嚥下テスト（repeti-
tive saliva swallowing test：RSST）25，26）は３回，改訂水飲
み テ ス ト（modified water swallow test：MWST）27）は
Pr.5，フードテスト（food test：FT）27）は Pr.5であった．

Step 1a．身体的フレイルを評価 Step 1b．サルコペニアを評価

J-CHS 基準に基づく
①体重減少
②筋力低下
③易疲労性
④歩行速度の低下
⑤身体活動の低下

AWGS の基準に基づく
①握力の測定（男性＜26 kg，女性＜18 kg）
②歩行速度の測定（0.8 m/秒以下）
③筋量（SMI）の測定（DXA では男性：7.0 kg/m2

未満，女性：5.4 kg/m2 未満，BIA では男性
7.0 kg/m2 未満，女性：5.7 kg/m2 未満

判定：③を必須条件とすることに加えて，①か
②のいずれかを認めた場合にサルコペニア，③
のみを認めた場合をプレサルコペニアと評価

３つ以上に該当する場合をフレイル
１つまたは２つであればプレフレイル
全く該当しない場合を健常と評価

Step 2．摂食嚥下機能を評価

①問診・身体所見（意識レベル，認知機能，栄養状態，日常生活活動など）
②嚥下運動機能検査（AMFD）

図１　フレイル・サルコペニアの摂食嚥下障害評価モデル22）

図２　嚥下運動機能検査のプロフィール（初回と最終）

大項目（下位項目） 小項目 0 1 2 3

１．呼吸機能
１ 最長呼気持続時間 ・ ・ ・ ・
２ 咳嗽力 ・ ・ ・ ・

２．発声機能 ３ 最長発声持続時間 ・ ・ ・ ・

３．鼻咽腔閉鎖機能
４ /a/ 発声時の視診 ・ ・ ・ ・
５ ブローシング時の鼻漏出 ・ ・ ・ ・

４．口腔構音機能

ａ．運動範囲

６ 舌の突出 ・ ・ ・ ・
７ 舌の右移動 ・ ・ ・ ・
８ 舌の左移動 ・ ・ ・ ・
９ 口唇を引く ・ ・ ・ ・
10 口唇の突出 ・ ・ ・ ・
11 下顎の下制 ・ ・ ・ ・
12 下顎の挙上 ・ ・ ・ ・

ｂ．�交互反復運
動での速度

13 /pa/ の交互反復 ・ ・ ・ ・
14 /ta/ の交互反復 ・ ・ ・ ・
15 /ka/ の交互反復 ・ ・ ・ ・

ｃ．筋力
16 下顎の下制 ・ ・ ・ ・
17 下顎の挙上 ・ ・ ・ ・
18 舌の突出 ・ ・ ・ ・

５．嚥下機能
19 反復唾液嚥下テスト ・ ・ ・ ・
20 改訂水飲みテスト ・ ・ ・ ・ ・
21 フードテスト ・ ・ ・ ・ ・

小項目 20と 21の評価尺度 １ ２ ３ ４ ５

初回評価 最終評価
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２）機器的評価
（１）舌圧検査
　舌圧測定器（JMS 社製，TPM-01）を用いて３回座位に
て舌圧を測定して，その平均値を被験者の最大舌圧の値と
した（以下，舌圧）．測定に際して，バルーン基部にある硬
質リング部を上下切歯で軽くくわえて固定し，専用の舌圧
プローブのバルーンを舌と口蓋間にはさんで，約７秒間最
大の舌の力でプローブを口蓋に向かって圧迫させた．すな
わち，ここで測定した舌圧とは舌の挙上運動時の圧力であ
る．なお，硬質リング部を上下切歯で軽くくわえて下顎を
固定しているため，測定時にバイトブロックを使用してい
ない．その結果，25.3 kPa であり，同年齢群の平均値（44.9 
kPa）28）を大きく下回った．

（２）呼吸機能検査
　呼吸筋力計（ミナト医科学株式会社製，AAM377）を用
いて最大呼気筋力（PEmax）および最大吸気筋力（PImax）
を測定した．それぞれ３回ずつ測定し，その最大値を使用
した．その結果，PEmax は 96.6 cmH2O（96％），PImax は
58.9 cmH2O（68％）であった．
３）嚥下造影検査（videofluoroscopic examination of swal-
lowing：VF）
　常食と半固形物，液体を用いて評価した．口腔期での食

塊形成や送り込みに時間を要し，分割して嚥下を行ってい
た．藤島式嚥下グレードは Gr.9であった．
５．フレイルとサルコペニアの評価
１）フレイル
　フレイルの評価は日本版フレイル基準（J-CHS 基準，表
４）を用いた29）．体重減少，筋力低下（34 kg），歩行速度
の低下（1.1 m/秒）は該当しなかったが，易疲労性，身体
活動の低下２つで該当を認め，プレフレイルと判定した．
２）サルコペニア
　サルコペニアの評価は，アジア・サルコペニア・ワーキ
ンググループ（Asian Working Group for Sarcopenia：
AWGS）の診断基準（表５）に従い，握力，歩行速度，四
肢筋量を測定した．四肢筋量は体組成計（タニタ社製，
MC-780A）を用い，生体インピーダンス解析（bioelectrical 
impedance analysis：BIA）を行い，Baumgartner ら30）の
方法に準じて四肢筋量（kg）を身長（m）の二乗で除し四肢
筋量指数（skeletal muscle mass index：SMI）を算出した．
その結果，握力は 34 kg，歩行速度は 1.1 m/秒，SMI は

表３　初回評価と最終評価の比較

初回
評価結果

最終
評価結果 訓練効果

１．AMFD

最長呼気持続時間 10.8 秒 15.5 秒 顕著な改善
あり

最長発声持続時間 10.3 秒 11.9 秒 若干の改善
あり

/pa/の交互反復 4.4 回/秒 5.6 回/秒 顕著な改善
あり

/ta/の交互反復 4.2 回/秒 5.6 回/秒 顕著な改善
あり

/ka/の交互反復 3.6 回/秒 5.4 回/秒 顕著な改善
あり

反復唾液嚥下テスト ３回 ３回 変化なし
改訂水飲みテスト Pr.5 Pr.5 変化なし
フードテスト Pr.5 Pr.5 変化なし
２．機器的評価

舌圧 25.3 kPa 44.1 kpa 顕著な改善
あり

最大呼気筋力 96.6（96％） 87.9（87%） 若干の低下
あり

最大吸気筋力 58.9（68％） 66.2（76%） 若干の改善
あり

AMFDについては，実測値にて測定可能な項目のみを示す．

表４　身体的フレイルの J-CHS 基準

体重減少 「６カ月間で２～３kg 以上の体重減少があ
りましたか」
上記の質問に「はい」と回答

筋力低下 握力低下．男性→ 26 kg 未満，女性 18 kg
未満

易疲労性 「ここ２週間，わけもなく疲れたような感じ
がする」
上記の質問に「はい」と回答

歩行速度の低下 通常歩行速度
性別・身長問わず 1.0 m/秒未満

身体活動の低下 「軽い運動・体操をしていますか」「定期的
な運動・スポーツをしていますか」
上記のいずれの質問とも「いいえ」と回答

判定：３つ以上に該当するとフレイルと判定．１～２つに該当すると
プレ・フレイル．０項目は健常

表５　AWGS の基準と評価結果

項目 AWGSの評価基準 評価結果
筋力 握力　男性 26 kg 未満

　　　女性 18 kg 未満
34 kg

身体機能 歩行速度　0.8 m/秒以下 1.1 m/秒
筋量
（補正四肢筋量）

①BIA 法
男性７kg/m2 未満
女性 5.7 kg/m2 未満
②DXA法
男性 7.0 kg/m2 未満
女性 5.4 kg/m2 未満
上記のいずれかに該当

①BIA 法　男性
　5.9 kg/m2

筋力，身体機能のどちらかが低下し，かつ筋量の減少も認められた場
合にサルコペニアと診断．

閲覧情報：日本ディサースリア臨床研究会
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5.9 kg/m2であった．SMI のみが基準値以下であったため，
プレサルコペニアと判定した．
６．栄養評価
　簡 易 栄 養 状 態 評 価 表（Mini Nutritional Assess-
ment-Short Form：MNA-SF）は９点（At risk），血清ア
ルブミン（Alb）は 4.5 g/dL（正常）であった．

Ⅳ．訓練プログラム

　西尾20）により開発された MTPSSE を実施した．MT-
PSSE は，［I．可動域拡大運動プログラム］と［II．レジス
タンス運動プログラム］の２部から構成されるが（表６），
今回は適応基準から［II．レジスタンス運動プログラム］を
実施し，週５回の頻度で 12週間言語聴覚士が実施した．
また，自主訓練を１日に１回週７回行った．
　機能の改善ばかりでなく，不活動に伴う機能の増悪を予
防することを訓練目標とした．
　実施にあたり，関節痛と筋痛などを回避するため，漸増
的に過負荷を与える漸増抵抗運動を行った．その際，心拍
数，血圧，被検査者の表情，自覚的運動強度およびその他
の徴候を観察して行った．自覚的運動強度には，10段階の
カテゴリー比スケールである Borg31）の自覚的運動強度

（rating of perceived exertion：RPE）修正スケール（表７）
を用い，２（弱い）～３（普通である）と感じるレベルから
開始して４（多少強い）～５（強い）と感じる程度を目安に
漸増的に負荷を高めて施行するように立案した．

Ⅴ．臨床経過

　介入後，RPE を漸増的に高め，RPE が５（強い）に該当
した時点から疲労の訴えが認められるようになった．しか
し，やがて疲労の訴えが認められなくなり，最大筋力を発
揮してトレーニングを実施しても RPE は３（普通である）

レベルで安定し，各測定値が上昇した．特に舌の訓練では
改善が顕著であり，負荷量と定期的な筋力測定値が確実に
増加した．
　訓練開始から３カ月後に AMFD を再評価した（図２）．
その結果，/ka/の交互反復が 3.6回/1秒→5.4回/1秒とな
り改善が認められた．本人からは嚥下した際の咽頭残留感
が消失したとの声が聞かれた．
　AMFD における実測値にて測定可能な項目については，
初回評価時ですでに上限に達していた RSST，MWST，
FT を除いて，すべての項目で改善を認めた（表３）．機器
的評価では，舌圧，最大吸気筋力の改善が認められた．と
りわけ，舌圧の改善が顕著であった．

Ⅵ．考　察

１�．脊髄小脳変性症の分類とフレイル，サルコペニアにつ
いて

　吉田ら１）に基づいた SCD の分類を図３に示した．CCA
は孤発性の純粋小脳失調型であり，小脳症状以外は目立た
ない疾患である．SCD の中で筋委縮を伴う疾患として
SCA1，SCA3，SCA4，Friedreich 失調症等がある32）．今
回，CCA にプレフレイルとプレサルコペニアが合併して
いたのは，低活動による廃用性筋委縮が関与していた．実
際に SCD 患者に筋力低下や筋萎縮が合併したとの報告が
いくつか認められるが，これらは廃用に起因するものであ
ったと報告されている８-11）．
　筋萎縮や筋力低下を特徴としないタイプの SCD におい
て二次障害として出現する廃用性筋萎縮，廃用性筋力低下
などは，EWGSOP の見解に従えば「活動」による二次性
サルコペニアに該当する４）．Müller33）は，最大筋力の 20～
30％の筋収縮を行うことによって個人の持つ筋力は維持
されるが，日常生活での筋収縮が常に最大筋力の 20％以
下であれば，筋力は徐々に低下し，絶対安静の状態で筋収

表６�　高齢者の発話と嚥下の運動機能向上プログラム（MT-
PSSE）の構成

Ⅰ．可動域拡大
運動プログラム

Ⅱ．レジスタンス
運動プログラム

対象（適応） 著しい筋力低下に起因
して，自動運動におけ
る可動域の制限を認め
る者．

自動運動における可動
域の制限を認めない
者．

目的と内容 可動域の拡大を目的と
して，他動ROM運動，
自動介助ROM運動も
しくは自動ROM運動
を実施する．

筋力や筋パワーの増大
を目的としてレジスタ
ンストレーニングを実
施する．

表７　修正ボルグスケール31）

０ 感じない Nothing at all
0.5 非常に弱い Extremely weak
１ やや弱い Very weak
２ 弱い Weak
３ 普通である  Moderate
４ 多少強い Somewhat strong
５ 強い Strong
６
７ とても強い Very strong
８
９
10 非常に強い Extremely strong

閲覧情報：日本ディサースリア臨床研究会
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縮を行わないでいると，初期には１日に１～1.5％の筋力低
下を来すと報告した．SCD 患者でも進行に伴う運動機能
の低下により，随意的に身体を動かす機会が減少し筋力低
下などの廃用症候を呈するとされている８-11）．それによっ
て活動性が低下して，日常生活動作にも影響を与えると報
告されている34）．
　すなわち，SCD 患者の症状の進行過程を理解する際に
は PD 患者と同様に，「疾患」自体による一次障害に加え
て，加齢に伴う一次性サルコペニアと不活動・低活動によ
る廃用に伴う二次性サルコペニアのハイリスクを抱えてい
ることに留意する必要がある．一般の高齢者は加齢に伴い，
プレフレイル，フレイルへと進行し，機能障害に陥ってい
く．SCD 患者は加齢に加えて疾患と廃用の影響が加わる
ため，サルコペニアの進行速度が速くなり，機能障害に陥
りやすいばかりでなく，より重症化しやすいと懸念される

（図４）．
　こうした点から，SCD 患者は健常高齢者よりもフレイ
ル・サルコペニアを合併しやすい状態であると考えられる．
そのため，SCD 患者の症状を予防するためには，一次障害
ばかりでなくフレイル・サルコペニアによる二次障害に対
するアプローチを欠かすことができないといえるであろう．
２．本症例の嚥下機能低下とその対応について
　SCD 患者における摂食嚥下機能の重症度は，病型によ
って様々である．嚥下障害は，上肢の協調運動障害による
摂食動作障害，舌の協調運動障害による食塊形成障害およ
び送り込みの問題や口腔保持困難による早期咽頭流入，誤
嚥等を認めることが多い35）．
　口腔期に比べると，咽頭期は保たれやすいとされてい
る35）．CCA の嚥下障害は同じ孤発性である MSA に比べる
と軽度であり，進行も遅いとされている36，37）．
　本症例はプレサルコペニアに伴う舌筋と呼吸筋の筋力低
下を認めた．今回認められた口腔期の障害は，舌の協調運
動障害に加えて舌の筋力低下も影響したと考えられる．プ
レサルコペニアの要因としてまず加齢は除外される．また，
CCA は筋萎縮を特徴としないことから，疾患は除外され，

さらに低栄養も否定される．すなわち，不活動・低活動に
よる廃用性筋萎縮が嚥下障害に関与していると考えられた．
その低下した筋機能に対して MTPSSE が有効に働いたと
考えられる．
　運動療法として，廃用に対してはかねてより筋力増強プ
ランが用いられており38），運動負荷によって可逆的変化が
期待できることは広く知られている39）．加齢に伴うサルコ
ペニアに対する見解は過去 10年間で大きく変わり，近年
では筋力増強やレジスタンストレーニングなどの運動が効
果的である点である程度見解の一致がみられており40-42），
Lozano-Montoya ら42）は，システマティック・レビューに
て，フレイル，サルコペニアにおける運動の有用性を提示
している．
　SCD の患者が訓練により筋力が増大したとの報告例と
して，百瀬ら９），小山田11），藤田ら15），藤井ら43）等がある．
実際に望月17）は疾患自体に起因する機能障害である運動失
調は，運動療法による改善はあまり期待できないが，筋力
については筋力増強の余地があると述べている．本症例で
も廃用性による二次性サルコペニアによって低下していた
嚥下機能に対して，MTPSSE によるレジスタンストレー
ニングが有効であったと考えられる．

利益相反：本稿のすべての著者に利益相反に相当する事項はな
い．
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