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研究報告書の作成にあたって

厚生省心身障害研究助成金「筋ジストロフィー症の病因の究明に関する研究」

の研究班は，昭和52年3月をもって一応終了し，昭和53年度からは新しく厚生

省神経疾患研究委託費，筋ジストロフィー症研究班として再出発致しました。

新しい研究班は，主研究テーマに基づき4つの姓で構成され，基礎，臨床，

社会医学に亘る従来よりも更に広範囲な研究活動を開始致しました。厚生省当

局，国立神経センター，日本筋ジストロフィー協会の御努力，御支援，御理解

に深く感謝致します。

「筋ジストロフィー症の病因に関する臨床的研究」班は，その内の第二姓で

ありますが，私が班長としてお世話をすることになりました。本研究班の特徴

は筋ジストロフィー症を遺伝，臨床，病態生理，および生化学的見地から追求

し，本症の原因を究明し，治療法の開発を日ぎすものであります。

本研究班では，仝班員がこれまでの各自の研究実績をふまえ，そこに幾つか

の新しいアイデアを加え，研究の推進をはかりました結果，すでに，国際的な

水準の研究発表がなされました。本年度の研究報告書は，その研究成果にその

後のものを加えて完成を得たものであります。これは，本研究姓の旺員，並び

に共同研究者各位の絶大な努力に負うものであり，班長として心からの敬意を

表します。

筋ジストロフィー症の病因の究明と治療法の開発を目ぎして，今後も不断の

研究を続ける事は社会的にも，学問的にも私達に課せられ．た義務であり，その

責任の重大さを痛感致しております。‾

昭和54年3月

〈班長〉　三　好　和　夫
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Ⅰ．筋ジストロフィーチキン，マウスの研究

a）筋ジストロフィーチキン

b）筋ジストロフィーマウス



1）ジストロフィーチキンの筋病理及び

これ．に対する食餌の影響

木　下　真　男

研究協力者　　石　塚　洋　子　　亀　井　敦　行

1：ジストロフィーチキンの筋病理

我々は，ジストロフィーチキンの筋の病理

変化が，どの時期から始まるか，前回にひき

つづき経時的に追求してみたが，以下のよう

な結果であった．

対象及び方法

対象として，実中研からジストロフィーチ

キンの弊卵の分与を受け，印字化させ，胸筋，

俳腸筋の変化を観察した．観察には光顕を用

いて，卵軍卵前期から後期にかけてと，将化直

後，2週目，3週目，4か月，15か月後の筋

について行った．

結　　　果

卵芋卵前半期では，ジストロフィーチキンと

対照との間に，明らかな筋病理所見の相違は

見られず，卯字卵11日日から14日日頃には両

者共に，筋線維構造の変化と相月包浸潤が出現

する．しかし，卵芋卵17日目になる．と，ジスト

ロフィー，対照動物，両者に差がでてくる．

すなわち，対照動物においては印字卵前半期に

みられた，筋構造の変化と細胞浸潤は消失し，

正常構造の線経が大多数を占め，筋核は筋線

経の周辺部に移動しているものが多く，myO－

tube期のものはジストロフィーに比較して

少なかった．これに対しジストロフィーチキ

ンではnoccular chargeにphagocytosisを

＊東邦大学医学部第四内科

－15－

伴う所見と，その他，小円形細胞，線維芽細

胞などの細胞浸潤が認められた．これらの変

化は胸筋，排腸筋，両方に認められた．その

後，これらの変化は漸次消失し，卵字化直後に

なると筋線経は密に配列し，筋核も大部分が

周辺部に移動する．対照動物においては，軽

度の大小不同がみられるのに対し，ジストロ

フィーでは部分的にfloccularchangeが認め

られ，またGomori－trichrome変法で赤染す

る，いわゆるraggedredaberに近い所見もみ

られる．また，我々の経験した醇化直前のジ

ストロフィーチキンの一例では，下月支全体の

筋組織が脂肪組織に置換されていた．卵字化後

2週目になると，ジストロフィーの筋線経の

大小不同は更に強くなり，大径線経が多くな

る．この変化は胸筋でもっとも著明であった．

また，筋線維肥大とともに，angulatedfiber，

raggedredfiber，部分的な変性所見も認めら

れた．PAS染色では，筋線経は3種類に分別

され，ところどころの筋線経に筋構築の変化

と，小径線経のgroupingが認められた．対照

動物では，ジストロフィーに比較して変化は

軽度であった．卵字化後3週目では，2週日の

変化が更に著明となる．また，即事化後3週目

におけるジストロフィーチキンの胸筋の，銀

染色によるときほぐし標本では，筋線経に節

性の変性所見が認められた．印字化後4か月で

は，肥大線経は更に大きくなり，中心核の増

加，筋線経の断裂が著しく，その他，筋線維

大小不同，raggedred丘ber，小径線経のgrOup－



図1　即事化直後ジストロフィーチキン

Gomori－trichrome染色×600

図2　媚化後2週目ジストロフィーチキン胸筋

PAS染色×300
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図3　階化後2週目コントロールチキン胸筋

Gomori－trichrome染色×300

図4　媚化後3週目ジストロフィーチキン胸筋

銀染色×200
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図5　楷化後4か月ジストロフィーチキン胸筋

Gomori－trichrome染色×150

図6　印字化後15か月ジストロフィーチキン胸筋

Gomori－trichrome染色×150
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