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前言

肌萎縮性側索硬化症(amyotrophic lateral 

sclerosis, ALS)俗稱漸凍人症，是一種運動神

經元疾病(motor neuron disease)，患者由於漸

進式的中樞神經(包括大腦運動皮質、腦幹及

脊髓)運動神經元退化而逐漸失去運動功能。

疾病的特點為同時侵犯上運動神經元及下運動

神經元，因此可看到肌腱反射增強、張力增加

及肌肉萎縮、肌束纖顫等同時存在1。其症狀

可能包括吞嚥障礙、構音障礙、肢體無力等，

病程末期往往因為呼吸肌無力導致呼吸衰竭而

死亡。

吞嚥障礙是ALS病人很常見的問題，尤

其到了疾病後期，幾乎所有病人均會有吞嚥

障礙，而吞嚥障礙又是影響病人營養狀況及

生活品質很重要的因素2。由於ALS目前除了

riluzole這種藥物被證實可以延長生命數個月

之外3，並無治癒療法，因此如何處理吞嚥障

礙所造成的生活品質下降，便成為照顧ALS病

人重要的課題之一。

吞嚥障礙

ALS病人的吞嚥障礙可分為口腔期障礙及

咽喉期障礙。在ALS病人食道的蠕動波通常是

正常的4。

(一)口腔期障礙

A. 咀嚼疲勞：由於咬肌 ( m a s s e t e r )及翼肌

(pterygoids)無力，因此無法持續咀嚼太長的

時間。

B. 流涎(sialorrhea)：由於臉部肌肉因張力增加

而回縮(retracted)造成病人不易閉口，或是

由於口輪匝肌(orbicularis oris)無力，而導致

病人唾液不易被保持在口腔內而流出。

C. 食團運送功能障礙：由於舌肌無力，無法將

吃進口中的食物做良好的攪拌形成食團，以

便運送到咽門弓(faucial arch)來引發吞嚥反

射。(圖1、圖2)

D. 食物鼻腔倒流：由於軟顎及咽喉壁肌肉無

力，無法有效閉合口腔與鼻腔之間的通道，
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圖1：正常人的吞嚥攝影：口腔期
可看到所吞下之鋇劑在口腔中經舌頭控制
為一完整食團。（箭頭處）

圖2：ALS病人的吞嚥攝影：口腔期
由於舌頭無力，無法控制食團，可看到所
吞下之鋇劑在口腔中散開至各處。（箭頭
處）
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造成吞嚥時食物倒流至鼻腔產生“嗆到鼻

子＂的感覺。

(二)咽喉期障礙

A. 咽喉壁清除功能失常：這是ALS病人咽喉期

吞嚥障礙最典型的表現，無論在病程的早期

或晚期均可能有此障礙。由於咽喉壁肌肉無

力，無法有效形成蠕動波(peristalsis)將食團

往下送至食道，導致食團殘留在咽喉壁上，

而ALS的病人感覺功能是正常的，因此會有

“吞不乾淨＂的感覺，使病人需“吞好幾

口＂才能將食物清除乾淨，因此進食時間會

拉長。(圖3、圖4)

B. 上食道括約肌開的不好：造成食團不能順利

地進入食道中，其原因可能有三：

i. 未形成夠大的食團：由於口腔期障礙無

法形成夠大的食團，不足以撐開上食道

括約肌。

ii. 舌骨(hyoid bone)向前的力量不足：無法

幫助環咽肌(cricopharyngeal muscle)打

開。

iii. 上食道括約肌張力過強：環咽肌維持關

閉的狀態，不易打開。

其他可能影響營養狀況及生活品質的因素5

除了吞嚥功能障礙本身之外，也應考慮到

ALS病人其他功能異常造成營養狀況及生活品

質更加惡化，例如：

(一) 憂鬱：由於ALS的預後不佳，病人知道自

己得了病，難免會有情緒低落、食慾不振

的狀況，因此進食量可能不足。

(二) 上肢功能障礙：ALS可能使上肢肌力減

退、協調不佳，進食容易掉東掉西，進食

時間也會拉長，甚至需要他人餵食。

(三) 腸胃排空功能下降：由於活動量降低，藥

物副作用，以及病人因進食不易會減少水

份及纖維素的攝取，可能造成過早有飽足

感、噁心及便秘的症狀，也會使病人更不

圖3：正常人的吞嚥攝影：後咽喉期
正常人吞嚥後幾乎無鋇劑留在咽喉壁
上。（箭頭處）

圖4：ALS病人的吞嚥攝影：後咽喉期
由於咽喉壁清除功能失常，可看到鋇劑
殘留在咽壁上。（箭頭處）
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想進食。

(四) 呼吸肌無力：食物會使腹內壓上升，使原

本就虛弱的橫膈膜更不易下降，導致呼吸

困難；再者，進食本身及消化食物均需身

體作功，會提高耗氧量，增加呼吸功，無

異火上加油。

治療及照護

可分為吞嚥治療、症狀治療及經腸道餵食

(enteral feeding)。

(一) 吞嚥治療：由於大多數ALS的病程快速，

直接針對無力的肌肉做訓練效果不彰，因

此往往使用代償性的進食技巧。對口腔期

障礙及咽喉期障礙的治療有不同原則，完

整的評估對處理這樣的病人很有幫助2, 4。

1.口腔期障礙

A. 食團運送功能障礙：進食時避免病人因聊

天或電視而分心，利用湯匙先將“食團＂

準備好再餵食，可代償病人因舌肌無力造

成之進食困難。

B. 咀嚼疲勞：進食軟質或流質稠狀食物，減

少因進食硬質食物所需之咀嚼，選擇營養

成份及熱量較高的食物，可避免因進食量

少而造成營養不足的狀況。最重要的進食

原則便是“少量多餐＂。

C. 流涎：進食時可用手幫助嘴唇之閉合。

2.咽喉期障礙

A. 咽喉壁清除功能失常：教病人一口食物要

多吞幾次(repetitive swallows)，或是在每

口濃稠食物後啜飲一小口果汁或水，可減

少咽喉壁上的食物殘留。

B. 上食道括約肌開的不好：可利用孟德生吞

嚥手法(Mendelsohn maneuver)，在吞嚥時

增進喉部上抬以延長及擴大環咽肌的開啟

動作。

(二)症狀治療

1. 流涎：可給予有抗膽鹼效果的藥物 (ant i -

c h o l i n e r g i c  a g e n t )如 a t r o p i n e，

amitriptyline，doxepin等，但此類藥物副作

用太大，病人順從性往往不佳。另外，將

肉毒桿菌素(botulinum toxin)注射至唾液腺

內，也有研究指出是一有效之治療6。

2. 濃稠之口腔或氣道分泌物：可能由於水份攝

取不足、口腔長時間閉合不全、咳嗽力量不

足以有效清除分泌物等原因所造成。除了給

予N-acetylcysteine及氣道噴霧器(nebulizer)

外，足夠的水份補充還是最重要的。

3. 上食道括約肌開的不好：環咽肌切開術

(cricopharyngeal myotomy)或環咽肌內肉毒

桿菌素注射均有零星報告指出其效果，但證

據力不足2。

(三) 經腸道餵食：由於長期鼻胃管置放有

許多併發症，例如不美觀、病人不舒

服、食道及胃壁潰瘍等，近年來愈來

愈多學者在討論經皮內視鏡胃造口術

(percutaneous endoscopic gastrostomy, 

PEG)的介入。其好處在於可以使病人

之體重維持，或甚至使病人體重稍微增

加，雖尚有爭議，但一般認為這可連帶

使存活率上升2, 3, 7。至於介入時機，美
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國神經醫學會在2009年建議：用力肺活

量(forced vital capacity, FVC)大於預測

值50%以上時，病人接受PEG的手術麻

醉風險較小，因此建議確診後應三個月

追蹤一次FVC及進食狀況，當FVC逐漸

下降接近預測值50%，或是吞嚥障礙症

狀愈來愈明顯時(例如進食時間愈來愈

長、咀嚼疲勞導致每餐都提早結束、或

是家屬逐漸感覺到餵食困難等)，便需

和病人討論PEG之介入3。另外也有學

者建議，當病人的體重減少原本體重之

10%，也需考慮PEG以避免營養狀況愈

來愈差7。

結論

由於ALS是一進行性且不可逆之退化性疾

病，其中吞嚥障礙對病人之生活品質及營養狀

況影響甚鉅，對病人來說，進食變成一種折磨

而非享樂。對此類病人，除了教導其代償性進

食技巧及給予症狀治療外，也應在確診初期便

和病人討論PEG之可能性，讓病人有充足的時

間可以思考，並參與決定自己的醫療處置。
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