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序

ここに、昭和52年度の研究成果報告書を刊行するに至った。誠に喜びに堪えない。ところで、

各位と共に長年に亘り苦楽を共にし、鋭意努力して来たこの厚生省心身障害研究補助金に上る「

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」は、継続研究計画の年次進行と共

に、愈々今回、昭和52年度をもって最終年に到達し、ここに一応の終止符が打たれることになっ

たことを報告しなければならない。惜別にも似た感懐もないことはない。

発端に遡って筋ジストロフィーの研究事業を顧れば、最初は昭和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、患児の療育を行うという国の方針に呼応して発足したものであ

る。当初は8施設を中心とする極めて小規模な研究会形式のものであったが、昭和44年、厚生省

特別研究費補助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補助

金補助による前述研究事業として、一段と大型化された研究班に発展するに至った。そして、参

加施設数も次第に増加し、国療21、大学3となり、収容患者数も約1，500名を越え、班会議出

席者数も約300名を算するに至った。

ともかく、この研究事業は筋ジストロフィー症という単一疾患を中心に、発足以来10数年にも

亘り継続してきたものであってみればこの間、色々な粁余曲折があったとしても不思議ではない。

ところが、本研究はこの宿命的難病ただ一筋にこれを対象として、あらゆる風雪に堪えて研究の

火を灯し続け、遂には巨大な炬火に点火することができたものである。ここに、われわれ研究者

はそれが示した不屈の研究意欲とその不朽の成果にささやかな誇を感ずる。もっとも疾患そのも

のの性格もあって、病因を解明して冶愈に導くと云うような華々しさを期待することはできなか

ったけれども、常に誠実に、病気は病気として科学的に取り扱い、同時に病人としてこれに温か

く対処するという態度を忘れなかった所に本研究の特質があった。本研究班の8部会研究のうち

生化学的ならびに基礎的研究、機能障害および病態生理学的研究は主として前者に属し、看護や

心理障害、栄養、療護機器開発研究等は主として後者に属するものであった。本年度は従前を亨

け、当面の重要テーマについては後述の如く共同研究として取りあげ、高次の専門に関わる特定

課題については指定研究として発展を図った。

本症の研究成果の特徴としては、多数例について長期にわたり観察し、あらゆる角度から詳し

く検討できたこと、また、患者の療護については物心両面から手厚いアプローチを試み、全人的

立場から彼等に生き甲斐を与えるよう努力してきたこと、さらに、多彩な基礎的研究を通し、常

に病因論との接点を求め、臨床の実際に還元し得るよう心を砕いた事などがあげられる。そして

これら研究業績はいずれも日常臨床の多忙の中に精魂を傾けて仕上げられた珠玉編であり、その

独自な内容と質は内外諸学会の批判にも堪え得るものと考えられ、患者の福祉に寄与するところ

少なくないと信じている。その一次的効果としては患者の延命その他の面でも見られるが、二次

的効果としては診療実績の質的、量的向上としても現われている。

ここに、本研究事業を閉じるに当り、不肖私が長年班長としてお世話して来たのであるが、至



らぬ点も多々あったことと反省し、御寛容をお願いしたいと存じている。しかし、この間、研究者

各位、厚生省当局、日本筋ジストロフィー協会などから戴いた一方ならぬ御厚情と温かい御指導、

御支援に対しては衷心より感謝申し上げる次第である。と同時に研究事業の中途において、その完

成も見ずに天折された貴い生命に対し、深く哀悼の誠を捧げるものである。各位の自鎧、自愛を折

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
徳島大学　学長

班長　山　田 憲　吾

本研究は、昭和39年国立療養所における筋ジストロフィー病棟設置を契機として開始され、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、さらに昭和46年来は心身障害研究費によ

る大型研究として臨床分野を担当して来たが、本年度は愈々この継続の研究計画の最終年に到達

した。

この間蓄積した豊富な知識と経験を基盤として、もっぱら臨床の実際面に関し、深遠にして多

彩な研究を展開して今日に及んだが、その成果には見るべきものが少なくない。以下において、

本年度の成果の概要を8部会に分けて報告する。さらに、共同研究、指定研究についても述べる。

1）機能障害研究部会　（部会長　湊　　治郎）

進行性筋ジストロフィー症、特にDuchenne型について、発現する各種の障害の進展過程を運

動器を中心に詳細に観察、分析し、これらに対する障害進展の防止策について検討した。即ち、

脊柱変形、特に側雪について、また、上肢や下肢の筋力や関節運動について、その障害進展の様

相を明らかにした。さらに、校合系異常の発現様相やこれらに関連する発語系や頭部顔面の形態

異常について攻究している。この方面の研究は他に規例を見ない新分野の開拓と見倣される。

2）病態生理学的研究部門　（部会長　三吉野　産冶）

この方面の研究は極めて多彩かつ精緻で、ユニークな成果をあげているものが多数見られる。

これを次の5項に概括する。

①　心肺機能障害に関する研究としては、UCGによる心機能測定で低下を示す傾向が伺われ

るとの報告が多かった。年令や胸郭変形との関連においてこの点を調査し、さらにジギタリス投

与効果や運動負荷テスト、呼吸相との関係からも追究した。また、心機図に関しては左心機能の

低下が認められるが、さらに運動時や入浴時の変化をテレメーターでチェックした。なお、心電

図の精密な検討である程度の予後判定や危険予知も可能であるとしている。

㊥　病理学的、組織学的研究としては、剖検所見として骨格筋については病変は四肢筋に強く

桟隔膜や肋間筋に軽く、心筋については刺戟伝導系に恋化が認められたと報告している。これら

は、本症の臨床像に裏付けを与えるものである。特殊例として先天型筋ジス福山型の剖検所見も
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ある。生検所見としては、筋の組織化学的所見、電殿所見、あるいは両者の対比等興味ある報告が

多数ある。

㊥　臨床像の解析に関する研究としては、筋電図に関する各種、各部位の詳細な研究、自律神経

系に関する多様な研究、その他循環動態に関する研究などがある。さらに、筋力弱化に随伴する上

肢筋群の連合運動、攻合障害に開通する高弓口蓋ほか、X線やCTスキャン応用の研究などもある。

④　感染・予防・治療・その他の研究としては、膵エキス、CoQIU　の使用の経験も報告されて

いるが、本庄にはさしたる変化が見られなかった。又免疫学的研究や脳波学的研究も見られた。

3）心理障害研究部門　（部会長　河野　慶三）

この部門には極めて多様な研究があるが、これを岨心理障害と㈲生活指導に大別して報告する。

仏）心理障害

①　知能：筋ジス患児はイリノイ式言語学習能力診断検査法でみても暦年令より平均3J）才の

遅れが見られ、言葉や絵の理解の得点は高いが、言葉や動作の表現の得点が低いという特徴が

見られた。しかし、低IQの構造は精神薄弱児と異ることが解った。

◎　要求水準検査の展開：筋ジス患児には言語を介した白的行動に障害があることが知られ、

言語性検査の経年変化では作業量の有意な増加、自標変動率、達成変動率ともに有意な減少が

見られた。

⑨精神生理学的研究：作業負荷による心理的ストレスの影響を心拍数を指標として検討したと

ころ、慣れの現象は出現せず、達成変動率の高い群では心拍数の有意な増加が認められた。又

「病気」・「死」なる言葉に過敏な反応を示す傾向が見られた。

④　MMPI：Duchenne型患者166例の平均プロフィル分析から自己の身体への意識の固着

内向的、非現実的、非活動的心理状態にあると云う特徴が認められ、同年健常者に比し抑うつ

的であることが解った。

⑥　その他：心理状態の精神医学的検討、四肢イメージの分析が行われたが、将来の発展が期

待されている。

（BI　生活指導

生活指導事例集を刊行した。これは生活指導とは何か、児童指導員の仕事とは何かと云うこと

を考えるためのナマの素材として貴重なものがある。そして、筋ジス病棟における医師や看護婦

など医療スタッフと共に児童指導員や保母などの生活スタッフの涜ずる役割についてその重要性

を示唆している。

4）療護機器開発研究部会（部会長　野島　元雄）

介護労作の軽減を白的した機器としては、排泄介助のための大型の水洗トイレ付きベットから、

洋式便器からの立ち上り装置、電動椅子便器車、捕高便座など簡易なものもある。
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移動介助機器としてアンビュリフト、さらに工夫をこらした各種車椅子、また、車椅子、牽引

車、いざり式移動車などがあり、車椅子の附属品としての各種フィーダー、附属テーブルなど大

小の工夫がある。なお、起立台や作業台また、履物の工夫など生活の利便に対する配慮もなされ

ている。

本研究の大切な柱である副子、装具の研究として、夜間副子、躯幹保持装具などがある。なお

徳大式下肢装具については12年間60症例交付の経験からその有効性が高く評価された。さらに、

生活指導用機器として配付した増加試作研究は電動ロクロの効果ならびに改良点を明かにした。

5）看護研究部会　（部会長　松家　　　豊）

この部門や研究は質、量ともに著しく充実した。以下主要項目別にまとめる。

①看護記録：施設別の特色ある看護記録をタタキ台にして、統一性のある看護記録を作成すべ

く努力中である。

②心理的看護：本症の宿命的進行に伴う患者の心理的変化と関係職員の対応について、総智を

結集しながら現実問題として深く検討した。

㊥生活指導の介助：作業療法のあり方、おやつの与え方、重度不自由に対する生活介助の仕方

成人患者の自動車運転の問題などについて、心理面その他から多角的に検討した。

④看護介助：体位交換、排便、入浴などの介助法について、合理的な工夫を求めて追究した。

検温、検脈のあり方も検討された。

⑤合併症の看護：種々な皮膚疾患や凍傷対策について検討された。

⑥末期看護ケアー：末期の前兆となるべき諸症状の分析、これに基く対策、末期急変時の対応

手順などについて検討された。

⑦看護機械、器具：これは療謹機器開発研究部会の研究と共転する部面が多いが、ここでは看

護の立場より細々した点までその適用について手厚く検討されている。着衣の工夫から、市販

中の特殊ベットの応用にいたるまで様々であった。

㊥看護管理：昭和52年3月「進行性筋ジストロフィー症の看護基準」を刊行し、これの参考に

供しているが、通院ケア、在宅ケア、成人患者の看護などの面から、従来の施設ケアに新らし

い問題点を投げかけている。これらを包括して新展開を図るべく、さらに検討がなされた。

6）栄養研究部会　（部会長　木村　　　恒）

前年度の研究成果を基に研究を展開し、この成果を以下の4項にまとめた。

①栄養に関する基礎的研究：E欠乏動物による検討や、患者についての基礎代謝、N出納、また

特異動的作用、さらに貧血の原因や脂質代謝などを調べた。

㊥栄養に関する調査研究：喫食率と給食の関係調査、全国規模の栄養摂取量調査、体重、肺活

量、血清たん自質量の長期変動に関する調査を行った。
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⑨栄養改善に関する研究：おやつ給与と栄養摂取量との関係、高脂肪食の給与法、重症者に対す

る至適な栄養補給法などを検討した。

④栄養指導に関する研究：栄養指導上の留意点を中心に述べたパンフレットを作成し、各施設に

配布して、実践栄養に役立てた。

7）生化学的ならびに基礎的研究部会　（部会長　谷　　淳吉）

前年度に引き続き研究は極めて活発に行われ、この成果を次の4項目に概括した。

①筋の発生分化過程に対応した細胞培養法による形態学的分析と染色体分析：筋ジストロフィー

マウス筋の再生筋芽細胞の培養やにわとり胚大腿筋と脊髄運動神経細胞との混合培養などにより

発生分化過程に関し形態学的観点から多角的検討がなされた。また．臨床例について染色体異常

の有無の分析がなされようとしている。

㊥細胞の膜成分および構造タン白の質的変化と酵素異常の究明：筋ジストロフィーマウスの諸臓

器細胞膜や患者の血球膜について、また人の筋細胞由来の筋あるいは筋芽細胞について多彩な研

究が行われている。なお、サイクリックAMPおよびGMPに関連して、実験的ならびに臨床的

見地から多様な研究がなされた。

㊥内分泌学的研究：臨床例についてステロイドホルモン動態、下垂体－甲状腺系および下垂体

－性腺系その他について検討された。

④感染免疫能に関する研究その他：臨床例についてTリンパ球、Bリンパ球について量的ならび

に機能的異常の有無について検討された。なお、Histo00mPatibilityその他についての興味深い

研究がなされた。

以上、4つのサブテーマにまとめられた研究成果は、いずれも、筋ジストロフィーの病因論的研

究の発展進歩に結びつく重要な基礎的課題である。

8）特定研究部会　（部会長　河野　慶三）

前年度に引き続き、南九州病院と鈴鹿病院を中心とする筋萎縮性疾患の実態調査が行われたが、

宮崎、鹿児島、沖縄地区ではこれらの遺伝性疾患患者が新たに発掘されている。なお、新潟療養所

を中心とする女性にみられるDuchenne　型類似例の家系図調査では12例発見されているが、うち9

例は常染色体劣性遺伝を推定せしめるものであった。向後の精密な調査研究が待たれる。

共　同　研　究

1）入浴に関する看護　（まとめ　松家　　　豊）

この問題は看護業務の中でも大きな比重を占める。昭和51年度、52年度にわたり看護共同研究の

テーマとしてとりあげて来た。
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①　入浴設備に関する研究：患者の身体的背景、介助的要素の両面を考えて、作業能率向上のた

めに既設設備の改良や新しい設計が考慮さるべきであるとした。

㊥浴槽について：患者のADLと開通して浴槽の広さ深さ、安全設備等が考慮されねばならない

として、攻究中である。

㊥移送の機械：水平移動の流れ作業方式が能率的である。移送車として特殊ストレッチャーの採

用やその出入口対策、浴場の広さなどがこれと関連して検討された。

④洗い台、着脱台、その他：作業効率と安全の面から検討された。ともかく、銭湯式浴槽での抱

きかかえ入浴介助の疲労度はRMR4．0で重労働に属するものであった。

ボディメカニクスをとり入れた合理的入浴介助方式の採用、機械化方式の導入が心安とされた。

㊥入浴が患者に及ぼす影響について：重症者以外には良い生理学的効果が望まれるし、心理学的

検査でも気分の改善が示唆されている。

2）食餌基準に関する研究（まとめ　木村　　恒）

経済的にして適切な栄養補給ができるよう本症に対する栄養所要量を算定した。共同研究委員会

を発足させ、食事例を記載した食餌基準を作成し、昭和53年度には関係機関に配布する予定である0

3）インフルエンザワクチン接種に関する研究　（まとめ　三吉野　産治）

全国筋ジストロフィー症収容の18施設、687名患児を対象として広汎な研究を行った。HI抗体

の上昇、再感染、流行、副作用の有無、接種法などについて詳細な吟味を行った。

4）呼吸不全の臨床的研究　（まとめ　三吉野　産治）

全国11施設参加の下に小児のPaO2正常値のとり方、範囲などについて基礎的調査を始めた0

指　定　研　究

MMPIからみたDuchenne型筋ジストロフィー者の心理特性

1）心理障害研究部会　（部会長　河野　慶三）

全国国立筋ジストロフィー児（者）収容施設児童指導員協議会（会長　浅倉　次男）

多数例を対象としてMMPI（Minesota MultiphasicPersonalityInventory）からみた筋ジス

トロフィー者の心理特性について検討した。

対象は16カ所の国立療養所に入院中のDuchenne型患者166例である。この結果を要約すると次

の通りである。

①検査に対して防衛的な姿勢がみられた。

㊥自己の身体状況への意識の固着があり、内向的、非活動的、非現実的な気分になり易い傾向が

あった。
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㊥気分が変り易く心的短絡現象が生じ易い。そして同一年令の健常者に比べて、筋ジストロフ

ィー者はより抑うつ的であることが明らかにされた。

ー　6　－



機能障害進展過程の分析



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

進行性筋ジストロフィーに対し、特に有効な薬物療法のない現状では、機能訓練、その他によ

り、機能障害全般について、その進行を可能な限り阻止するということが最も大切な問題といい

得る。

そこで、本分科会では、進行性筋ジストロフィー、特にデユシアンヌ型について、患者に見ら

れる各種の障害を運動器を中心にして、その進展過程を分析し、併せて、それに対する有効な障

害進展防止の対策についての研究を行ってきた。

機能障害の中で、患者の生命に対しても重大な影響の考えられる脊柱変形については、・刀根山

病院（永井春三）奥田ら、西多賀病院（湊　治郎）根立ら、下志津病院　斉藤ら、徳島大学　松

家らにより研究が行われた。

奥田らの研究では、従来報告されている所見の他に、特にダブルカープの側雪を有する症例が

変形の進行という点ではむしろ良好な傾向にあることが指摘されている。

根立らは、脊柱変形の予防は、変形がおこる前から行われるべきであるという考えから、各種

起立台、特にスタビライザ一式起立台を創案し、出来るだけ長期に亘り起立能力を保持すること

により脊柱変形の防止を計画して効果をあげることができたが、足関節拘縮などで起立台使用不

能になる例も多く、今後の研究が更に必要と思われた。

斉藤らの研究は、患者の座位における脊柱の2方向Ⅹ線撮影像を用いて、コンピューターによ

り、胸椎Iから腰椎Vまでの椎体を水平面上に投射して曲線で現わし、61例の脊柱変形に検討を

行っている。その結果、水平投射像に、線状型、らせん型、不規則型の3種があり、その中、ら

せん型が54％で最も多いことが知られた。これらの値と従来の脊柱変形との関係について引続き

解析を加えてゆく予定である。

松家らは、特に脊柱の変形が患者の心理に及ぼす影響に留意し、Y－G性格検査を多数例につ

いて施行した結果、特に側雪などの脊柱変形が患者の性格に変化を与えるという明確な結果を得

ることはできなかった。

従前に引き続き、進行性筋ジストロフィーの障害進展過程を、筋力、関節運動を中心に研究を

行ったのは、

東埼玉病院（井上　蒲）鈴木ら、同じく東埼玉病院　浅野ら、下志津病院の神宝、再春荘（小
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清水忠夫）上野ら、徳島大学松家らである。

鈴木らは、≠ユシアンヌ型筋ジストロフィー患者の中に、特に関節拘鮪が強度なために歩行不能

になる型との二型のあることを指摘し、関節拘桁強度型は、疾病全体の進行度が筋力滅弱型より緩

除であることを見出している。

浅野らは、8mmカメラおよび筋電図を用いて、筋ジストロフィー患児の歩行パターンを分析し

た結果、筋ジストロフィー児では、ハムストリング筋が、特に歩行のSwingphase　後期よりSta－

rKe phase前期にかけて活発に働き、大腿四頭筋の働きを助けて、膝伸展時の関節の固定に積極的

に参加していることを指摘している。

上野らも8mmカメラを用いて歩行パターンを観察し、頬似の結果を得ている。

神宝は、59例のデユンアンヌ型患者の徒手筋力テストの結果、膝関節、足関節および頸部の括抗

筋問に著明な筋力差がみられ、特に膝屈曲、足底屈、頸伸展の機能は比較的末期までよく保たれる

ことを報告している。

松家らほ、筋ジストロフィー症患児の上肢機能について検討し、手指変形、手関節拘締、前腕回

内拘縮、肘屈曲拘鮪などが14才から16才頃の比較的年令が高い時期に出現していることを指摘して

いる。又上肢ADLについて観察した結果、上肢挙上は早くから障害されるが、種々の代償動作を

用いて、手先動作に関するADLが、比較的良い点数を示すことを述べている。

デユンアンヌ型筋ジストロフィー患児に屡々見られる校合系の異常の本態についての研究も本分

科会の重要な課題の一つである。

これらについては、原病院（河野七郎）、広島大学歯学部の浜田らにより系統的な研究が行われ

成果をあげている。

浜田らは、まず筋ジストロフィー患者の岨囁機能について調べた結果、健康者と比べて明らかに

食物粉砕能力が劣り、又岨囁リズムも不規則であることがわかった。

次いで岨囁筋筋電図と攻合力との関係を攻筋と側頑筋について検討した結果、健康者に比し、張

力発生能力の低下が見られ、筋の効率が低いことを示唆する櫓が得られた。

更に浜田らは、攻合の際に閉口筋活動が一過性に抑制されておこるいわゆるSilent period　にっ

て触れ、特に筋ジストロフィー患者では、Silentperiod　出現までの潜時が健康者に比して長いと

いう現象のあることに気づいた。このことから、単に筋ジストロフィーによる筋障害とは別に、何

らかの神経障害の存在も否定できず、単シナプス性反射として知られているJaw－JerkRenexに

ついて、筋ジストロフィー患者と健康者との比較を行ってみた。

その結果、筋ジストロフィーでは、Jaw－Jerk Renex出現までの潜時が、Silentperiod　出現

までの潜時同様延長することが観察された。しかしながら、こうした現象が本当に一次的な神経障

害であるのか、筋障害による二次的なものであるかは今後の研究を得たねばならないと考えられる。

浜田らは、続いて、筋ジストロフィー患者にみられる聞きとりにくい会話に着目し、これと開校

との　係について検討した。その結果、歯茎音のように、明らかに開校を有する患者に特に多くみ
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られる発語異常もあるが、筋ジストロフィー患者には、その他にも喉腔音の著明な不正など、発語

を不明瞭にする要素が観察され、筋ジストロフィー特有の口腔諸筋の筋力低下によりいわゆる聞き

とりにくい会話という現象がおこるものと推察している。

筋ジストロフィー患者の校合異常に開通し、弘前大学木村らは、顎・顔面頭蓋の形態的変化を累

年的に観察し興味ある所見を得ている。すなわち14才以後の患者になると下顎の位置および形態に

著しい変化が現れ、それは特に開攻を有する患者でその傾向が強いという。

更に木村は、筋電図により筋ジストロフィーの岨囁機能の検討を同時に行っている。一方、木村

らは、筋ジストロフィ，用に開発された、Digital dynamometer用いて、従来正確な測定の困難で

あった患者の非常に弱い筋力の測定に成功し、多数の患者の握力と、校合圧とを測定し、障害皮の

進行状態と比較検討している。それによると、握力は歩行能力とはぼ一致して、11才を最高にして

下降の一途をたどるが、曖合圧については年令とともに増加し、21才では正常人に近い攻合圧を持

つ者も少くないという極めて興味ある結果を得ている。

箱根病院の村上、稲永らは、主として成人筋ジストロフィー患者について、主として手の機能の

動作特性をコンピューターにより解析して、障害程度を客観的に測定することを試みている。

又箱根病院の三宅は、筋ジストロフィー患者の構昔障害を、言語療法士の立場から分析し、患児

にみられる明瞭性の低下は、声の強さと、調音の異常によるもので、その原因として、軟口蓋を除

く、各発声発語筋群の筋力低下と顎関節の可動域制限をあげている。その他筋ジストロフィーに特

有のものとして舌の異常突出構音のあることを報告している。
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Duchenne型筋ジストロフィー症の脊柱変形に関する研究

第2報　水平面形状について

国立療養所下志津病院

斉　藤　　　篤　　　森　尾　　　昭

斉　藤　敏　郎

東京農工大学保健体育学教室

服　部　恒　明

Duchenne型DMP児の脊柱変形は日常生活動作の上に与えろ影響が大きい。前回、座位脊柱

2方向Ⅹ線像について検討を行い、徳島療養所と協力し、和式療育と洋式療育との問にどのよう

な脊柱変形の差があるか検討がなされてきた。私達も脊柱の側面観についてKyphoticindexを

独自に定め、HypereXtended，Extended，Straight，Flexed，Hyperblexd typeの4型に分

類しそれぞれについて検討を行ってきた。

今回は前回に撮影検討を加えたX線フイルムの前後像と側面像の定点を、それぞれ対応する点

についてミニコンピュータに0nline L、X－Y座標上の曲線として算出した。このデpターを

曲線として解析すると、TlよりL5までの推体は座面上で中心になるようにし、第5腰椎から頭

側に向けて脊柱を見上げた変形となる。

以上の方法でbchenne型DMP児61例について検討を行ってみると、この脊柱の変化は表1

表1

TypeS N　％

Linear 17　　27．9

Spiral

Clockwise　　　　　　16　　26．2

Counterclockwise　　17　　27．9

Ⅰ汀e釘llar ll　18・O

Tota1　　　　　　　　　61100．0

のように4型に分類され、線状型27．9％、らせ

ん型54．1％（右巻き26．2％、左巻き27．9％）と

不規則型18．0％になる。各型についてより詳細

に検討すると図1のどとくになる。線状型は前後

左右側方、前側方、後側方型に分けられる。この

場合、脊柱は前回報告の垂直型（Straighttype）

に属する。

らせん型についてみると、時計針の回転方向のものと、逆回転方向を示すものとが存在する。

これは右凸または凸の側彗形成とも関連している。また前雪や後雪との合併も存在し、Ⅹ－Y座

標軸との距離が離れると共に側雪が増大する場合と、前彗または後雪の増大するものがある。Y

軸上の変化は前琶または後宅の増大になり、曲線が深くなるに従って側雪が増強することを示す。

以上のいずれも属さないものとして、不規則型（Irregulartype）がある。これは症例数が線

状型、らせん型に比べ少なく、この型は線状型かららせん型への移行型、またはその逆の移行型

と考えられる。矯正と代償性変化として東側の重心が第5腰椎に近づこうとしていることが窺は
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れる。

以上の各型をそれぞれ検討し、前回報告した変化と関連して解析したい。また経時的変化につい

て今後検討を加えたい。

表1　61例のDuchenne型DMP児の水平面形状の分類

図1　各水平面形状の変形と分校型の詳細

図1

いnear

Sp行al（counterclockwj，Se）

Sp行al（ClockwjSe）

Irregular

Types of the spinal column projected onto

the horizontal plane of pMD children

Types N　　鴬

Ljnear

Sp行al
Clockwうse

17　27．9

16　26．2

Counterclockwise　17　27．9

Irregular　　　　　　1118．O

Tota1　　　　　　　　　　61100．0
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脊柱変形に対する予防対策

国立療養所西多賀病院

根　立　千　秋　　　千　葉　　　隆

．DMP児の脊柱変形は歩行不能時からの進展が急速であり、又その後構築性のものへと進んで

いくことが知られている。このような脊柱変形に対する予防策としては歩行能力の維持延長をは

かることが重要であると思われる。又歩行不能後もできるだけ起立姿勢を維持することが、感覚

運動系を介し姿勢調整に役立つものと思われる。このような見地より昨年は市販の起立台を使い

歩行の安定性やスピードについて改善がなされることを確かめた。本年は市販の起立台が膝や胸

部を抑制帯などで固定して起立させるので、それを一歩前進させスタビライザー型式の起立台を

10台試作した。（図1）

これは安定板の上に長下肢装具を取りつけたもので、足関節は固定、膝関節はリングロックを

使用している（リングロックは着脱が不便なため現在はスイスロックを使用している）。後方に

は装着用の椅子がとりつけてあり、安定板、長下肢装具、椅子の三部にとりはずしができ、持ち

はこびが便利になっている。又長肢装具の支柱は成長期の子供のため伸縮式としてある。装着対

象者は10名でデュシアンヌ型、年令は8才から13才である。このうちstage2が7名、Stage6

が3名である。装着起立した状態では膝と足部が安定するため全員が腰椎の前雪、又側雪も骨盤

レベルが水平になるため改善がなされた。現在までの経過をみるとstage6のうち2名が起立台

使用不能となり、Stage2の1名がstage3に、2名がstage6に移行している。残り5名は平変

である。起立台使用不能となった2名を他のstage6の3名とADL総点、ROM、躯幹下肢の

徒手筋力の平均で比較してみると、平能者はADLが30点台、他は40点台、筋力も30％台と40％

台とでわずかながら落ちこみが見られる。ROMでは平能者は他よりも股膝、足関節に伸展ある

いは背屈制限が著明でありこれが起立平能となった直接の原因であると思われる。なお、この2
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名は、Stage　6の時に起立台を使用したのでもっと早い時期から装着していれば良かったと思われ

る。起立台使用が可能であった期間は1名が8ケ月、他の1名が5ケ月であった。次に起立台装着

状態で矢状面より全員を観察してみるとstageの高いもの程耳垂よりおろした垂線は股、膝、足関

節の後方を通るようになる。又stageが進行するにつれてこの傾向が強くなってくる。このためア

ライメントがみだれてきてstage6のものでは大腰カフによりかかりすわったような姿勢をとり、

その部に痔痛を訴えるようになった。以上のようにスタビライザー型起立台を試用した結果次のよ

うなことがわかった。

1．全例が装着した状態では脊柱の前雪や側鷲が改善された。

2．Stage　6でも起立台使用により起立可能であったが、その期間は8ケ月と5ケ月であった。不

能となった原因はROMの制限によるところが大きいと思われるので今後の起立時間や1日の

回数を検討しなければならない。（現在1日1回で約20分間）。

3．Stageの進行と共に矢状面でのアライメントが乱れるので、今後できるだけ正常アライメント

に近づけるようにし、又Stage6以降でも起立可能の方向にもっていくよう検討しなければな

らない。

筋ジストロフィー側轡の自然経過と発生要因について

とくに心理的面からの検討

徳島大学

徳島療養所

松　家　　　豊

早　田　正　則

進行する身体的障害のうちで側雪は心肺機能、ADL、介護などに及ぼす影響が大である。更に

希望のない本症の予後はパーソナリティの形成、精神的発達にも影響を及ぼす。今回、PMD側雪

の予防的見地から側雪の進行と心理的な面で由関連性があるかどうかを知る目的で側雪の経時的変

化と心理的検査所見の変化について検討を加えた。

側雪は過去10年間にわたり定期的にⅩ線によって追跡した。進行例と非進行例に区分した。心理

学的検査は矢田部、ギルフォード性格検査（Y－G）を昭和45年9月、49年9月、53年1月に実施

した。Y－G性格プロフィールのうち向性の点をとりあげた。側彗進行例ではその進行前と進行過

程において比較した。非進行例では進行例とはぼ同年代のものを対象とした。
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〔結　　　果〕

1．Y－G性格検査のプロフィール型の分布は他施設と同様の傾向を示した。（表1）

表1　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　図
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2．全体からながめて側雪の進行例および非進行例とY－Gプロフィール型との間には明確な関

連性が見出せなかった。しかし、D型は側彗進行例では1例もみられなかった（図1）。

3．症例毎に検討してみると、側雪の進行は12～13才にはじまるが、丁度その年代は歩行不能と
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なり装具歩行も困難性を増し行動の制約をつよくうける時期に相当する。しかも側雪の進行は

加速度的である。Y－Gプロフィール型はC→E、B→C→E、Aのまま、Aに移行するもの

などまちまちであった。（図2）

側彗非進行例でもE→B、B→E、C、Eのままといった種々の様相がみられ一様の傾向が見

出せなかった。（図3）、障害度とY－Gプロフィール型との間にも関連性がつかめなかった。

この事実に関してはすでに歩行不能という心理的適応を経て良い防衛機制が生れたこと、日常の

積極的活動（自治会、生徒会、サークル活動、遊び）による支え、学習、教育による知的防衛機

制の発展などの関与が考えられる。

今回、側雪という身体的条件とY二Gプロフィール型とを検索した結果、側雪という尺度をも

って性格の変化をみることの困難な手段であることが知らされた。しかし、習慣的姿勢や側彗と

心理的な問題については無関係とは考えられないので今後更に追求してみたい。

PMD患者（児）の脊柱変形、その発生

原因の究明及び予防対策

国立療養所刀根山病院

奥　田　　　勲　　　膳　　　棟　造

〔目　　　的〕

PMD病棟入院患者、児の脊柱変形の現実はあく。脊柱変形パターン分類のこころみ。及び各

パターンにある人達の脊柱変形の経時的変化とその要因の究明。

〔対象と方法〕

47名（全員男性、1名W・H病以外はPMD－1名FSHタイプ以外Duchenneタイプ）。全

脊柱2方向Ⅹ線撮影を坐位でおこない、そのフイルムをもとに、

（1）Cobb法にて1ateral angulation（L・A）

（2）Wi肱insらのKyphoticindex（K・Ⅰ）

（3）Nash，MoeによるRotation（Rot）

（4）Pelvic Obliquity（P・0）を測定する。

〔結　　　果〕

平均年令は13．8才（8～23）で、4名がその後死亡している。－1名は急性胃穿孔、他は呼吸
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不全－。歩行していたもの8名（平均11才）、車イス使用39名（平均14才）。47名中3名のみが

L・Aが0で、他の44名中1群（SRS）19名、2群以上32名であった。（152度～W・H病、

97度～PMDを最大とした）歩行可能8名の平均L・Aは14．4度であり、うち16才の人はダブル

カープ（胸椎右25度、腰椎左25度、Rot・≠）を示し、時々転倒するが歩行を続けていた。11才以

下、12－14才、15～17才、18才以上で側雪の分布を見るとピークは15～17才（平均51度）であり

18才以上では側雪の平均皮はそれ以下を示した。変形のパターン分類を、1群（L・A≦20度、

K・Ⅰ＜10）、l群（L・A≦20度、K・I＜10）、Ⅰ群（L・A≧21度、K・I＜10）、IV群

（L・A≧21度、K・Ⅰ≧10）、V群（L・A＜31度、K・Ⅰ＞11）等をメルクマールとしてお

こなった。

なお、Ⅴ群については、15才以上という年令のファクターも含めた。平均年令は、Ⅰ群11才、

Ⅰ群10才、I群15才、Ⅳ群14才、Ⅴ群17才であった。その後昭和53年1月に検討しえた13名につ

いて、51・4との比較をして見ると、1群5名では著明な変化なく、I群3名については変形増

悪が著明であった。更に、Ⅳ群5名については、13才の人に軽度増悪を見るが、他の4名には殆

んど進行は見られないという結果を得た。

【考　　　察〕

諸家の報告で共通して云えることは、①変形が漸次増強するものと㊥わずかな変形で進行が殆

んど見られないものという様にPMD患者・児の脊柱変形は分かちうるということである。又㊥

については「前雪の合併」「脊柱筋群の拘縮」「stiffspinesの形成」「extendedspines」など

と連関したものと考えられる。今回の観察でも、歩行可能な人達にあっても平均14度の側雪が見

られるのである。他面16才でダブルカープの人の様に歩行、起立の脊柱変形への良い影響を示し

又、ダブルカープが変形進行という点で良好さを示さする様である。別の10才、歩行中の人では

すでに24度、K・Ⅰ　7．7、Rot骨の変形が観察される。車イス使用者でも、変形増悪の見られ

るものと、殆んど見られないものがある。年長者が必らずLも脊柱変形が強いとは云えない事か

らも、個別的な、姿勢、拘縮一軸足の問題、骨盤傾斜、歩行・起立能力と期間などが、各実体の

脊柱変形のパターンを規定して行く様に思われるのである。l群の検討で－そ叫ま、Kyphosc0－

1iotic spinesと云われる一著明な増悪を見ること。更にⅡ群→Ⅰ群という経過をとるのか、その

要因は何か。Ⅳ群はいかに形成されるのか、又その予後は。等々今後それらにからむ要因の検討

と合わせ進めて行かねばならない。各パターンのクライテリアの再検討も必要であろう。
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筋ジストロフィー患児の上肢機能について

徳島療養所、徳島大学

松　家　　　豊

白　井　陽一郎

奥　村　建　明

上肢変形の経時的変化とADLに関する補助的手段について検討した。

1．1974－1977（3年5ケ月）にわたりPMD、D型、30例（12－15才）について調査した手

指変形の特徴はSwanned（変形とMP屈曲拘桁への進展であった。手指変形のうちSwannd｛

変形の曲型的なのは16才以上に出現、MP屈曲拘縞も同様に16才以上にみられ、StageⅦ以上

であった（図1）

図1
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日一　■刊r
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璽

手関節では背掌屈拘締とくに背屈拘綿が年令とともに多くかつ強くみられる。前腕では園内、

園外拘縮とくに欝内拘緒がつよくみられる。肘関節では14才頃から屈曲拘桁が出現し、左右同程

度8人、右が強い者12人、左が強い者7人であり、片側上肢による体幹支持との関連性がうかが

われた（図2）。以上上肢変形については屈筋優位、ADLによる肢位、肩、肘の廃用性萎縮な

どが関与している。

2．上肢ADL評価を厚生省判定基準の5項目（上肢挙上、食事、書写、手拭をしぼる、洗面動

作）について行った。15才以上では35－25％の評価点を維持するにすぎない（図3）。

上肢挙上は早期に障害されるが箸での食事、洗面、書写など手先動作は困難性はあっても最後
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まで可能である。この目的動作のためには種々の代償動作が観察された。食事動作についてみると

表に示した通りである（表）

3．上肢動作の補助手段として種　（表）

々の試みがあるが肩、肘に対して

はBFOがstageⅦ以上に必要で

ある。手関節にはコックアップ型

スプリントが必要と考えられる（

図4）。上肢機能の分析と患者の

ニードにもとづいた補助的手段が

訓練の意味もふくめて検討されな

ければならない。

上肢の一般的機能訓練としては
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肩、肘、手関節のROM維持、筋

力維持のため自動運動、抵抗運動

ストレッチが行われている。とく

に今回の調査結果から園内拘縮、手関節背屈拘鮪に注目した訓練や処置の必要性を強調する。

図3
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成人筋ジストロフィー症の手動制御

動作に関する研究

国立療養所箱根病院

稲　永　光　幸

〔目　　　的）

PMDの動作持性のコンピュータ解析により定量的表現を行ない、機能障害の程度を客観的に

測定する目的で行なった。

〔方　　　法〕

ブラウン管上を左右に動く光点を、動きを打ち消す方向にツマミを回転させることにより、可

能な限り中心に静止させる、言わゆるコ．ンペンセイトリィ・トラッキング事態を用い、上肢動作

持性を分析した。入力としては0．3Hz～4．00地　の間の10段階の正弦波を用い、十分に練習

を行なった上で、各周波数1分間の定常状態のデータを解析した。入力波、操作量、偏差量がデ

ータ・レコーダに記録され、次いで相関計、フーリエ解析器を通して解析された。これにより各

周波数におけるゲイン、フェイズが求められ、ボード線図に措かれ、周波数持性が導かれる（ボ

ード線図とは、図に示す如く、横軸に周波数、縦軸にゲイン及びフェイズの遅れをとったもので

ゲインの特徴とフェイズの遅れの特徴を同時に記載したものである）。コンピュータ解析により

各種のパラメータが導き出されるが、今回は、開ループ周波数持性（偏差量と操作量の間から解

析される）における比較検討にとどめた。従って、開ループ周波数持性から導き出せる伝達関数

HljdO＝むCe Tj也／jQ，の比較に限った0ここでWcは・基準からのズレを時間的に集計して

みて、それが存在する限り、ズレを最少にするための操作を行なう機能（積分動作）を表わし、

ては、反応時間（ムダ時間）を表わす。検査対象としてはPMD3名でタイプはIhchennel名

（22才；、Swinyardの分類でステージ8）、Beckerl名（20才；、ステージ5）、Limb－

Girdlel名（29才令、ステージ5）、対照群として健常者のデタを用いた。

〔結　　　果〕

代表例としてLimb一girdleと健常者の曲型例（30才、書）をボード線図に示す。図中の直線

及び曲線は、各々ゲインの理論直線、フェイズの理論曲線である。図に示された如く、0・7Hク

前後までは、ゲインに差はないが、以後Limb一gi＿rdleでは急速に落ち込んでいる、フェイズの

遅れについても高周波領域で大きく、ゲインを小さくすることにより速いリズムの動きに合わせ

ていこうとするが、次第についていけなくなる姿が明らかである。これを伝達回数の形で示すと

Limb－girdle（ステージ5）

H（jひ）＝0．339。－0・llljツ匝

－19　－



健常者

H（jU）＝て3．768e－＿■旦彗聖勤ひ

となり、UC、　Tとも一樅の数値があることがわかる。

このように運動障害の程度を客観的数値によって示すことが可能である。今後は更に多くのパ

ラメータを検討してDMPの動作持性を記述していくと同時に、症状の進行程度による相違点を

1．25　　　　　　3．14　　　　6．28 31．42　rad／sec

種々の筋萎縮症患者の構音障害に関する研究

国立療養所箱根病院

三　宅　孝　子

PMD児の話しことばの特徴を検討する目的で、PMD児45例（6－12才25例、15－20才20例）
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に話しことばの評価と発声発語器官機能検査を実施した。結果を表1、2に示す。

PMD児の話しことばは、明瞭性低下が53％の披験児に認められたが、1例を除きその障害は

血1d　であった。その異常は「声の強さ」と「調音」に集中し、以下のように麻痔や協調性の低

下を主症状とする疾患とは異なる特有のパターンを示した。調音の誤り方の分析では、Lacking

airpressure、下顎の開きの不足、口唇の突出または丸めの不足、舌運動量の不足が認められた。

2例にのみ浮動的にhypernaSal、naSalemissionが認められた。調音の誤り音には特定傾向は

認められなかった。（単音節明瞭度検査結果の誤音素を弁別素性別に整理検討の結果）。また話

しことば、機能検査の全検査項目において、速度、タイミング、運動の方向には、また変動性、

不規則性を表わす項目には異常は認められなかった。以上よりPMD児の話しことばの異常に影

響を及ぼしているのは、軟口蓋を除く各発声発語筋群の筋力低下（呼吸、喉頭筋、舌筋、口輪筋）

と顎関節の可動域制限であることが示された。

年令、障害度と本検査結果との関係では、会話明瞭度と年令には有意な相関（0．575）が認め

られたが、障害度（Swinyard）とには有意な相関は認められなかった（0．379）。発声発語器官

機能検査においても最長発声持続時間他4項において、年少児群に比し年長児群に有意に異常例

出現率が高かった。

また他疾患には報告のない筋ジストロフィー症特有と思われる異常調音として、舌背中央部を

上前方に突出させる調音が認められた。口唇昔を含む全音素をこの異常調音で行なう4例を含む

8例に舌背突出構音が認められた。また同じく異常突出構音の舌尖突出構音が17例に認められた。

突出構音出現率は、年少・年長群で同率だが、舌尖突出構音は有意に年少児に高率で出現し、逆

に舌背突出構音は有意に年長児群に高率で出現し、同一児で舌尖突出構音から舌背突出構音へ進

行していく可能性も考えられる。また、舌背突出群、舌尖突出群、異常突出構音なしの三群に分

類し比較すると、攻合異常が他二群に比し有意に舌背突出構昔群に高率で認められる一方、舌、

口唇の可動性では三群間に有意差は認められなかった。舌突出時の舌容量の増大は視診では三群

ともに認められず、数例に内舌筋の筋力低下によると思われる、舌が平たく横に拡がった状態は

認められたが三群問に出現率の有意差は認められなかった。両突出構音ともに、舌筋の筋力低下

により舌が前方に突出しやすい状態になっていることが主要因の習慣性のものと思われる。‾舌背

突出構音には開攻合が関係していると考えられるが、今後検討を要する。舌背突出構音は話しこ

とばの明瞭性や異常性に悪影響を与える場合もある為、原因の突明とそれに対応した対策が必要

と思われる。
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話しことばの評価表

評　　 価　　 項　　　 目

異常得点の人数 平　 均　 得　 点

全被験児 年少児群 年長児群

声の高さ 1．高すぎる

2．低すぎる

3．急激な高さの変動 1 0．05

4．単調 （m ono pltch） 1 0．05

5．声のふるえ （V oicetrem or）

声の強さ 6　強すぎる

7　弱すぎる 31 0．8 1．15

8　 急激な強さの変動

9　次第に弱くなる 1 0．05

10　強さが交互に変動する

11 単調 （m onoloudness） 2 0．04 0．05

声の質 12　粗造声 3 0．04 0．1

13　気息声

14　努力声

15　難発声 1 0．05

共　 鳴 16　閑鼻性 2 0．08

17　閉鼻性 1 0．04

18　鼻からの息もれ （nasal em ission）

呼　 吸 19　努力声

20　吸気のさい気息がきこえる

プロソディー 21 速すぎる 1 0．05

22　遅すぎる 1 0，15

23　短かくとぎれる 3 0．2

24　段 速々くなる

25　段 遅々くなる

26　不規則に速くなったり遅くなったりする

27　早H （short rush speech） 2 0．12 0．15

28　ストレスの減少

29　単調で過剰なストレス 1 0．0 4

調　 音 30　不正確な子音 24 0．6 0．65

31 昔がひさのばされる

32　音がくりかえされる

33　不規則な撰者の乱れ

34　母音の歪み 18 0．36 0．6

全　 体 35　明瞭性 24 1．4 1．75

単音節　　 明瞭皮検査 M ＝ 82，963 ％ （N ＝19 ：年長児群）

評価得点一項目1－34は0点：異常なし、1点：少し異常あり、2点：異常あり、3点：かなり異あり、

35、明瞭性は1点：よくわかる、2点：時々わからない語がある、3点：聞き手が話題を知っていればど

うやらわかる、4点：時々わかる語がある、5点：全く了解不能、全披験児には項目1－34では1点以上

の者、項月35では2点以上の者の人数、年少群、年長群には平均得点記入。
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発声、発語器官機能検査

部　 位
検　 査　 項　 目

陽　　　 性　　　 所　　 見
構　 造 機　 能 年小児群

N ＝25
年長児群
N ＝20

喉　 頭 発声持続 最長発声持続時間ノ仏／M 12．5秒 7．4秒

呼気持続 〝　正常標準値棄却限界より低下 10名 18名♯豪

最長呼気持続時間／S／M 4．6秒

硬口蓋 高 さ

長 さ

裂

軟口蓋 長　 さ 発声時挙上 発声時挙上　 可動域制限 1名 2名

裂

左右対称

運動量

速 さ

偏 位

〝　　　　 偏　 位 1名 0名

顔　 面 表　 情

A trophy

口　唇 長 さ

対称性

接触面

桟に引く

突 出

丸 め

安静時間鎖不正 2名 4名

安静時非対称 0名 1名

左右に引く可動域制限 6名 15名兼業

〝　　　 非対称 0名 0名

突出　　　 可動域制限 3名 6名

舌 大きさ

左右対称

舌小帯

Fasc

突 出

舌尖挙上

左右運動

狭 め

桟に拡い （浮動） 1名 2名

弛　　 緩 （浮動） 4名 3名

大きさが左右非対称 2名 2名

突　 出　可動域制限 0名 2名

Fibr T rem or 要　 努　 力 1名 2名

舌尖挙上　 可動域制限 4名 3名

要　 努　 力 3名 5名

左右運動　可動域制限 3名 3名

要　 努　 力 1名 3名

狭　　 め 8名

安静時　　 舌尖突出 3名 0名

安静時　　 舌背突出 2名 4名

下　 顎 開閉運動 開　 く　　 可動域制限 0名 4名

歯 校　　 合 開校合

反対校合

3名 10名※薫

5名 10名※

diadochokinesis　　　　　　　　　　　　　　　　　 ／pa／ 5．3回もec 5．8 回／sec

／也／ 5．4 6．1

／ka ／ 5．2 ＿5．8

人数は異常のみられた披験児数

叢　0．5％レベルで有意差あり

鸞豪　0．1　〝　　　　　〝
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DMP児の歩行時における

下肢ROMの変化について

国立療養所再春荘

上　野　和　敏　　　境　　　勇　祐

岡　元　　　宏　　　植　川　和　利

DMP児の歩行の特徴は、以前より言われている様に動揺性歩行の出現、内反尖足歩行に始ま

り、障害度の進行に伴い、外転歩行、又は、骨盤固旋による歩行などの特徴が現われる。

そこで我々は、今回DMP児の歩行による下肢ROM、股関節、膝関節、足関節の歩行周期、

すなわち、立脚期のheelstrike f・00t flat mid stance heel off toeoff　遊脚期のmidswing

を測定し正常歩行パターンと比較し、DMP児の歩行の特徴が下肢ROMに現れる変化を調べて

みた。

方法は、D型歩行可能児5名の歩行を8爪に写し、拡大したものを、股関節、膝関節、足関節

を歩行周期別に測定した。

〔結　　　果〕

測定時に全症例にみられたものでheel strike　時に、踵接地がなくつまさきが接地する。すな

わち、尖足歩行である。又heeloff　時の踵ばなれが、床からはなれなく足関節が尖足位のため

踵がういたままであった。この二つの点は、踵接地は、最初に床にふれた角度を又、踵ばなれに

ついては、midstanceからheeloffに移向するとき踵ばなれが始まった時の角度を測定した。

◎症例1

動揺性歩行も軽度であり、関節拘桁もみられず、股関節、膝関節には特に変化がない。足関

節ではheeloff　時の背屈がみられない。

◎症例2

動揺性歩行が著明で、股関節では立脚期のmidstanceheel toeoff　における伸展がみられ

ない。足関節においてはheeloff　時の背屈がない。

◎症例3

症例2同様な変化が全体的にみられる。

◎症例4

この症例の特徴は、股関節、膝関節共に立脚期全休にいえるが、角度の変化があまりみられ

ない。足関節は前症例と同様である。動揺性歩行も強く、外転歩行も著明である。

◎症例5

この症例は、障害度の進行はみられるが、前の4症例にはみられない股関節の、立脚時に伸
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展が現われた。足関節は、前症例と同様に背屈がみられない。

以上の結果から、足関節は、全体に背屈がみられず、尖足歩行である。

膝関節は、5症例全員、正常角度とあまり変化がない。股関節では、動揺性歩行が出現する。

全員に立脚期には伸展がみられなかった。

以上のことから、DMP児の歩行パターンは、正常パターンと比較して股関節、足関節に多く

変化がみられる。

Duchenne型進行性筋ジストロフィー症

における筋力低下の分布について

国立療養所下志津病院

神　宝　知　行

国立療養所下志津病院入院のDuchenne　型進行性筋ジストロフイP症患者59名を対象として、

徒手筋力検査を施行した結果を集計し、筋力低下の自然経過を調べた。頚部の屈曲と伸展、肩関

節の内転と外転、肘関節の屈曲と伸展、手関節の背屈と挙屈、股関節の屈曲と伸展、股関節の内

転と外転、膝関節の屈曲と伸展、足関節の背’と底屈について検討した。股関節では、8－9才

頃には筋力ははば3あるが、その後かなり急速に筋力は低下する。括抗筋相互を比較すると、屈

筋が伸筋より、外転筋が内転筋よりも班～仏段階上の筋力を保っている。膝関節では、股関節よ

りも進行は緩徐で、括抗筋を比べると、屈筋が伸筋よりもほぼ抜段階上の筋力を保っている。

足関節では進行はさらに緩徐で、底屈筋が背屈筋よりもほぼ1段階上の筋力を保っている。

0上肢については、肩関節では股関節と同様に、ほぼ9才頃3の筋力があり、以後低下する。括

抗筋問の筋力差は認められない。肘関節では、肩関節よりも進行は緩徐で、やはり括抗筋間の筋

力差が認められない。手関節では更に進行は緩徐で、やはり括抗筋間の筋力差は認められない。

頚部では伸筋が屈筋よりも1段階上の筋力を保っていた。以上の結果を要約すると、

①　筋力低下は上下肢とも遠位筋よりも近位筋に著しい。

㊥　括抗筋間の筋力差の最も著明なのは足関節と頚部で、足関節では底屈筋が背屈筋よりも強く

頚部では伸展が屈曲よりも強い。次いで差の著明なのは膝関節で、屈筋が伸筋よりも強く、

次いで股関節の屈筋および外転筋が、伸筋および内転筋よりもそれぞれわずかながら、強い

ことが認められた。
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㊥　上肢では桔抗筋間の筋力差は殆んど認められなかった。

今回の集計の結果、最も印象深かったのは、膝関節、足関節、頚部の括抗筋間の著明な筋力差

である。とくに膝関節の屈曲、足関節の底屈、頚部の伸展等が、括抗筋に比べ末期までよく保た

れていることは本症の著しい特徴であり、括抗筋間の筋力差が上肢には認められないことを考え

併せると、頸部および下肢という、姿勢の維持に関係する部位に括抗筋差が認められることは、

本症の病態に関して興味ある事実と考えられる。

PMD患者のJaw－Jerk Reflexについて

国立療養所原病院

浜　田　泰　三

川　添　和　幸

升　田　慶　三

和　田　正　士

誠
　
苗
　
彦
　
郎

早
　
康
　
七

林
　
田
　
木
　
野

小
　
山
　
平
　
河

〔緒　　　言〕

0pen－Close－Clenchcycle時の歯牙接触後に認められるMassetericSilent Period　には種

々の因子が関与していると考えられている。そこで本研究は、mOnOSynaptic reflexであるJaⅥ←

JerkReflex　の潜時についてもPMD患者と健康者との間で差が認められるか否かを調べる目的

で行った。

〔方　　　法〕

披験者、披検筋、電極の位置は、前述の報告と同様である。測定に際しては、まず被験者に少

し開口させ、下顎前歯部に舌庄子で下方へ圧を加え、舌庄子による圧にわずかに抵抗した状態で

リフレックスハンマーにより下向きに舌庄子を殴打した。この時の振動音をコンデンサーマイク

ロフォンにより頬骨部で誘導し、これをトリガーとして歯牙殴打後の攻筋筋電図をATAC－

201に入力し、32回平均加算後記録した。

〔結　　　果〕

図1は32回平均加算された二ユ阜聖二Je咋R叫ex－　の記録の一例を示し、表1は、測定結果を

表にしたもので、単位はrrsecである。PMD患者においては、歯牙殴打後のJaw－Jerk Reflex

出現までの潜時は平均6．7msec、健康者は平均59msecを示し、明らかにPMD患者の方が健康

者よりも大きい値を示した。
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〔考　　　察〕

PMD患者においてJaw－Jerk Renex

出現までの潜時が、健康者に比し長いとい

うことは、この反射弓のいずれかにおける

何らかの障害を意味しているものと考えら

れる。祖父江ら（1971）はPMDの筋内

神経を病理組織学的に検索した結果、髄鞘

の変柱と神経内膜の線維化等が認められ、

これらの変柱はmotorneuron diseaseに

HEALTHY

lI

JAW－JERX REf－1EX IN A pHD PA℡IENT AND

IN A HEALTHY SUBJECT．

匹敵しうる程であったと報告している。

この髄鞘の変柱は明らかに神経伝導に影響を与えることが考えられる。PMD患者において、

Jaw－Jerk馳nex　出現までの潜時の延長が観察されたことは、上記のような理由や、また、筋

障害による二次的な現象であることも十分推察が必要と考える。いずれにしても、従来考えられ

表1

LATENCY OFJAW－JERK REFLEX

P M D　　 L A T E N C Y H E A L T H Y　　 L A T E N C Y

A　　　　　　 8．5 A　　　　　　　　　 6．9

B　　　　　　 7．9 B　　　　　　　　　 6．5

C　　　　　　 7．8 C　　　　　　　　　 6．4

D　　　　　　 7．8 D　　　　　　　　　 6．2

E　　　　　　 7．4 E　　　　　　　　　 6．1

F　　　　　　　 7．1 F　　　　　　　　　 6．0

G　　　　　　 7．0 G　　　　　　　　　 5．9

H　　　　　　 7．0 H　　　　　　　　　 5．9

Ⅰ　　　　　　 6．6 Ⅰ　　　　　　　　　 5．4

J　　　　　 6．0 J　　　　　　　 5，2

K　　　　　　 5．9 K　　　　　　　　　 5．2

L　　　　　　 5．8 L　　　　　　　　　 4．5

M　　　　　　 5．8

N　　　　　　 5．4

0　　　　　　 5．1

M ean　　　　　　 6．7 M ean　　　　　　　　 5．9
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PMD唆筋筋電図のSilent Periodについて

国立療養所原病院

浜　田　泰　三

川　添　和　幸

升　田　慶　三

和　田　正　士

誠
　
苗
　
彦
　
郎

早
　
康
　
七

林
　
田
　
木
　
野

小
　
山
　
平
　
河

〔緒　　　言】

著者らは、PMD患者の攻合力や食物粉砕能力が健康者に比し劣ることを報告した。本研究は

この攻合力や食物粉砕能力の低下の原因を究明することを目的として、PMD患者の攻筋筋電図

のSilent Perid　について調査し健康者と比較検討した。

【方　　　法】

被験者は、国立療養所原病院に入院しているPMD患者のうち、12才から23才までのhchenne

型15名を対象とした。披検筋は、習慣性岨囁側の曖筋残部とし、Beckman表面電極を筋の前後

的中央部で曖合平面と交わる点を中心とし、筋の走行と平行に2cmの間隔で双極誘導し、耳菜を

接地した。測定に際し、まず被験者に76回／minの速さで0pen－Close－Clenchを命じ、その

時の歯牙接触音をコンデンサーマイクロフォンを使用して頬骨部より誘導し、それをトリガーと

して歯の接触に続く曖筋筋電図を増幅後日本光電社製ATAC－201にて平均加算し、歯牙接触

後に発現するSilent Periodの潜時と、持続時間を計測した。

〔結　　　果〕

図1

HEALTHY

SIもENT PER工ODIN A PhD pAで工ENT AND

IN A HEA1THY SUユJECで．
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図1は、32回の0pen－Close－Clench　時の攻筋筋電図を平均加算した時の記録の一例を示し

ている。図2は、測定結果を図にしたもので、図の縦軸は、習慣性岨囁側の攻筋において歯牙接

触後からSilent Period出現までの潜時をmsec　単位で示し、横軸は同様にSilent Pericdの持

続時間をmsec単位で示している。PMD患者ではSilent Period出現までの潜時は平均15．2

msec、持続時間は平均19．7msecで、健康者においては、潜時が平均10．3msec、持続時間は

19．1msecを示した。

〔考　　　察〕

閉口筋活動が校合により一過性に抑制されるいわゆるSilent Periodの発現機構については多く

の議論があり、色々と異なった機序が考えられている。一方、Silent Periodの持続時間を臨床診

断の一指標にする試みも報告されている。しかし、これまでの報告においては、潜時について検

討を加えたものはみあたらない。Silent Periodは、反射性に生じるものであり、Silent Period

出現までの潜時が、PMD患者において健康者に比し長いという本研究結果から、この反射弓の

いずれかにおいて障害が存在していることを意味するものと考えられる。

PMD岨囁筋筋電図活動と攻合力との関係

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　　小　林　　　誠

川　添　和　幸　　　山　田　早　苗

升　田　慶　三　　　平　木　康　彦

和　田　正　士　　　河　野　七　郎

〔緒　　　言〕

PMD患者に関する電気生理学的アプローチは、そのほとんどが四肢末梢筋におけるものであ

り、岨囁筋群に対しての報告は少ない。そこで、著者らはPMD患者の岨囁機能解明の一部とし

て、岨囁筋、特に攻筋と側頭筋についてその筋電図積分値と唆合力との関係について調査し、健

康者と比較検討した。

【方　　　法〕

国立療養所原病院に入院しているPMD患者のうち12才～23才までのIhchenne　型で開校を有

する者と開攻を示さない者13名を対象とした。披検筋は習慣性岨囁側攻筋残部および側頑筋前腹
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とした。電極はBeckman表面電極を用い、筋からの活動電位をBiophysical Amplifierで増幅

し、Integratorにて積分、それをPhotocorder　にて積分、それをPhot∝Orderにて記録した。

また攻合力の測定はJawForce Meter

筋電図と共に同時記録した（図1）。

図2

（日本光電社製）を使用し、攻合力をPhot∝Orderにて

P〃β
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図2はPMD患者および健康者の記録の一例を示し、計測方法は図中実線で示したIntegrated

EMG，BitingForce共に直線的に増加している範囲内でInte一gratedEMGとBiting Forceを

対応させ記録紙上のふれを計測し、PV・SeC，Kg・cmに変換し、最小2乗法による回帰方程式

から回帰直線Ⅴ＝a＋bx　の勾配bを求めた。

〔結　　　果】

図3はPMD患者および健康者の習慣性岨囁側曖筋浅部および側頭筋前腹での回帰直線の勾配

bを示し、実線がPMD患者、破線が健康者を示している。この勾配が攻筋ではPMD患者の平

均が0．086、健康者の平均が0．033とPMD患者の方が健康者より勾配がかなり急となった。側

頭筋ではPMD患者の平均が0．036、健康者の平均が0．020とPMD患者の方が健康者より勾配

がやや急となった。

〔考　　　察〕

LenmanはPMD患者の上腕二頭筋および三頑筋の電位と筋張力の関係を比べ、電位と筋張力

の相関曲線の勾配が急になり、ジストロフィー状態に陥った運動単位は張力発生能力が低下する

ことがうかがえると述べている。しかし、四肢末梢筋に比べて病気の進行が比較的遅いと考えら

れている岨囁筋群についての報告は見当らない。そこで患者らはPMD患者の岨囁筋、特に唆筋

側頭筋の筋電図積分電位と攻合力との関係について検討した結果Lenman　と同様の結果、すな

わち電位と筋張力の相関曲線の勾配が健康者よりPMD患者の方が急になるという結果が得られ

た。このことから、PMD患者の岨囁筋群、特に唆筋および側頑筋については健康者に比べ張力

発生能力が低下し、筋の効率が低いことが示唆された。

PMD患者の岨囁機能について

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　　′J、林　　　誠

川　添　和　幸　　　山　田　早　苗

升　田　慶　三　　平　木　康　彦

和　田　正　士　　　河　野　七　郎

〔緒　　　言〕

著者らはPMDの開校や歯列弓形態、さらに食物粉砕能力の劣ることを報告してきた。本研究
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では、ピーナツ岨囁時の岨囁値、岨哨回数、岨囁時間およびピーナツ岨囁時の岨囁筋（攻筋、側

頭筋）の筋電図活動を記録し、岨囁リズム、放電持続時間（D）、放電間隔Ⅰ）、放電周期（C）、放電周

期にしめる放電持続時間の割合（D／C）について調査し、健康者と比較検討した。

〔方　　　法〕

国立療養所原病院に入院しているPMD患者のうち12才～23才までのDuchenne型で開校を有

する者と開攻を示さない者16名を対象とした。岨囁値の測定はManlyら（1950）の方法に準じ

て行った。筋電図の分析は2クのピーナツを習慣性岨囁側にて自由に岨囁噴下させ、その時の岨

囁筋活動を表面電極を用いて記録し、岨囁リズム、岨囁回数、岨囁時間について行った。

〔結　　　果】

図1は、上から順に岨囁値、岨囁回数、岨囁時間を示

している。食物粉砕能力について、PMD患者は健康者

に比べて劣り、PMD患者の中でも開攻を有する者は開

校を示さない者より劣っていた。

図2は、ピーナツ岨囁時の習慣性岨囁側での岨囁筋筋

電図活動を示し、上が健康者、下がPMD患者を、また

それぞれ上段が攻筋浅部、下段が側頭筋前腹での筋電図

活動を示している。健康者に比べてPMD患者の方が放

電振幅が小さいことが認められた。

nonPMD

・・・・∴・

non．PMD
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図3は習慣性岨囁側側頑筋前腹での筋電図のD、Ⅰ、

Cをそれぞれ計測し、それをグラフにしたものである。

PMD患者は健康者に比べて各ストロークごとにみた

岨囁運動のD、Ⅰ、Cの変化が著しく、岨囁運動が反

射的に行われていると考えられている岨囁中期におい

てもリズムの乱れが認められた。

図4は、ピーナツ岨囁時の習慣性岨囁側側頭筋前腹

での岨囁リズムの最も安定した10ストロークのD、I

Cの平均をグラフにしたものである。D、Ⅰ、C共に

PMD患者9万が健康者よりやや長くなっているが、

D／Cは健康者、PMD患者共にほとんど変化が認め

図4
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られなかった。

〔考　　　察〕

本実験結果から、PMD患者は健康者に比べて、食物粉砕能力が劣り、岨囁リズムも不規則で

あることがわかった。PMD患者と健康者との差異、またPMD患者における開校の有無による

差異からこれら岨囁能力の低下は、岨囁筋自休の機能低下とさらに形態的異常が関連しているも

のと考えられる。

PMD患者の語昔発語明瞭度について

国立療養所原病院

浜　田　泰　三　　　山　見　俊　明

星　野　静　雄　　　山　田　早　苗

升　田　慶　三　　平　木　康　彦

和　田　正　士　　　河　野　七　郎

〔緒　　　言】

PMD患者の会話は、一般に聞き取りにくいと言われているが、正常に比しどの程度の異常が

あるか明らかにした報告は、現在のところ、ほとんどみあたらない。
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〔方　　　法〕

■PMD患者の発音機能を客観的に評価する目的で、異常のないと思われる21－33才の30名の男

性を対照として、PMD患者の語音発語明瞭度試験を行い、その明瞭皮を比較検討した。PMD

患者は、13～23才のmchenne型PMD患者で、閑攻を有する者7名、開校を有さない者10名の

計17名を被験者として選んだ。語音発語明瞭度試験は、日本語の拗音を除く、直音67語を、無作

為無意味に配列した表を5種頬用意し、これを無作為に選び、被験者に読ませ、Denon　製オー

プンデッキDH610Sに録音再生し、6名の検者により正しく聞き取れた語の割合の平均を明瞭

皮として表した。又、文章を読ませ、これを文章明瞭度として評価した。

〔結　　　果〕

語音発語明瞭度及び文章明瞭皮は、図1に示すどとく

とく、両者の間に著明な差は生じなかった。PMD

患者の開校の有無、重症度と、これら明瞭皮との間

には特に相関はみられなかった。次に、日本語の直

音67語を、調音方法、調音部位別に分類し、それら

の不正音出現率を比較した結果を図2、図3に示す。

調音部位別において、閑攻に関与すると思われる

両唇音、歯音、歯茎音のうち、歯茎音は開攻を有す

る者が関攻を有さない者に比し高い出現率を示した

が、両唇音、歯音は逆の結果を示した。

〔考　　　察1

以上の結果から、開校の有無、つまり形態的異常

常は、明瞭皮の低下には特に関係なく、他の要因に

基づく明瞭皮の低下であると考えられる。又、喉腔

図1

腋奮発托明け度（ガ）

90　　　　　　　　100

文霊明瞭度

1　　　　　　　　　2

音は、主に筋組鰍こより構音されることから、喉腔

音の著明な不正者出現率は、PMD患者特有の骨格筋の異常に何らかの関係があるものと想像さ

れる。発声は、肺機能により発生された呼気が、口腔に送られ、口腔内で舌、口唇、下顎の働き

により調整され作り出されるものである。そこで、PMD患者特有の骨格筋異常を考えた場合、

発声に関与する全筋肉は、正常者に比べ、その機能が低下しているものと考えられる。しかし、

喉腔音に著明な不正音出現率がみられる様に、個々の音にみられた不正音出現率の差異は、全て

の音に共通する筋の機能低下の他に、個々の発音に関与する口腔諸筋のいずれかに、PMD患者

特有の機能低下があるものと考えられる。
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病型別の筋力および拘縮の分布

－Duchenne型PMDの残存筋力とその低下度

国立療養所東埼玉病院

鈴　木　貞　夫

熊　井　初　穂

吉　村　正　也

賢
　
幸
　
満

伝

野
　
原
　
上

浅
　
石
井

〔はじめに〕

Ihchenne型PMDに下肢関節の拘桁あるいは筋力減弱がそれぞれ主因となって　歩行不能に陥

った症例のいることをJpn．J．P．T．0．T．9巻8号で報告した。その後、私共は前者を拘縮強

度型（以下、拘鮪型と略す）、後者を筋力減弱型（筋滅型）と命名し検討を加えてきた。今回、

歩行可能な時期より歩行衷矢に至った症例について、過去2年10ケ月間の拘鮪の進行、障害度の

進行、その年令的特徴、ADL能力の低下度、筋力の低下度と脊柱琴曲の変化について検討した
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ので報告する。

〔対　　　象】

当院入院中のmchenne型男児10例で、年令は、現在9才9ケ月から15才3ケ月、障害皮は、

皿－1例、Ⅵ－2例、Ⅶ－5例、Ⅶ－2例であった。

〔方　　　法〕

障害度は厚生省の8段階法、ADLは厚生省の基準を基にし当院で使用している判定基準に従

小、起居、移動動作の9項目に検査を実施した。筋力検査はDaniels法に基づき全身34種68筋に

実施し、その表示法に13段階の％で表わした。ROM検査は日本リハ学会の基準に従い四肢の元

大関節の矢状面について実施した。また、脊柱彗曲の計測は安楽な坐位姿勢における前鷲、後彗

側雪のそれぞれの彗曲度を臨床的に、軽度、中等皮、著明、ほとんど彗曲のないものに分校した。

〔結　　　果〕

四肢の屈曲、伸展拘鮪をみると、下肢では全例とも拘縮の進行が認められた。歩行停止時の股

関節展曲拘鮪では拘縮型は筋滅型に比Lより強度であり、拘縮型に肘関節屈曲拘鮪の出現が認め

られた。ADL能力の低下皮では、拘縮型は筋減型に比し緩やかな低下を示し、現在の能力は前

者は後者の2倍以上であった。障害皮の経年的推移では、筋減型は1例を除いて若年期により重

度な障害度に達するが、拘強型は緩徐な進行を示した。歩行停止時の平均年令は拘強型で11才7

ケ月、筋滅型は9才5ケ月であった。拘強型の肢節別残存％筋力では、過去、現在とも膝、足、

肩甲帯、肩、肘関節筋群に、より残存する傾向を示し、上肢に著明であった。また、低下皮では

拘強型の膝、足関節、肩甲帯筋群に緩徐な低下傾向を認めた。次に本症の特徴的な筋力低下を呈

する近位筋についてみると、■拘強型の現在の残存筋力は筋減型に比しより高く、低下皮も比較的

緩やかな傾向を示した。脊柱彗曲の変化では、拘強型は胸腰椎の前彗を示し、筋減型は後彗もし

くは側宅を示す傾向にあった。

〔考　　　察〕

残存筋力とその低下度を筋の使用頻度の観点から、歩行停止後はば同期間、車椅子生活にある

拘鮨強度型と筋力減弱型を比較すると、拘強型は上肢の近位筋である肩甲帯、扁関節筋群の残存

筋力が高く、低下度も緩徐であった。このことから、筋の使用頻度が筋力に直接的に影響してい

るとは考え難い。

〔結　　　語〕

歩行可能な時期から歩行衷矢に至ったDuchenne　型PMDを拘締強度型と筋力減弱型に分類

し検討してきた。その結果、拘桁強度型は、障害皮の進行が遅く、歩行停止時の年令も比較的高

く、ADL能力の低下皮も緩徐であった。また、残存筋力でも、筋力減弱型に比して近位筋およ

び休幹筋に筋力が残存し、筋力の低下度でも比較的緩徐な低下が認められた。脊柱変形では、筋

力減弱型に後琶あるいは側雪が強く、拘縮強度型は前雪が多かったことが認められた。また、此

等の型に分校できない2症例も存在した。
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8　ミリカメラおよびEMGによるPMD

患児の代償動作パターンの分析　一第2報－

国立療養所東埼玉病院

浅　野　　　賢

熊　井　初　穂

井　上　　　溝

足利日赤病院

夫
　
幸
　
也
　
平

貞
　
伝
　
正
　
康

木
　
原
　
村
　
野

鈴
　
石
　
書
　
小

前回、PMD患児の歩行姿勢と、歩行中におけるGastrocnemius及びAnterior Tibialis　の

筋活動について代償機能を報告した。今回、股、膝関節に関係するHamstringsとQuadriceps

の代償機能について報告する。

〔対　　　象）

年令は9才4ケ月から10才5ケ月、障害度は厚生省8段階法で、皿、I、Ⅳの各1例、Duc－

henneの男子であった。対象群にははば同年令の正常小児9才1ケ月から9才4ケ月の男子3名

を選んだ。

〔方　　　法〕

被験者を10m平地歩行させ、EMG及び8ミリカメラを同調させ記録し、歩容の安定したと思

われる3周期を抽出し、8ミリ及びEMGの分析を行なった。

8ミリは1秒間に24コマの速度で矢状面の歩行姿勢を撮影し、股関節は前後の上腸骨棟を通る

線と大腿の長袖とのなす角で、又、膝関節は伸展を0℃としが大腿の長軸の延長線と下腿骨の長

軸となす角で角度変化を測定した。

EMGは足利日赤病院小野康平らの開発した2ch　テレメーター筋電計、発信器と表面電極及

び、三栄測器Visigraph P－P R103を用い、HamstringsとQuadricepsについて筋活動を

記録した。尚、両下肢について徒手筋力検査とROM検査を実施した。

〔結　　　果〕

筋力は股関節で1＋から3－、膝関節は2＋から3＋、足関節では3十から5を有していた。

又、関節可動域は股関節では0℃から－20℃、膝関節は0℃から－5℃、足関節では5℃から10

℃であった。

対照群のEMG結果は、鶴見らによる筋電図学的研究と同様な結果であった。対象患児の

QuadricepsのEMGは2例においてSwingphaseからStance Phaseにかけて、又、1例に

Stance Phase全般に微弱な放電活動が認められた。患児のHamstrings　の放電活動は、正常小

児に比して活発であり、特にSwingPhase後期よりStance Phase前期にかけて著明であった。
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対照群の歩行時の関節角度変化は正常成人とほぼ同様なパターンであった。対象患児の角度変

化のパターンは、股関節では全周期を通じて正常小児に比し屈曲位に偏位しており、Heel Strike

時にも過度な屈曲位を示していた。又、膝関節ではHeelStrike　時の屈曲角は、3例とも20℃前

後でmid－STanceにかけて伸展運動を示し、HeelStrikeからその直後にかけて正常小児にみ

られるパターンと相い反したパターンを示した。また、SwingPhaseにおける最大屈曲角は正常

児に比し大きいことが認められた。

〔考　　　察〕

歩行におけるQuadricepsのStance Phase　前期の機能は、垂心の上下の振幅を最小限にす

る作用であるが、対象患児では、筋力減弱の結果この機能を衷失しており、上下運動の大きな振

幅を余儀なくされていると思われる。又、Hamstringsでは対象患児のStance Phase　前期にお

ける膝の角度変化が伸展運動を示すことから、膝関節では前回報告した同期におけるGastr∝ne－

miusの活動と相侯って膝関節を伸展する機能をもつQuadricepsの代償作用をしているものと

考えられる。

以上、HamstringsはStance Phase前期にQuadricepsの捜能である膝の伸展にActive

Stabilizationとして関与しているものと推測された。

PMD患者の体力に関する研究

弘前大学医学部

木　村　　　恒

国立岩木療養所

森　山　武　雄

七　戸　千　恵

国立療養所西多賀病院

湊　　　治　郎

鈴　木　喜代子

山　田　チ　ヤ

高　山　光　子

森　田　昭　一

昆　　　貢　子

進行性筋ジストロフィー患者（以下PMDと略）の筋力は、筋の萎縮に伴って著しく低下して

いく。したがって普通用いられているばね式の握力計や背筋力計での筋力測定は不正確となるの
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で一般には徒手筋力検査のみにたよっているのか現状のようである。徒手筋力検査はどの筋群が

侵されているかを判定するにはすぐれているが、非常に弱い筋力の小さな変化をとらえることは

困難である。そこでこの点を補う目的でDigital Dynamometerを用い、握力attachmentの感

度を10gとしてPMDのDuchenneについて握力を測定し年令別推移と機能障害度との関係を検

討したのでその成績を報告する。

〔方　　　法〕

1）対象者は国立岩木療養所と国立療養所西多賀病院に入院しているDuchenne型、男、年令6

才から36才の134　名である。

2）測定項目は体重、血清クレアチン・ホスホキナーゼ活性値、肺活量、障害度を、また握力、

最大校合圧をDigitalDynamometerを用いて測定した。

〔結果と考察〕

1）患者の握力はTable lに示したように11才が平均6．149士2．410k9と最高でその後徐々

に低下している。このことは年令11－12才に大半の患者が歩行不能に陥いる事実と関係がありそ

うである。

2）握力の著しい低下に比べて最大校合圧は年とともに増加している。21才以上では正常人に近

い曖合圧をもつ患者も少なくなく、岨囁筋の萎縮が他の骨格筋の萎縮の進行に比べて遅く、比較

的正常に保たれている様子がうかがわれた。もちろん侵されにくい筋群の一つと考えられるが、

規則正しく動かされている鍛錬効果も機能をよく残存している要因であろう。

3）Table　2に示したように本症患者の障害度に対して握力と肺活量の各々に有意な相関関係

を認めた。また体重と肺活量の問にも有意な相関があり、16才以上では障害度に対して血清CP

Kや最大唆合圧とも相関があった。

4）障害度Xと握力Y（b）の回帰直線は11才から15才でY＝－0．897Ⅹ＋11．244、16才以上

ではY＝－1．735X＋17．824であらわされ、いづれも0．1％の危険率で有意な相関があった。

また障害度Xと肺活量（舶）Yの回帰直線は、11才から15才でY＝－218．7対－2545．1で、16

才以上ではY＝－354．0Ⅹ＋3967．0であらわされる。以上のことから握力や肺活量が本症患者

の治療及び健康管理の指標として十分有用であろうと考える。さらにピンチカ、リストカ、脚力

腕力等を加え、例数を増やして検討を重ねる所存である。

Table2．Correlation Stage and Physi010gical Examination
（Duchennell to15　years　47males）

B．W CP王く　　　　G．S G．S／Ⅹ9　　　　0．P V・C

ささ：3㌦．；3。．／　‾0う33…‾0・511…　′　‾0・～62…

8吉：芸e。．；72…‾0・ラ73★‾0・タ47…‾3：……鍔★‾0・ラ64★‾0う83…

pく0●05　★　pく0・01日・pく0・001★H

B．Wtbody weight．G．S＝9rip8tren9th．G．S／Ⅹ9＝9rlp8tren9th（9）／

body we19ht（X9），0．p＝OeeuSion preSSure．V．CゴVital capaclty′
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Tablel．Grip Stren9th and Occusion preSSure（Duchenne males）

16　　　17　　　18　　　19　　　20　　　21－■

case　17　　　　8　　　　4　　12　　　　6　　11　　　9　　　　6　　　　8　　　　9　　　25

G．S　　6．149　5．855　3．345　5．195　4．910　5．227　5．651　4．795　4．645　7．540　4．652

土2．410土1．314　土0．795士3．758土1．814土3．651士3．556土1・455土3・378士5・758　土3・034

0．P　17．0119．95　18．63　18．21　20．42　23．32　18．51　24．05　28．03　21．16　40．93

士5．24土10．16士12．72　士4．73　士9．12土10．06　土6．38土17．05土16・12　土9・45土18・38

a9e ll　　12　　13　　14　　15

G．S宣9rip的en9th（X9）．0．p叫eCu81on pre88ure（R9）

PMDの歯牙の攻合と校合圧に関する研究

弘前大学医学部

木　村　　　恒　　　矢　野　文　雄

岩手医科大学

石　川　富士郎　　　亀　谷　哲　也

三　條　　　勲　　　三　浦　虞　行

国立岩木療養所

森　山　武　雄

進行性筋ジストロフィー症患者の校合は、症状の進行とともに閑攻を呈することが多い。本研

究は、このような校合系の異常と口腔機能の関係について、校合圧を含め岨囁機能の全般を筋機

能の面から検討するため、とくに本年度はその基礎として筋電図学的検索を行なった。

〔方　　　法〕

国立岩木療養所のIhchenne型PMD患者10名（障害度Ⅰ－1－Ⅱ－8、7～22才）の攻筋筋

電図について検討した。筋電図の　得は曖筋筋腹の中央から表面電極により単極誘導法で行ない

チューインガム20回岨囁時の現象を、日本光電製ATAC－350を用いて分析した。分析した結

果は同年令の正常者のものと比較検討した。

〔結　　　果〕

積分筋電図を除くPulseの各種分析については、障害度I－1の1例（7才）を中心に述べ

る。

①積分筋電図では、著しい値の低下が全症例について認められた（図1）。Pulseの各種分析
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では、㊥Pulse振巾の低下が認められ、Pulseの高さの分布は、正常者と比較して1（氾〟H付近

にピークをもつ低電位化傾向を示していた（図2）。

図1

川lMIl†川【ll

曲目．田，卜叫■■．ト町

図2

相川凡HM．11叫．l lH・1Ⅷ・ll■J

lIl l tl帥・▼
ll l l llW・V

㊥Pulseの発生間隔および持続時間は、正常者では、10～20msec付近にピークができるのに

対し、巾広く分散する傾向がみられた（図3）。④PowerSpectrum分析では、正常者のものは

200Hz、付近にピークができるのに対し、50Hz付近にピークがある（図4）。㊥単位時間内

に発生するPulseの数に減少傾向がみられた。

以上の所見は、筋電図を得た10名全員に共通して認められた。

図3
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図4
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〔考　　　察〕

今日まだ筋疾患の診断に筋電図法が決定的な手段となるとはいえないが、筋線経との間で、一

般に次のようなことがいわれている。即ち、Pulseの振巾や高さは筋線経の大きさや密集の移皮

によって異なり、また各線経のSpikeの同期性にも影響される。また、Pulseの発生間隔や持続

時間は筋力の発現と関係があるともいわれ、収縮が弱いと間隔が変動し、強いと変動が少ないと

いう。この様に、筋活動時の波形分析からある程度、筋線経の状態を知ることも可能である。

．今回得た結果と、Lenmanをはじめ、他のPMD患者を対象とした四肢筋における筋電図上の

所見や、湊の病理学的所見、あるいは浜田らの校合圧と岨囁筋筋電図の報告などから推察すると

顔面領域においても、四肢筋同様に、筋線経の一部消失に伴う筋機能の障害が現われていること

が推察される。

しかしながら、四肢筋と異なり、その臨床症状があまり早期から著明に現われていないのは、

岨囁、発音などの口腔横能に関与する運動が比較的末期まで残るためであろう。これらの点につ

いては、さらに経年的な変化を検討することで、本庄患者の岨囁機能の実休をより明らかにでき

るものと考える。

進行性筋ジストロフィー症患者における攻合形態

と口腔機能との関連に関する累年的研究

弘前大学医学部

木　村　　　恒　　　矢　野　文　雄

森　山　武　雄・　石　川　富三郎…

亀　谷　哲　也…　　三　條　　　勲・・

田　中　　　誠・・　長　島　　　明…

三　浦　贋　行…

（・岩木療養所，・・岩手医科大学歯学部）

進行性筋ジストロフィー症患者の示す特異的な歯列校合の形態異常については、既に51年度調

査で報告した。とくに、顎、顔面頭蓋の成長発育については、口腔周囲の軟組織の影響を受けて

いることが推察された。今年度はその関連性についての調査を行なうために顎、顔面の形態的変

化を主眼におき累年的に研究を進めるための第一歩とした。
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〔方　　　法）

岩木療養所に入院中のPMD患者について、口腔内診査、口腔内写真の撮影、口腔模型の作製

及び頭部X線規格写真の撮影を行なった。とくに今年度の調査ではDuchenne型男子26名につい

て、顎、顔面頭蓋の一年間の変化を頭部Ⅹ線規格写真上で検討した。頭部X線規格写真の計測は

適法によって、角度的、量的計測を行ない51年度に得ている結果と比較検討した。

〔結　　　果〕

個々の症例毎に形態的な検討を行なったが、一カ年間隔においての変化量は僅かであった。し

かしながら、開校傾向を示した特異的な形態を有する患者は、増令的にそれが悪化している。こ

れからのSkeletal Pattern　に現われた異常は、とくに下顎骨において強い。この下顎の発育方

向と形態は、14才頃までは個々の例では異なりを示し、一定の傾向がなかった。14才以上の症例

では増令的に下顎角（Gonial angle）の関大が認められ、下顎下縁（Mandibular Planeangle）

は全体に下方位を示していた。下顔面高（ANS－Me）が増大するため、前顔面高（N－Me）

が増加し、オトガイの下方位が認められた。またDentturePatternに現われる変化のうち、上下

顎前歯歯軸は、14才以下の例では、唇側傾斜を示しているがその後の年令群のものは、舌傾傾斜

が示されていた。

1976－1977

11　　　　　　　11　　　　　　　11　　　即

ll花・197／

一年前に正常な前歯披蓋を示していた患者の中で、仰erbiteの減少、即ち披蓋の浅くなった

ものは26名中5名に認められた。これらのものは年令的にはいずれも14才以下であった。その変

化については図3に示した。前年度既に開校の患者であった10名のうち14－17才までの症例では

その異常が更に悪化していた。その変化を図4に示した。これらの下顎骨の発育方向はとくに、

後下方に向っており、その代償として下顎前歯歯軸の舌側傾斜が強く現われていた。

〔考　　　察〕

本調査でのPMD患者群について歴令14才頃までは、比較的正常に近い顎、顔面頭蓋の成長発
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青が認められているが、その後年令が高まるにつれて、下顎の位置及び形態に強い変化がでてく

る。とくに開嘆を示す患者でその傾向が強かった。このことは、口腔周囲筋群の障害が、顎、顔

面の骨格系の成長発育に強く影響するものと推察される。この点を更に今後の累年的な調査から

追求をしたい。

また、顎、顔面頭蓋の異常を全身的な障害皮の進行と関連づけて検討を進めてゆく必要もあろ

う。

図3

1976－1977
1976－1977

図4
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病態生理学の研究



病態生理学の研究

部　会　長

国立療養所西別府病院

三吉野　産　治

昭和50年度に始められた本研究も昭和52年度をもって、3カ年の研究計画の最終年次を終る事

となった。かえりみれば、この部会に属する応募課題も、各年度毎に増加の一途を辿り、遂に本

年度は42題の多きにおよんでいる。さて、初年度、この部会に設けられた大きな5つの柱につい

て総括すると次の事があげられる。進行性筋ジストロフィー症の臨床的研究が、多数の患者の

Bed sideで、多年に亘って実施された事のなかから幾つかのユニークな研究成果がみられた。そ

のなかで、本症の生命予後に最も深い関係をもつ、心肺機能障害の研究は、心電図所見と剖検心

との対比、多数例の心筋の病理学的所見、心機図、UCGなどによる新知見など実際日常診療の

指針となり、Careに還元される成果がみられ、また、リハビリへの重要な指標とされるようにな

った事なども、併せて特筆すべき成果であろう。

以下に、脂を追って本年度の成果について概要を述べる。

1）心肺機能障害に関する研究

本年度は12題の成果が寄せられた。UCGに関するものは6題あり、主として左心機能につい

て、右心機能1題がある。本法は患者にかける負担は殆どなく、従って経過を追って変化追求で

きるよい方法であるが、全く問題がないわけではない。先づ、UCGによる左心機能測定で低下

あるとの報告が殆どであり、心拍出塁は11才～14才まで低下の傾向（南九州）があり、胸廓変形

は前後方向へ心形態を変化させる（南九州）、超音波断層法によっても左心機能は14才～15才ま

でほぼ正常、17才以降では低下するものと正常を示すものがわかれてくる（西別府）、ジギタリ

スの使用による効果の判定にUCGはよい指標となる事も報告（宇多野）された。心腔内径（川

棚）運動負荷テストにhandgrip負荷を行なった心機能低下の最期発見（川棚）を試み、左心機能

障害とADL、憩心剤の効果（愛媛大小児科）、Doppler法により、石室駆出時間は呼吸相によ

り影響されるので呼気相で比較検討する事が必要であり、右心系の吟味を初めて行ったが、機能

低下があるとし、これを左心系のそれと比較すると後者の方がより強い（徳島大小児科）などの

報告であった。

心機図に関しても、原・東埼玉より上記と同様左心機能の低下を来す事が報告され、特に、原

病院から、肺活量が最大値を示した時から6～8年で死亡する例が16例／19例にみられたと言う。

テレメータ心電計により、歩行による運動負荷、入浴中の状態で、波形の変化、脈拍の変化を参
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考に運動量の適不適を判断する指標にしたい（兵庫中央）、早期死亡例と20才以上死亡例では心

電図上かなり所見を異にするので予後判定に役立つのではないか（西多賀）、また、24時間記録

心電図所見から、脈拍目差の検討、刺戟伝導系の異常の存在を指摘した成績（西別府）が興味あ

るものであった。

□）病理学的・組織学的研究

病理解剖に関する成果報告は次の3題で、11例の解剖例について筋病変の部位差について吟味

した所、四肢筋・頭部・横隔膜・肋間筋の順で程度が軽い（原）、6例の剖検心について、刺戟

伝導系につき検索を行ない、洞結節・房室結節・His束に、細動脈内膜肥厚・線維化・空泡変性

などの変化を認め、本症にみられる各種の不整脈に対する病理学的な裏づけがなされている（川

棚）また、開通する疾患・先天型筋ジス福山型の剖検、特に中枢の変化について、従来の報告の

他に、右側頭部白質に嚢胞形成・髄鞘形成不全などの異常所見を追加した（鈴鹿）0＿・

生検筋について、97名の神経筋疾患について組織化学的検索し（八雲）D型病で病期の進行し

た者の筋にmyosinATPaseで多染性を認めている。竃顕による、0型赤血球のフリーズ・フラ

クチュア法を用いた膜面内顆粒の変化を、筋ジスの成因と膜異常との関係で考察した（宇多野）

新知見も加えられ、また生検筋の光顕学的変化を、竃顕所見と対比し筋のDystrophic　な変化の

分析を行なった（徳大病理）成績は非常に興味あるものであった。アセチルコリン受容体と運動

経坂に対して抗コリンエステラーゼ剤のおよぼす影響を電顕で追求した報告（川棚）などがある。

u）臨床像の解析に関する研究

筋電図に関するものに次の5題がみられる。表面筋電図の周波数分析（徳大整形）、末梢神経

伝導速度の測定（東埼玉）、mOtOrunitpotentialにおけるlatecomponent（箱根）、などDM

Pの進行に伴ない前二者では相応する変化を認め、後者は変化がなかったと言う。膀胱括約筋、

肛門括約筋の筋電図（下志津）で、骨格筋とは異なり殆ど正常なパターンを認めて居り、神経支

配の相違とからみ合せて興味深い。以上自律神経に関して3題、エビネフリン投与とCPKの血

中漏出（兵庫中央）各種の自律神経系検査により本症が、副交感神経の緊張元進、β作動系の軽

度異常を認め、本症頻脈との関係を推定した（南九州）、循環動態異常に関連するカテコールア

ミ代謝の意義について、本症の心不全との関係を推察している（下志津）。

その他iこ8題、すなわち、肩関節と肘関節の連合運動を分析しそれぞれの運動筋群の筋力低下

の客観的判定に応用（宇多野）した。本症の攻合障害に関連して、高弓口蓋の指数による判定を

考案した（南九州）。現在いわゆるhigharchedpalateには確たる判定法がなく、これが完成す

れば有用な方法であろう。myOtOnicdystrophy　の消化管のⅩ線学的検討（箱根）、筋ジス保因

者12名につき神経筋接合部の形態を竃顕的に検索したが異常はなかったと言う（川棚）。先天型

筋ジスlこCTスキャンを行ないその81％に何等かの異常があったという（西別府）。従来の報告
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にCTを応用し生前にある程度脳の病変を推定し得るとした。

Ⅳ）感染・予防・治療・その他の研究

51年以来、膵エキス使用して2年6カ月の成績報告（川棚）Coqoを投与し特に変化はなかっ

た（再春荘）とする治療に関する2題のはか、免疫関係として、本庄のリンパ球のSubpopula－

tionについて検索しヒツジ赤血球ロゼット形成リンパ球の減少を認めた（長良）とし、脳波学的

検討を各種神経筋疾患でみている報告（箱根）もあった。

Ⅴ）共同研究

①　インフルエンザワクチン接種に関する研究は、全国筋ジス施設18カ所、D型568名、その他

の病型119名、計687名につき、ワクチン接種前、接種後1カ月、3カ月の3回、血清を採取

し、西別府病院で集め、HI抗体を測定した。その総数は2061検体におよぶ膨大な数になっ

た。これらについて、HI抗体の上昇、再感染、流行、副作用の有無、接種法の吟味などにつ

いてまとめた　く西別府）。

㊥　DMP症呼吸不全の臨床的研究

全国11カ所の筋ジス施設の参加の下に、肺機能検査器機整備状況、各種呼吸測定値の基礎資

料として、身長計測法、小児の血液ガス分析施行上の留意点、小児のPaO2平常値のとり方、

範囲などについて調査を行なった（川棚）

潤筆するに当り、本研究班の当初より積極かつ鋭意ご指導ご鞭捷頂きました班長・山田憲吾教

授に深謝致します。
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PMDの自律神経機能

一定量的自律神経機能検査法による一

国立療養所南九州病院

中　島　洋　明　　　今　隈　　　満

福　永　秀　敏　　乗　松　克　政

＊田　中　信　行＊鹿児島大学霧島分院

〔はじめに〕

PMDでは，寒冷時の凍傷や便秘・嘔吐・頻脈etcの自律神経が関与する症状がみられ、特に

心・血管系を中心とする自律神経症状は、心機能とも関連して興味のある所である。今回、心血

管系を支配する自律神経の機能を合理的に分離・定量できる方法が、著者の一人である田中によ

り考案されたので、その方法にもとづいて、PMDについて行った成績を報告する。

〔方　　　法〕

Kugelberg－Welander病5例（男4例・女1例）、Ihchenne型PMD15例を対象とした。本法

の理論的根拠・調査方法については、自律神経14巻2号P58－65・1977　に詳述してあるので省

く。検査手順は図1に示す。正常人の心拍数・血圧の変化は図2に示す。K－Wに於いては、副

交感神経緊張が高いため、β－イソプロテレノールは中止した。

【結　　　果〕

図3に示すように、paraSympathetictoneはK－Wで、やや高値を示し、D型PMDでは正常

の上限を示した。P－SenSitivityはやや高く、6－SeCretionは逆に低く、両者の積で算定される

6－Sympathetictoneは正常範囲にあった。a－SenSitivityはD型・K－W共に少数例に高い例

があるが、平均値は正常範囲にあり、a一作働系は正常に保たれている。a・Pともにdenerva・

tionhyperSerSitivityの所見はない。次に副交感神経とP作働性交感神経の遮断をうけた際の心

拍は、Sinusnodeの自動態を示し、intrinsicheartrateとされてい早が、D型・K－W共に110

余りで高い値を示した。更にこれに、a遮断剤を追加して得られた血圧をintrinsicB．Pと称せら

れ、これは略正常であった。

〔考接と結語】

副交感神経の緊張元進、β作働系の軽度異常は、心機能の関連で興味があるが、同世代の正常

コレトロールとの比較がないので、判定できない。一方α一作働系が正常であったことは、筋ジ

スにおける細動脈レベルの自律神経機能が正常であると言え、寒冷時の凍傷は、自律神経以外の

因子の可能性もあり得る。PMDでよく頻脈をおこすが、これはintrinsicheartrateが高い事と

何らかの関係のあると推定されるので、正常例とのcontroIstudyを行ってその点を解明したい。

図1　検査手順
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時間　　心拍・血圧は30秒毎に測定■

O atropine（0．04呵／且9）2分間で注入

5分isoproterenol（0．004p久／Kg／min x3分）0．2mC／4秒で定速注入3分間

13分　prqpranolol（0．2呵／Kg）を5分間で注入、更に1－2分観察

20分　phenylephrine（0・4p£／Kg／hinx5分）0・2me／6秒で定速注入5分間

30分　phenylephrine効果消失したら、phentolainine（0．2叩／Kg）を30秒で急速注入、血圧を

頻回に測る。

図2　本法における各自律神経薬に対する心拍、血圧の反応とその推移

0　　　　　　10　　　　　　　20

Time（min．）
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筋病変の定量化への試み

国立療養所南九州病院

福　永　秀　敏

中　島　洋　明

井　形　昭　弘

満
　
弘
　
政
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克

隈

　

　

松

今
　
納
　
乗

〔目　　　的〕

我々は、神経筋疾患に対して種々な角度から筋病理学的検討を行ない、個々の症例について、

その病変の性質や程度そして診断を行なってきた。例えば、従来よく行なわれている様に、一定

の筋線維数を選び、その直径による赤筋・自筋などのタイプ別のヒストグラムを作成するのもそ

の一例である。しかしdystrophicな病変の進んだ様な場合には、その結合織や、脂肪化はこの方

法では、全たく表現できない。そこで今回、筋病変の定量化の手始めとして、中心核と筋鞘核、

そして筋線経のヒストグラムについて検討した。

〔対象と方法〕

対象は、Duchenne型9例、肢帯型2例、myOtOnicdystrophy4例、myOSitis4例、筋無力症4

例、Charco卜Marie－Tooth病1例、筋萎縮性側索硬化症（ALS）8例である。なおこの中に

は生検筋と剖検時に採取した筋の両者が含まれており、特に剖検時には同一例より多数の筋を採

取している。

方法は、採取筋を直ちに凍結させ、クリオスタットで厚さ10J‘の大きさの切片を作り、H－E

やTrichrome染色で染色する。そして標本を撮影し、250倍に拡大した18cmxl如lの写真を無作

為に各々3枚作製する。そしてこの写真をもとに、100個の筋線推あたりの中心核と筋鞘核、ま

たldあたりの筋線経の最小直径とその数を算定し、ヒストグラムを作成する。

〔結果と考察〕

図1は100個の筋線維あたりの中心核と中心核の総数を示している。筋ジストロフィー症の場

合は、殆んどの症例で5個以上でその平均も22と多く、またmyotonicdystrophye＝は平均74個で

一つの筋線維あたり、約2個の中心核をもっている。次に注目されるのは、ALSにおける中心

核数である。一般的には神経原性の変化では中心核は増加しないとされているが、ALSでは、

明らかに2つのグループに大別され、5個以内のものと、10個以上のものに分けられ、14例中6

例で、100個の筋線維あたり、10個以上の筋線経が中心核を持っていることがわかる。ところが

筋鞘核の数は、疾患別に特に有意の差はなかった。

次に各々の例についてヒストグラムを作成した。横軸に筋線椎の大きさ、縦軸にldあたりに

占める筋線維数を算定し、ヒストグラムを作った。そしてそのヒストグラムから、あるパターン

別に種別すると大きく5つのタイプに分けられることが判明した（図2）。ここで暫定的にⅠ型
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からⅤ型に分けると、Ⅰ型は山型、D型は小径線経にピークがあり、山型は小径線経に大きなピ

ークがあるが、大径線経にも小さなピークを持った型、Ⅳ型は大径線経と小径線経の両方にピー

クを持つ型、Ⅴ型は小径線維・正常大の線経、そして大径線経と3つのピークを持つ型である。

この様に分けて、各々疾患別にながめると、筋ジストロフィー症では、1型が最も多く、次に山

型・皿型の順となっており、ALSでは、Ⅳ型が最も多く、次にLu型である。ALSにおけるI

型は眼筋である。この様に山型では、ジストロフィー症、ALSの両方の型が共存する型になる

が、例えば大腿四頭筋では、ジストロフィー症では、4例中4例がⅠ型であり、ALSでは4例

中4例ともⅣ型であり、この意味からは、筋生検部位として、判別しやすい筋といえる。

今後、症例数をふやして、年令や性、病気のstageや種類、筋力との関係などについても検討

していきたいと考えている。
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Echo　による経時的心機能の検索

国立療養所南九州病院
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51年度本会議に於て、我々はDushenne型DMP患者は同年令域健常男子に比較し、心エコー

図上、左心室拡張期短軸径（LVDd）の狭小化、心拍出量、駆出率等心ポンプ機能の低下、左

室後壁の平均収縮速度（mPWV）心内膜最大収縮速度（SEVM）心内膜大拡張速度（DEV

M）等心筋収縮能の低下がみられる事を報告した。今回はその一年後の変化を検討した。心エコ

ー．図はAloko SSDllO型により2．25MHZ、10慣れ径の平面探触子を用い胸骨左縁Ⅲ－Ⅳ肋間よ

りBeamを入れ、撮影及び計測は同一検者が行なった。対象は8才～19才のD型DMP36名である。

〔結　　果〕

1）左室後壁の心エコー図から算出したLVDdの平均値は前年度4．6±0，47の乃今年度48

こ士58clであり、以下、収賄期短軸径（LVDb）は2・0士0・6clより27±OBcT・＿mPWV
は3．4．士078cl／secLより・3．3±0．71cm／sec、SEVMは4．8±1．1m／secより、4．2

±1・2cTn／sec DEVMは11．8士3DcA／SeCより9A士33cT／SeCとなり、全因子が経年的

に軽度減少もしくは不変の値をとり、t検定ではDEVMのみ0．5％以下の危険率で有意の
差を認めた。
2）次に各年令毎の変化をみると、①LVDs（図1）は14才まで不変、14才以降は一定の傾

向にない。㊥LVDd（図2）は14才以下で低下の傾向にあり、11才から12才へのGroup

にその匹akがある。14才以降には一定の傾向がない。㊥心拍出量（図3）は14才以下で低

下の傾向にあり、11才から12才へのgroup　にそのpeakがあるが、14才以降には一定の傾

向がない。④mPWV（図4）はその傾向は一定でない。㊥SEVM（図5）は10才から11

才、11才から12才のgroup・に低下の傾向があり、14才以降では不変となる。㊥DEVMは

10才以上の全体に低下の傾向にあり、そのpeakは11才から12才へのGrql　にある。

〔要　　約〕

一年後の心エコー図に於て、LVDd、心拍出量は、11才から14才まで低下の傾向にあり、そ

のpeakは11才から12才へのGroup　にみられる。14才以降では、両因子共に一定の傾向はみら

れない。SEVM、DEVMは、全年令で低下の傾向をとり、特にDEVMでは統計上も有意の

差をみる。

次にDMPに伴なう胸廓変形の心エコー図に及ぼす恕智をみる為に、tObbs法によるLateral

curve、Wi11kins　らによるKyphoticindexを計測し、SCOliosis、Kyphosis、Lordosis　の程
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度とし、LVDd、LVDs、mPWVの値との相関を検討したところ（図6）Kyphosis、Ler－

dosis、hyperextensionと　LVDd、LVDsの問には一定の相関が推定された。この事は、DM

Pに伴なう胸廓変形のうち特に前後方向への変形は心エコー図による心形態に影響を与えうる事

を示唆し、我々の成績にみられた14才以降のgroupのLVDd、LVDs、心拍出量に一定の傾

向のない点を説明しうる。
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‘‘車軸様線維”を有する

肩甲下腿型筋萎縮症の一例

国立療養所南九州病院
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〔はじめに〕

筋疾患の分類は、極めて特徴的な若干のタイプを除き、多くの場合、基礎にある真の病因が不

明なために、主に遺伝様式や発症年令、臨床像などに基づいた分類がなされているのが現状であ

る。本例は、44歳の女性例で、臨床的には肩甲下腿型の筋萎縮の分布を有するがその筋生験像は

従来肩甲下腿型筋萎縮症として報告されたいづれの例とも異なり、組織化学的に〝車軸様線維”

と電顕的にVrectilinear profiles”を呈するライソゾームを多数認めた。

以上の新知見は、従来殆んど指摘されていないので、本例の筋病理学的所見を中心に検討を加

えた。

〔症　　例〕

44歳の女性で主訴は四肢の筋萎縮と筋脱力。家族歴は特に異常なく、現病歴では20歳頃までは

正常であったが、次第に下肢の脱力を自覚するようになり、その後次第に進行し、30歳頃には上

肢、頚部の脱力が始まり、現在では全たく歩行不能の状態である。筋萎縮や脱力は、胸鎖乳突筋

上肢ではやや低位部に優位で、下肢ではむしろ遠位部が強く、両側とも尖足位をとっている。知

覚障害はない。検査成績では、CPKは正常、トリグリセライドがやや高値。心電図正常。筋電

図は、筋原性変化である。筋生検は大腿四頭筋で行ない、凍結切片作成後、種々の染色を施行し

た。NADH染色では、筋線経は非常にバライティーに富んだ構築を示しており、筋膜より中央

部に向って車軸様に入りくんだ形をとっている。（図1．）同様の傾向はPAS・Sudan皿　染色

等でも認められた。Trichrome　染色では筋線経の大

小不同、脂肪化、中心核の増加と辺縁部が赤く染色さ

れる筋線経も認められた。電顕的にはNADH染色で

活性の強い部位に一致して、多数のミトコンドリア、

グリコーゲンとともに巨大なrectilinear profilをも

つライソゾームが認められた。

〝車軸様線維”
（図1・）（NADH染色×100）
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【考　　察〕

本例は肩甲下腿型に最も近い臨床像をとっているが、その筋生検所見は極めて興味あるもので

あった。まず組織化学的に本例と同一の構造を持つものは、1973年、Bethlem　らの報告にみら

れる。彼らは300例で、先顕上略同様の所見を得ている。彼らはこの中で・これらの筋線経に

対し■L。bulatedfiber・という言葉を使っているが、この言葉が妥当であるかどうかは問題であ

り、この症例のように竃願的に別の構造をもつものに対しては別の呼び名が適当と考え・‘車軸

様線維・という言葉を提唱したい0次に本例でより注月すべきことは・NADH染色で濃染する

個所の大半が巨大なrectilir紀ar PrOfilをもつライソゾームで占められていることである0この

ライソゾームは従来、Kufs病やGm2－gangliosidosis　などの蓄積症の時、筋を含めた各種の膿

器でみい出されるものと形態上、略同一の構造を有し、本疾患の病態を推察する上で重要な示唆

を与えるものと思われる。以上本例は、扁甲下腿型のミオパチーで・筋の形態的変化が極めて特

徴的であり、何か新たな疾患単位を形成する可能性も考えられ・今後検討をすすめていきたいと

考えている。

筋ジストロフィー症の

高弓口蓋についての定量的解折

国立療養所南九州病院

中　島　洋　明　　今　隈　　満

福　永　秀　敏　　乗　松　克　政

先天性疾患にしばしば高弓口蓋のみられる事は衆知の事実であるが・その形態について解折し

た報告はない。今回我々は、筋ジストロフィー症の口蓋考隆について、歯科領域で用いられる方

法に準じて、解析を行い形態的特徴から高弓口蓋の一つのindexを求めようと試みた0

【方法・対象〕

mchennC型PMD、27例（年令13．4±2．8才）、Kugelberg－Welander病（K－W）（年

令17．7±7．8）、その他12例（21・8±9・6）に対して・歯科領域で使用するガム（ジーシーベ

リコール）を小ラケット状板に盛って、口腔内へ挿入、唆まして固まったら取り出して硬石膏で

型取りした。ガムによる標本は左右第一′J咽歯中央溝を結ぶ線（距離）とその線の中央からの垂

線が口蓋胃との交点（高さ）との比を前口蓋比とし、更に左右第一大臼歯に於いても同様の計測

ー　56　－



を行い後口蓋比とした。こ甲測定方法は、実際上は上記の線に沿ってナイフで標本をCut．し、

その断面を紙にTrace、距離と高さを測定し、両口蓋比を算出した。

〔結　　果）

Duchenne型、KTW、その他の3群について、後口蓋比と前口蓋比をXY軸にプロットする

と図1の如くである。値が高くなる程より高弓口蓋の傾向を示すわけで、図1よりDuchenne型

よりもK－Wやその他の疾患で高弓口蓋の傾向が強い。口蓋の形態は年令と共に変化するときめ

るので、後口蓋比と年令との相関をみると図2の如く、年令と共に高弓口蓋の傾向が強くなる。

次に硬石膏で型取りして得た口蓋標本を肉眼的所見から、高弓口蓋、正常口蓋、境界の3群に分

け・．今回の我々の計測と対応させたのが図3である。この図より前口蓋比を0．31以上、後口蓋

比を0・35以上を高弓口蓋と仮定すると、全例が肉眼的にも計算上でも高弓口蓋と判定される。

図1
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〔考　　按〕

一つの推定として、前口蓋比が0．31以上、後口蓋比

が0．35以上、この2つのindex　の少くともいづれか

を示せば、高弓口蓋と判断し得る。この推定が妥当であ

るか否かは、まづ、計測の精度と正常コントロールの比　　M

較を行う．事により明らかになると考え－られるので、次年

度はこの点を更に検索したい。他方、今後例数を増やし　0ぬ

年令と形鮒変化との関係や口蓋のレ線写真の計測方法雷

も工夫し、より簡便な高弓口蓋の診断方法を考案したい。
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筋ジストロフィー症の自律神経機能の研究

国立療養所兵庫中央病院

高　井　恒　夫　　　高　橋　桂　一

新　光　　　毅

〔目　　的〕

PMDでは血中DBHの低値や、筋細胞膜のadenylate cyclase　の異常など自律神経系の異

常が疑われている。一方、家兎で交感神経刺激すると血中CPKが上昇することが報告されてい

る。我々は、薬物的交感神経系刺激によるCPKの血中漏出機構の面から、PMDの自律神経機

能異常の有無を検索することを目的とした。

【方　　法〕

デュシャン型（D型）PMD7名とD型の保因者8名にエビネフリンテスト（0．13巧／如皮下

注）を、またD型3名と正常者1名にイソプロテレノール負荷（　〃ダ／毎／分、30分点滴注）を

施行した．いずれも、施行前および開始後15分毎に採血して血中CPKをRosalki　法にて測定

した。また同時に脈拍数、血圧、心電図を記録した。

〔結　　果〕

1）エビネフリン投与により、D型PMD7名中6名で血中CPKが上昇し、投与後30分で0．05

％以下の危険率で前値に対して有意差を示した。（図1参照）

これに対し、保因者8名では不変か、または15－30分後に減少傾向を示した。（図2参照）

2）脈拍数、血圧を指標とするエビネフリンテストの判定は、D型患者では7例全例が陽性で、

かつ5例が（≠）～（H）であり、交感神経緊張冗進型が多いことがうかがわれた。特に不整

脈の出現が4例と多くみられた。これに比べ、保因者では通常量投与の5例中、弱陽性が1例

のみであった。

3）D型患者でエビネフリン投与により上昇した血中CPKのアイソザイムパターンをみたとこ

ろ、前値のパターンに比べその割合が上昇したのは骨格筋性（MM型）のみであり、心筋型（

MB型）の占める割合は不変であった。

4十β刺激剤であるイソプロテレノール投与ではD型患者でわずか上昇したが有意でなかった。

正常者では全く変動しなかった。

〔考　　案〕

D型PMD患者では交感神経緊張元進型が多く、かつエビネフリン投与によるCPKの血中へ

の漏出は保因者に比べ元進していたが、このことは、PMDの骨格筋のカテコラミン受容体（多

分、α受容体と思われる）の異常、およびこれに関連した膜透過性の異常の存在を示唆している

ものと考えられた。
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図1
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図2

EffectofEpinephrineonSerum CK

in Gene Carriers

テレメーター心電計

を用いた適切な訓練量の決定

国立療養所兵庫中央病院

高　井　恒　夫　　新　光　　　毅

〔目　　的〕

筋ジス患者の機能訓練量については、心電図所見や肺機能、疲労度などをもとに個々の症例で

心肺機能に過重とならぬ様な適切なものが決められねばならない。我々の施設に、運動中でも記

録可能なテレメーター心電計が設置されたので、これを利用して運動負荷前、負荷中および負荷

直後の心電図を記録し、この所見をもとに訓練量の適否を簡便に判定することを目的とした。

〔方　　法〕

今回は対象を比較的軽症な歩行可能者とし、ステージⅡ～Ⅲのデュシャン型（D型）3名、ス

テージIIの肢帯型（LG型）2名、顔面肩甲上腕型（FSH型）1名である。運動負荷としては

ステージⅡの者には最大速度の歩行5分間、ステージⅢの者には四つ這い10分間を行なった。心

電図記録は運動前、最中、直後とも全て同じ体位でとり、同時に自動記録される脈拍数も参考に

した。また別に、D型患者では入浴時にかなりの頻脈となるので、入浴前後の心電図と脈拍数を
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記録して参考にした。

〔結　一果〕

症例型 ステー ジ 負荷 脈拍数 P　 彼 S　 T T　 波

l　　　　 D Ⅲ 四這 ＋　35 軽増高 不変 軽平低

2　　　　 D Ⅲ 四這 ＋　40 不変 不変 不変

3　　　　 D ′　p 歩行 ＋　30 不変 不変 不変

4　　　 L G Ⅱ 歩行 ＋　36 不変 不変 軽平低

5 ■　　 L G Ⅱ 歩行 ＋　62 増高 不変 平低

6　 F S H Ⅱ 歩行 ＋　56 増高 低下 平低

運動負荷に皐る心電図変化をまとめてみると・P波の増高が3例、ST低下が1例・T波平低

化が4例であった。症例5では、元来1分間に1～2回出ていた心室性期外収縮が、1分間に10

回以上も出現した。なおT波平倍化は、一部のD型で入浴による頻脈の際にも認められた。

〔考　　察〕

運動負荷によるST低下や心室性期外収縮の頻発は、心不全に結びつく所見と考えられるので

これらの場合は過大な負荷と判定すべきである。T波の平低下はマスターの二階段テストでは陽

性所見の一つであるが、筋ジス患者では運動負荷時のみならず、入浴でもみられ、比較的出現し

やすい所見であり、これをもって過負荷とすべきかはさらに検討を要する。P波の増高は、狭心

症者に対する運動負荷でもみられない所見であり、肺の換気能低下に関連した一過性の肺性P波

かと考えられた。このP波の変化については、今後心電図と同時に換気モニターやオキシメータ

ーを利用して、その成因を追求し、これが運動負荷過多に結びつく所見か否か検討したい。

（次に症例5と症例6の心電図を示した。）

FSH（24y．）stage2
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進行性筋ジストロフィー症

患者の非観血的左心機能評価

左室収縮時相と超音波心エコー図

国立療養所鈴鹿病院

＊野　村　雅　則

向　山　昌　邦

河　野　慶

＊名古屋保健衛生大学内科

Duchenne　型進行性筋ジストロフィー症（DMP）患者を対象として、左室収縮時相、超音波

心エコー図を用いて非観血的左心械能評価を行なった。

対象は国立療養所鈴鹿病院に入院中のDMP患者で、日常生活の障害度により8つのstageに

分類されている。

（Ⅰ）左室収縮時相

54名の患者で年に一度、3年連続で頚動脈波、心音図、心電図を同時記録し、心拍数（HR）

駆出時間（ET）、前駆出時間（PEP）、およびPEP／ETを測定算出した。一方、同年代

の健常者42名より求めたET、PEPは心拍数と有意な負の相関々係を示し、心拍数での補正を

行なった。（ETi＝－1．17×HR＋ET、PEPi＝－0．69X HR＋PEP）。

〔結果および考案〕

3年連続で心機図を記録したDMP患者のベ166　例の心拍数を各stage　ごとに分け健常者

と比較すると、どのstageの患者でも健常者よりも多く、Stageの進行にしたがい増加する傾向

にあった（Figl、平均値±標準誤差）。ETiはstageIVの患者からはstageの悪化につれ

て短縮した（図1）。PEPiはstageIの患者ですでに健常者よりも有意に延長し、Stageの

進行とともに漸増した（図2）。

PEP／ETもPEPiと同様の傾向を示した。左室収縮時相と心拍出量との関係については特

定の疾患に限定した場合比較的高い相関々係が示されている。とくにPEPはCardiacindex、

Stroke indexと、PEP／ET　は駆出分画と高い相関を示すとされ、DMP患者でのETiの

短縮、PEPiの延長、PEP／ETの増大は左心機能の低下を示唆するもので、骨格筋障害の進行

と左心機能の低下との間には何らかの並行する関係の存在が示唆された。一方、個々の患者につ

いてstageの進行と左重収縮時相、とくにPEP／ETとの関係は、記録の最初の年にstageⅥに

あった患者ではstage進行の有無に関係なく著しいPEP／ETの増加が認められた。この変化は

初回記録時にstage V以下であった患者に比べて著明であった（図3、破線はstageの進行しな

かった患者。太い破線はstageⅥにとどまった患者での平均値±標準誤差）。
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