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では NL)OL')peakを計測 Lた. 下肢では旺嵩部L:')神経

活動電位を positi＼一ePtチakで. 第12胸椎では N20.頭

皮上記鍵では P39の pe魂 をそれぞれ計測した.中枢

伝導時間 CCT Llこして. 卜肢は N13-N20. 下肢は

N20-Pこ‡9Lり]且査問潜時をそれぞれ計測 した.さ吊こ各

渡の頂点問の振幅を計測した,

<結果> 正中神経刺激では,BSMA 患者と ALS

群の潜時,CCT には有意な差は認められなかった.振

幅については,導出されなかった例は OmVとして計

算 し,BSMA 群の振幅は ALS群をこ比較 して有意な低

下を認めた.後腰骨神経刺激では各部位につき導出され

た BSMA と ALSを比較すると第12胸椎からの N20

潜時で,BSMA 群で延長を認めたが,P39,ccT には

有意な差は認められなかった.振幅については,上肢と

同様に,BSMA 群の振幅は ALS群に比較 して有意な

低下を認めた.

BSMA 群において,P39が導出きれなかった患者と,

導出された患者を比較 し,膝窟部で比較的大きな神経活

動電位が得られた被験者をこおいても,N20,P39が導出

されなかった-尺骨神経と俳腰神経の感覚神経伝導速度

SCV において,BSMA 群では萄出されない例がみら

れたが,ALS群では全例尊出された.導出された被験

者においてぼ,BSMA 群と ALS群で伝導速度の有意

な差は認められなかったが,振幅では BSMA 群で有

意な低下が認められた.

<考案> BSMA の病理所見については,有髄及び

無髄神経線維の減少,節性脱髄,神経内膜の線維化がし

めされ,薄束の頭部,すなわち感覚神経の中枢側遠位に

強い有髄線維の減少が報告されている.また電気生理学

的には末椅神経においては,伝導速度の遅延はなく,感

覚神経活動電位の振幅低下が報告され SEPiこついて

はこれまで詳細な検討はされていない.今回我々の末消

神経の感覚神経伝導速度と振幅の結果は,これまでの報

告と.一致 し.BSh/lA 患者の末栴神経においては.伝導

遅延よりも振幅の低下が明らかであり軸索変性をしめす

ものと考えL̀.'わた.SEPによる検討では.上下肢とも

をこ潜時の遅延よりも振幅の低下が明らかで,中枢の伝導

遅延は明らかではなかった.また,下肢の末梢で神経活

動電位が観察さIlた例Cこおいて P39が導出されなかっ

たことは,中枢をこおける軸索変性を反映する所見である

可能性が考えられた.
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ノ1)超重症心身障害児 (者)の ABR と SSEP
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発達期の願障害により重度の運動障害と濃度の精神遅

滞を食わせ持っている登症心身障害児 (者)の内,摂食

障害と呼吸障害を伴うため,濃厚な医療的管理の必要な

児は,塵重症児といわれている.この度,超盈症児又は

それに近い蕊症児の内,筋緊張克進とてんかんを有する

8例の病態を把握するために,ABR と SSEPを,頭

部 MR王や脳波と共に検討 した.症例は1才から34才,

平均21才の男3例亨女5例で,堂例が寝たきりの四肢麻

舜状態にあり,精神情動活動も乳児期前期以前と重度の

障害がある.8例中7例が経管栄養,2例に気管切開,

3例が酸素使用軌 頻回の吸引必要が6例,中枢性換気

不全の疑い4例,などであった.原疾患は全前脳胞症,

脳嚢胞+水頭症,結節性硬化症など出生前原因が3例,

周産期が4例,出生後が1例であった.筋緊張は建直3

例,固縮2例,寝直ヰアテ ト-ゼ2例,産直+閣縮 1例

であった.てんかん発作は,毎日数回からほとんどない

例まであり,脳波土てんかん性突発波は8例中6例に見

られ千鶴の2例にも基礎波の異常が見られている,MRI

では全例に大脳ハ萎縮が見l､'れ 自警の障害は5例,塞

底核や視床の障害は竣例であったが,脳幹は軽度の萎縮

を2例に認めたのみであった.ABR は4例が正常範囲

であったが,その4例とも SSEPは N18 の延長や N20

の消失などの異常を示 した.ABR がⅠ,Ⅴ波, I-V

波間の潜時の延長などの異常を示す4例中1例は SSEP

が正常と考えられた.ABR と SSEP が共に正常の例

は見られなかった.ABR と SSEP上,8例中6例は

脳幹障害 (+)と考えられ 1例は脳幹障害の疑い, 1

例は大脳皮質障害が疑われた.臨床上,体温調節障害や

中枢性呼吸不全などがあり,脳幹の障害が疑われながら,

MRI上躯幹の器質的障害が明らかでない例でも ABR

や SSEPで何らかの脳幹機能障害が疑われる所見が得

ドー)オtた事は,ABR と SSEPは超重症児の病態把握に

有用であると考えられた.
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