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Progressive myoclonus て ん か ん は,

Unverricht,Laforaらの記戟以来,進行性の

経過をとるまれなしかも特殊なてんかんの一

群として知られてきた.これらの脳病変は,

必ずしも単一ではなく,Lafora型以外に lip-

idosisあるいは変性型など-こ属するものが認

められている.しかしその臨床症状は,相互

にかなり類似してお り,生前その病理を推定

する事は困難な場合が多い.ところで臨床症

状 の中核 ともいえるものは,その特徴的な

myoclonicjerkにあり,それらは,内的ある

いは外的刺激によって増強する.内的刺激と

しては,精神緊張,自動的運動等があり,漢

た外的刺激としては,例えは光あるいは痛覚

刺激がある. Myoclonusてんかんの多 くの

症例で,眼前に断続する光刺激を与える事に

より,またはある種の模様をみせる事によっ

て myoclonicjerkが著明に誘発される場合

がある.そのような症例の多 くは,異常な光

誘発脳電位を示す場合が多い.

また自発運動が,myoclonicjerkを著明に

増強 させ, いわゆ る "intentionalmyoc1-

onus"の性質を帯びることは,よく見られる

臨床的事実である.

一方,myoclonusてんかんは,電気生理学

的にも2, 3の興味ある特徴を示す.すなわ

ち四肢の電気刺激に対して大きな体感覚誘発

電位を生じ,同時に刺激に対応する myoclo-

nicjerkが認められる場合がある事である.
1)

これは,Dawsonの記載以来よく知られた事
2)

実である.この場合刺激一筋播描反射は,ど
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のような経路でどのように増強されて生ずる

ものであろうか.著者は,この点に着 目し

て,myoclonusてんかんの上肢に電気刺激を

加え,それにより引き起こされる体感覚誘発

電位と myoclonicjerkの筋電図について比

較検討してみた.

研 究 方 法

対象は,臨床的に myoclonusてんかんと

診断された10例および健康正 常人 5例であ

る.

刺激方法は, 日本光電製刺激装置 MSE-3

型で,0.8HjE 1msecの矩形波を,右側手

関節部正中神経上に加え,拒指が軽 く動 く程

度の50-90Vの最少運動闘値を利用した.節

電図は,刺激側および反対側上腕二頭筋に銀

皿表面電極を5cm の間隔で按置し,体幹に

近い電庵を陰極,遠い電極を陽転とする双塩

導出を用いた.筋電図および脳波は,すべて

日本光電製 171D-1201型脳波計にて同時記

録し, 日本光電製 ATAC-501-10を用いて

100 回平均加算した. 筋電図の記録は,安静

仰臥位で,上肢を伸展した位置および,次に

上肢を水平面と約45度の角度で挙上させて前

腕を回外させ,上腕二頭筋を軽度緊張させた

位置にてそれぞれ各 100 回平均加算した.こ

れらの記録は,すべて4- チ ャンネルTEAC

R-351型磁気記録計に収録し,必要に応 じ

て,再生検討した.なお,同時記録した脳波

は,刺激反対側中心回転部または頭頂部と耳

菜を結ぶ単塩導出により記録し,同様に 100
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表 l Myoclonusてんかんの臨床像
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回平均加算 した.

検査対象患者の年令,性別,発病年令,症

状の程度,推定される病型は,表 1に示すご

とくである.健康正常者は,当大学附属臨床

検査技師学校生徒 3名および脳波検査技師 2

名で,年令は18才より24才までの女子 3名男

子 2名で,明らかな神経疾患を有きないもの

である.
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結 果

Ⅰ.誘発筋電図について

まず 5例の健康正常人について述べる.

前腕伸展安静時に,刺激側上腕二頭筋に刺

激に対応する誘発筋電図が明らかに認められ

たのは3例あり,残 りの2例は変化を認め得

なかった.両側の上肢を挙上し保持させた時

の筋電図では,刺激側においては5例全例に

明らかな誘発筋電図を認めた.

MI M2

PI P2

｣ 10pV
50msec

図 1 健康正常人の誘発筋電図

右手関節部正中神経刺激による両側上腕二頭筋の 100回平均加算による誘発筋電図.上は安静

時,下は筋緊張時.Ml,P2,M2には,5例全例の平均値および振幅の変動を示す.
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刺激反対側上腕二頭筋では,安静時および

筋緊張時のいずれの場合にも明らかな反応は

認められなかった,その一例を図 1に示す.

これでみると,刺激側にそれぞれ陰陽 2つの

ピークを有する筋電 図が 明 らかに認められ

る.これらを図に示すごとくPl,Ml,PL,,Mご

と名づける.上肢挙上によって,刺激に対応

する筋放電の増強が観察される. 5例全例に

ついて,刺激側の誘発筋電 図の Ml,P2,M コ

をまとめたものが,蓑2である.安静時の筋

電固は,Ml,M2 の両者を認めたのが 2例,

Mlのみが 1例であ り,その頂点潜時はMlが

44-53msec(平均 49msec),M2 が 69-80

msee(平均 74.5msec)であ り,筋緊張時に

は, 5例全例に Ml,および M･Zを認めた.そ

の頂点潜時は,それぞれ平均Ml :44.8mser-,

M2:69.4msecであり,振幅は,Mlについ

ては増大が 3例 (安静時に見られず,緊張時

に初めて現れた例 も含む), 減少が 1例, 不

変 1例であり,M･3については, 5例全例 で

いずれも増加 しているのが認められる.

次に,myoclonusてんかん群10例について

述べる.蓑 3は,正常者と同様に して得られ

た誘発筋電図の潜時と振幅を全例について示

したものである.これは刺激側 (すべ て右

atrest
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側)上腕二頭筋の安静時および筋緊蔓艮時の計

測数値である.10例中6例においては,前腕

伸展安静時に何らかの反応を,また上肢挙上

時においては,10例中9例において明らかな

誘発筋電図を認め得た.その 1例を図2,図

3に示す.この例は症例 3であるが,安静暗

には刺激側上腕二頭筋で,潜時36msecに 13

_･lVのMl,75msecに 13.LLVの M2を認め,

また,刺激反対側上腕二頭筋にも振幅の低い

誘発筋電図が認められた.さらに上腕二頭筋

を軽 く緊張させると,図 3のごとく,刺激側

では,明らかに誘発筋電図の著明な増大がみ

られた.

表 3を見てもわかるように, Mlの平均潜

時は安静時 40.5nLSeC,緊張時 39.6msecで

あ り,M2は,それぞれ73.0msec,68.7msec

であ り,緊張時には両者とも潜時が多少短 く

なる. 一方振幅は緊張により増加する.Ml

についてみると,第 1例では約 8倍,第 3例

では約 9倍,第 5例では約 5倍,第10例では

約20倍 と著明な増大を示 している例が多い.

第 2,第 7例では安静時にみられなかった筋

放電が明らかに出現している.M2 について

も,第 3および第 5例が10倍以上,第 4例が

約 2倍に増加 している.ただしかかる振幅の

表 2 健康正常者の誘発筋電図の計測値
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contraction 54

atrest 44
contractlOn 44
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表 3 Myoclonusてんかんの誘発筋電図の計測値

lat. amp.
(msec) (〃Ⅴ)
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atrest r 39 8
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Rt.Biceps
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39.6 34.1

atrest
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図 2 Myoclonusてんかん患者の誘発筋電図 安静時
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atcontraction

⊥ 10pV
50msec

図 3 Myoclonusてんかん患者の誘発筋電図 (筋緊張時)および体感覚誘発電位 (SEE).
筋緊張時に刺激側上腕二頭筋の誘発筋電図の著明な増大がみられる.

絶対値には,かなりの変動があり,Mlにつ

いては120ilVから6FLY,M2については160

〃Vから10〃V と大幅な差異があり,個々の

症例でかなりの個体差のある事に気づ く.し

かし,myoclonusてんかん患者における振幅

を健康正常者のそれと比較してみると,健康

正常者では,収縮時の Mlが安静時の約 5倍

(20.uV)に増加 している例もあるが,この

1例以外はいずれ も 10FLV以下の振幅であ

る.M2についてみても, 収縮時の最大値は

7.5ltt'であり,安静時に比べ 3倍の増加率

を示しているにすぎない.

他方,myoclonusてんかんでは,とくに症

例 1,3,5,10,などでMlあるいはM2の振

幅が健康正常者よりはるかに上 まわ ってい

る.このことからmyoclonusてんかん患者で

の筋緊張時における振幅の増加率は,一般に

著しいことが理解できよう.

次にこのようにして得られた誘発筋電図の

特徴について,若干述べてみる.

丑.誘発筋電図の再現性

症例 3について, 日を異にして前後 9回に

わたる検査をくり返し行 った.これを Mlに

ついてみると,安静時には9回中6回,筋収

縮時には全回に同様な筋電図を認め,その潜

時は,安静時平均 39.2±4.3msec,緊張時

34.9±1.4msec,振幅は,安静時 9.3±7.9

〃V,緊張時 39.7±32.2/JVであった.潜時

についてはかなり安定して,緊張時には,港

時が短縮する傾向を示した.振幅は,経時的

にみるとかなりばらつきがあり,不安定さを

示すもののいずれの場合でも,緊張時に安静

時の2ないし数倍の増加率を示していること

には変 りがない.

且.刺激電圧の強さによる変化

以上の誘発筋電図は,加えられる電気刺激

の強さによっても異なる.図4はmyoclonus

てんかん (症例 5)について,両側上腕二頭

筋の伸展安静時および緊張時の誘発筋電図の

変化を刺激の強さを変えて, 1∝l回平均加算
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図 4 刺激の強さと誘発筋電図の関係

縦軸は誘発筋電図の振幅の大きさ (〃Ⅴ),横軸は刺激電圧の大きさ (Ⅴ),ST は

最小知覚臨値,MT は最小運動間借.
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図 5 右 上 腕 二 頭 筋 の 筋 電 図

右手関節部正中神経刺激 (Stim)によって誘発された個 の々筋放電が･

自発的筋緊張の初期において極めて大きいのが認められる･

したものである.刺激側前腕伸展安静時の

Mlは, 刺激が最小運動開値を越えて初めて

出現し,次第に増強するが,まもな く一定の

値に達すると,それ以上は増加しない･上腕

二頭筋を緊張させると,この Mlの振幅は塩

めて著明に増加する.すなわち刺激が最小知

覚園値に達するとす ぐ出現し,最小運動囲値

(60V)を越えてもなお増加し続け,80Vま

で増加する.この時点でMlの振幅は,安静

時のそれの約10倍以上に も達する.一方,刺
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激反対側上腕二頭筋の筋電図 Mlは,刺激側

よりも遅 く出現し,ほほ最小運動閲値前後で

急激に上昇し,刺激側の Mlと似た経過をた

どる.

Ⅳ.屈曲運動の時間的経過と筋電図

上肢を挙上させ上腕二頭筋に緊張を加えた

時の誘発筋電図は,その挙上運動の時間的経

過によっても異なるようである.図5は症例

｡
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図 6 誘発筋電図の2回加算

前第5図にみられた誘発筋電図を2個ずつ加

算したもの.1;筋緊張前,2;緊張開始直前

と直後の2個の加算,3;緊張第 2および第 3

回目の2個の加算,4;同様に第4および第 5

個目, 5;第 6および第 7個目, 6;100回加

算の中頃の2個,9;100回刺激の最後の2個,

7および8;その中間.
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3において,0.8Hzの電気刺激を右手関節

部正中神経に加えておき,上腕を挙上させ前

腕を回外させて,水平面と約45度に保持させ

た時の,上腕二頭筋の筋電図である.図6は

その際の2個ずつの誘発筋電図の加算であ

る.Ml′は運動初期において大きく,以後漸

減し,一定の値に近づ く.M2の変化はさら

に著しい.これは運動初期に大きく,以後穣

めて速やかに減少しているのがわかる.この

場合, Mlおよび M2がどのような反射経路

を通って生ずるのかは,現在の所明らかにさ

れてはいないが,いずれにせよmyoclonusて

んかんの特徴である運動初期において増強す

るintentionalmyoclonusの性質が, この誘

発筋電図から裏づけされるといえよう.

Ⅴ.誘発筋電図の左右差

以上の方法で-側手関節部正中神経に電気

刺激を加えた場合,myoclonusてんかん群で

は,両側の上腕二頭筋に誘発筋電図が得られ

る場合のある事を述べたが,この場合刺激側

および反対側を比較すると,その間で潜時に

ずれがみられる.この 2症例 を図 7 (症例

4), 図8 (症例 5)に示す. 症例 3では刺

激側すなわち右側では頂点潜時34msec,反対

側では 42msecである,症例 4では,それぞ

れ 42msec,45msecであ り,いずれ も刺激

側が早 く, 3-llmsecの潜時の差がみられ

る｡これについては後に考察したい.

Ⅵ.誘発筋電図と体感覚誘発電位との時間

的関係

Myoclonusてんかん患者の多 くは,四肢の

電気刺激に対して,大きな体感覚誘発電位

(SER)を示す場合がある.それは一見,あ

たかも発作波 (蘇波)のような像を呈する.

この事実に関しては,別途にすでに発表して

いるが,上肢の電気刺激に対して上腕二頭筋

上で記録された誘発筋電図が,大脳表面でみ

られた大きな体感覚誘発電位によるものでは

なかろうかとい う仮定も可能である.よって

SERと誘発筋電図の時間的関係についての

検索が必要になる.
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EvokedEMG

図 7 誘発筋電図の左右差 (症例 4)右側刺激

EvokedEMG

図 8 誘発筋電図の左右差 (症例5)右側刺激

MyoclonusてんかんのSERは図3に示し

たごとく, Nl,Pl,N2,P2,N3,N4,等の峰

一谷に分かれる. 10例中8例の myoclonus

てんかんについてしらべた結果は,その潜時

がそれぞれ,平均19.3,25.2,37.8,60.4,

82.6,102.6,153.3mSeCであった. この う

ち初期陽性波 Plの頂点潜時と誘発筋電図Ml

の頂点潜時との関係を示したものが表 4であ

る.なお,SERと誘発筋電図は,いずれも

同時記録され, 1∝)回平均加算されたもので

ある.

これらの SERと筋電図の同時記録は,

表 4 誘発筋電図と体感覚誘発電位の比較

case!

誘発筋電図ではMlの,体感覚誘発電位では

Plの頂点潜時を用いた.

電気刺激で誘発された筋電図がどの反射レベ

ルで行われているかを,ある程度示唆するも
5)

のであろう.もし,それがHallidayのい うご
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とく,大脳皮質を介するところの反射弓によ

るものであれは,この反射弓の皮質での始ま

りは,最も大きい陰性波の N2の立ち上 り部

分すなわち Plとみるべきである.そしてこ

の Plと誘発筋電図 Mlの頂点潜時とのずれ

は 10-18msecあり,かなりの幅が認められ

る.もし,大脳皮質と上腕二頭筋との間隔を

約 50cm とすれば,その反射弓の遠心性伝導

路の速度は 25-50msecとなる.この仮説に

ついては後に再び考察する.

考 案

Myoclonusてんかんにみられるmyoclonic

jerkは,精細に観察すると次のような特徴を

有する.すなわち,(1)しばしは刺激過敏性を

有する事である.光 ･痛覚 ･聴覚などの刺激が

myoclonicjerkを増強させる.(2)運動企図あ

るいは,自発運動に際して著明に増強され,

企図振薪の様相を呈す る. Harriman and
3)

Millar らはこれを "cerebellar-likequalityH
4)

と表現し,LanceandAdamsらは "action

myoclonus"といっている.

また,myoclonusてんかんは,電気生理学

的にも興味ある特徴を有する.すなわち,(1)

大きな体感覚誘発電位 (SER)を示す場合

が多い事である.これ らについては,Daw-
1) 5)

sonの記載以来多くの報告があり,Halliday

らによって精細に報告された.(2)また四肢

末端の電気刺激によって大きな誘発筋電図

(myoclonicjerk として認められる)が得ら

れる例が多い事などである.著者がここで問

題にするのは,この誘発筋電図についてであ
6)

る.KugelbergandWid6nは,右下肢に限

局する持続的な myoclonicjerk とそれに対

応して脳波上に限局性蘇波を有する1症例に

ついて,右下肢の歴骨神経を刺激する事によ

り,反対側運動領野に,同じような頼波を誘

発し得た.彼はさらに右下肢の前歴骨筋の筋

放電を同時に記録し,麻波一筋放電の時間的

間隔は,刺激一席波間 とほぼ同 じで 30-32

msecである事を見出した.この例では,麻波
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発生部位の大脳皮質を切除する事によって,

発作の完全抑制をみている.
4)

LanceandAdamsは,刺激過敏性の an･

oxicencephalopathyの症例において,膝蓋

腺叩打後 25-30mSeCにて,大脳表面に初期

陽性波が出現し,さらに30-34mSeCの潜時

の後に,大腿四頭筋に筋放電が出現すること

を認めている.
5)

Hallidayは,手関節部正中神経の電気刺激

により,脳波上大きな体感覚誘発電位 (蘇

波)を誘発せしめ,かつ,刺激に対応して四

肢の myoclonicjerkを生ぜしめ得た2例を

報告している.彼は電気刺激後,同側母指球

筋に潜時 37-47mSeCの筋放電を認めたと報

告している.

以上のように,これまでの研究諸家は,い

ずれも,誘発筋電図と体感覚誘発電位の同時

記録から,これらの刺激一筋放電は,大脳皮

質において誘発された大きな脳電位 (棟波)

を介 しての反射現象であろうと推定してい

る.

一方,myoclonusてんかんにおいて,脊髄

固有反射である H波の研究報告を行った者

は,著者の調べ得た範囲内では,Lanceand
4) 7) 8) 9)

Adams,北川,高橋ら,柴崎 らの症例が あ
4)

るのみである.LanceandAdamsは anoxic

encephalopathyで,持続的な myoclonusを

有する1症例について,下肢歴骨神経刺激

で,下腿三頭筋よりH波を記録し,その回復

曲線より,これらの症例の脊髄反射機構は,

正常に保たれていると考えた.

北川らは,myoclonusてんかんの 1例で,

光刺激により異常脳波を誘発させ,この間下

肢のH波の増大を認め,痩撃が出現すると,

その後減少することを報告している.
8)

高橋らは,不随意的な myoclonicjerkを

有する2症例について,myoclonicjerkによ

る下肢筋の群化放電と,その筋のH波との関

係を検査して,群化放電の始まる200mSeC前

よりH波の促通効果がみられ,群化放電消失

後,約200mSeCで再び元の状態に戻ると述べ



492 - 大

ている.
9)

柴崎らの症例では,H波は正常であった.

Myoclonusてんかんにみられる電気刺激-

筋培撮反射経路は,このように脊髄 レベルの

ものから,大脳皮質を介する反射まで,種々

の場合が考え得るので,これまでもさまざま

な見解や議論が述べられてお り,いまだ確立

された定説はない.もちろんこれには,myo-

clonusてんかん自体の病因,病巣,症状等の

差 異が 関係 してお り,Lafora型, lipidosis

壁,変性型等以外にも,subacutesclerosing

panencephalitis,anoxic encephalopathy,

viralencephalitis,metabolicencephalopa-

thy,epilepsiapartialiscontinua,あるいは

Hsubacutemyoclonicspinalneuritis" 等も

持続的なmyoclonusを呈する事があるためで

あり,実際に過去において,臨床上かな りの

混乱があった事は否めない事実である.それ

故,それらについて,神経生理学的現象を同

一のものと規定して論ずる事は,あるいは,

不適当である場合もあろ うと思われる.

そこで,著者の10例の myoclonusてんか

んについても臨床的に若干検討しておかねば

ならないと考える.これらの症例は,表 1に

示 した ごと くで あるが,臨床的に,症例 1

は,Lafora型 と推定され,症例 2は,剖検に

より lipidosisであると確認されている.寡

3, 4,5, 6,7,8,10症例は,myoc-

lonusてんかんの変性型であると推定されて

いる.症例 1は身辺自立が全 く不能,第 3,

7, 8, 9症例は,自分の身のまわ りの世話

が どうにかできる状態で,第 4, 5, 6,10

症例は,軽労働が可能で ある.安静時脳 波

は,第 3, 7,10症例を除 く全例に,両側性

同期性に麻徐波結合が頻回にみられ,またこ

れらの発作波は,必ずしも四肢の myoclonic

jerkとは同期せず,症例 3は発作波がなく,

第 7,10症例はまれに発作波 (棟波横波)が

散見するのみである.

著者は,第 1症例において,体感覚誘発電

位の検索中に,手首の電気刺激により,両上

潤

肢に,myoclonicjerkが み られる事に気づ

き,これを契機として,その後,経験 し得た

一群の myoclonusてんかん患者について,

同様な誘発筋電図の検索を拡大し,さらには

健康正常者と比較検討する機会を得た.

次に,著者の行 った誘発筋電図の方法論に

ついて,若干検討を加える.

著者が行 った方法は,右手関節部正中神経

の電気刺激による両側J上腕二頭筋の誘発筋電

図の記録である.著者と同様な方法による記

録は現在まで,文献上見当たらない.
10)

上肢における誘発筋電図の記録は,手井,
ll) 10)

竹田らの報告がある.手井は身体各部の筋群

についてH波の検索を行い,随意収縮法を導

入して,下肢の俳腹筋以外に上肢の模側手根

伸筋および屈筋,尺側 手骨屈筋,上腕三頭筋

および二頭筋にも,その出現率は低いが,い
ll)

ずれもH波がみられる事を述べている.竹田

も同様に随意収縮法により上肢のH波の検出
12)

を認めている.また小沢らは,尺骨神経を肘

関節で刺 激 し,約 25/715eC前後の潜時で,辛

の intrinsicmusclesより,いわゆるF波を記

録している.彼等の方法は,もちろん被検筋

より近位部位で,被検筋支配神経の電気刺激

を用いてお り,脊髄 固有反射である mono-

synapticreaexすなわちH波を検索している

わけであるが,その後上肢筋におけるH波研

究は,現在までほとんどなされていない状態

である.これは,上肢のH波が通常の方法で

は検出困難なためであろうと思われる.著者

の行 った方法は,通常行われているH波検出

手技とはかなり異なる.手関節部正 中神経

(頚髄 8-胸髄 1のレベルにある)の刺激 に

より,上腕二頭筋 (頚髄 516)の筋放電を

記録 してお り,この場合求心性および遠心性

伝導路は,脊髄において monosynapticには

結合がなされていないとみるべきである.異

なった関節に作用する異なった二つの筋群の

間では, monosynapticな連絡はないからで
13)

ある.著者の得た誘発筋電図は,刺激が,育

髄あるいはさらに上部の神経系路 を経 て in-
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ternuncialsystem を介 して伝えられた po-

1ysynapticre8exであろうと考えられる.こ

のようにして得られた誘発筋電図は,被検筋

を随意的に緊張させる事により著明に増強さ

れる.これは,手井らの随意収縮法にも似て

いるが,筋群に随意的な緊張を加える事によ

り,大脳皮質から発せられた神経衝撃が,管

髄前角細胞に対して促進的に働 くためである

と解釈される.また, JandrassikHandgriff

が脊髄の monosynapticre8exに促進的効果
14)

を有する事実 (小熊)や脳波異常が,H波に
7) 15)

影響を及ぼす事実 (北川,Lehmann)をみて

もわかるように上部中枢神経系が,脊髄反射

に及ぼす影響は大きいものがある.

著者の方法により得た誘発筋電図は,上記

のごとき理由によりpolysynapticre8exであ

ると考えられるが,いずれにせよ従来記録困

難であった上肢の誘発筋電図が,著者の方法

によると,比較的容易に記録 しうる事が明ら

かにされた事は,上肢の誘発筋電図の今後の

研究に何らかの促進的役割を果すであろうと

思われる.

さて,次に著者の方法により誘発された誘

発筋電図の特徴について考案する.

このようにして得られた誘発筋電図は,平

均加算法を用いる事により,正常人において

も容易に検出され得た.その波形は,二峰性

をおびているが,初期成分 Mlについてみる

と,その頂点潜時は44-53mSeCである.こ

れを現在まで報告されている健康正常者の上

肢筋のH波 と比較 してみると,手井は,横側

芋版屈筋では潜時 18.9mSeC,尺側手根屈筋

では 20msec,上腕三頭筋では 11.5mSeCで
12)

H波をみてお り,小沢らのF波 も潜 時約 25

msecである.著者の得たpolysynapticreflex

は,これらに比して明らかに遅 くな ってい

る.これは単に脊髄内での internuncialcell

を介するためであるのか,あるいは,Shima-
16)

muraらのい う延髄を介する脊髄-延髄-育

髄反射 (spino-bulboISpinalre8ex)であるの
5)

か,さらには Hallidayらの大脳皮質を介す
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る re8exであるのかとい う問題が起きる.こ

れについては,現在の所まだ確実に護明する

ような成績は得られていないが,そのおのお

のの場合について,次に若干検討を加える事

は可能であると思われる.

まず最初に脊髄内での反射とする場合につ

いて考察する.著者は,刺激側上腕二頭筋と

刺激反対側上腕二頭筋の誘発筋電 図を しら

べ,その際刺激反対側が同側に比べて, 3-

11/JヱSeCも遅れて出現する事を兄いだした.

これは,介在するinterntlnCialcellの数の差
】7)

と考えられる.Ram6nyCajalによれは,育

髄内に入力刺激が入 った場合,介在 neuron

の網を通して出てくるpolysynapticresponse

は 6-7mSeCの時間差をもって拡散される

とい う.このように脊髄内部でもpolysynap-

ticに連絡する場合,かなりの時間を費す事

が考えられる.著者は,右手関節部正中神経

(頚髄81陶髄1)を刺激 して,上腕二頭筋上よ

り筋電図(頚髄5-6)を記録したが,このように

ほぼ 3個の頚髄レベルを上向して, polysyn-

apticな連絡を必要とする場合は,monosyn-

apticであるH波より,かなり潜時が遅れる事

が期待される.このような機序で,潜時の遅

れが十分説明され得るかどうかは,今の所不

明であるが,著者の得た誘発筋電図が,脊髄

を介する polysynapticreflexであるとする可

能性 もまた否定はできないことと思われる.

次に大脳皮質を介する反射弓であるとする

場合について考察 したい.
5)

前にも述べたごとく,Hallidayの症例 で

は,右手関節部正中神経の刺激で,同側母指

球筋に 37-47msecの潜時で筋放電をみてい

る. 著者は, 36-46mSeCの潜 時で同様に

myoclonusてんかん群の上腕二頭筋に筋放電

を得ている.これらは,潜時の点で塩めてよ

く似た結果であり,おそ ら くは 同一性質の

myoclonicjerkで あろ うと思われる.Hal-
5)

1idayらは, 同時記録した体感覚誘発電位の

潜時との関係から,これらは大脳皮質を介す

る re凸exであるとした.彼は体感覚誘発電位
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の潜時の測定にあたって,最初の陽性波をも

って示標としている.すなわち,電気刺激か

ら脳波上最初の陽性波が出るまでの潜時は,

その陽性波から被検筋の myoclonicjerkが

出現するまでの時間とほぼ同じであるとして
6)

いる.KugelbergandWid6n らの場合 も前

に述べたごとく,それと同様である.

著者は,彼等の成績と比較検討するため,

同様に刺激一大脳誘発電位一筋放電の関係を

しらべた.体感覚誘発電位の初期相には,港

時約 19msecのNl,約 25msecのPl,最大の

振幅を有する潜時 37mSeCの N2等があ り,

N2が通常脳波記録上棟波の様相を呈する.こ

の場合,これらの峰 ･谷間のどれを示標とす

るかが問題となる.BrookhartandZanchetti
18)
らは,視床特殊核の電気刺激により,ネコの

脳表面に初期陽性波に続 く陰性の蘇波を誘発

し,同時にみられる皮質脊髄路の発射は,初

期陽性波に一致する事を兄いだした.彼らの

知見を参考にするならは,発作波 N2直前の

Plを指票として潜時を測定すべきであろうと

考える.このようにして得られたのが表 4で
5)

あるが,これを見ると,Hallidayらのい うご

とく,電気刺激-大脳誘発電位-筋放電の間

にある種の時間的関係が成立するように思わ

れる.しかしながら,これをもって直ちに大

脳皮質を介する反射弓のためとするにはなお

問題があろう.なぜならは,健康正常者にお

いても,同様な誘発筋電図が得られてお り,

myoclonusてんかんでは,単にその振幅の増

大をみるのみであるからである.そして健康

正常者の誘発筋電図では,大脳皮質を介する

反射弓の存在を示唆する報告は今の所見当た

らないためである.また随意収縮によって,

これら誘発筋電図の振幅の著明な増大が記録

された症例において,これに伴 って同時に体

感覚誘発電位の増大の事実がみられない事な

ども,大脳誘発電位と誘発筋電図が,直接的

に反射弓を形成しているとする考えを支持し

ない所見であろ う.

最後に著者の得た誘発筋電図が脳幹を介す

宿

る反射弓である場合について考察する.
19)

AlvordandFuortesらは chloralose麻酔

により,猫に刺激過敏性の全身性 myoclonic

jerkを引き起こす状態を作 り出した.このよ

うな場合,電気刺激によって容易に myoclo-

nicjerkを誘発し得るが,これは脊髄切断に

よって消失した.彼は,この結果から,これ

らは, supraspinalre且exによるものである
20)

とした.また, AngelandDawson らは,

ラットの catechol静注により同様の実験を

行い,同様な結論を得ている.また一方 Shi一
21)

mamuraらは,chloralose麻酔下のネコの実

験で,myoclonicjerkは延髄 を介する反射

すなわち spino-bulbo-spinal(S.B.S.)re且ex

によるものである可能性を示唆 した.S.B.S.
22)

の研究は,その後佐藤らの報告が ある.彼

は,腰骨神経を膝寓部で刺激 し,前歴骨筋よ

り潜時約 60-70msecの筋放電を記録し,こ

れをS.B.S.であろうと推定した.しかし,上

肢よりのS.B.S.の記録は,今まで著者の調べ

得た範囲では見当たらない.著者の得た上腕

二頭筋の誘発筋電図が,S.B.S.であると証明

する事は,今のところ困難であるが,またこ

れを完全に否定する事もできない.著者は上

腕二頭筋に,多 くは 2峰性の形をした筋放電

を認めたが,最初の筋放電 Mlと,次の筋放

電 M之は互いに多少異なった性質を帯びてい

る場合がある事を知 った.すなわち,第 3症

例において明らかなごとく,誘発筋電図が上

肢挙上とい う随意運動の時間的経過中に変化

する事である.運動初期において,誘発筋電

図 Ml.M･1が大 きく認められるが,時間が

たつに従 って減少している.殊に M2の変化

は著しく,これは運動初期に認められ,後に

速やかに消失してしまう.この M2の潜時は

70msL,C であり,これがさらに上位の神経弓

を経たものである可能性が十分考えられる.

この症例では,遺伝性を有する極めて光に敏

感な変性型 myoclonusてんかん と考えられ

ている症例であ り,この種の疾患の病巣は,

小脳歯状核 ･オリ-ブ核 ･視床等の脳幹 ･間
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脳に推定されている.この例にみられるごと

く少なくともM2は,あるいは延髄を通る反

射弓S.B.S.と何らかの関連を有しているので

はないかと思われる.

以上 3種の仮説について考察を加えてみた

が,myoclonusてんかんVLTみられる刺激一筋

播掘反射は,3種の仮説のうちどれかに簡単

に分類される程単純な性質のものではないの

かも知れない.なぜなれは,神経刺激伝導に

際しては多 くの neuronを介して,刺激の拡

敬 (divergence) あるいは刺激の集合 (con-

vergence)が行われてお り,その間で,求心

性および遠心性伝導路が複雑に関連しあって

お り,無数の反射レベルが想定され,しかも

synapsにおけ る刺激の伝導は,他の神経細

胞から影響を受けて微妙に変化す る inter-

neuronpoolの興奮性に強く影響されている

からである.

結 語

1. 健康正常人5例,myoclonusてんかん

10例について,上肢手関節部正中神経電気刺

激による同側および反対側上腕二頭筋の誘発

筋電図を,100回平均加算法により検索した.

2. 同時に刺激反対側大脳の体感覚誘発電

位を記録し,誘発筋電図と比較検討した.

3. 誘発筋電図は, 2峰性を示し,正常者

ではそれぞれ潜時 49mSeC,74.57115eCであ

り, myoclonusてんかん群では,それぞれ

40.5mse･C,73.Omsecであ った. これらは

polysynapticre鮎Xと考えられ,脊髄レベル

の,また脊髄-延髄-脊髄反射,脊髄一大脳

皮質一脊髄反射の3つの可能性がある事を考

察した.

4. 誘発筋電図は,上腕二頭筋を緊張させ

ることにより増大した.myOClonusてんかん

では,正常者に比して異常に大きな反応を示

した症例があった.

5. 上記方法による上肢誘発筋電図の記録

は,比較的容易であり,今後臨床に用いられ

て有用性 の高い新方法であることを提唱し
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EVORED EMG IN MYOCLONUSEPILEPSY

By

TEIICHIONUMA

Depari,neatQFNeuro♪sychl'atry,Hl'roSakL'U/u'uerst'iySchoolof

Medicine(DLlrector:Prof.T.SATO),Hl'7-OSaki,Japan

MyoclonusEpilepsyisarareform ofconvulsivedisorderwhichischaracterized

bymyoclonicjerksprovokedoraggravated bysensory stimuli,emotionaltension,

voluntarymovementandothervariousinternalandexternalnoxiousstimuli.

Particularlythosewhichareassociatedwithmovementarecharacteristicandcalled

"intentionalmyoclonus"orHactionmyoclonus". Thediseaseisslowlyprogressive

andknowntoshow variouspathological丘ndingsincludingLafora type, lipidosis

typeanddegenerativetype.

From neurophysiologicalistandpointofview,myoclonusepilepsyiskn Owntohave

largecorticalevokedresponsetosomatosensorystimuli,beingattimesaccompanied

byamyoclonicjerk. Therelationshipbetweenstimuliandamyoclonicjerkoffersa

maininterestinthispaper. Theauthorinvestigatedtherelationshipbetween the

electricalstimuliappliedtotherightmediannerveatthewristandtheEMGrecorded

onthebicepsbrachiimusclesonbothsides. Atthesametime,thecorticalevoked

responseonthecontralateralhemisphereoppositetothestimuliwasalsorecorded.

Thesomatosensoryevokedpotential(S.E.R.)andtheevokedEMG weresummed100

timesusingaveragingtechnic. Therecordingwasdonein10casesofmyoclonus

epilepsyandcomparedwiththatof5mormalindividuals.

Results

lntherestingpositionwiththearmsrelaxedandextended,3normalindividuals

showedevokedEMG onthebicepsbrachiimuscleipsilateraltothestimuli. When

themuscleswerecontracted,allnormalindividualsshowedtheevokedEMG. It

showedtwopeaks. Theaveragelatencieswere49msecand74.5msecintheresting
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record, and 46.8 msec and 69.4 msec in contraction respectively. Their average am

plitudes were 2.9 f1 V and 3.5 f1 V in resting state, and 7.1 f1 V and 6.5 f1 V in contrac

tion. In myoclonus epilepsy, the average latencies of evoked EMG were 40.5 msec

and 73.0 msec in resting state, and 39.6 msec and 68.7 nlsec in contraction. These

results were not significantly different from those in normal group.

In myoclonus epilepsy, the amplitudes of the evoked EMG were 6.8 ,uV and 6.7

.'~ V in resting state and when the biceps brachii was contracted, they increased and

reached the average values of 34.1 f1 V and 49.5 f1 V, which were several times as large

as those of normal group.

It became thus evident that the evoked EMG in :myoclonus epilepsy was much

larger, particularly when the muscles were contracted, than in normal group. The

characteristics of the evoked EMG in myoclonus epilepsy were as follows.

1. Stability: In one case, evoked EMG was recorded 9 times on different days;

they revealed that the latencies were quite stable, but the amplitudes underwent daily

a considerable variation.

2. Evoked EMG and strength of electrical stimuli: Evoked EMG was recongni

zable when the stimuli reached the sensory threshold, and when the stimuli exceeded

a motor threshold, EMG rapidly increased in amplitude and finally reached a certain

level. On muscle contraction, evoked EMG increased to the point where it was 10

times as large as that in resting state.

3. Movement and evoked EMG: Evoked EMG was particularly large in the

initial phase of contraction of the muscles and this was probably based on the same

neurophysiological mechanism as in clinically observed "intentional myoclonus".

4. The evoked EMG recorded on biceps brachii ipsilateral to the stimuli appear

ed 3-11 msec earlier than that on the contralateral sides.

The evoked EMG thus recorded are considered to be polysynaptic in nature.

There are 3 possible pathways involved in this reflex: They are 1) spinal reflex, 2)

spino-bulbo-spinal reflex and 3) the reflex involving higher brain, possibly cortex.

The author discussed the above 3 possibilities and stressed a new recording method

applicable to the evoked EMG of upper extremities.

(Autoabstract)


