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序

時は流れてやまない。われわれがこの研究を開始してから早くも10年を越える日子が経過した。

この間、本研究班は終始一貫筋ジストロフィー症を病むか弱い生命をひたすらに守り、不断の研究努

力を傾けながら今日に至った。ところで、この研究はこれを深めれば深めるほど愈々難病中の難病た

る所以が知られ、圧倒するほどの困難を体得させられたのであるが、治療の困難性の故に怯むことが

少しもなかったと云うのが本研究班甲一つの特徴でもあった。「点滴岩をうがつ」の喩にも似て、不

壊不屈、地道な研究が長年月の経過の下に揺ぎない成果に結集されたとしても別に不思議ではない。

疫病の性格上の単年度成果において華々しさを欠く面があったとしても、本来が地味な根気を要する

研究である点に思いを致さねばならない。周知の通り、筋ジストロフィー症は一つの宿命的な疾患で

あり、その命脈については、従前は諦めムードが支配的で、自然のなりゆきをそのまま肯定するよう

な傾向にあったように思える。ところが、このような敗北主義を払拭し、敢えてこれ（こ挑戦して、寿

命延長の可能性について大規模な検討を加えようとするような企てはほとんど行なわれなかった。そ

れで、本研究班が臨床的研究の立場からこの点に対し必要にして十分な配慮の下に検討を進めたこと

は云うまでもない。このことは研究成果の一次的効果としても表現されており、行き届いた養護が本

来予後不良とされていたmchenne型に対し平均3年の寿命延長をもたらしたと云う事実は特等に価

する所と考える。さらにまた、その二次的効果としては施設内における診療実績に質的、量的向上を

もたらし、患者の福祉に寄与した事実も極めて貴重と考える。

ともかく、本年度は研究事業の効率的運営を期し、部会研究の充実と組級の新鮮化を図ったのであ

るが、特に厚生研究の建前から設定目標に焦点を絞り、協同研究体制を強化して確実な成果の早期獲

得とそれの福祉還元に意を用いた次第である。

このようにして、本症の病態や進展様相は一段と明確化されたし、疾病の進展に伴う心身両面の諸

問題を解明し、看護、心理、栄養　ど実際診療上の対策を攻究して治療成績の向上に資することもで

きも、また、基礎的研究としてはマクロのレベルのみならずミクロのレベルにおいても成因を追求し、

解明の端緒を把むことができた。さらに、野外研究としては疫学的調査を通じて福祉対策の樹立にも

寄与したムそして、以上の成果に対しては総括的評価を加えて向後の反省の資とした。

ここに、本年度の成果をとりまとめ本書を刊行する運びに至ったことを大きな喜びとしているもの

であるが、この書が同学の士のよき参考ともなり、不朽の価値を持つことを希望するものである。

本研究の遂行にあたり厚生省当局ならびに日本筋ジストロフィー協会から賜った御指導、御支援（こ

対し深甚の感謝を呈する。さらにまた、本研究の最終結果も見ずして惜しくも夫折された幾つかの貴

い生命に対し哀悼の誠を捧げ、向後の努力を誓う次第である。

班長　　山　田　憲　吾

（1976．7・10）
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総　　括　　報

進行性筋ジストロフィー症の成因と治

療に関する臨床的研究
＼

徳　島　大　学

班　長　　　山　　田　　憲 吾

本研究は、昭和39年国立療養所の筋ジストロフィー病棟設置を契機として発足したが、当初はきわ

めて小型な自主的研究会形式のものであった。研究参加者の示した旺盛な研究意欲はその後国の認め

る所となり、昭和44年には厚生省特別研究費による臨床社会学的研究に採用され、さらに、昭和46年

来は心身障害研究費による大型研究に移行し、山田班として専ら臨床研究分野を担当して今日に至っ

た。そして、この間に蓄積した豊富な知識と経験を基盤として臨床の現実に直面する多彩な問題を解

明すると共に、特に看護方法や患者心理、さらに栄養対策などに関してこれらを深く掘り下げ、人間

工学的手法を導入しつゝそのリノ、どリテーシヲンを強力に推進した。

この研究事業は10年余の経歴を有するとは云え、本疾患そのものの性格もあって、原因を解明して

治癒に導くと云うような華々しい成果を納めることはできなかった。しかしながら、無駄に終った訳

では絶対になく、一定の成果を納め得たと確信している。すなわち、最も予後不良とされている

D払deW把型患者（本症患者の大多数を占める）についてはその平均寿命を当初の5年間に比べ最近

5年間では約3年延長せしめることに成功した。この原因は色々考えられるが、リハビリテーショ▼ン

を中心とした適正な健康管理方式に負う所も少なくないと思われる。さらにまた、本研究の遂行によ

り施設内における研究意欲が一段と活発化し、これが日常診療面に好影響を与えつゝある点も見逃し

得ないことであ■リ、一方、関連大学と学問的、人的面の緊密な交流関係を生じ、これが療養所におけ

る医師確保を円滑ならしめる端緒となるほど、副次的効果を現われつゝあることは注目に値する。

ともかく、本研究はそれ自身きわめて地味なものではあるが、上述のように直接、間接にその成果

を患者の療護に反映しているので、国の福祉行政に寄与する面も少なくないと思われる。

本年度は在来の研究組織をさらに明確化し、整備、充実を図ると共に、従来の8研究部会を中心と

して協同研究休制を強化し、焦点を絞った効率的運営を期した次第である。

以下本年度成果の概要を部会別に記する。

1）機能障害研究部会（部会長　湊　　治　郎）

病勢の進展に伴う四肢変形、特に手指にしばしは見られるS以馴化Cん変形や、足の内反変形にっ

て、筋動作学的にその様相を明らかにし、さらに、騒幹変形、特に側変についてはその発生と進展

の様相を解明し、その予防策について追究した。また、仮性肥大と障害皮との関係や阻囁機能障害
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の発展に関する詳細な研究がある。その他、中枢、末梢を含めた神経生理学的研究やADL検討な

どがあるが、特に機能障害の表示法としては厚生省研究班制定のステージ分類が合理的であること

を明らかにした。

2）病態生理学的研究部門（部会長　三吉野　産　治）

本庄の病像はきわめて多彩であるが、次の4テーマを中心に研究が進められた。すなわち、①病

理学的研究としては従来の心筋についての研究のほか、肺や胃腸管についても詳細な検索が進めら

れ、さらに、生検筋については組織化学的ならびに電顕的に密度の高い研究が行われた。㊥心臓障

害に関しては、循環障害と云う立場から、各種の検査法を駆使してその病態を追究し実相を明らかt

にした。㊥臨床像の解析については、これを動作学的あるいは薬物学的に追究し、その対策につい

て多角的に検討を進めた。また、特異な臨床像を示す症例や、特に女性Dαde〝ばについて詳細な

調査を行った。④予後に重大な影響を及ぼす呼吸器系感染やインフルエンザの予防や治療対策につ

いて検討した。

3）心理障害研究部会（部会長　習　田　敬　一）

太症の発展ならびに長期入院に伴い色々な心理障害を発生し、その対策は重要である。（彰知能に

関しては一般に低下傾向を示すが、仔細に検討の結果、これは本症による一次的障害とするよりは

疾病に伴う二次的障害とみなすべきであるとの見解に達した。㊥ホスピタリズムに関しては、児童の

長期にわたる集団入所なる環境下に発生する一過性の退行現象であって、不可逆性の人格障害を来

すものではないことが明らかにされ、遊びを通しての集団指導や作業療法によってその改善が可能

であることが解った。㊥その他の心理特性として、太症の発展に伴う種々なる回避的行動が見られ

るし、規子関係においては現の溺愛、子の消極的拒否傾向が見られる。さらに、病勢が進展すると

外界に対する知的関心を放棄し、非現実的、空想的となる傾向を生ずることが明らかにされた。と

もかく、患者のもつこのような心理障害に対しては十分な理解と考慮が払われなければならない。

4）療護槻器開発研究部会（部会長　野　島　元　雄）

増加試作した西多賀式および刀根山式電動車椅子について使用データに基いて機構的観点から安

全性や耐久性を検討すると共に、人間工学的観点からその使い便利を検討した。その改良として理

想に近いものを作製中である。また、徳大式の多用途車椅子（3休車椅子）については一位の評価

が得られ、さらに、これを電動化する方向に進みつゝある。西別府のオーバーテーブルについては

標準化したものを作製中である。また、新たに電動式起立移動車を試作している。なお、空気装具

についてはこれを13名の患者に適用し、そのメリット、デメリットを詳細に検討中である。

5）看護研究部会（部会長　松　家　　豊）

日常生活の介助から重症時看護に至るまで患者との接触はきわめて密接であり、その心理的背景

を洞察した不断の愛護と看護用機器や補助具の利用による効率化など、その内容は広範囲にわたっ

ている。次の5テーマを中心に検討した。すなわち、①基礎的看護としては身休面の看護のみなら

ず心理面を考慮した精神的リノ、ピソ看護の必要性を明確にした。㊥臨床的看護としては身長計測に

関する問題のほか、末期重症例の看護にまつわる諸問題や合併症の予防策、救急看護の手順や要点

など実地に則した研究がある。㊥各種の看護用具や運邦具、入浴介助用機械などを実地に別して開

発し、また、評価試作研究なども行なった。④看護管理については病棟勤務体制のほか、地域看護

ー　3　－



の問題も検討された。⑤看護基準の作成については共同研究の型で作美が進められている。

6）栄養研究部会（部会長　木　村　　恒）

栄養は患者の生命維持に不可欠の重要性をもつ課題である。これを実践に役立てるため、次の4

つを主テーマとして研究を進めた。㊥基礎的研究としては本症における代謝の特異性を実験と臨床

研究の両面から解明した。㊥調査研究としては本庄患者における低栄養状態を明らかにし、これに

対する栄養補給について検討した。また、体位と訓練量の関係や疾病の予後についても調査した。

㊥栄養改善（こ関しては色々な対策が試みられたが、病気そのものの性格もあって、その効果につい

ては碇定的なものが見出されていない。④食餌基準に関しては日本人の栄養所要量算定法に準じ、

休位、生活活動指数、消化吸収率などから本庄患者における栄養所要量を算定し、給食実施上の参

考とした。

7）生化学的研究部会（部会長　谷　　淳　吉）

生化学的研究を含め多彩な分野にわたる基礎的研究を展開した。この部会の研究は次の4つの主

テーマ（こ概括することができる。①染色体分析での基礎的検討としてはバンディング法の中でトリ

プシン法が優れていることを明らかにした。㊥細胞培養法による形態学的分析としては碇立された

筋芽細胞の培養法を用いて正常および肪ジマクスの筋発生過程を比較検討し、筋線経の形成過程や

故紙構造および表面構造を光顕的、電顕的に詳細に観察し、筋ジの発症と実験的に追究した。㊥筋

の発生分化の過程に対応した酵素の異常を実験的ならびに臨床的に検討した。④ジストロフィー筋

について細胞内の構造タン白の質的変化を追究した。以上の基礎的研究は相互に密接に関連してお

り、保因者の検出や病因ならびに発症機転の解明に役立つ所が多いものと考えられる。

8）特定研究部会（部会長　河　野　慶　三）

前年度に引き続き沖縄県、鹿児島県、宮崎県、熊本県の筋萎縮性疾患の実態調査が行われ、人口

10万対の筋ジ発生頻度は少なくとも鹿児島県6．0、宮崎県5．7、熊本県5．5、沖縄県4．1であるこ

とが明らかにされた。このことは実態調査成績として高く評価さるべきものと考える。なお、在宅

患者についても愛知県、大阪府で調査が行われているが、このようなデータはきわめて貴重である。

その他、特殊側や特殊な検査成績についても報告がある。
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機能障害進展過程の分析

部　会　長

国立療養所西多賀病院

湊　　　治　郎

太分科会の研究目標は、進行性筋ジストロフィー、特にデュシアンヌ型患者の、病状の進行ととも

に現れてくるすべての機能障害を経時時に詳細に検討し、その予防、障害進行の阻止、滅弱のために

有効な実際的方法を考え出し、有効で、合理的は、筋ジストロフィーのリノ、どリテーション休系を打

立てることである。

四肢の機能障害の進展については、引き続き、徳島療養所（神山南海男）の西庄武彦らはデュシア

ンヌ型筋ジストロフィーの手の変形について連続写真撮影、VTRでの観察及び、1喀キシロカイン

による正中神経、欠骨神経ブロック後の観察を行って・デュシアンヌ型に最も頻発するSl劇眠Cん変

形、および過伸展変形が相対的なよ祀riMic m比5CJe5の優性とよることが明らかにされた。即ち筋ジ

ストロフィーでは、e∬frimきぬ　m比5CJe古が、血riMic mα∫CJegより早期に変性に陥り、両者の筋力

の不均衡により様々な手指変形が発現するものと考えられる。又、西庄らは、足部の変形、とくに内

斥変形について観察をおこない、筋ジストロフィーにおいて後脛骨筋など、など、内反底屈筋の筋力

及び外反背屈筋の筋力より常に温存されることを明らかにした。これが結局は、筋ジストロフィーに

見られる内反変形の原因と考えられ、歩行期患者においてもすでに見出されることが明らかにされた。

又後脛骨筋が足関節のSJdi㍍gerとして、重要な働きのあることを動作筋電図学的に証明し、内反尖

足変形の外科的矯正に、単にアキレス腰のみならず後脛骨筋腱の延長の必要なことを述べている。

同じく徳島療養所の松家らは、筋ジストロフィーの側攣症を検討し、デュシアンヌ型の36例につい

て、最短3年3ケ月、最長5年8ケ月、平均4年5ケ月に亘り経時的に観察を行った。その結果急速

な側撃の進行を示す症例は、12才前後の患者に多いこと、側腎のタイプから言うと胸腰椎型でゆるい

Cカーブを示す症例の多いことが明らかになった。又非進行例では非構築性側撃が多く、側腎の程度

も200以下で軽度であった。側撃の全くない6例のうち5例は下肢装具をつけていたものであった。

これらの結果は、現在全く有効な対策を持たない筋ジストロフィーにおける側攣症の予防に極めて有

用な所見と考えられる。

南九州病院（乗松克政）の川平稔らは、筋ジストロフィーに頻発する下腿の仮性肥大指数、即ち下

腿長と下腿肪腹部最大同径との比をとり、障害度との関係を究明した結果、両者の間に強い相関関係

のあることが明らかになった。

従来、デュシアンヌ型筋ジストロフィーにおける極めて重要な所見であり、その究明が急務と考え

られていた阻囁機能の障害について、原病院（河野七郎）、広島大学歯学部の升田、浜田らは、そや

基礎的面もこついて、極めて詳細な研究を行った。それによると、一般に筋ジストロフィー患者の口脇

内所見として、対照群に比較して朗歯が多く、処置歯の少ないこと、著明な歯垢沈着のある者が多い
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ことが知られた。又歯列弓の計測を行って正常人と比較した結果、筋ジストロフィーでは幅径が大き

く、長径が短くなる傾向が認められ、顎発育に関する、顎周囲諸筋の機能障害の影響が推察された。

又、開攻のある患者12例について、頭部のⅩ線写真による分析を行った結果、デュシアンス型に頻発

する開校が、取性の開攻であることが明らかにされた。更に38例の患者についてM肌Jγらの方法によ

り阻囁値が測られたが、デュシアンヌ型筋ジストロフ■ィーの阻噴値（平均20）は、著しく低く、健康

人の総義歯装着者の阻囁値（平均35）にも達しない者があるという結果が得られ、筋ジストロフィー

児の阻囁機能改善の必要性が痛感された。又筋ジストロフィー患者の校合圧とIQ値との関係を調べ

た結果、知能低下のある者の最大校合圧は、知能低下のないものに比べて低いということがわかり、

これは、精薄、脳性麻痺の場合と一致した。

その他、本研究分科会の研究目標の一つとして、最も合理的、且つ実際的な機能障害ステージの基

準作成を目的として、徳島大学、野島らは、厚生省研究班制定の障害度表を、80例について、ADL

面から詳細に検討し、現在用いている障害度表は、ほゞ正確に患者のADLを簡潔に表現しているこ

とを証明した。

箱根病院、村上らは成人筋ジストロフィー患者のADLを検討し、デュシアンヌ型とは異なるとら

え方の必要性を指摘した。

その他、岩木療養所（森山武雄）の福士らによる強さ期間曲線の測定、兵庫中央病院の雨森らによ

る筋ジストロフィーにおける末梢骨格筋系の機能障害によるFedbcん量の低下による脳幹系の機能

障害の研究、西多賀病院の湊による筋ジストロフィーにおける立ち直り反応の検討など行われたが、

これら一連の神経生理学的方面からのアプローチも今後推進の必要のある分野と考えられる。
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デュシアンヌ型筋ジストロフィー患者

の機能訓練の在り方

（l）腱反射喪失順序から

国立療養所西多賀病院

湊　　　治　郎

従来、デュシアンヌ型P〝刀の機能訓練は、疾病の進行に伴っておこる関節拘縞の予防、矯正、及

び予想し得る廃用性の筋萎縮に対する治療を目的として行われ、その具体的方法としては、関節のひ

き伸し、歩行の奨励、装具の着用による歩行期間の延長が主として行われてきた。しかしながら、P

几LDの本態について末だ殆んど知られていない現在、こうした訓練の理論的根拠は極めて稀薄なもの

と言わざるを得ないし、これらの方法の実施がP〃刀そのものの進行速度に殆んど著しい影響のない

ことも経験上明らかである。

一方、近時、PAfか、特にデュシアンヌ型患者の心筋障害の様子が究明されるにつれて、少くとも、

心臓こ悪い影響の考えられる機能訓練は、これを強いて患者に実施する理由が全くなくなってきたと

考えられる。

そこで少くとも、現在知られているデュシアンヌ型P〃βの機能障害進展の知見をもとにして、他

の医学部門の批判に耐え得る機能訓練の体系を作ろうと思い研究を進めていた。歩行期のP〟か患者

それも可能なかぎリ幼い患者、年令は3才から、6才までの患者11名について、傾斜台及び訓練用バ

ルーン（直径約80m）を用いて、頸の立ち直り反応、及び上肢による防禦反応（パラシュート反応）

を観察した。全例頭の立ち直り反応は、健康児に比して著しく劣り、腹臥位で、11例中8例は全て頸

を伸展位に保持しようとせず、傾斜台又はバルーンの上に顔を伏せてしまった。坐位での防禦反応も

前方、側方、後方とも著しく拙劣で、上肢で完全に謳幹を保持できたものは一例もなかった。これは、

頭部、及び上肢筋力の平均がG以上の例でも認められた。

デュポビッツ（Dαゐ0dJろ1964）はP〟βは65例の患者の鹿反射を調べた結果、上腕二頭筋反射は、

60例において、上腕三頭筋反射は61例において消失を見、しかもこれらの反射が下肢における膝蓋腱

反射の消失に先行することを報告している。バールスタイン　R汀h eh，1965）も同様の結果を64例

の患者について報告し、デュシアンヌ型P〟βの反射の消失が単に筋肉の障害にのみ由来するものと

は考えられないと述べている。

そこで上記の頸の立ち直り反応、及び防禦反応の拙劣な患者8例（3才～6才）について腱反射、

上腕三頭筋反射の消失がみられたが、アキレス鹿反射は全例に残存し、膝蓋腱反射の消失は3例にみ

られた。

上記の結果からデュシアンヌ型PA仁か患者の中枢神経系における異常も仮定し、訓練用バノレーンに

ょる頚の立ち直り訓練、上肢筋に対する、主としてクワビングによる筋収縮の促通、体重の負荷、及
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び休重の移動などの訓練を取り入れ現在実施中である。

尚、従来の知見から、頭に関しては、僧帽筋筋力は可成早期に障害を受けるのに、深部の頃筋は疾

病の最後までよく保持される。又胸鎖乳突筋では胸骨枝に比し鎖骨枝が早卿こ筋力の減退（萎縮）を

示すなどの現象、及び仮性肥大の発生部位の特異性などから、P〟か患者の筋肉と対する適切な運動

負荷量を究明してゆきたい。

進行性筋萎縮症患者のA工）1に関する研究

国立療養所箱根病院

古　内　文　夫　　村　上　慶　郎

久　保　義　信

進行性筋ジストロフィー症のADL評価表については従来種々のものがあり、いづれも一長一短が

あり、優劣が決めがたい。私共は今回、主として成人の筋萎縮症に使われ得る評価表をPrfceらが

Duchenne pMDに使用したものを成人用に改良して、国療箱根病院外来に通院中の筋萎縮症患者に

使用して、その機能障害の進展の経過をおっている。今回はADL評価表及びその第1回及び第2回

の評価結果について述べる。

ADL評価表は以下の項目よりなる。

①走る　㊥浴槽の出這入り　㊥階段昇降　④床からの立上り　㊥歩リ　㊥這う，⑦トイレ？出入り，

後始末，㊥ベッド椅子への乗り移り，㊥浴槽内で体を洗う，⑲いざる，⑪ナイフとフォークで肉を切

る，⑲ハシを使う，⑲パンツをはく，⑲パンツを脱ぐ，⑯靴のひもを結ぶ，⑲肩より上に本を持ち上

げる，㊨前びらさのシャツをきる，⑲前びらさのシャツを脱ぐ，⑲靴をはく，㊨かぶり式のシャツを

着脱する，㊧車椅子で10米の距柾をこぐ，⑳尿器使用，㊧フォークで固形物を切る，㊨標準形タイプ

ライター使用，㊧髪をとく，⑳靴を脱ぐ，㊨水のいっぱい入ったコップを口に持っていく，㊧支持な

しで椅子に坐る，⑳飲みものを注ぐ（約25匹C），⑳電話器をとり、ダイヤルを回す，㊧顔、手を洗

う，㊨車椅子で方向転換する，㊨半分水の入ったコップを口に持って行く，㊨体の前側ゐボタン、ホ

ックをかけはづしできる，㊧歯をみがく，㊨体をねじる（坐位），㊨電気カミソリでヒゲをそる，㊧

電動タイプライターで、キーのみを打つ，⑳ハンカチで鼻をかむ，㊨手指自助具を使って食べる，㊧

ノ、サ三を使う、ページをめくる，㊨支えを使って坐る，㊧書く，

この評価と従来の機能障害度との関係は①～㊥は歩行可能，㊥～㊧は車椅子が動かせる。この評価表

を18例の外来筋萎縮症患者に使用した。患者の内訳はLG型4例、FSH型2例、クーゲルベルグ・

ベーテンダー症10例、慢性発性筋炎2例であった。調査の結果は㊥～⑤は歩行可能であるが、3名が
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これにあたり、残りは不可能であった。（彰一㊥は車椅子の移乗動作が出来るものであるが、これの可

能なものは4名であった。㊥～⑲は体を持ち上げる動作が出来るもので6人が可能であった。⑮～⑳

は大まかな更衣動作であり、これの可能なものは8名であった。㊥～㊧は手をとどかしたり、持ち上

げたりする動作が可能であるもので12名にみられた。㊧～㊨は中等度に持ち上げられ、支えられて椅

子に坐ることが可能なもので15人がなし得た。㊧～⑳は軽いものを持ち上げることが出来るもので16

人が可能であった。⑲～⑲は持ち上げることが出来ないものであるが、これは全員可能であった。

3ケ月後の再検では全員にA－DL評価の進行、悪化はみられなかった。病型別には症例数が少ない

ため充分な検討が出来なかった。

衆知の如く、一般に成人の筋萎縮症患者の機能障害の進展はDuchenTZe PMDに比して遅く。短期

間の観察では確認しにくく、長期間の研究が必要であるので、更に紘続して調査の予定である。

f∵M］〕息児の足部変形

－と　くに内反変形について－

国立徳島療養所

西　庄　武　彦　　松　家　　　豊

奥　村　建　明　　鈴　木　和　恵

PMDにおける足部変形の一つとして、内反変形は尖足とともに装具不適合あるいは歩行を不安定

とすることが考えられ、これら変形に対する整形外科的処置を必要とされることである。

今回は足部内反変形の実態調査と、その発生機序について検討を加えた。検査対象は、D“de肌e

型46名である。

1．内反変形を、その程度に応じ以下のごとく分類した。

（1）軽度内反変形しほとんど変形を認めないもの。）

（』　中等皮内反変形（内反変形はあるが徒手矯正可能なもの。）…………………15名

（3）高度内反変形（固定化された変形。）

2．以上3型の変形はgJα伊の進行とともに、変形は高度となる傾向が認められた。装具歩行群15名

中、9例に中等度の内反変形が認められた。

3．徒手筋力テストで後脛骨筋，下腕3頭筋等の内反底屈筋群と、前脛骨筋，絶址伸筋等の外反背屈

筋との筋力を、上記3型について比較した。全般に内反底屈筋群は外反背屈筋群より筋力が温存さ

れており、これは軽度変形例にもすでに認められた。特に後脛骨筋はよく温存される傾向がみられた。
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4・B“mαノ加電短を使用し、動作筋電図学的に検討した。徒手筋力テストと同様に内反底屈筋群

が優位に動作していることが認められた。また内反呈屈筋群の内で、後脛骨筋と下腿の関連では、

足関節の最大底屈時には、下腿3頭筋より、後脛骨筋の放電がつよくみられた。これは下腿3頭筋

の筋力を補った一種の′k moJ mと思われた。装具歩行者では歩行接地時において、後脛骨筋が

足関節の5‘diHger　として動作している傾向がみられた。

5・尖足と内反との関係は密接であり、両者の関連を3型について検討した。軽、中等皮内反では尖

足との間に相関傾向はほとんどなく、高度内反変形となって明らかな関連を認めた。

6・レ線学的観察では高度変形例の一部にね山の内反、N砂山山の爪ed上¢J dゆkeme几‘を認めた。

以上要約すると、歩行時期にすでに中等皮の内反足変形が認められ、また動作筋電図学的には足関

節のぶα最JZerとして後脛骨筋が重要な役割を果していることがわかった。さらに軽、中等度の内反

例では尖足と密接な関連が認められないことから考えて、PMDの内反変形は早期より認められる内

反底屈筋群と外反背屈筋群とのgmhJのCeが大きく関与していると思われた。とくに内反底屈筋のな

かでも後脛骨の作用が重要であろう。これら筋相互間におけるfmムαJα舵eカ基盤となって5J喝eの進

行とともに、拘縮、変形を起し、さらに骨発育にも影響を与えると考えられる。

以上の点からPMD特有の足部変形である内反尖足変形の治療には、アキレス腱のみならず、後脛

骨筋に対する処置が必要であろう。現在、一部の症例にアキレス腱延長と合せ、後脛骨筋の延長も行

っている。

P MI）患児の手の変形について

国立徳島療養所

西　庄　武　彦　　松　家　　　豊

奥　村　建　明　　鈴　木　和　恵

49年度において、PMDの手の変形は、Sl∽几眠CA変形が多く、その原因は相対的な血的元来優

位によるものであると報告した。本年度はPMDの手の変形の詳細な分類を試み、またその発生機序

について、機能解剖学的見地より検討を加え、以下のような結果を得た。なお検査対象Dぽんe加e型

51例である。

1．変形の分類

51例中41例に以下の変形を認めた。

1）S岬眠C丘変形　…・…・……‥…

α　典　　型　　的
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占　非　典　型　的

2）過伸展変形

3）指屈曲変形

SwnTuu＝k変形のうち、典型的としたものはMP関節屈曲、P【P関節過伸展およびDIP関節屈

曲変形のあるものとした。非典型的と．したものはMP関節屈曲をともなわず、PIP関節過伸展、D

I P関節屈曲変形のあるものとした。過伸展変形はPI P、DI P関節の過伸展変形をともなうも■の

である。指屈曲変形とは、完全に指伸展不能なものとした。

2・徒手筋力テストでは　几け那fcmが末期JJ喀eでも比較的温存されている傾向があり、一方eか一

打那cm慮早期よりの弱化がみられた。e∬けぬJcmの中でもとくに毘指屈筋の弱化が著明であ

った。

3・St∽几眠C丘変形、過伸展変形における指伸展や屈曲について動作筋電図学的と観察した。外来筋

より　nJJh5C′痛；優位に動作しており、この傾向は過伸展変形に強かった。

4・指の屈曲動作を連続写真撮影およびVTRで観察したと．ころ、指の屈曲動作がまず、MP関節か

ら始まり、PlP、DIP関節へとすすんでゆく、いわゆる血rJ那gcJ血5′Je∬われの様相を示す

症例が多かった。

5・Sl旧几肥CA変形2症例についで指伸展動作時の山r那cmの役割みるため、手関節部で1喀

ⅩγJ∝α励こよる正中、尺骨両神痙プロブタの効果が出現すると、指伸展を命じてもS以mWC鳥変

形は出現しなかった。

6・S祝仇眠C嬢形のあった3症例の剖検例について検討を加えた。その結果、由様筋や、骨問筋の

索引でSM几WC尤変形を出現させることができたが、しかし総指伸筋の索引ではSt瓜ル耽Cん変形は

再現されなかった。

以上の検索を通じ、PMD特有の手指変形であるS一伽neCk変形および過伸展変形は、相対的な

ど“rf那fc‘わm血几‘によることが明らかとなった。PMDではe∬け玩ぶJcmが血rJmfc机より早

期に変性に陥り易く、その結果、この両者における筋力のmααnCeが、さまざまの変形を起してく

るものと思われる0指屈曲変形はおそらくre∫上座㌘5IJi叫こおける外来屈筋の拘縞のためと考えら

れる。
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2）過伸展変形

3）指屈曲変形



P M D側轡に関する研究

国立徳島療養所

松　家　　　豊　　西　庄　武　彦

PMD側轡の病態を明らかにし、側攣発生や増悪の防止に対しての目的を達せんとの意図で今回は

側攣推移の形態学的検討を行った。

D〟deJIW型男子，36例，年令8才2ケ月～26才1ケ月，5‘‘塔e4～8の対象である。観察期間は

昭和45年3月から昭和50年8月までの最短3年3ケ月，最長5年8ケ月，平均4年5ケ月である。（表）

全脊柱レ線像の側攣度計測を行い、上記、3年3ケ月以上において100以上の増強を示したものを

進行例と定め、それ以下を非進行例とした。

年令からみた側攣皮の経時的変化は図1，図2に示した通りである。

1．進行例につし、て

進行の様相では極めて急速な進行を示すものがある。しかも、12才前後において増悪の傾向が多

くみられた。側轡のタイプから眺めると、胸腰椎型を示すものが多かった。（表）しかも、大きな

C型カーブが特徴であり、後轡を合併するものが圧倒的に多かった。

2．非進行例について

このなかでは非構築性側轡が多く、レ線撮影条件による変動がみられるが、側攣の程度は200以

下の軽いものであって、6例には側腎がみとめられなかった。この6例のうち5例は下肢装具の経

験者であった。側腎のタイプは進行例に比して胸椎型を示すものが多く、（表）、前攣を合併する

ものが多かった。

以上の様にPMD側撃をその推移からみて著しい進行、殆んど進行のないか、また、側撃のみられ

ないものがあることがわかった。今後これらを詳細に比較検討することによって側攣発生や増悪の要

因をもっと明確にしたい。

対象及び側撃タイプの推移

36例

S．45．3－50．8

進　　　　　 行 非　　 進　　 行

観察前 観察後 観察前 観察後

最小年令 8．2 12．0 8．8 12．6

最長年令 16．8 21．11 20．1 26．1

平均年令 12．0 16．6 14．1 19．2

観察期間
3γ3m －　5γ8m 3γ3m －　5γ8m
平均　4γ6m 平均　4γ6m
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進　　　　　 行 非　　 進　　 行

観 察 前 観 察 後 観 察 前 観 察 後

胸　 椎　 型 4 1 6 6

胸 腹 椎 型 6 15 2 3

胸　 椎　 型 0 1 0 0

ダブルカーブ 1 1 2 2

側 攣 な　 し 7 0 8 7

ボ　　　　　　IU　　　　　　12　　　　　11　　　　　　ttI lが　　　　　　コ）　　　　　22　　　　　　24

年令り－）
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図2

8　　　10　　12　　14　　16　　18　　　20　　　22　　　24　　　26

年令（才）

PMI）の阻噛機能に関する基礎的研究

第l報　口腔内所見について

国立療養所原病院

浜　田　春　三　　今　田　和　秀

山　田　早　苗

（広島大学歯学部補綴）

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冨　和　夫　　升　田　慶　三

（原　病　院）

緒　言：PMDの阻噛機能の解析を行う第1段階として、国立療養所原病院において、進行性筋萎

縮症のうち、特にPMDを中心に、実休の把握に主眼を置き、口腔診査を行った。

調査対象および方法：同施設の収容患者（児）で、PMDを中心とし、進行性筋萎縮症と診断

された年齢5才から45才までの男子65名、女子6名の計71名を対象とした。調査方法は、歯鏡、探針

による視診、触診と、本人ならびに付添看護人の問診による口腔内診査を行った。

調査結果および考察：麟食寝息状況については、図1、2、3、4に示すように、永久歯につ

いては、71名の平均値として、D率20・0蕗、F率2・0多、DMF率23．8多と節食歯が多く、処置歯が

少ないこ車を示した。また、D歯率（ 100）84・0多より、禾処置のまま放置されている歯

が多いことを示した。乳歯についても同様でα率5・1筋、′率0・6久dV率10．4虜、〔（d＋e）／
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図1（∫率，e率，′率（PMD）

図3　D率，M率，F率（PMD）

（ig●）

図2（如）／現在歯数×100

（PMD，CP比較）

図4　D歯率（PMD，CP比較）

現在歯樹×100　61・3蕗を示した。歯垢清掃については、一応毎日行っていたが、著明な歯垢沈着

を認める者は62多、歯石沈着は4堰に認められキことや手肢の不自由さ、顎口脇の運動の不自由さ、

歯列不正を有する者が多いこと・また・口腔衛生に対する関心の低さなどから、効果的な占用ぶん佃

が行われていないと推察される。歯肉の炎症は約80感の者に認めた。不正校合および歯列不正につい

ては9帽の者に何らかの異常が認められた。特に、開校は約6昭の者に認められ、先人の報告ともー
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致し、PMDに特有な疾患と思われる。映耗症は、CPでは、上原6（1966）ま24動こ、浜田玖1974）

は28動こ認めたと報告しているがPMDにおいては一症例に認めたにすぎなかった。

まとめ：本予備調査から、PMDの今後の歯科医療の対策として、次のことが重要と考えられる。

（1）PMDの全身疾患に対する正しい認識と理解を街着が持つこと。（公歯科治療とともに、歯垢清掃、

間食指導等の口腔疾患の予防（こ重点を置くこと。（3）開校および関連する口腔諸機能の解明とその処置

を検討する必要がある。

PMDの阻噂機能に関する基礎的研究

第2報　歯列弓につし、て

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　伊　井　一　博

川　添　和　幸　　山　田　早　苗

（広島大学歯学部補綴）

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冨　和　夫　　升　田　慶　三

（原　病　院）

緒　言：十分な阻喝機能を営むためには、健全な顎口腔器管、特に正常な歯牙、．歯列弓、吹合等が

重要である。PMD患者については、開吸が著明に認められ、また正常人と比較して歯列弓幅径が大

であるという報告が散見される。（Brown and Losch193q，Futterman1940，While and Sackler

1954，藤野他1970，岩淵1971，三吉野1972，Ardranet al．1973，′」、山ら1974，Coh，n1975，今田ら

1975）。そこで我々は、PMDの顎口腔機能改善のための基礎的知見を得ることを目的として、

Ducbenne typePMDについて歯列弓の計測を行ない、正常人と比戟検討した。

計測方法：国立癒着所原病院のmchenne typePMD49名について生体口腔石膏模形を作り、欠

損や修復物、朗蝕が少なく計測可能な10才から21才の男子28人tこついて計測した。図1（こ示す

よう（こ中切歯切線中点、犬歯尖頭、第1大白歯近心煩側暁頗頂を計測点とし、水面の水平性を利用し

て中切歯切線中点、第1大白歯近心頼側政頭頂を含む基準面を作り、写真撮影を行ない、前歯列弓偏

径、長径、・′歯列弓幅径、長径の4項目lこついて計軌を行なった。

結　集：破検者28名の測定値は表1に示した。すなわち、上顎前歯列弓偏径37・20m、長径
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8．07m、歯列弓偏径58．66m、長径27．31Ⅲ皿、下顎前歯列弓幅径30・35m、長径4・89m、歯列弓偏

径54．52mm、長径22．60mであった。図2は測定結果を図式化したものである。実線はDucheme

typ。PMI）28名についての測定結果を表し、一点破線は正常人と比較するため28名中第2大白歯

の廟出している15名について、第1大白歯のかわUに第2大白歯近心頬側変頭頂を計測点として、

計測した結果である。点線は15才から18才の高校生1186名についての山浦の計測結果である。

図2においてIhchenne typePMDと正常人とを比戟すると上顎については、前歯部歯列弓にはほと

んど変化が認められないが、歯列弓幅径が大きく、長径が短くなる傾向が認められた。また下顎lこつ

いては、正常人と比較して、前歯部歯列弓（こおいて幅径がやや大きく、歯列弓偏私長径は上顎と同

様な傾向を示した。歯列弓幅径が大きくなり、長径が短くなるという傾向は上顎よりも下顎に著明に

認められた。

考　察：伽heme typePMDについて歯列弓を計測し、正常人と比較した結果、歯列弓偏径が大

きく長径が短くなる傾向があることがわかった。この原因としては、顎発育に基づくPMD本来の特

質や舌や顎周囲の諸筋の機能のアンバランスに付随して起ることなどが考えられるが、いずれも推察

の域を出ず、歯列弓の拡大という現象を解明するためには、さらに詳細な検討が必要であろう。

図1 図2

／／　　　　　　　　　　　　　、．＼

／／　　　　　　　　　　　　　　＼＼
仁R、【、【．．1．爪．一，．、．，．．．，．1．．．ご1日J，nF讐∴rt．罰．．ユユ
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PMDの阻噛機能に関する基礎的研究

集3報　頭部Ⅹ線規格写実による開境の分析について

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　小　林　　　誠

古　本　健　二　　山　田　早　苗

（広島大学歯学部補綴）

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冨　和　夫　　升　田　慶　三

（原　病　院）

緒　言：PMDの多くの者に認められる閑吹（0pen bile）は、本疾患と開攻との強い因果関係を

示すと共に、開変の成因を考える上で重要である。頭部Ⅹ線規格写真を用い開変の分析法を示した神

山・滝口（1958）の報告は、資料が本邦人であることもあいまって、PMDの開鮫分析lこも有意

義な分析法であると考えられる。本研究はPMDの閑暁の特性を明らかlこするため、頭部X線規格写

真を用いて分析した。
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研究資料：原病院入院患者（児）のうち、PMD（ドシャンヌ型）と診断された開暁患者（児）計

12名（7～16才）の頭部X線規格写真を使用した。なお同程度の開唆、同程度の身体障害をもつ

Kugelberg一鴨Iander病の1名（18才）も比較のため計測・検討した。閑暁の定義は血gle（19

08）に従った。

計測法：神山・滝口（1958）の方法に従い、各計測点の決定については飯塚・石川（1957）

を参照した。

結　果：神山ら（1958）iこよる計測項目12、開吹分析のための標準偏差図表および各被験者

の計測結果（S・D・比）を表1に示した。標準偏差図表中黒太線はCaselの計測値を記入し屯

閃吹分析のための標準偏差図表こもとづき、開攻傾向の認められるもの○印で表2に表示した。表中

右覧のopen biteは、上下中切歯切端間の離閑の程度を皿単位で表示した。計測項目1．3．5は主とし

て下顎骨、2．4は主として上顎骨、8．10．12は下顎歯、7．9．11は主として上顎歯に関係した項目で

ある。

このことからCaselは上・下顎骨いずれにも開暁傾向が著明であり、Gse7～11は主として上顎

骨lこ閑変傾向の認められることがわかった。Case12は顎性の閃攻の傾向は著明でなくCase13（

Kugelberg－WeIander病）は顎性の開変傾向は認めなかった。

表1　　　。ASE12　】　4　5　6　7　8　，1。111213
（S．D．ratio）

閑変の分析法

と言†測値

1〉　FH．Ar－Gn

2I FH．NF

ユ）FH．MP

4■　Ar・－pnS－Ans

5）Gonial A

61U1－6－L1

7〉　FH．6－Ul

O）Fll．61．1

91Prは－Ar－6

10I Go－Ar－6

11）Ans－Ar－Ul

121Gn－Ar－Ll

1・29　3・；6　2・56　－0．37　1．57　1．01　0　　－1．69－1．26　－1．01－0．5】　0．79　－0．25

－1．191．29　1．57　－0．17　1．26　0．56　－2．48　－2．27－1．54　－】．25　－2．83　1．01－0．04

2．00　3．42　3．03　1．67　1．78　1．78　0．88　－0．20　0．1】－1．18　－0．57　1．12　0．】1

1・99　0．25－0．02　－1．38　0．7】－0．111．84・1．49　0．10－1．95　－0．23　－0．51　0．52

1・051・07　1．41　2．11　0．18　0，55　1．】4　1．25　1．07　－0．】4　0，1①　0．日　0．88

3．712．63　1．95　2．01　3．91　2．28　2．99　1．】5　1．711．ユ7　2．611．日　2．80

－2．381．99　0．57　－1．66　－1．54　0．51－3．ュ1－0．21－2．20　－1．36　－2．32　0．06　●1．】3

4．45　5．99　3．74　2．10　5．18　4．30　2．】2　2．00　1．08　1．31　2．57　2．51　3．79

－1・H O．42　1．61　0．87　－1．日　－0．Ol　－2．11－1．22－1．01　2．55　1．22　0．77　－1．日

－0・271．00　0．69　0．30　1．211．66　0．06－1．66　0．36　1．51　0．51　0．i7　－0．60

－1・071．54　1．72－1．07－1．60－0．06　－0．11－0．18－1．18　2．49　1．バー0．18　－1．01

－1・Hl．05　1．33　0．日　－1．44　－0．50　－0．日　－2．38　0．611．93　＿0．M＿0．17　●1．77

州．　S．D．

10．5】．56

1．6　2．86

26．91．56

18．5　5．2ユ

12Jl．2　5．60

－5．0　7．0‘

12．71．12

7．7　4．09

1二I．7　2．8も

49．1】．】1

17．21．69

22．～1．81

ⅩamiyamaふTaki9uChi（1958）
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表2　分析結果表
ご急き三三二

1 7ノ 5 2 q 6 8 10 12 7 9 山
OP EN　BIT E

1 X X X X X X X X X （⊃ X 山．刀

2 X X X ○ X X ○ ○ ○ 5．上山

5 X X X ○ X X ○ X ○ 叫．（方

q X X ○ X X X X 2．10

5 X X ○ X X X X X ○ X 9．刃

6 X X X X
－X

7．15

7 X X X X X X ○ 勺．幻

8 ○ X X X X X ○ X ○ 2．的

9 ○ X X X X X ○ X 勺．85

皿 ○ ○ X ○ X X X ○ X X ○ 5．m

山 X X X X X ○ 8．10

ゼ X ○ X X 1．Ⅶ

道 X X X X ○ X 5．万

要　約：頭部X線規格写真による閑餃分析からDuchemePMI）の開攻は主として顎性の閑吸であ

ることがわかった。

文　献

神山光男、滝口弘毅（1958）：頭部X線規格写真法による閑暁の分析、日矯歯誌17、31～40

PMDの阻噂機能に関する基礎的研究

第4報　岨噌能率について

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　小　林　　　誠

今　田　和　秀　　伊　井　一　博

山　田　早　苗

（広島大学歯学部補綴）

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冨　和　夫　　升　田　鹿　三

（原　病　院）

緒　言：r pMDの顎口腔機能改善のための基礎的負料を得るために、口腔診査、暁合分析、岨嘔機

能、最大暁合圧lこ関して報告してきた。本研究では、岨噂綴能の一部としてPMDの岨嘔値（hlas－
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ticatory PeTlormance）を測定し、患者（児）の機能障害度、年齢、l Q値との関係について検討

した。

方　法：国立療養所原病院に入院中のPMDのうち、年齢8才から23才の男子mchenne型38名

を対象とした。阻囁値の測定は、Manlyら（1951））の方法に準じて行なった。

結　果：被験者38名の岨嘔値の平均は20・0であった。図1は、岨嘔値と機能障害度との関係

を示したものである。被検者が歩行不能なⅡ－6からⅡ－8に集中し、岨嘔値も低いものから高いも

のまで、広い範囲に分散し、狙嘔値と機能障害皮との間には相関関係は見られないように思われる。

図2は、岨囁値と年齢との関係を示したものである。13才以下（混合歯列の時期）と14才以上

（永久歯列完成時期）との2群に分け、岨囁値と年齢についてt検定を行なった結果、両群の間に2

多の危険率で有意の差があった。図3は、岨囁値とIQ値との関係を示したもので、IQ79以下と

IQ80以上の2群に分け、t検定を行なった結果、5葬の危険率で有意の差があった。

図1　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　図2
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考察および結論：機能障害慶との問に相関関係が見られなかったことは、吉松ら（1971）の

報告と一致する。このことは、機能障害度は患者（児）の日常動作がらみた障害度で、骨格筋、とり

わけ顎周囲諸筋の障害の度合で分類したものでないためであろうと推察される。年齢との問に相関関

係は認められたがShiere（1952，1955）の報告している健康人（6才～18才）の永久歯萌出に
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よる岨喝値の増加、歯牙交換期（こおける成少傾向とは一致しなかった。lQ80を境として相関関係

が認められたのは、それ以下のものは、一応tt知能低下あり”と考えられ、知能低下と共に筋の障害

や脳の障害があることが考えられる。

M川Iyらの方法によれは、PMDの岨嘔値（平均20・0）は著しく低く、健康人の総義歯装着者

の唱嘔値（平均35、貼nlyら（1950）による）にも達しないものがある。このことは、PMI）

の岨囁機能改善の必要性を強く示唆しているものと考えられる。

PMDの阻噂機能に関する基礎的研究

第5報　最大攻合圧とIQ値との相関について

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　川　添　和　幸

岡　田　周　造　　山　田　早　苗

（広島大学歯学部補綴）

河　野　七　郎　　相　田　正　士

生　冨　和　夫　　升　田　慶　三

（原　病　院）

緒　言：PMDの顎口腔機能の実態は不明のことが多い。本研究ではPMDの顎口腔機詑改善のた

めの基礎的資料を得ることを目的として、PMDの最大暁合圧を測定し、1Q値との関係について検

討した。

測定方法：国立療養所原病院に入院しているPMDのうちmchenne塾49名を本研究の対象とし

た。そのうち口腔診査の結果、左右および上下第1大白歯が崩出し、軽度のカリエスまたは′」、充項以

外は健全と認められる者30名、またIQ値（WISC式）測定のでさる者24名（8～21才男子）

であった。そこで最大吹合圧とIQ値との相関については上記24名を対象として分析した。吸合圧

の軌定には、フォイルストレンゲージ（共和電業製）を内蔵した自家製の圧変換器を使用し、ゲージ

の歪みをストレンアンプで増幅してペン書きオシログラフに括記させ記録した（図1）。軌定に際し

ては、被験者（こ方法を説明し、練習ののち、左右第1・大白歯について各々5回計測し、その最大値を

もって左右各々の最大暁合圧とした。

精　巣：被験者24名の測定値は表1に示し牢。右側第1大白歯における最大攻合圧の平均は18・9

毎、左伺第1大日歯tこおける最大政合圧の平均は17．9ねであった。またIQ80以上のグループの最

大疫合圧の平均は、右側2・3如、左側21・1如で、lQ79以下のグループの平均値は、右側13．2
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毎、左側12．6ねであった。■両グループの間には1多の危険率で有意の差があった（図2）○

図1：暁合圧測定装置とデータの一例
mGF排にE　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　表1：最大政合圧とIQ値

脇■
一・・万　　■ ‾！ l

ま …喜

ここt

BR

I l
t

†▲ 鋼

鉦 ！i十J 一一l

討・ ．さi r
宇目
†l
喜1：■t

l 射

担

≒ モ
N

m

m N

AMR

PE

COR80X

0■　10　20　30　40　鴫

との関係

p・tl・nt叫・Iq鵬Ⅰま劇■■ltl叫rO托●（伸し

図2：最大唆合正とIQ伍との関係
縦軸は右側第1大白歯による最大

政合圧を如単位で、横軸は左側第
1大白歯による最大政合正を如単

位で示す。白丸はIQ齢以上、黒
丸はIQ79以下を示す。

l
一
丁
　
▲
■
－
■
　
’
■
　
‘
　
l
－
▲
‘
　
l
 
t
一
　
‘
　
’
■
　
●
▲
　
一
　
〇
　
▲
7
　
1
　
’
■
　
一
　
一
　
l
 
l
 
l
一
丁

’

■

　

’

一

　

2

　

1

　

　

　

▲

　

’

‘

－

‘

　

l

 

l

 

t

一

　

l

 

l

 

l

一

■

　

　

　

1

　

－

‘

　

’

－

■

■

　

l

　

■

‘

　

▲

考　察：健康人における変合圧の実測値については研究者により多少異なるが、正常歯列の成人で

は、第1大日歯の最大吹合圧は平均62・5毎、また6－7才の子供では臼歯の最大政合圧は約24如程

度で15－16才でほほ成人の値に達するという0本研究では8～21才と年令幅が広いがいずれも

健康人の最大暁合正よりも低い値を示した。また、IQ値との相関については、本測定結果から知能

低下のあるものは、最大吸合圧は知能低下のないものに比べて低いということがわかった。この原因

については、知能低下と共に筋の障害や脳の障害があることが考えられるが、推論の域をでない。し

かし、本研究結果は、障害児歯科臨床（P】MD、精諷CPの一部）において認められる知能低下の

あるものは“変みかたが弱々しい”という臨床所見と合致するように思われる。
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進行性筋ジストロフィーの「機能障害ステージ」

の基準作成に関する研究

徳島大学医学部整形外科

島
　
中
松
　
家

野
　
田
小
松

充
　
明
弘
　
彦

義
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井
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中
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進行性筋ジストロフィー症の病勢の進展に伴う機能障害度（Slage ofDisability）の分類に関し

ては多くの方法が発表されている。私共は厚生省の研究班が制定せる障害度分類法並び（こADL評価

法を採用しているが、この障害度分類法につき、ADL評価を指票として検討を加えた。因みに上述

障害度分類法は障害度判定の基準としで階段昇降に際しての手の介助の有無∵座位”次いで椅

子より起立”の能否、“四つ這い”ttいざり’’這行の能否、tt座位保持”の能否、tt常住臥床”の各

項目のみを判定の指票として順次とりあげる8段階分類法である。これに関連するADl一評価法は2

5項目よりなり、床上、身のまわり、立位移動、起座昇降動作の5群に大別され、各項目は5段階（こ

評価され（1項目4点、計100点）る。

自験例80例について、各錯菩度におけるADL評価結果は、Stagel、ADL90点く以下AD

L、点を略す）、StageⅡ、82、Stagem、74、SlageⅣ、3、SlageV、43、StageVl、

30、StageⅦ、20、SlageⅧ、12となり各障害度とADl一評価とはほぼ段階的な相関関係を示

し、上述指票とせる機能障害のみにて簡単【こ表現される各Stageについては、それに応じて、下述の

ADIJ障害が包括され相関的【こ評価されているものと考えられた。

即ち、Stagel、Ⅱの初期では、階段昇降時の手の介助の有無を障害度判定の指標として採り上げ

たものであるが、初期では、t辻っ、走る、片足で立つ’’ことが困難、動揺性行と共に、床上動作に於

て、tt超き上る〝（tt臥位”→－t・座位”）、・“項ころぶ’’などが困難となる。更にSlageⅡでは、起

立昇降動作lこおいて“床からの起き上り”が漸次困難となり登撃性起立の様相を帯びてくる。Stag。

Ⅲは、この“登拳性起立”を判定の指標としたもので、立位移動、床上動作と共（こ起座昇降動作が漸

次困難となる。SlageⅣはtt座位からの超立は不能であるが、立たせると歩行は尚可能”というSta

－geで、起座昇降動作は殆んど不能に近くなると共（こ、立位移劫劇作（こ於てtt走る”は、殆んど禰私

tt歩行〝も極めて不安定となりその不能（こ陥るとStageV‘こ移行する。

StageV以降は座位生活を余儀なくされ、StageV、Ⅵは、這い方（こ判定の指標を求めている。こ

れは実際に則した指票と考えられ、SlageVはtt幽つ這い’’、StageⅥはttいざり這行”の能否を指

標とし、その推移lこ応じて床上動作が著しく困難となると共に、掛こ上肢、手の機能障害が加わり、

身のまわり動作lこ困難を感ずるよう（こなる。

SlageⅦは、座位の保障の可能のみを指栗としたものである。この座位の保持（こ関しては、脳幹、
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脊柱、下肢などの変形が高度であってもそれらを巧みに利用して座位をとり、身のまわり動作、矧こ

机上動作を脱期まで比較的よく弁ずることができる。以上の“座位保持”が不能となるにつれ、終末

期のtt常住病臥”期に移行する。

上述、障害度分類では、特に上肢機能の障害についてふれていないが、Stageと身のまわり動作を

主体とする上肢、手の機能についてのAr）L評価との関係をみるとStageI（以下Stageを略す）、

95・3、Ⅱ、90．3、Ⅲ、83・3、Ⅳ、75．6、V、71．2、Ⅵ、62．9、Ⅶ、49．5、Ⅶ、3

8．6　となり、特に歩行が不能となるSlage V以降において、上肢、手の機能が順次障害され　両者

の間にほぼ段階的な相関関係が認められた。

PMDの機能ステージと強さ期間曲線

及びクロナキシーとの相関について

国立岩木療養所

福　士　　　明

（国立岩木療養所　整形外科）

木　村　政　一

（弘前大学　整形外科）

始めに　強さ期間曲線（以下5－D曲頑）について。

被検筋の運動点に巾の広い短形電流（300msec）の刺数を加え、次第に利敵を強くして行くと、

ある利敵電流で筋が収縮を起す。この電流の値を基電流とよぶ。次に刺敦の巾を少なくし、再び電流

を強めてゆき、収縮が起った最少の電流と刺激の巾を記録し、巾を更に′」、さくすると電流を強くしな

いと収縮が起らないのが普通で、同様のことを刺敵の巾を小さくしながら繰り返し、刺散の巾をそれ

に対応する電流の強さを軸とするグラフをつくる。これをS－D曲線とよぶ。

今回、当所で治療中のD型PMI）患者につき、S－D曲線を測定した。各機能ステージごとに行ない

い、各ステージ間における差位の有無を検討した。

測定器機は0－0技研製のクロナラクスを使用した。今回は各機能ステージにある点者の差位を知

る為、同一晩　上腕2頭筋を検査した。クロナキシー値もだしたが、値のばらつきが著しく、まだま

とめることができず、今回はふれない。筋電図との相関も現在検討中である。

S－D曲線のカープ自体は正常筋と大きな差はないが、カーブが上昇し始める時期が少し早い感が

ある。だが、機能ステージとの相関は少なく、歩行者と車椅子患者との差は認められなかった。

基電流（300msecで収縮を超す最少の電流）については、各ステージで少し差のでる傾向が認め
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られた。機能的に良い患者では、上腕2頭筋での基電流は2－3mAのものが多く、進行した患者で

は．4～5mA■のものが多かった。

図1

ntV　強さ期止血暮並びにタロナキシーE■贅
氏　　 名 永　 沢　 異　 旨】

生 年 月　 日
首　 年　 月　 日　 才 ■

住　　　　 所

タ1 1年月 日 50 年 11 月29 日

タ ス I P T
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図2

㈹　強さ期的■暮並びにタロナキシー£書鼓
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■　　　 ■ D　 t － 8
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飯　　　　 名

t l

0．1　　　1　　　10　　　1（刀　　300帥SeC）

図1の症例は1－1で機能的にはまだ良く保

たれており、基電流は2mAであった。図2の

症例はⅡ－8とかなり進行しており、基電流は

5　mA■であった。確に基電流は症状の進んだも

のが高い値となる傾向がある。一万、1－3と

分頻されているのに、基電流が7mAと高いも

のもあり、またⅡ－8とされているlこもかかわ

らず、3mAと低い値をとるものもあり、必ず

しも障害鹿と相関しない例もあった。この点、

今後更に症例を重ね、機能障害度と基電流の値

が相関するかどうか検討する必要がある。

同「人で異る筋のS－D曲線について。

次の症例はⅡ－7と分類された患者で、被検

筋は上腕2頭筋、総指伸筋、母指内転筋につき、

行なった。筋力はそれぞれ〔2〕、〔3〕、〔4〕

と末梢筋ほど筋力は保たれていた。S－D曲線

のカーブは各筋ともほほ同様で特に差位は認め

られなかった。しかし、基電流に関しては、中

枢側は高い値をとる傾向が認められた。2頭筋

では5mA、母指内転筋は3　mAであった。こ

の場合でも症例数があまりにも少なく、萎縮の程度により基電流が変ることは断定できない。

この面でも症例のつみ重ねが必要である。又、今後下肢の筋についても行なってみたい。

PMDにおける尖足について

国立療養所南九州病院

川　平　　　稔　　新　屋　正　信

PMDにおける尖足の発生が、筋力低下と相乗して患者の下肢運動機能障害、脊柱変形を釆たし、

ADいこ影響する大きな要因となっている。このことから、PMI）の尖足に閑し、その発生の機序を
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明らかにし、その予防、進展防止の為、これ迄、様々検討してきた。今回、尖足、併腹筋仮性肥大、

障害慶の3者につき、これらの相互の関係を検討し、若干の知見を得た。

尖足の程度にづいては、足関節背屈角を用いた。障害慶は、上田の方法により8期に分類した。仮

性肥大については、仮性肥大の有無の判断が視・触診によるもので明確にし得ない例があるので、下

腿良と下腿朋腹部最大周径の比をとり、これを仮性月巴大指数として、用いた。仮性肥大指数1．02以

下では、臨床的に確実に伺生肥大ありと判断され、1・析以上では、仮性肥大なしと判断された。（

因みに、D型では、3期迄のものは、すべて、仮性肥大指数1・07以下であり、5期以上lこおいて、

1・1以上のものが出現する。）仮性肥大指数と足関節背屈角との関係につき、D型において検討すると

と、相関係数0・482で、強い相関は認められなかった。この原因として、歩行可能の3期迄の群にお・

いて、指数が1・0周辺に集中し、5乃至6期以後急激に高値を示すようになる為と考える。

一方、障害度と背屈角の間には、障害度が上昇するにつれ、足関節背屈角も高度となる。相関係数

0・おおで、強い相関を示した。更に、仮性肥大指数と障害慶の間では、障害慶が上昇するにつれ、

指数も高くなり、相関係数0・6338で、強い相関関係を認めた。

以上をまとめると、

①仮性肥大指数（下腿最大周径／下腿長）は、仮性肥大の尺度として、有用である。

㊥仮性肥大指数と足関節背屈角の間には、強い相関は、認めなかった。

㊥仮性肥大指数と障害度の間には、強い相関関係が認められた。

④足関節背屈角と障害度の間には、強い相関関係が認められた。

1．5

1．4

1．5

1．2

1．1

1．0

’0．9

The Corelation Of The＝ndex

Amd The Stage

■　　　　●

●
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1　　　2 う　　　4
5　　6　　7　　8（Stage）
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PMDに於ける脳幹機能及び平衡機能に関する研究

国立療養所兵庫中央病院

雨　森　良　幸　　習　田　敬　一

薪　光　　　毅

PMD患者の脳波にかなりの高率で異常波形がとらえられることは周知の所であるが、これ迄、そ

れが脳の一次性障害lこ起因する、とする談が有力である。我々はこれ（こ加えて－、末梢の筋骨格系から

のfeed back量の低下（こよる脳幹系の機能障害を考慮に入れる必要があると考えている。従って、P

MDの脳波異常が一次障害であるか、二次障害であるかの鑑別は重要である。

これ迄lこ記轟したEEOは目下検討中であるが、異常波形の鍾顆も分布も特に統計的な変化なく、

単に高振巾徐波の出現率が高い、と指摘し得るlこ過ぎない。

今後、我々はEEO記録と同時（こ視覚誘発眼振計、動体追跡試験装置等を組み合わせて測定する装

置を開発する予定である。

尚、これ迄の結果はとりまとめて、耳鼻口紗民雄誌（こ投稿中。
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病態生理学的研究

部　会　長

国立療養所西別府病院小児科

三吉野　産　治

病態生理学的研究部門では、昭和50年度も、昨年度に引続き、研究の主力を四つの主たるテーマ

にしはり、ここに一年間の成果を報告する運びとなったが、その総数は27題の多きに達した。以下

各テーマ毎に、各々の概略を述べて成果の要約としたい。

Ⅰ．病理学的研究に関するもの。

このテーマに関しては5題の成果報告がよせられた。西多賀、無江は40剖検例で、骨格筋以外の

肺病変、胃腸管病変について注目し、肺病変では、死因と関係したうっ血浮腫や炎症以外に、不規則

な結合級増殖や、実質の被頃が、また気管支動脈には著明な壁の肥厚を、肺内気管支壁平滑筋（こは萎

縮を、それぞれ認め、胃腸管では消耗性かも知れないが、壁の結合織の増加、平滑筋の萎縮などがあ

るとし、従来の心筋を主とする病理（こついての検索以外lこ多数例について上述の如き貴重な所見を報

告している。原病院、升田らはmchenne型8例の剖検心の検討から、心筋の変化はジストロフィー症

の一環として把握すべき事を述へ　また、耳′J、骨筋の病理学的検討の結果、他の骨格筋に比し、変化

が少ないとし、これを基礎として生体における耳小骨筋反射を調査し、重症度と共に耳小骨筋の復原

時間の低下があったと言う。組級化学的研究として、八雲、篠田、城らは昨年に引き続き、各種神経

筋疾患28名に筋生検を行ない、Ihchenne型では抽osinATPaseの変化が病初期より認められ、

MyotonicDystrophyでは、TypⅡfiber atrophyが著明であったとし、技術的な問題的としてDMS

添加もDH染色に透析膜を応用し拡散現象をほほ防止出来たと言う。今後の研究が期待される。字多

野、吉岡はフリーズエッチング法による骨格筋の膜表面構造を、走査型電顕により精細な観察を行な

い、昨年に引続き、正常および神経筋疾患の2～3について、Transversal tublar system opcni・1g

の所見をユニークな興味あるものとして報告、美事な電顕写実を提示した。

Ⅱ．心臓障害に関するもの。

7題の関連報告は、それぞれ筋ジスと不可分の関係をもつと思われる心臓障害に対し、24時間心

電図の記録（西別府、三吉野ら）、UCO（徳大′J、児科、幸地ら）、心力テ（兵庫中央、永田ら）、

心機図所見（東埼玉、田村ら）を始め、心菊障害発作例の心電図所見と他の剖検心の病理学的所見を

対比して、筋ジスの心筋障害は、心筋硬墓の場合とは異なることを主張（鈴鹿、向山ら）、4例の剖

検心と生前のベクトル心電図、ECOの検討からベクトル心電図の方が心筋線維仕の部位を立体的に

より正確に捉える（原病院、升田ら）などの報告であった。さて、長時間朋録によるアプローチは、

筋ジスには初めての報告であり、例数は少ないが、脈坤の日内変劫を観察し歩行可能群と不可能群の

脈拍目差は推計学的に有意差はなかったものの歩行不可能群（こやや大なる傾向があり、これが刺戟伝

導系障害を示唆しているのではないかと言い、終夜心電図の記録がこの循環系異常の早期発見に必要や
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あろうとして居り、心エコー図の成績は、心拡大、心拍出量の代償性、ポンプ機能の低下、心筋収縮

能の低下がmcheme型にかなりの例がみられ、これらの成績は運動機能とは必ずしも一致しないし、

左室後豊の収縮性の低下は、運動機能低下掛こより明白であったと言う、これまた注目すべき成果で

あった。心力テにより更に心機能のより正確なデータが得られ、病勢の進展に伴ない、lowout put、

hypovolemiaとなるが、この低下の程度は、ECG所見と直接の関係がなく、むしろ安静臥位時の心

拍数の増加が最も高い相関を示すと言い、三吉野らの長時間心電図法による脈拍数の観察結果と合せ

て極めて興味ある成績と思う。また、Pの変化と肺動脈傑人圧とはよく平行しているものがある。し

かし心力テそのものは、ECG、UCOと比べ、殊にTbminalstageの症例（こ対して、手枝も煩鎖

でriskも高いうらみがある。これに対して、下志津、目黒らは、自律神経学的にメコリール。テス

トを応用し筋ジスの心不全発生のメカニズム解明を試みている。

何れにしても、筋ジスと心臓障害の問題は今後もなお追求してゆかねばならない重要な臨床研究の

課題である。

皿．臨床像の解析lこ関するもの。

戚ジスの本態が、近縁の疾患も含めて未だ解明されず検討すべき臨床上の問題は極めて多い。今年

も10題にのはる成果があった。①女性Duchenne型PAす皿こ関する2題（新潟、片桐らHll棚、森

ら）はmcheme型P〟刀の臨床像を示す女性例を検討し新潟例は2例で全ての点でかなりよく一致

している。川廟例は、母親がdefinit carrierである点以外、両者例の性染色体、CPK、臨床所見

に大体の類似点があるが、遺伝形式、発症機構にはかなりの問題があり、従来の検索項目のみでは、

症例を増すだけでなく、いま一つ核心にふれるポイントが欲しい。再春暮、今西らは、上述の女性例

にみられる様な男性mchenne型との不一致点をhorJTDnalなものと考え各種ホルモンの分泌機能を追

求したが差はなかった。㊥臨床像こ関して、南九州、川平らはDucheme塾の脳神経支配筋群の検討

を行ない他型よりも早励こ障害がくることを認めている。巨舌の判定についてはもう一工夫欲しい。

岩木、福士らは、特異な経過を辿ったらFSH型筋ジスの剖検を行ない検討した結果、pOlymyositis

を合併した稀なcaseであった。また再春暮、寺本らは、4才男子の先天型筋ジス（福山型）の電願

所見から本症のMyogenesisの点より検討しMyoblastの段階ですでに変化があると報告、西別府、三

鳴らは2例の3才女子（こ筋生検を行ないFiber type doninancyのないrod bodyを証明し、いわゆる

N飢旧Iine吋opathyの幼若型はidult typeとは異なる一つのnltityと考えたいという。㊥筋ジス（こ

筋の脱力と萎縮があることは周知の事実であるが、具体的lこ多数の筋群の脱力がどの様に出現し、そ

れがどの様な劫作、運動となるかの運劫lこ関する病態生理学的研究が2題あり、徳大整形、野島らは

本研究班開設以来、一貫した追求を行ない、今年度もさらに、骨盤帯筋、肩では僧帽筋、内施筋がい

ずれもかなり早朋lこ脱力があること臨床的に筋電図、ビデオなどを用いて証明し、この結果をもとに

歩行装具のよりよい改善（こ資するとし、下志津、服部らは、空気装具（オルクノール）B型装着をし

た患児の連動解析を16m映画lこよる映像解析をやった結果、本装具の使用によって踵の接床に障害

があり、これは閑接部の屈曲制限のため支持脚から遊脚への移行困難の故であると報告している。最

後に下志津、目黒らは、メコリール。テスト、アドレナリン・テストを応用し本症の自律神経学的病

態を追求している。筋ジスが骨格筋のみならず、何等かの神経性の関与も考えられており史に追求さ

れる事が望まれる。
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Ⅳ．感染、予防、治療などに関するもの。

本庄が諸種の感熱こより、特に呼吸器の感染（こよっ七重等な状態から、時に多くは致命的でさえあ

る事は周知の事であるが、今日各種の抗生物質、その他の使用によってもなお感染は患者にとって脅

威である。東埼玉、染矢らは、病棟内の一集団に流行性の感冒様疾患に対して調査を行ない、ムン∵7

ス、7デノ、インフルエンザAなどの抗体上昇が住かであるが認められたと言う。西別府、三嶋らIも

かかる病棟内感染はその結果の重大さから積極的な予防を考え、インフルエンザA、B両ワクチンの

接種を行ない、HI価の測定値より、接種量、接種間隔、追加接種の必要の有無などをmcheme型

で検討し併せてDuchenne型の免疫学的側面を追求し、抗体上昇率はよく、副反応は全くなく、十分

な医学的かんしの下に積極的に行なってよいものと考えている。

筋ジスの約半数にみられる特異的な異常として開変があるが、原病院、浜田らは歯科学的な立場よ

りOverdenture（義歯）を用いて岨嘔機能の改善をはかった。問題もあるが、積極的なとり組みと

例数を重ねて今後も検討を続けて箕いたい。

その他、呼吸機能の低下（こ対するOlossopharyngealBreathing（OPB）の効果について、箱根、

村上らは成人進行性筋萎縮症で、少数例ではあるが本法によりVital capacityの増加があったと言

う。更に例数を増して吟味する必要があろう。西奈良、武内はW－H息児の慢性呼吸器感染に、静住

用r－globulineを使用した結果を報告した。

以上、病態生理部門における研究を四つのテーマに要約してみると、筋ジスが単なる骨格筋のみの

障害ではなく多彩な病態像を有し、しかも未解決の問題が山積しており、本症の解明lこ迫る道はなお

遠く、今後一層の努力を傾ける必要があろう。
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進行性筋ジストロフィー症の病理学的研究

一特に肺および胃腸管について－

国立療養所西多賀病院

無　江　昭　子

進行性筋ジストロフィー症（P〟か）の40剖検例（自験）（こついて、肺の病理形態学的変化を検

索した。これまでの研究でP〟βの死因はⅠ）慢性心不全、Ⅱ）心肺機能不全、Ⅲ）合併症の3つに

大別出来ることを報告している。40剖検例中、合併症で死亡した19例は、2例のマヒ性イレク子

を除いて、気管支肺炎が半数、残りは無気肺（粘液栓、気胸、胸郭変形などによる）および肺出血と

いった肺の合併症である。気管支肺炎は形態学的には重症のものは少ない。脈重量は片肺が150一－

250才が大半で、100才以下が1、2例みられる。心不全による死亡例では別0才前后のうっ血浮腫

が多く、これにはしばしは心内膜に形成された血栓に由来する出血性梗塞を認める。このような例で

は腎にもしばしは新旧の梗塞巣を認める。

一般にP〟か肺では、死因と関係したうっ血浮腫や炎症病変にもとづく変化以上あるいは以外の、

不規則な結合級増殖や実質の破兵を見出しやすいことが注目される。またしばしは、細い動泳特に気

管支動豚に著明な壁肥厚を認めること、肺内気管支壁平滑筋に萎縮を認めることなどは特に注目され

る形態像である。

胃腸管では、壁の結合級の増加、平滑筋の萎縮などをみやすいが、消耗性の変化か否かむつかLVヽ

今後、個々の症例（こついて臨床経過、他の臓器の変化などをあわせ検討して、胃腸菅の形態学的変

化の病態を追求したい。
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進行性筋ジストロフィー症の心機図所見

一特に四肢骨格筋機能障害との関連について－

国立療養所東埼玉病院

乱　村　武　司　　井　上　　　満

30名のmcheme塾PA壬か息児について、運動機能障害慶、心機図所見並びに定量的筋電図所見と

の関連を検討したので報告する。筋電図の対象とした筋は上腕二頭筋、母指球筋、小指球筋、前脛骨

筋、短指伸筋の五筋である。

方法：運動機能障害度は餌inyard等の方法により1－8度に分け、更に1～4度をクリレーフ●1、

5～6度をグループⅡ、7～8度をグループ皿とした。心機図は旭ngograf62を使用し心音、頚動

脈波、心電図を同時記録しP・E・P・C、E・T・CはWeissler等の式を用い算定した。筋電図はMedelec

モジュール式筋電計M・S・6、A・P・A・6、表面電隆を使用してMeanA叩Iilude（以下M．A．）、址an

Count perSecond（以下M．C．）を測定した。この測定原理は100LLVの電位の変化を1個のAnp－

litude pulse、ポテンシャルの方向変化を1個のTurn pulseとみなし100JLV以下の電位変化は無

視することにある。
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表1　　　　　　　　　　　　　　表　2

成績：障害慶が進むにつれてP・E・P．C、Ⅰ．C．T．、P．E．P．／E．T．は増加の傾向を、E．T．Cは成

少の傾向を示した（表1）。障害慶の進行に伴い上腕二頭筋及び前脛骨筋ではhI．ん、札C．共に成少

の傾向を示し母指球筋、′J、指球臥短指伸筋の山・A・はグループ間に大きな差を認めなかった（表2）。

上腕二頭筋のM・A・とP・EP・C、Ⅰ・C・T・、P・E．P・／E・T・との関係は夫々相関係数旬．632、p＜

0・001。・州・543、p＜0・001。－〃・549、p＜0・0（方。M・C・とP・E・P・Cとの相関係数は州．630、p

＜0・001。前脛骨筋ではmA・とP・nP・C、比C・とP・E・P・Cの相関係数は夫々－0．劇5、pく0．025。

功・425、p＜0・佗5であった。母指球筋及び小指球筋でははん、M・C．共（こ左室収縮時間諸量との

聞くこ有意な相関はなかった。

考案及び結語：Ⅰ、Ⅱ、Ⅲのグループ間に年令差がありこれが心機図、筋電図の成績に影響を

与えることが考えられる。我々は未だ充分な正常コントロール例を持たないので今回は心機図lこつい
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て伽ldeの式を使い、ノ㍍日数の他に年令的因子を加えて正常値を算定した（表1（）内数値）。こ

れとR〟a患児の成績とを比戟するとグループⅢ患児のP．E．P．C、Ⅰ．C．T．、P．nP．／E．T．は増加

傾向、nT．Cは減少傾向を示した。今後は正常例をふやして更に深く検討を続けたい。

Rose及びWillisonは針電極による筋疾患患者の定量的筋電図に於いて、hLC．は正常例に比して

増加していると述べている。（J．N≡urOl．Neurosurg．Psychiat．，1976，30，403）。又Vhllisonは

61才の非常に重症なP．肱Al症例の観察から筋力低下著しい場合軋C．及び軋A．が低値になるこ

とが予想され得ると述べている。（J．Neurol．蛇urosurg・Psychiat・，1964，27，386）。我々は表

面電極の方法により障害慶が進むにつれてM．C．，M．A．共に減少して行くのを見ている。今後は正常例

との比較並びに針電極による成講との比較についても検討を加えたい。

mchenne型鼠〟．β．個々の症例については骨格筋の障害と心筋の障害とが必ずしも平行しない場合

もあるが多数例を平均してみれば四肢近位筋は遠位筋より早く機能障害が進行し、これに伴って心筋

もおかされる症例が多いことを我々の成績は示唆していると考えられる。

P∵M］〕児の感冒調査を試みて

国立療養所東埼玉病院

染　矢　美　代　　桧　山　豊　子

板　橋　光　江　　相　馬　テ　ィ

はじめに　当院P〟か病棟は昭和45年9月開棟し5年を経過したが、其の間の入院児の感冒羅患

状況を見ると体験的に入院当所に罷患率が高い様に思えたので、89名（とっいて罷息状況と其の障害

慶と季節との関係を昭和50年入院の中から20名を選び、ウイルスによる汚染の度合を知るべく検

査を行なった。89名の内、昭和49年12月迄の入院児71名について、上気道感染症として頭痛、

咳唄、鼻汁を主症状とした児を調べた結果表①の如く最低4名、最高18　の罷息児がいた。次に昭

和49年を月別にみると表㊥の様に冬休み春休みの外泊や、季節の変りめに高かった。次に表㊥は昭

和49年1年間のスインヤード等8段階方式による障害慶別と羅息状況を調べた結果、障害度が進む

表①
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表㊥ と共に雁息回数も多くなり、特に5度6度児は歩行から車椅子

生活に移行する時期で歩行困難時と異なり、行動範囲が広くな

って感染の度合も多くなるが、8度児は行動範囲が狭く尿意回

数も少なくなるが重度の障害児は抵抗力が弱く厚意すると容易

に恢後の道を辿らず、尚不幸な事には合併症にて重鳥となる事

が多かった。次に昭和50年入院児20名の屏息時血清学的様

相をみる為、ウイルス7項目（こついて入院時と流行期の10月

に検査を実施した結果、入院時は表④のⅠの様（こ数値の高い児

も居るが、比軟的正常値に近い抗体価を示していた。又Ⅱは1

0月の成績であるが、6児12児20児に著明（こ変化が現れて

いる。6児はムンブスの抗体価が＜4一→16でこの児は5月下

旬に流行性耳下腺炎に寝息した為の上昇とも思われる。12児

はインフルエンザA型の抗体価が8→32で常に感冒（こ展患し

やすく、10月上旬に雁患した結果と思われる。20児は検査

数日前（こ発熟しており、アデノウイルスの抗体価が示す様に、

＜4→32で症状も咳敏、喘鳴、鼻汁がかなりあった。

まとめ　この調査を行なってみて、はっきりした事は、亜症

状ながら常に数名の羅患児が居る事と4月、7月、1・0月の季節の変動朗の雁患率の高さが、再確認

されるとともに血清検査の結果、感冒症状のある児には、多少とも抗体価の上昇があったことと、又

5度、6度児の行動範囲の広がりと汚染率の高さ、障害度の進行と共に、抵抗力の成熟こよる感染率

の高さがわかり、好発時期や蔓延時期に、車椅子児の行動制限と学校及び、外部罷患者の出入・Uの制

限、罷息児の隔離、室温の調節等々、病棟構造上の諸問題や、予防接種の時期の選び方、外泊時にお

ける注意事項の徹底と出来る限りの外気浴の働きかけを行なうと共に、今後の問題として、好い時期

に乾布マサツによる皮膚鍛練等も考えながら、摂食への働きかけや、栄養面への考慮を一層強化して

体力低下を予防しつつ、今後も検査を続行してみたいと考えている。尚病棟は学童が鮎．4珍を占めて

おり、10月の流行期より下校時lこ含敏を励行させ感染予防の一助にしている。
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空気式装具（オルタブール）B型装着による

筋ジス患者の運動解析

国立療養所下志津病院

服　部　恒　明（東京農工大学保健体育科）

斉　藤　　　篤（下志津病院整形外科）

空気式装具（オルタタール）B型の装着がPMD点者の歩行に及ぼす影響を知るため、手はじめに

10才男児（Stage3、mChenne型）を対象として、動作解析を実施した。歩行時の側方、前方、

上方より16m映画撮影（24f．p・S・）し、現像処理済みのフイルムをフイルムアナライザー（NA

C160）を用い、主として今回は側面観の頭頂点（Vertex）について解析処理をした。映像上の

点の読みとUは、座標検出装置（伽af／PenDigitizer）により、またこれに接続するコンピュー

ター（NoY三根）にて演算を行なった。対照として、同年齢の運動障害を認めない児童について、同

様な掃影・映像解析を実施し、PM・D児と比戟した。

ォルメゾールの空気圧は0．0、1．0、2．0、5．01bs／inchの4段階とし、無装着時と合せ、5

段階につき試みたが、2．51bs／inch時では歩行不能、5・Olbs／inch時では独立で起立不能であ

った為、無装着時、0．01bs／ineh、1・01bs／inch時についてのみ歩行の拇影を行なった。

歩行の1Phaseは1側の踵点が床面に接した瞬間より再び同側の睦点が床面に接するまでとした。

すなわちlPhase中には反対側の踵の接点があるため頭頂点の移行は相同の2つの経過をたどるはず

である。’Figlはその移行経過を示しているが、対照正常例にくらぺ、PMD児が非対　性の経過が

明瞭である。オルメゾールを装着した場合、上下動は制限される傾向が伺える。

歩行の側面観のシェーマはFig2、3に示してあるが、オルクブール装着をした場合、踵の接床が

困弊こなっている状態が観察される。このことは歩行のPhaseの構成をみると、より明瞭である。f－ig

4でA－1は踵の接床から足座接床まで、A－2は足座が接している問、A3十ア1はつま先立ちの

状態、P2は遊脚期で左右の大腿が交叉するまで、P3は交叉した後踵の接床までである。PMD児

では踵のみ接する瞬間は認められず、オルグブール装着により、足座が接する期間も消失する。

オルクノールが金属製具に比し軽量であるにもかかわらず、関節部（股関節と膝関節）での屈曲性

と弾力性が強まるため、支持脚から遊脚に移行が困掛こなる結果と推察される。支持脚よりみた体軸

の移動の変化は頭頂点と外躁点を結ぶ直線の傾斜角の変化をみるとわかるように、Fig5にみられる

ように、オルクプール装着時では900から大きくずれない。すなわち体のふリ出しの減少がみられる。

以上のことより、膝関節や股関節での屈曲性に改良の全地があることを示唆している。

今後私達は各StageのPMD児のオルクヅ「ル装着時の運動解析、また側変との関連　などについ

ても各方向より解析を行なう予定である。また関節の弾力性に注目した空気式装具の改良型の開発の

点lこまで研究を発展させたい。
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筋ジス症に伴う心不全発生機序の研究

国立療養所下志津病院

目　黒　敬　子　　菊　池　　　拝

多賀谷　　　茂　　金　子　二　郎

く目的＞　筋ジス症患者における心不全の機序を、主として、自律神経学的面から解析する。

＜方法＞　メコリール・テスト（′J、量法）によって、筋ジス症の重症度と薬剤への反応性との関連

を検索する。又、心不全傾向と薬剤反応性との関連も検索する。吏（こ、アドレナリン（こ対する反応性

冗進〔既報〕の成績と今回の成績とを対比して、筋ジス症の本態と心不全の機序との接点を求め、病‾

体生理と治療の発展に資する。

＜成績＞　メコリール・テストに於ては筋ジス症重症度5度未満では、重症度の増すと共に、反応

性が増大する。しかし、5度以上では殆ど明らかな相異がない。又同じ重症度内で、心不全の程度の

相異によって、メコリールへの反応性が異ることも、明確には認められない。これらの、メコリール

への反応性の態度Iも　アドレナリンへの反応性とは著しく異る。（アドレナリンでは5度以上の重症

例でも、更に重症化と共に反応性は増加傾向を示し、一方又、同じ重症度の中では、心不全の著しい

ものに於て却って反応性が低い。）

く考察＞　以上の成績の示唆する所は、筋ジス症の心不全は、主として交感神経の病態に関連し、

所謂tt神経切除による反応元進”とも解釈し得る。又、著しい心不全状態lこ至った症例ではその反応

性が却って滅弱することは、一般の心不全に於ける法則に相通ずるものであろう。

筋ジス症に於ける自律神経学的研究

一特に交感・副交感神経の病態と
筋ジス重症度との関連について－

国立療養所下志津病院

目　黒　敬　子　　菊　池　　　洋

多賀谷　　　茂　　金　子　二　郎

く目的＞　廟ジス症における自律神経学的病態を通じて、筋ジス症の病態本質の解明に資する。

＜方法＞　自律神経学的薬物に対する反応を筋ジス症重症度との関連に於て把握する。主としてメ
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コリール・テスト（小量法）、アドレナリン・テスト（小量法）を用いる。これらの結果から、交感

・副交感神経の関与の相異を確認し、総合する。又個々の症例の重症化と、自律神経的反応性の変動

との相関を検索する。心不全の出現状況を参考とする。

＜結果＞　廟ジス症重症度5度未満では、メコリールに対する反応性は、重症度の増大と共に、克

進することが認められるが、5度以上では、その傾向がそれ以上には発展、著明化しない。一方、ア

ドレナリンに対する反応性は、5度以上に於ても、筋ジス症重症化と共に極めて明瞭に冗進が著しく

なる。（但し、心不全高度の症例では、アドレナリンへの反応がむしろ乏しい）。

＜考察＞　筋ジス症‘こおける自律神経学的病態は、交感神経・副交感神経がともに関与するが、比

軟的重症者に於いて、交感神経の病態の異常が著しい。自律神経、特（こ交感神経の、いわゆるtt神経

切除状態”と解釈し得る面が認められる。又これらの成績からは、筋ジス症の病態の発展にともなう

いわゆる“全身症状〝の悪化が、精神・神体・自律神経生理へ、多角的な影響を与えることが考慮さ

れる。

女性Duchenne型P MI）について

国立新潟療養所

片　桐　　　忠　　湯　浅　龍　彦

高　沢　直　之

臨床的にmcbenne塾朗此購非常に類似した女児の2症例（こつき報告する。

症例1　9才女児。家族歴では血族結婚は認められず、又どの世代にも男子の慮児はいない。両親

のCPK値は父親18単位、母親14単位。発症は3才で、歩行障害から始まり、以后上肢に及び、

進行はslowly progressiveで、現在の障害度はgrade3。顔面では開口位をとることが多い。下腿

（こは軽度のpseudohypertrophyを認める。IQは49と低下している。検査所見ではC PKl直は200

～1，500単位で経過と共に減少傾向にある。EMOはneurogenic pattern、筋生検ではdystrophic

changeを示す。染色体検査はnormal patternであった。

症例2　9才女児。家族歴では、血族結婚はなく、又男児の発病者もいない。父親のCPK値は9、

母親は4単位。発症は1才で、歩行障害から始まり、次いが上肢に及び、その後もslowly progre－

ssiveである。Waddlir・g gait、lordsisが著明であり、障害度は2。下腿にはpseudohypertrophy

あり。IQは49で、CPK値は600～2，∝ル単位、筋生検ではdystrophic changeを示し、染色

体patterpはnormalだった。

考　案本症の位置付けlこつき、種々の面から検討を加えてみたい。
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1）遺伝形式では、恥rner症候群等の染色体異常による発病は否定される。父親は全く正常であり、

母親のCPK値も正常であることより、女性保因者と男性発病者間に生まれたホモの可能性もなく、

又女性保因者と父親に生じたmutationの間に生まれたという可能性も考えlこくい。伴性劣性遺伝の

立場で、もうひとつ考えなければならない事は、bon仮設であるが、今回の症例では、どの世代に

も男児の発病者はなく、又母親のCPK値も正常であり、症状も男児Ducheme型と同程度であるこ

と等より考えにくい。従って本症の遺伝形式はautosoml recessiveが、最も考えられるのであるが

今回の我々の資料では血族結婚は証明されなかった。

2）発症年令及び経逸発症は1～3才で男児の場合と比戟しても相違はみられない。経過はslowly

progressiYeであり、2人共9才4ケ月の現在、歩行がどうにかできる状態であり、男児の場合とほ

とんど差がみられない。

3）下腿のpseudohypertrophyについてみると、幼少児よりやや減少してきており、男児と比戟する

とその程度はやや牽いが存在する。

4）2例とも知能低下が認められ、男児の場合より高度である。

5）検査成績ではCPK値の推移をみると平均説X）～1，000単位で、年令と共に減少していく。当所

の男児と比較するとその値は約抜位である。筋生研所見ではdystrophic changeを示し、同年代の男

児と大差ない。

以上、男児Ihchenne型pMDと比較した場合、発症年令、経過及びstatusにおいてほとんど鑑別

がつかず、ただCPK値が低目であること、知能低下がやや高度であること、一例において顔面筋の

筋力低下がうかがえること等において若干の相違が認められた。又遺伝形式についてはautosomal

recessiveが最も考えられるが、今回の資料では断定できない。

結局、このような例の診断学的位置付けについては、遺伝形式及び臨床症状の両者から数多くの症

例の検討が必要であり、又男児mcheme型のそれらの再検討も平行して行なう必要があることを強

調したい。

fiit　け0ゑ

症例1の家系図
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Duchenne型筋i7ストロフィー症にみられた

心電図変化と心臓病理所見との関連

国立療養所鈴鹿病院

向　山　昌　邦　　河　野　慶　三

浅　野　武　一　　小　林　喜代子

二　井　洋　子

近年、感染症lこよる死亡が減少する（こつれて、進行性筋ジストロフィー症（PMD）の死因として、

心筋障害によるものが増加し、注目されている。著者らはmcheme塾PMDの心機能に関する研究を

すでに発表しているが、本研究では、仕）最近経験した新鮮な心筋障害例（生存中）（こついて、その発

作時の臨床像・心電図所見を述べ、（2）鈴鹿病院で経験した13例のmcbenne型用土か剖検例の心筋病

変について検討した癌果との関連（こついて考察する。

症例13才男。Stage6度。昭和50年2月26日軌持続性の左胸部鈍痛あり。血圧鮒～50
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皿地。脈拍56／分やや不監心電図（図1）は発作前（こは第Ⅱ、aVF、V5、V6の誘導で′」＼さいQ

渡を認めていたが、発作後には第Ⅱ、皿、aVF、q～6でSTの上昇を認め、左重後壁と前釦壁の

心筋障害と考えた。絶対安静・絶食・輸液・ジギクリス剤の使用により諸症状は改善し、1週間後に

は心電図は、第Ⅱ、Ⅲ、aVF、q～6でSTは牽成し、Tの終末部陰転を残すようになった。3月

11日より再び上腹部痛・心惇克進・嘔吐が出現、心電図でさら（こ広範な下後壁の心筋障害と考えら

れた。前回と同様の療法で改善している。

本例の臨床傍の特徴をあげる■と（1）胸部痛は持続性の鈍痛、し2）発感はなく、13）血沈先進・白血球増多

は軽度、（4）血清酵素の上昇は認めないなど、心筋硬基のさいの病像とはかなり臭っている。（5）心電図

は左室後壁と側壁の心筋障害を示し、剖検例で認めた病巣部位（表1）に一致していた。本例はn卜

cheme型PMDにみられる心筋障害を示した典型例であり、本症に認められる心電図異常の発現機序

を示唆する1例とも考えられる。

剖検心の所見（表1）の特徴をあげると、仕）左心室の後壁・側壁・基底部を中心に散在性の線維化

巣を認めるが、病巣の分布は冠動脈の支配域には一致しない。¢）病巣は心慮の心外膜側に偏在する。

削病巣では心筋線紐の急性壊死像はなく、線維化・廠痕化の過程が不規則に存在する。（4）心筋内外の

動脈に内腔閉塞は認めない。

このようlこPMDの心筋病変は心筋硬墓の場合とは明らかに異なっている。また、PMI）の骨格筋

（こみられるような筋像維自体の変性壊死の所見は、心筋ではほとんど認められず、従って心筋病変の

性貿ば、はたして骨格筋にみられる病変と同じものかどうかは判定できない。今後の検討が必要と思

われる。

■74日JOVa）

丁　－ト・l

拙　■イ十「｛

●乃JF【827

lFIRSTATIACKI

本h

l　▼日，l

拙、

州州10　　　肌用ll MARlう　　　AUG18
tS【CONDAlTACKI

．⊥J′示｛－エ、．⊥｝晶

⊥Jv⊥⊥†「－⊥⊥

串本・JV」〉一人ふJJ〉」」レ

V．＿立上担担＿＿ヤ十心一什
1＿⊥　」1

十一十一巾′、」－一一」仰

（図1）進行性筋ジストロフィー症（mchenne塑）の心筋障害例の心電図
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冠　動　脈

年令　重量　　　　病巣部位　　　　　左心壁　右心壁　　蛇行　内膜病変

H．A．

Y．Y．

T．．Y．

K．0．

K．J．

K．Y．

0．M．

N．hl．

N．K．

0．で．

N．E．

K．H．

G．A．

14才180㌢ 後．側．中．基　　　1．1cm　0．4仇

14　　340　　　　後　　　　　　　　　　　1．1　0．4

14　　210　　　　後　　　　　　　　　　　1．2　　0．2

15　　140　　　　後．側　　　　　　　　■1．0　　0．2

15　　160　　　　ほほ全周

15　165　　　　後．前．側．中　　　　1．5　　0．4

16　　170　　全ほほほ全局

16　　220　　　　後．中

17　　330　　　　全局

18　　215　　　　後．側．中

19　　320　　　　全周

20　　175　　　　後．側．中

25　　270　　　　前．中

5

　

4

　

3

　

4

　

2

　

2

0

　

0

　

0

　

0

　

0

　

0

2

　

8

　

3

　

1

　

8

　

3

1

　

1

　

1

　

1

　

0

　

1

（表1）進行性筋ジストロフィー症（mchenne塾）の剖検心所見

〔文献〕

0向山昌邦、河野慶三、ほか：医療29：〔増刊号3〕327、1975．

0水野康、向山昌邦、はか：月内会誌64：923、1975．

OGilroy・J・、ほか：Circulalion27：484、1963．

OHooey・札A・、ほか：Gnad・旭d・Ass・J．90：771、1964．

）

　

）

　

）

　

　

）

一

一

一

一

（

　

（

　

（

　

（

ヽ

ノ

　

）

　

）

　

）

一

一

一

一

（

　

（

　

（

　

（

ヽ

ノ

　

）

　

、

ノ

　

ヽ

ノ

　

）

　

）

一

一

一

一

一

一

（

　

（

　

（

　

（

　

（

　

（

）

　

）

　

）

　

）

　

）

　

1

ノ

一

一

一

一

一

一

（

　

（

　

（

　

（

　

（

　

（

フリーズ・エッチング法による

骨格筋の筋膜表面構造の観察

一正常及び神経筋疾患の生検筋一

国立療養所宇多野病院小児科

吉　岡　三恵子

骨格筋の膜系は筋収縮の開始及び統制に非常に重要な役割を演じている。筋線経の外側の膜、即ち

筋膜には多数の小管状の折れ込みが繰り返し存在しており、Tシステムと呼ばれている。筋膜が運動
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神経終板で興菅刺数を受け脱分極すると、Tシステム全体も脱分極しこれが密接した筋′J、胞体膜に伝

えられ、Caイオンの放出が起り、筋収縮が超ると考えられている。この骨格筋の収鰍こ深く関与す

る筋膜、Tシステム及び筋′」、胞体は合わせて骨格筋の膜系と名付けられているが、我々は今回生体の

微細表面構造を観察するのに有効なフリーズ・エッチンク法を用いて、膜系の中でも特に筋膜を中心

として正常及び各種神経筋疾患の表面にみられる差異を検討したので報告する。

材料：局麻下で、次の疾患の大腿四窮筋の生検を施行した。進行筋ジストロフィー症：先天塑（

1才6カ月、女児）、ヅシャゾヌ型（5才8カ月、男児）、皮膚筋炎（5才6カ月、男児）、ウェル

ドニヒ・ホフマ／病（1カ月、男児）。コントロールとして、十二指腸潰瘍で外科手術をうけた40

才、男子の腹直筋を用いた。

方法：フリーズ・エッチング法（こよる標本作製に関しては、西占等の開発した方法に従った。

結果：フリーズ・エッチング法によって示される膜面はフラクチュ了の過程で二層の燐月旨質の、

徳性のない脂肪酸鎖の部分で割れるため、細胞質に接したPy面と細胞外腔に接したEF面とに区別

される。今、コントロールのPF面を観察すると、小さな凹みが散在し、この間に多数の微細な粒子

が認められる。この凹みはTシステム又はCaveolaeと考えられ∴敵組な粒子は膜を構成する蛋白分

子であろうと推測される。EF面においては、Tシステムは噴火口状の′J、円形の外径を計測し、Fig

Figl

Sze Distrihjtion o†tk　桓rtures
Ot Caveolae and T－SyStem Tuhlles
m the PF－ard EF－face

1に示した。膜内粒子の分布は伍㌔当りPF面では41．9±

1．5、EF面では31．9±3．6であり、Pf、面に少し多かっ

た。この粒子の直径を測定してみるとPf、面では紛－120

Aで、平均100Aであった。次に各種の神経筋疾患のPF面

について凹みの外径をコントロールと比戟し、Fig2【こ示し

た。筋ジストロフィー症では外径のばらつきは正常に類似し

た型を示しているが、皮膚筋炎及びウェルドニヒ・ホフマン

病では、外径の大きさにばらつきの大きいことが注目された。

膜内粒子の分布については、Tablelに示す如く、各疾患に

おいてかなりの差が認められた。膜内粒子の直径は各疾患と

もコントロールの約一日0且と称こ大差ない値を示していた。各種の神経筋疾患においてTシステム

又は仏veolaeを考えられる凹みの外径に差のみられたことは、その病因及び病理所見と関連させて

考えると興味深い。膜内粒子の分布の差は診断lこ役立てうると同時に病因との関連も考えられる。

Fig2
S・ZPDG廿・ht・0n dひで旬打tUr巧d　加dao
訂d T－町融ml h血應S On me PF－†⊂●

▲

Tablel
b抑圧S川丁帳鵬印肝P腑TIn S仇昨一F疋【

川V綿IMh望S（rkLmU月D】望AS王S

トbwmula√d－SeaSe Ll刷に肌．．〃OHI　瓜ICL

DI〟光広tS

RJD（⊂叩nltal）

PHD（mcl・帽nne）

l　　　　　［krrnat nnyosItlS

Wedn勺－Ho〃mdnn

即0　900l∝0110012（XH諷l咄

鵬田（r PA只TlqjS

叩l′▲卜
（忙J州V札止）

ST〟心叫）

DFVl▲Tt〔11

加l qI．9　　　　　　　　士1．5

椚）．ml王MT札　　　　　　　　l〔m2　　　　　　　　士か．7

f¶）　n上側f l勤．7　　　　　　　　士15．6

h刃≠TmITIS　　　　　　　　　　47．ち　　　　　　　　士Ⅰ2．1

蜘4Ⅰかト帥
野．7　　　　　　　　±け．7

更．9　　　　　　　　±　5．6
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進行性筋i7ストロフィー症（Duchenne型）

におけるJL、病変について

国立療養所原病院

升　田　慶　三　　岡　山　　　勤

生　冨　和　夫　　和　田　正　士

海　佐　裕　幸（広大第2病理）

進行性筋ジストロフィー症（以下P〟βと略）に見出される心筋病変の形態発生を明らかにする目

的で、Ducheme塑P〟刀の8剖検例の心臓について病理形態学的検討を行なった。

症例は16－23才の男性で、全症例が5才前後で歩行障害が始まり、10才前後で歩行不能に陥

っている。生前の心電図では、全例において何らかの心筋障害像の存在を示唆していた。（表1）

表1　　　　　　　　　　　　　　検　索　症　例　の　概　要

1 2 3 4 5 6 7 8

死 亡 年 令 16才3月 17才10 月 18 才8月 1 9才8月 2 0才1月 2 0才8 月 2 2 才 お 才2月

家 族 負 因 ＋（叔 父 ）十（兄2名 －
十（弟2名

－ － － 十（いとこ

処 女 歩 行 ′　4 才 1才3 月 1才 8 月 1才 3 月 2才 1才9 月 1才1月 1才5 月

初 発 症 状 4 才 4 才 6才 5 才 6才 8才 8 才 5 才

歩 行 不 能 8 才 11才5 月 10 才 11 才 11 才 9才2 月 9才 1 1才

死 亡 時 体 重 13毎 19 毎 2 1 毎 23 ．5如 20 ．5 毎 2 1たg 14 短 2 1 毎

C ．P ．K 入院 中 最 高 1 7 0 1 3 4 0 2 7 0 4 1 5 2 2 0 3 6 0 5 2 2 4 0

C ．P ．K 死 亡 前 1 3 9 8 8 8 9 6 8 6 7 4 0 4 6 4 9

死　　　　 因 心 不全 窒　 息 肺　 炎 心 不全 肺　 炎 心 不全 肺　 炎 心 不全

病理学的には、1例は明らかな拡張性肥大により、360才と心重量の増加を示したが、他の7例

は140～200才で正常値よりも低値であった。全症例（こおいて、限局性ないし広汎な線維化巣が

見出され、創面では灰白色の虎斑状ないし霜降り状を皇し、その多くは境界不鮮明であった。

かかる感維化ないし廠痕化巣は左心室後側壁（こ最も高度で、次いで心室中隔、左室前壁、右室後、

側壁、右墓前壁の順で、しかも各部位の外膜側により強く発現する傾向が注目された。（表2）

かかる心筋層の線維化lこ先行する病変として、病理組成学的には、骨格筋（こおけるとほぼ同様に、

萎縮と肥大の混在による心筋感経の大′J、不同、史には空胞変性、脂肪変性、硝子様変性、煩粒状変性

等が見出された。但しかかる変化は骨隠跡こ比し感度である。骨格筋の変化と相違している所見とし

ては、筋核の増加や筋線経の再生が心筋線雄では見出されず、それ（こ反して、筋感経の巣状脱落、巣

状萎縮等は心筋線経に特異的であった。かかる心筋病変部には診出、炎症性細胞の浸潤は認められな

いし、まに全症例を通じて冠動脈の狭窄性変化は乏しい。（表3）
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表2　　　　心臓肉眼所見概要

症 列番号 1 2 3 4 5 6 7 8

年　　 令 16 17 18 19 20 20 22 23

身　 長 （瓜 140 142 140 140 1任）150 142 160

体　 重．如 13 19 2 1 23． 0 ．、21 14 21

心重量 タm 150 200 180 360 180 180 140 180

肥

大

右　　 重
－ － － － － － － －

左　　 重
ー － － 十 － ー － －

拡

張

右　　 重 － － ＋ 十 － － － ＋

左　　 室 － － －
1† ＋ ＋ － －

線

権

化

の

程

度

石

室

前壁 ＋ － 十 ＋ ＋ － － ＋

後壁 ≠ 十 ＋ ＋ － － － 十

心室 中隔 ＋ ＋ 十 十 ≠ ＋ 十 十

左

垂

前壁 ＋ 十 十 ＋ ＋ ＋ － 十

側壁 十什 1＋ ＋ ≠ 廿ト †什 廿 廿

後壁 †什 ＋ ＋ ≠ ≠ ＋ ＋ ≠

表3　　心筋（左室側壁）tこおける
病理組紋学的所見

症 年

A
11

心 斤巴

大

萎

縮

空 硝 灼 心 心

筋

魂

例

番

重

旦

胞

変

子

様

変

粒

状

変

虜

脱

落

巣
状
維

ロ▲弓▲
』1
ゾm 性 性 性 巣 萎

縮
化

1 16 150 十 ≠ ＋ ≠ ± 十 － 常†

2 17 加 0 ＋ ≠ 一什 ＋ ＋ 十十 十 †十

3 18 180 ± ＋ 十 － － － － ＋

4 19 3 60 ± ＋ ≠ ± ート － －
一汁

5 20 185 ＋ 1† ＋ ＋ ＋ ＋ － 十什

6 20 1 ぱ）＋ 十 ＋ ＋ － ＋ －
†什

7 22 1 40 ＋ ≠ ＋ ＋ － 十 －
1＋

8 2 3 1 釧 十 ≠ ＋ － ＋ － － 1†

従って、以上の如き心筋障害傍は骨格筋におけると同様に、Pdf刀の一環としてのミオバチーとし

て把握してしかるべきかと考えられる。

かかる心筋障害倭は骨格筋の病像あるいはその進展度と必ずしも一致してはいないが、これは発知

（1975）も述べている如く、一つには骨格筋と心筋の構造上の差及びそれに基づく障害因子に対

する反応性の差に起因するものかと解される。

なお神経性要因と筋病変との関係については、今後の課題として惧重なる検討を行ないたい。

進行性筋ジストロフィー症頭頸部中筋群

の病理ならびに生理学的研究

その一　耳小骨筋

日立療養所原病院

升　田　慶　三　　岡　山　　　勤

生　冨　和　夫　　和　田　正　士

原　田　康　夫（広大耳鼻科）

今回、我々は進行性筋ジストロフィー症（以下P〟βと路）mchenne型の頭頚部′」、筋群の中、中

耳（こ存在する人体最′j＼の横紋筋である耳′ト骨筋の形態と機能につき検索した。

耳′」、骨筋には、鼓膜張筋と露骨筋の二種類があり、これら′j＼筋の級能については今尚諸説がある。
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しかし、一般の趨勢としては、外部からの過大音響に対し、これらの筋（主として鎧骨筋）は反射性

に収縮し、中耳内の音響インピーダンスを高めて、音響エネルギーの伝導効率を低下させ、内耳を保

護すると云われている。

今回の検索は耳小骨筋を摘出し、1）その病理組級学的検索、2）入院中のP〟か患者の聴力検査

所見の検討、3．）耳小骨筋反射の測定及び対照例との比較検討である。

耳小骨筋の摘出は、剖検時、脳底部より耳小骨筋を持出し」標本を作製した。

鼓膜張筋のH－E染色標本では、筋線経の大小不同

と軽い脂肪変性像を疑わせる所見が目立つ。筋線経の

変性消失の所見は少なく、筋鹿経は比較的よく保たれ

ており、他の部位の骨格筋に比し、変化の少ないのが

注目された。

次IL　入院中のP〟か患者の中、中耳疾患の既往な

く、鼓膜所見正常の40名の聴力検査所見を検討した

所、表1の如く、125H之、250比で聴力低下を

示すものが多いように思われた。

次に耳′J、骨反射をクレイノン′・スクドラー社製17

20オトアドミタンスメーターを用いて測定した。

測定結果は紙送り式レコーダーに記録し、1肋の

刺戟音を用いて刺戟した。刺戟から反射が経る迄の潜

時、反射が始り、筋の収縮が最大こ達する迄の時間、

刺戟終了後耳′J、骨筋がもとの状態に復する迄の時間に

ついて、それぞれ刺戟負荷前、負荷後lこ分けて計測し

た。

測定結果は表2の通りで、耳′J、骨筋反射の清時並び

（こ最大に遵する迄の時間は、とも‘こ対照との間に差を

認めなかった。しかし、刺戟終了後、耳小骨筋の収縮

が旧くこ復する迄の時間は、P〟上知）高年合着において、

明らかな遅延を認め、更に各年令の聞くこも、年令が進

むにつれて、その幌句が顕著であることがわかった。

以上の事から、P〟か患者の耳小骨筋においては、

筋線経の病理組後学的な病変は、他の骨格筋に比し、

比較的軽いが、耳小骨筋反射の結果から見ると、重症

度の進行と共に、その生理的機能の低下がみられるも

のの如くであった。

以上の結果より、将来、ア丑仁かの筋肉の機能の頗活

lこ有効とされる薬剤の効果糾定の一手段として、この

耳小骨筋反射のパターンの改善が一つの指標となるの
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既凸α望オージオクラム（6～24才）40名
d b 比 12 5 2 冥） 0 l K 2 K 4 K 8 K

1－却

十1 5 1 1

十1 0 1 1 2 4 8

＋ 5 3 5 1 3 9 8 1 1 1 0

0 3 1 0 8 1 0 1 7 1 2 1 2

－ 5 8 1 0 1 4 1 3 9 1 3 5

－1 0 1 0 l 4 3 0 3 1

－1 5 7 7 1 2 1 3

一一2 0 3 1 1

－；2 5 6

－3 5

IIz
d b

1 2 5 2 5 0 0 1 K 2 K 4 K 8 K

1 2 0

十 1 5

十1 0 1 2 2 1 2 3 2

十 5 2 7 9 9 1 6 8 1 6

0 3 9 1 4 1 1 8 1 3 8

－ 5 9 9 10 1 0 1 1 1 1 8

－1 0 4 5 1 5 1 1 0

7 1 5 1 0 6 4 3 2 3 2

一一a ） 5 1 1 1 0

－2 5 6 1 2

－3 5 2

表2　　耳小筋反射の出限及び消失時間
音刺戟始まり ⊥ヒ

T　　　　　 †
R　　　　　 n

⊥　　　　　　　 ↓
◆T■ナ　T　－→　　　　　　　　　　　　t T●　◆

右耳　　 刺戟前　 後　 前　 後　 前　 後

m SeC TI　Tl 1b　 T2 ’q　 ■n

正常者 9～2瑚 038 038 039 032 048 05 1

剤〟近0 才以上041 043 025 039 143 促6

16′－1 040 以0 053 031 090 1【）5

13′｝1 039　036 044 038 048　059

6′｝1 039 039 α10 041 056　072

左耳

正常者 9～2堵 035 038 039 038 042　049

押 上ア0 才以 035 037 033 0二丈）143 156

16～1 036 039 026 030 067 086

13～1三才 032 039 （追2 039 034 067

6′－1 043 034 044 038 （：冶2　0以）



ではなかろうかと考えた。

進行性筋ジストロフィー症（Duchenne型）

の死亡例におけるベクトル心電図学的検討

国立療養所原病院

升　田　慶　三　　岡　山　　　幼

生　冨　和　夫　　和　田　正　士

吉　田　正　男　　鎗Jtl　睦　夫

桑　原　宗　男（広大第1内科）

＜目的＞　当院入院中の進行性筋ジストロフィー症（以下PAすかと略）の中、過去1年間に死亡し

たm。h。。。。型12名の心電図、－ベクトル心電図所見を検討し、さらに剖検された4名については、同

時にベクトル心電図所見と心筋の病理学的所見の相関についても検討した。

＜成績＞　検索を行なった12例の臨床事項は表1、2、3の通りである。苦Ij検を行なった4例の

BC．0、V．C．0剖検所見は表4に、剖検のない8例の臥C・且、Ⅴ・C・0・所見は表5、6に示す。
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（1）12例のE・C・G・及びV・C・G所見の相矧こついて述べると、鼠C■G・で心筋障害が炭われる様な

所見を示した症例は、12例中、側壁6臥後壁7例、下壁4例であった。

次にV・C・0・で起電力の低下を示した部位は左室前壁12例中9例（中等度1、部分的変化8）であ

る0倶瞳では12例中11例（高度のもの5、中等慶5、部分的変化1）である。後塵では12例中

10例（高度1、中等度7、部分的変化2）である0下塗では12例中4例（中等度3、部分的1）

である。

¢）剖検を行なった4例について、V・C・αの起電力低下部位と剖検心での左童の病変部位とを検討

すると、全例ほぼ一致した所見を示した。

症例119才男　　　症例2　17才男 症　次に典型的な症例について詳細に述べる。

第1例：19才男子、数年前より浮腫、心拡大、

呼吸困難を来し、心不全として加療していた症例。

E・C・0・では皿ⅡaVFV6でQR型、Ⅴ．C・Gでは、

初期ベクトルは水平面で左前上を向きほは正常で

あるが、前額面で初期ベクトルが上を向いている。

即ち左室横隔膜面の障害が考えられる。中間部は

左室側壁及び後壁のベクトルが大へん′j＼さく、起

電力の′J＼さいことを意味する。前薇面でQRS環

の上へ向うベクトルが大きい。終末部は後下には

り出している。最大ベクトルはむしろ低下、half

an雲日曜にtOrは左上を向く。前方成分と後方成分

の比は、後方成分が大で、QRS環の走向は不規

則である。T環は左俊を向いて小さい。

P環は左後に偏位している。以上の所見から左

重側壁、後壁、下壁の起電力の低下が著明である0左室前壁は走行が不規則で虫喰い像を呈し、部分

的な変化が考えられる0左室後下垂の心室内伝導異常がある。超電力の低下は側壁に最も高度、つい

で後及び下壁、前壁（こは部分的な変化が予想された症例である。

剖検心は360gと重く、線維化の程度は、V・C・G・所見と概ね一致し、側後下垂こ軌、。

く総括並びに結論＞（1川・C・Gよりも、Ⅴ・C・止の方が剖観山こおける心筋感維化の部位並びにそ
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の部位とよく一致する。（2）V．C．0．所見は且C．Gよりも、より立体的且正確【こ心筋病変の進展を捉える

事が可能であると考えた。

PMDの阻噂機能改善に関する臨床的研究

第1報　Over dentureの試作

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　小　林　　　誠

今　田　和　秀　　山　田　早　苗

（広島大学歯学部補綴）

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冨　和　夫　　升　田　慶　三

（原　病　院）

緒　言：PMDの約半数こ認められる特異的不正瞭合倭である伽enbite（開暁）は充分な岨咽を

妨げる主因と考えられる。浜田ら（1975）はmchemelypePMD12名について、頭部X頗規

格写真分析を行ない、顎骨に開変偵向があり、さらに上下歯牙の閑吸傾向が複雑に関係していること

を報告している。又神山（1971）は、顎性開暁に対する根本的な治療は外科的方法以外にないと

述べている。しかし本疾患の特殊性を考慮すると、補綴学的処置により吸合接触面を増加させ岨喝機

能の改善をはかることは有意義と考えられる。そこで今回Ihchenne type PMD3名とKugelberg一

恥lander病（K－W）1名に対し伽erdentureを試作し岨嘔機能の改善を試みた。

実数方法：mc1℃nne tyP∋PMD3名とK－W病1名について開疫の特性を明らかにする為、頭部

X線規格写真撮影を行ない、神山ら（1958）の開変分析法に従い分析を行なった。その結果、

Duchenne type3名のうち1名は上顎骨に、2名は下顎骨lこ異常を認め、K－W病では歯槽性開攻で

下顎歯牙に増悪的傾向が強かった。そのため、主として異常を認めた顎に対して、仇erdentureを試

作し、岨咽の能率は随nlyらの方法に従い、必10meshを用いて3．0才のピーナツを20回岨囁させ、

その岨囁値の百分率をもって表示した。岨咽回数は同量のピーナツを自由に岨囁噴下させた時の回数

で示した。

実験結果：rhchenne type3名（A、B、C）とK－W病1名（D）のOYerdentureを装着した時

の阻囁値（白丸）と岨噂回数（白三角）およびOverdentureを装着しない時の岨嘔値（黒丸）と岨囁

回数（黒三角）の変化を図に示した。Aは仇erdentureを装着することにより岨嘔値が上り、岨咽回
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数が減少した。B、Cは仇erdenIureを装着すると岨咽の効果があらわれ、Cでは日によって岨囁値、

岨嘔回数ともにかなりの変動を認めた。Dでは、Overdentureを装着しても、装着しなくても、岨囁

値、岨喝回数（こ変化を認めなかった。

考　察：PMDの開暁に対する適切な処置方法は、未だ明確ではない。そこでこの開変に対する処

置は、可及的可逆的であることが望ましいと考えられる。今回我々が行なった仇erdenturetこよって

阻嘔機能が改善された例もあるが一方、義歯の異物感などにエリかえって岨嘔機能が低下した例もあ

る。国交という形態異常の改善とともに、tOnguelhruslなどの舌の異常習癖、口腔周囲諸筋の機能

異常をいかlこコントロールするかが重要であり、この為OYerdentureを装着するにあたり、その適応

症を十分考慮しなくてはならない。

SET　　　れ〝　　　a〝　　　訃〝

SET IW　　　2W　　　訊V　　　劇〝

SET TW　　　　2〟　　　　3W AV

60　　　　刃

0　　　　　0
SET W　　　2W　　　3W　　　〟〟

図：試作義歯による岨囁値、岨囁回数の変化

左縦軸に岨囁値、右縦軸こ岨囁回数、横軸に試作義歯装着（set）後の経日変化を4週間まで示す。

A、B、Cはrhchenne．PMD、DはKugelbergVhlander病。

○；岨噂値（義歯なし）●；岨噂値（義歯装着）△；岨囁回数（義歯なし）▲；岨喝回数（義歯装着）
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p MI）における電気生理学的検討

国立療養所再春荘

今　西　康　二　　寺　本　仁　郎

小清水　忠　夫

出　田　　　透（熊本大学第一内科）

P〟βでは脳神経系詭域の筋障害の頻安は少ないと言うのが通説であるが、実際には病症度の進行

した症例には臨床的に明らかに顔面筋、頸筋の罷息が認められる。また興味あることはm・SternOCl－

。idmst。ide。SでSternalheadとclavicular headとは同一筋でありながら夜襲の程度に遅速がみ

られることである。今回、我々はIhchenne型、Lint・－girdle塾の顔面筋、頸筋を主として普通筋電

図を用いて検討したので報告する。

対　象：健康成人男子3名、mCheme型6名、もー0型5名である。

方　法‥日本光電のレコーダー付筋電計、型式MM－22Aで単芯針電極（エナメル銅線80ル）

を用い個々の筋の最大収縮時の干渉汲平均振幅を測定し健康男子との比較で検討した。

結　果：（図1、2、3、参照）

（1）健康男子：眼輪筋、ロ輪筋でやや低い掛偏であったが0・6mⅤ以上を示した。

（2）DIChenne型：被検筋のすべてが一様にlow－ahplitudeを示した。

（3）L－0型：顔面筋ではIhdlennC型程ではないが健康人（こ比較して明らかにlow－amplitudeを

示した。また、m．SternOCleidomastoideusのclavicular headはsternalheadtこ比較し障害の程度

が苦るしかった。
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考　察：以上の要点は①mchenne型、L－0型では顔面筋の羅息も病初期から進展している。◎

L－O型ではm．sternocleidomas10ideusにおける我々の成績は同一筋の分枝であっても機能的な差

異によって障害の程度lこ差異が出現する可能性もあると思われる。今回は普通のレコーダー付筋電計

を用いたが、近年開発されているモジュール塾筋電図を用いれば、さらに客観的に追求出来ると考え

られる。

DMPにおけるホルモン環境について

国立療養所再春荘

今　西　康　二　　寺　本　仁　郎

小清水　忠　夫

P〟且∴mcbeme型の女児例と思われる報告は何例かみられるが、発病が遅いとか、進行が遅い

とか、血清酵素値が典型的でねいとか、筋電図や戚生検所見が合わないとか、何らかの意味で典型的

な払。he冊e型と一致しない点が指摘されている。女児例でこのような事が観察されるのは内分泌ホ

ルモンの影響（こより発症を抑制又は発症しても経過が長いのではないかと考えられる。そこで今回、

mcheme型男児においては内分泌機能は正常であるか否かを検討するため（こ血清中のαowth hornT－

。n（OH）、Triiodothyronine、Tes10Sleroneと尿中の17－OHCS、17－KSの測定を行

なったので報告する。

対　象：表1の7名で、すべてmchemne型である。
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結　果：（斜線内が正常範囲である。）

（1）図1：OHでは3例が6．6、9．2、9．4甥／爪と軽度高値傾向を示したが、正常範囲と考えて良

いと思われる。Triosorb－teSt、Testosteroneは・すべて正常値であった。

（2）図2：これは副腎皮質機能をみる目的で行なった。尿中17－OHCSで1例のみ15・3呵／day

と華慶高値を示したが、他は正常であった。今回、行なった5種のホルモン値は1回のみの測定であ

ったこと、例数が少ないこともあり、断定は出来ないがP〟か、mCbenne型でのホルモン環境はほ

ほ正常であると思われる。

表1　　　　　症　　例　　構　成

症 例

年

令

病

症

血

糖

血 清 酵　 素 血　 中　 脂　 質

C P K L D H 0 0 T
コレステ 中 性 β－リボ

（才） 虔 笥1
ロ　ー　ル 脂 肪 蛋　 白

○原○紀 8 Ⅰ一2 83 1800 12 10 1 70 1即 99 1 ．2

○田○男 11 Ⅰ－ 1 88 21 00 1140 18 0 137 93 1．1

○田○隆 13 Ⅱ一 6 84 16 80 10！X） 100 176 96 1．4

○　 恭○ 15 エー6 70 2 1（X〉 700 180 146 8 6 1 ．3

○井〇一 15 Ⅱ－9 82 5 70 57 0 50 146 54 1．0

○川（⊃男 16 Ⅱ－9 76 480 50 0 40 130 60 1 ．0

○津〇滴 22 Ⅱ －9 － 140 520 2 4 138 66 1．0

図1　　　　　　Duche－1ne型の内分泌機能検査

Orowth Hormone Triosorb－teSt Serum Testosterone

トヒ
8　10　　　15　　2：才

8　10　　　　　15　　22

8　10　　　15　　2：才　　8　10

尿中17－KS

8　10　　　　15　　滋冴■
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興味ある筋生検像を呈した1例

国立療養所再春荘

寺　本　仁　郎　　今　西　康　二

小藩水　忠　夫

山■　根　淑　子　　内　野　　　誠

出　田　　　透（熊本大学第一内科）

進行性筋ジストロフィー症（以下PMDと略）の発生病理を考える時、興味ある先天型PMDを経

験したので報告する。

症例：4才男児主訴：遅効機能発達遅延。家族歴、既往歴：特記することなし。

現病歴：妊娠中胎動傲弱を母親が自党。分娩は微弱陣痛であった他異常なし、生下時体重3，500タ、

身長52・5（叫，乳児期は哺乳力や泣く力が弱く、表情（こ之しかった。頸坐は7ケ月、坐位保持や寝返り

は1才9ケ月で可能となる。眩む力も弱く使い物は小さく刻んで摂取していた。囁語は2才頃開始し

た。現在に致るまで処女歩行はなく、単語、二語文程度は話すが、文章はしゃべれない。

入院時現症：一般身体所見では特記すべき異常は認めない。神経学的所見では知能の低下があり、

1・8才程度である。顔はmyopathic faceを呈している。脳神経系では吸筋、眼輪筋、口絵筋に筋力

低下がある。筋萎縮は触診で両側上腕、大腿部に認める。仮性肥大は両側排腹筋部に密度認める。知

党系には異常は認めない。深部反射はいずれも消失している。関節の拘縮が両偵股関節、・膝関取右

足関節にある。

検査所見：血清酵素00T、OP T、LDH、CI）K値はいずれも奄度から中等度上昇しており、

尿中のクレアチン、クレアチニンは各々排泄の増加、減少がある。廟電図は筋原性の変化を示してい

る。脳波は年令相応の脳波である。筋生検所見では比E・標本の尖頭像で筋束が完全に破壊され、筋

周錆、筋内錦への高度の脂肪並びに結合織の増加を認め、その中（こ翰廓の円い萎縮した筋線経が島状

（こ残存し、大小不同、筋錦核の中心異動が散具される。1多トルイジン標本では筋線経が正常の横紋

構造を失い、トルイジンブルーに濃染する部、COntraCtion clumpsと炭染する部が交錯し不規則な

縞模様を呈している。電顕ではmyofibrilsで正常のAIHZ帯の構造を失い、数10の筋節が過剰

伸展されてZ－1ineはヱiグーZaFとなりmyofila耽ntSも離閑断裂しつつある部、それと同時（こ筋

節が過剰に短縮している部も認めた。又興味ある所見として、中心に単核を持つ筋芽細胞を思わせる

細胞で、myOfiberと同様に過剰収縮したmyofibrilsのclotsを持つ細胞を認めた。

考　案：本症例は臨床症状の特徴より先天型PMD（福山塾）と考えられる。本症例で最も注目さ

れる事は生検筋の電原像である。即ち筋芽細胞と思われる細胞で既に著しい筋原破綻の変化を担こし

ていたことである。PMDの発生病理を考える時、myOgeneSiヲ上、myOblast、myOlube、myOfiber

のどの段鹿で変化が始まるか興味あるところである。従来myotubeの段膳までは異常がなく、一度完

成したmyofiberが変性崩壊していくとする考えが大勢を占めている。しかし本別で認められた所見
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は既に筋芽細胞の段階で変化が始まる可能性を否定出来ない事を示しているように思われ、今後の検

討が必要と考えられる。又本例で認められた筋芽細胞が果たして胎生期の残存なのか、再生過程のも

のなのかという問題もあり併せて今後の検討が必要である。

若年女性の筋ジストロフィー症

国立療養所川棚病院

森　　　民　春　　森　　　一　毅

迫　　　龍　二　　渋　谷　純　寿

中　沢　良　夫

我々はmcheme型jWかの臨床倭を呈する若年女性例で、興味ある遺伝関係を呈した一例を経験し

たので臨床的特徴を述ノ＼遺伝関係について若干の考察を行なったので報告する。症例：9才女性。

家族歴：血族結婚（－）。主訴：歩行障害。既往歴・：生下時体重は1800才で特記すべき尻酎まなしも

現病歴：8ケ月、首固定。1才過ぎ、這い初め。3才．処女歩行。以後転倒の傾向、動揺性歩行を認

め、馳∬川ing及び階段昇降不亀　5～6才で排腹筋部の仮性肥大を指摘され、上記症状は徐々に進行

し当科入院。現症：身長108C玖体重18如、IQ49、深部反射は威弱一消失し、近位筋萎縮、筋

〔表〕　　　酵素学的検査　　　　　力低下を認めた0三角筋及び膀腹筋部に

発 母 姉34 おい1 おい2

C PK＠唱itJE bashiU 1993 54 24 21α） 21（泊

A ldolase　 （U ） 89 12 107 1113 1453

L D H　　 （U ） 1520 445 3貰） 165沿 1570

0 0 で　 （R FU ） 116 24 12 109 84

O P T　 （R FU ） 6 5 9 9 76 48

tl－CTea tine　か％。y 422 － － －
肝（｝ea tin inem拓。y 144 － － －

仮性肥大を認め、その他、翼状肩甲、

0馴化r，S徴候、腰部前雪、動揺性歩行、

アキレス腱の拘縮を認めた。検査：尿鼠

一般検血、血清電解質及び肝機能に異常

はなかった。酵素学的検査は表（l）に示す

ようにC PK1993単位と非常に高値

であった。表は同時に検索し得た範囲で

の家系のデータを示している。

心電図：1arge R、Iarge S type、V3は異常Qを示した。筋電図及び筋生検：筋原性変化を認めた。

染色体検査：46XX、SexChromatin及び常染色体には異常なかった。

家系図は表（跡こ示すごとく発端者の母親は血清CPK54単位と上昇し、母方のおじ2人は筋萎縮を

指摘され若年で死亡しているが、おそらくDuchenne型DMPと思われる。発端者のおい2人は排腹筋

部に仮性肥大を認め血清CPK2100単位と著明に上昇し、Thchenne塑PMDと思われる。本症例の
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〔表Ⅱ〕

家　　　系　　　図

2呼1七才9才
（1993）

』男性発病者
●女性発病者
◎Clrrier
盟筋萎縮若年にて死亡
（　）内はCPK伍

7才5才：才
（21（氾）（21∝り

まとめ：1．発症年令は2才末瓶，　2．

近位筋萎縮及び同筋力低下。　3三角

筋、肪腹筋部に仮性肥大。　4心電図

異常。　5，筋電図及び筋生検で麻原性

変化。　6．血清CPKが非常に高値。

7．染色体検査：46XX。　8．母親は

Ikfinite Carrierと考えられる。

考案：mchenne型DMf）の女性発病者

についてVbltonのTurner症候群での

報告、Kloepfer、Jacksonらの常染

色体劣性遺伝の家系での報告、杉田ら

及びBneryらのX染色体劣性遺伝でのbon学説などがみられる。本症例では3代にわたる累代発症

を認め、近親結婚がないことなどから常染色体劣性遺伝は考え難い。本症例が恥rner症候群でない

ことは染色体検査から明らかである。Ⅹ染色体劣性遺伝の場合Duchenne型類似の女性発病者は男性

発病者に比して症状が軽いと言われている。本症例はCPK1900単位と非常に高値で典型的なmr

chenne型mDの臨床像を呈するので本症例の遺伝様式に閑LLyon学説が適用し赴く、Ikhenne型

DMPの遺伝様式に関し一つの問題点を与えうるものと考える。

進行性筋ジストロフィーの筋動力学的研究

特に脊柱変形、動揺性歩行に関連して

徳島大学医学部整形外科

野　島

中
　
中

雄
　
入
　
明

元
　
晴

藤　井　　　　充

小　松　忠　雄

進行性筋ジストロフィー症mchenne型を主体として、既（こ数次（こわたり本症（こみられる特異な動

作、姿勢、即ち、登撃性起立、腰椎前攣尖足位姿勢、動馳歩行など（こ閑し、筋動力学的観点よりそ

の成立機序を検討し、結論的に、以上の特異な劫作、姿勢、歩客の異常は、筋力の弱化を補い、残存

筋を活用せる代償的なものであると考えられる所以を明らかにしてきた。

今回は、特に、初期（こおける筋力の破綻を明らかにせんとし、主として外来例36例に対し、徒手

筋力法（こより筋力を測定した。その結果、脳幹、下肢鰍こ関しては、殿筋を主体とせる骨盤帯筋lこ早
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期よりの筋力の弱化がみられると共に腹筋の弱化も早期より著明であること、上肢、肩甲帯筋に於て

は、僧帽筋の早期よりの弱化と共に肩の内旋鰍こも早期より弱化がが認められ、広背筋の弱化と共lこ、

肩の挙上障害をもたらす要因となると考えられる点などを明らかにすることができた。以上に関し、

代表剛こつき筋電図学的検索を実施しよく符合することを認めた。

以上の検索結果にもとづき、動揺性歩行をとく（ことりあげ（開発せる歩行用装具、ある“はね付き

膝関節装具’’の改良の必要に迫られているため、特（ことりあげた）、ビデオテープにとり検討した。

その結果の詳鰍こ関しては、尚検討を必要とするが、既に明らかにした（理学療法と作業療法、2巻

5号発表）代償的所作の要因には、上述、腹筋の早期よりの弱化が関与するところ少なくないものと

考えられた。なお検索を重ねる所存であり、歩行用装具改善の手がかリとしたい。

更に、脊柱変形に関しては、徳島療養所との共同的研究のもとで研究を進めてきたので同所よりの

報告に譲りたい。

特異な臨床経過をとった筋ジストロフィー症

と思われる1剖検例

国立岩木療養所

福　士　　　明　　森　山　武　雄

症例：42才、男性。主訴：四肢の脱力。家族に神経筋疾患なし。既筏こ脂肪肝、甲状腺腱を認め

ていたが、，特別な治療せず（こ消退した。

現病歴：昭44年11月頃（36才）より、四肢の脱力、特こ下肢の倦怠感を認めるようになる。

昭45年、近くの病院でPMDの診断を受け、昭46年3月、岩木療養所に入所した。

入所時所見：窺幹筋及び四肢中枢側の筋萎縮、筋力低下が著明でかろうじて歩行が可能な程度であ

った。眼瞼下垂及び囁下困難はなかったが、表愉こ乏しい印象はあった。全身の知覚は正常で、腱反

射は軽度成弱し、Clonusや異常反射は認めず、筋のfasciculationもなかった。機能障害度評価で

は1－5で、ADL評価点は46点であった。諸検査ではCPK204単位、7ルドラーゼ50単位、

尿中クレアチン0．67多々1、クレアチニン0・67㌢alと異常値を呈していた。又、γ一globulinの上

昇も認めていたが、その他のものは一応正常範囲内であった。

経過：入所後3ケ月で噴下困難を訴えた。耳鼻科的に咽頭筋麻痺と診断され、軟口蓋の著明な萎縮

が観察された。四肢筋の萎縮の進行は比薮的急で、発病後3年で歩行不能となり、5年でベッド生活

となった。脈合併症、死不全で昭和50年6月死亡した。全経過は5年半とPhlDとしては短かかっ

た。

ー　58　－



剖検所見：四肢筋の著明な萎縮があり、心筋では療痕様の外見を呈するものが散見された。右肺下

乗こ化膿性炎症病巣を認め、両側の賢では、軽い硬化症の所見を呈していた。

図1　餅腹筋組像 組織学的所見：1）中枢神経及び末梢神経。延髄、

脊髄の前角細胞の異常は認めず、又、末梢神経も正常

であった。2）心免　筋線経の消失が認められ、増生

した結合執こ◆より置換され、廃疾化していた。3）舌

及び咽頭部。著明な筋線経の消失と結合執こよる置換

が認められた。4）麟腹筋。筋線経の萎縮、消失が著

明で、結合織による置換が著しい。（図1）

発病から3年で歩行不能となり、5年単で死亡とい

う成人に発症したPMI）としては進行が非常に急であ

った点と、咽頭筋の萎縮が比較的早期より出現している点で、特異な症例と思われる。

追記：昭和51年1月の山田班筋ジス研究会で、諸先生方より、FsH塾のpolymyositisであろ

うという御示唆をいただきました。

成人進行性筋萎縮症に対するGlosso軸ryngeal

Brea也ing（GPB）の研究

国立療養所箱根病院

村　上　慶　郎　　長　能　学　利

久　保　義　信

9例の筋萎縮症患者（内訳はLd－PMD3例、FSH－PMI）1例、払gelberg－VVtlander病5例、

年令は18～54才、女子3例、男子6例で、いずれも国療箱根病院、神経筋外来患者である。）に

Dailの方法によりGPBを医師、PTによって教えられ、1日lこ4～6回行なうように処方して家

庭で行なわした。期間は4ケ月でその前后をSpitometryで多VC、FEV（1．0虜、弱MVVを測定

して比戟した。

結果は治療前の多VCは43・9±9・2軋　GPB多VCは78，9±11・1臥　FEVl．噺は67・8±

8・7私邸MVVは鮎・2±8・1‰　4ケ月后では喀VCは45．1±8．6感、OPB多VCは79．7±

9・6各、FEVl．噺ま70・4±9・0珍、多MVVは35・2±6・5珍であった。

GPBによるVitaL Capacityの増加は非常（こ著しいものがあるが、これが、直接の肺機能の向上

とは結びつかないようである。4ケ月后の肺機能はいずれも有意の増加をみていない。しかしGPB
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