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石 田 千 穂

本研究 は脊髄小脳変性症 (s pi n o c e r e b ell a r d e g e n e r a ti o n
,
S C D) の 主要症状の 一

つ で ある失調性構音障害に つ い て
,

そ の

特 徴 や 重 症度 を 定量 的 に評 価 し
,

マ シ ャ ドM ジ ョ セ フ 病 ( M a c h a d o -J o s e p h d i s e a s e
,
M J D ) と

,
脊 髄小 脳 失調 症6 型

(s pi n o c e r e b ell a r at a xi a ty p e 6
,
S C A 6) を含む小脳皮質萎縮症 (c e r e b ell ar C O rti c al at r o ph y ,

C C A) の 構音障害の 特徴を検討す る こ

と を目 的と した ･ 対象 は遺伝子解析 に て確定 した M J D 7 例
,

C C A 7 例 (うちS C A 6 4 例) , 健常対照 者13 例 で あり
,

単音節

/ p a / , /t a/ , / k a/ それ ぞ れ の 繰り返 し構音を デ ジタ ル 録音 しコ ン ピ ュ
ー

タ入 力 し た後, 音響解析 ソ フ トを用 い てス ペ ク ト ロ グ

ラ ム 表 示と エ ン ベ ロ
ー

プ表示を行 っ た . 単 音節/ k a / の 繰り返 し構音で は
,

周期が C C A 猟 M J D 群, 健常者群 の 順 に 延長 し,

い ず れ の 2 群間で も有意差を認 め た . 周期の 変動と振 幅の 変動 は 3 群 間に 有意差を認め なか っ たが
, 健常 者群と 比較する と

,

周期 の 変動 で は C C A l 例が 異常で あ っ た の に対 し
, 振 幅の 変動で はC C A 4 例 と M J D l 例が 異常値を示 した . 国際協同失調評

価ス ケ ー ル (I n t e rn a ti o n al C o o p e r ati v e A t a x i a R ati n g S c al e) で 数値化 した 失調症状 重症度や , C A G リ ピ ー

トの 異常伸長数と各パ

ラ メ ー タ の 間に は有意な相関は み られ な か っ た .

山 方
,
母音/ a :/ の 連続発 声 を同様 の 方法で ス ペ ク トロ グ ラ ム 表示 し

,
基本周

波数 の 変動様 式を評価 した
. C C A 群で は 57% で 2 ､ 3 壬i z の 比較 的律動的 な 周波数動揺 を認め

, そ の 中 の 2 例 を含 む 3 例 の

C C A で
,

重心 動揺計 の パ ワ
ー

ス ペ ク トラ ム で も1 .5
､

3 H z に ピ ー

ク が み ら れ た . 以 上 か ら
,

C C A は M J D に比 べ
, 単音節 繰り

返 し構 音の 速度が 低 下 し
, 発声強度が より 変動 しや す い と考 えら れ た . M J D で も構音速度 は健常者 に比 べ 低下 し て い た が

,

C C A よ りも軽 度で あ っ た . また
, 母音 持続 発声の 基本周波数や 起立時の 重心動揺に み られ た2 ～ 3 H z の 律 動的動揺は C C A の

重要 な特徴の 一

つ で ある と推察 さ れ た .

E e y w o rd s s p i n o c er e b ell a r d e g e n e r ati o n
,
M a ch a d o J o s e p h di s e a s e

,
C e r e b ell a r c o rti c al at r o p h y ,

d y s ar th ri a
,
S O u n d s p e c tr o g r a m

脊髄小脳変性症 (s pi n o c e r e b ell a r d e g e n e r a ti o n
,
S C D) は小脳

性失調症を主症状 とす る慢性
,
進行性の 疾患で あり

, 失調性構

普障害は S C D の 主要徴候 の 1 つ で
,

四月支 ･

躯 幹失調 と な ら ん

で日常生 活 動作 上 重要 な 要素 で ある . そ の 特徴 は 不明瞭 発語

(slu r r ed s p e e c h) あ る い は断綴性発語( s c a n n i n g s p e e c h) と表現

され
1)

, 聴覚 的に は 発声お よ び構音 の 変動性や 不規 則性が 特徴

的
2 卜 り

と さ れ て い る . ま た
, 単音節 の 発音時 に お ける 唇や 顎 な

どの 構音器 官 の 筋電 図
5 卜 7

や
, 音声 包路 線や サ ウ ン ドス ペ ク ト

ロ グ ラ ム に よ る 定量 的分析 方法 を もと に し た 検 討
巾 1‥-) も行わ

れ
, 発声速度の 低下

3)瑚
㌧ 1 2)

以 外 に
,

周期変動 の 増大すな わ ち タイ

ミン グの 変動
町､ 11)

や
,

振幅す な わち発声強度 の 変動の 増大 桝 ("12 )

などが 失調性構音障害に特徴 的な結果と して 報告 され て い る .

一 方
,

S C D は こ れ まで
, 臨床症状 と遺伝歴 の 有無, 病理 学的

立場か ら型分類が 行 われ て き た
14)

. しか し , 近年遺伝性S C D に

つ い てそ の 遺伝子異常が 次 々 と明 らか と な り
, 脊髄小脳失調症

(s pi n o c e r e b ell a r at a xi a
,
S C A ) の 1 型

15)

,
S C A 2 型

1-i) 1 8)

,
S C A 3

型/ マ シ ャ ド
ー

ジ ョ ゼ フ 病 (M a c h a d o J o s e ph di s e a s e
,
M J D)

19)

,

S C A 6 型 (S C A ty p e 6
,
S C A 6)

2()) 2 1】

,
S C A 7 型

22)

, 歯状核赤核淡蒼

球 ル イ 体萎 縮症23) 2 4l

,
ブ リ

ー

ドラ イ ヒ 運動失調 症
25)

は トリ ッ プ

レ ッ ト リ ピ ー ト病
2 庁 = 8)

に 属す る 疾患 で あ る こ と
, す な わ ち

C A G ある い は G A A 反復の 異常伸長が 原因 で ある こ と が 報告さ

れ た . 現 在は 以 上 の よう な 遺伝 子解析を もと に した S C D 型 別

分類 が 主流と な り , 臨床症状や 画像所 見
,
病理 所見 の 検討が 行

わ れ て い る . し か し ,
S C D の 型別 に

,
構音障害を 定量的 に検討

した もの が 存在す るも の の
畔 印

, そ れ ら は 臨床診断の み で 行わ

れ て お り
, 構音 障害とけ胴支 ･ 躯幹失調の 重症度 の 比 較 は な い

.

また
, 何 が 構音障害 の 重症度 を鋭敏に 反映す る パ ラ メ ー タ で あ

る か も検討 さ れ て い な い
.

本研 究は
,

MJ D と
,
S C A 6 を含 む小脳皮質萎縮症 ( c e r e b e11 a r

C O rti c al a tr o p h y ,
C C A ) に つ い て 遺伝子解析に 基づ い て 確定診断

し た後 , 単 音節繰り 返し構音 を定量化 し
,

連続音発声の 性質を

検討す る こ と に よ っ て
,
S C D の 型別構音障害の 特徴 を明 らか に

しよ う と試 み た も の で ある . M J D が小脳症状 以 外 に錐体路 症

状
, 錐体外 路症状, 筋萎縮, 末梢神経 障害 な ど多彩 な症状を呈

しう る
1 4) 瑚

の に対 し
,

C C A は ほ ぼ 純粋 に小脳 症状 の み を呈 す

る
1 刷 )

た め
, 構音障害に お い ても M J D と C C A に 差が み られ ると

平成1 0 年1 1 月 6 日受付 , 平成1 0 年1 2 月 1 日受理

A bb r e vi ati o n s : C C A
,

C e r eb ella r c o rti c al at r o p h y; C V A c o ef B cie n t of v ar iati o n of a m p lit u d e; C V IP
,
C O e 疏ci e n t of

V ar iati o n of p e ri o d; F , fl at; Ⅰ, ir r e g ul a rly fl u ct u a tin g ; I C A R S
,
I n t e r n atio n al C o op e r ativ e A t a xia R ati n g S c ale; m

- P
, m e a n

Of p e ri o d; M J D , M a ch ad oJ o s e p h di s e a s e; R
,
r e g ul ar 1y fl u c t u ati n g ; S C A

,
S p in o c e r eb e11 ar at a xi a; S C A 6 , S pi n o c e r eb ell ar

at a xia t y p e 6; S C D
,
S p in o c e r e b ell a r d e g e n e r a ti o n; U

,
u n Cl a s sifi e d
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予想 さ れ た . ま た
, 構 音障害以 外 の 失 調の 重症度もで き る だ け

定量化す る た め に
, 最 近提 唱さ れ た国際協同失調評価ス ケ

ー

ル

(I n t e rn ati o n al C o o p e r a ti v e A 亡猥i a R ati n g S c al e
,
I C A R S)

:i2) を用 い

て
, 構音障害 と の 関連 に つ い て 評価 し た .

対象 お よび方法

Ⅰ . 対象

対象 はS C D 患 者14 例 (男性 10イ札 女性 4 イ札 年齢 47 ､ 8 1

歳) と
,

S C D の 家族 歴 と神経 学的異常 を認め な い 健 常者 13 例

(男性 5 例, 女性 8 例 , 年齢45 ～ 8 0 歳) で ある . 全 て の 患者 お

よ び健常対照者 に は研究 の 目的 お よ び方法を 十分 に説明 し
, 同

意を得 た .

S C D 1 4 例の うち
,

常染色体優性遺伝 形式を とり, 小脳性失調

症
,

錐体路症状
,

錐体外路症状
,

眼球運動障害
,

眼瀕 など の 臨

床 症状 と
, 画 像所 見 上 脳幹 と小 脳 に萎 縮 を 認 め る こ と か ら

M J D が 疑わ れ た 症例 は 7 例で
, 綬 徐進行性 の 小脳失調 の み を

呈 し
, 画像所 見 に て小 脳半球 の 萎縮が み ら れ る こ と か ら C C A

が疑わ れ た 症例は 7 例で あ っ た .

Ⅰ . 遺伝子 解析

対象患者の 末梢血 をE D T むN a 採血 管で20 m l 採取 し
,

デ キ ス

トラ ン 沈 降法 に て 白血 球 を分 離
,

硫酸 ドデ シ ル ナ トリ ウ ム

(s o di u m d o d e c yl s u lf at e) と プロ テ ィ ナ ー ゼ K b r o t ei n a s e lq で

溶解後フ ェ ノ
ー

ル ク ロ ロ ホ ル ム 法に て ゲ ノ ム D N A を分離 した .

エ タ ノ ー ル 沈殿を行 っ た後T d s
- E D T A に溶解 しP C R 反応 を施 行

し た . M J D の 解 析
1 9)

に は プ ラ イ マ
ー

と し て M J D 2 5 : 5
'

-

T G G C C T T T C A C A T G G A T G T G A A - 3
'

,
M J D 5 2 : 5

'
-

C C A G T G A C m C m G A T T C G -3
'

とT a q D N A ポ リ メ ラ
ー ゼ (宝

酒造, 京都) を用 い
,

α

32

p - d C T P を加 えD N A サ
ー

マ ル サ イ ク ラ

ー

(O m ni G e n e T h e r m al C y cl e r
,

ラボ シス テ ム ズ ジ ャ パ ン
, 東

京) で D N A を増幅 し た . P C R 反応 は1 サ イ ク ル 熱変性 を95 ℃で

1 分 間,
ア ニ ー リ ン グ を60 ℃ で1 分 間,

D N A 伸長を72 ℃ で 1 分

間と して 施行 した .

S C A 6 の 遺 伝 子 解 析
2 O)

は プ ラ イ マ ー

S - 5 - F l : 5
'

-

C A C G T G T C C T A T
'

r C C C C T G T G A T C C - 3
'

,
S- 5 - R l : 5

'
-

T G G G T A C C T C C G A G G G C C G C T G G T G -3
'

を用 い て 行 い
,

P C R

反応条件 は1 サ イ ク ル 熱変性を9 5 ℃ で25 秒間,
ア ニ ー リ ン グ

を60 ℃ で30 秒 間,
D N A 伸長を72 ℃ で 2 分間 と して 施行 した .

ま た
, γ

32
p -d A T P で M 1 3 フ ォ ワ ー ド プラ イ マ

ー

(宝酒 造) を ラ

ベ ル した後, p U C 1 8 D N A (宝酒造) の サ イ ク ル シ
ー

ク エ ン ス を

行 っ た . そ の 際に は P C R サ イ ク ル シ
ー

ク エ ン ス キ ッ ト (宝 酒

造) を用い た .

得 られ た P C R 産物と p U C 1 8 D N A の サ イク ル シ
ー

ク エ ン ス 産

物 は
,
5 % 変性 ポ リ ア ク リ ル ア ミ ドゲ ル 上 で

,
電 気泳動 装置 シ

ー ク ジ ュ ン G T シ ス テ ム (Bi o
- R a d

,
L a b o r a t o ri e s

,
I n c .

,
H e r c u l e s

,

U S A) を便周 して 180 0 W で 6 時間泳動 した . そ の 後 オ ー ト ラ ジ

オ グ ラ フ イ
ー を行 い

, P U C 1 8 D N A シ
ー

ク エ ン ス をサ イ ズ マ
ー

カ
ー

と して 各症例 の C A G リ ピ
ー

ト数を決定 した .

Ⅷ . 失調重症 度の 評価

全て の 症例 の 臨床症状はIC A R S
32)

を用い
,
姿勢 ･ 歩行

,
四肢

,

構晋
,

眼球連動 に つ い てそれ ぞ れ0 ､ 3 4
,
0

～ 5 2
,

0
～

8
,
0

～

6

で 評価 し, そ の 合計 点0 ～ 1 0 0 で 数値化 (重症例 ほ どI C A R S は

高得 点) し た . そ の う ち構音 障害 ス コ ア は 流暢性 (0 = 正常 ,

1 = 軽 度の 障害t
2 = 中等度 の 障害,

3 = 重度の 障害 , 4 = 話せ

な い) と明瞭性 (0 = 正常 ,
1 = 不 明瞭性 が疑 わ れ る

,
2 = 不明瞭

だ が ほ と ん どの 単語 は 理解 しう る
,
3 = か なり不 明瞭で 発語は

理 解で き な い
,

4 = 話せ な い) か ら判定 した .

ⅠⅤ
. 発話 の銀音

単音節/ p a/ , /t a / , / k a / の そ れ ぞ れ の 繰り返 しと
, 母音/ a :/

の 持続発声を テ ー プ レ コ ー ダ ー

Cr C D - D l O P R O II
,

ソ ニ ー

, 東

京) で デ ジ タ ル 録 音 し た . 音声 録音 の 際 に は マ イ ク ロ フ ォ ン

(A T M 7 3 a
,

a u di o
-t e C h ni c a U .S .

,
S t o w

,
U S A) は 頭部 固定性の もの

と し
,

口唇 か ら マ イ ク ロ フ ォ ン ま で の 距離は 4 c m に 固定し た.

単音節繰 り返 し構 昔時 には で き る だけ速く
,

し か し昔 と音が連

続 し な い よう に構 音 して も ら い
,

母音持続発声時 に は話声位で

で きる だ け長く発音 して もら っ た
.

† . 結果の 解析

パ ー

ソ ナ ル コ ン ピ ュ
ー

タ
ー

( M a ci n t o s h P o w e r P C 7 3 0 0
,
A p pl e

C o m p u t e r
,
I n c .

,
C u p e rti n o

,
U S A ) に入 力 し

,
音声 解析 ソ フ ト

(S o u n d S c o p e
,
G W I n st ru m e n tS

,
I n c .

,
S o m e rv ill e

,
U S A) で解析し

た .
こ の 際 サ ン プ ル 抽 出の 周期 は4 4 .1 k H z と し

,
振幅は16 ビ

ッ トで量子化 し た .

単音節繰 り返 しの 発話サ ン プ ル に つ い て は
, 音 声波形と音声

の サ ウ ン ドス ペ ク ト ロ グ ラム (図1 ) を表示 した . そ の 際, 時

間分解 能を高 め る た め 周波 数分析フ ィ ル タ の バ ン ド帽を184 Ii z

と した . サ ウ ン ドス ペ ク トロ グ ラ ム 上
,

連続 する 2 単音節の 開

始点 (子音 の 開始点) 間 の 時間を1 周期 と し
,

第 1
､

7 周期を

測定 した . さ ら に
,

そ の 周期の 平均 ( m e an O f p e ri o d
,

m
-P) と変

動係数 (c o e 鎖 ci e n t of v a ri ati o n of p e ri o d
,
C V I P) を各発話サ ン プ

ル に つ い て 数値化 し た
. また

, 音声 波形を エ ン ベ ロ
ー

プ表示し

た 上 で 第1 ～ 7 単 音節の 振 幅の 変動係数( c o e 瓜ci e n t o f v a ri atio n

of a m plitu d e
,
C V A ) を求め た .

エ ン ベ ロ
ー

プと は
, 音声波形の

各周期 にお け る振幅を つ な い で 表示 した もの で あり
,

音声の強

さの 時間変化を表 わ し て い る . 母音の 持続発声で は
,

音声波形

の 周波数分解能 を高 め る た め 周波数分析 フ ィ ル タの バ ン ド帽を

45 H z と して ス ペ ク ト ロ グ ラ ム 表示 し, 基本 周波 数の 時間的変

動 を検討 し た
.

こ の 際, 発 声の 開始直径と 終了直前 はさ け
,

比

較的発声強度の 安定 した 部分 に つ い て 観察 し分類 を試み た .

Ⅵ . 重心動揺計

C C A 3 例 に つ い て
, 直立 姿勢時 の 動揺を 平衡機 能計測シ ス テ

ム (ⅢG 1 2
,

N E C 三 栄
,

東京) を用い て 測定 した . 患 者に は
,
平

衡機能計 (1 G O 6
,

N E C 三 栄) 上 で 転倒 し な い 程度 に 充分開脚し

て
,
6 0 秒 間起立 して も ら っ た . 開眼時お よ び 閉眼時 に つ い て

,

5 0 m s e c 毎 の 足底 庄 中心の 位置 を体軸の 左右方向 CK 方向) と前

後 方向 Ⅳ方向) に わ け て パ ー ソ ナ ル コ ン ピ ュ
ー

タ (P C 98 0 1 D S
,

N E C 三 栄) に 人 力 し た . さ ら に
, 高 速 フ ー

リ エ 変換 (f a s t

F o u ri e r tr a n sf o r m a ti o n) を行 い
, 体軸変動の パ ワ

ー ス ペ ク トラ

ム をⅩ方向 と Y 方 向で 表示 した .

Ⅶ . 統計学的処理

得 られ た値 は す べ て 平均 土 標準偏差 区 ± S D) で 表わ し た･

I C A R S を M J D 群 と C C A 群 で 比較する 際は
,

F 検定 に続い てt検

定イW el c h 法) を用い た . I C A 鮎 と m
L P

,
C V I P

,
C V d A などの各

種 パ ラ メ
ー

タ と の 相関分析, 各疾患群 の 中で の 各種 パ ラ メ
ー タ

■

暮
t

一
■
t

暮
l

暮
t

l

一
一

一
一
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T i m e ( m s e c)
Fig ･ 1 ･ A c o u s ti c a n al y si s f o r th e r e p e titi o n o f m o n o s yll a bl e s ･ E a c h s a m pl e o f m o n o s yll a b l e r e p e titi o n r e a d i n t o a c o m p u t e r i s

d e m o n st r a t e d a s a s p e e c h w a v e (劫 ･ F o r e a c h s p e e c h w a v e th e s o u n d s p e c tr o g r a m (B) a n d th e a m plitu d e e n v el o p e (C) ar e C al c ul a te d b y
a s o f h v a r e ･ O n th e s o un d s p e ct r o g r a m

,
th e p e ri o d (P) i m pli e s a d u r ati o n b et w e e n th e b e gi n ni n g s of a syll ab l e a n d th e c o n s e c u ti v e

S yll a bl e ･ O n th e am plit u d e e n v el o p e
,
th e am plit u d e 仏 m p) i n di c ate s th e m a x i m u m i n te n sity d u ri n g o n e syll a bl e .



4 7 6

T ab le l
.
P r ofile o f ata xi c p ati e n t s a n d c o n tr o Is

G r o u p
c蕊需｡) ( 富 ±S孟宗ars ｡ 1｡) ( 警…昌)

14 ( 10 :4)

7 ( 4 :3)

7 ( 6 :1)

N o r m al c o n tr o l 13 ( 5 :8)

6 5 .9 ± 1 2 .9

5 6 .8 ± 1 1 .
4

7 4 .7 ± 5
.
2

6 2 .8 ± 12 .8

4 9 .6 士 2 2 . 9

43 .0 ± 9 .8

M
,

m al e; F
,

f e m al e; IC A R S
,
I n t e r n a ti o n al C o o p e r a ti v e A t a x ia R a ti n g S c a le ; S C D

,
S P l n O C e r e b ell a r

d e g e n e r ati o n ; M J D
,
M a c h a d o

-J o s e p h dis e a s e; C C A
,
C e r e b ell ar C O rti c al a tr o p h y ･

*

p > 0 .5 v e rs u s C C A p a tie nts .

T a bl e 2 . Q u a ntit ati v e a n aly sis of r a pi d m o n o s y11 a bl e r e p e titi o n o f/k a/

G r o u p T芸S ( 宮 ±器㌔se ｡) ( 首≡首謀% ) ( 首≡苫諜% )

M J D 7 29 1 ±6 5

C C A 7 4 2 6 ±9 5

C o ntr ol 1 3 1 9 2 ±4 5

1 3 .0 ± 4 .7 2 0 .5 ± 9 .4

* 10 .8 ± 5 .9 3 8 .5 ± 2 1 .0

9 .7 士 5 .0 1 8 .3 ± 8 .4

m
- P

,
m e a n Of pe rio d; C V - P

,
C O e 岱 cie n t o f v a ri a ti o n o f p e ri o d; C V - A , C O ef n ci e n t o f v a ri atio n o f a m plit u d e;

M J D
,
M a c h a d o

-J o s ep h d is e a s e; C C A
,
C e r e b ell a r c o rti c a l a tr o p h y ･

*

p < 0 .0 2 v e rs u s n o r m al c o n t r oIs;
* *

p < 0 .0 5 v e r s u s M J D p a tie nt s;
* * *

p < 0 ･0 0 0 1 v e rs u s n o r m al c o nt r oIs ･

の 相関分析 に つ い て は P e ar S O n ま た はS p e a r m a n の 相関係数 を

用 い た . ま た
,
各種 パ ラメ ー タ の 健 常者群, M J D 群 ,

C C A 群

の 3 群間の 平均値 の 差の 検定 には B a rtl e tt 検定法 で 等分散 の 場

合は
一

元 配置分散 分析 法 (o n e w a y A N O V A ) に 続い て S c h e 鮎 多

重比較 法を
,

異 分散 の 場合 は H oll a n d e r と W olf e 法 を 用 い た .

い ずれ もp < 0 .0 5 を有意と した .

成 績

Ⅰ . 遺伝子解析 に よ るS C D 型別分薄

遇伝子解析 で は
,

S C D 群14 例 の うち7 例が M J D で あり , 全

例 が 臨床診断 と 一 致 して い た . M J D 以 外 の S C D 7 例 の う ち

S C A 6 は 4 例 で
,
S C A 6 が 否定さ れ た 3 例 の うち 家族歴の ある 症

例 は 1 例, 家族歴 の な い 症例が 2 例 で あ っ た (表 1 ) .

Ⅰ . 失調重症度

IC A R S 上 M J D 群
,

C C A 群 はそ れ ぞ れ 49 .6 ± 2 2 .9
,

4 3 .0 ± 9 .8

で あり
,

両群 間 に有意差 を認 め な か っ た (p > 0 .5) . I C A R S 中の

構音障害ス コ ア は
,

M J D 群で は1 点が 2 例,
2 点が 1 例 ,

4 点 が

4 例で あり,
C C A 群 で は全例4 点 で あ っ た .

Ⅱ . 単音節繰り 返 し構 音

単音節の 繰り返 し構 音で は/ p a/ , / t a/ は 録音状態 が
一 定せ ず

十分な デ
ー

タ が 得ら れ なか っ た た め
,
/ k a/ にお い て 評価 した .

m
- P

,
C V I P

,
C ⅥA を3 群間で比較す る と(表2 ) ,

m
- P で は い ず

れ の 2 群間で も有 意差が得ら れ
,

C C A 群
,

M J D 群
,
健常者 群

の 順で 延長 して い た
.

C V P と C V A は 3 群間で 有意差 は み られ

なか っ た .

各種 パ ラ メ
ー

タ 間で は
,

3 群 の い ずれ の パ ラ メ
ー

タ 間で も相

関 関係 は認 め なか っ た . 同
一 症例 で C V P と C V A を比 較 し た場

8 0

6 0

直
写 40

>
U

2 0

0

0

0

0

1
‥ ■

f ヽ
‥

.

‥

▲
‖

i
`

0

∴.
.

●

▲

▲

●
▲

-

i

0 5 1 0 1 5 2 0 25

C V -P ( % )

F ig . 2 . C o r r el ati o n b e t w e e n c o e fn c i e n t o f v a ri a ti o n of p e ri od

( C V - P ) a n d th a t o f a m plit u d e ( C V - A ) . T h e b r o k e n li n e s

i n d i c a t e th e m a x i m u m C V -P a n d C V -A i n n o r m al c o n tr oI s . ●,

M a c h a d o -J o s e p h d i s e a s e ( M J D ); ○ ,
C e r e b ell a r c o r ti c al

at r o ph y (C C A ); ▲
,
C o n tr ol .

合 ,
C V P が 健常 者の と りう る 範囲内 の 借 で ありなが ら

,
C V 止

が健常 者 の 最大値 よ りも 増大 し て い た 症例 が C C A 群で 4 例認

め られ た (図2 ) . ､

各 パ ラメ
ー

タ とIC A R S 全得 点 (図3 ) お よ び 各パ ラ メ
p タと

構音障 害の 得点(図4 ) と の 間に は相関関係が み られ なか っ た ･

C A G リ ピ ー ト の 異常 伸 長数 は M J D 群 で は73 .6 ± 3 .
0 (6 9

～

7 7) ,
S C A 6 で は22 が 2 症例 ,

2 1 が 2 症例 で あり
,
各パ ラメ

~

夕 と M J D 群 の C A G リ ピ ー

ト数 の 間に は相関 関係 が み ら れ なか

っ た (図 5) .
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Ⅳ . 母音持続発声

母音持 続発声 の 基本周波数変動 は以 下 の 4 型 に分類 で きた .

すなわ ち ,
ほ と ん ど周波数 が 変動 しない 平坦安定 (鮎t

,
F) 型

,

比較 的規 則 的 に 周 波 数 が 変 動 す る 規 則 的 変 動 ( r e g u l a rl y

n u c t u a ti n g ,
R) 型

, 不規則 に周波数 が 変動 す る不規 則的変 動

(i r r e g ul a rl y fl u ct u a ti n g ,
Ⅰ) 塑 ,

い ず れ に もあて は まら な い 分 類

不能( u n cl a s siB e d
,
U ) 型で ある (図6 ) . M J D 群 で は57%

, 健常

者群で は69 % が F 型で あ っ た の に対 し
,

C C A 群 で は57% が R 型

5

0

(

辞
)

ヤ
A
U

5

0

0 2 0 4 0 6 0 8 0

I C A R S (/10 0)

Fi g ･ 3 ･ C o r r el ati o n b e t w e e n I n te r n a ti o n al C o o p e r ati v e A t a x i a

R a ti n g S c al e O C A 貼) a n d e a ch p a r a m e te r . T h e p a r am e t e r S a S

r e v e al e d b y a c o u sti c a n al y si s a r e m e a n o f p e ri o d ( m
- P) (朗 ,

C O effi ci e n t o f v ar i a ti o n of p e ri o d (C V ゼ) (B) an d c o e 瓜 ci e n t o f

V a ri a ti o n o f a m plit u d e ( C V - A ) (C) . ●
,
M a c h a d o

-J o s e p h

dis e a s e (M J D ); ○ ,
C e r e b ell ar C O r ti c al at r o p h y (C C A) .
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で
, そ の 変動の 周波数は2 ､ 3 H z で あ っ た . その 他R 型は M J D

群で 1 例 で
, そ の 変動周波数 は約3 .5 I i z

, 健常者群で は 2 例で
,

そ の 変動周波数は そ れ ぞ れ約4 .5Ii z と約3 H z で あ っ た (表3) .

Ⅴ , 重心動揺 計

重心 動揺 の パ ワ
ー

ス ペ ク ト ラ ム で は
,

施行 し た C C A 群3 例

(S C A 6 2 例
,

非S C A 6 1 例) 全例 で
,

0 .4 ､ 0 .7 H z と1 .5
～

3 H z

_

●

●

0

0

0

■
P

O

0

0

●

l

O

0 1 2 3 4

I C A R S - d y s a r th ri a ( / 8)

Fi g ･ 4 ･ C o r r el ati o n b et w e e n d y $ a rth ri a s c o r e a c c o rdi n g t o th e

I n t e r n a ti o n al C o o p e r a ti v e A t a x i a R ati n g S c al e (I C A R S) a n d

e a c h p a r a m e t e r ･ T h e p a r a m e t e r s a s r e v e al e d b y a c o u sti c

a n al y si s ar e m e a n O f p e ri o d ( m
- P) (朗 ,

C O e 伐 ci e n t o f v ar i ati o n

Of p e ri o d (C V P) (B) a n d c o e凪 ci e n t of v a ri a ti o n of am Plit u d e

( C V - A ) ( C ) . ● ,
M a c h a d o

-J o s e p h d i s e a s e (M J D ) ; ○
,

C e r e b ell a r c o r d c al atr o ph y (C C A) .



4 7 8

(

U
O
S

己
)

キ
白

0

0

2 0

1 0

0

0

5

2

1

0

(

邑
年
>
U

5

0

40

30

0

0

(

辞
)

d
J
へ
｣

r

U

B

C

65 70 75

N o ･ Of C A G r ep e at e x p a si o n s
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r e p e at e x p an Si o n s a n d e a c h p ar a m e t e r i n th e p a ti e n t s w ith

M a ch a d o J o s e p h d i s e a s e . T h e p a r a m e t e r s a s r e v e al e d b y

a c o u sti c a n aly si s ar e m e an Of p e ri o d ( m
-P) (朗 ,

C O e f丘ci e n t of

v ar i a也o n o f p e ri o d ( C V I P) (B ) a n d c o e fR ci e n t o f v a ri ati o n of

am plit u d e ( C V A ) (C) .
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f r e q u e n c y i n s u s t ai n e d v o w el p h o n ati o n ･ T h e n u ct u ati o n

p a tt e r n s a r e di vi d e d i n t o 4 ty p e s
,
i . e .

,
fl a t (F ) t y p e (A) ,

r e g ul ar b T fl u c t u ati n g (R) typ e (B ) ,
i r r e g ul a rl y fl u c tu ati n g (I)

ty p e (C) an d u n cl a s si 鮎d t y p e wi 1i c h h a s a di 鮎 r e n t p atte r n

fr o m 也 e o th e r 3 t y p e s .
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T a bl e 3 ･ Fl u ct u ati o n p a tte rn S O f f u n d am e n t al fr e q u e n cy ln S u St ain e d v o w e l ph o n ati o n

G r o u p 慧ご
N

旨諾三
Of N

是認三
Of N

写
･

tS
O f N

呂諾と
Of

M J D 7 4 (5 7) 1 ( 1 4) 2 ( 2 9) 0 ( 0 )

C C A 7 1 ( 1 4) 4 (5 7) 0 ( 0) 2 ( 29)

C o n tr o l 13 9 ( 6 9) 2 ( 15) 2 ( 1 5) 0 ( 0 )

F
･
fl at; R

,
r e g u la rl y fl u c tu atl n g; Ⅰ

,
i rr e g ul a rl y flu ct u atl n g; U

,
u n Cla s s ifi e d; M J D

,
M a c h a d o -J o s e ph dis e as e;

C C A
,
C er e b e11a r c o rti c al a tr o ph y ･

T a ble 4 ･ C o rr ela tio n b et w e e n p e a k o f fr e q u e n c y o n p o w e r s p e ct ra o f p o st u r al s w a y a n d fl u c t u ati o n o f s u st ai n e d p h o n ati o n

C a s e s

P e a k of fr e q u e n c y

G e n eti c al
O n P O W e r S P e C tr a O f p o s t u r al s w a y ( H z)

di ag n o sis
E y e - Op e n

Ⅹ Y

E y e
-

Cl o s u r e

Ⅹ Y

S u st ain e d p h o n ati o n o f / a :/

T y p e o f F r e q u e n c y

fl u c t u ati o n ( H z)

K ･Ⅰ･ S C A 6 0 .4 -0 .5 0 ふ 0 .7
,

2 -3

S ･ R . S C A 6 0 .4 - 0 .5
,

0 .4 -0 .5
,

2 - 3 1 .5 -2 .5

鱒･M ･ C C A O .6 - 0 .7
,

0 .6 - 0 .7
,

( n o t S C A 6) 1 .5 - 2 .5 1 .5 - 2 .5

0 .4 -0 .5 2 -3

0 .2 -0 .5 0 .3 - 0 .4
,

1 .5 - 2 .5

0 .6 -0
.7 , 2 - 3

1 - 2

U

R 2 - 3

R 2 - 3

X , X - di re cti o n; Y
･
Y - dir e cti o n; S C A 6

,
S Pl n O C e r e b e ll ar a t a xia t y p e 6; C C A

,
C e r e b e lla r c o rtic al at r o p h y; U

,
u n Cl as sifie d; R

,

r e g u la rly n u c tu a t ln g .

0 . 1 H z I H z

F r e q u e n c y ( H z)
Fig ･ 7 ･ P o w e r s p e ct r a o f th e p o st u r al s w a y i n a C C A p a ti e n t

O( ･Ⅰ･) o p e ni n g e y e s . I n a n al y si s o f a X di r e c ti o n (朗 ,
it s h o w s a

l o w p e a k a t O .4 -0 .5 H z . I n a n al y si s o f a Y di r e c ti o n (B) ,
it

S h o w s 2 p e a k s
,
a t O .6 -0 .7 H z an d 2 -3 H z (a r r o w ) .
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の 両方 ある い は い ず れ か 一 方の ピ ー

ク を認 め た (表4
, 図 7) .

こ の 3 例の うち2 例は
, 母音持続発声で 基本周波数が2 ､ 3 H z

の 変動 を示すR 型であり
,

1 例 は U 型で あ っ た
.

考 察

失調性 構音障害は
,

従来か ら不明瞭発語あ る い は断繹性発語

と 表現さ れ
, 失調 に よ る構音器官の 巧緻 運動 の 障害 に加 え

, 小

脳 が 司る タ イ ミ ン グ の 障害の ため と 考えら れ て きた
9): 駆 )

. しか

し
, 構音 障害の 重症度や 疾患別の 特徴 を評価す る際

,
従来は聴

覚 的評価が 主 と し て行 わ れ て おり2)､ 4)

, 他覚 的, 定量 的評価法

は確 立さ れ て は い な い
. 本研究で は失調性構音障害の 特徴 と重

症度 を定量的 に評価す る た め
, 単音節 繰り返 し構音 を用 い た

.

ま た
, 遺伝子診断を用い て

,
S C D の 型別 ( M J D と C C A) の 構音

障害 の 特徴を明 らか にする こ と を試み た . そ の 結果, 単音節繰

り返 し構音 で は
, 健常 者群 に比較 し て

, C C A
,

M J D の 順 に速

度が 低下 し
,
C C A 群 7 例 の う ち4 例 で振幅変動が 増大 して い た .

S C D で 発話速度が低下 す ると い う報告 は従来か ら多い
3) 8卜 1 2)

が
,

遺伝 的 に確定で き た M J D とS C A 6 を含 む C C A で の 報告は 本研

究が 初め て で あり
,
構音 障害の 鋭敏な定量 法で ある と考えられ

る . また
, 振幅変動 の 増大 鋸 0)12 )

に つ い て もい く つ か の報告が な

され て い る . S C D にお ける 周期変動の 増大 に つ い て は
, 渡辺ら

8)
や Zi e gl e r ら

9)
が 定量化 し, 小脳 の タ イ ム キ

ー パ ー

と して の 機
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構
33)3 4 )

の 障害 に よ っ て 構音 の タ イ ミ ン グの 変動が 発生 す る可 能

性 を指摘 し て い る . 今回の 研 究で は周期変動の 増大 は認 め なか

っ た が
,

既報告 と の 相違 の 理由 と して 次の 2 点が 考 え られ る .

第 一

に
,

用 い た単音節 の 種類 や繰 り返 し数が 研究 ご と に異 なっ

て い る こ とで あ る . 本研究で は/k a/ を用い て い る が
, / k a/ は 正

常 人で は唇
,

顎 の 動 きを伴 わず とも構音可 能で あり
,

こ れ ら の

構音 器官 の 巧緻運動障害 の 因子を排除 した結果を見て い る と考

えら れ る . 第二 に
, 今 回対 象と した M J D と C C A で は

, 失調性

構 音障害の 初期症状 と して周期変動 よりも振幅変動の 方 が 出現

しや すい 可 能性もあ る . 振幅 を決定す るもの は
一

般 に声 門下庄

と声 門抵抗で あ る が
:j 5)

,
声門下 庄 は呼吸 筋と声 門抵抗 に よ っ て

決定 され る
38)

. /k a/ の 繰 り返 し構音の 際 には
,

さ ら に軟 口蓋 と

舌根部の 連続す る 開閉運動が 必要と な る
:-7,

, 従 っ て
,

振幅変動

に は軟口 蓋と 舌根 , 声帯 の 相互 運動 とその タ イ ミ ン グ の 障害 に

加え
, 呼気筋の 等 張性運動の 障害も反映する と 考え られ る . 随

意運動と して の 呼 吸 には 小脳の 関与も指摘 さ れ て お り
3 8ト ヰ0)

, 振

幅変動の 増大 は
, 周期変動の 増大よ りも こ れ ら発声お よ び構音

器官相 互 の 協調 運動 の 障害 を鋭敏 に 反映 し て い る 可 能性 が あ

る .

一

方 , 本研 究で は M J D 群と C C A 群でIC A R S に有 意差が み ら

れ な か っ た に もか か わ らず
,

C C A は M J D に 比 べ 周期が 延長 し
,

振幅変動 も増 大 しヤ す い とい う現象が 見ら れ た .
こ れ が 単 な る

構音障害 の 重症度 の 差 な の か
, す な わ ち, M J D も構音 階吾 が

進行すれ ば C C A の よう に な る の か
,

あ る い は疾患 と して の 特

徴な の か は現 時点で 不明で あ る . 2 群間の 差の 要因と して 次 の

2 つ の 事柄 が考 えら れ る . 第 1 に 痛理学的障害部位, 程度 の 違

い で ある . 小脳失 調症 にお け る指た た き運動や 上肢 の 変換運動

の 検言寸で は
,

歯状 核 の 関与 を示 した 報告
41)4 2 )

や
,

小脳外 側が 内

的な タ イ ミ ン グ調 節 に関与 し, 内側部が その 運動の 表出 の タ イ

ミ ン グ に影響 を与 える と の 報告 な どが ある
3 3)

. 病 理 学 的に は
,

C C A で は主 と して 虫部前背側部を 中心 と した小脳半球全体 の プ

ル キ ン エ 細胞 と下 オ リ
ー

ブ 核の 変性 を認め る の 対 し
,

M J D で

は 歯状核 か ら上 小脳脚 に か けて の 変性が 中心で あ る
d3)

. 歯状核

は 小 脳皮 質 プ ル キ ン エ 細 胞か ら 抑 制性 支配 を 受 け て お り 44】

,

C C A で は 歯状核 は 脱抑野川犬態 に あ る と推 察 され る が
,

反対 に

M J D で は 歯状核 そ の も の が 変性す る .
こ の 病変 部の 違 い が 2

群 間の 構音障 害の 性 質の 遠 い に反映 さ れ て い る の か も しれ な

い
.

第2 に失調以 外 の 他 系統 の 異常 の 有無で ある . C C A は純粋 に

小脳失調症 の み を 示すが
,

M J D で は 小脳失調以 外 にそ の 他 の

系統 にも異常 が み ら れ る こ と か ら
, 構音障害に各疾 患特 有 の 性

質 が 存在 する と推測 さ れ
,

M J D の 重症 例で は球麻 痺, 仮性球

麻痔, 錐体外路徴 候 な ど の 要素
11)4 5)

が前 面に で て く る可 能性が

あ る . D ar 1 e y ら
46)

が 提唱す る よう に
,
発声 お よ び構音 器官 の 筋

ト
ー

ヌ ス 低下 が 小脳性橋音障害の 重要 な因子の 1 つ で あ る とす

る な ら ば
,

M J D で 仮性球麻痺 や 錐体外 路徴候 な どが 加 わ っ た

場合
,

C C A ほ ど筋 ト
ー

ヌ ス が 低 下 しな い 可能性が ある
. また

,

I C A R S は 失調の ス コ ア と して 提唱 され て い る が
, 他 系統の 障害

に よ る 要素を全く除外す る こと は 不可能で ある . 今 回2 群間で

IC A R S に 有意差 は み ら れ なか っ た もの の
,

小脳 障害で は M J D

が C C A よ り軽症 で あ っ た 可能性も否 定で きず
, 構 音障害 で も

M J D に比乾 しC C A が より異常値をと っ た の か も しれ な い
. 同

様 に
,
I G 廻迅 と 各種パ ラ メ ー タ との 間 に今回相 関関係 を認め な

か っ た点 に つ い て は
, 構音障害と 失調全般 の重症度 は厳 密 に は

並 行 しない もの と 解釈で き る . しか し, I C A R S が 失調を含めた

臨床症状 全体 の 重症 度を 表 わ して し まう可 能性 を考慮 し なが

ら
, 今 後症例数 を増 や して 検討 して い く 必要が ある

.

母音 の 持続発 声で は
,

基本周 波数の 変動様 式か ら仝症例を4

型 に分類で きた . C C A で2 ～ 3 H z の 規則 的な周波数変動を示す

症 例が 多く
,

M J D で は 周波数 変動が 不 規則で ある 傾 向を認め

た ▲ 録 音中 マ イク は頭部 に 固定 さ れ て お り
, 体幹動揺 によ る録

音 状況の 影響 は 除外 さ れ る ･ A ck e r m a n n ら
47)

は 本研究 と同様
,

約3 E z の 基 本周波 数の 変動 を認め た遺 伝性 の 小 脳皮 質萎縮症

の 1 例を報告 し
, 声帯の 姿勢振戟 で ある と位 置付けて い る . ま

た
, 今 回重心 動揺計 を検討 し た C C A 3 例で は体 軸変動 の パ ワ

ー ス ペ ク ト ラ ム 上1 .5 ～ 2 .5 あ る い は2 ～ 3 H z の ピ ー ク を認めて

おり
,
うち 2 例 が 重心動揺計 と母音持続 発声の 基本周波数の 両

者 で約2 ～ 3 H z の ゆ らぎを示 した . C C A にお ける重心動揺計の

結 果は 朝比 奈 ら
ヰ畠)

の 既報告 と 一 致 し , 小脳皮質萎縮 症の 特徴で

ある と考えら れ る . ア ル コ ー ル 性 の 小脳失 調症の 重心動揺計で

も同様 な 報告が あり4 9)

,
2 ～ 3 B z の ゆ ら ぎの 責任病 巣は小脳虫

部 前葉 にも と め ら れ る こ と が 多い . 今 回 M J D の 母音 の 持続発

声 で は結果 が 異な っ て い る こ と を確 認で き
,

2 ､ 3 H z の ゆ らぎ

の 有無 は C C A と M J D 2 群 間の 際立 っ た 相違点で ある こ とが示

唆 さ れ た
. 同時に

,
母音 の 持続発声 に お ける 基本周波数の ゆら

ぎを検討す る こ と は 構音機構を疾患 別に検討 する に あたり
, 有

効 な方法で あ る と考 えら れ た .

構音 の 評価 に つ い て は 主観的 (聴 覚的) 評 価, 客観 的評価の

い ずれ も重 要で あ る . 本研究で は単音節繰り 返 し楠 音に よる分

析 と
, 聴覚的評価 に よ るIC A R S の 構音障害ス コ ア と の 間に明ら

か な相 関関係 を 認め な か っ た が
,

お そ らく単音 節繰 り返し構音

に よ る分析 だ けで は 定量化 しき れ な い 要 素を聴 覚的評価 は含む

た めで あ る と思 わ れ る . しか し
,

単音節繰り返 し構 音に よる客

観 的評価法 は失調 に対する 治療法 の 有効性 の 判 定と しても有用

な 定量法
2 耶 刷 )

で ある . ま た
, 母音 持続発 声 は

,
そ の 基本周波

数 の 変動様式を分類す る こ と に よ っ て
,
S C D の 型別分類の 有効

な指標 と な る と考 えら れ た .

結 論

遺伝 子解 析 を もと に 診断 し た M J D と C C A に つ い て , 発話の

音響解析 を行 い
, 重症度や 型別 の 特徴

,
臨床症状 と の 関係 につ

い て検討 した 結果 ,
以 下 の 知見を得 た .

1 . 単音節繰 り返 し構 音で は健 常者 にく ら ベ C C A
,

M J D の

順 に速度が 低下 して い た . 周期 の 変動 と振幅 の 変動 は 3 群岡に

有 意差 が み ら れ な か っ た が
, 振 幅 の 変動で は C C A 群の 半数以

上 が健常者 と比較 し て増大 して い た .

2 . 母音 の 持 続発声 で はC C A の 半数以 上 で 2 ～ 3 B z の 基本

周波数 の 変動を認 め
,

C C A の 3 症例で体 軸動揺の パ ワ ー ス ペ ク

トラ ム が 1 .5
～

3 H z に ピ ー

ク を有する こ と を確 認 した . M J D で

-

は大部分の 症例 で 母音の 基本周波数 の 変動 は な い か
, 不規則か

の どち らか で あ っ た .

3 . I C A R S で 示 した 臨床症状 お よ び C A G リ ピ
ー

トの 異常伸

長数と
, 各種 パ ラ メ

ー 一

夕 の 間に は相 関関係 は認 め なか っ た .

以 上 か ら M J D に 比較 し
,

C C A は 発話 速度 が 低下 しやすく,

振幅変動も大 きく なる傾 向を認め た . ま た
,

母音持続発声にお

ける 基本周波 数 の 2
～

3 H z の 規則 的な ゆ ら ぎは
,

重 心動揺の

ゆ ら ぎと 同様 C C A の 重要 な特徴 で あ る と考 え ら れ, 少なくと

も M J D と の 鑑別 に有効 な指標 に なりう る . 今 回用 い た 音響分
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析は
,

症状 の 経時 的変化や 治療効果判定 に 有用 で ある可 能性を

有して い る .
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M a c h a d o

-

J o s e
p
h d i s e a s e

,
C e r e b ell a r c o r ti c al a tr o p h y ,

d y s a r th ri a
,

S O u n d

SP e C tr O
g r a m

A b st r a ct

T o q u a n ti ta ti v ely l n V e S tlg a t e a t a X i c d
y s a rth ri a

,
SP e e C h s o u n d s f b r th e u tte r a n c e of m o n o s y11 a bl e r e

p
e titi o n a n d s u s tai n e d

V O W el p h o n a ti o n w e r e a n a ly z e d i n 1 4 p ati e n t s s u ff e ri n g 丘
･

O m S P i n o c e r eb ell ar d e g e n e r a ti o n ( S C D) ,
i n cl u d i n g 7 w i th g e n e ti c a11 y

id e n ti B e d M a c h a d o
q J o s e p h d i s e as e ( M J D) ,

a n d 7 w i th c e r e b ell ar c o rti c al a t r o p h y ( C C A) ,
4 0f w h o m w e r e d i a g n o s e d wi th

S P in o c e r e b e ll a r a t a x i a ty p e 6 ( S C A 6) ･ T h e s e s u bj e c ts w e r e c o m p a re d w ith 1 3 n o r m al s u bj e c ts . A 11 th e s p e e c h s o u n d si g n al s

Of m o n o s
y
ll a b l e r e p e titi o n t a s k s

,
i ･ e ･

,
/ p a/

･
/ ta /

,
化 a/

,
W e r e r e C O r d e d b y a di g it al a u di o ta p e r e c or d e r ･ T h e r e p r o d u c e d a n al o g

Slg n al s w e r e r e
- d i gi ti z e d a n d s t o r e d i n a c o m p u te r ･ T h e s o u n d s p e c tr o g r a m a n d th e a m p lit ud e e n v el o p e w e r e c al c u l at e d fr o m

th e s o u n d d a t a u sl n g a n al y sI S S O ft w a r e ･ I n m o n o s y11 a bl e r e p e titi o n ta s k s of /k a/
,
th e m e a n o f p e ri o d o f r e

p e titi o n i n th e C C A

P
ati e n ts w a s l a rg e s t a m o n g th e 3 g r o u

p s
,
W h il e M J D p a ti e n ts s h o w e d sl o w e r r e p e titi o n th a n th e c o n tr o I s . C o e m ci e n ts o f

V ar i a ti o n o f p e ri od ( C V - P ) a n d of a m pli tu d e (C V - A ) s h o w e d n o s ta ti sti c al d i ff e r e n c e am O n g th e 3 g r o u p s . W h il e C V - P o f o n e

C C A p a ti e n t w a s l a rg e r th a n th a t o f all th e n o r m al s u q e c ts ,
C V - A o f 4 C C A a n d o n e M J D p a ti e n t s w a s a b o v e th e r a n g e o f th at

Of c o n t r o I s ･ I n all S C D p a ti e n ts
･
th e s e v e r lty O f a t a x i a e v al u a t e d a c c o r di n

g to th e I n te rn a ti o n al C o o pe r ati v e A t a x i a R a ti n g

S c al e a n d th e n u m b e r s o f a b n o r m al C A G r e p e a t e x p a n si o n s h a d n o s l g n i fi c a n t c o r r el a ti o n s w ith a n y p a r a m e te r s o n

m o n o s yll a b l e r e p e ti ti o n t a sk s ･ T h e c h a n g e i n f u n d a m e n tal fr e q u e n c y d u ri n g th e s u s ta i n e d v o w e l
p h o n a ti o n / a ‥/ sh o w e d a

r e g ul a r n u c t u ati o n at a r at e o f 2 to 3 H z i n 5 7 % of C C A ･ T h r e e C C A p a ti e n ts
,
i n cl u d i n g 2 p a ti e n ts w h o d e m o n s tr a te d r e g ul a r

fl u c t u a ti o n w i th s u st ai n e d v o w el p h o n a ti o n
,
Sh o w e d a p e a k f r e q u e n c y a t a r at e o f l ･5 t o 3 H z i n th e p o w e r s p e c t ru m Of th e

P OS tu r al s w a y ･ T h e s e r es u lts sh o w th a t th e sp e e d o f m o n o s yll a bl e r e p e titi o n s i n C C A p ati e n ts i s l e s s th a n th a t o f M J D a n d

th ei r s o u n d i n te n s lty t e n d s to n u c t u a te c o m p a r e d w ith M J D p a ti e n t s; C C A b ut n ot M J D e x h i bi ts th e s a m e a m o u n t o f rh y th m i c

n u c t u a ti o n a t a r a te of 2 t o 3 H z i n b o th th e s u s tai n e d v o w e l p h o n a ti o n a n d th e
p

o s tu r a l s w a y ･


