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序

進行性筋ジストロフィー症は古い過去と新しい歴史を有する宿命的疾患である。周知の通り、

本疾患研究の過去は古い敗北の記録によって綴られていたが、近年敢えてこれに挑戦し、点滴

岩を穿つにも似た不屈の努力をもってアプローチせんとする新しい歴史が展開されたことは頼

もしい限りである。この動きは近々十数年来のことであるが、本研究姓の活動もそのうちの－

っとみなしてよい。本症はもともと原因は不明、冶原法も未定ということであってみれば、自

らの努力によってその解決に取り組むよりほかはない。こうして、国立療養所の筋ジストロフ

ィー患者収容の全施設と関連の大学が柏協力して一丸となり、科学的態度をも・つて．「病気」の

解明に努めると共に、医療人としての全人的立場より専ら「病人」としてこれを取り扱い、如

何にして適切に治療しこれに生き甲斐を与えるかに心を砕いてきた。研究粧発足以来の地味な、

そして不断の精進は徐々に実を結び、その一次的効果としては宿命的な難病と目されていた本

症にもある程度寿命延長の可能性があることを明かにしたし、また、二次的効果としては施設

内における診療実績の質的、量的向上をもたらすことにもなった。これは厚生研究として患者

の福祉に資する面も少なくなかったことを証するものであって心ひそかに喜びとしている次第

である。将来はこの経験を生かし、さらに医療体制作りの方向にも歩を進めるべきことを示唆

しているようにも思える。

ともかく、本年度は厚生省の心身障害研究として第2次3年継続の最終年にあたり、本年度

をもってこの研究体制には一応の終止符が打たれることになった。●ここに本年度の成果をとり

まとめ報告する次第であるが、各部会研究ならびに共同研究の内容は、関係者それぞれの努力

め結晶であり、これが有終の美にふさわしいものであったことに歓びを禁じ得ない0

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わった御助言、

御支援に深甚の謝意を表する。さらにまた、この間、惜しくも天折された患者の方々に対し哀

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



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

研究斑長

徳島大学　山　田　憲　吾

本研究事業は、昭和39年、特定の国立療養所内に筋ジストロフィー病棟を設置して患児の療育を

行なうという国の方針に呼応して開始されたが、今日までに既に10年余を経過している。当初は8

施設を中心とするきわめて小規模な研究会形式のものであったが・いずれもこの未踏の分野に対す

る開拓の意欲と医療従事者としてのモラルに支えられ研究費自前でよく頑張ったものであった。幸

に昭和弱年に至り厚生省特別研究費による臨床社会的研究に採用され、さらに昭和46年来は心身障

害研究費による筋ジストロフィー症の臨床的研究として一段と大型化されるに至り・研究の規模と

内容に目覚しい進展が見られた0この間、関連の施設も当初の8施設より次第に増加し国療21、大

学3に増加し、収容患者も約1．500名を越え、班会議参加者も200余名を算するに至っている0し

かしながら、本症の特異な性格もあって、研究者の総力をあげての辛抱強い努力にも拘らず、本症

の原因は未だ全面的に解明されるには至らず、従って本態的療法というようなものも確立されてい

ない現状である。それにも拘らず、本研究の遂行によって3年近くの延命効果が得られたことは、

施設内における手厚い医療と看護、心理的愛護、合理的リハビリテーションと栄養などが与って力

があったのではないかと思われる0とは云っても、所詮は宿命的疾患であり・筋力弱化による機能

障害の不断の進展と呼吸、循環不全の併発による20才前後の天折という苛酷な運命が常に本症患者

の心理的重圧として潜んでいることも見逃し得ない事実である0たしかに施設内療護は患児の容体

観察や手厚い処置という点では優れており寿命延長も可能ではあるが、長期入院に伴うホスピタリ

ズムの発生や扱能障害の進行による操作可能空間の喪失、さらに仮借なく迫り来る死の恐怖など・

心理的、肉体的不調のこのような患者に対しては如何にすれば最後まで人間性を保持し・これに生

き甲斐を与えうるか、これは実際診療の当事者に諜せられた至難にして重要な研究課題である0勿

論、本姓研究は従来施設内診療を中心に研究を進め、認むべき成果をあげることはできたが・本症

のような難病に対してはこのようなアプローチだけでは十分であるとする訳には行かないようにも

思われる。現実、患者の日常治療に万全を期し、生き甲斐のある生涯を送らせるためには施設内診

療のあり方や施設と家庭との関係、さらに社会福祉対策など、いわゆる医療体制作りも向後の重要

なる研究課題となる筈であり、本年度は共同研究としてはこの方面にも研究の歩を進めた次第であ
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る。

本年度の研究成果の概要については、まず、部会別研究から説明を初めることにする。

Ⅰ機能障害研究部会（部会長　湊　治郎）

①　上肢および下肢機能障害の研究

上肢運動パターンの分析による総合的上肢機能評価法提唱や障害皮と扁平足の関係について

調査がある。

②　脊柱変形の研究

障害度と脊柱変形の関係、あるいは生活様式との関係についての調査ならびに変形発生防止

等についての研究がある。

㊥　唆合不全の研究

岨囁時間、阻囁回数、岨囁値、岨囁リズム、味覚閉値について調査され、口腔清掃法につい

ても検討された。また、本症患者の岨囁機能について力学的検討もなされた。

④　歩行機能や上肢機能について電気生理学的、筋動力学的精密な研究が行われた。

皿　病能生理学的研究部会（部会長　三吉野産治）

①　心肺機能障害の研究

．心肺機能については各種の測定によって、心不全の早期発見、経年変化の追求、予後の判定

就中筋力増強訓練に対する警告症状の判定について検討がなされた。肺機能については拘束性

換気障害の進行が見られ、胸椎側雪の程度と併行する事が知られたが、呼吸相からすれば吸気

筋力低下から呼気筋力の低下へと進行してゆくことが明らかiこされた。

㊥　病理学的研究

本症の末梢神経や平滑筋について詳細な病理組織学的、電朗的研究がなされた。

㊥　病態像の研究

女性例の検討、保因者の検討が詳細に行われた。さらに筋電や筋血流量について検討がなさ

れ、さらに自律神経学的あるいは免疫学的アプローチもなされた。

④　その他感染の予防や治療についても研究がなされた。

⑥　末期患者対策や特殊例の報告もなされた。

Ⅰ　心理障害研究部会（部会長　河野　慶三）

この部会にもきわめて多数の報告が見られたが、なお、研究活動に不慣れな面も気付かれたた

め、鈴鹿病院グループの作成した「筋ジストロフィー者の心理特性とそのCαrg」なるパンフレ

ットを関係者に配布し知識と技術の向上に資した。心理研究の方法として投影法を用いることに

対する吟味や心理現象を生理学的パラメーターを使って分析する新らしいアプローチ、又知能テ

ストのあり方などについての検討などもなされた。

また、生活指導に関しては作業療法や遊びの開発、療育行事などの問題が検討された。特に日

新らしい発展はなかったが、療育担当者が患者との緊密な接触の下にきわめて意欲的に活動して

いることが知られた。

Ⅳ　療護機器開発研究部会（部会長　野島　元雄）

本年度の増加試作研究として5施設に配布したスライドストレッチャーに関しては試用データ
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－を取りまとめることができた0そして、これについては多少改善の余地はあるが、はば標準化

に近いものと判定された0その他の大型機器としては電動起立車をはじめ移動用装置の開発があ

るが、これらに関してはさらに検討の必要が認められた0また・歩行用装置・躯幹保持用装具に

関しては実際の使用経験を重ねる必要があること、電動重椅子については協同研究テーマとして

とりあげ標準化さるべきこと、作業台や日常生活用器具（自・介助具を含む）に関してはさらに

総合的に‾検討さるべきことが明らかとなった0

V　看護研究部会（部会長　松家　　豊）

現場の実践を通して獲得された数多くの貴重な研究があり・その各々はよく現場に還元され、

看護の向上に役立ってるだけでなく、施設内および施設相互間の連携にも重要な役割を果してい

本年度の最大の成果は共同研究による「看護基準」の完成である0さらに「入浴看護」につい

ては引き続き共同研究が行われているが、これらについては後述する。

①　基本的看護については、特に精神的看護の重要性が強調された0身体的条件としては独歩よ

り車椅子への移行期や年令的には思春期に心理的問題が多く、それの対応についての研究が報

骨された。また、看護記録についても生きた看護記録作りという点から色々な方法が検討され

た。

㊥　臨床看護に関しては重症者への集中看護のあり方や・上気道感染や変形など合併症予防につ

いて研究がなされた。

㊥　看護機器については自律性の向上や安全性の確保を目ざしてきめ細かな創意工夫がなされ、

看護労働の省力化に関する研究もなされた0

④　看護管理に関しては成人の生活指導ま当面の関心課題として検討されているが、小児患者を

・含めての在宅ケアや短期入院の問題についても積極的な取り組がなされ・全施設共通課題とし

てそのパイロットスタディ的性格に期待が寄せられている0また、充実した看護を目指してタ

イムスタディもなされている。

Ⅵ　栄養研究部会（部会長　木村　　恒）

栄養は患者の生命保持に不可欠である0基礎的研究・調査研究、改善方策の研究に分けて成果

の概要を報告する。

①　栄養に関する基礎的研究としてはヴィタミンβ欠乏と実験的筋ジストロフィーについての研

究、3メチルヒスチジンの尿中排掛こ関する研究・基礎代謝と窒素出納の関係に関する研究、

クレアチン受容体の追求、患者の血究蛋白の変動に関する研究などがある0

㊥　栄養に関する調査研究としてほ栄養性貧血は重症化するほど強くなること、血色素量ヘマト

クリット値、赤血球数の問に各々有意な相関関係が認められること、また・患者は低休重・低

空自栄養状態の傾向を示すことを明‥らかにした0また、患者の至適体位を追求し要注意の指標

を提唱した。

㊥　栄養改善に関する研究としてほ中鎖脂肪添加粉乳の体重減少防止効果や、食餌噂好や、間食

給与法による給食改善方策、肥満予防法、便秘予防法などがある0

Ⅶ　生化学的研究部会（部会長　谷　淳吉）
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生化学的研究を中心とする各種の基礎的研究がこの部会で取扱われ、内容的には多彩であるが

保因者の検出、発症機構や病変の基本的性状の解明に直接結びつく可能性をもつもので、向後の

発展に期待される面が大きい。

本年度の成果は大休次の5項目にまとめることができる。

①　染色体分析による応用研究：明確な数的および構造的異常は認められなかったが、クロマチ

ド切断を中心とした異常例の出現頻度が高いようにも思われるので多数例についての検討する

必要がある。

②　筋の発生分化過程に対応した筋・神経細胞の形態と機能の変化についての対比研究：正常お

よびジストロフィーマウスの筋芽細胞の培養条件を改善し細胞収量の増加に成功した。また、

神経と筋の関係について細胞レベルで検討し筋外因子の役割を解明した。これらの研究は病因

論的研究に寄与するところ少なくないと思われる。

㊥　筋の発生分化過程に対応した筋組織の酵素異常の解明：組織化学的、血清学的に多彩な研究

があるが、いずれも成因の解明に資すべき興味ある所見である。

④　本庄におけるホルモン分泌動態の究明：副腎や甲状腺機能について多角的に検査されたが、

これらの研究は療育管理確立の上にもさらに追究の必要がある。

㊥二筋の膜成分の質的変化の生化学的究明：実験的および臨床的に多彩な研究があるが、膜成分

の研究は本症の解明にきわめて重要であり、向後の進展が期待される。

㊥　その他の研究：患者血清の〟－アセテールβ－グルコサミダーゼ値の変化、尿中アスパラギ

ン濃度の変化、生検筋の電解質変動などについて検討がなされ、また、ビタミンE欠乏による

筋ジストロフィー様変化に対するリノール酸エチルの効果に対する実験的研究もなされた。

Ⅶ　特定研究部会（部会長　河野　慶三）

筋萎縮性疾患の実態調査が主として行われ、再春荘、南九州病院、鈴鹿病院が関連大学の協力

の下に大規模に行っている。再春荘は熊本県、南九州病院は鹿児島、沖縄、宮崎の各県一円にわ

たる疫学調査であるが、人口移動の比較的少ない地区という点で特徴があり、鈴鹿病院は愛知県

における患者の継年的病態変化の追求と療養指導に重点がおかれている。また、刀根山病院は大

阪府の在宅成人患者に対し個人面接という型で調査を実施している。いずれもそのデータは貴重

であり、対社会活動として定着しつつある。特に在宅患者に対する療護の必要性の認乱はこのよ

うにして次第に高まって来ているが、この活動の積み重ねによって基礎的資料が完備されること

を期待するものである。

共同研究

Ⅰ看護研究部会（部会長　松家　　豊）

①　看護基準の作成

看護研究部会が全施設参加の下に自主的に達成した今年度良大の成果であるが、広く関係方

面の要望に応え得る豊富な内容をもっている。云うまでもなく筋ジストロフィーはその疾患の

もつ特殊性からその看護はきわめて苦労の多い困難な業務である。この看護基準は10年を越え

る貴重な経験に裏付けられた実践の知恵に基いて作られたものである。疾病の理解を深めなが
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ら、臨床看護、基本的看護、病棟管理、患者管理、生活指導、看護機械、その他家族指導や在

宅ケアーの各面にわたり一定の方向づけと共通した原則を示しておりきわめて実用価値の高い

ものである。同時に向後の医療体制作りの基本にもなるものと考える。

㊥　入浴看護に関する研究

筋ジストロフィー看護の中で入浴の占める比重はきわめて大きく、高温多湿環境下における

長時間にわたる重作業という点で特別な考慮が必要とされている。これに対し次の6つのサブ

テーマに分けて共同研究を行った。即ち①入浴設備、㊥入浴介助法、㊥入浴用具、④介助者の

問題、㊥患者への影響、㊥入浴システムである。

そして入浴の合理化のため介助を中心とした能率向上の方法、これに開通した設備、用具の

問題、腰痛対策、重症者介助などを重点項目として研究をつづけている○

皿　心理特定部会（部会長　河野　慶三）

〟〟PJからみたβ〟C加研g型P〟か患者の心理特性：

本研究班に属する16施設の協力を得てβ〟C加研g型P〟か173例について〟〃PJプロフィル

を調査した。資料の入手が遅れたこともあって解析が十分でないが、近くまとめ上げる予定であ

る。

Ⅰ女性PMD患者に関する研究　　　厚生省資料による統計的検討（江川　三二）

今回の資料から約36例の伽C加研β型類似の女性の存在を認めた。これは全β払〃存拙作　型の

中で女性の占める割合は約3．6％となり、1973　年近藤らが報告した値3．7％に近かった○

以上は本年度研究の概要であるが、その詳細は後述の各研究者の報告ならびに部会長の取りまと

めに譲ることとする。
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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

本分科会の研究目的は、進行性筋ジストロフィー症、特にデュシアンヌ型患者の経過中におこる

綴能障害、特に運動障害を、あらゆる方向から観察、分析し、できるだけ障害を未然に防ぐととも

に、障害の進行を防止又は、緩和して、日常生活動作をより易く、快適に送れるよう具体的対策を

考え出すことにある。これは広い意味での筋ジストロフィーのリハビリテーションに連なるもので

あり、有効な医薬品のない今日、残された唯一の医学的アプローチと言い得る○

そのため本年度は下記4項目について研究がおこなわれた。

1．上肢および下肢機能障害の研究

2．脊柱変形の研究

3．攻合不全の研究

4．その他一般扱能障害に関する研究

1．上肢および下肢機能障害の研究：徳島療養所（分担研究者　神山　南海男）の西庄らは、進行

性筋ジストロフィー症（以下β〟Pとす）の各種の障害段階に属する52名について・上肢の運動

パターンを水平方向の運動について、5段階に分け、筋力との関係について調査した0その結果

酉庄らの分類方法が、β〃P患者の総合的上肢機能評価法として極めて有用であることを明らか

にした。

又、再春荘（分担研究者　小清水　忠夫）の上野らは、β〟P患者の歩行期にゆられる扁平足

っいて、足跡印画法およびズ線写真を用いて、49年度より引き続き観察をおこなった0その結果

形態的扁平足は特にβ〟Pにおいて正常児に比較し、多発するものとは言えないが、歩行期患者

でみると、その障害度が増すに従って扇平足を併発する患者数が増加していることを指摘してい

いる。

2．脊柱変形の研究

下志津病院、斉藤らは、障害度Ⅰ皮からⅦ皮までのβ〟P患者39名について、脊柱のズ線側面

像から、脊柱の傾斜角度をコンピューターにより分析し、その数値から幼，♪gイJg∫gdりpg，

ダ／gfgdJプpg，∫如才g射り卵，且れ血履り桝，旦桝耽れ血屈し桝の5型の分類を

試み、臨床上良性といわれる、いわゆる、∫けαfg射　りpg　は、軽度のE∫Jg戒gdけpg又は

ダ／β∫gdりpgの状態で止ったものに当り、管理の如何により、FJgfgd又は軌跡用船dり桝

に進行する可能性のあることを指摘している。又、Tl～乃の傾斜、すなわち上位胸椎の彗曲は

下部胸椎および腰椎の彗曲と密接な関係のあること、又、β〟Pの脊柱雪曲は・エlを基点とし

て彗曲の変換を示すことを明らかにしている0
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又、徳島大学の松家は、歩行装具を用いて立位生活を主として行っている徳島療養所と、いざ

り移動などによそ床上生活を主とする下志津病院入院中のβ〟P患者、合計141人について、脊柱

変形の比較を試みた結果、側彗発生年令、脊柱変形の主たる型には特に差がないが、後考、垂直

型が徳島に多く、前彗型が下志津に比較的多いことを明らかにした。又、装具歩行、四つ這い、

いずれにおいても坐拉時における姿勢管理が変形の防止に極めて重要であると言っている。

西多賀病院（研究担当者　湊　　治郎）の根立らは、脊柱変形の防止策の一つとして、起立

台による歩行期からの管理を強調し、最も適切な起立台使用時問は1回20－30分で、歩行矧の前

半では1日1回、後半期では1日2回の起立台使用（午前、午後）が最も効果があったと述べて

いる。

3．攻合不全の研究：

原病院（分担研究者　河野　七郎）の浜円らは、閑攻を有するβ〟P患者6名について岨噴時

間、岨囁回数、岨囁値について正常人のそれと比較を行ない、阻囁時間、岨囁回数はβ〟βにお

いて値が高く、岨囁値は低いこと、又、筋電図においてβ〟Pでは放電時間が短く、放電間隔の

長いこと、又岨囁リズムが不規則なことを明らかにした。

同じく浜田らは、β〟ク患者の食慾と開通して、味覚閉値の検査を行ない、甘味において明ら

かに高い味覚閲値を示すが、特に味盲の発現率は正常日本人の値とほぼ同じである点を指摘して

いる。

浜田らは更にβ〟P患者に最も適した口腔清掃法を検討し、硬い歯ブラシによるローリング法

軟いブラシによるフォーンズ法、電動歯ブラシ、水流圧洗浄器（ウォーターピック）の比較を行

っている。

その結果、水流圧洗浄器以外の方法では、夫々清浄度の改善がみられたものの、歯垢沈着0の

状態の維持は困難で、いずれの方法を執っても長期にわたる口腔清掃法の指導がより重要である

ことを強謁している。

弘前大学（分担研究者　木村　　恒）の石川らは、β〟P患者の攻合挽能を歯科矯正学的見地

から解明を試み、口腔内診査、口腔内写真、口腔模型の採得、頭部ズ線撮影などにより、顎√顔

面頭蓋の実態を検査した。その結果、開攻および交叉攻合を有するβ〟P患者では、頭位を保持

する諸筋群の筋線雉の萎縮によって下顎骨の下方拉および形態異常がおこり開攻の状態になるこ

と、又岨喝筋と、舌の運動扱能の異常により歯例弓の側方への関大がおこり特有の攻合不全をお

こすのではないかと言っている。

4．その他か〟P機能障害一般に関する研究：

東埼玉病院（分担研究者　井上　．満）の浅野らは、歩行期のβ〟P患者4名について、8

瓜フイルムおよびテレメーター筋電図を用いて歩行時の膝関節、足関節の関節角度の変化、およ

び俳腹筋、前歴骨筋の働きを観察している。その結果、β〟Pでは膝は立脚期全体を通じて伸展

傾向を示し、ひき続いて背屈がおこってくる。筋電図においても耕腹筋の放電活動は踵接地直後

におこり、立脚期全相にわたって継続する。それに反し前脛骨筋は全歩行周期を通じてみられる

が、踵接地時および遊脚期前半に比較的弱くなる。

徳島療養所（分担研究者　神山　南海男）の西庄らは、β〟P児7名について、上腕二頭筋を
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用いて、筋電図周波数と筋力の関係をしらべ、健康者4名と比較検討している0

その結果、病勢が進み、筋力が低下するのに平行して、周波数ピークは高周波苗に移行し、周

波数分布もややブロードになる傾向を認めている0これについて・比較的初期のβ〃P患者では

筋力不足を補うため、多数の〟〟Uが参加して、周波数分布が高くなるが・末期では・参加する

〟〟Uが極端に少なくなるので、周波数分布が低くなるだろうと説明している0
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PMDの機能ステージにおける強さ

期間曲線について

国立岩木療養所

福　士　　　明

前年に引き続きP〟か患者につき強さ期間曲線（∫－β曲線）を測定した。

＜結　　　果＞

P〟β患者の∫－β曲線は正常C川け07　群と比し大きな差はなく、大部分は正常パターンをと

る。但し高度に障害されたものの中に、基電流が著しく高値（10吼4以上）を示し、∫－β曲線も

右上方に偏拉する例もある。しかし、臨床的に障害皮がかなり進んだものでも、ほとんど正常パタ

ーンをとるものが多い。

基電流について、正常は7mA以下と云われているが、P〟か患者の大部分が7mA以下であっ

た。障害度の強い者の方が、7I乃A以内でも幾分高くでる傾向はあるが、かなり進行したものでも

低いことが屡々ある。このことから、基電流の高さと障害皮の相関があるとは云えない。

タロナキシーについて、障害皮とは相関は認められなかった。

P M D脊柱変形に関する研究

国立徳島療養所

松　家　　　豊　　西　庄　武　‾彦

国立療養所下志津病院

斉　藤　　　　篤

P〟β側雪の発生過程及びその対策について発表してきたが、今臥生活様式の異った徳島療養

所、下志津病院の脊柱検診を行ない対比することによって側雪対策の手がかりを得んとした。

く輌査方法＞

直接検診と坐泣脊柱ズ線検査。

＜対　　象＞

徳島49、下志津92、　計141人、　β型、6－27才、平均14才、年令、ステージ構成は徳島に

重症者が多い。（図1、表1）

徒島は装具歩行、洋式で立位生活が主である。下志津は這う、いざり移動で、和式、たたみの生

活である。（表1）
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＜成　　績＞

①　年令と側雪の程度は13才以上に高度側彗がみられる。歩行不能となる10才頃より側雪は頻発す

る。予防的に重要である。（図2）・

㊥　側雪のタイプは両施設とも胸腰椎型が最も多い。（表2）

㊥　後雪、側面垂直型は徳島に多い。

④　前彗型は下志津に多い（表2）

㊨　後彗型はつよい側宅の者がある。徳島の若年者にみる後雪は装具歩行時に重視すべき問題であ

る。（図3）

㊥　垂直型は徳島に多い。とくに高年者にみられる。装具起立、坐拉バランスの良い結果で側雪は
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比較的弱い。（図4）

⑦　前彗型は下志津に多い○這う姿勢、坐拉姿勢（肢泣）との関係が考えられる0側哲は比較的弱

㊥　ステージと側雪との関係をみると、6、7のステージで・いざり・車椅子となり上肢機能が急

速に低下する下志津において側雪が強い傾向にある0（図6）

以上、喪具による側雪の予防的効果、その反面後雪に対する管理上の注意が必要なこと、坐泣姿

勢からくる後考が最も注目しなければならないこと、前雪や垂直型は側鷲が軽度である0装具歩行

や四つ這いの時期に坐位における姿勢管理を重要視すべきである0なお・生活様式にもとづく脊柱

変形の比較は姿勢と躯幹運動パターン・四肢拘綿との関係について詳しく検討する必要がある0

Duchenne型進行性筋ジストロフィー症の
Ⅹ線による脊柱変形の検討

国立療養所下志津病院整形外科

斉　藤　　　篤

国立療養所下志津病院Ⅹ線科

森　尾　　　　昭

東京農工大学保健休育科

服　部　恒　明

当院入所中の加C力g研♂型進行性筋ジストロフィー症児のうち39名を任意に選び、その脊柱につ

きズ線的検討を行った0対象は∫fdgg′より7で平均年令は12・6・才であり・分布は6才より18才

である。ズ線撮影は管球とフイルム間を150cmとし、座鋸こて前後および側面像を全脊柱撮影した。

側面像撮影に際しては前上方に上肢を固定させ・可及的に脊柱を伸展位に保持させた0g線フイル

ムの解析方法は、35爪几フイルムに脊椎をあらかじめトレースしたのちに撮影し・原寸の旭に縮少し

た。撮影は標準レンズを用い150cmの距離で行った。トレースした椎体に図1にます如く計測点を

求、座標検出装置（釦かCかggfHzgr）にその計測点を写し・コンピューターにより傾斜角皮を

算出し、その数値を解析した○求めた角度は図1のようにrl、r7・山・∫1・の各点を結んで得

られた9項目である。

rl－∫・1の弦の長さAと最深距離βとの問で100×β／月示数を算出し、この数値から5つの

脊柱彗曲の分類が出来た○これは示数値が10以上のときのめpgイ／grgdり卵，9－5の問の

Fル∫gdりPg，4～－4のぶけαig㍍り卵，－5－－9のβ如乃dgdりやg′－10以下のもの

を〃ブタgrgfJg血gdりpgとした。（ただレト数点以下は切り捨てた）上記のそれぞれの型におけ

る傾斜角皮の平均値、標準偏差について検討すると表1のようになる。各々の傾斜とそれぞれがな
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す角度についてみると、その平均値は各脊柱変形のタカβに従ってある方向性をもって漸増または

漸減することがわかる。脊椎の定点間のなす傾斜とそれぞれのなす角度の問の相関について分析を

行うと、脊柱の傾斜（J乃CH乃αHO乃）のなす相関マトリックスは表2のどとくである。特記すべき

点はrl～　r7の傾斜すなわち上位胸椎のなす彗曲の傾きは他に示す8項目の各々の傾きと有意の

相関を示しており、このことは上位胸椎のなす彗曲による傾きは下部胸椎および腰椎の雪曲とそれ

による傾き角度に大きな関連があることを示唆していると考えられる。またエ1より上位にある胸

椎の傾きと下位にある山以下の腰椎の相関は　の値を示している。このことは側面像よりとらえ

た進行性筋ジストロフィー症か〝C九g嘲g型の脊柱彗曲はエ1を基点として雪曲の変換を示している

と考えられる。

脊柱彗曲の形態を分類して検討すると、〟ノpgr′／g∫gCJと，∫／gfgCgりpgでは彗曲の頂点が相

対的に上位に偏在するものと、下位に偏在するものとがみられる。

しかし一方ではgfわ耽れdけどでは上位にその彗曲が偏在するものは39例中には認められず、

今回の対象では全てが動け川ねdり卯では彗曲の偏位は下位に存在している。この脊柱彗曲につ

いての変形様式を示すと、図2のどとくになり細線のものはみられなかった。

進行性筋ジストロフィー症においても脊柱の最も安定した∫けβig如けpgについて正確に検討

してみるとダ／gfgdまたは且細川九才り卵のいづれかに属し図2に示すように次第に脊柱の変形

が増悪するものと考えられ、いわゆる良性の∫け如プ射型は軽度の血Jg血gdまたは即紺gdり♪β

のままにとどまるものと思われる。高度の変形を示すものは∫け如g加りpgはダ／g加d　または

助Jg扉gdJプpgのいづれかに分かれ、それが3つの方向に脊柱変形を増悪させるものと考えられ

る○これらのことから早期にこり3型の変形を発見し、それぞれに適した対策を脊柱変形に対して

行なう必要性を提案した。

図1
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PMDの上肢運動パターン

国立徳島療養所

西　庄　武　彦　　松　家　　　豊

奥　村　建　明　　白　井　陽一郎

p几すかの上肢機能の評価方法の一つの試みとして上肢運動パターンに検討を加えたので・その結

果を報告する。対象はすべてP〟か、β型である0

運動パターンによる評価方法はすでにPricgによって∫加点座fg∫Jとして報告されている0

この方法について当療養所52症例に追試してみた0はば全例が、これらのパターンに該当していた0

∫加点i〝gJg∫∫は垂直方向の上肢運動の評価方法である0今臥私達はこの方法に加え、水平

方向の上肢運動パターンについて検討を加えた0

方法は座虻で肘と同じ高さの机上で水平運動を行なわせ観察した0水平運動パターンは次の5段
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階に分類された。．（図1）

図1

≒　≒　主

4窓粗　抱
1．躯幹の代償を伴ず、上肢挙上のまま水平移動可能。

2．躯幹の側屈を伴い、上肢を挙上し水平移動を行なう。

3．テーブルの上で前腕をスライドさせ、水平移動を行なう。

4．躯幹の前屈と同時に、その反動で肘伸展を行ない水平移動を行なう。

5・手指および手関節の屈伸、あるいは前腕の回内外を行ないながら”尺取り虫〝掛こ水平移動を

行なう。

以上の5段階の水平運動パターンは病勢の進展とともに1から5へと漸次変化するものと考えら

れた。

徒手筋力テストと、それぞれの水平運動パターンとの対比を行机、、次の述べることが考えられ

た。段階1のパターンは肩関節および上肢筋が充分残存し、代償機能を必要としない。段階2のパ

ターンは上肢挙上に不足した筋力を躯幹筋の代償で補っている。段階3のパターンは躯幹筋の代償

を伴わず、肘伸展筋のみで前腕をスライドさせ、段階4のパターンは躯幹前屈の反動で水平移動を

行なっているが段階3のパターンと比較すると肘伸展筋力はさらに弱化している。段階5のパター

ンは躯幹筋、上腕筋等の筋力の著るしい弱化に伴い、手指屈筋群、前腕回内、回外筋あるいは手内

筋の使用で水平移動を行なっている。

以上、P〟β児の上肢運動パターンについて調査し、その運動パターンの種類と筋力との関連に．

ついて検討を加えた。我々の分類した運動パターンの段階の評価方法はPノけβの総合的上肢機能評

価として役立ちうるものと考えられる0なおこの水平運動パターンについては、運動の〝慣れ〝に

よる影響がないことと、また簡便であることで実用的価値があると思われた。
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PMD患児の筋電図周波数分析

国立徳島療養所

西　庄　武　彦　　松　家
塵邑
＿昆

筋原性疾患の筋電図周波数は一般に高周波苗に移行するといわれる。今回、私達は表面筋電図か

ら得られた筋電の周波数分析を行ない、P几すβ児の筋力ぢ引ヒとの関連について検討を加えた0

検査対象はP〟β児、β型7名と対象群として同年令層4名を選んだ0導出筋は上腕2頑筋とし

肘関節900屈曲位で等尺性収縮を行なわせた。筋力はバネ秤りで測定した。一試行あたり15～30秒

とし、休憩を入れ記録時問は3分間行なった。データ処理はあらかじめ磁気テープに記録した筋竃

を7－リェ変換ののちパワスペクトルを求めた。医用電気計算器として日本光電製ArAC－1200

を使用した。（図1）

図1
ディジタル

相　関　計

扇t周波数分析のブロックダイアグラム

自己相関
的　　致 フーリエ

変換器

パワー

スペクトル密度

ベン義幸

レコーダ

まず、正常者の筋電図周波数ピークについてみると、平均40．7±1．7舵（38・9～43・0肋）で

あった。この正常例の周波数分布は恒常性が認められ、また、2．5k9から5k9程度の負荷重量に対

しても周波数分布および周波数ピークの変化はほとんど認めなかった。しかし持続的な収縮をつづ

け抜労が加わると周波数分布は低くなる傾向を認めた0

次にP〟か患児4名に前腕の自重負荷の条件での周波数分析を行なった0その結果、上腕2頑筋

々力の低下するに従い41．0仇より55．2舵　まで漸次周波数ピークは高周波帯に移行する傾向が認

められた。

これら同じ症例に最大収縮を行なわせ観察すると周波数ピークは自重負荷時よりさらに高周波岸に

移行した。また最大収縮と自重負荷時との周波数ピークの差は筋力弱化が進むと大きくなる傾向が

みられた。

次に前腕の自重に耐えられない症例では最大収縮での観察を行なった。正常周波数ピークに比較

すると明らかに高周波箱に移行していたが、そのピークは筋力弱化とは平行関係が認められず、や

や低周波苗に移行する傾向がみられた。
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図2　　　　最大収縮におけるP几すβと正常例のパワスペクトル
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以上のようにP〃β患児の筋電図周波数と筋力との関連について検討を加えたが、病勢の進展に

ともなった筋力低下と平行し、周波数ピークは高周波帯に移行する傾向がみられ、周波数分布もや

やブロードになる傾向があった。最大収縮時ではこのような傾向が強く認められた。しかし肘関節

900屈曲で前腕の自重に耐えられない症例では周波数ピークは低周波岸に逆もどりする傾向がみら

れた。

一般に筋電図周波数は筋動作時に参加する〟〟〝の数によって決定されると考えられる。そこで

P〟βでは、比較的初期には筋力不足を補うため多数の〟〟ひが参加し、その結果、周波数分布は

高くなり、これに反し前腕自重に、肘関節即0屈曲が耐えられない末期の状態では参加する〟〟〃

が極端に少なくなったために周波数分布がやや低くなると推定される。
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8ミリカメラおよびテレメーターEMGに

ょるP■MD患児の代償動作パターンの分析

（歩行分析）　　第一報

国立療養所東埼玉病院
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p〃β患児の特異的な歩行様式は、罷患筋の分布およびより残存する遠泣筋の筋作用により修飾

されていると思われる。正常歩行における俳腹筋の働きは主に推進力と∫f喝／g H椚∂励Jα〝Cg

で、前歴骨筋は∫ぴf叩gf加∫βのC′βαr即Cgと∫J∽Cg P加∫βの∫加C々CあぶOr♪〃川である0

しかし、患児における歩行時の上述2筋の機能がどの様に変化しているのかを分析し・その役割り

について検討した。

＜対　　　象＞

年令は8才7カ月から10才5カ月の男子伽C加研βの4例で障害皮は∫山刀プβrdでⅠとⅠ、と

はば同年令（8才6カ月から10才1カ月）の男子4名を対照群とした○

＜方　　　法＞

被験者を10，乃平地歩行させfgJgmgfgr丘I、肱C、と8ミリカメラにより同時記録し、利‘足に

っいて撮影を行ない、歩行の安定したと考えられる1周期について分析した0

1）且肱G　による分析：俳腹蛎と前脛骨筋について、歩行中の筋活動を記録するため足利赤十

字病院の小野康平らの開発した2C九gビルmgJgr丘■、肱Cを用いた。

2）8ミリカメラによる分析：歩行姿勢を矢状面において1秒間に24コマの速度で撮影し・膝、足

関節の角度変化を分析した。

3）筋力、尺、0、〟、換査：曜患筋の分布および筋力の度合をダニエルの徒手筋力検査法で・又

拘絹の状態を把握するため凡0、肱検査を両下肢について実施した0

＜結　　　果＞

1）対照群の且肱G、及び角度変化は正常成人の示すパターンに類似していた0

2）対象患児の且肱G、及び角度変化の分析結果は足関節に尖足変形を有する症例を除く3症例

に共通の分析結果が得られた。

A）俳腹筋の放電活動では、約g／∫山々g直後より放電活動を示し・朗のCg P加∫β全般に

比較的活発な放電活動が認められたが、∫山刀gf）加∫βには放電活動を認めなかった0

β）前脛骨筋の放電活動は、全歩行周期を通じて認められ、〝ggJぶれ加時および∫加〃g
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P厄∫β　前半には比較的弱い放電を示した。

C）角度変化についてみると、膝関節では∫Tb〃Cg P厄朗は伸展傾向を示し、∫山刀gf〉血相β

において過剰な屈曲傾向を示した。足関節は、〃gビ／∫けf々β時に底屈位をとり、その直後に

は背屈運動が認められた。〟ggJ∫けi点β　よりダ叩J F／幻では対照群は背屈拉からの底屈運

動を示すが、対象患児では底屈位から背屈運動を示した。また、椚id一山α乃Cg　は対照群は背

屈運動を示しているにもかかわらず、対象患児では著明な底屈運動を示している。

β〃〟∂／β∫〟♪♪ロrJ期では、対照群と同様に底屈運動を示すがその角度は非常に大きい。また

∫Wf乃gf）力がβから∫JβWg P加即　には背屈運動を示すが中間位を超える症例は認められな

かった。

＜考　　察＞

∫Jα刀川タカα即、初期における肪腹筋の放電活動は爪先からの接地により休重負荷線を膝関節お

よび足関節の前方に位置させることによって膝折れを防止し、前歴骨筋の作用である∫加C点

AわOrr♪〃川を代償する為と考えられる。また、椚fd－gJβ乃Cgから加〟∂／β∫〟♪pOrJ時における

膝関節の伸展傾向は、膝伸筋群の筋力減弱による膝折れを防止するための排腹筋と助別けi乃g∫

の作用によるものと思われる。

また、一この時期の膵腹筋の活動は椚0m乃〟桝CO乃J′OJの役割りに関与しているものと思われる。

∫Jd乃Cg P加∫β　における前歴骨筋の役割りは、肪腹筋とのC0－CO〃けdCfio打によって歩行姿勢

保持としての足関節の安定性に関与していると思われる。又、∫扇〝g Pのg　後期における背屈

運動の減少は、∫J伽Cg P加古βに移る準備段階（尖足拉保持）と考えられる。

今臥歩行における俳腹筋、前脛骨筋の機能的役割りについて分析してきたが、歩行姿勢の保持

や推進力には他の筋群が関与しているものと思われるので今後さらに検討する必要がある。

脊柱変形の予防対策（起立台利用の再検討）

国立療養所西多賀病院

根　立　千　秋　　千　葉　　　　隆

P〟か児の脊柱変形には歩行期間中からすでに注意深い観察が必要であり、起立あるいは歩行能

力の維持が変形発生の阻止に大きな影響をおよばすと考えられるので、起立台利用の再検討を試み

た。起立および歩行可能なβ型男子17名6－12才を対象とした。

方法として市販の起立台を使用し1回の起立時間を15分、20分、30分、40分の4段階に分け起立さ

せ、起立台使用前後の下肢β0〟、および30〝‡歩行速度、1回の起立台使用における歩行持続時間

の検討をおこなった。

＜結　　果＞
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起立台使用前後の尺0〟について

股関節においては右21度、左記皮の屈曲拘縞が起立15分および40分でそれぞれ6－7度の改善、内

転では右20度、左22度の外転拘縮が15分の起立で右3度・左10度の改善をみた。膝関節にては右14

度、左11度の屈曲拘桁が起立15分で右4度亜分で6度、左では15分で5度40分で6度の改善をして

いる。股関節閑皮屈曲虻での膝の伸展では右45度、左42度のハムストリングスの短縮があったが・

15分では右22度、左17度、40分では右24度左19度の改善をしめしている。膝伸展杜での足関節背屈

では右6度左5度の底屈泣拘縞が15分で右3度左5度の改善をしめしている0膝屈曲位の足関節背

屈では左右とも0度であったが右は15分で1度、40分でも変化はなかった0左では20分で3度30分

で5度の改善をみた。

起立台使用後の歩行速度について

起立15分では歩行不能例4名を含め全員歩行可能であったが・この4名は致メートルの歩行にとど

まった。さらに20分ではこの4名を含め全員が〔0〝‡歩行が可能であり、立位保持・バランス、歩行

スピードの改善など起立20分および30分がもっこもよく、40分では逆転の傾向を示している0

1回の起立台使用における歩行持続時間の検討

対象者中起立台を使用した直後には歩行可能となるが持続時間が短かくAか⊥上特に意義を認めな

かったものはぶればg5の4名であった0この4名は支持により立位保持が可能であるが歩行は不

能の例であった。又起立台を使用しなくても1日の歩行に変化のないものは∫Jαggl・Ⅰの5名、

午前に一皮使用すると歩行は良好となるが午後までにバランスが不安定になりもう一皮必要とする

ものぶf曙β　4の5名とg qgg5の3名であった。

＜結　　論＞

p〟か患者の起立台利用は起立20分が下肢斤0〟、起立バラ、ンス・歩行速度などの面で良好であ

る。又、歩行における効果の持続時間は現在の段階では確定的なことはいえないがぶJαgg（Ⅰ）Ⅳ

Vでは日中半日を持続時間と考え、1日2【司の起立台使用が望ましいと思われる。

以上のように起立台の効果が下肢変形の予防、歩行の安定性・歩行能力の維持によい結果であり

ひいては脊柱変形の予防に影響があると考えるならば、現在の市販されている起立台では・膝およ

び胸部を仰制掛こて固定する受動的なものであるので、これより一歩前進してより能動的なものと

してスタビライザー形式の起立台を試作したので今後の研究課題としたい0
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PMD患児の障害度と扁平足の関係について

国立療養所再春荘

上　野　和

康

元
　
西

敏
宏
　
二

祐
治
　
郎

勇
　
純
仁本

境

泉

寺

P〟か患児の足の変形については、従来より種々の報告がなされている。足の変形は歩行に際し

種々の障害を果たすものである。それに対する調査研究は重要なものであると思われる。我々は、

P〃β患児で歩行平能児を対象に49年から51年まで3年間にわたる調査をおこないました。

方法は、足跡印画法とズ線写真による横倉氏の方法によりおこなった。

結果は、横倉氏の方法では、形態的扇平足は14名中8名、即ち57．1％に認められた。この結果を

49年度の結果と比較してみると障害度では、49年度ではⅠ－1～1－3までが、51年度では1－1

が少なくなりⅠ－5が多くなっている。

、扁平足の出現では、Ⅰ－2で50％、！－5は100％と、前年度よりも、出現率が高い傾向がみら

れた。又前回扁平足とされた、患児は今回も全員に認められた。新たに扁平足とされた患児は、障

害皮の進行が認められた。

本症においては、一般に伸筋群が、屈筋群より比較的障害が、強いと言われている。足関節にお

いては、前脛骨筋の筋力低下のために、尖足と内反すると共に扁平足を、来たすと想定される。

＜考　　察＞

我々の症例では49年度においては扁平足の出現が40％、51年度では57．1％、障害皮の進行と共に

扁平足の出現率が高くなっている。正常人と比較してみると、患児と同一年台の小学生の扁平足出

現は名倉らによると44．5％、中学生においては59％に認められる言われている。つまり全体の頻度

としては、正常人との差異は認められないが、筋の萎縮、筋力低下によるものと思われ、P〟か患

児に認められる足の変形の一つと考える。

PMDの歯牙の唆合と唆合圧に関する研究

弘前大学医学部

石　川　富士郎●　矢　野　文　雄

三　傑　　　勲◆　森　山　武　雄…

木　村　　　恒

◆岩手医科大学歯学部歯科矯正学講座

＝国立岩木療養所
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本邦での本疾患に対する歯学的研究は極めて少なく・長谷川（1976）・浜田ら（1975・1976）

の報告をみるにすぎない0私たちは本症患者の校合筏能を解明するための前段階として歯科矯正学

的見地から歯列攻合および顎、顔面頭蓋の実態について調査をした0

＜調査対象及び方法＞

国立岩木療養所に入院中の川β患者について、口腔内診査・口腔内写真の規影・口腔模型の採

得、及び頭部ズ線規格写真の撮影を行なった0このうち特にβ肌血脚㍑塁甥子42名の口腔模型及

び、頭部ズ線規格写真について年令別に各種の分析を試みた0

く碍　果＞

視診の結果から不正攻合の状態は、臼歯部のCrO∫∫…β・前歯部の叩g乃…βのものが半数

以上占めていた。

頭部ズ線規格写員からみた顎、顔面頭蓋の形態は、角度的計測から下顎角の関大とそれにともな

ぅ下顎下線平面の急傾斜があり、下顎オトガイ部の後下方虻が強く認められ、開攻の特徴を示して

いた。また、上顎切歯軸は著しい唇側傾斜を示していた0品的計測からは脳頭蓋底の前方への発育

の不足があった。顎顔面全体の前方発育は正常攻合者群と比較してやや劣っていた0一方・顔面の

下方発育ではとくに下顔面部で強く現われていたが・　　図1

下顎上行枝は短縮傾向が強かった。以上の結果は図1

の正常攻合者群との重ね合わせによって示されている0

開攻症を呈していた成人11名について、とくに開攻・

分析法を行ったが、下顎骨の形態異常によると思われ

る例が11名中10名にみられ、著しい歯槽部の異常を合

併するものは認められなかった0 （IlH明lIⅡ

／
′

一一一一一■
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＿●＿＿＿●ノ

－
t
t
－
－
－
■
－
j
′

【ll…り1Ⅲ　　　　（り…りIIIH

S亡andard by Sakamoto．

口腔模型の解析は、8才から13才の若年者16名と・成人別名とに分けて行なった0図2は8才男

子と13才男子の2例で犬歯から第2大臼歯までのそれぞれの歯列弓巾径は関大傾向を呈していた0

13才の例ではこの関大傾向は下顎歯列弓に強く現われていた0成人ではこの傾向がさらに著明であ

った。一方、歯列．弓長径はやや短く、とくに成人の下顎で強くあらわれていた0従って、臼歯部の

交叉攻合が示され、先人の調査とこの点は類似していた（図3）
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S亡andard by Otsubo etal・

本症患者で著明な関呟および交叉佼合については、頑位を

保持する諸筋群の筋線経や萎掛こよって下顎骨の下方拉及び

形態異常をおこし、結果として開攻となるのではないかと思

われた。また、岨囁筋と舌の運動機能の異常すなわち古庄と

の関係が歯列弓の側方への関大を引きおこしているのではな

いかということが推察された。現在私たちはこの観点から筋

電図の採得を行ない、形態異常の成因解明を計っている他、

経年的な研究の立場からの追求を行ないつつある。
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PMDの岨囁機能に関する研究（唆筋EMG
活動、岨囁時間、岨囁回数、岨囁値について）

広島大学歯学部補綴

浜　田　泰　三　　小　林　　　誠

川　添　和　幸　　山　田　早　苗

国立療養所原病院

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冨　和　夫　　弁　田　慶　三

平　木　康　彦

＜緒　　言＞

著者らはP〟βの顎H腔の形態的特性（特に開攻、歯列弓形態）について報告し、さらに著明な

不正攻合のために食物の粉砕能力の劣ることを一部報告してきた。本研究では岨囁筋（攻筋）の筋

電図活動を記録し、岨囁リズム、岨噴時間、岨噴回数岨囁値について調査し・正常人と比較検討し

た。

＜方　　法＞

国立療養所原病院に入院しているP〃βのうち、11才－15才までのβ鋸血用那型6名を対象とし

た。筋電図の分析は39のピーナツを岨噴側にて自由に岨噴喋下させ、その時の岨囁筋筋活動を表

面電極を用いて記録し、岨囁リズム、岨噛時間、岨囁回数について検討した。岨噴値の測定は

〟α乃わ　ら（1950）の方法に準じて行なった0

＜結　　果＞

図1より上の表は正常人の、下の表は

P〟βの岨囁時間、岨囁回数、岨囁値を
Ha尋tle▲tOry

p●rforホtnCe（lI

knqth of
叫暮tlく：1tlont■te．1

示している。岨囁時間については正常人

の平均が19．1∫gCであるのに対し、P〟

βの平均が51．4∫gC　と長くなった○岨　一一一一

囁回数については正常人の平均が33回で

あるのに対し、P〟βの平均が78回と多

く、また、岨囁値については正常人と比

較してP〟βが低い値を示し、正常人の
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・㌻彗竿…1「；可等刷20．2

0．7　　　　　　　　　　　　　50　　　　　　　　　　　　　19．●

亡　　　　　　　　　17．2　　　　　　　　　　　　52　　　　　　　　　　　　　29．7

0　　　　　　　　　　】l．4　　　　　　　　　　　　　15　　　　　　　　　　　　　　57．0

E　　　　　　　　　　2）．0　　　　　　　　　　　　151　　　　　　　　　　　　　77．7

r　　　　　　　　　　】2．1　　　　　　　　　　　　72　　　　　　　　　　　　　　59．1

平均が76．9　％であるのに対し、P〃β

の平均が33．9％となった。図2は岨囁側攻筋の筋電図の放電持続時間（β）、放電間隔り）・周

期（C）を計測しグラフにしたものの1例である0図の上が正常人・（ぶれE）、下がP〃β

（ぶれC）のグラフを示し、川βでは岨囁運動が反射的に行なわれると考えられる阻噴中期に

おいてもリズムの乱れが認められた。
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図2

図3は、ピーナツ狙囁時の岨喘側呟筋筋電図の最初　＿周3

と最後の1封け仇如上を除外し、残りの∫け0加のβ、

J、Cの平均を表にしたもので、上の表が正常人の、

下の表がP〟βのそれぞれの値を示している。Cに

ついては正常人の平均5597乃∫gCとP〟βか平均別5

澗∫βで＿はあまり差はないが、βについては正常人の

平均266m∫gCとP〟βの平均199〝7．：ざgCと、比べ

るとP〟βが正常人より短くなり、Jについては正

常人の平均293m∫gC　とP〟βの平均345〝！一ざgCと

比べるとP〟βが正常人より長くなった。また、β

／Cの値が正常人の平均47．5％、P〟βの平均36．3

％となりP〟βの値が正常人の値より小さくなった。

Subject亡

A　　　　355　27　】55　35　710　52　50．0

8　　　　274　25　232　23　～07　二〉2　54　0

C　　　　25619　252　38　508　41　50．】

D　　　　21210　】18　41　528　47　40．1

E　　　　235　31　309　37　544　41　43．1

Subiects

Å　　　267】】　】26　58　593　55　　45．0

8　　　200　56　289　88　490114　40．8

C ll3　37　386　52　199　54　　22．6

D　　　22171　3，‘116　617130　35．8

E　　　190　57　291102　482　97　　39．4

F　　　205　55　385132　591127　34．6

＜考　　察＞

本実験結果から、関攻を有したP〟βでは正常人と比較して岨噴値は小さく、岨噴時間、岨囁回

数の値が大きくなった。また、筋電図分析から、放電持続時間が短く、放電間隔が長く、岨喝リズ

ムが不規則なことがわかった。このことは、非P凡才βの関呟患者について調査した黒田ら（1965）

および不正唆合者について調査した延原（1958）の筋電図所見と一部一致はするものの、被験者

がP〟かではないため、本実験結果が閑攻という不正攻合に起因しているのか、P〟βに起因して．

いるのか、両者の混合に起因しているのか、今後検討を要すると考えられる。
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PMDの口腔清掃状況

広島大学歯学部補綴

浜　田　泰　三

今　田　和　秀

国立療養所原病院

河　野　七　郎

生　冨　和　夫

平　木　康　彦

佐々木　郁　子

山　田　早　苗

和　田　正　士

弁　田　慶　三

く緒　　言＞

P〟βの口腔衛生改善を目的として、どのような口腔清掃法が適しているか調査を行なった。

＜調査対象及び方法＞

男子か〟C加乃乃g型P凡才か（年令8才～13才）13名を対象とした。方法としで1）硬い毛の歯ブラシ

（わかば1号）を用いローリング法（3名）、（2）軟い毛の歯ブラシ（P〝β）を用いフォーンズ法

（3名）、（3腐心運動の電動歯ブラシ（パールライン）（3名）、（4）水流圧洗浄器（ウォーターピ

ック）（1名）以上4種の異なった口腔清掃法で事前に指導を行ない4週間、朝夕2回の口腔清掃

を行なわせた。対照としてP凡才か自身が日常行なっているブラッシング法によるものも観察した（

3名）。観察は歯石除去、歯面研磨後1週間間隔で

行った。観察部位は上下顎前歯部とし、歯垢沈着量は　　（写真1）観察前の口腔衛生状態（図1

はエリスロシン錠剤による歯垢染色を行ない、観察　　　の点数1の状態）

前の口腔衛生状態との比較を行なった。歯垢量判定

は0、ガ、J、のかβ∂rg∫J乃dg∬　を基準とした。

く結果及び考察＞

今回対象としたP〟βの厚生省筋ジス研究斑の分

類による機能障害度内訳は（Ⅰ■－1）3名、（1－

2）1名、（Ⅰ－3）1名、（丁－5）2名、（Ⅰ

－6）3名、川－7）1名、（不明）2名である。

1週間ごとの観察記録の平均は図1に示すとおりで

ある。観察前の各個人の歯垢沈着量を、それぞれ1

に、歯科衛生士による歯石除去、歯面研磨後の歯垢

沈着量を0に換算した点数表示を行ない観察を開始

した。（1）ローリング法：1週間目は歯垢沈着量が最

も少く、清掃効果は良好であった。しかし、2週間目

は最も多い歯垢沈着量を示した。ローリング法の習

得にかなりの時間がかかるためと思われる。（2けォ

（写真2）ローリング法指導後4週間目

の口腔衛生状態）
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図1

縦　　軸：歯垢沈着量

横　　軸：観察期間（週）

∂g′prg：観察前

∫CdJf一瞥：歯科衛生士による歯石除去、

歯面研磨

ーンス法：歯垢沈着畳は3週間目まで少い方から2番目の効果を示し、4週間目が最も少なく清掃

効果は安定していた。フォーンズ法の習得が比較的容易なためと思われる。（3）電動歯ブラシ：清掃

効果は比較的安定しているが、経過的に増加の傾向が認められた。器具の重量がかなりあるため握

力、暁の力などを考慮すると操作が困難と思われる。（4）水流圧洗浄器：歯垢沈着量の増加が著しい。

あくまでも補助的なものと思われる。（5）P〟か自身がこれまで行なってきている清掃法もかなりの

効果がかることがわかった。

以上4週間の観察により◎水流圧洗浄器以外の歯ブラシを用いる清掃法では、口腔衛生状態は、

観察前より改善された　r写真1、2）。㊥どの方法も歯科衛生士が行なった歯垢沈着量0の状態を

維持できなかった。㊥フォーンズ法は習得がはやく、ローリング法は遅く、習得化が困難であると

推察される。今回の調査より、口腔清掃法に関する長期指導を行ないながら、P〟か自身の口腔衛

生に対する意識の向上をはかり積極的に口腔清掃を行なう姿勢、環境をつくっていくことが重要と

考えられる。
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P M D　の　味　覚　開　催

広島大学歯学部補綴

浜　田　泰　三　　今　田　和　秀

伊　井　一　博　　山　田　早　苗

国立療養所原病院

河　野　七　郎　　和　田　正　士

生　冒　和

平　木　康

夫
彦
弁　田　慶

生命の維持に必要な食物摂取において、味覚の果たす役割は重要である。一般に各種の疾病によ

り味覚閲値の変動があることが多くの研究者達により報告されてきた。我々は、今回伽C加〃〃β塾

P〟βを対象とし、味覚閲値の調査を行なった。

＜方　　法＞

β払山は仰柑型P〟か17名（年令14～2才）と、対照として健康な男子学生26名（年令18～27才）

を対象とした。方法は、三村（1949）の全口腔法を用い、閲値は尺fc如gr（1942）や福田

（1952）の定義による〝知覚閲値”を用いた0判定は、（表1）に示すように、濃度階級の溶液

（室温）を作り、測定に際し、被験者に口腔内を水道水にてうがいさせた後、庶糖、食塩、酢酸、

塩酸キニーネの順に低濃度のものより順次含ませ、口腔内に5秒以上含ませた後、その感じた味を

申告させた。

＜結果及び考察＞

測定結果は、（麦2）に示すように辛味、酸味、苦味の平均間借に関しては、はば健康人と同一

の値を示したが、甘味のみ、P〟βの平均閲値が1．153％と、健康人の0．711％に比べて高い値を

示した。（表3）．は今回の測定値を、本田・三村らの結果と比較したもので、これらの結果も全口

腔法によるものである。本田らは、甘味に関する味覚閲値の正常範囲を男子で0．2％から0・8％の

問が妥当だと報告しているが、このことからも、P〟βの甘味に対する閲値である1・153％のみが

高い値を示していると言える。味覚問値に関しては、各種内科的疾患時に甘味がもっとも高い闘値

の変動を示したとの本田（1959）の報告もあり、P〟かそのものの疾病によるものか、2次的内

科的疾患を併発していたためであるかは明らかでなかった0

さらに、同じ被験者にPrC（♪加乃〆一拍わー“灯れ仰木お）を用い、P〟βの味覚に関して調

査した結果、（図1）に示すように、味旨発現率が17名中2名（12％）で、平均閲値が0．0017　％

であった。中嶋（1959）の報告による日本人の味旨出現頻度は8％から15％で、平均閲値が0・001

％で、今回調査したP〟βもこれとほぼ同じ値を示した。

＜結　　論＞

（1）P〟飢こおいては甘味のみが、正常値よりも高い味覚閥値を示した○（2）単純劣性に遺伝さ

れると考えられている昧旨は、今回調査したP〟βについては日本人の味旨出現頻度の範囲内であ
っ　た。
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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　冶

昭和51年度の成果報告のとりまとめを、昨年と同様、5つの主たるテーマにしはって報告する0さ

て年ごとに応募される研究は増加の一方を辿り本年度は昨年度より5題多い31題の多きに達した0以

下各テーマ毎にその概略を述べて成果の要約としたい0

1．心肺機能障害に関するもの

従来、心肺機能の障害については、主として剖検心における報告が目立っていたが・今年度あたり

から、更に臨床的なとりくみへと発展し、生前の各種の心隆能の測定により・心不全の早期発見、経

年的変化の迫乳予後判定、就中、単なる筋力増強訓練に対する反省と誠について言及した報告など

は注目すべきことであろう0徳大小児中津らはIITPedance Cardiographyによる研究か

ら、臨床的lこ心不全がなくとも運動負荷によ。心予備力がすでに低下している症例があることから、

機能訓練を行うに当って0ver workにならないようにと注意を喚起した○また徳大整形野島ら

も心機図を用いた検討から、連続的な歩行訓練・車椅子操作訓練などは心こ対して負担がある場合が

ぁ。、愛護的訓練をすべきであるとした0東埼玉田村ら仏心機図所見から障害皮が進行するlこつ

れて心筋障害も併行して進み、経年的観察が患児のCareに役立つとした○宇多野吉岡らは、UC

GとⅠmpedance Cardiograrnの所見からみて、心電図の所見を上まわる心筋障害が進行し

ており、これらの検査法は有用なパラメーターであるという0南九州管内らは特に加令と心機能に

っいてUCGを用い、12才～13才以後の患児については、心不全への配慮をすべきである○原病升

田らは、生前に心電乳ベクトル心電臥心機能の記録のあった4例の剖検心の病理所見から・臨床

的に心機能をチェブタする為に一丸ベクトルと心機図両面から、経時的にfollowupしていく必

要があ。、ECG、VCG、MCGいずれか一つでも異常所見を認めれば、特に三者共に異常があれ

は予後は悪いとし、MCGは運動量の規正に有用であるというO西多賀山田はDuchenne型死

亡者駈例について生前の心胸廊変形による心肺不全が最も大きな死亡の要因になるとした0西別府

西原らは、昨年度に引続き2嫡問記録心電図によ。特に夜間心電図の記録は・心筋の異常や特殊心筋

障害の早期発見、病態把握に有用とした0

肺機能についても、川棚松尾らは本症の呼吸不全‘こついて・加令と共に拘束性換気障害の進行、

血液ガス分析から胸椎側轡の程度と併行する0呼吸相からは吸気筋力低‾Fから次いで呼気筋力の低下

へ進むなどの興味ある所見について報告したo

n．病理学的研究に関するもの

これに関して5題の成果が報告された○剖検例の病理学的検索について、原病升田らは・末梢神

経、平滑筋の変化について述へ今後、更lこ検討を要するとした0八雲城らは・電掛こよるMyo－

sin－ATPase二染色から筋線維内の構造変化を認め、Adenylcylase活性がTtubules
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に認められたという。鈴鹿　向山らは筋ジス保因者生検筋の病理組織学的研究から、Probable

Carierでは、かなりの＿dyStrOphicな変化を認めたとし、Lyon　の仮説について言及した。

次に動物実験による組織学的研究については、宇多野　吉岡らにより電顕的lこ、フリーズエプチソグ

法を用いたジストロフィーマクスの筋病変を経時的に追求しその結果を中間報告としてまとめた。ま

た西別府　三池らは、先天性三オバナーの成因特‘こNenaline Rod　の研究を行ない、新生仔ラ

ブテ、妊娠ラフデに、ステロイドを投与し電顕的に、ブリコープンの増加、Z帯の著明なs trea一

ming　その他の変化を認め、なお今後追求する予定である。

皿・病態像の解析に関するもの

昨年度に引続き女性例の検討2題、保因者、電気生理学的研究3題、筋血流量2題、自律神経、免

疫学的アプローチ2題の計11題がよせられた。新潟　片桐らは、筋ジス女性例の全国調査を実施し約

39例【こついて吟味し、発生率は約3・2多とした。川棚　迫らは6例lこついて、遺伝型や臨床像をみ、

伴性劣性と常染色劣性遺伝の両家系を、）11棚　森らはdlfinit carier3名、prObable

Carier2名、pOSSible carier　5名について酵素学的、筋電図学的、電臥光政により

検討を加えた所、高率に保因者を発見し得るとした。筋電図学的に宇多野　北野らは、障害筋の活動

電位と筋張力を、張力トランジューサーを用いた一定の負荷の下に得られた電位変動を「定時問の累

積値と電位数との関係を観察し、L・G型とSPMAの間に差異を認めた。東埼玉　石原らは筋ジス

の腱反射の異常をSpindle afferent conducation velocitylこついて検討したが

MISCle spindleの機能、Alferent・C・Vlこは大体異常を認めなかったという。再春

泉らは誘発筋電図を用いM波の振巾と潜時について分析し、DyStal LnOtOr neurOpathy

に相当しており且、UlnarのMCVで有意の遅延を、電気的疲労現象は認められなかった。筋肉血

流量について箱根　中村らは超音波血流計により筋ジスの四肢血流量を測定し、小数例ながら筋原性

疾患で正常、神経原性では血流色抗の増大の傾向を認めている。東埼玉　石原らはH2－ClearaT

nce法による筋血流量測定用白金電匝の開発に成功した。筋ジスのmicro circulation

t上絵Orylこ対する追試検討が期待される。自律神経学的研究として下志津　多賀らは血疑中アドレ

ナリン、ノルアドレナリン濃度と、CTR、瓶脈との関連についてみたが、ノルアドレナリン濃度の

比較的高い症例では、心拡大を示している可能性は少ないことが解った。免疫学的検討では、宇多野▼

野口らは筋ジス患者のリンパ球をHL－Aのtypingの検索でCOntrOlと比らぺA－11が

封・3多、B－W－22が　20・8多と2倍以上の値を示した。これがDMPの遺伝子との関連（こおいて

興味ある所見として報告した。

Ⅳ・感染，治療，予防に関して

まず感染予防についてこ　西別府　三吉野らはインフルエンザワクチン（アルミ沈降アジュバンドワ

クチン、水性ワクチン）を用いて、昨年に引続き、6カ月にわたりfolloW upLHI抗体の上昇

率、抗休保持期間、感染予防効果、副作用につき検討し、いずれのワクチンもHl抗体の上昇、経線

は良好であったという。新潟　爵民らはDNCBと免疫グロブリン、補体などの疲性免疫を中心とし

て研究を行ない、T細胞既能の不全が末期患者‘こみられ、DNCBはよい感染対策の指揉となり得る

と考えた。

さて、臨床的に末期患者の心不全lこ対する対策は重妥な課題であり、鈴鹿　河野らは初めてこの間
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題について報告した。すなわち、末期の考え方、分数と心不全を臨床的に4つの時期に分けそれぞれ

対策法のシェーマを作った。治療について、川棚　蘇らは膵エキス治療について、迫らはCo－en－

zymeQlOについて述べ何れも病勢lこ対して推計学上有意差を認めなかったと言う0箱根村上らは

昨年度同様、成人DMPの咽喉頭呼吸法の応用により呼吸不全で咳琳困難なものに有用であると考え

た。

Y．その他、再春　泉らは26才女性でOCuio－pharyngo－distaトmyopathyの1卵こつ

き屈顕的検索を行ない、壁書らの報告例と一致する筋原性筋萎縮症について報告した0

以上病態生理学的研究に関しては、年々応募者が増加し・内容も臨床班の特級的なものも幾つか

みられ、毎日のCareに資する員重な成果が集積されつつあり、この臨床研究班の活躍が将来に向

つて更に花開くことが期待される。
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進行性筋ジストロフィー症剖検例
骨格筋、心筋及び平滑筋の病理組
織学的研究

国立療養所原病院

升　田　良三　平　木　康　彦　生　富　和　夫

和　田　正　士　海　佐　裕　幸

＜研究員的＞

進行性筋ジストロフィー症（こおける厳病変の発生放序を解明する目的のもとに、今回はその第「段

晴として、Ducnenne　型のDMPの8剖倹例lこついて、骨格筋の基本病変及びその形態発生を病

理組織学的（こ検討し、その所見との対比において、心筋病変の成立過程の解析を試み、吏（こは消化管

及び勝胱平滑筋の変化の有無iこついて模索を行った。検索症例の概要は表の如くである。

＜研究方法＞
骨格筋：四肢筋、指址臥側東臥横隔膜などより組織片採取、なお、舌、食道の蹟紋厳も加えて検

討した。

心　筋：両心房、心室、殊に後者については更に前後、側壁より切片作製。

消化管：食道、胃噴門部、休部、幽門前庭書軋十二指腸、空腸、回腸、上行結腸、秩行結腸、下行結

腸

勝　胱：休部

末梢神経：第6，8症例では前腕神経、脾腹神経

以上の切片につき、HE、Masson－　trichrcm、Elastica Van Giesoll PTA

H、Bodian、LFB染色、Oil red Olこよる勝胱染色等を併用して病理組織学的検索に供し

た。

く結　　果＞
1・骨格筋組織における病変としては、筋線鮭の萎縮、肥大、空胞変性、硝子様変性、喰筋紙胞の侵

入を伴う顎粒状変性、再生筋細胞の出現、崩核の増多lこよる鎖状核の形成、核の中心移動などと共

に、病変進展部では続発病変としての線癌性増生及び著明な脂肪組織の増生が見出された。肥大筋

線鮭は萎縮筋に対する代偵饉機序によるものと見倣され、かかる肥大筋線鮭は又屡々硝子様変性に

陥っている所見からすれば、筋線粒の筋萎縮及び顔粒状変性像、筋核の増多などが本症における最

も基本的な形態像と解される。

2．小径筋線鮭群、末梢神経の軽度の脱臥軸索の変性腫大、筋紡鍾緒の線推性肥厚等骨格筋病変の．

発現に末梢神経の関与を示唆する所見を碍たが、今回の検索では神経性病変の出現は頻度が低く、

主として進展病巣に認められること等から、ミオバチー発生緩序における神経性要因の関与lこつい－

ては、更に慎重な検討を要すると考える。

3・心筋においては全例lこ線鮭化巣が種々程度に認められ、左室側壁、左室前壁、中隔、石室後側壁
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石室前壁の順となる。心筋病変は骨格筋の病変度と必Lも一致していないが、骨株筋とほは同質の

発生機序に基づくものと把握してしかるべきものと考える0

4．消化管系の平滑筋組織においては、大多数例に軽故な筋線絶間囲性結合織の増生が巣状に散見さ

れ、膀胱のそれでは巣状の線推弾性症が軽度乍ら全例に見出されたことが注目されたが・その意義

については必Lも明らかでなく、更に今後の検討を要する0
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筋ジストロフィー症の自律神経学的血行力学的
検討（特にカテコラミン代謝、及び自律神経薬

剤への反応性等に基く総合的検索）

国立療養所下志津病院

多賀谷　　茂　原　田　健　司　会　川　真理子

富　田　崇　敏　高宮　将子　金　子二郎

渡辺晴雄　斉藤　敏郎　飯　田政　雄
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筋ジストロフィー症に於ける自律神経症状は、循環系を場として自・他覚的に顕れることが多い。

筋ジスを自律神経飯能及び内分泌的機能から分析し、これら二面の諸検査成綾と循環機能を総合的に

分析し、以ってジストロフィー症の本態の解明に資する。

＜方　　法＞
筋ジス患者（主としてDuchenne型）絶計81名を対象とする。障害皮は2度より8度（平均5・5

度）で、5度乃至7度が比較的に多い。年令は9才から25才まで、平均14■7才である。検索の方法

としてIも血菜中のノルアドレナリン、アドレナリンを定量し、又尿中の総力テコテミンも併せ定量

した。循環系機能に関しては、筋ジスによって胸郭変形著しいものは除外して、心胸郭系数（CTR

）を計測し、又、心指数の扱皮分布を個々の症例で検索した。これらの計成績を、筋ジスの障害皮と

対比し、組合した。

＜結　　集＞
カテコテミンは、血菜中虔皮による所見と、尿中のものとに本質的な解鮭を認めなかったので以下

血族中農度につき述べる。

全休の平均は、アドレナリン3・4叫／戒、ノルアドレナリン14・6几む／戒である。障害度別に見る

と、アドレナリンは5度以下3．2m9／戒、6度2・5喝／戒、7度3・5叫／戒、8度3・4鴨／砿／ル

アドレナリンは5度以下14．9鴫／戒、6度13・7喝／砿　7度17．3喝／戒、8度12・8喝／舶と

なる。次に心不全を、或程度示唆し得るCTRにつき、52痴以上の群（13例）と、未満の群とに分け

て、それぞれのアドレナリン、ノルアドレナリンを検討すると、前群では、アドレナリン3・2－19／彪

ノルアドレナリン13・8喝／戒、後群では、アドレナリン3・5■1秒／扉、ノルアドレナリン15・0rly如

となる。臥全症例の平均のCTRlま47多である。

次に指数分布を個々の症御こらいて倹し、1ケ月平均で、安静時心拍が「1分間90拍以上記録され

た回数」が「釦未満の回数」の4倍以上の頻度で記録された。即ち、比較的頻脈の群（30例）とそれ

以下の群とに分けた。前群ではアドレナリン3・0喝／戒、ノルアドレナリン14・1叫／戒、後群では

アドレナリン3．6町γ／玖　ノルアドレナリン14・8鴨／mgである。

以上の成績を通覧するに、少くとも、障害皮、CTR、頻脈等は、症例を平均してみると、アドレ

ナリン、ノルアドレナリンの血疑ヰ礁皮と高い相関を持つとは考え難い。

一方、ノルアドレナリンの濃度の比較的高い症例、即ち、20喝／舶以上の特殊な少数例だけを収リ

上げてみると、これらは16例ある。その障害度は、平均5・3度、心拍数分布は、頻拍群7例で、これ

らの見地からは特異な傾向を認めぬが、この群のCTRは平均41珍で明らかに低値であり、そのうち

52多以上のものは1例のみである（全症例の平均は47多）。

アドレナリン濃度に関しては、明晩な傾向を把良し難い。

＜考　　察＞
血族中のアドレナリン、／ルアドレナリンは筋ジス患者に於て僅々の要因により影響される　考え

られる。厳ジスが重症であるほど交換神経緊張状態の傾向を示し、又アドレナリンへの感受性が高ま

る傾向があると考えられる。CTRを決定する背後の機序も復姓多岐であろうが、今回の成績から見

るに少くとも血簾中のノルアドレナリン漁皮の比較的多い症例では、心拡大という形での心不全状態

を示している可能性は少いと判断される。今後、東にその詳細な機序を解明したい。
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DMP患児の運動、機能訓練負荷に関しての研
究　一　心機能との関連において　一

愛媛大学　　　徳島大学

野　島　元　雄　　　松　家
旦
且

現在、各収容施設において、展開されているDMPに対する機能訓練に関しては、従来より愛護的

にかつ合理的に実施する必要があることを強調してきた。加えて、近時、本症における早期よりの心

筋の線鮭化の進展が明らかとなり訓練はさらに「層慎重に重施すべき必要がある○

私共は、従来より上記問題、すなわち、機能訓練の負荷量と心こ与える影響に関し、徳島大・愛媛

大小児科循環器研究グループと協力して心機能の面から心機図により検討を加えてきた0太年度の検

討結果の概要は以下のようである。

障害皮の軽度ないし中等皮のもの（Stage2－6）種々10例に対して・5分間のエルゴメーター

テスートを負荷し、その際の心動状態変化を心拍数、拍出量（一回並びに分時量、体的に心機図により

算定）、Heather氏指数を指標として検討した。その結果、安静時の1・5－2倍の酸素消費量を

必要とする運動に対して、心拍数の増加にともない・一回及び分時拍出量が増加し・負荷に十分対応

できるもの、心拍数の増加にもかかわらず拍出量が減少し、一応明らかに負担となると考えられるも

の、心拍数の増加と共に、一一回拍出量は減少するが分時拍出量は増加し、心予備力の発揮により負荷

が許容されると考えられるものなどなみとめた○また、以上3つの心横能の変化は、障害皮と関係な

く種々みとめられることも解った。

また既に、DMP患児の連載時の酸素消費量に関して、私共は、歩行（独立）、装具歩行、串椅子

操作につき、10分間の連続的負荷により、その酸素消費量は、安静時の2－3倍こ連することを明ら

かにした。このような観点から、上述、心機能の変化を眺めると、連続的な歩行あるいは車椅子挽作

訓練は心に対して負担となる場合も少くないと考えられる。上述、心機周などによる心機能の唇愚・

とくに動的な病態の把握が各症例（こついて必要なことと考えるが、現時点ではやや復姓な検査に属し

日常茶飯事とはいえない。

然し、本症患児の歩乳とくに動揺性の著明なもの・あるいは装具歩行者の歩容を観察すると「一

歩一歩休みながら歩行する」ことが認められ、連続的とはいえない0この点並びに私共の提唱せる「

間欠的」「適度の休息をはさみ休み休みしながらの訓練」は従来よりの主張に対し・一応当なえたも

のであると考えられる。
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進行性筋ジストロフィー症の生検筋による組織化
学的研究

国立療養所八雲病院

篠　田　　実　城　　　　守　舘　　延　忠

佐々木　公　男　藤　原　真由美　安　中　俊　平

く目　　的＞

われわれは従来より進行性筋ジストロフィー症（DMPJを中心とする各種神経席次患患者に厳生

倹を行い、その阻織について組織化学的倹策をしてきた。すなわち、光化学銃槻レベルでの組織化

学的手法により疾患あるいは病型の分数を試みてきた。

今臥電子顕致鏡の導入により電顕レベルでの阻織化学的沌系を始め、∴・Jenyl L守lase（A

C）染色を試みた。

く方　　法＞

筋生険を行った患者は昭和48年度以後男50名、女15名の計65名で、その内本年度は17名である。光

政的組蔵化学倹査の筋採取、固定、染色法は前報と同様である。

AC染色はScbulze　らの方法によりモルモットの腸腹筋を用いた。

＜結果ならびに考察＞

光険的組織化学的検査結果は既に報告したように、Duchenne　盟では病研期よりMyosin－

ATPase染色lこおいて筋線推内構造の変化が認められ、進行と共に著明となる。

ACはATPからリン酸を遊牡してCyClic AMPにする酵素である。このCyClicAMPは

各種ホルモンの作用を細胞内へ伝達する因子、すなわちSecOndlnessengel◆　であるといわれ

ているr cyclicAMPはプロティンキナーゼを活性化し組織に存在する基質タンバク質をリン酸

化する。

われわれはこのCyClicAMPの作用に注目し、その生成酵素であるACの動態を形態学的手法

により検討し、DMPの本態に接近しようと考えた。

すなわち、SucheelaらはPMI）Duchenne型

の筋肉のAC活性が低いと報告し、これがためCyC－

1ic AMPが生成されず、よってLipaseが充分

に活性化されない。そのためTriglyceridesが

free fatty acidslこならずTriglyceri－

des　が蓄積すると推測している。

対照ではACの活性は認められない（写真1）。
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NaFにてACを賦活するとリン酸鉛の沈澱が認められる

（写真2）。このACの活性はT一tubulesの部分に

顕著に認められる。この所見はSchulze　ら、太田らの

報告とも一致する。しかし、本法はATPを基質として用

いているため、筋肉中のATPaseの影響が問題となる。

すなわち、ATPaseにより遊維したリン酸もまたピロ

リン酸鉛として沈澱するためACによるものかどうか判別

出来ない。また、LeLTuy andJarett　が指摘した　　　　　　　　　写真2

鉛イオンによるAC活性阻害の問題が残っている。したがって、今後われわれはさらにYountらの

合成したadcnylimidodiphosphate　（5′qAMP－PNP）を用いて倹索を続ける必

用がある。

＜結　　語＞

1．DMP Ducheme　型では病初期よりMyosin－ATPase染色において筋線推内の構造

の変化が認められ、進行と共に著明となる。

2．電子顕徽鏡VベルでのAC活性はT－tubulesの部分に認められた。

i皿Pedance Gardriogra払y　による進行性筋ジス

トロフィー症の心機能の検討

徳島大学医学部小児科学教室

中　津　忠則　植　田　新　信　中　野　修　身

幸　地　　佑　宮　尾　益　美

最近impedance cardiographyLこより非観血的に1回拍出塁（SV）が測定されるよう

になった。進行性筋ジストロフィー症（DMP）の場合胸郭変形や筋萎縮に起因する戯気踵傾向など

による胸廓内電気氏抗の問題、また小児では呼吸の状態によるSVの相対的変化の評価は可能と考え

られる。今回われわれはimpedance cardiographyによりDMPの心機能（こついて検討し

たので報告する。

く対象および方法＞

10～16才の健康小児1昨掩COntrOl　とし、7－17才のDuchenne typeのDMP23例につ

いて検討した。運動負荷はhandgrip　負荷（HG・最大握力のi4を3分間）、歩行負荷（ゆっく

りした自然歩行20分間）、さらに健康小児にはSingle Master exerciseを行い、DMP

5例についてはergUneter負荷を行った。心機能のParareterとして1分間の心拍数（ⅠⅡ）
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分時拍出量（CO）・Q－Zinterval，Heatherindexを用いた。

＜結　　果＞

1・impedalCeCardiographyと心機図のparaneterの相関関係

PEP，R to djVdtとQ－Zinterval　との間には正の相臥　HeatheriLTdex

との間には負の相関がみられた。

2・運動負荷後の健康小児の心機能

HG負荷中SVの減少傾向がみられたが、HRの増加によりCOは増大し、Master負荷では

SV，HRの増加によりCOが増大した。

HG・歩行負荷前後のQ－Zinterval，Heatherindexには有意な変化はみられなか

ったが、Master負荷後（こは、Q－Zinterval　の短縮、HeatherindeXの増大がみ

られた。

3・運動負荷後におけるDMP患者の心機能HG、歩行負荷によるHR，COおよびQ－Zinte－

rval、Heatherindex　の有意な変化はみられなかった。ergOmeter負荷のできた5

例のDMPのうち1例はHG・ergOmeter負荷後酸素消費量が増大し、HR増加によるCOの

増大がみられた。2例ではergometer負荷では酸素消費量が増加し、COの増大がみられたが

HG負荷前後では酸素消費量tこはほとんど変化がみられなかった。HGergometerともに酸素

消費量に変化がないものが1例、HG負荷ではCOの変化はみられず、ergαTeter負荷により

hRが増加しているにも拘らずCOの低下が認められるものが1例あった。

＜考　　案＞

今回われわれが行ったDMP患者に対するHG負荷では循環器系への影響は明らかでなかった。こ

れはDMP患者ではHGな行わしても運動負荷になるほど十分に握力がでないためと考えられる。臨

床的tこ心不全症状がなくてもergoLneter負荷を行うと循環器系の反応が十分について行かず心予

備力の低下している症例もみられた。DMPの心ポンプ機能低下は、すでに報告したが心エコー臥

心機図所見および今回のimpedance cardiography所見より心筋障害に起因することが考

えられるが、その他に筋萎縮による静脈還流障害も考えねばならない。最近DMP患者に対し機能訓

練を行う施設もあるが、その際には心機能低下を示す例もあることを常に念頭におき0VerWOrk

にならないよう注意すべきである。

ー　39　－



Duchenne型進行性筋i7ストロフィー症の心

機図所見　一　特に障害度との関連及び経時的

変化について　－

国立療養所東埼玉病院

司
吉
武
順

村
　
泉

田
　
今

石　原

井　上

幸
満
伝 半　谷満太郎

我々はすでに昭和50年度の進行性筋ジストロフィー臨床研究班会議において、30名のDuchenne

型PMD患児を対象として運動機能障害度と心機図所見との関係等こついて発表した。

今年度は、㊤更に症例をふやして46例について同様の検討を行ない、㊥同一症例について心既図の

経時的変化を追求し、ことに心不全との関連を考察して2－3の知見を得たので報告する0

＜方　　法＞
遥動機能障害度はSwinyard　等の方法によりl～8度に分け、更に1－4度をグループ1、5

－6度をグループ］、7－8度をグループ山とした。心機図はMingograI■62を使用し、心音、頚

動脈波、心電図を紙送り速度毎秒100mで同時記録し、P・E・Pc、E・TcはWeissler等

の式を用いて算定した。平均9ケ月後に再検査を行なった。
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＜成　　績＞

表1に示す如くグループ1．1］．山と障害皮が進むにつれて、P・E・Pc，Ⅰ・C・T・P・E

．p／E．T．は増加の傾向を示し、E．Tcは減少の傾向を示し、ほは同年令のNorfnal Co一
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ntrolと明らかな差異を認めた。

表2に示す如く46例全休のP・E・Pc，Ⅰ・C・T，E・Tc・P・E・P／E・T・をまとめ

ると、初跡こ得られた成績との間に大きな差異はない。しかしながら、0・01秒以上の変化を示すP

．E。Pc，I．C．T．の延長と、E．Tcの短縮及び　0・05秒以上のP．E。P／E・T・の増

加を示す症例についてはグループ山は他のグループに比して頻度が最も高かった。P‘E・P／E・

T．が　0．05秒以上の増加を示した9例中2悌1にふ木合の発現を認めた。

CQSel

S．Y．．12yrs．mqle．

1・RH・Dり　Duchenne type

2・DISqbility stoge　7
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O ct．24．1975 0 ．1 2 2 0 ．0 3 8 0 ．3 6 6 0 ．3 7 3

Ju n ．9 ．19 76 0 ．1 3 3 0 ．0 4 0 0 ．3 5 7 0 ．4 6 3

ん　SuIlered trom pneumonio qnd C．H．F dt the

end ot DeC．1975．

Recovered frorTlthe condItLOn temPOrQriLy－n

Hoに1976・．but not completely．

5・StortedtoCOmPtOin0－5・0且etc・OnJu－y8．1976・

Died onJulylO．1976．

表　1

CGSe　2

M．T．．18yrs．mole．

1・PIM・D・．Duchenne type

2・DisQbility stQge　8

R E R L C．T． E．t ． P E見下丁

O ct・3 1．197 5 0．1 5 0 0．0 5 8 0．3 7 8 0．4 6 8

A u g．11．197 6 0．1 8 5 0．0 7 0 0．3 4 6 0．7 1 4

ん　Developed C・H・F onJqn．24．1976．

Received digitQLizQtion etC．Until Fbb．20」1976．

表　2

＜考察並びに結語＞

ゆDuchenne　型進行性筋ジストロ7ィー症個々の症例については、骨格崩の障害と心筋の障害

が必らずLも平行しない場合もあるが多数例陀機能障害皮のグループ別にまとめ、平均してみれば障

害度の進む【こ伴って心筋も犯されることを我々の成績は示唆していると考えられる。㊥小児の心機図

の成績には、心拍数のはか、年令的因子などlこよる影響が関与すると思われる。今回の報告では

Normal Contro16例のみであったが、これとP・M・D・患児との問に明らかな差異がみら

れた。今後は、より多数の、色々な年令層の正常例を集めて患児と比較倹討したい。㊥心機凶の経時．

的変化については、初回と平均9ケ月後の成績との聞くこ、全症例の平均では大きな変数を認めなかっ

たC　しかしながら　0．01秒以上のP・E・Pc，Ⅰ。C・T・の延長と、E・Tcの短縮、0・05以

上のP．E．P．／E．T．の増加を示すものはグループ山に多く、この内、2例に心不全を認めた。

このことはP．M．D．患児管理上に心機図の経時的観察が役立つことを示唆する所見と考えられる。
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進行性筋iyストロフィー症のSpindie Af－
ferent Conduction Ve10Cit・y

国立療養所東埼玉病院

石　原　伝　幸　田

今　泉　順吉　井

司
　
満

武村
　
上

半　谷　満太郎

筋紡錘は骨格筋筋線経と並列に配置されている筋肉内構造物で・それを支配する運動神経及びその

求心線経の分布はその大きさに比し密である0中根神経系に筋の長さの変化を伝達することが主な役

割であり、求心線推‘乙は1A型FiderとⅢ型Fiderの二種が存在するO筋ジストロフィー症にお

ける筋紡錘の病理学的所見については1897年Battenが紡鍾内蔵線鮭は正常であるとし・その後

もAdamS・GreenfieldやPearson　らも同様の記故をしている○しかし19e8年

cazzatoとWalton　は筋紡錘カプセルの肥厚、紡錘内結合織増加、紡錘内筋線経の萎縮がみ

られると報告した。しかし本年Swash・Foxが報告するまで神経線姓の所見についての報告は

みられなかった。我々は本症で早期よりアキレス腱反射の消失をみることから筋紡錘の機能に注目し

その求心線維（おそらくIAFiber）の神経伝導速度Spindle Afferent Conducti－

On velocity測定を行ないその結果を報告する0対象は本院入院中のDuchenne型虜ジス

トロフィー症患児27名、平均年令は11・6才COntrOl群として明らかな神経筋疾患を有しない男

子10名をとり、その平均年令は11・7才であった0他に脊髄疾患2名・Myotonic dystrop－

hy患者3名も計測した0測定方法は1964年Angel・AIstonにより発表された方法で・

Medelec社製MS6筋電計を使用、表面電極を短指屈かこ接着し、膝嵩部と内取部後方で後脛骨

神経を電気刺激し誘導されたM波とH波の潜時差より後脛骨神経MCVとSpindle afferent

conduction velocityを算出した0図1はその一例を示す0左側はM波の清時差より後脛

骨神経のMCV測定法を示し、中段ま足関節で得られたH波を示す0刺激の強度を上げるとH波は小

さくなる。右側は膝嵩部で得られたH波を示すO図2はSpindle afferent conduction

velocityをCOntrOl群と患児群で比較したものですo contrOl群が47・5土7・Onviec

に対し、PMD群では45・9±12・6TWhと有意差は認められなかった0図3は縦軸にSpindle

afferent conduction velocity、横軸にMCVをとったものである0黒丸はPMD患

児、白丸は脊髄疾患患者、三角はCOntrOl群、四角はMyotonic dystrophy患者であるO

Angel・AIstonはSpindle afferent conduCtion velocityの平均は43

r〆㌔ecであるとしたが我々の計測でもコントロール群で47・5′〆gecと大体同じ値となった0この方

法の問題点として　運動神経のAntidrmlic StiLmlation（こより出現するF波とH波の鑑

別が困難な場合にしばしばぶつかったこと○第2にH波の潜伏時間が30～40叫べecと長いため、波の

立ち上がりが通常のMCVやSCV測定のように正確に計測できないこと・第3にH波の不安定な出

現があげられる。特に第2点は大きな問題で数1嶋の誤差がまぬがれない○戎々が計測を開始してか

ら、SwashとFoxの本症における筋紡鐘の詳細な病理学的所見が発表され・彼らは神経線鮭は異
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常なしと報告したが、それとも「応一致する結果が得られた○披らも最後に述べたようiこ腱反射消失

が筋紡錘異常と関係するのではないかという推論には・彼らの報告からも、今回の結果からも結論は

得られなかった。
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筋ジストロフィー症の筋血流測定法　一　水素
電極による測定法の開発

国立療養所東埼玉病院

石原　伝　幸　田

今　泉　傾　吉　井

司
　
満

武村
　
上

半　谷　満太郎

Duchenne型筋ジストロ7ィー症の原因は依然として不明であり種々の説が提唱され議論が続

けられているo Duchenne型筋ジストロフィー症の初期には壊死‘こおちいった筋線柾が塊状‘こ集

まって見られ、小さな硬塞巣を思わせることから、HathawayやEngelらは血管原説を脚昌し

クサギに実験的寵基を起こさせ、同様の病巣を作ることに成功した○しかし・最近1974年Pauト

sonら、1975年Brad⊥eyらはlBXe－｛learance法によりDuc山enne型廟ジスト

ロフィー患者における筋血流量が対風群と差がないことを報告し血管原説に反論した○しかし以下に

述べるように133Ⅹe－Clearance法にはいくつかの問題点がある○第一に133Xeの注射部位

が筋肉であることの催証がなく注射後に拡敵するためにどの組織の血流量測定をしているか不明なこ

とである。第二には133Xeがアイソトープであるため、最近環境汚染の問題とあいまって・特別の

設備がないとHBXeが使用できず、設備も高価であること○第三には133Xe自体高価であること

などがあげられる。我々はこれらa）欠点を補う方法としてH2－Clearance法に着日した○Ii2‾
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Clearance法に使用する白金電鹿はClark・HyETunによりはじめて医学分野に応用され、

彼らはこの電砲を主にA－Ⅴシャントの検出に応用した01964年Auklandらは針タイプの

Tissue electrode　を作成し、犬の筋肉に挿入し敵血流量を測定した。第1図の上図がそれ

で、下図はIntravascular electrodeであるOこの白金電極による筋血流量測定法の長

所としては、まず第1にTissue electrodeで記録する場合は針の周囲の狭い範囲の血流量

すなわち133Ⅹe－Clearance法と異なり筋肉自体の血流量測定が可能であることである0第2に

は生体内でinertで全ての組織こ拡散しうることである0第3には安価であること、第4には設備

がisotopeを使う場合程複姓ではないこと0第5には環境汚染の心配がないことがあげられるO

我々は本研究の第一年度としてTissue electrode（図2）を作成したので発表する01nt－

ravascular electrode　は構造が復姓なことなどから作成をやめ図の電虚を作成した0直

径250　のPlatntm wireにポリクL／タンをコーティングし直径約300　の電鹿が出来上がっ

た。測定方法としては、患者に水素ガスを吸入させ被験者の皮膚を切開し筋膜を確認し・この針電極

を挿入LH之のDesaturation curveより半減期を測定し血流量を算出する予定である0以

上Hかtlearance法による筋血流量測定用白金電極の開発に成功したことを報告したが・来年度

は測定装置のセットアップと基礎実験を重ね報告したい0

TISSIJE ELECTq〇〇三

lNTRAVASCUL▲R

ELECTRODE

EP－01Y－RESIH／

00■鳥

抽畑山測り11イ■佃・…山両〝舟tr血

図　1 図　2

D型死亡者58例の心胸郭変形の状況並びに剖検
所見との対比による検討

国立療養所西多賀病院

山　田　　満
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