






 

 Schwartz-Jampe1 症候群は,骨格異常と筋強直現象を主症状とする疾患であ

り,本邦第 1 例が,納らにより報告され,この症例にムコ多糖類の異常が存在す

ることが,指摘された.本症の筋強直症について,電気生理学的に検討を加えた.

針電極を用いて,検索した揚合,刺入時,dive bombers sound が聴取され,筋電図

上,刺入時電位につづき,約10乃至15秒間持続する異常な放電が観察された(図

1).筋の緊張を取り安静時電位を測定すると 20μV 乃至 30μV の振幅で,約 1 

msec の fibrilation voltage を思わせる波形が,持続してみられた.この周期は,

約 4Hz であり,これとは別に,1OOμV,1 msec 前後のより大きな放電が,0.5 秒乃

至1秒間の休止期をおいて,Burst状に出現するのが,観察された.これの周期は,

約 1Hz で,比較的規則正しく,dive bombers sound 様の音を呈し,これらに加え

て,positive sharp wave を思わせる波型も時にみられた(図 2).筋の安静時,電

極を動かすと,300μV 前後の NMU を思わせる波形が出現し,数秒間持続したが,

この時 waning and waxing は,認められなかった.又,100μV 前後及び数 10μV

の 2 乃至 3種の波型が規則正しく出現することも観察された(図 3)． 


