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Abstract

Nerve conduction velocity (NCV) and somatosensory evoked potentials (SSEP) were

examined in 14 patients with Spinocerebellar degeneration (SCD); 9 patients with Olivo･

ponto-cerebellar atrophy (OPCA) and 5 patients with the Holmes type of cerebellar

atrophy.

An abnormality of NCV was observed in 10-30　%　of SCD patients. A central

conduction time, calculated from the latency of SEP which was evoked by median nerve

stimulation, was prolonged in one patient with OPCA and in one patient with the Holmes

type. In patient with the Holmes type, the value of NCV had a negative correlation with

the duration of the illness (r--0.9, p<0.05).

These results suggest that an incidence of peripheral neuropathy in SCD patient increases

in the advanced stage of the illness.
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は　じ　め　に

ている｡斎藤ら1)はSCDにおいて運動神経伝

導速度の低下と知覚神経活動電位の低下が高

脊髄小脳変性症(以下SCD)の病変部位は　　率に出現することを報告している｡また室

小脳･脳幹･脊髄･末梢神経におよぶとされ　　ら2),糸賀ら3), McLeodら4)は神経伝導速度と
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神経生検所見を検討し, Friedreich運動失調

症を代表とする脊髄に主病変があるSCDの

みならず病変が脳幹･小脳にあるSCDにお

いても末梢神経障害が存在することを報告し

た｡

今回,主病変が小脳と脳幹であるオリー

ブ･橋･小脳萎縮症(OPCA)と,主病変が小

脳であるHolmes型のSCD患者群で,運動

A　｡hZ

B ch2

神経最大伝導速度(MCV)と知覚神経伝導速

皮(SCV)および短薄暗体性感覚誘発電位

(SSEP)を測定し,末梢神経および中枢神経

病変の有無と,病塾,羅病期間との関連につ

いて検討したので報告する｡

対象と方法

対象は脊髄小脳変性症患者14症例でその内

5mS/DIU.

図1 :健常成人の体性感覚誘発電位波形と計測点｡
A:正中神経SSEPlChl:Shagass点-Fpz, Ch2:第7現椎突起-Fpz, Ch3:刺敢測Erb点-刺激対側Erb点｡

B:後腰骨神経SSEPo Chl:Cz'-Fpz, ChZ:第7額椎突起-Fpz, Ch3:第12胸椎突起一刺激対側腸骨稜,
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訳は,孤発性オリーブ･橋･小脳萎縮症

(OPCA) 9例(男性6例,女性3例),

Holmes型小脳萎縮症(Holmes型) 5例(罪

性4例,女性1例)であった｡年齢は, OPCA

が51-71歳(平均60.6歳), Holmes塾が

37-75歳(平均51.6歳)であった｡罷病期間

紘, OPCAが1 -10年(平均5.6年), Holmes

型が5 -20年(平均9.4年)であった｡ 14症例

とも臨床的に明かな筋萎縮,感覚障害,膿反

射の低下を認めなかった｡

MCVは尺骨神経と後腰骨神経で測定し,

正中神経のSCVは順行性に,排腹神経のそ

れは逆行性に刺激して測定した｡ SSEPは正

中神経と後腰骨神経を運動闘値の強さで刺激

した｡刺激頻度は,上肢･下肢とも2Hzとし

た｡正中神経SSEPは刺激対側のShagass点

とFpz,第7額椎突起とFpz,刺激側Erb点

と刺激対側Erb点の電位差として記録した｡

後腰骨神経SSEPは頭頂点より2 cm後方

(Cz')とFpz,第7頚椎突起とFpz,第12胸椎

突起(Th12)と刺激対側の腸骨稜の電位差と

して記録した｡SSEPの末梢伝導の指標は,上

肢では腕神経叢が起源と考えられているN9

頂点潜時,下肢では馬尾神経あるいは脊髄後

素が起源と考えられているN20とし,中枢伝

導の指標として,上肢では脊髄後素から皮質

感覚野を反映すると考えられているN13-N2｡

の頂点間潜時(中枢伝導時間: CCT) 13)杏,

下肢では脊髄後索から皮質感覚野を反映され

ると考えられているN2｡-P36の頂点間借時

を身長補正した値(身長/(P36-N2｡))を中枢

伝導速度(CCV)として検討した｡

MCVとSCVの正常範囲は,年齢が49-64

読(平均55.1歳)の健常成人7名(男性5名,

女性2名)の平均値±2SD(標準偏差値)とし

た｡ SSEPの正常範囲は年齢が19-54歳(平均

32.0歳)の健常成人6名(男性3名,女性3

名)を対照として求めた｡健常者のSSEPの

表1 :神経伝導速度と体性感覚誘発電位の測定結果｡

健常着 備�4��Holmes型 

(単位:m/sec) 中簽r��(n-9) 中簽R��

尺骨神経MCV 田�緝贊b���57.7±6.8 鉄rﾃh�ﾓ2纈�

後腰骨神経MCV 鼎b緝�ﾓ"絣�47.7±5.8 鼎R纖7迭�2�

正中神経SCV 田B���ﾓB�2�62.4±5.9 田B�8�ﾓ2紕�

俳腹神経SCV 鉄b�(�ﾓB粤"�59.2±5.1 鉄����ﾓ�"纈�

(単位:m/sec) 正中神経SSEP 中簽b��(n-9) 中簽R��

Ng(Erb電位) 湯���ﾓ�縒�9.3±0.6 湯�8�ﾓ�綯�

N13 ��"蔕｣ﾓ�縒�12.6±0.7 ��"繆贊�繧�

N20 ��r緝�ﾓ�綯�18.9±0.8 ��剃�ﾓ�縒�

N9-Nl3 �2���ﾓ��"�3.3±0.4 �2紿�ﾓ�紕�

NI∃-N20 迭繆�ﾓ��2�6.3±0.4 21.3±1.4(n-6) 澱�8�ﾓ�紕�

後腰骨神経SSEP 中簽b��中簽R��

N20(Th12電位) �#�紿�ﾓ��"��#��(�ﾓ�縒�

P36 �3R繆贊��2�38.4±2.8(n-8) �3b繹�ﾓ"紕�

身長/(P36-N20) (単位:m/sec) ���b�(�ﾓR縒�96.1±9.6(n-6) ���B紿�ﾓr�"�

(値は平均値±標準偏差値)
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平均値± 3SDにすると,柿木ら12)の60-74歳

までの健常成人におけるSSEPの平均値と

ほぼ一致するため,この値を正常範囲とした｡

検査中の室温は26-30℃に保った｡測定に

は誘発反応装置(Synax ERllOO,日本電気三

栄)をもちいた｡

結　　　果

各病型のMCV, SCV, SSEPの測定結果を

表1に示す｡ MCV, SCVおよびSSEPの

OPCAとHolmes型の群間での比較では,そ

れぞれ群間に有意差を認めなかった｡

症例ごとの異常値の出現率を表2に示す｡

ほ認められなかった｡

さらに羅病期間とMCV, SCV,および

SSEPとの関係を検討した(表3)0 OPCAで

は碍病期間と各計測値との間には相関は認め

られなかったが, Holmes型では正中神経

SCVとの間に有意な負の相関(r--0.896,

p<0.05)が認められた｡

考　　　察

MCVとSCVの正常値は成書15･16)による

と,上肢MCVは50-60m/S,下肢MCVは

40-50m/S,上肢SCVは55-65m/S,下肢

SCVは50-60とされている｡年齢による影響

OPCAでは尺骨神経MCVの低下を1例に,　では, 15-65歳の間では10歳の加齢とともに

後腰骨神経MCVの低下を1

例に,正中神経SCVの低下

を2例に認めた｡俳腹神経

SCVは,全例正常範囲であっ

た｡ Holmes型では,後腰骨神

経MCVの低下を1例に,脚:

腹神経SCVの低下を2例に

認めた｡尺骨神経MCVと正

中神経SCVは,全例正常範

囲であった｡

健常者のSSEPの波形と

頂点の計測点を図1に示す｡

表2 :各病型の神経伝導速度と体性感覚誘発電位の異常出現率｡

OPCA 陪�ﾖW8��

尺骨神経MCV ����ﾂ��R��0/5(0.0%) 

後腰骨神経MCV ����ﾂ��R��i/5(20.0%) 

正中神経SCV �"��#"�"R��0/5(0.0%) 

俳腹神経SCV �������R��2/5(4.0.0%) 

正中神経SSEP N,(Erb電位) �������R��0/5(0.0%) 

CCT(N20-N13) 後月堅骨神経SSEP N20(Th12電位) ����ﾂ��R��1/5(20.0%) 

3/9(33.3%) �����ﾃ�R��

身長/(P36-N20) �����b縒R��0/5(0.0%) 

表3 :罷病期間と各検査所見との相関検定｡数値は相関係数を示し,下線

正中神経SSEPでは, N9の　は有意な相関を示す｡

頂点潜時はSCD患者全例正

常であった｡ CCTの延長は

OPCA群およびHolmes塾

の患者群でそれぞれ1例に認

めた｡ OPCA群の後腰骨神経

SSEPでは, N2｡(Th12電位)

の消失を3例, P36の消失を

1例,CCVの低下を1例に認

めた｡ Holmes型の後腔骨神

経SSEPでは,各港時の遅延

OPCA 陪�ﾖW8ﾅ��

尺骨神経MCV ���#CB��2��-0.375(N.S) 

後腰骨神経MCV ��經3R��2��-0.749(N.S) 

正中神経SCV 蔦����"��2��-0.896(p<0.05) 

俳腹神経SCV ���3�b��2��-0.437(N.S) 

正中神経SSEP N9(Erb電位) ��紊����2��0.246(N.S) 

CCT(N20-N13) 後腰骨神経SSEP N20(Th12電位) 蔦���湯��2��0.437(N.-S) 

-0.606(N.S) ��經����2��

身長/(P36-N20) 蔦���cB��2��0.33g(N.S) 
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図2 :各病型の罷病期間と神経伝導速度との関係｡
A:尺骨神経MCV, B:正中神経SCV, C:後腰骨神経MCV, D:俳腹神経SCV｡
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伝導速度は1 m/S低下し15), 60-80歳にな

ると10m/S程度低下すると報告されてい

る17)｡今回の検索では,健常成人が7名で正常

値を設定するには例数が少なかったが,諸家

の正常値を考慮して,各検査項目において対

照者7名から得られた平均値±2SDを正常

範囲とした｡

一方, SSEPの頂点潜時は,上肢刺激･下肢

刺激とも身長の影響を受けやすいことから,

判定には頂点問潜時を用いることが推奨さ

れ,さらにこの値は年齢の影響が少ないとさ

れている15)0 CCTの正常値は　6msec前

後13･14), CCVのそれは90m/S前後14)と報告

されている｡対照とした健常者の平均年齢は,

SCD患者群に比べ20歳程低いことから,これ

らの平均値を正常値とするのは不適と思われ

るが,平均値±3SDでは成害12･14)の範囲をカ

バーできた｡したがってSSEPの正常範囲

を,対照老6名の平均値±3SDとした｡

SCDの末梢神経障害については,多くの報

告がある1ー4)0 McLeodら4)はFriedreich運動

失調症を除く遺伝性のSCD患者19例の

MCVとSCVを測定し, 6例でMCVの低

下, 9例でSCVの低下を認めた｡斎藤ら1)紘

遺伝性痩性対麻痔12例, OPCA30例,晩発性

小脳皮質萎縮症12例で神経伝導速度を測定

し, OPCAでは上肢における神経伝導速度の

低下を10-25%に,下肢における神経伝導速

度の低下を5 -30%に認めた｡我々の結果は,

OPCAでは尺骨神経MCVの低下を11%に,

後腰骨神経MCVの低下を11%に正中神経

SCVの低下を22%に認めた｡我々と斎藤ら1)

のMCV, SCVの正常値の設定および,

OPCA群の年齢分布ははば一致しているこ

とから, OPCAにおける神経伝導速度の異常

出現率は10-30%であると考えられた｡

Holmes型患者でのMCVとSCVの検討を

行った研究は,我々が検索した限りでは見当

たらない｡今回Holmes型5例中,後腰骨神

経MCVの低下を20%に,俳腹神経SCVの

低下を40%に認めたことから, OPCAと同程

度に末梢神経伝導速度の異常が存在するもの

と考えられた｡また対象としたSCD患者全

例に,臨床的には末梢神経症状が認められな

かった｡したがって,臨床的に末梢神経症状

が認められないSCD患者においても末梢神

経障害が高率に存在することが示唆された｡

SCDのSSEPに関しては, Hammond

ら6), Okajimaら7)の報告がある｡ Hammond

ら6)は, 2例のOPCAで正中神経のSSEPを

測定し, 1例は各波の頂点潜時の延長と振幅

の低下を認め,他の1例は各渡の頂点潜時は

正常であるが,刺激頻度を3Hzから0.2Hz

に下げるとN2｡とP29の振幅が増高する現象

を認め,この現象は中枢神経系の脱髄変化を

示唆するものと推測した｡ Okajimaら7)は

OPCA16例中6例に正中神経SSEPで異常

を認め,そのうち2例はN2｡が出現している

にもかかわらず上肢のSCV低下とH波の

消失,さらにSSEPのN9･Nll･N13の消失

を認めたことから,それらの変化は末櫓神経

障害によるものと推測した｡さらにOkajima

ら7)は, MCVとSCVは正常で, SSEPのErb

点電位も出現するが,皮質成分の振幅低下あ

るいは波形の消失した4症例を報告し,これ

ら4症例のSSEPの異常は中枢神経障害によ

るものと結論した｡我々が検索したOPCA患

者2例で後腔骨神経SSEPのP36が出現し

ているにもかかわらず, Th12　で記録される

N2｡の消失が認められたが,これはOkajima

ら7)の末梢神経障害型と一致する症例と考え

られた(図3)｡さらに,正中神経SSEPで,

CCTの延長がOPCAで1例, Holmes塾で1

例に,後腰骨神経SSEPでCCVの低下が



脊髄小脳変性症における電気生理学的検討-神経伝導速度と体性感覚誘発電位-　　　　　71

A chZ

図3 :OPCAの1例｡ 58歳,男性｡

A:正中神経SSEP, B:後腰骨神経SSEP｡ AとBの各チャンネルの導出方法は,図1に準ずる｡

Bの皮質電位(P36)は認められるが, Th12電位(N20)は消失している｡

OPCAl例に認められたことから, SCD患者

群では中枢神経障害が存在することが示唆さ

れた｡

SCDにおける罷病期間と末梢神経障害に

関しては,雷らlo)の報告がある｡それによると

孤発性OPCAとMenzel型OPCAおよび

Joseph病で運動神経伝導速度分布を測定し

た結果,孤発性OPCAとJoseph病では,隈

病期間と最大神経伝導速度との間に負の相関

を認めたが,罷病期間とピーク速度との間に

は相関を認めなかったことより,大径の神経

線経の障害は罷病期間延長とともに障害され

るが,小径の線経の障害は羅病期間とは並行

しないと推測している｡今回の結果では,
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Holmes塾において羅病期間と正中神経

SCVとの間に負の相関(rニー0.896, p<

0.05)が認められた｡これは曜病期間が20年

の患者1例に起因する可能性も考えられるが,

この患者は45歳でSCD患者群としてほ年齢

は若く,年齢的な伝導速度の低下は除外でき

る｡富ら10)の対象としたSCD患者の罷病期間

紘,孤発性OPCA群が1 -21年(平均8.5年),

Joseph病群が5 -27年(平均12.5年)で,我々

のOPCA群の羅病期間は1 -10年(平均5.6

午)と短かったためOPCA群では神経伝導速

度との間に相関が得られなかった可能性が考

えられる｡今後OPCAとHolmes型の両群

の症例数をさらに増やして検討する必要があ

る｡

以上より, SCD患者における末梢神経障害

は病型を問わず存在し,その出現頻度は,罷

病期間が長期の患者ほど高くなるものと考え

られた｡

ま　と　め

1.脊髄小脳変性症患者14症例(孤発性

OPCA9例, Holmes塾小脳萎縮症5例)にお

いて,神経伝導速度と体性感覚誘発電位を測

定し,病塾および躍病期間との関連について

検討した｡

2.神経伝導速度の異常出現率は, OPCA,

Holmes塾ともに10-30%であった｡さらに

体性感覚誘発電位では,中枢伝導時間(CCT)

の延長をOPCA患者1例に, Holmes型患者

1例に認めたことから, SCD患者群では,中

枢神経障害の存在が示唆された｡

3.羅病期間と神経伝導速度との関係では,

Holmes型において羅病期間と正中神経

SCVとの間に有意な負の相関(rニー0.896,

p<0.05)を認めた｡

4.以上よりSCD患者における末栴神経障

害の出現頻度は羅病期間が関与するものと考

えられた｡
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