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筋ジストロフィー症の疫学，病態および治療開発に関する研究

昭和61年度研究報告か

総　括　研　究　報　告　書

主任研究者　西　　谷　　　　　裕

国立療養所宇多野病院　副院長

筋ジストロフィー症の病態，病因の究明と治

療の開発は世界各国の研究者の目標とされなが

らも未だに解明の糸口は得られていない。

これに対して，我が国では，昭和39年度よ

り，全国の国立療養所に逐次筋萎縮症病棟が設

置され，現在27箇所，2500ベットが運営されて

いる。これらの施設をフィールドとして，全国

の国立療養所の神経内科，小児科，整形外科の

医師と大学，研究所の専門家による10のinter－

disciplinary　なプロジェクトを編成し約50人の

研究者の参加による多面的な疫学，病態および

治療開発に関する研究を行なってきた。

ここでは主として各プロジェクトを中心に今

後の発展の方向性を明らかにしたい。

トA　遺伝・疫学

Duchenne型筋ジストロフィー

昨年度までに筋ジストロフィー症の遺伝相談

の実際的な手引書（「進行性筋ジストロフィー

症の遺伝相談」A4版65頁）を刊行した。この

仕事は国療筋ジス病棟を中心に集積された膨大

なデータを踏まえて，実際に筋ジストロフィー

遺伝相談の経験に富むプロジェクトメンバーの

分担執筆による我が国で初めての試みであり，

現時点における最も適切なガイドブックと言え

る。本年度にはこれを受けて療養所での具体的

な啓発の方法と，それに対する患者および家族

の受け止め方などが広範に調査検討された。そ

の結果，最近では日本筋ジストロフィー協会お

よび親の会も積極的に遺伝の問題に取り組む方

向へと意識変革を遂げつつあり，患者家族を対

象とした科学的な退伝研究が進められる基盤を

作った意味で，このプロジェクトの果たした役

割は大きいと思われる。

Ⅰ－B　遺伝・疫学

先天性筋ジストロフィー

先天性筋ジストロフィーの全国的な調査に基

づき福山型（F，315例）と非福山型（N，71例）

に分けて乳児期発症の筋ジストロフィーの分

柳，病態解明のための基礎資料を作成した。す

なわち，運動機能（Fの方がNより遅延が著し

い），関節拘縮（F88％，N54％）筋萎縮の分

布（Fでは全身均等が38％，Nでは近位優位が

51％），知能障害（F83％，N52％，正常F2

％，N35％）などの点が明らかになった。

福山型先天性筋ジストロフィーと諸外国の

頸似病型（SantavuOri病，muSCle，eye and

brain diseaseやWalker・Warburg症候群）

の比較検討の結果から，本症の中核群には視神

経の萎縮，網膜異常などの限科的な具備が高率

に認められることが明らかになった。

LC　遺伝・疫学

筋緊張性ジストロフィー

日本における筋緊張性ジストロフィー

（MyD）患者の分布，障害の現況を把握する目

的で全国1600箇所の病院を対象にアンケート調

査を行なった。回答率は36％で症例は746例（男4

56例女286例不明4例）であった。患者の年令は

40－44才にピークがあり，家系内発生は36．6％，

先天幼小児発症例は42例であった。検査では，

ECG異常41％，IgG　低下27％，耐糖能異常

20％，インスリン異常23％，FSH　異常12％で

－1－



あった。推計学的手法を用いて筋緊張性ジスト

ロフィーの重症度と血糖異常，経口ブドウ糖貞

荷に対するインスリン過剰反応性および発病年

令と曜病期間との関連について検討を加えたと

ころMyDの重症度と血糖異常の相関は掩い。

一方インスリン過剰反応性は，MyDの重症度

が進むとより異常となる恒向があった。これは

かなりの大きな家系を把握できているが，更に

症例を増し，遺伝解析と加えてそのmultisys－

temic dis。rder　の特性を明らかにすることが

望まれる。

トD　遺伝・疫学

早期発見法の開発

筋緊張性ジストロフィー（MyD）は常染色

体性優性遺伝でその病因遺伝子は第19染色体上

に存在することが明らかになってきている。そ

こでプロジェクトⅠ－Cの全国調査の結果詳細

に把握された家系の構成員合計120人の血液試

料を収集し，このうち連鎖分析の対象として50

検体についてサザンプロット解析を行なった○

その結果，D19S19，APOCII CDNA，CytP

450の3つのProbeを用いた場合のLodScore

は何れも1前後（♂＝0）であり，各マーカー

DNAと病因遺伝子の連鎖を確実に結論づける

ことはできなかった。今後さらに多数の家系に

ついての検討を行う必要がある。

ⅠトA　臨床病態：心肺機能

これまでの　Duchenne　型筋ジストロフィ，

の心肺較能についての研究では，心較能，肺機

能に分離されて分析されていたものが多く，さ

らに経年的観察が不十分であった。この3年l用

において筋ジストロフィー症のターミナルステ

ージにおける心肺撥能の問題について経皮血液

ガスモニター，Holter心電図，Tl心筋シンチ

グラフィーなどの新しい方法論を用いた多面的

検討が行われ，さらに体外式陰圧人工呼吸器や

閉鎖式の発語可能なカニューレの開発も進みつ

つある。またdigoxinの至適投与設計をシュミ

レーション法を用いて行うことも試みられてい

る。

これらの治療の組み合わせにより末期数年lHj

において比較的負荷の少ない形での延命効果が

得られるようになりつつあり，心肺陵能を新し

い観点から把握しようとするプロジェクトの成

果がようやく実りつつある。

ⅠトB　臨床病態：運動機能

Duchenne型筋ジストロフィ，の初期軽症期

における運動機能の推移について，19施設の協

力により93症例について3－4年の追跡調査が

まとめられた。その結果，8才以下では階段昇

降可能，上肢水平位以上の挙上が可能であり，

身長，体重は5才以下ですでに標準以下とな

り，歩行，階段昇り，立ち上がりの所要時間な

ども遅延し，とくに筋力低下は7－8才以後で著

明に進行する。握力は年令とともにある程度増

大するが健康児に比べて弱い。また3－4才の

初期より軽度の運動能力と筋力の低下，股関節

拘縮がみられ，早期より的確な運動機能評価と

指導，訓練が必要であることが示された。

とくに，発病初期における運動按能の研究は

これまで不明の点が多かったが，多施設の長期

協力による本研究は今後早期治療の必要性が鹿

大するとともにそのデータベースとして貴重な

資料となろう。

また四肢筋のCT像についての研究が急速

に進展しており，これと運動機能および障害度

との関連が精詳に分析されだしており，その標

準化が今後の大きな課題であろう。

ⅠLC　臨床病態：内分泌・生化学

筋緊張性ジストロフィー（MyD）の内分泌

異常として，下垂体かレモンの分泌異常，性機

能低下症，およびインスリン作用障害に基づく

高インスリン血症がある。17施設の共同調査に

ょる128症例では基礎インスリンの濃度は大部

分が正常であったが，ブドウ糖負荷には67％が

高インスリン反応を墨した。この高インスリン

血症の頻度は筋萎縮や筋力低下の程度からみて

疾患の重症度や曜病期間とも関係がなかった。

MyDではインスリン抵抗性があるにも拘ら

ず，著明な糖代謝異常を星するものは少なく，

糖尿病の合併は，9．4％にすぎなかった。このよ

うな多数例についての調査検討は世界でも初め
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てのものと思われる。

今後はMyDの患者の家族における高インス

リン血症の解析などによって，高インスリン血

症がheterozygoteの生化学的マーカーたりう

るか，さらに高インスリン血症とMyDとは異

なる遺伝子によるものかどうかを明らかにする

必要がある。

また，臨床生化学の面ではCarbonic Anhy－

draseITIのミオパチ一における診断的意義を

確立し血中CK，anOlase，ミオグロビンなどと

の比較検討の結果各病型における本筋肉酵素の

病態生理学的意味を明らかにした。

ⅠトD　臨床病態：神経・免疫

本プロジェクト研究では，筋ジストロフィー

症における中枢神経異常，免疫異常に関して2

回にわたるアンケート調査および広範な文献的

検索を行なった。その結果　Duchenne塑筋ジ

ストロフィーでは知能障害は明らかであり，と

くに動作性IQ低下が擾位であった。CT異

常は13％にみられとくに脳萎縮が多かった。

CT　とIQ，脳波とIQ，脳波とCTとの関に

は各々関連は認められなかった。従ってDMD

の知能障害の原因を器質的脳障害として考える

ことは困難と思われる。免疫系の異常に関して

は浦体系の異常，リンパ球膜異常を示唆する報

告が多いが，一次性か二次性かについては解明

されていない。

ⅠⅠⅠ障書の進展過程と治療法の開発

一多施設評価法（データベースの統一化

を含む）の開発－

3年間の段階的なプロジェクト研究の推進に

より全国の国療施設での筋ジストロフィーカル

テの統一をはかり，その定期的な記載を基に障

害の進展過程と新しい治療法の開発に対応する

ことを目的にしたデータ・ベース・システムを

医療情報システム開発センターの協力により完

成した。これにはいくつかの工夫が凝らされて

いる。

（∋　基礎調査票記載のための入力項目を詳細

に検討した。

（ヨ　カルテそのものが入力チャートを兼ねる

ように工夫することより，記入が簡便化され，

施設の医師および理学療法士などの参加を容易

にした。

③　Duchenne型患者を対象とし患者の誕生

日と，それから半年後毎の年2回の継続記入を

行うこととした。

④　遺伝情報の統一化とそのプライバシーを

守るため詳細の留意をした。

⑤　記入施設のプライオリティー保護と共同

研究を両立させるために工夫した。

このシステムへの入力テストは昨年度完了

し，本年度は理学療法士の参加したワーク．ショ

ップを開催してその入力項目の記載方法の確認

と鱒力評価法の統一化をはかった0これにより

基礎および経過調査票の2部よりなるデータベ

ースが構築され　今後長期間にわたる患者の経

過追跡と新しい治療評価法が全国に画一的に行

われる基盤ができた。

また実際の治療薬の開発についてもタウリ

ン，べスタチソなどの臨床的パイロット研究が

進展しつつある。

ⅠⅤ　病理組繊および剖検例の検討

この3年間に71例の筋ジス剖検例が本プロ

ジェクトに登録され，これまでの症例と合わ

せて242例に逢した。このライブラリーより

Duchenne型の死因および死亡時年令の経時的

検討の結果，最近5年間とそれ以前ではそれぞ

れ死亡年令が19．96才と17．81才と有意差があ

り，この平均寿命の延長は栄養の改善，心不全，

感染症の治療成精の向上などに負うところが大

きいと推定された。

福山型13例の中枢神経病変について検討を行

ない，大小脳の小多脳回，大脳皮質の神経細胞

の層構造消失，皮質表面の癒着，錐体路の走行

異常など多彩な奇形性病変を認めた。

今後はこの世界最大の剖検収集システムの有

効利用法についてもコンピューター化などの方

向が検討されねばならない。

以上，本班の研究によって，

①　我が国の筋ジストロフィー症患者の実態

が包括的，疫学的に明らかになった。とくにプ

ロジェクト研究と平行して多数の個別研究が奨
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励された結果，国立療養所のレベルは向上して

きており，質の高い共同研究が多数組織される

ようになった。

②　患者家族の遺伝問題に対する意識に明ら

かな変草がもたらされ，今後の筋ジストロフィ

ーの遺伝に対する積極的研究の基盤が作られ

た。

③　Duchenne型筋ジストロフィー症の運動

障害および心肺機能障害の進展過程が初期から

末期まで詳細に把握され，きめ細かな対応がで

きるようになったために，その寿命にも明らか

な延長がみられた。また今後の新しい治療法の

導入時の評価法についての基礎データが多く集

潰されてきた。

④　筋緊張性ジストロフィーの病態について

内分泌，糖代謝，Ca代謝，免疫，筋酵素活性

などの多面的な研究の結果，本症の　multisys－

tem disease　としての特徴がかなり明確となっ

た。

今後は，これらの質の高い研究を継続的に推

進し，他の第1，2および4の各筋ジス研究班

との共同研究をさらに活発にして，一日も早く

この難病の病因と，治療法開発が確立されるよ

う最大限の努力をしていくことが課題であろ

リ。
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臨床・画像診断



筋ジストロフィー症の疫学，病態および治漬開発に関する研究
昭和61年度研究報告書

進行性筋ジストロフィー症における下肢骨格筋

CT所見および超音波断層所見の比較検討

班　　員　山　　田　　重　　昭

国立療養所長良病院

共同研究者　西　村　正　明，西　村　悟　子
国立療養所長良病院小児科

要　　旨

DuchennC型筋ジストロフィー症39例および

福山型筋ジストロフィー症7例について，骨格

筋　CT　所見の経過および超音波断層所見との

比較検討を行なった。

CT所見が経過の把握に有用であることが再

確認された。超音波断層法では，障害の進行と

ともに筋エコーの増強がみられたが，さらに進

行した例では，むしろ筋エコーの減弱する症例

もみられた。また7．5MHzリニア法では筋の

分離同定も比較的容易で，エコー輝度の差によ

って障害の程度も判別でき有用な検査法と考え

られた。今後さらに上肢における所見なども検

討したい。

私たちは，昨年度の本班会議において進行性

筋ジストロフィー症（以下PMD　と略す）に

おける下肢骨格筋CT所見に関して報告した1）

が，今回は，さらにそれらの経過による変化お

よび超音波断層法との比較検討を行なったので

報告する。

対象のうち，骨格筋　CT　所見の経過を検討

しえた23例について，そのstageの経過を表3

に示す。CTは昨年度と同様，大腿中央部およ

び下腿最大径部をCT／T8600Yokogawaに

て　scan L，昨年度の　CT所見と比較検討し

た。

蓑1　対　　　象

Duchenne（うちCT）FCMD（うちCT）

7Yl l l　　　　　1

8－10　　　　ウ　　　　2　　　　　1　　　1

11－13　　　　　6　　　　　6

14－16　　　　　6　　　　4

17－19　　　　　6　　　　0

20－22　　　　　5　　　　9

23†　　　13　　　ウ

tota1　　　　39　　　17

2　　　　つ

り　　　　2

1　　　1

7　　　　6

裏2　Stage

Duchenne FCMD

対象および方法

対象は当院通院中もしくは入院中のPMD46

例である。内訳はDuchenne型（以下DMD

と略す）39例および福山型（以下　FCMD　と

略す）7例である。これらの年令分布および上

田分抑こよる障害度分頬をそれぞれ表1および

2に示す。
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表3（1－対象例（stage）
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さらに全例において，右大腿中央部横断面

を，仲側，屈札　内札　外側の4方向より，

Diasonics vueWideによる3．5MHzセクタ法

および　ULsonic model RT　2600　による　7，5

MHzリニア法を用い，超音波断層法を施行L，

CT所見および臨床所妃との比較検討を行なっ

たっ

結　　果

図1はstageが2→3と変化した10歳DMD

男児の　CT　所見である。変化として，特に前

脛骨筋および俳腹筋のまだらな低吸収域化が著

明であった。このようにstage　2→3，3→5

と変化した症例では，比較的下腿，特に排腹筋

の低吸収域化が著明であり，5－＞6と変化した

症例では薄筋の低吸収域化が著明であった二

次に大腿伸側における3．5MHzセクタ法に

よる超音波断層所見についてであるが，正常対

照では図2aに示す如く，筋睦および骨エコー

が明瞭に人らjt，筋エコーはほとんどなく，骨

の後方にacoustieshadowを伴っており，こjL

を所見1（正常所見）とした。図2bは6歳，

stage2のDMD男児であるが，筋睦，骨エ

コ，および　acoustic shadow　は比較的明瞭で

あるが，筋エコーは比較的強く，これを所見2

（軽度の異常所見）とした。さらに図2Cは，

14歳，Stage6のDMD男児であるが，筋膜

および骨エコーは共に明瞭でなく，強い筋エコ

ーが入られ　これを所見3（著明な異常所見）

とした。これらのいずれの所見においても，個

図110歳：男児DMDの症例の骨格筋CT所見っ
上段（a，b）が昨年度（stage2），下段（C，

（l）が本年度（stage3）のものを示す。

表4　stageとェコー所見

stage1　2　　3　　4　　5　　6　　7　　8

所見1

2　　　　　1　　　　　　　　　　1　2

3　　　　　1　2　　　　　2　18　10　　9

total　　　　　　り　　り　　　　　2　19　12　　9

々の筋の分離は困難であった。．図2dは16嵐

stage7のDMD男児であるが，比較的明瞭

な骨エコーがみられ，所見2と考えられる。

臨床上の障害度とェコー所見の相関を検討す

ると，表4に示す如く，今回検討したPMDで

は正常エコー所見を示したものはなく，Stage2

の1例およびstage6，7のそれぞれ1例およ

び2例において軽度の異常所見で，Stage3以

上ではほとんどの症例で著明な異常所見を呈し

ていた。この傾向はFCMD，DMD　とも同様

であった。

次に7．5MHzリニア法による結果を示す。
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図2　3．5MHzセクタ法による超音波断層所見

a：29歳，男性，正常例であるご細い矢印は大腿直筋，中間広筋の境界筋
膜を，太い矢印：ま大腿骨を示す．，

b：6歳，Stage2，DMD男児の所見を示す。矢印はaと同様である＝，
C：14歳，Stage6，DMD男児の所見を示す。

d：16歳，Stage7，DMD男児の所見を示す。太い矢印は大腿骨を示す。
e：20歳，Stage7，DMD男児の所見を示すC

図3　29歳．正常男性の7．5MHzリニ7法による超音波断層所見をCT所見と
対比して示す。矢印：丈大腿骨し

1：中間広筋，2：外側広筋，3：大腿二頭筋，4：半膜横筋および半鮭横筋，
5：内転筋，6：薄筋，7：内転筋，をそれぞれ示す。

図3は正常対照（29歳男性）で，筋膜および骨　　容易で，CT上病変の軽い薄筋では，エコー嘩

ェコーは明瞭で，個々の筋の分離は困難である　　度が低く，CT所見とのよい相関を示した。図

が，筋群としては同定可能であった。図4は，　　5は，Stage6，14歳のDMD男児であるが，

stage3の10歳，DMD男児を示すが，筋の　　やはり各筋の同定は容易で，いずれの筋のエコ

ェコー輝度は高いが，個々の筋の同定は比較的　　一輝度も高く，Stageの進行とも相関した・。し
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図410歳，Stage3のDMD男児を示すり矢印は薄筋，
Aは外側広筋，Bは大腿二頭筋を示す。

図514歳．stage6のDMD男児を示す。
各筋の同定は比較的容易であるが，筋エコー輝度は高し

かし　CT　の如き各筋の詳細な吸収度の叢は描

出しえなかった。

考　　察

骨格筋CT所見の経過に関しては，CT所見

の変化が確認され　筋の障害の経過把握に有用

であることが再確認された。

超音波断暦法による筋病変の描出は，筋組織

に不均一な阻織が混在すると，エコー輝度が増

強することを利用しており，これまで各種神経

筋病変における所見の検討2），PMD　保因者検

索における有用性の検討3）4），骨格筋　CT所見

との比較検討5）などが被告されているフ

今回の知見では，DMD，FCMDにおいて，

stage　の早い症例では軽度の筋エコー輝度の増

強が夫らjl，障害が進行すると筋エコーの増強

に伴い筋膜，骨エコーが不明瞭になることが認

めらjt，こかまでの報告2刷　に一致した。しか

し，より　stage　の進んだ症例では，むしろ筋

内エコーが再び滅弱する症例も入られ　こかは
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筋内における脂肪織化が著明なために，むしろ

糾織が均一化するためと考えられた。

また，7．5MHzリニア法では，筋の分離同

定が比較的容易で，エコー輝度の差によって各

筋の障害の差も　stage　の軽い症例であれば描

出可能であった。しかし深部の描出は困難であ

った。

ま　と　め

骨格筋　CT　は，病変描出は詳細であるが，

被爆品，拘稲の問題から頻回には施行できず，

その点超音波断暦法は，簡便で頻回に施行で

き，筋障害の程度も大まかには把握できること

から，今後，両検査法は，目的によって選択さ

れるべきと考える。さらに超音波断層法の上肢

への応用などについて検討していきたい。

文　　献

1）山田重昭，西村正明：進行性筋ジストロフィー症

における下肢骨格筋CT所見の検討．厚生省神経

疾患研究委託費，筋ジストロフィー症の臨床，病

態と成田に関する研究，昭和60年度報告書，p．26

2）HeckmattJZ，Leeman S，et al：Ultrasound

imagingin the diagnosis of muscle disease．J

PaediatrlOl；656－660，1982

3）RottHD，MulzD．MuskeldystrophieDuchenne；

KonductorinnenerfassungmitUltraschall．Dtsch

Med WschrlO7；1678－1681，1982

4）HeckmattJZ，Dubovitz V．：Detecting the

Duchennecarrierbyultrasound and computer・

ized tomography．Lancetll；1364，1983

5）長尾秀夫，高橋　貢ら：筋ジストロフィー症の診

断における骨格筋の超音波断層法の有用性，脳と

発達，18；423－425，1986

－　9　－



筋ジストロフィー症の疫学，病態および治療開発に関する研究

昭和61年度研究報告書

筋ジストロフィー症の診断における骨格筋の超音波断層法

－超音波断層法とCOmputed tomographyとの対比p

班　　員　野　　島　　元　　雄

愛媛大学医学部整形外科

共同研究者　長　尾　秀　夫，高　橋　　　頁，森

羽　原　心　治，永　井　宏　尚，松

愛媛大学医学部小児科

要　　旨

筋ジストロフィー患者の骨格筋の超音波断層

所見とCT所見の診断的価値を比較検討した。

対象は　Duchenne　型筋ジストロフィー14例と

福山型先天性筋ジストロフィー1例の合計15例

である。

超音波断層所見は加齢，運動機能障害度の進

行，筋力の低下とともに異常所見を示すものが

増加した。また，超音波断層所見と　CT　所見

は異常の出現時期や異常の程度がよく相関して

いた。

従って，超音波断暦法は筋ジストロフィー患

者の早期発症例において不十分な点はあるが

CT　と差なく，安価で簡便，放射線被爆がなく

短時間でおこなえる長所がある。しかし，各筋

の詳細な検討をするためには　CT　がすぐれて

おり，2つの検査法は目的により選択されるべ

きものであろうと考えられた。

序　　言

神経筋疾患の診断には臨床症状に加えて，血

液生化学的検査，筋㍍図や末梢神経伝導速度な

どの電気生理学的検査，筋生検による形態学的

検査などが行われてきたが，最近になって骨格

筋の　CT　や超音波検査などの画像診断も有用

であると報告されている。

Heckmatt　らは1980年1）に筋ジストロフィー

症一臥者に超音波断層法を施行して，筋病変の評

価に有用であったと報告し，1982年2）にはその

他の各種神経筋疾患にも超音波断暦法と筋生検

を同時に施行して，超音波断暦法による所見と

筋生検による組織学的所見がよく相関すると報

告している。

著者らは妨ジストロフィー症患者の骨格筋の

超音波断層所見と　CT　所見の診断的有用性を

比較検討し，若干の知見を得たので報告する。

対象および方法（表1）

対象は2歳から14歳3カ月までのDuchenne

型筋ジストロフィー（DMD）14例と福山型先

天性筋ジストロフィー（FCMD）1例の合計15

例，男児14例と女児1例である。すべての症例

の診断は筋生検を含む一般的な方法でおこなっ

た。正常対照は0歳から15歳までの神経筋疾患

のない10例である。

運動機能障害度は　DMD，FCMD　ともに厚

生省班会議の8段階分類法を用いた。筋力は遊

びのなかで確認された膝関節の伸展時の筋力で

評価し，一般的な徒手筋力テストの分類である

5から0までの6段階で示した。

CT装置はGeneral Electric8800scanner

を使用した。CT所見は肉眼的低吸収域の広さ

により4つの　stage　に分類した。Stage O　は

正常で低吸収域がみられないもの，Stagelは

軽度の低吸収域を認め，筋全体の10％以下のも
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表1　症例のまとめ

図1超音波断層所見の分類

a．正常。筋膜や骨のエコーが明瞭。
b．a．の模式図。RF：大腿直筋，F：筋膜，
VI：中間広筋，B：骨。

C．stagel。筋エコーが出現し，筋榎や
骨のエコーが不鮮明。

d．stage2。筋エコーが高度で筋膜や骨
のエコーが認められない。

の，Stage2は中等度の低吸収域を認め，筋全

体の10～50％をしめるもの，Stage3は高度の

低吸収域を認め，筋全体の50％以上をしめるも

のとした。

超音波断層装置はAlokaSSD810を用い，

トランスジューサーは3．5MHzを使用した。

断層面は右大腿中央部の横断面と縦断面を用

い，大腿直筋上の皮膚に直接トランスジューサ

ーをあてて大腿直筋と中間広筋の間の筋膜と大

腿筋骨が最も鮮明に抽出される断面をポラロイ

ドカメラで記録した。

超音波断層所見を3つのstageに分類した。

stage oは正常で筋エコーがほとんどなく，筋

膜や骨のエコーが明瞭なもの，Stagelは軽度

の異常で筋エコーがみられるが筋膜や骨のエコ

ーが不鮮明にしか認められないもの，Stage2

ほ高度の異常で筋エコーが強く筋膜や骨のエコ

ーが認められないものとした（図1）。

結　　果

超音波断層所見と対象症例の年齢の間には，

年齢がますにつれてエコーのstageがすすむ傾

向がみられた（図2）。

超音波断層所見と運動機能障害度の間では，

ェコーのstage Oと1では運動機能障害度の

stagelのものが多く，エコーのstage2では

運動機能障害度は全例　stage　2　以上であった

（図3）。

超音波断層所見と筋力の間ではエコーのsta一

geoと1では1例を除く全例の筋力が5であ

った。一方，エコーのstage2では筋力が全例

4以下であった（図4）。

超音波断層写真と　CT　写真の代表例を示し
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亡〔HO（sTAGE）

0　　　　　　5　　　　　10　　　　　15

AGE（YEARS）

図2　超音波断層所見と年齢の関係

ECHO（STAGE）

00　　00　　0　　　　　　0　　0　　♂

仰TOR FUMCT＝〕日（sTAGE）

図3　超音改新層所見と運動機能障害度の関係

E〔HD（sTAGE〉

【US［ほPO腫R（STAGE）

図4　超首級断層所見と筋力の関係

た（図5）。上段にエコーStagel，下段にエコ

ーStage2の超音波断層写真を配置し，それぞ

れの右側には同時に施行した　CT　写真を並べ

た。矢印はエコーのトランスジューサーをあて

図5　代表例の超音波断層所見とCT所見
1－a．Stagelのエコーで筋エコーが出現し，

筋膜や骨のエコーが不鮮明。
トb．CTはstagelで大腿直筋に低吸収
域が認められる。

2－a．Stage2のエコーでは筋エコーが高度
で筋膜や骨のエコーは認められない。

2－b．CTはstage3で大腿四頭筋は広範
囲に高度の低吸収域が認められる。
なおCTの矢印はエコーのトランスジュ

ーサーを当てた部位を示す。

○〔00　　　　　∝如■

0　　　　1　　　　2　　　　　3

CT（sTAGE）

図6　超音波断層所見とCT所見の関係

た所を示している。上段のエコーStagelの症

例では筋エコーが認められ，筋膜や骨エコーは

少し不鮮明になっている。同じ症例の　CT　は

stagelで大腿直方鋸こ低吸収域が認められる。

下段のエコー　Stage　2　の症例では筋エコーが

高度で筋膜や骨エコーは認められない。同じ症

例のCTはstage3で大腿四頭筋は広範囲に

高度の低吸収域が認められる。

超音波断層所見と　CT　所見の間ではエコー

－12　－



のstageOではCTのstageOが3例，Stage

lが1例あった。エコーのstagelではCTの

stagelが2例，Stage2が1例で全例のCT

所見に異常があった。エコーの　stage　2　では

CTのstage2が4例，Stage3が4例でCT

所見は全例に中等度以上の異常所見が認められ

た（図6）。

表1に以上の結果のまとめを示した。

考　　察

小児の神経筋疾患患者62例の超音波断層所見

を報告したHeckmattらは，そのなかで25例の

筋ジストロフィーについて検討し，22例に異常

所見を認めたが3例は正常であったと報告して

いる。3例の内訳は2歳と4歳の　DMD　各1

例，5歳のBecker型筋ジストロフィー1例で

ある。これらはいずれも発症早期の症例であっ

たために正常エコーしか得られなかったのであ

ろうと説明して．いる。私達の症例でも2歳から

6歳4カ月までの4例においてエコー所見が正

常であったが，その原田としては発症早期例で

あったこととHeckmattらとトランスジューサ

ーが異なっていたために軽度の筋エコーを抽出

できなかった可能性が考えられた。

しかし，一般的に超音波断層所見が異常を示

す症例では　CT所見にも異常があり，両者は

良い相関を示した。

ま　と　め

本研究の結果，以下の点が明らかとなった。

（1）超音波断層所見は加齢とともに異常所見を示

すものが増加する傾向があった。

（2）超音波断層所見は運動機能障害度の進行とと

もに異常所見を示すものが増加した。

（3）超音波断層所見は筋力の低下とともに異常所

見を示すものが増加した。

（4）超音波断層所見と　CT所見は異常の出現時

期や異常の程度がよく相関していた。

従って，超音波断層法は筋ジストロフィー患

者の診断において発症早期例に不十分な点はあ

るが　CT　と差なく，安価で簡便，放射線被爆

がなく短時間でおこなえることを考えれば有用

な検査法である。しかし，断面の各筋の詳細な

病変を検討するためにはCTがすぐれており，

2つの検査法は目的により選択されるべきもの

であろうと考えられる。

文　　献

l）HeckmattJZ，Dubowitz，V，et al：Detection

of pathological changein dystrophic muscle

with B－SCan ultrasoundimaging．Lancetl；

1389，1980

2）HeckmattJZ，LeemanS，etal：Ultrasoundimag－

inginthediagnosisofmuscledisease．JPediatr

lOl；656，1982
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福山型先天性筋ジストロフィー症の頭部CTの再検討

班　　員　吉　　岡　　三恵子

神戸市立中央市民病院小児科

共同研究者　幸　　茂　男1），黒　木　茂　一2），水　江　日出成2）

1〉神戸市立中央市民病院放射組科　2〉同小児科

要　　旨

福山型先天性筋ジストロフィー症（FCMD）

における滑沢脳は，剖検では多くの例において

認められているが，生前に診断された例はな

い。我々はFCMD36例（男16，女20）の頭部

CTを再検討して，この中にDobyns等がいう

滑沢脳症候群（Lissencephaly syndrome，LS）

を示すものがあることを見出した。彼等のいう

LS　の6項目の内，1）島部の弁蓋形成不全を

1例に，2）灰自質と自質境界部の　smooth

Subsurfacelamination　を4例に，3）側脳室

後角の拡張像（Colpocephaly）を10例に認めた

が，3）水頭症，4）正中部又は視床の石灰化

像，5）脳梁形成不全又は欠損，6）後頭蓋嵩

の異常等を示した例はなかった。しかし，FCM

D　の16例の剖検報告をみると，3）水頭症4

例，5）2例，6）1例が認められている。従

来から　FCMD　との異同が問題にされている

Walker－Warburg　症侯群や　Cerebr0－OCul0－

muscular syndrome　と程度の差はあるが，同

じLSとして，研似点が多いと考えられた。

目　　的

福山型先天性筋ジストロフィー症（FCMD）

の頭部　CT所見として，これまで大脳自質の

低吸収域や脳室拡大，皮質萎縮等が報告されて

いる1，2）。しかし，FCMDにおける滑沢脳は剖

検2～5）では多くの例において認められている

が，生前に診断された例はない。最近我々は

FCMD　の頭部　CT　を再検討して，この中に

滑沢脳症侯群（Lissencephaly syndrome，LS）

において指摘されている所見を示すものがある

ことに気付いた。そこでDobyns等6）の基準を

もとに，FCMDにおける　CT上のLSを調

べ，同じく　LSを示すWalker－Warburg症

候群（WWS）7．9）やCerebr0－OCul0－muSCular

Syndrome（COMS）10，11）との異同について検

討した。

症例と方法

CT　による　LS　の診断には，表1に示した

6項目を用いた。各項目は0から2又は3点ま

での3～4段階に分けられている。各項目にお

いて特に注目されている点は，1）島部の弁蓋

形成不全，2）灰自質と目貫境界部のsmooth

Subsurfacelamination，3）側脳室後角の拡張

像（CoIpocephaly）や脳室系の拡大（水頭症），

4）正中部又は祝床の石灰化像，5）脳梁形成

不全又は欠損，6）後頭蓋嵩の異常－小脳虫

部の欠損やDandy－Walker奇形，後頭部の頭

癌（cephalocele）等である。我々がこれまでに

蓑l Key toInterpretation of CT

ManifestationsofLissencephaly

（Dobyns etal，AJNR1985）6）

1）Cerebralsurface：

2）Lamination：

3）Ventricles：
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1回以上頭部CTを撮影したFCMDは36例

で，男16，女20例。初回検査時年令は生後17［1

日から19才に及び，平均6才。これらの症例は

すべてEMILlOlO（120kv，10mm slice thick・

ness）又はGeneralElectricCT／T8800high

resolutionbodyscanner（120kv，10mm sliee

thickness）で検査された。

結　　果

今回検討した36例では，表1に示した6項目

の内，項目1，2，3を示した症例数は1）1

例，2）4例，3）10例であり，程度はいずれ

も1点であった。項目4）～6）を示した例は

なかった。典型的な1症例を次に示す。図1は

生後17日目の　K．S．例（女児）のCTである。

側脳室後角の拡大を示し，Colpocephalyの像

と考えられる。これは項ET3）Ventriclesの

1点を示す（表2）。この症例は39週，3290g

で出生したが，陣痛微弱，臍帯てん格があり，

Apgar score　は7点であった。生後24時間

表　2

Ventricles：

0‥，・・・Normal configuration

l……Mild dilatation oflateralventricles，eS・

pecially posteriorly（colpocephaly）

2…・”Moderate dilatation of entirelateral

ventricles and third ventricle in

nonobstructive pattern

3……Obstructive hydrocephalus which may

be untreated（3a）Or shunted（3b）

図1　FCMD女児（K．S．），生後17日日の
頭部CT像。側脳室後角の拡大を示

し，Colpocephalyの像である。

以後も哺乳力はほとんどなく，鼻注栄養を受

けていた。生後12日目の血清CPKは9700

1U／J　と高値を示し，3日後の再検でも5600

1U／J　とやはり高値であった。生後17日目に

突然徐脈，チアノーゼが出現し，呼吸微弱の

ため気管内挿管され　以後10日間人工呼吸器を

使用された。この間筋緊張はむしろ高く，睦反

射も克進し，脳の奇形性病変に伴う痙性麻痔が

疑われていた。しかし，新生児期を通じ，血清

CPK　の高値がつづくため，生後39日目に左大

腿四頭筋より筋生検を施行した。図2に示す如

く，肥大した変性筋と共に，endomysium及び

perimysiumの結合織の増生を認め，FCMD

と診断した。生後2カ月で退院し，以後外来で

経過観察をつづけているが，新生児期に克進し

図2　FCMD女児（K．S．），生後39日目の左大

腿四頭筋の筋生検像。肥大した変性筋と共
に結合織の増生を認める。

H．E．染色，×100

図3　FCMD女児（K．S．），生後14カ月目の頭

部CT像。大脳自質の低吸収域が明らかで

あり，左半球優位のpachygyriaが認めら
れ，灰自質と自質境界部にsmooth sub・

surfacelineがみられる（矢印）。
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