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研究成果の概要（和文）：【目的】小児神経筋疾患の診断にClustering Index（CI）法の有用であるかを検討する【方
法】対象は神経筋疾患の患児39名（神経原性疾患15名，筋疾患24名，年齢8.8±4.1歳）．前脛骨筋における1秒間の随
意収縮活動記録（epoch）を1名につき20~50個記録し，CIおよびareaを算出した．【結果】神経原性疾患836 epochと筋
疾患992epochを解析．本法により神経原性疾患7名，筋疾患14名を正しく診断可能で，特に脊髄性筋萎縮症で7名中4名
，Duchenne型筋ジストロフィーでは12名中9名が判別できた．【結論】CI法は小児神経筋疾患の鑑別診断において有望
な方法である．

研究成果の概要（英文）：Needle EMG is invaluable for diagnosis of pediatric neuromuscular disorders, 
although the procedure is too painful for children. We investigated the utility of Clustering Index (CI) 
method in the diagnosis of pediatric neuromuscular disorders. Subjects were 39 children with 
neuromuscular disorders (15 neurogenic and 24 myopathic patients). SEMG signals of 1-second length from 
the tibialis anterior muscle were recorded and used as an epoch. Typically, 20 to 50 epochs were 
collected from each subject.
Totally, 836 epochs from neurogenic patients and 992 epochs from myopathic patients were analysed. 7 of 
15 neurogenic and 14 of 24 myopathic patients were correctly diagnosed as neurogenic or myopathic with 
100% specificity. Especially, 4 out of 7 SMA patients and 9 out of 12 Duchenne muscular dystrophy 
patients were correctly diagnosed. In conclusion, the CI method is a non-invasive and promising tool for 
differential diagnosis between neurogenic and myopathic conditions in children.

研究分野：神経内科学
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１．研究開始当初の背景 
近年，遺伝子検査など新しい診断技術の出現

と発展のおかげで，神経筋疾患の診断戦略は

劇的に変化してきた 1)．しかしながら，針筋

電図検査は今なお，小児神経筋疾患の診断，

特に脊髄性筋萎縮症 (SMA)などの神経原性

疾患の診断において非常に重要な役割を果

たしている 1-3)．その理由として，針筋電図は

運動単位の現象を検出するのに非常に鋭敏

であることがあげられる．しかし，一方で疼

痛などの侵襲性が高く，特に小児においては

施行がしばしば困難であることが問題とな

っている．そのため，侵襲性の少ない表面筋

電図(surface electromyography, SEMG)など

を用いた診断法について研究がなされてき

たが，そのどれも実用化にいたっていないの

が現状である．我々はこれまで SEMG の定量

解析法である，Clustering Index (CI)法を

開発し，成人の神経筋疾患における非侵襲的

な鑑別診断に有用であることを報告してき

た 4,5)． 

２．研究の目的 

本研究では，小児神経筋疾患の鑑別診断にお

ける CI 法の有用性について検討することを

目的とした． 

 

３．研究の方法 

[対象] 

臨床所見および病理診断，遺伝子診断によっ

て確定診断がなされた神経筋疾患の患児 39

名 (年齢: 8.8±4.1 歳, 1-15 歳))を対象と

した．15 名が神経原性疾患，24 名が筋疾患

であった．神経原性疾患の内訳は，脊髄性筋

萎縮症 (SMA)7 名，脱髄性ニューロパチー6

名，軸索障害性ニューロパチー2 名であり，

筋疾患の内訳は，Duchenne 型筋ジストロフィ

ー(DMD)12名，先天性ミオパチー5名，Ullrich

型筋ジストロフィー4 名，その他の筋疾患が

3 名であった．研究に際しては，両親および

患児に対し十分な説明のもとに参加への同

意を取得した． 

本研究は国立精神・神経医療研究センターの

倫理委員会により承認されている． 

[表面筋電図検査] 

すべての表面筋電図検査には，日本光電社製

Neuropack 2000 筋電計を用いた．記録には脳

波用皿電極（Ag-AgCl, 電極径 10 mm）を使用

した．低周波フィルターは 50 Hz，高周波フ

ィルターは 1 kHz とし，増幅ゲインは信号の

サイズにより 100 μV もしくは 1 mV のいず

れかを用いることとした．記録電極は前脛骨

筋筋腹に配置し，基準電極は脛骨上に電極間

距離が 2 cm になるように配置した．表面筋

電図の記録に際しては，患児に足関節を背屈

するよう指示するか，指示の理解が困難な場

合は足関節を背屈するよう足底をくすぐっ

た．安定した強度での筋電図を1秒間記録し，

保存した．この 1 秒間の筋電信号を 1 epoch

として，後述するCI法による解析に用いた．

患児1人につき，様々な収縮強度による20~50

個の epoch を記録した． 

 [CI 法による解析] 

正常および筋疾患の筋電図信号では，小さな

運動単位電位（motor unit potential, MUP）

が時間軸に対してほぼ均等に分布するが，神

経原性疾患においては巨大MUPが疎に分布す

る．この筋電図信号の特徴は，適切な window

幅を設定した時に，全信号面積（total area）

が個々のwindowにどのように“クラスター” 

して分布するかという問題に置き換えて表

現できるが，この“クラスター”の程度を表

現するために開発したのが，Clustering 

Index (CI)である．CIは0から1の値をとり，

高い値をとるほど，クラスターの程度が大き

い，すなわち神経原性の筋電図であることを

示唆する指標である． 

４．研究成果 

SMA および DMD の患児から得られた典型的な

表面筋電図波形を図 1に示す． 

 
図 1. 脊髄性筋萎縮症 (SMA)，Duchenne 型筋

ジストロフィー (DMD)の SEMG 波形  

 

SMA2 型（6歳男児, 上段）の SEMG 波形では，

運動単位電位（MUP）が比較的疎に分布し，

MUP の間には平坦な基線が認められる．その

結果，高い CI 値を呈している．一方 DMD（13

歳男児, 下段）の SEMG 波形は，MUP が時間軸

に沿って一様に分布しており，CI 値は低値と

なっている．最終的に，神経原性疾患から得

られた 836 epoch と筋疾患から得られた 992 



epoch を解析した．それぞれの epoch につい

て，判別分析から得られた判別関数を算出し，

判別関数の平均値を，個々の患者を代表する

パラメータとして用いた．他群の上下限値で

カットオフ値を設定すると，神経原性疾患の

46.7%，筋疾患の 58.3%を正確に診断すること

ができた(図 2)． 

図 2. CI 法による神経原性疾患と筋疾患の比

較 

 
 

特に SMA 患者 7名中 4名，DMD 患者 12 名中 9

名は本方法により正確に鑑別可能であった．

SMA 患者から得られた個々の epoch は筋疾患

のものよりも全体として高い CI 値をとって

いたが，両者の間には重なりも認められた

（図 3）． 

 

図 3. 脊髄性筋萎縮症 (SMA)，筋疾患におけ

る CI-Area プロット 

 
 

すなわち、成人よりは感度，特異度が低いも

のの，補助検査としては十分に期待できる結

果であった．成人より感度が低くなった理由

としては，小児においては皮下組織厚の関与

が大きいことが考えられる．このように CI

法は，小児の神経筋疾患において侵襲性が低

く，かつ神経原性疾患と筋疾患との鑑別診断

に有用な方法である．特に，針筋電図に伴う

疼痛による侵襲が大きい患児においては，針

筋電図検査の代替手段としても期待できる． 
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