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SummaηThe diaphragmatic evoked potentials (DEP) by phrenic nerve stimulation 

were recorded in 77 cases of neuromuscular diseases : 55 patients with Duchenne muscular 

dystrophy (DMD)， 8 with Becker muscular dystrophy (BMD)， 9 with myotonic dystrophy 

(MyD) ， 2 with facioscapulohumeral (FSH) muscular dystrophy， 2 with limb】girdle(LG) 

muscular dystrophy， 2 with Fukuyama type congenital muscular dystrophy (FCMD)， 5 with 

chronic Werdnig】Hoffmann(CWH) disease and 19 with amyotrophic lateral sc1erosis 

(ALS). At the same time， spirogram， arterial blood gas analysis， serum CK and c1inical 

severity of limbs' disability were checked in these patients. Amtlitude and latency of DEP 

were analyzed in comparison with these parameters. Sixty-three normal persons were used 

as controls. 

In control subjects， mean amplitudes were 813:t210μV (right) and 872土208μV(Ieft). 

Mean latencies were 6.83土0.36msec (right) and 6.73:t0.41 msec (Ieft). Mean latecies were 

6.83士0.36msec (right) and 6.73土0.41msec (Ieft). A high correlation was recognized 

between latency and height. 

Amplitudes were smaller than mean-2SD of controls in 30 cases of DMD， 3 cases of 

BMD， 4 casesof MyD， 1 case of LG and 10 cases of ALS， but larger than mean十2SDin 3 

cases of CWH. Latencies adjusted for influence of height were longer than mean + 2SD of 
controls in 4 cases of DMD， 4 cases of BMD， 5 cases of MyD， 1 case of LG， 1 case of FCMD 

and 15 cases of ALS. 

Significant correlation of amplitude of DEP was observed to %VC， Pao" Paco" c1inical 

severity and creatine kinase (CK) in DMD， %VC and Paco， in BMD， clinical severity in MyD 

and CWH; %VC and Pao， in ALS. Latency of DEP had a high correlation to %VC， Paco， 

c1inical severity and CK in DMD， Pao， and CK in MyD， Paco， and c1inical severity in CWH 

and Paco， in ALS. 

Amplitude and latency of DEP would be considered to denote diaphragmatic function 

and could be utilized as valuable indeces for evaluation of chronic ventilatory impairment 

in neuromuscular diseases. 

Index Terms 

diaphragmatic evoked potential， neuromuscular diseases， respiratory function 
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合型 2例であった. 63例〔男性， 42例， 12歳-61歳，

平均 27.0士16.0歳，身長 155cm-179 cm，平均 165.2土

5.8 cm，女性， 21例， 15歳 -82歳，平均 47.7土17.7

歳，身長 145cm -166 cm，平均 153.0:t4.7cm)を正常

対照とした(表 1-7). 
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進行性の神経筋疾患は予後不良のものが多く， これら

の患者は四肢筋力の低下とともに呼吸筋の障害をきたす.

このため，胸隔運動が低下し肺胞低換気となり，末期に

呼吸不全に陥るため，正確な呼吸機能の評価が必要であ

る.これら疾患の呼吸機能については従来スパイログラ

ムおよひ‘動脈血ガス分析による多くの報告があるが，個

々の呼吸筋の障害の進展に関しては十分な検討はされて

いない.呼吸筋は横隔膜，肋間筋および補助呼吸筋群で

あるが，安静時は横隔膜が主として呼吸に関与してい

る1) 進行性筋ジストロフィーおよび運動ニューロン疾

患の呼吸機能については多くの報告があるが，主として，

スパイログラムと動脈血ガスに関するものであり，主呼

吸筋で、ある横隔膜の機能についての報告は乏しい2)-5).

横隔膜誘発電位 (DEP)は，横隔膜の機能を直接評価す

ることができるため，横隔膜障害の指標として有用であ

ると言われているか13).今回，著者は筋変性疾患である各

種の進行性筋ジストロフィーと運動ニューロン疾患のう

ちで筋萎縮性側索硬化症 (ALS)と緩徐な経過をとる

Werdnig-Hoffmann病 (CWH)の DEPの振幅と潜時

を正常対照と比較検討し，スパイログラム，動脈血ガス，

筋崩壊の指標と考えられる血清 creatinekinase (CK) 

および機能障害度との関係を検討した.

緒

トーーー一一--1
10msec 

Duchenne muscular dystrophy 

16 y.o. male 

ト一一一一・叶
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Amyotrophic lateral sclerosis 

48 y.o. male 

Diaphragmatic evoked potentials (DEP) 
in normal control， Duchenne muscular 
dystrophy (DMD) and amyotrophic lat目

eral sc1erosis (ALS). DMD and ALS 
show low巴ramplitude and long巴rlatency 
of DEP than normal control. 

Fig. 1. 

進行性筋ジストロフィーは， Duchenne型筋ジストロ

フィー (DMD)55例(男性，年齢 7歳-24歳，平均土

SD， 15.l:t3.9歳，身長 114cm -168 cm，平均:tSD，

147. 6:t13.6 cm)， Becker型筋ジストロフィー (BMD)

8例〔男性 8歳-35歳，平均 22.9士7.9歳，身長 113

cm-170 cm，平均 154..9:t 16. 8 cm)，筋緊張性ジストロ

フィー (MyD) 9例〔男性， 35歳-52歳，平均 42.6士

5.5歳，身長 152cm-171 cm，平均 164.2:t5.7cm)，顔

面肩甲上腕型筋ジストロフィー (FSH)2例(女性， 14 

歳， 63歳入肢帯型筋ジストロフィー (LG) 2例〔男

性， 22歳， 24歳入福山型先天性筋ジストロフィー

(FCMD) 2例(男性， 23歳，女性， 24歳〉であり，運

動ニューロン病は， CWH 5例(男性 3例，女性 2

例 9歳-24歳，平均 17.4士6.9歳，身長 112cm-143 

cm，平均 131.0土10.6cm)および ALS19例(男性，

B例，女性， 11例， 44歳-71歳，平均 57.8土6.7歳，身

長 153cm -181 cm，平均 157.5土9.5cm)であり，病型刊

は普通型 10例，球麻痔型 4例U，偽多発神経炎型 3例，混

象対
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Tabl巴 7. Age， height， weight， amplitude and lat巴ncyof diaphragmatic evoked potential in 63 normal controls 
(42 males and 21 females) 

Age Height Weight Amplitude (μV) Lat巴ncy(msec) 

(years) (cm) (kg) Right Left Right Left 

Min 12 155.0 40.0 450 525 6.17 5.88 

Male Max 61 179.0 76.0 1320 1370 7.76 7.92 
(n=42) Mean 27.0 165.2 55.9 833 914 6.89 6.78 

SD 16.0 5.8 8.3 181 178 0.35 0.42 

Min 15 145.0 38.0 550 480 5.76 5.60 

Female Max 82 166.0 58.0 1490 1533 7.54 7.33 
(n=21) Mean 47.7 153.0 48.7 773 788 6.71 6.63 

SD 17.7 4.7 6.8 254 236 0.36 0.35 

Min 12 145.0 38.0 450 480 5.76 5.60 

Total Max 82 179.0 76.0 1490 1533 7.76 7.92 
(n=63) Mean 33.9 161.1 53.5 813 872 6.83 6.73 

SD 19.3 7.9 8.5 210 208 0.36 0.41 

方法

横隔神経刺激は，被験者を臥床，安静呼吸とし，呼気

時に胸鎖乳突筋後縁にて経皮的に持続時間 0.2msec，電

圧 supramaximumの矩形パノレスにより刺激し，同側の

中鎖骨線上の第 6肋聞から第 8肋聞の各々に設置した表

面電極〈電極間距離 3cm)により DEPを記録し，最大

振幅および最短潜時を測定した〔図1).測定は 3点、より

行ない測定機器は日本光電のニューロパック II， 1Vを使

用した.同時に，スパイログラム，安静時の動脈血ガス

分析，厚生省研究班による筋ジストロフィ _15)および

ALS16)の機能障害度，さらに筋疾患と CWHの全例およ

びALSの 14例で CK(GSCC法準拠〉を評価した.DMD

の 13例， BMDの4例と MyDの8例およびALSの 13

例で右正中神経運動伝導速度を測定した.

結 果

1.横隔膜誘発電位

正常対照例における DEPの振幅の平均土SDは右側

813i:210μV，左側 872士208μVであり，左側の振幅が

右に比べて高く，潜時の平均土SDは右側 6.83i:0. 36 

msec，左側 6.73土0.41msecであり，右側の潜時が左側

に比べて長かったが，いずれも有意差はなかった.また，

男性は女性より振幅が大きく，潜時は長かったが，統計

的に有意ではなかった〔表7).振幅は体重と負の相関

〔右:rニ 0.35， P<O.01，左:r=-0.08)を示したが

相関係数は小さく，身長を考慮した肥満の指標である

Rohler指数〔体重/身長3)との相関も低かった(右 .r

ニ 0.36， p<O.Ol，左:r=-0.19) (図 2).潜時は身

長と正の相関〔右， rニ0.51， p<O.OO1， Y=0.0237 X+ 

3.01，左， r=0.44， p<O.OOl， Y=0.0225 X十3.11)を

示した(図 3).振幅と潜時の左右の値はともに高い相関

(振幅 :rニ0.67，p<O.OOl，潜時 :rニ0.86，p<O.OOl) 

を示した〔図4).

対象例の.DEPの振幅は， DMDの30例， BMDの3

例， MyDの4例， LGのl例および ALSの10例にて

対照の平均振I幅一2SDの右 393μV，左 456μVより両

側ともに低下していたが， CWHにおいては 5例のうち

3例で対照の平均振幅十 2SD の右 1233μV，左 1288

μVより両側ともに高値を示した〔表 1-6). 

対象例における潜時と身長の関係は DMD，BMDお

よび CWH で、相関係数がそれぞれ 0.51(p<O.OOl)， 

0.86 (p<O.Ol)および 0.91(p<0.05)と有意であった

が， MyDと ALSでは潜時と身長の関連を認めなかっ

た.正常対照例の検討において，身長と潜時は有意の相

関を示すため，その相関式に対象例の身長を代入するこ

とによって補正された各症例の潜時の正常平均値+2

SDより左右ともに延長していたのは， DMDの4例，

BMDの4例， MyDの5例， LGとFCMDの各 l例お

よび ALSの 15例であったが， CWHの潜時は全例正常

であった〔表 1-6). 

振幅と潜時は DMDとALSにおいて有意の相関を示

したが， ALSでより相関が大きかった(図 5).ALSの

権病期間と振幅および潜時との相関はそれぞれ-0.15，

0.04と低く，また病型別に関して病期進展にともなう

潜時と振幅の変化の相違はなかった.

2.正中神経伝導速度

右正中神経伝導速度は， DMD 50-64 m/s巴c，BMD50 
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• 1例， V・10例， VI・16例， V11・18例， VsI・ 5例U，平

均 5.9であり， BMDでは，障害度 I・1例， II ・l例，

V ・2例， VI・3例， VII・1例，平均 4.8であった. MyD 

では，障害度 I・1例， II ・2例， III・2例， V. 2例，

VI・2例，平均 3.7であり， FSHは障害度 1，III， LG 

では障害度V，VI， FCMDでは 2例とも障害度刊Iであっ

た. CWHでは障害度V・l例， VI ・1例， VII・l例，

VIII・2例，平均 6.8であり， ALSの機能障害度16)は，障

害度 I・1例， II・2例， III・5例， IV ・6例， V・3

例， VI・2例，平均 3.7であった〔表 1-6). 

CKについては， DMD， BMDで最高値および平均が

高<，次に FSH，LGが高く， MyDおよび FCMDは

比較的低い値を示した(表 1-4). CWHは5例中 l例

で， ALSでは，検索した 14例中 3例で軽度の上昇を認

めた(表 5， 6). 

4. DEPとスパイログラム，動脈血ガス，機能障害

度，血清 CKの関係

振幅および潜時と %VC，FEV1%， Po" Pco"機能障

害度および CKとの相関〔機能障害度に関しては Spear-

manの順位相関〉を検討した.振幅は， DMDでは%

VC， Po" Pco"機能障害度および CK(表 8)と，潜時

は %VC，Pco" 機能障害度および CKと有意の相関を

認めた(表 9). BMDについては，振幅は %VCおよ

びPco，と有意の相関を認めたが(表 8)，潜時は，いずれ

Fig.3. 

-58 m/sec， MyD 49-59 m/secであり， DMDの 13例

中 l例， BMDの4例中 1例， MyDの7例中 3OUで遅延

していた.ALSでは， 41-59 m/secであり 14例のうち

5例で、遅延を認めた.いずれの疾患においても，右正中

神経伝導速度と DEPの潜時との明確な関連はなかった.

3. スパイログラム，動脈血ガス，機能障害度および

血清 CK

スパイログラムの%肺活量 (%VC)について， 80%未

満であったものは DMDの 53例， BMDの7例， MyD， 

LGおよび FCMDの全例， FSHのl例， CWHの4例

および ALSの 17例であった. 1秒率 (FEV1%)に関

しては， DMDの 16例， MyDの1例が 70%未満の異常

値を示したが， BMD， FSH， LG， FCMD， CWHおよ

び ALSでは全例が正常であった〔表 1-6). 

動脈血ガス分析では，酸素分圧 (Po，)は DMDの5

例， MyDの2例， FSHの l例， CWHの2例およびALS

の6例で 80torr 未満であったが， BMD， LG および

FCMDでは全例が 80torr以上であった.二酸化炭素分

圧(Pco，)については， DMDの9例， MyDの6例， CWH

のl例および ALSの1例が 50torr以上であったが，

BMD， FSH， LGおよび FCMDでは全例が 50torr未

満であった(表 1-6). 

筋ジストロフィーの機能障害度15)を評価した結果は，

DMDでは，障害度 I・1例， II・3例， III・l例， IV 
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Sp巴arman順位相関係数を算出すると r=0.62であり，

全例の検討より小さいが， 0.1 %以下で有意の相関がみ

られ，また MyDでは DMDと同じ障害度でも振幅がよ

り低かった〔図 6).DMDと BMDにおける振幅と%

VC， Pco，との関係はともに同様な回帰直続式を示した

(図 7，8). ALSにおいては， Po，と Pco，は関連を示さ

なかったが， DMDでは Po，の低下と Pco，の上昇が有意

の相関を示した〔図 9). 

とも関連がなかった(表 9). MyDでは，振幅は機能障

害度(表 8)と，潜時は Po，および CKと有意の相関を

示した〔表 9). CWHの潜時は Pco，と有意の相関を示

したく表 9).ALSでは，振幅は %VC，Po，および Pco，

〔表的と，潜時は Po，と有意の相関を認めた(表的.

DMDにおける機能障害度と振幅の関係については，

IからIVでは障害度と振幅の関係は明確ではないが， V

からVIIIは障害の進展とともに振幅の低下が認められ，
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Table 8. Correlation coefficients 0ぱfamp凶1i抗tud巴 withspi廿rogram(%VC， FEV1%)， arterial blood gas (Po仏"PC∞口ωω.)
grade of dis泊ab凶ilit匂y(αts鈎ageω)and s巴rumcreatine kina悶as巴 (CK)i加n5臼5Duch巴nnemuscular dystrophy 
(DMD)， 8 Beck巴rmuscular dystrophy (BMD)， 9 myotonic dystrophy (MyD)， 5 chronic Werdnig. 
Hoffmann dis巴ase(CWH) and 19 amyotrophic lateral sc1erosis (ALS) 

%VC FEV1% Po， Pco， Stage CK 

DMD (n=55) 0.581) 0.15 0.352) -0.551) 0.571) 0.551) 

BMD (n=8) 0.813) -0.41 0.30 -0.783) 0.24 0.58 

MyD (n=9) 0.47 0.17 0.39 -0.40 0.802) 0.48 

CWH (n=5) -0.56 0.20 0.26 0.54 0.805) 

ALS (n=19) 0.52') -0.04 0.573) 0.425) -0.20 

1) p<O.OOl 2) p<O.Ol 3) p<0.02 4) p<0.05 5) p<0.10 

Table 9目 Correlationcoefficients of latency with spirogram (%VC， FEV1%)， arterial blood gas (Po" Pco，)， 
grad巴 ofdisabi1ity (stage) and serum cr巴atinekinase (CK) in 55 Duchenne muscular dystrophy 
(DMD)， 8 B巴ckermuscular dystrophy (BMD)， 9 myotonic dystrophy (MyD)， 5 chronic Werdnig. 
Hoffmann disease (CWH) and 19 amyotrophic lat巴ralsc1erosis (ALS) 

%VC FEV1% 

DMD (n=55) -0.381) 0.01 

DMD (nニ8) -0.58 0.56 

MyD (nニ9) -0.54 -0.23 

CWH (n=5) -0.78 -0.52 

ALS (nニ19) -0.21 -0.16 

1) p<O.Ol 2) p<0.05 3) pく0.10

考察

DEPの測定については， 1967年， Davisが表面電極

を使用した簡便で非侵襲的な記録法を発表し6)，以来こ

の方法による種々の疾患についての臨床報告がされてき

た.進行性筋ジストロフィーについては， 1981年， Wolf 

らが2例の LGと2例の FSHの潜時を検討し軽度の延

長を指摘した2). 1985年，名取は20例の DMDの振幅と

年齢， ADLおよび %VCとの関係を報告している3). 運

動ニューロン疾患については， 1984年， Markandが3

例の ALSにおいて DEPの潜時は正常であるが，振幅

は低下していると報告した9).いずれにおいても， DEPお

よび DEPと一般の呼吸機能との関連について詳細な検

討はされていない.著者らは 1986年に ALS，1988年に

進行性筋ジストロフィーの DEPを詳細に検討し報告し

た12)13) その他の疾患については 1983年，大塚らが胸部

悪性腫蕩8)，1985年 Gourie“Deviらが Guil1ain-Barre 

syndromeについて潜時の延長を報告している 11).

DEPに関する従来の報告では 2個の電極の位置は，

Po， Pco. stage CK 

-0.07 0.302) 0.402) -0.302) 

-0.56 -0.45 0.19 -0.35 

-0.583) 0.37 0.39 -0.702) 

-0.17 0.823) 0.883) 

-0.482) 0.35 -0.05 

ともに肋間，肋間と胸骨柄，肋間と対側の膝，食道等が

検討されている2)6)同.遠隔電場電位の概念によれば，人

聞は優れた電気伝導媒体であり，活動電位のひろがりは

広範であると言われており川，発生源より十分離れた部

位も不関電極となりえないと推測される.さらに，電極

間の距離が長くなると，被験者の体型の変化や生体内の

様々な臓器による電位の変動および外部よりの雑音の影

響を受け易いものと思われ，測定の条件を一定にするこ

とは因雄であると考えられた.そこで，我々は 2個の電

極を肋聞に設置し，横隔膜位置の変動を考慮し 6， 7お

よび8肋聞の 3点、より記録した.電イ立は電位発生源から

の距離により指数関数的に減少することが知られている.

従って motorpoint近傍での測定では，少しの電極のず

れにて誘発電位の振幅が大きく変化するが横隔膜では，

測定点がmotorpointとはある程度離れているため，電

極位置の 1-2cmの変動は測定誤差に大きく関与しな

いと推測された叫13)

1.対照例の DEP

DEPの振幅は，体重と相関係数-0.35と負の相関を
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示したため，身長を考慮した栄養指数である Rohler指

数との相関を検討した結果，相関係数は-0.36となり，

その値は小さかった.誘発電位の振幅は電位発生源から

測定部位までの距離とイ γ ピーダンスに影響され，肥満

により電位発生源と記録部位が遠くなるとともに，皮下

脂肪の増大にともなうインピーダンスの増加が加わり，

振幅が低下するとされている 9) 今回の正常対照例の検

討では，振幅と Rohler指数との相関は小さいことより，

筋ジストロフィー，特に DMDにしばしばみられる皮下

脂肪組織の増生18)による振幅への大きな影響はないと考

えられた.潜時については，従来の報告と同様に川11)身長

と正の相関を示したが，身長の増加にともない，横隔神

経が長くなることによって刺激点より神経筋接合部まで

の刺激伝達時聞が大きくなるためと考えられた.

2.進行性筋ジストロフィーの DEP

神経に超最大刺激をあたえると，その支配筋がほぼ同

期して収縮し，誘発筋電図は全ての支配筋線維の電位の

ベクトノレ和であると考えられるため，神経や筋に異常が

おこるとその振幅が低下するとされている.神経筋疾患

における DEPの振幅の低下により，横隔神経刺激によ

り活動する横隔膜の筋線維数の減少が推定された.

振幅は筋障害の指標と考えられている CKおよび機

能障害度と関連を示し，特に DMDとMyDで高い相関

が得られた. DMDにおける機能障害度と振幅の関係に

ついて，歩行可能な障害度 IからIVでは振幅との関係は

明確ではないが，坐位あるいは臥床状態となるVからVIII

では障害の進展とともに振幅の低下が認められ，両者に

有意の相関がみられた.このことは，立位歩行可能状態

では，横隔膜の機能低下は少なく，歩行不能となること

により横隔膜の機能が徐々に低下することを示唆してい

る.これは，車椅子をはじめとする座位での生活が，運

動量の低下をきたし，横隔膜が運動負荷の減少に伴って

廃用性萎縮をきたすためと推定された.また，座位にと

もなう胸廓変形の進行が呼吸機能障害を助長するものと

思われた. DMDでは type 1， 2線維ともに障害され

るとされているが， MyDでは type1 atropyを示すた

めl町ype 1線維が多い横隔膜叫ヵ:四肢よりも強く障害

されると推測された. MyDでは DMDと同じ障害度で

も振幅がより低いことが示され，両疾患の横隔膜におけ

る筋萎縮の違いを電気生理学的にとらえていると考えら

れた.

DMDの DEPの振幅は， %VC， Po，およびPco，と，

BMDでは %VCおよび Pco，と有意の相関を示し，特に

換気不全の指標である P∞2 と相関が高く，振幅の低下

が， DMDとBMDにおける慢性的換気不全を反映して

本 真 市

いるものと思われた. BMDは臨床症候および四肢の機

能障害の進展が DMDと類似しており，しかも予後の比

較的良好なことより良性の進行性筋ジストロフィーとさ

れているが18)，DMDと BMDの振幅と %VC，PCO，と

の関係はもとに同様な回帰直続式〔図 7，8)を示した

ことより，これらの疾患においては，横隔膜の機能低下

は肺活量の減少に同程度に大きく関与していることが示

された.このことより，呼吸機能障害の進展についても

BMDが DMDと同様な経過をたどるものと考えられれ

た. MyDにおいては，振幅と %VCは相関がなく，個

々の症例により横隔膜障害の肺活量に与える影響が異な

り，また，他の呼吸筋の障害や肺および胸廓のコンブラ

イアンスの変化が一様でないと推測された.

筋ジストロフィーにおける潜時の延長については一定

の見解がないが，呼吸機能の低下した例で潜時が正常コ

ントロールより延長していたものがあった.今回の検討

では，従来の報告と同様に正常対照において，潜時と身

長とは正の相関を認め，横隔神経の長い例では刺激点よ

り横隔膜の神経筋接合部までの刺激伝達時聞が長くなる

と考えられた.筋ジストロフィーにおいては，年齢とと

もに横隔膜の障害が進み，また年齢とともに身長がのび

るため，潜時が延長すると考えられ，今回の検討でも，

DMDとBMDにおいて潜時は身長と有意の相関を認め

た.このため，対照例の身長と潜時の回帰直線により症

例の該当身長をあてはめて求めた潜時により検討したが，

両側ともに対照の平均より 2SD以上延長している例が

みられた.潜時は横隔神経伝導時間，神経筋接合部にお

ける興奮伝導時間および筋内興奮伝導時間の総和で、ある.

DMDにおいては筋の崩壊とともに再生も行なわれてお

り19)21)神経筋接合部の改変による伝導遅延，また DMD

では筋内刺激伝導時間が遅いとする報告があり叫剖，障

害の進展した症例において潜時の延長が認められたと考

えられる.なお，対象例での正中神経運動神経伝導速度

の検討では，一部遅いものがみられたが，これまで筋ジ

ストロフィーの四肢における末梢運動神経伝導速度は正

常であるとする報告と異常であるという報告があ

り刊-26)，一方病理学的に末梢神経の異常が指摘されてい

るが27)，横隔神経に関しては異常所見はないといわれて

おり 28)，横隔神経の刺激伝導速度の低下は著明ではない

と推測された.

DMDにおいて，潜時は %VCと相関を示し，横隔膜

の障害を反映しているものと考えられたが，その相関係

数は振幅と %VCの相関係数より小さかった.

FSHは生命予後が良い疾患と言われており，今回の検

討でも 14歳の症例で，同年齢の DMDに比べ通常の呼
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吸機能検査の諸値は正常であり， DEPの振幅と潜時の異 関を示したが， ALSの経過は 3-4年であるが，進行性

常はなく， 63歳の例においてもこれらの数値は正常であ 筋ジストロフィーのうちでも特に予後不良な DMDに

った.LGについては， 22歳の例で， %VCの低下を認 おいても 15-18年と長く，換気不全にともなう Pco，の

めたが，振幅と潜時は正常であり，横隔膜の機能は保た 上昇がきわめて緩徐であるため，呼吸中枢に対する換気

れていた.しかし， 34歳の例では，振幅の低下と潜時の 促進効果が発現されないものと推測された.

延長を示し，横隔膜に障害がおよんでいると思われた ALSの潜時は身長補正を行なっても有意の延長を示

FCMDについては，剖検例の検討で四肢の筋が高度に変 すものが多かった.ALSにおいては四肢の運動神経伝導

性した例でも横隔膜は比較的よく保たれていると言われ 速度が低下し町また前根有髄神経線維の計測において，

ている2削 0).われわれの例でも，四肢の機能障害が高度に 大径線維の比率が減少していると L寸報告があり叫35)， 

進行し， %VCが異常値を示しているにもかかわらず， 横隔神経の変性が進行した症例では，最大神経伝導速度

動脈血ガスおよび DEPの振幅と潜時は正常を示すもの が影響を受けるものと思われ，今回の検討でも検索例の

があり， FCMDにおいては末期まで横隔膜機能はよく保 うち 42%で正中神経の最大神経伝導速度の低下が認め

たれ，四肢の筋と障害の程度が異なっていると推測され られた.更に，神経脱落後の筋再支配により，幼若発芽

た. 神経線維，神経筋接合部の伝導障害および神経原性萎縮

3.運動ニューロン疾患の DEP に陥った筋の活動電位伝導時間の遅延も関与するものと

CWHでは，四肢の機能障害が進展し，呼吸不全に陥 考えられた.ALSの潜時は Po，と有意の相関を示し，横

っているにも関わらず振幅は増大し，潜時は正常範囲で 隔神経の障害が換気不全に反映されているものと考えら

あった. CWHにおいては，肋間筋は四肢と同様に障害 れた.

されるが，横隔膜は障害されないといわれており 31)，肋間 4. DEPの安全性

筋の障害にともなう胸郭運動の低下を横隔膜によって補 横隔神経は胸鎖乳突筋後縁では皮下の浅部を走行して

おうとする代償作用のため，横隔膜の機能允進を示して いるため，経皮的に刺激することができ，誘発筋電図は

いるものと考えられた. CWHの潜時は身長と関連を認 同側の肋聞に置いた表面電極にて記録し得るため，この

め，潜時と Pco，が相関を示したのは成長による横隔神経 検査は被検者に対する侵襲が小さく，反復施行して経過

長の増加とともに呼吸不全が進行するためと考えられた. を追うことが可能であり再現性を有している.なお検査

ALSにおいては，振幅および潜時は機能障害度と関連 の危険性については頚部にて横隔神経の近くを走行して

はなかったが，木疾患においては，初発症状の出現部位 いる迷走神経を誤って刺激し，徐脈や血圧低下をきたす

に基づいて普通型，球麻輝型，偽多発神経炎型および混 危険性はあるが，我々の検討では従来の報告と同様に迷

合型の 4型に分類されることからも，症例毎に進展度お 走神経刺激による被検者への影響は認められなかった.

よび障害部位が異なっており，四肢の筋力より評価され 5. DEPの意義

た機能障害度と横隔膜機能が必ずしも平行しないと考え スパイログラムの正確な測定には，被験者の協力が必

られた.また，同一病型においても横隔膜機能障害の進 要であり知能低下を伴う例や，諸筋の脱力が生じ，易疲

展が一様でなく，また病型聞の相違も認められなかった. 労性を示す患者では十分な協力が行られないため測定誤

ALSにおける DEPの振幅は， %VC， Pco，および Po， 差が大きく，また， MyD， FSH， FCMDおよび障害の

と有意の相関を示し，特に DMDとは異なり Po，と高い 進んだ DMDとALSでは顔面筋とくに口輪筋の筋力低

相関を有していた. ALSの血液カやス分析で、は， Po，は病 下によりマウスピース周聞からの空気の漏れがあり，正

期の進行に伴って徐々に低下するが， Pco，は死亡の 1- 確な値が得られない可能性がある.一方， BMDでは障

2週間前までは正常聞に保たれる例が多く 32)，今回の分 害の進展が顔面におよんでいない例が多く，より高い相

析でも， Po，と Pco，は関連を示さなかった Po，は全体的 関が得られたものと推測された.

に低下の傾向がみられ 19例中 6例で異常低値を示した 進行性筋ジストロフィーの死因は，これまで多くの報

が Pco，の異常高値を示したのは 1例のみで末期の症例 告があるが， DMDについては，心障害とともに呼吸障

であった.呼吸中枢に対する刺激は主として CO2が与え 害が主であると言われている36).宜た， ALSでは障害の

ており O2のそれは弱く 1)，ALSにおいて低換気が生じた 進展が比較的早く，このなかでも呼吸麻痔が中心となっ

場合 Pco，
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DMDでは %VCと， ALSは Pco，と相関を認め，振幅 の増加が認められ，横隔膜の機能允進状態にあった.筋

および潜時は DMD，BMDおよび ALSの呼吸機能の 疾患の潜時の延長については，神経筋接合部における刺

指標と考えられた.また，振幅は， DMDにおいては， 激伝達障害および筋内伝導速度の遅延が，神経疾，患では

CKおよび機能障害度と， MyDでは機能障害度と相関を 神経伝導速度の遅延および神経筋接合部の刺激伝達障害

示したことより筋障害の把握に有用と思われた.横隔膜 が考えられた.

誘発筋電図は，神経筋の機能そのものを把握でき，被験 4) 振幅は， DMDでは %VC，Po" P叫，機能障害

者の努力を必要とせず，また侵襲も少ないため反復して 度および CKと，潜時は %VC，Pco"機能障害度およ

実施し，経過を追うことが可能である.このため，神経 び CKと有意の相関を認めた. BMDについては，振幅

筋疾患の呼吸機能および障害進展の評価に有用と考えら は %VCおよび Pco，と有意の相関を認めたが，潜時は，

れた. いずれとも関連がなかった.MyDでは，娠幅は機能障害

結 語

神経筋疾患の横隔膜機能を DEPによって電気生理学

的に検討し，他の呼吸機能と比較し， これらの疾患にお

ける呼吸不全の病態を解析した.神経筋疾患として，進

行性筋ジストロフィー 77例CDuchenn巴型 55例， Beck】

巴r型 8例，筋緊張性ジストロフィー 9例，顔面肩甲上腕

型 2例，肢帯型 2例，福山型2例)， CWH 5例および

ALS 19例を対象とし DEPを記録し，その振幅と潜時

を対照 63例と比較し，さらにスパイログラム C%VC，

FEV1%)，動脈血ガスCPo"Pco，) ，機能障害度および筋

疾患については CKとの関連を検討し，以下の結果を得

た.

1) 正常対照例における DEPの振幅の平均:tSDは

右側 813土210μV，左側 872:t208μVであり，潜時の平

均:tSDは右側 6.83土0.36ms巴c，左側 6.73土0.41ms巴C

であり，有意の左右差はなかった.また，男性は女性よ

り振幅が大きく，潜時は長かったが，統計的に有意では

なかった.潜時は身長と正の相関〔右， r=0.51， p< 

0.001， Y=0.0237 X+3.01，左， r=0.44， p<O.OOl， Y 

ニ 0.0225X +3.11)を示した.振幅と潜時の左右の値は

ともに高い相関〔振幅:r=0.67， p<O.OOl，潜時 rニ

0.86， p<O.OO1)を示した.

2) DEPの振幅は， DMDの30例， BMDの3例，

MyDの4例， LGの1例および ALSの10例は対照の

振幅一 2SDより両側ともに低下していた.潜時が左右

ともに，正常対照例の相関式に対象例の身長を代入する

ことによって補正した潜時+2SDより延長していたも

のは， DMDの4例， BMDの4例， MyDの5例， LG 

とFCMDの各 1例およびALSの15例であった.CWH

においては，振幅は 3例で正常対照の平均+2SDより

両側ともに大きく，潜時は全例正常で、あった.

3) 神経筋疾患における DEPの振幅の低下により，

横隔神経刺激により活動する横隔膜の筋線維数の減少が

推定された. CWHで、は，呼吸不全の例においても振幅

度と，潜時は Po，および CK と有意の相関を示した.

CWHの潜時は Pco，と有意の相関を示した. ALSでは，

振幅は %VC，Pco，および Po，と，潜時はPo，と有意の相

関を認めた.

5) DEPの振幅と潜時は，主呼吸筋である横隔膜の機

能を直接評価することができ，神経筋疾患における慢性

呼吸障害の定量的指標として有用であると考えられた.

本研究は，一部，昭和 60年度厚生省神経疾患研究委託

費による.本論文の要旨は，第 27回日本神経学会総会，

第 16，17回脳波筋電図学会にて発表した.
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師高柳哲也教授に深く感謝いたします.また同じく御校

閲を賜った本学第 2外科教授内海庄三郎教授，第 2内科

教授成田豆啓教授に厚く感謝するとともに，終始御指導

頂きました員野行生助教授をはじめ，教室の諸兄姉およ

び国立療養所鈴鹿病院飯田光男院長に心より御礼申し上

げます.
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