
⑲

厚生省　神経疾患研究委託費

筋ジストロフィー症の臨床病態および疫学的研究
l

昭和53年度研究成果報告書

班長　祖父江逸郎

l椚　r日　射l隼：‡パ



目　　　　　　　　　　次

筋ジストロフィー症の臨床病態および疫学的研究 1

総括的報告　　　　　　　祖父江　逸　郎

プロジェクトまとめ

Duchenne型筋ジストロフィー症の疫学および遺伝 10

椿　　忠　雄

国立療養所南九州病院　　乗　松　克　政

近藤喜代太郎

進行性筋ジストロフィー症の機能障害の評価法および機能障害度分類法 15

東京女子医科大学小児科学教室

福　山　幸　夫

名古屋大学医学部第一内科学教室

高　柳　哲　也

生検骨格筋の同一ブロックから組織学的および組織化学的観察を行う方法の検討 20

徳島大学医学部第一病理　桧　沢　一　夫・篠　田　　　実・河　野　七　郎

小清水　忠　夫・向　山　昌　邦・高　柳　哲　也

林　　　活　次

進行性筋ジストロフィー症における呼吸不全の臨床的研究 23

東北大学医学部　　　　　坂　原　克　哉

国立療養所川棚病院　　　松　尾　宗　祐

国立岩木療養所　　　　　武　部　幸　侃

国立療養所西多賀病院　　山　田　　　満

国立療養所下志津病院　　原　田　健　治

国立療養所箱根病院　　　村　上　慶　郎

国立療養所兵庫中央病院　新　光　　　毅

国立療養所松江病院　　　中　島　敏　夫

国立療養所西別府病院　　三吉野　産　治

国立療養所赤坂病院　　　小　林　卓　朗

国立療養所再春荘　　　　岡　元　　　宏

国立療養所松江病院　　　北　野　正二郎

国立療養所南九州病院　　中　島　洋　明

筋ジストロフィー症の臨床病態像の解析─従来の知見と今後の問題点─ 29

鹿児島大学第三内科　　　井　形　昭　弘



国立療養所西別府病院　　三吉野　産　治

ワーキングテーマのまとめ

筋ジストロフィー症剖検例の検討─剖検例の登録についての検討─ 35

徳島大学医学部第一病理　桧　沢　一　夫・林　　活　次

国立療養所西多賀病院　　湊　　　治　郎

疫学・実態 35

鹿児島県下5地区における進行性筋萎縮症全域調査 37

国立療養所南九州病院　　　乗　松　克　政・中　島　洋　明・谷　口　博　康

金　久　禎　秀

鹿児島大学医学部第3内科　中　川　正　法・今　隈　　満・福　永　秀　敏

納　　光　弘

1．徳島療養所における筋ジストロフィー症患者の実態 41

2．四国四県における筋萎縮症患者の疫学的調査（主として行政面での現状把握について

の調査）

国立徳島療養所　　　　宮　内　充　男・今　井　幸　三・日　下　香　苗

金　沢　孝　治

大阪府下における在宅患児（者）の実態調査

国立療養所刀根山病院　谷　　淳　吉・香　川　　務・白　神　　潔

広島県を中心とする中国地方における筋ジストロフィー症の疫学的研究 45

広島大学医学部　　　　　鬼　頭　昭　三・糸　賀　叡　子・山　村　安　弘

岸　田　健　伸・神　谷　研　二

遺伝・分類 51

Duchenne型遺伝と病像との関連 51

国立療養所西多賀病院　　湊　　治　郎・山　田　　満

PMD （L-Gtpe　とFSHtype ）の型別単一性に関する検討 55

名古屋大学医学郡第一内科

高　柳　哲　也・水　野　恵　介・祖父江　逸　郎

飯　田　光　男・高　橋　　　昭・向　山　昌　邦

室　賀　辰　夫・松　岡　幸　彦・加　藤　寿　雄

真　野　行　生・三　橋　勝　博・山　本　紘　子

河　野　慶　三・村　上　信　之・杉　村　公　也

若　山　吉　弘・向　井　栄一郎・小　林　秀　樹

榊　原　敏　正・平　山　幹　生・小長谷　正　明

祖父江　　　元



機能障害・経過 61

進行性筋ジストロフィー症における脊柱変形 61

国立療養所刀根山病院　　堀　　三津夫

国立療養所刀根山病院整形外科

膳　　棟　造・奥　山　　勲

筋ジストロフィーの脊柱変形に関する研究 62

徳島大学整形外科　　　　松　家　　豊

国立徳島療養所　　　　　片　岡　正　春

PMD (D型)脊柱変形と諸因子との関連性 65

国立療養所医王病院　　　松　本　　勇・葛　葉　　晋

筋ジストロフィーの上肢機能に関する研究 69

徳島大学整形外科　　　　松　家　　豊

国立徳島療養所　　　　　片　岡　正　春

徳島大学理学療法部　　　小　松　忠　雄

筋萎縮症の手動制御について 72

国立療養所箱根病院　　村　上　慶　郎・稲　永　光　幸

Duchenne　型番ジストロフィー症の歩行能･立位能について 77

国立神経センター　　　　真　野　行　生・豊　島　英　徳・向　山　昌　邦

安　藤　一　也

国立鈴鹿病院　　　　　　河　野　慶　三

国立最良病院　　　　　　桑　原　英　明

名古屋市大理療部　　　　野々垣　嘉　男

名古屋大学第一内科　　　祖父江　逸　郎

PMD (Duchenne )の経過からみたADLと障害度 83

名古屋大学医学部第一内科

高　柳　哲　也・祖父江　逸　郎・飯　田　光　男

高　橋　　　昭・向　山　昌　邦・室　賀　辰　夫

松　岡　幸　彦・加　藤　寿　雄・真　野　行　生

三　橋　勝　博・山　本　紘　子・河　野　慶　三

村　上　信　之・杉　村　公　也・若　山　吉　弘

水　野　恵　介・向　井　栄一郎・小　林　秀　樹

榊　原　敏　正・平　山　幹　生・小長谷　正　明

神父江　　元

名古屋市立大学理学療法部　野々垣　嘉　男



山路整形外科　　　　　山　路　兼　生

咀しゃく機能 88

進行性筋ジストロフィー症患者の咬筋機能についての研究 88

国立岩木療養所　　　　　森　山　武　雄・石　川　富士郎・亀　谷　哲　也

三　浦　廣　行・田　中　　　誠・伊　藤　　　修

中　野　廣　一・八　木　　　實・酒　井　百　重

久　保　活　身・新　山　龍　治・清　野　幸　男

近　野　茂　安・菅　原　美　樹

進行性筋ジストロフィー症患者の顎顔面形態lこ関する累年的観察 92

国立岩木療養所　　　　　森　山　武　雄・石　川　富士郎・亀　谷　哲　也

三　浦　廣　行・国　中　　　誠・伊　藤　　　修

中　野　廣　一・八　木　　　實・酒　井　百　重

久　保　活　身・新　山　龍　治・清　野　幸　男

近　野　茂　安・菅　原　美　樹

神経筋促通法を利用した進行性筋ジストロフィー症患者（者）の咀嚼機能改善に関する

研究1．顎口腔系における神経筋促通法lこついて 97

国立療養所原病院　　　　和　田　正　士・生　富　和　夫・小　出　俊　江

平　木　康　彦・小　出　滋　江・升　田　慶　三

広島大学歯学部歳科補綴学第二講座

川　添　和　幸・小　林　　　誠・浜　田　泰　三

山　田　早　苗

神経筋促通法を利用した進行性筋ジストロフィー症患者（児）の咀嚼機能改善に関する

研究　2．顎口腔系における神経筋促通法の効果判定について 102

国立療養所原病院　　　　和　田　正　士・生　富　和　夫・小　出　俊　江

平　木　康　彦・小　出　滋　江・升　田　慶　三

広島大学歯学部歯科補綴学第二講座

小　林　　　誠・川　添　和　幸・浜　田　泰　三

山　田　早　苗

心　肺　1． 108

Duchenne　型進行性筋ジストロフィー症と神経原性筋萎縮症の心機図所見における

差異について（第1報） 108

国立療養所東埼玉病院　　井上　　　　満・田　村　武　司・石　原　伝　幸

半　谷　満太郎・今　泉　順　吉

進行性筋ジストロフィー症の心機能及び心時相の検計 111



愛媛大学医学部整形外科　野　島　元　雄

愛媛大学小児科　　　　　吉　田　哲　也・松　田　　博・宮　崎　正　章

武　内　克　郎

筋強直性ジストロフィー症の心電図異常について 117．

弘前大学第3内科　　　　松　永　宗　雄・馬　場　恒　春・成　田　祥　耕

武　部　和　夫

弘前大学第1内科　　　　百　川　　　健

筋ジストロフィー症患者における心機能　─心電図所見を中心として─ 121

東北大学脳疾患研究施設脳神経内科

板　原　克　我・秋　山　　巌

仙台市立病院内科　　　　伊　藤　明　一

体表面心臓電位図による筋ジストロフィー症の心電図、ベクトル心電図異常の発現機序の

解明 126

名古屋大学医学的第一内科

祖父江　逸　郎・林　　　博　史・上　松　治　儀

石　川　富　久・和　田　正　敏・渡　辺　佳　彦

安　井　昭　二

名古島大学病院中央検査郡　外　畑　　　巌

国立療養所鈴鹿病院　　　　谷　村　英　彦

進行性筋ジストロフィー症のベクトル心電図の検討　─非観血的心機能指標との対比─ 133

徳島大学医学部小児科　　宮　尾　益　英・植　田　秀　信・湯　浅　安　人

中　津　忠　則・大　野　秀　夫・中　野　修　身

幸　地　　　佑

心
　
肺
　
2
.

137

心電図及び心エコー図によるデストロフィー心の研究　第1報　心電図による研究 137

国立療養所西多賀病院　　湊　　　治　郎・大　波　　　勇

東北大学医学部附属病院放射線医学教室

高　橋　恒　夫

Duchenne型進行性筋ジストロフィー症における循環器系病態の核医学的検討 141

名古屋大学医学部第一内科

祖父江　逸　郎・安　井　昭　二・外　畑　　　巌

渡　辺　佳　彦・山　内　一　信・二　村　良　博

横　田　充　弘・石　部　義　孝・稲　垣　春　夫

国立療養所鈴鹿病院　　　探　津　　　要・谷　村　英　彦



国立名古屋病院　　　　　河　合　直　樹

筋ジストロフィー症の心肺機能障害について　─死亡年令よりみたCPK・体重の推移─

148

国立療養所原病院　　　　和　田　正　士・平　木　康　彦・佐々木　千恵子

升　田　慶　三・生　富　和　夫・小　出　俊　江

広大第一内科　　　　　　桑　原　宗　男・松　下　　　弘・鈴　川　睦　男

筋ジス症に於ける「胸腔内圧等の変動に関連する処肺機能」の研究（第一報）

肺活量計の創案 153

国立療養所下志津病院　　飯　田　政　雄・原　田　健　司

東京女子医大第二病院　　高　宮　将　子・渡　辺　晴　雄

東京大学附属病院第三内科金　子　二　郎

Duchenne型筋ジストロフィー末期患者の心不全治療の実態 156

国立療養所鈴鹿病院　　　深　津　　　要・河　野　慶　三

病態（自律機能、内分泌 160

進行性筋ジストロフィー症における自律神経機能　─定量的自律神経機能検査法による─

160

国立療養所南九州病院　　乗　松　克　政・中　島　洋　明・谷　口　博　康

金　久　禎　秀

鹿児島大学医学部第3内科　今　隈　　　満・福　永　秀　敏

鹿児島大学霧島分院　　　田　中　信　行

筋強直性ジストロフィー症における神経内分泌学的研究　─各種負荷試験成績─ 165

弘前大学第三内科　　　　松　永　宗　雄・成　田　祥　耕・木　村　健　一

小　林　正　資・貴田岡　正　史・中　園　　　誠

武　部　和　夫

進行性筋ジストロフィー症の細胞性免疫に関する研究 172

国立療養所長良病院　　　古　田　富　久・田　口　徹　彦・桑　原　英　明

杉　本　公　行

筋ジストロフィー症の筋血流測定法 174

国立療養所東埼玉病院　　井　上　　　満・石　原　伝　幸・田　村　武　司

慶応大学神経内科　　　　田　中　耕太郎

筋　電　図 177

表面電極を使用した定量的筋電図によるPMD患児の経過観察 （第2報） 177

国立療養所東埼玉病院　　井　上　　　満･ 田　村　武　司･石　原　伝　幸

筋ジストロフィー症における末梢神経伝導速度　─Collision Methodによる検討─ 180



国立療養所東埼玉病院　　井　上　　　満・石　原　伝　幸・田　村　武　司

半　谷　満太郎・今　泉　順　吉

筋疾患におけるEKGへの筋電図混入所見の差異について　─神経原性か筋原性かの鑑別

への応用─ 182

国立療養所東埼玉病院　　井　上　　　満・田　村　武　司・石　原　伝　幸

半　谷　満太郎

脳神経障害 185

筋ジ症の脳神経学的研究 185

国立療養所兵庫中央病院　新　光　　毅・雨　森　良　幸・幸　地　芳　朗

高　尾　　尚

Duchenne　型DMPにおける中枢神経病変 187

東京大学医学部病理　　　村　上　俊　一

国立療養所下志津病院　　飯　田　政　雄

女性筋ジストロフィー症のCT所見 193

国立新潟療養所　　　　　江　川　三　二・文　田　明　仙・高　沢　直　之

血液・血球異常 197

筋ジストロフィー症における血中フィブリノーゲンの代謝 197

国立療養所南九州病院　　乗　松　克　政・中　島　洋　明

鹿児島大学第三内科　　　今　隈　　　満・丸　山　征　郎

病ジストロフィー症における含硫アミノ酸代謝の研究 201

国立療養所刀根山病院　　谷　　淳　吉

大阪大学薬学部　　　　　岩　田　平太郎・馬　場　明　道・山　上　　悟

筋ジストロフィー症赤血球膜の研究 203

国立赤坂療養所　　　　　藤　井　舜　輔・小　林　卓　郎

九州工大、保健管理センター　　　　　　　馬　渡　志　郎

九州大学、健康科学センター　　　　　　　伴規須　英　輝

筋ジストロフィー症の赤血球膜表面の観察 205

国立療養所宇多野病院　　西　谷　　裕

京都大学医学部小児科　　吉　岡　三恵子

筋ジストロフィー症の赤血球機能に関する研究 207

国立療養所松江病院　　　中　島　敏　夫・加　藤　典　子

島大脳神経小児科　　　　吉　野　邦　夫

DMP患児における血清免疫グロブリン(IgC､IgA､ IgM､ IgE)のレベルについて 210

国立赤江療養所　　　　　林　　栄　治・北　野　正二郎・鬼　塚　　子



先天型筋ジストロフィー症 214

CTスキャンでの広汎な大脳白質低吸収域と非典型的な筋生検所見を呈した先天型筋ジス

トロフィー症（福山型）類似の2同胞例 214

東京女子医科大学小児科　福　山　幸　夫・森　　秀　生・大　沢　真木子

原　田　淳　子・鈴　木　暘　子・平　山　義　人

福山型筋ジストロフィー症の言語障害について 219

国立療養所箱根病院　　　村　上　慶　郎・三　宅　孝　子

失天型筋ジストロフィー症（福山型）における血清ウイルス抗体価 225

東京女子医大小児科　　　福　山　幸　夫・小　川　加代子・大　沢　真木子

鈴　木　陽　子・平　山　義　人

国立予防衛生研究所　　　緒　方　隆　幸・米　山　悦　子・大　谷　　明

失天型筋ジストロフィー症児の病態生理学的研究用（Ⅱ）

─精神機能･脳波�"CTscan像との関連について─ 230

国立療養所再春荘　　　　小清水　忠　夫・岡　元　　宏・山　村　善　教

失天型筋ジストロフィー症の中枢神経系障害について 232

国立療養所宇多野病院　　西　谷　　裕・板　垣　泰　子

大阪市立大学　　　　　　坂　本　吉　正

京都大学附属病院　　　　吉　岡　三恵子

失天型筋ジストロフィー症の一剖検例 235

国立療養所八雲病院　　　篠　田　　実・城　　　　守・舘　　延　忠

吉　村　英　教・永　岡　正　人・安　中　俊　平

旭川医科大学第1病理　　佐　藤　利　宏・藤　田　昌　宏

失天型筋ジストロフィー症の病理組織学的研究・ 238

国立療養所下志津病院　　飯　田　政　雄・原　田　健　司

国立療養所東京病院　　　栗　崎　博　司

東京大学神経内科　　　　鎌　倉　恵　子

病理組織（筋病変） 243

Duchenne型PMD保因者骨格筋の病理組織学的研究 243

国立武蔵療養所神経センター

向　山　昌　邦・真　野　行　生・安　藤　一　也

国立療養所鈴鹿病院　　　河　野　慶　三

名古屋大学第一内科　　　祖父江　逸　郎

骨格筋の針生検法の臨床応用に関する検討（第2報） 247

東京女子医科大学小児科　福　山　幸　夫



東京女子医科大学小児科学教室

鈴　木　暘　子・平　山　義　人・大　沢　真木子

原　田　淳　子・小　川　加代子

DMP患者骨格筋の電顕像とMyosin ATPaseの電顕組織化学　─実験的神経原性萎

縮筋との対比■ 254

徳島大学医学部第一病理　桧　沢　一　夫・伊　井　邦　雄

神経筋疾患における運動終板の形態学的変化およびAcetylcholine receptorの局

在について　─光顕的電顕的検討─ 261

国立療養所川棚病院　　　中　沢　良　夫

国立療養所川棚病院神経内科

迫　　龍　二・森　　一　毅

長崎大学第1内科　　　　辻　畑　光　宏

Myotonic dystrophyの生検筋における組織学的所見について 266

国立療養所八雲病院　　　篠　田　　実・城　　　　守・舘　　延　忠

吉　村　英　敦・永　岡　正　人・安　中　俊　平

旭川医大第一病理　　　　藤　田　昌　宏

筋強直症の組織化学的、電顕的研究 272

新潟大学脳研究所神経内科

椿　　忠　雄・福　原　信　義・熊　本　俊　秀

湯　浅　龍　彦

malignant hyperpyrexiaの生検筋の形態学的研究 277

広島大学第3内科　　　　鬼　頭　昭　三・岸　田　健　伸・糸　賀　叡　子

山　村　安　弘・神　谷　研　二

広島大学麻酔科　　　　　盛　生　倫　夫・大　谷　美奈子・弓　削　盂　文

病理組織（剖検） 284

DMPの病理学的研究　心病変と心機能､臨床所見との関連 284

国立療養所原病院　　　　和　田　正　士・升　田　慶　三・平　木　康　彦

佐々木　千恵子・生　富　和　夫・小　出　俊　江

伊　関　勝　彦

国立療養所広大第3内科　山　村　安　弘

国立療養所広大第1内科　吉　田　正　男

広島県衛研　　　　　　　海　佐　裕　幸

Duchenne型筋ジストロフィー症の刺激伝導系の病理組織学的研究 290

徳島大学医学部第一病理学教室



桧　沢　一　夫・野　村　日出夫

Duchenne型筋ジストロフィー症剖検例の心臓病変に関する研究　─心電図所見との

対比─ 294

国立武蔵療養所神経センター

向　山　昌　邦・安　藤　一　也・真　野　行　生

横　山　基　子

国立療養所鈴鹿病院　　　深　津　　要・河　野　慶　三・谷　村　英　彦

名古屋大学第一内科　　　祖父江　逸　郎

愛知医科大学中検　　　　林　　活　次

進行性筋ジストロフィーにおける肺の組織学的検索 298

愛知医科大学附属病院中検

林　　活　次・杉　浦　　浩・花之内　基　夫

治　　　療 300

進行性筋ジストロフィー症への「膵エキス」の効果 300

国立療養所川棚病院　　　中　沢　良　夫・森　　一　数・迫　　能　二

渋　谷　統　寿

ミオトニアの薬物治療の試み 304

国立赤坂療養所　　　　　藤　井　舜　輔・細　川　晋　一・小　林　卓　郎

九州大学神経内科　　　　伊規川　英　輝

実験的研究 307

20-25　Diazacholesterolによる筋障害 307

鹿児島大学医学部第三内科

井　形　昭　弘・川　平　　稔・福　永　秀　敏

四　元　美　晴

実験的脱神経筋とVitamin E欠乏rat　-における運動終板の形態学的変化および

Acetylcholine veceptorの局在について　─光顕的電顕的観察─ 311

国立療養所川棚病院　　　中　沢　良　夫

国立療養所川棚病院神経内科

森　　一　毅

長崎大学第1内科　　　　辻　畑　光　宏

筋ジストロフィー症における生体膜の生化学的研究 316

国立療養所刀根山病院　　谷　　淳　吉・藤　原　正　晴・野　田　庸二郎

大阪市立大学医学部刀根山結核研究所

楠　瀬　恵　美・楠　瀬　正　道



正常及びDMP発症マウス由来筋芽細胞の剖養について 319

国立療養所西多賀病院　　湊　　治　郎・中川原　寛　一

ヒトおよびラット筋剖養細胞における筋特異酵素に関する研免 320

弘前大学医学部三内　　　松　永　宗　雄

弘前大学医学部生化二　　佐　藤　清　美・今　井　房　子・畑　山　一　郎

佐　藤　　剛

鶴胚筋細胞におけるアセチルコリンリセブターの合成 325

国立療養所下志津病院　　飯　田　政　雄・斉　藤　　篤

千葉大医学部解剖学第一講座

熱　海　佐保子・嶋　田　　裕

筋の発生分化過程における筋組織の胎肪代謝系酵素の異常（特にDuchenne型進行性筋

ジストロフィー症の血清アデニレートキナーゼアイソザイムについて） 329

愛媛大学医学部整形外科　野　島　元　雄

愛媛大学医学部生化学第2奥　田　拓　道・永　井　克　也

浜　田　　稔・渡　辺　　　盂

筋の発生過程における変化　─特に筋ジストロフィーチキンにおける横細管系について─

336

熊本大学第一内科　　　徳　臣　晴比古・上　野　　洋・植　川　和　利

安　藤　正　幸・出　田　　透

経　　　　過 344

昭和53年度研究班組織一覧 345



総　　括　　報 告

プロジ畢クト（1，2，3，4，5）のまとめ

ワーキングテーマのまとめ



総　括　報

筋ジストロフィー症の臨床病態および疫学的研究

班長　祖父江　逸　郎

筋ジストロフィー症の臨床病態および疫学的研究を推進する本研究班ではまず研究の目標を

設定し、その方向に向ってより効果的に成果をあげるよう研究の方向づけを行った0

その結果、5つのプロジェクト研究と、1つのワーキングテーマを設定すると共に、それぞ

れのチームを編成した。このようなチーム研究を推進すると共に、本研究班の研究目的に応じ

た有益な分担研究は各班員において実施することにした0このような体制によりできるだけ班

員の有様的連けいを保ちなが研究を進めるようにした0分担研究、プロジェクト研究、ワーキ

ングテーマについて、それぞれ今年度に得られた成果の概略を以下にまとめた。

Ⅰ　分　担　研　究

本研究班の目的にそって各班員はそれぞれ研究課題を分担し　その成果を報告したが、その

テ二マは71の多きに達した。そのうちわけは疫学、実態調査4、遺伝　病型分頬2・機能障害、

経過7、岨しゃく機能4、心肺機能11、自律神経障害、内分泌異常4、筋生理3、中枢神経異

常3、血液、血球異常5、先天性筋ジストロフィー症7、生検筋の筋病変7、剖検例の心肺病

変4、治療2、実験的研究8、であった。次にこれらの各項目毎に成果の概要をまとめた0

1．疫学の実態調査

今年度は各地区の筋ジストロフィー症（PMD）の実態を明らかにするため・鹿児島・徳島

四国、広島、大阪地区における疫学調査結果が報告された0全域調査の行われた鹿児島地区で

有病率の特に高い地区があり、離島では高率であることが確められた（乗松ら）。

四国地区では、行政面からの調査結果が示され登録されている筋萎縮症患者の大半がPMD

であるとされた（宮内ら）0大阪府下の在宅患児の調査から親子を分離させることに伴う不安

のため入所ができない患児が約弘存在することが明らかにされた（谷ら）。広島を中心とした

中国地方におけるPMDの分布が検討された（鬼頭ら）。

各地区で断面的な実態が明らかにされたが、さらに木目細かな立場から調査を行い・総括的

に把握する必要があり、今後に残された課題も多い0

－　1　－



2．遺伝、病型分類

筋ジストロフィー症の遺伝については、本研究班では別にプロジェクトを組み共同研究が行

われている。湊らが報告した分担研究課題では遺伝と病像との関連がとりあげられ、Carrier

を軸にして、発現したmchenne　型患者の種々の形質比較、兄弟例での比較などから退伝の濃

厚さが病像の発現に深い関連があることが指摘されたo PMDの中でFSHとLGtype　の病

型について種々の立場から比較検討が行われた（高柳ら）。経過に伴うCPK値の変動はFS

Hでは10年以上では高値を示すものはほとんどみられなかったが、LGでは15年以後でも軽度

元進を示す例がみられた。FSHは長年にわたり進行は停止性であったがLGでは進行性であ

り、また経過に伴う分析からLGは単一型ではなく、少なくとも2群が含まれていることが示

された。

3．機能障害、経過

PMD－Dの機能障害のうち、脊柱変形の問題が分析された。脊柱変形の進行にも症例によ

り急速のもの、緩徐なものがあり、急速なものでは程度も強く、早く歩行不能に陥ることが示

され、これらIと対応する予防対策の必要性が強調された（松家ら）。脊柱変形の高度なもの程

肺機能障害も高度であり、利き手と側雪の凸方向との関連性が指摘された（松本ら）。PMD

の上肢機能の分析はリハビリテーションの立場からも重要である。松家らは上肢の動作分析を

行うため、3次元運動測定装置を開発し、予備テストによる成績を示し、またADLにおける

諸筋の活動と関与の仕方を筋電図的に解析した○上肢機能を分析するためtracking動作の解

析にもとづいて手動制御の特徴をとらえる検討が行われた（村上ら）。強直性筋ジストロフィ

ー症ではPMDやKugelberg－Welander病にくらペゲインが小さく、低周波領域で特にそれ

がみられるという特徴的な結果が得られている。PMD－Dでは歩行能や立位能が極めて重要

である。PMDの歩行足跡の検索で重心が前方にあり、下肢の内旋位をとるものが多いことが

明らかにされた（真野ら）。PMDではstaticな状態では正常とそれ程変らないが、外乱刺

戟を加えたdynamicな状態では重心動揺や歩行パターンで正常との差が明らかにみられた

（真野ら）。ADLと障害皮の比較検討はこれまでにも種々の検討がなされてきているが、高柳らは

190列のPMDを対象に年令推移によるADLと障害皮の関係を検討し、ADLは7－10才で

1年毎に約10％、12－16才で4．1％の低下がみられ、障害度は7－11才で1年毎に0．75度、

12－16才で0．5度の低下がみられることを明らかにした。CPK、休重の経年による推移につ

いてはこれまでにも種々検討されているが、和田らは死亡年令との関連でこれらの値の推移を

調査し興味ある結果を得ている。

4．岨しゃく機能

四肢、躯幹筋と同様にPMDでは攻筋の機能障害も日常生活の上から重要である。今回は
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PMDの岨しゃく機能について種々の立場から検討された。森山らは筋電図による累年的調査

によりPMDでは岨しゃく筋の機能低下が発現することを明らかにし、このことが顎、顔面の

‾骨形態の変化に影響していることを推察している。岨しゃく機能を改善するのに、唆筋筋腹に

振動刺戟（周波数110Hz、持続5分）を与え緊張性振動反射を利用することが有効であるこ

とを示した（和田ら）。効果の評価については岨しゃく値、VOltage／tensioncurYeこSilent

periodおよびjaw－jerk反射出現までの潜時などを指槙として行われた（和田ら）0

5．心肺横能

心肺機能の異常はPMDのリハビリテーションの立場や治療の面からも重要な課題であり注

目されている。したがって本研究班でもこの間題はプロジェクトテーマの一つとしてとりあげ

全体の共通課題として詳細な検討を進めることになっているが、分担研究としてとりあげられ

た成果も多く、ここではそれらをまとめることにした。、PMDの心電図異常所見は約85％にみ

られるが、経過年数や障害度との問には有意な相関はみられなかった（湊ら）o

Werdnig－Hoffman病（W－H）とPMD－Dにおける心機図所見が比較されたが、PM

D－DではW－HにくらベPEPc、PEP／ETは増加していることが判明した（井上ら）。

心機能を評価する指標についての検討は重要であるが、近年この方面の研究が進展しているの

で、非観血的方法による多くの指標をとり入れることによりかなり正確に心機能の障害程度を

把握しうることが明確にされた（野島ら）。松永ら、板原らは筋強直性ジストロフィー症の心

筋内伝導異常について心電図およびヒス束心電図所見により検討した。最近体表面心臓電位図

が開発され、臨床応用が行われているが、PMDに応用し従来から行われている心電図、ベク

トル心電図で得られない情報を拾い上げPMDの心臓電気現象の異常の解明に役立った（祖父

江ら）。宮尾らはPMDの心機能についてベクトル心電図による検討を行っているが、T環の

変化には心筋の変性以外にも胸郭の偏平化が何らかの影響を及ぼしている可能性があ卓とした。

Thallium－201による心筋シンチグラフィによる摂取率低下部位は大体剖検でみられた病変

部位、分布とよく符合していた（祖父江ら）。PMDの肺機能の測定と評価は臨床上重要な問

題であるが、飯田らは正確な肺活量を測定するため、種々の条件をそなえた肺活量計を創案し

たが、これにより障害度8度で全面介助を要する患者でも肺活量の測定が可能になった0心不

全の治療はPMDでは絶対必要なことで、延命につながる重要課題である○死亡例11例につい

て心不全治療の実態が調査され、示された（河野）。急性心不全の予防と適切な治療の必要性

が強調された。

6．自律機能障害、内分泌異常

PMDでは自律神経障害が存在することはこれまでにも指摘されているが、系統的に行われ

た研究は少ない。乗松らが調べた成績では、PMD－D、K－Wにおいてβ－SenSitivity　の
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冗進、β－SeCretionの低下、すなわちdenerヽation．hypersensitivityに近似する所見が得ら

れており、β交感神経節後線経の障害のあることが確められた。Xe　法によりPMDの筋血液

畠が測定されたが、従来いわれていたよりも高値がみられた。年令や障害度との間には相関は

みられなかった（井上ら）。PMD患者の免疫能は興味ある課題であるが、これまでにそれ程

多くの成果が得られていない。古田らは細胞免疫についてリンパ球のsutpopulationを調査し

ヒツジ血球ロゼット陽性細胞の低値、補休結合性リンパ球の高値を認めた0筋強直性筋ジスト

ロフィー症では種々の内分泌異常のあることが古くから指摘されている。アルギニン刺戟に対

するGH、IRIの分泌動態の異常は患者以外の家系内健常者にもみられ、また筋萎縮の程度

や罷患期間とは無関係で、これらの障害は一次性障害の可能性が考えられるが、これに対しT

RHに対するTSH反応性は経年的に変化を示し一次的障害とは考えにくいことが指摘された

（松永ら）。またLH、FSHはLHRHに対して良好な反応を示し下垂体予備能の低下はな

く、したがって筋強直性ジストロフィー症にみられる性腺機能障害は原発性であることが示唆

された。

7．筋　生　理

筋力低下の経過を観察するのにどの筋が最も適しているかを決めておくことは評価の点で重

要である。井上らは種々の部位の筋について検討した結果三角筋がこの目的に適しているとし

た。井上らはさらに心電図に混入する筋電図を分析することにより筋原性筋萎縮症か神経原性

筋萎縮症かの鑑別が可能であるとした。後者では前者にくらペ高振巾な混入がみられる。PM

Dの尺骨神経について最大伝導速度の測定結果が井上らにより報告されたが、PMDでは正常

者にくらべやや低下していた。最小伝導速度では有意に低下していた○このことからPMDで

も神経幹の機能異常が存在することが示唆された。

8．中枢神経異常

PMDではどの程度の中枢神経病変が認められるかということも病態の一つとして重要な問

題であり、今年も種々の立場からこの課題について検討が加えられた。新光らはPMD30例に

っいて脳波による検討をしているが、安静覚醒時脳波、抑制期脳波、過呼吸刺戟時脳波いづれ

も正常範囲内であるが、光刺戟では広い範囲で同期するものを32％に認め、一例では境界領域

の異常波出現を認めた。若年女性のPMDのCT像について検討した結果、著明な萎縮、脳室

拡大を示すもの、軽度の脳室拡大を示すもの、正常のものなど様々であるが、非定型例ではC

T像が鑑別診断の助けになることが強調された（江川ら）。PMD－D16例の剖検脳の病変が

まとめられた（飯田、村上）。これらの症例では生前IQの低下や脳波異常がみられたものが

少なくないが、剖検脳の組織学的検索で皮質分子層内の異所性有髄線経が比較的高頻度にみら

れた。延髄下オリーブ核の著明なグリオーゼが多数例にみられたが、興味があると考えられる0
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脳病変は一般に軽度なもので、PMDとどれだけ本質的な関連があるかどうかについてはさら

に今後の検索が必要であるとされた0

9．血液、血球異常

pMD患者の血液学的検索も最近活発に行われ、興味ある成果が報告されているが、今年本

研究班でもこの方向に関するいくつかの研究が行われた。血中のフイブリノーゲン代謝が検討

されたが、PMD－Dの多くの症例ではFDPの上昇、plasmin活性の元進、フイブリノーゲ

ンの低下、迎因子活性の低下などがみられ、巨大分子量のフイブリノーゲンが認められた（乗

松ら）。臨床的には血栓症やDICはみられなかった。赤血球機能については、膜異常に関し

種々の成果があげられた（藤井ら、西谷ら、中島ら）。赤血球膜のシァル酸、hexose，aCety－

1ch。linesteraseなどはcontrolにくらペ差異はみられなかった（藤井ら）。フリーズフラク

チュア法で膜内頬粒の分布が調べられたが・EF面でCPntrOlにくらべ顆粒数の減少がみられ

た（西谷ら）。赤血球のfragi1tyについて中島らはcoilplanetcentrifuge　法を用い種々

の条件下で測定したが、正常対照との問に有意差を認めなかった0

10．先天性筋ジストロフィー症

先天性筋ジストロフイp症（CMD）はPMDとの対比において検討され、その特徴が浮き

彫りにされているが、本研究班でも病態についての検討がなされた0福山らはCMDに類似し

て亡、るが、CPK値、顔面筋の羅患程度、特異なCT像、筋生検像などの点で異る特異な症例

を報告した。PMD－D、CMDの言語障害を比較検討した結果、レベルの差はあるが、両者

とも発達のおくれ、攻合異常の存在、舌背、舌尖突出調音などの異常調音などが共通のものとし

て認められた（村上ら）。PMD－D、CMDのCT像の比較で、脳室拡大のみられる程度は

pMD－Dに低く、また軽度であり、両型いづれにも大脳自質のⅩ線透過性元進はみられなか

った（小清水ら）。西谷らもCT像を調べたが、CMDlO例中9例に皮質萎縮、脳室拡大など

の異常がみられ、2例には白質の低吸収減を認めた。PMD－Dでも24例中15例（62％）に何

らかのCT異常を認めたが、CMDにくらべ軽度であった。脳波異常はCMDlO例中9例に・

pMD－Dでは24例中6㌧例（25％）にみられた。PMD－Dでも経過と共にCT像で脳室拡大

脳萎縮がみられ、脳波異常も高度になった例がみられた。CMD患児および母親について各種

血清ウイルス抗体価が調査されたが、胎内感染を裏付けるようなデータは得られなかった（福

山ら）。CMDの剖検例で小多回脳micropolygriaが大脳前頭部、頭頂前部、側頭部・小脳山

山頂部などに強くみられ、組織学的には大脳の層構造が失われていた（篠田ら）？飯田らはC

MDの2剖検例で脳幹部の形成異常を認めたが、それは橋、延髄部の錐体路の走行異常と、橋

核の形成異常で、胎児4ケ月頃の出来事が原因であろうと推定している。
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11．生検筋の筋病変

PMD中筋生検は診断、病態の把握にとって重要なもので、筋生検による組点学的所見につ

いては種々の立場から詳細な検討が行われているが、本研究班でもいくつかの成果が報告され

た○福山らは日本トラベノール社製のbiopsy needleを使用し、針による生検法を検討した。

この方法では検体量が少ないため処理操作がむづかしく、筋線維直径のヒストグラム作成など

には不適当であるが、開放生検にくらべ、手技が簡単で、患者に対する肉体的、心理的、経済

・的負担が少なく、合併症も少ないなど多くの利点をもっていることが強調された。PMD保因

者8例についての筋生検所見が報告された（向山ら）。患者とほぼ同じ性質の筋病変がみられ

たが、程度は軽度であった。血清CPK値の高値や遺伝形式から判定されたdefinitecarrier

はど著明であるという傾向はみられなかった。電顕による検索では光顕で変化のみられない時

期からすでに小脳体の拡張、筋原線維束のはぐれ、限局性のZ帯のstreamingなどが初期変

化としてみられた（桧沢ら）。CMDとPMD－Dでは壊死性変化はCMDにより強く、肢帯

型ではより少なかった。PMDと脱神経萎縮の筋生検像への比較では、障害程度や質的な内容

でも差がみられた。myOSin ATP ase活性は著しい変性筋線経においてもそれら断片に

一致して活性か認められた（桧沢ら）。中沢らは種々の筋萎縮性疾患についてAch－reCeptOr

の局在をしらべ．ALSの神経筋終枚では活性の低下はみられなかったとしている。筋強直性

ジストロフィー症の筋生検所見では、乳児型の場合typeⅠ、Ⅰともに萎縮は著明でなく、成

人型11例ではtypeI線経の萎縮5例、typelおよびⅡ線経の萎縮4例、typeⅡ線経の萎縮

2例に認めた（陸田ら）。椿らの筋強直性ジストロフィー症筋生検所見ではtypeI線経の萎縮

とtype皿線経の把大するものが多く、CMD、PMD－Dにくらベsecondary synapticcleft

の数が有意に多くみられた。鬼頭らは悪性高熱症の4症例について筋生検所見をまとめ、この

疾患では本来筋に形態的異常のあることを確認した。電顕観察によって得られた筋内膜構造物

はCa　代謝異常の観点からも注目すべきものであるとしている。

12．剖検例の心、肺病変

剖検例での心、および肺の病変はこれまでにも報告されているが、臨床所見との対比をしな

がら、病変の特徴、などがまとめられた。和田らは剖検12例を対象に心病変を検討しているが

線推化、療痕病巣は全例にみられ左室後側壁に最も高度に認めた。心筋でも骨格筋と同様の病

変がみられたが、限局性に心筋線維脱落のみが残存し虚脱に陥っているのが注目された。向山

らもPMD剖検15例を検討し、和田らの所見とほぼ同じ結果を得ている。さらに病変の局在と

生前の心電図所見から想定される心病変の分布ははば一致していることを認めた。桧沢らはP

MD－D13例の剖検例の心における刺戟伝導系を検索した。脂肪が房室結節周辺にみられ特殊

心筋内にも入り込んでいるのがみられた。線維化についても特殊心筋内に入り込んでいる例が

みられた0左右脚、Purkirde fibersについては13例中8例に変性線維化がみられた。林らは
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13例のPMD－Dの剖検例の肺病変を検討した。肺の変化は急性循環不全に伴う肺うつ血およ

び出血がみられたが、慢性の無気肺、肺胞壁の線椎化、肺胞上皮の立方状の化生などはみられ

■ず、臨床検査でみられる拘束性の換気障害は肺実質の障害によるものでなく、呼吸筋の障害お

よび胸郭の変形に由来するものと考えられた○

13．治　　　　療

PMDの適切な治療法を開発することは最も望まれているところであるが、現在までのとこ

ろ特に際立った成果はみられていない。本研究班でもこの問題は重要な課題としてとりあげ・

分担功究が行われている。膵エキスに関してはこれまでにも種々の検討がなされてきた。中沢

らは41例のPMDについて、強弱の膵エキスを3年6カ月使用したA、B2群に分けて効果を

検討したが、CPK、LDH、GOT、GPTではB群の推移差がA群にくらべ高値の傾向で

あったが、有意ではなかった。全体として運動機能と平行してCPK、LDH、GOT、GP

Tなどは徐々に低下した。筋強直性ジストロフィー症では細胞膜透過性の異常が示唆されてい

るので、膜のStabilizerとしての作用をもっているtaurineが本症に使用された（藤井ら）。

taurineは15g／日から始め6．09まで増量し経口時に1カ月使用されたが、明らかな効果は

みられなかった。

14．実験的研究

本研究班においても臨床例を対象とした研究以外に種々の観点からの実験的研究がなされ、

みるべき成果があげられた。

脱コレステロール剤によるミオトニア現象出現の機序を知るために20～25diajacholesterol

をラットに投与する実験が行われ、ミオトニアと共にCPKの上昇が認められ、組織学的にも

筋に異常が認められた（井形ら）。中沢らは脱神経後の変化を観察し経時的におこる神経終坂

の形態的変化、ChE活性の時期的な変化、Ach－Rの変化を追究したoAch－Rは神経切断

による影響は軽微で筋萎縮が著明となる30日後でもその活性は十分保たれていた。70日後には

低下していた。急性脱神経の条件でみられたこれらの変化はヒトにみられる運動ニューロン疾

患にみられる変化とはかなり異っていた。ビタミンE欠乏ラットでは白筋より赤筋に著明な変

化がみられたが、神経終坂の変化は軽度でありterminal axon　の障害はみられなかった。こ

の変化はPMDでの神経終板の変化と類似していた。湊－6は正常およびPMD発症マウス由来

の筋芽細胞の培養を行い筋線経までの過程を観察したが、ほとんど形態的な差異を見なかった。

松永らはヒト筋疾患患者からの筋培養細胞の形態的分化に対し、グリコーゲンホ不ホリラーゼ

（Ph）、クレアチンキナーゼ（CK）、アルドラーゼ（ALD）、ピルビン酸キナーゼ

（PK）などの筋特異的酵素活性が低いことをみているが、今回ラット胎児筋のmyoblastから

myotubeに分化する過程でPh、CKの酵素について胎児型から筋型への変化を確認した0

－　7　－



これらの酵素のアイソザイムパターンの変化は生化学的分化の指標となり得るとした。飯田ら

は鶏胚筋細胞の培養を行いながらAch－Rの合成を追跡し、細胞内のゴルヂ装置を経て細胞表

面に運ばれることが推定される所見を報告した。野島らはPMD－D血清中にアデニレートキナー

ゼ活性の増加を認め、さらに肝型アイソザイムの存在を確認した。またPMD－D血清酵素の

基質に対する血値は正常のそれの2倍高いことも明らかにした。PMDの筋における横細管

系の異常が注目されているが、徳臣らはジストロフィーチキンの胸筋、後広背筋、前広背筋の

Tsystemを発達から変性に至るまでの過程を検討した。Tsystemの変化は筋原線維Z帯など

の変化が出現する以前より認められた。

Ⅱ　プロジェクト研究

本研究班では研究の総合的目的をより効果的に推進するために5つのプロジェクト研究を設

定し、プロジェクトチームにより共同的に研究を進めることにしている。プロジェクト研究の

テーマおよびプロジェクトリーダーは下記のようである。

1）筋ジストロフィー症の疫学的研究（椿忠雄、乗松克政）

2）筋ジスートロフィー症患者における機能障害の進展過程に関する研究（福山幸夫、高柳哲

也）

3）筋ジストロフィー症の病理組織学的研究（桧沢一夫）

4）筋ジストロフィー症の心肺機能に関する研究（板原克哉）

5）■筋ジストロフィー症の臨床病態の解析（井形昭弘、三吉野産治）

これらのプロジェクト研究については夫々さらに詳細な計画が立てられプロジェクトチームの

中で、あるいはさらに多くの班員の参加を得て研究が進められることになっているが、本年度

は時間的関係もあり、具体的な成果が十分に得られていないプロジェクトもあるが、さらに継

続的に行われることになっている。筋ジストロフィー症の疫学的研究では、まずPMD－D症

例の疫学と遺伝学をとりあげ調査研究の企画、調整、実施の詳細な原案、その中で取り扱う課

題として実態、臨床的問題、遺伝形式、女性の発症、保因者、疫学および集団遺伝学、遺伝相

談などの項目をあげ、それぞれについて詳しい内容分析を行った。これらのことについて予備

的調査を計画した。筋ジストロフィー症患者における機能障害の進展過程に関する研究では種

々のことが問題とされるが今年度は機能障害の評価法、機能障害度の分校に関しこれまでの研

究成果を展望した。筋力テストとしては徒手筋力検査法、機器による筋力測定などに分けて整

理し、関節可動域テスト、日常生活動作テストなどについてもこれまでの方法をまとめてみた。

さらに機能障害皮についても種々の方法が報告されているので、これらを比較検討した。P

MD－Dについてはこれまでにもすでにすぐれた研究が行われており、かなり有用なものが作

られているが、他の病型についてさらに検討を要することが述べられた。筋ジストロフィー症

の病理組織学的研究でとりあげるべき諸問題が整理されているが、今年は組織学的観察方法の
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改良に関する問題がとりあげられ成果をあげた。酵素組織化学を実施するにあた．り、固定、包

理方法による影響などを検討した。筋ジストロフィー症の心肺機能に関する研究ではPMD－

Dの呼吸不全に至る過程について経年的推移を多数例を材料にして追究した0このことをより

詳細に分析的に検討するために、胸椎側雪、胸郭化、心胸部比、換気機能、血液ガス・心電図

などの項目についてしらべた。筋ジストロフィー症の臨床病態像の解析についての研究では・

今年度はまず従来の成果をいくつかのカテゴリーに分けて整理分類した。そのまとめに応じて

今後問題とすべき項目を整理し12項目をあげた。

Ⅱ　ワーキングテーマ　　　　　　1

ヮーキングテーマとしては筋ジストロフィー症剖検例の検討をとりあげ、桧沢、林、湊班員

が中心となり世話することになった。剖検例はいづれにしても貴重な材料であるので、十分活

肝しうるように配慮することが重要である。このよう昼意味もありワーキングテーマとしてこ

の課題がとりあげられることになり、今年度はまずPMD剖検例の登録を企画しその方法を詳

細に検討することになり、ある程度の試案を作成した○
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プロジェクト1．

Duchenne型筋ジストロフィー症の疫学および遺伝学

新潟大学脳研究所神経内科

国立療養所南九州病院

名古屋大学・医・第一内科

鹿児島大学・医・第三内科

東京女子医大・小児科

国立療養所西別府病院

国立療養所刀根山病院

東北大学・脳研・神経内科

熊本大学・医・第一内科

広島大学・医・第三内科

愛媛大学・医・整形外科

徳島大学・医・病理・

徳島大学・医・小児科

名古屋市立大学・医・病理

徳島大学・医・整形外科

名古屋大学・医・第一内科

国立神経センター

国立神経センター

国立療養所八雲病院

国立療養所岩木療養所

国立療養所西多賀病院

国立療養所東埼玉病院

国立療養所下志津病院

国立療養所箱根病院

国立療養所新潟病院

国立療養所長良病院

国立療養所鈴鹿病院

国立療養所芋多野病院

国立療養所刀根山病院

国立療養所兵庫中央病院

国立療養所松江病院
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国立療養所原病院

国立徳島療養所

国立療養所川棚病院

国立療養所再春荘

弘前大学・医・第三内科

国立療養所医王病院
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〔日　　　的〕

当研究グループは、プロジェクト研究Ⅰ、筋ジストロフィー症の疫学的研究に当る0このた

め、共同で解決すべき色々の大きな問題を負っている。この課題の一つとして、筋ジストロフ

ィー症患者の大部分を占めるDuchenrE，型症例の疫学および遺伝学をとりあげる。患家の大き

な悩みである遺伝の問題への対処を最終目的とするが、班員より提出された派生する諸問題も

取り上げる。

〔方　　　法〕

当グループが目標に至る迄、各班員の巾広い共同研究を行うことを計画し、次のような案を

作成し、研究班会議に提案した○

1．調査研究案の企画、調製、実施

本プロジェクトグループの構成員がチームをつくり、リーダーのもとに企画等の担当者をお

き、プロジェクト研究から派生する個々の分担研究ごとに調査、分析、発表の担当者を定め、

これらが協同してプロジェクト研究を円滑に推進する。

1．プロジェクト・チームの構成

リーダー（椿、乗松）

企画、調整、連絡などの担当者（近藤）

各分担課題の担当者（希望者をグループ内から募集）

2．対象疾患、研究の範囲、分担課題の確定

臨床的にDuchenne型と診断できる症例に限定する0

3．本プロジェクト研究における診断・判定基準の統一的設定

4．調査票および調査手引き

研究に必要な情報の項目を確定し、それらをプレコート化選択肢とし、電算機による集
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計ができるような調査票をつくる。また調査手順、判定基準などを収載した手引きをつ

くる。

5．抽出枠の設定、重複の排除、資料のゆがみの評価と補正

6．調査の実施

調査票等の配布、記入、回収、粗集計、分担課題どこと詳細な集計、分析、考察、公表

2．分担課題案

以下、分担課題の案をA～Gに分けて説明するが、それらは相互に開通しており、資料収集

は一度行って、各課題ごとに必要な情報を分配して研究することが望ましいo

A　実　　態

つぎのような問題があるが、本プロジェクトグループ以外の研究者がこれを対象とする

場合、本グループの調査システムに入れることができる。

患者数、その国内分布などの基礎的数値

発病、診断確定、施設入所に至る過程の問題

入所後ゐ問題

患家の社会経済的問題、など

B　臨床的問題

今回の資料で研究すべき臨床的問題を指す。患者の死亡率曲線、平均余命推定などがそ

の例である。

C　遺伝形式

家族集積性の特徴によって遺伝形式を判定する。

1．確認の問題（花の暫定値0．39）

2．近親関係の同定

3．形式遺伝学

表現動揺と浸透率、分離比

異種性、とくに単劣性型と伴性劣性型の分離

4．各発病枝序による患者の割合の推定

単劣性

伴性劣性　1）祖先からの遺伝子による

a　母の卵細胞突然変異による

5．その他、家系資料から得られる遺伝機構上の知見

D　女性の発症

表現型的にthchenne型と診断すべき女性例について種々の面を検討する。

1．発症機序と、各機序による患者の割合、男子患者との数的関係

－12　－



単劣性遺伝

伴性劣性遺伝 1J Lyon原理によるかるい発症

2）半接合になる場合

3）ホモになる場合

2．女性例の諸特徴

臨床症状、経過、重症度、CPK、CT像、染色体など

3．女性例の剖検所見

4．その他、女性例に関する種々の問琴

E　保因者

単劣性型では患者の両親が後向的に保因者と疑われるにすぎないが伴性劣性型の保因者

には種々の問題がある。

1．保因者の分類と疑いの動機

家系図からの分類（Pearceら、1964）

Definite、Probable、Possible、それらの相対頻度

疑いの動機とそれを有する人への接近

後向的　　伴性劣性型の母

前向的　同上の女性近視、とくにまだ子のない姉妹

2．保因者の検出

CPK等による検出率

国療施設での検査の実施状況　　父母、姉妹、兄弟

3．検出された保因者に対する対策

告知の可否、方法、時期など

遺伝相談（別項）

F　疫学および集団遺伝学

1．’頻　度

Ihchenne型患者の時点有病率一地域、趨勢変動

新生男児における伴性型の発生率（暫定値20×10‾5）

我国におけるmchenne患者の推定数（暫定値約2000）

2．突然変動

汰との平衡を仮定するHaldaneの方法（暫定値7．6×10．5／世代）

狐発例の母のCPK値を利用するCardner－Medwinの方法

3．保因者

頻度の推定

前向的に検出される動機をもつ保因者の割合

－13　－



男子中絶の保因者頻度への影響

G　遺伝相談

上記の分担課題の成果に基き、Duchenne型に対する遺伝相談システムをつくり筋ジス

対策に取入れる。

1．遺伝相談の場合

相談者counsellor一国療筋ジス施設担当者

対象者client－患者の近親、とくに母、姉妹

2．At riskregistry

3．主な問題

診断と遺伝形式の判定

保因女子の検出

近親者の発病確率一　狐発例の扱い

結婚、出産に関する助言

男子胎児の選択的妊娠中絶の適応

心理的問題

4．遺伝相談への患家及び患者団体の反応、患家へのパンフ製作、相談結果の追跡など

3．昭和封年度の実施計画

班員会議の決定に基き、プロジェクト・チームを構成し、妥当と思われるかたちで予備的調

査に書手する。ひとつの方法として、例えば幹事施設で過去3年または5年分の症例を調べ、

その結果の粗分析を行って、問題点を明らかにし、チーム内で討論した結果を各施設に報告し

次年度以降の実施計画の参考にする○
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プロジェクト　a

筋ジストロフィー症患者における機能障害の進

展過程に関する研究　一進行性筋ジストロフィ

ー症め機能障害の評価法および機能障害度分類

法－

東京女子医科大学小児科学教室

福　山　幸　夫

名古屋大学医学部第一内科学教室

高　柳　哲　也

〔目　　　的〕

進行性筋ジストロフィー症にはいくつかの臨床遺伝学的亜型が存在し、それぞれ特有の臨床

像、臨床経過、遺伝関与が知られている。すなわち各亜型によって、擢患筋の分析、進行速度

が異なっている。従って羅患様式、進展過程の解明は、筋ジストロフィー症各亜型の鑑別診断

さらには病的過程の本質の究明に役立つことと思われる。また機能障害の客観的評価法が規準

化されると、病型の鑑別診断、患者および保護者の生活設計、治療効果判定などに役立つ。今

年度は、主として機能障害の評価法、あるいは機能障害度の分類に関する従来からの諸研究を

展望、分析し、来年度以降の本研究班の活動方針の決定に資せんとした。

〔方　　　法〕

械能障害評価法、あるいは機能障害度分類に関する内外の文献を展望した。

〔結　　　果〕

筋ジストロフィー症における機能障害の評価法には、いくつかの方法がある。

1．筋力テスト

a　徒手筋力検査法

重力・関節可動域および筋収縮を指標として、筋各個の収縮力をできる限り分離して

評価するもので、評価の表現には、Louettらのnormal、gOOd、fair、pOOr、

trace、tOtally、paralysedの6段階法、Lowmanの0－9の数字による10段階法

Kendallのパーセント表示法などがあるが、実用的には関節の自動運動域を加味した

Clevcland方式の判別基準と表示法が適している（11段階）○

最近Ziterらは、このCleveland方式に従い、左右の14対の骨格筋の筋力検査の合

計得点によって、hchenne型筋ジストロフィー症の障害の進展過程を客観的に表現

する方法を報告した（図1）。この方法は、上肢、躯幹、下肢の諸筋がほぼ同じ割合

で評価対象となっている点で特異的であり、Duchenne型以外の病型にもよく適合する
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可能性がある。

b　機器による筋力測定

筋力測定のために作製さ・れた装置の報告は多い。筋ジストロフィー症のために野島ら

が考察したバネ秤筋力計もその一つであり、有用である0今後とも、より適切で簡便

正確な筋力計の開発は続けられるべきであろう0

2．関節可動域テスト

mchenne型や先天型では、病勢進展に伴ない、拘桁の傾向が著しく、歩行不能になる

と一層進展する。関節可動域テストは、適切なアラインメント確保のためにも重要であ

る。

3．日常生活動作（ADL）テスト

機能障害の総合的とらえ方としてADLテストがある。Buchwad　らは身の回りの始末

動作、身体移動動作、手指の動作を一般的ADLとよんだ。清原（1969）はDuchenne

型に対するADLテストとして、床上動作（7項目）、身の回り動作（6項目）、立位

移動動作（5項目）、起坐昇降動作（7項目）の計25項目、合計100点（各項0－4点）

で評価し、これは厚生省筋ジストロフィー症研究班（山田班）で採用された。ただし、

各項目間に一部重複があり、客観的評価がしにくい面があり、かつ病勢と不一致といっ

た点で多少の問題があるとされている。とくにmchenne型にはよいが、他の病型には

使えない点で今後の研究が望まれていた0

これに対して、野々垣らは、項目を基本的動作に絞り、客観性をもたせるため抽象的表

現をさけ、時間内要素を含む項目については数値を用いるなどの工夫を加え、床上動作

（5項目）、立位歩行（2項目）、起立、しゃがむ、階段昇降（4項目）、上肢動作（

1項目）、計12項目、48点からなるADL評価法を名市大、鈴鹿式として発表（1974）

今回の粧会議においての方式によって得たDuchenne型121例の機能障害の経時的推移

の分析結果を、詳細に報告した（1979）。

mchenne型以外の病型に対する評価法は、まだ開発がおくれている。その中で、野々

垣らは、顔面肩甲上腕型、肢帯型の筋ジストロフィー症に対するADL評価法を考察し

た。これは、表1のように、移動5項目、床上動作3項目、上肢動作3項目、計11項目

34点から成るものであるが、上半身の筋力評価がやや比重が軽いきらいがある0いずれ

にしろ、これらの方式を多数の症例に適応し。Duchenne型、顔面肩甲上腕型、肢帯型

の各型のADLの経年的推移を、図2の如く明らかにした点は、高く評価される0

なお、図3は927例のDuchenrE：型患児の独立歩行年令分布であり（Demosによる）、

図4は、歩行以外の機能、筋萎縮、尖足などの身体所見も含めた全身的総合的身体所見

の経過図（Bonsettによる）であるが、このような観点からの械能障害の進展過程に関

する研究が、今後なお望まれる所である。
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図5　治療の有無による機能障害皮の変化、

斜線部分は無治療の71例、斜線のない

部分は治療を受けた65例のmchenne

型筋ジストロフィー症。各群とも左端

の線：床から起き上る、中間線：階段

を昇る、右端の線：独立歩行。横軸：

機能の可能な割合脚、加mos（1971

）による。

2．機能障害度分類

Ihchenne型に対する機能障害度分頬法は、従来多く研究され、かつ実用化されている

が．Swinyard変法（表2）は9段階、Vignos式は10段階、Rusk－NewYorkUnilこ

式は8段階、Zellweger式は10段階といったように、方式により多少が相異がある。わ

が国においては、わが国の患者に適した方式を独自に工夫する必要がある。

また、上肢機能の障害の段階付けに対して、上田その他の試みがあり、また先天型に対

する運動機能レベルの段階付けが、上田によってなされている。（表3）しかし、一般

的にいって、hchenne型以外の病型に対する機能障害度分類法にはなお問題があり・

とくにその分頬法に従った多数症例の経過推移の分析は、まだほとんどなされていない。

表1　進行性筋ジストロフィー症・進行性筋萎縮症

－Facio－Scapulo Humerd Type－

Limb－Girdle Type－

A．D．L．Evaluation（名市大式）

動作項 目 4 点 3　　 点 2　　 点 1　　 点 旦旦

1
移
歩　 行 正常 動揺歩行 杖歩行 歩行器歩行 不能

2 階段 （冨… －1■■－■・ 正　　 常 少し手すり使用
手すり使用でなんとか 不能

3
勤

動

作

－ 正　　 常 少し手すり使用 手すり使用でなんとか 不能

4 立ち上る － 正　　 常 登挙性起立 物につかまって 不能

5 しゃがむ － 正　　 常 膝に手をついて どすんとしゃがむ 不能

6 床 寝返 る － 正　　 常 なんとか 介　 助 不能

7 上
動
起き上る － 正　　 常 なんとか 介　 助 不能

8 作 這　 う － 正　　 常 なんとか いざり 不能

9 上 衣服着脱 － 正　　 常 なんとか 介　 助 不能

10
肢
動
整　 容 －

正　　 常 なんとか 介　 助 不能

11 作 食　 事 － ハシをもって ホーク、スプー
ン右・もって

介　 助 不能

合計 （11項目） 34点 （1（氾％）
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表2　Duchenre型進行性筋ジストロフィー症の機能障害度分類

1．ModiEied SYitIyard ClaSSiEIcation（Swinyard，加aver

and Greenspan，1957；lnkley，Oldenburg and Vignos・1974）

t Walks andchimbsstairs without assistance

n walksardclimbsstairsusinghandrail

I Walks andclimbsstairswithdifflculty

Ⅳ　Walks Getsout of chairbut does not climbstairs

V Walksbut doesnot get outofchair

Ⅵ　Walkswithhelp－Orindcpendentlywithbraces

Ⅶ　Walksinlonglegcallipers－nOtindependently

Ⅶ　Standsinlonglegbraces

Ⅸ　Onlysitsinwheelchair

表3　先天型筋ジストロフィー症に．おける運動機能レベル

レベル8　－　階段昇降可能（装具の要不要を問わない0手すりの使用可、

ただし手引き、体幹支えは除く）

レベル7　一　平地で手放し歩行可能（装具の要不要を問わない）

レベル6　－　平地でつかまり歩行又は手引き歩行可能（装具の要不要を問

わない）

レベル5　一　つかまり立ち可能（長下肢装具使用は除く、短下肢又は靴型

装具は可）、又は四這い移動可能

レベル4　－　いざり遭い移動可能（その方式は問わない）

レベル3　－　坐位でのその場廻り可能（1回転できること）

レベル2　－　お坐り可能（支えなしで坐位保持可能）

レベル1一　首の坐り一応可能（真の首の坐りである必要はなく、直立位

での安定があればよい）。自分での坐位保持不能

〔考　　　察〕

機能障害の評価法、機能障害虔分類法を確立し、それに基づいて筋ジストロフィー症各型の

経過を明らかにすることができると、先づ第一に、治療の効果をより明確にすることができる

（図5）。次に病型分数鑑別に役立つ（図6）。さらには、筋ジストロフィー症の増悪因子

を分析できるであろうし、また時代による病勢経過の変動、生活様式・性、地域孝が病勢経過

に及ぼす影響を検討することも興味深いことと思われる。また外国患者との比較も可能になる

であろう。

〔ま　と　め〕
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筋ジストロフィー症の機能障害の進展過程および械能障害評価法、分類法に関する従来の成

績を文献的に分析し、問題点を検討した。Duchenne型については、すでに優れた研究があり

はぼ目的を達していると思われるが、他の病型については、機能障害の評価法、機能障害度分

類方式そのもののより細心な検討が必要である。

プロジェクト　a

筋ジストロフィー症の病理組織学的研究

生検骨格筋の同一ブロックから組織学的

および組織化学的観察を行う方法の検討

徳島大学医学部第一病理

篠　田　　　実

小清水　忠　夫

高　柳　哲　也

夫
　
郎
邦
次

一
七
　
昌
清

澤
　
野
　
山

槍
河
　
向
林

筋ジストロフィー症の診断や研究には筋の病理組織学的観察が最も有力な手段として用いら

れ、多大な成果をあげてきた。最近は本症の研究が生化学的、細胞生物学的、生理学的分野に

も拡大し多くの新しい知見が得られているが、これに呼応して形態学的研究が一層重要性を増

した。

本プロジェクト研究は主として生検筋の病理組織学的、組織化学的、電子顕微鏡的観察に関

する問題を対象とし、筋ジストロフィー症の診断、病因解明に資することを目的とする。本研

究班の職員はそれぞれ独自の課題Iとっいて自由に形態学的研究を行っており、その主題は多岐

にわたっている。上記の目的を達成するため、これらの研究のなかから共通するテーマをとり

あげ、関連するメンバーが定期間にわたって共同研究を行う体制をとりたいと考えている0

1．共同研究のテーマの選択

共同研究のテーマは原則として班員が行っている病理組織学的研究の動向と関連を持たせる

よう配慮し、本プロジェクトチーム構成員の協議に基いて選定することが望しいと考える。病

理組織学的諸問題を扱う研究としては次のような主題のものがあげられる〇

月　生検筋の組織学的観察方法の改良
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2）筋ジストロフィー症の組織診断基準の設定

3）針生検筋の組織診断の検討

心　筋病変の定量化、訂adingの検討

5）筋ジストロフィー症病型別の病変の差異

6）身体の部位による筋病変の相違

Ⅵ　その他

Ⅱ　昭和53年度の研究

本年度は上記の諸テーマのうち組織学的観察方法の改良に関する主題について若干の研究を

行った。

骨格筋生検に際しては検索に十分な量の筋肉を得ることがしばしば困難である0筋疾患の形

態学的観察だけに限っても、最近は通常の組織学的所見のはかに組級化学、電顕的所見が必須

となってきた。これらはそれぞれ異った過程によって標本が作製されるため、材料が少ない時

はすべての観察を行うことはできない。しかし同一ブロックから組織学的観察だけでなく少く

とも組級化学的観察ができるならば材料が少畠ですむ。緩和な固定液、親水性樹脂による脱水

包哩は酵素を失宿させることが比較的少なく上記の目的にかなっているように思われる0この

ような組織標本の作製法は最近McLeav，Nakanel）瀬野尾2）によって開発されており、瀬

野尾はすでにその方法を用いて一般染色、PAS反応、脂肪染色のほか、酸、アルカリフオス

フアターゼ、非特異性エステラーゼなどの酵素組織学、および免疫組織学的観察が可能であっ

たと報告している。

骨格筋の日常の検索に必要な組級化学としては、筋線経のType分別を目的としたNADH

MyosinATPase　反応が最低限必要である。そこで上記の固定、包埋属したブロックを開い

て実験を行った。

1）実験方法

正常なマウスの骨格筋をMcLeanとNaKane（1974）にならい次のPeriodate－1ysine

－paraformaldehyde（PLP）固定値にて4℃、2時間固定した。

PLP固定値：

0．01M・　NaIO4

0．075M Lysine

2％　　　　　Paraformaldehyde

固定後JB－4で脱水し、JB－4および瀬野尾（1978）になってJB－4、Melhylm

etacrylate，、divinylbedzene混液（JMD液）に包埋、4℃にて重合させた。このブロック

を通常のミクロトームにて8Jlに薄切し反応に供した。なおPLP固定後包埋せず凍結切片

とした骨格筋にも同様の反応を試み、対照とした0

2）実験結果
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a）NADH反応はBarka，Anderson法によぅた。凍結切片ではPLP固定後も活性は

よく保たれておりTypeI線椎が濃染した。（写真）

JMD固定を行うと酵素活性の低下は著しくType1線経が洗染するのみで、筋線維

のTy匹分別が辛うじて可

能な程度であった。

b）Myosin ATPase反応はP

LP固定後かなりの失宿を

み、JMD包埋後はType

分別が可能な程の活性は残

存していない。

〔考　　　轟〕

以上のどとく、固定、包埋後の酵

素組織化学はNADH、Myosin A

TPase　ともに良好な結果は得られていない。しかし、固定後凍結切片とした筋の反応程度か

ら判断すると、Paraformaldehyde　固定はFormol，glutaraldehyde固定にくらべて、N

ADH、myOSin ATPase活性を失宿させることは弱く、包埋方法に改良を加えて酵素の失宿

をさらに少なくし、ヒトの筋疾患にも応用して検討を続けたいと考える。

文　　献

1・McLean，ⅦⅠ・and NaKane，PIK・：Periodate－Lysine－Paraformaldehyde

fixative，A new fixative forimmunoelectron microscopy．J．Histochem

Cytochem．22：1077－1083，1974

2．瀬野尾章：同一ブロックから光野（一般、特殊染色、組織化学、酵素、免疫組織化学）

電顕的検索可能な生検標本作製法の検討、医学のあゆみ、1（池（2）：112－117，1978

ー　22　－



プロジェクト　4

筋ジストロフィー症の心肺機能に関する研究－

－進行性筋ジストロフィー症における呼吸不全

の臨床的研究

東北大学医学部

国立療養所川棚病院

国立岩木療養所

国立療養所西多賀病院

国立療養所下志津病院

国立療養所箱根病院

国立療養所兵庫中央病院

国立療養所松江病院

国立療養所西別府病院

国立療養所赤坂病院

国立療養所再春荘

国立療養所松江病院

国立療養所南九州病院

板　原　克　哉

松　尾　宗　祐

武　部　幸　侃

山　田　　　満

原　田　健　治

村　上　慶　郎

新　光　　　毅

中　島　敏　夫

三吉野　産　治

小　林　卓　朗

岡　元　　　宏

北　野　正二郎

中　島　洋　明

筋ジストロフィー症の病勢が進行すると、比較的若干のうちに致命的な予後をとることが一

般に知られており、中には四肢・腰帯筋よりも心筋の変性が急激に進行する型があって、最終

的には心筋機能の低下によりうっ血性心不全と呼吸困難がすすみ、合併症である肺炎が死亡原

因になると考えられている。

事実、今回の発表の中にもDuchenne型PMD末期患者のうっ血性心不全治療の実態につい

て臨床報告があり、心機能の面から病勢を4期にわけると、心不全の急激に進行する時期とそ

うでない時期とがあること、各期におけるジギタリスと利尿強心剤、その他の心筋代謝促進剤

の債いわけが必要なことなどが報告された。最終的には最近10年間では心不全による死亡が少

くなり、死亡年令の延長をみたという。

心機能に関する研究の動向は、いうまでもなく心電図を中心として、新しい方法を併用した

報告が多く、心機図、心音図、頚動脈波などと併記された研究、超音波UCGによる動態観察

などが行われた。
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Duchenne　型DMPを中心に、他の頬似神経性筋萎縮たとえば、Werdnig－Hoffman病との

対比が心機図を中心にEMG所見をも加えて考察された。

筋強直性ジストロフィー症におけるHis束心電図の特徴が2施設から浮き彫りにされ、A－

Ⅴブロックなど心臓内刺戟伝導系への侵襲度はmchenne型の心筋とは異り高度であることが

証明された。今後剖検心筋の組織学的検索が望まれる○

ベクトル心電図による研究では、病勢進行に伴う脊柱変形や胸廓の変形にもとづく変化が加

・ってくること、訟lTaシンチグラフィ一により心筋機能の局所代謝低下を画像で追跡した研究

も新しい方法である。何れにせよ、心不全に至る過程で、心臓はその位置を後方から右前方に

はり出すような傾向があることがとらえられた○

呼吸機能については、かなり低下した肺活量は市販の呼吸量計では機械的低抗が高いために

実用とならない。それで呼気に際しての低抗の少ない発泡スチロールをガラス筒内で低抗少な

く移動させる呼吸計の試作が提案された0

呼　吸　不　全　共　同　研　究　報　告

国立療養所川棚病院　　　松　尾　宗　祐

DMP症の肺機能は症状の進展とともに呼吸筋力の低下に由来するComroe、田村らにより

定義される拘束性換気障害であり、かつ慢性進行性でありその終末は呼吸不全に至る0かかる

過程は、呼吸器感染症などによる急性期のirrtensive careからrebabilitationに至る幅広い

careを必要とする。

そこでDMP症患者の医療管理のなかで、呼吸不全に至る過程を肺機能へ影響を及ぼす身体

的条件、血液ガス異常よりもたらされる生化学的変化、肺機能の心への影響、剖検成績を検討

して、呼吸不全がどの程度進行しているのか、生理学的、病理学的、生化学的、血液学的変化

がどの程度起っているのか、またどのような治療がおこなわれているのかなどを分析し、今後

かかる過程（症例）に対する医療管理的アプローチの方法と程度を考え実行し、国立療養所が

かかえているDMP症治療の問題点を解決しようとして本協同研究を計画した○

我々は53年度を初年度として参加12施設より232例の症例を得た。本研究はDMP症の呼吸

不全へ至る過程を最低5年以上の経年的推移を検討することを目的としたものであり、今回は

22例を一断面としてとらえた結果を紹介する。

症例総数Z32例を病型別にみると、Duchenne型164例（707％）、・Limb－Girdle型30

例（12．9％）で、他の病型は症例数が少いので他の型としてまとめ38例であった0（表1）

年令についてみると病型により偏りが着るしく、Duchenne型は20才以下、Limb－Girdle型

では20才以上、その他の型は各年令層に分布がみられた○性別では着るしい男性への偏りがみ
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られた。（表1）

病型別に入院までの期間についてみると、nlChenne型で10年以下、Limb－Girdle　型とそ

・の他の　型では20年以上の症例が多く、Duchenne型で発病より入院までの期間が短かい0

（表2）

病型別、年令、性分布

y ea rS ～9　 10 ～14 15～19 20 －29 30－39 4α－49 50～ T o ta l

m ale 23　　 56　　 58　　 24 161 （∈溶．2）

Du chenne　　 fem ale 0　　 1　　 1　　 1 3 （1．8）

type　　　 T otal 23　　 57　　 59　　 25 164 （1（肌0）

（14．0 ）（別．8 ）（36．0）（15．2 ）

m ale 0　　 2　　　 2　　　 7　　 7　　 3　　 2 23 （76．7）

L im b－G irdle　fem ale 1　 1　　 1　　 0　　 1　　 2　　 1 7 （23．3）

type　　　 T otal 1　　 3　　　 3　　　 7　　　 8　　　 5　　　 3 30 （1（刀．0）

（ま3 ）（10．0 ）（10．0 ）（刀．3 ）Q 6．7）（16．7）（10．0 ）

m ale 2　　 3　　 1　　 5　　 6　　 5　　 0 22 （57．9 ）

O ther type　 fem ale 2　　 1　　 4　　　 3　　　 2　　 3　　 1 16 （42．1）

T otal
‾4　　　 4　　　 5　　　 8　　　 8　　　 8　　 1 38 （1（軋0

（10．5）（10．5）（13．2）Q l．1）Q l．1）Q l．1） Q ．6）

m ale 25　　 61　 61　 36　 13　　 －8　　 2 2（裕 （細．8）

T otal　　　　 fem ale 3　　 3　　　 6　　 4　　　 3　　 5　　 2 26 （11．2）

T otal 28　　 64　　 67　　 40　 16　 13　　 4 3 2 （1（刀．0）

肺機能へ影響を及ぼす身体的条件として胸椎側雪についてみると、30度以上の側笥例は

EhlChenne型で多く、その中障害度別では障害度が進む程強度の側彗例が多くなるOかつ重症

Ⅷ群に50度以上の高度側雪例を3例認めた（表3）

病型別に心胸廓比・胸廓比をみると、心胸廓比が0．5以上例えはDuchenne型34例、Limb－

Girdle型4例、その他の型8例であった。

Duchenne型を障害度別にみると、障害度と心胸廓比との間に相関は認められなかったム胸廓

比2．0以上（桟径／前後径）の例はmchenne型に多く障害度の進行とともに胸廓が前後に薄い

症例が増加した（表4）。
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病型別入院迄の期間

表2

入 院 迄 の 期 間 印 ～ 1 ～ 5 ～ 10 ～ 2 0 ～ 30 ～ 40 T o ta l

P　 I － Ⅳ

くつ

3

（13 ．6 ）

12

（5 4．6 ）

7

（3 1．8 ）

1

22

（13 4 ）

J
の 13 13 27
∃　　 Ⅴ

くつ■
（48 ．2） （48 ．2 ） （3 ．7 ） （16 ．5 ）

r・◆
壱　 Ⅵ

∽

9

（26．5）

17

（Ⅸ）．0）

8

位3 ，5 ）

3 1

（20 ．7 ）

ぎ　 Ⅶ

ロー

16

（29．6）

2 6

（48 2 ）

13

位3 ．6 ）

55

0 3 ．5）

の 5 12 9 26
Ⅷ （192 ） （46 2 ） （34 月） （15 月）

D uch en n e ty pe
3 55 7 5 3 1

4 1

1朗

（1．8） （33 ．5 ） 伍5 ．7 ） （18 9 ） （70 ．7）

L im b －G ird le 1 7 4 13 30

　 ty p e

O th er ty pe

0 ．3） 0 3 ．3） （13．3 ） 也3 ．3 ） （133 ） （3 ．3 ） （12 月）

1 4 11 11 11 38

0 ．6） （10 ．5） （：お．9） （2 8 ．9） （：狙．9） （16 ．4 ）

T o ta l
5 66 9 0 55 15 1 232

Q ．2） （：お．4） （刃 ．8） （6．5） 伍．5） （2．2） （1（泊．0 ）

病型別脊椎（胸椎）側彗

表3　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Cobb法）

S c o li o sis 蹄 ～ 9　 1ひ－19　 20－29　 30～39　 4（卜49　 5か－59　 60－69　 70～ T otal

P l － Ⅳ

くつ

17　　　 2 19
（乱 5） （105 ） （1〔札0）

＝「（つ 15　　　 6　　　　 2 23

∃　 V
の

（65．2）　 Q 6．1）　 倦．7） （1（刀．0）

r●・ 13　　　 7　　　　 4　　　 1　　　　　　　　 2 27
壱　 Ⅵ （偲．1） （訪．9） （14．8） （3．7）　　　　　　 仔．4） （100 ．0）

∽
の　 Ⅶ
l■1

14　　 13　　　 9　　　 4　　　　 4　　　 1 45
0 1．1） （訪．9）　 α0．0）　 倦．9）　 仏．9）　 捻．2） （1（札0）

8）
⊂L 2　　　 4　　　　 4　　　 3　　　　 3　　　　 2　　　　　　　 1 19
m　　　 Ⅶ （10．5） Q l．1）　 α1．1） （15．8） （15月）　 （10．5）　　　　 （53） （1（泊．0）

D uchen n e
ty f把

61 32　 19　 8　 7　 5　　 1
也59 ） Q 4．1） （14．3） （6．0） （53） （3．8）　　 的．8）

133
（100 ＿．0）

21L im b －G ird le 17　　　 3　　　　　　　 1
ty匹 Q l．0） （143 ）　　　　　 也．8） （1（札0）

O ther ty pe
23　 9　　　 1　　 1
（即．6） Q 65 ）　 （2．9）　　 Q ．9）

34
（1α）．0）

T otal
101　　 44　　　 19　　 10　　　 7　　　　 6　　　　　　　 1 1＄
（盟．7） α3．4） （10．1） （53 ） （3．3）　 （3．2）　　　　 （0ふ （1（沿月）
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表4

心 胸 郭 比 （心 ／胸 郭 ）

T o ta l

胸 郭 比 （桟 彼 ／前 後 径 ）

04 0　　 0 ．と氾 1．0　　 1．50
T d d～ 0．39　 ・－0 ．49　 ～ 0 ．59　 0 ．60、 ・－1．49　 ～1．9　 2 か－

P l ‾ Ⅳ

くつ
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の

6　　　　 15　　　 5 26 7　　　 8　　　 1 16
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宣　 Ⅵ

■て〕
の

3　　　　 2 6　　　 5 34 8　　　 7　　　 2 17
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∽
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日
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表 5
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F E V l．0 ％
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表6
病型別血液ガス

P H P a C O 2 （m m H g ） P a O 2 （m m H g ）

T o ta l・－7．3生　 ～7．45　 7．46－ ～34　 35－45　 4 6～ ～6 9　 7 0－7 9　8ひ－8 5　 86～

旨．卜 Ⅳ

r）

1　　 12　　　 2 8　　　 7 3　　　 3　　　 9 15

17

2 9

4 1

2 4

（6．7） （杖）．0） （13．3） （53．3） （46．7） （20．0） Q O．0） （弧 0）
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◆ 3　 V
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17 8　　　 6　　　 2 5　　　 5　　　 7
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て）
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の
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■■1
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換気機能については、％VCが40％以下の高度換気障害例はIhchenne型に多く、障害度の

進行とともに高度換気障害例が増加する（表5）FEVl．0％は95％以上の症例で正常範囲内

にあり、拘束型の換気障害であることを示している0

血液ガス所見をみると、PH7．34以下のアシドーシスを示す例がmchenne型で8例あり

障害度の進行とともにアシドーシスの増加がみられた。PaC02については、45mH8以上の

hypercapnia例はmchenne型17例、Limb－Girdle型4例、その他の型1例にみられ、

hchenne型の障害度とhypercapniaとの間に関連が認められなかった。Pa02については、

80mmHB以下のhypoxemiaは各病型とも約％．の症例に認められ、Duchenne型の障害度進行と

とも‘にhypoxemia例が増加していた（表6）。

次に心電図所見を検討した。PIO．25mV以上の肺性心所見をもつものはDuchenne型、

Limb－Girdle型（それぞれ7．3，7．7％）ともに略々同率にみられた。右心負荷・肥大例

はIhchenne　型11例、その他の型で2例にみられた。鱒1＞1．5mVはDuchenne型で22例、

その他の型に3例認め、Duchenne型では各障害度群にRvlの高い症例が認められた（表7）。

以上232例についてその成績の一部を概観したが、個々の成績の経年的追跡が本研究の目的

であり、今後のfollowを継続したい。

プロジェクト　良

筋ジストロフィー症の臨床病態像の解析

一従来の知見と今後の問題点－

鹿児島大学第三内科　　井　形　昭　弘

国立療養所西別府病院　　三吉野　産　治

1．はじめに

筋ジストロフィー症の病変の主産が骨格筋にあることは明らかであるが、本症の示す臨床像

はミオパチーとしてのそれのほか、心筋、肺、内分泌系、その他全身にわたって多彩であり、

それぞれの側面からのapproachが本症の真の臨床病変を明らかにする事にもな．り、またその

臨床的側面の中に必ず本症究明の手がかりが潜んでいる筈である。この立場に立って我々は本

症の臨床的側面についての従来の成果をふまえた上今後のこれからのプロジェクト研究の計画

を試みた。
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2．従来の成果

本症の臨床的側面については従来の山田班及び沖中班にて、多くの報告がなされており、そ

のおおよそのまとめは別表の如くである。

山田班では現在迄に

1）心肺機能に関する研究

a　生検ないし剖検例についての病理学的形態学的研究

3）病態に関する解析、近縁疾患との対比

亜　感染の予防や治療に関する研究

などの柱をつくり研究を進めてきたが、特に共同研究として行った本症に対するインフルエン

ザ予防接種の効果判定や呼吸不全に関する研究は大きな成果をあげた事は周知の如くである〇

一万、沖中班でも臨床面からのapproach　として、プロテアーゼ、筋蛋白、脂質、ミオグロ

ビンなどの生化学的検討、膜異常としての遊出酵素の検討や赤血球、血小板の指標としての形

態的、機能的、生化学的、検討、臨床像の解明や近縁疾患や実験的ミオパチーとの対比、電気

生理学的方法による障害レベルの決定や成因に関する研究、血液凝固能に関する検討、神経系

を含めた他臓器の障害、自律神経症状の解明や自律神経剤の影響、免疫能に関する検討、体液

性因子の内分泌学的酵素学的生化学的検討、保因者の発見に関する臨床的検討などが行われ成

果をあげた（別表）。

3．今後の問題点及び研究計画

以上の成果をふまえて、今後に残された課題は以下の点に要約される。

1）本症の臨床症状や症候の新しい側面の発見を試みると共に従来から明らかにされていた

症候の解析を続け、骨格筋のみならず、全身臓器の検討をもあわせて、本症成因の解明

のヒントを追求する。

a　基礎的研究で提起される最重点テーマについて臨床面よりの検討を行う○

（プロテアーゼや膜異常など）

劫　本症の重症化因子の解明を行い、特に重症末期例における臨床的解明を行う。

郎　全身性疾患としての内分泌学的、生化学的、免疫学的など各方面よりの検討を行う。

劫　特殊型（福山型など）の臨床的究明

0　保因者診断の統一方法の作成

Ⅵ　近縁疾患ないし実験的ミオパチーと本症との対比研究

母　自律神経症状の解明と神経系の関与の究明

9　電気生理学的検討による筋の機能的検討

川　治療効果の判定に有用な臨床的指標の決定

川　口腔外科、歯科、眼科、耳鼻科などからの検討

12）その他
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研究の実施にあたっては、筋ジストロフィー症を研究の中心とし、日夜接している患者の期

待を背に一日も早い原因の究明と治療の開発をめざす。プロジェクトとしては、多彩な臨床的

・側面に応じ、上記テーマについて各メンバーによる自由な研究を行い、之に各年毎の2～3の

重点的共同研究を加えて、所期の目的を果してゆく予定である0プロジェクト研究として症例

や患者材料について集中的な検討が必要なこともあるのでチームメンバーのみならず全班員の

協力を得られる態勢をお願いしたい0

山田班における従来の成果 （昭和48年度以降　本プロジュクト関係分）

昭和48年度

1）運動負荷によるpropranololの効果　　　　下志津

辺　脊柱変形、胸部変形について

3）保因者に関する研究

心　自律神経学的研究

5）電気生理学的研究

6）末梢循環動態

7）好酸球浸潤を認めたMyopathyの1例

8）LDH－Isozyme

功　EMG－末梢神経を中心に

川　神経原性変化の混在したPMDの女性例

11）末梢血管の態度

12）肺機能に関する研究

13）歯芽の研究

昭和49年度

1）心雑音を呈する症例

2）扁平足について

3）ときほぐし法による脊髄根神経の検索

劇　筋活動電位と等尺性張力の検討

5）末期患者の病能生理とそのCareについて

昭和50年度

1）自律神経学的研究

訝　耳小骨筋に関する研究

3）唄囁機能に関する研究

徳大整形

琴埼玉

南九州

川　如

／′

再春荘・鈴　鹿

′′

鈴　鹿

徳　島

′′

新　潟

府
　
荘
　
鹿
　
野
　
府

別
　
春
　
　
多
　
別

西
　
再
　
鈴
　
宇
　
酉

下志津

原

広大歯・原

亜　顔面筋特に胸鋭乳突筋のEMGによる障害　　再春荘

5）ホルモン環境について
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6）Girl Duchenne例　　　　　　　　　　　■川　棚

Ⅵ　動作力学的研究　　　　　　　　　　　　　徳大整形

8）臨床像に関する再検討　　　　　　　　　　南　九

9）インフルエンザ予防接種とHI抗体の推移西別府

昭和51年度

1）自律神経学的血行力学的研究

2）sinfgleafferent（C．V。（EMG）

3）液性免疫（Tldl機能不全）

4）Girl Dll機能不全）

封　末梢神経終末部のM波、振巾、潜時

団　活動電位および筋張力（‘EMG）

7）リンパ球HL－typing

昭和52年度

1）周波数分析（EMG）

か　末梢神経伝導速度

下志津

東埼玉

新　潟

／′

再春荘

宇多野

′′

徳大整形

東埼玉

3）motor unit potentialにおけるlate component　　箱　根

劇　勝胱括約筋、肛門括約筋のEMG　　　　下志津

5）エビネフリン投与とCPKの血中濾出　　兵庫中央

㊥　自律神経の検査　　　　　　　　　　　　　南九州

Ⅵ　循環動態異常に関するカテコールアミンの意義　　下志津

㊥　肩関節、肘関節の連合運合の分析

9　高弓口蓋について

10）筋ジク、保因者の神経筋接合部形態

11）先天型筋ジスとCTスキャン

宇多野

南九州

川　棚

西別府

・沖中班における主要研究成果（昭和48年度以降　本プロジェクト関係分）

1．臨床病像に関する研究

1）先天性筋疾患の臨床的研究、総論

昭和48年度　里吉、深瀬、杉田

昭和49年度　宇尾野、西川

昭和51年度　福山、沖中

a　筋ジストロフィーの特殊例

昭和48年度　里吉、福山、三好、中村

昭和49年度　勝本、三好、祖父江
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昭和52年度　豊倉、三好

31福山型先天性筋ジストロフィー症

昭和49年度　塚越

昭和52年度　祖父江

4）形態異常を伴うmyopathy

昭和48年度　黒岩、里吉

昭和50年度　深酒、椿、祖公江、沖中、宇尾野

昭和51年度　椿、井形

5）先天性多発性関節拘縮症候群

昭和48年度　小林

昭和52年度　佐藤

6）類縁疾患に関する研究

昭和48年度　茂在、勝木、祖父江、三好、里吉、黒岩

昭和49年度　徳臣

昭和51年度　小林

昭和52年度　豊倉、里吉

2．臨床生理学的研究

1）筋電図等電気生理学的研究

昭和48年度　深瀬、高岡

昭和49年度　黒岩、里吉

昭和50年庭　坂原、深瀬

昭和51年度　宇尾野

昭和52年度　深瀬

切　その他の生理学的研究

‘昭和49年度　板原

昭和50年度　小林

昭和52年度　西川

3．臨床生化学的研究

1）CPK　　昭和48年度　宇尾野、沖中、祖父江、勝木、三好

昭和49年度　三好

昭和50年度　沖中、黒岩、三好、松下、西川

昭和51年度　三好、沖中、西川

昭和52年度　西川

LDH　　昭和48年度　徳臣、西川
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昭和49年度　徳臣、茂在

a　筋ジストロフィー症と脂質代謝

昭和48年度　杉田、枚原

昭和52年度　里吉、板原、里吉

31筋ジストロフィー症とアミノ酸代謝

昭和48年度　茂在

昭和49年度　茂在

劇　筋ジストロフィー症のプロテアーゼに関する研究

昭和50年度　今坂

昭和51年度　勝沼

昭和52年度　今堀、杉田、勝沼

5）筋ジストロフィー症と赤血球膜に関する研究

昭和48年度　荒木

昭和50年度　荒木、黒岩

昭和51年度　吉田、小林、祖父江、黒岩

昭和52年度　黒岩、茂在、祖父江、荒木、三好

6）筋ジストロフィー症とミオグロブリンに関する研究

昭和50年度　三好

昭和51年度　三好、福山

の　筋ジストロフィー症とミオシン、ミオトロビンに関する研究

昭和50年度　豊倉

昭和52年度　小沢

8）筋ジストロフィー症とcyclicnucleotidesに関する研究

昭和50年度．鬼頭

昭和52年度　鬼頭

功　その他

昭和51年度　里吉、西川、徳臣、井形

昭和52年度　三好、西川

4．筋ジストロフィー症におけるE崩morrhe010deal fMtOrの検討

昭和50年度　宇尾野

昭和51年度　茂在、三好

昭和52年度　宇尾野

5．筋ジストロフィー症の免疫学的研究

昭和48年度　徳臣
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昭和50年度　三好

昭和49年度　徳臣

昭和51年度　板原

6．保因者診断に関する研究

昭和48年度　堀田、深瀬

7．内分泌に関する検討

昭和51年度　枚原

その他

ワーキングテーマ

筋ジストロフィー症剖検例の検討

剖検例の登録についての検討

徳島大学医学部第一病理 桧

林

国立療養所西多賀病院　　湊

夫
　
次
　
郎

一
括
　
治

沢

本研究班では進行性筋ジストロフィー症の骨格筋のみならず、心、肺その他諸臓器の機能異

常、臨床病態の研究がなされているが、それと平行して剖検例の解析を行うこととなった。剖

検データを活用しやすくするため、今年度はまず本邦の筋ジストロフィー症剖検例の登録を企

画しこ現在その方法を検討している0

1．日本における従来の筋ジストロフィー症剖検の状況

本邦の筋ジストロフィー症の剖検の大部分は本研究班班員の所属する国立療養所を中心に行

われており、すでに多数の症例が蓄積されている。表1．に1959年から1976年までの日本病理

剖検輯掛こよる筋ジストロフィー症剖検の動向を示してある。この期間に約140例の進行性筋

ジストロフィー症が集録されている。表には示していないが筋緊張性ジストロフィー症は約15

例が剖検されている。亜型別にみるとDuchenne型およびその疑診例が最も多い。．表2に示す

ように筋ジストロフィー症の剖検数は年々増加し、かつ臨床遺伝型も最近の症例はど明らかな

ものが多い。

Ⅱ　萱録の方法について
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登録の方法については以下のような試案をもとにして検討し、班員会議、幹事会に計って決

定する予定である。

1）登録の対象は筋緊張性ジストロフィー症を含む広義の筋ジストロフィー症とする。

訝　登録票は世話人が中心となって案を作る。

3）剖検を行った施設は、症例ごとにこの登録票に必要事項を記載して、毎年本研究班に報

告する。

亜　登録資料の利用にあたっては、少なくとも一定の範囲まで、関係分野の研究者に公開す

るのが望しいと考える。

表1

表2

Autopsy of DMPinJapan，1959－1976

mchenne　　　　　　　　　　　　38

Duchenne suspect　　　　　　63

COngenita1　　　　　　　　　8

1imb－girdle　　　　　　　　2

malignantlimb－girdle l

∝ulo－pharyngodistal l

unclassified　　　　　　　　　　29

DMPsuspect　　　　　　　　12

154

yearly distributionof DMP autopsy1959－1976

1959　　　　　　1鉱5　　　　1970　　　　1975
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鹿児島県下5地区における進行性筋萎縮症全域調査

．．J　　ト　　　∴国立療養所南九州病院　二・乗　松．克　政

国立療養所南九州病院．．∴中、▼島・洋　明

谷　口　博　康一　　金一久▼禎一　秀一

鹿児島大学医学部第3内科

〔日　‾’＿＿的〕＿～

中　川　正　法　　今　隈∴－．満

福　永　秀　敏　　納′　　光　弘

l

l　－

進行性筋萎縮症の頻度を推定する場合、・target areaを求めて得られたデ丁夕が一つの有力

な寄り所となる。本邦では、－すくなくとも全県レベルの全域調査は未だなされていない。数年

前より疫学調査を行ない√約82％検診を終了したが、残り18％が未検診である。昨年までに全

域調査の終了した5地区についてその結果を報告する一〇■・，二

【方　　　法〕

図1の様な「難病検診」法により、得られた疑わしい患者のリストと・各地区の保健軌肇

祉事務所、区長、医師からの遂時情報をもとに、少しでも筋萎縮性疾患の疑われる患者すべて

を、在宅訪問検診を行った。対象地区は、図2の斜線で示した5地区（2市・2町、2離島）

である。北から順に、出水市62，∝8人、川内市62，朗1人、川皿町、．知覧町32，gは人、徳之島

礼711人、沖永良部島15，169人で総計2吼1盟人で、－この母集団■は県人口の約11％を占める。

調査期間は、徳之島は昭和49年で、その他は昭和52年～53年にふけて行った－もりである0
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一一二　図2　＝全域調査を

行った5地区（斜線

で示す）。出水市

62，∝8人、川内市

62，糾1人、川辺・知

‾覧町32ぷ4人、徳之

島乳711人、沖永良

部島15，169人で計
●　■司　　　　　　i一▲ぶ＿

2吼1義人に対して－

行った。



〔結　　　果〕

5地区における疾患別の患者数と、人口10万当りの有病率をみると、徳之島、沖永良部島は

刀．8－72．5人と着るしい高値を示しており、鹿児島県レベルの平均35．3人の約2倍の値を示し

ている。川辺・知覧地区は、本調査で鋸．4人の高頻度を示し多発地区であることが明らかとな

った。地方都市の出水市や川内市では、県平均を下回り、薩摩半島では、北部は低頻度で南部

に高い地理的分布を示した。

－〔考　　　蕪〕

進行性筋萎縮症として、我々は、かなり巾広い疾患群を網羅しているが、筋ジストロフィー

症3疾患（Duchenne型、Iimb－girdle、FSH）の4を取り上げてみると（表1）、5地区の

総計は、11．5人と欧米のそれを上回る頻度を示した。筋緊張性筋ジストロフィー症は、欧米の

それに近いが、日本のデータが余りにも低いのは、家系調査が不充分であることに起因する。

運動ニューロン疾患は4．7人で、精度を高めても、従来の本邦のデータに近い値を示している（

川辺・知覧地区で、1imb－girdlC型筋ジストロフィー症、痙性脊髄麻痺（SSP）が多発

していることもその頻度を押し上げている理由である。図3は1imb－girdle　の家系で、近親

婚が濃厚で同一家系内に5例の発症がある。

図3　　　　　　川辺町における肢帯型筋ジストロフィーの一家系

× X

　 中占．□

泣出×硯 描 占損 局
L　　　　　　　　　　　　 L

ー／　　　 〔　　　　　　　　　　　　　　　　 〔
易　　　 畠　　 F L 参

A．Ki AYu．28Y AXa21Y　16Y ANa．14Y

図図4は家族性痙性脊髄麻痺で5例の発症があり、これらの家系内発症が頻度を押し上げる要因

となっている。なお鹿児島を中心とする南九州では、筋ジストロフィー症の中で肢帯型筋ジス

トロフィー症の多いことが一つの特徴と考えられるが、これは地域性特異性以外にむしろ疫学

調査の精度に関係するものと考えている。従って本邦でも今後の調査如何では、肢帯型筋ジス

トロフィー症が高頻度になり得ると考えられる。
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表1

表2

筋ジストロフィー症の羅病率（人口10万当り）

本 調 査 日　　 本 欧　 米

P　 M　 D 24 例 11．5 2．6 ・－ 5．5 4 ．0～ 6．7

M y － D y 5 例　 2．6 0．2 ～ 0．4 1．0～ 3．3

M　 N　 D 8 例　 4．2 2 ．0 ～ 5．7 2．5～ 6．7

P M D：筋ジストロフィー症

My，Dy：筋緊張性筋ジストロフィー症

M N D：運動ニュー●ロン疾患

琉球型筋萎縮症　　　　　53年8月

症　 例 年令 性 病　　　　　 名

沖

永

良

部

1 N ，T 27 才 男 琉球型 （新）

2 － Ⅰ，A 14 才 女 〝　 （未検）

3 H ，Y 33 才 女 〝　 （新）

4 H ，K 47 才 男 〝　 （新）

5 S，T 57 才 女 脊髄小脳変性症

6 S，E 46 才 男 死　 亡

7 N ，M 61 才 女 死・亡

8 S，M 22 才 男 死　 亡

9 1，H 22 才 男 死　 亡

10 F ，K 62 才 男 死　 亡

近藤報告輿こよる、琉球列島の特異な琉球型筋萎桁症について、臨床報告が最近少しずつな

されてきている。沖永良部で行った今回の追跡調査では、近藤報告8例のうち5例はすでに死

亡し、1例は小脳失調症が出現しており、脊髄小脳性症と考えられた（表2）。琉球型筋萎縮

症の特徴封は、

lI　発病が早期で起立歩行は遅れ

オ　近位筋に強い筋萎縮が、上肢よりも下肢に顕著で経過は良好

3）多くの例で筋線維束攣桁とpeSCaVuS，kyphoscoliosisを伴うことがあり

劇　女性は男性に比し、比較的軽症である
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5）CPKは軽度上昇し、組織学的には神経原性変化に筋原性変化をも伴っている。琉球型筋

萎縮症について検索を行う場合、Kugel，berg⊥Welahder（KW）▲病、肢帯型筋ジストロフ

ィー症、SCapul0perOnPalatrophy‾との鑑別が必要であるが、これはしげれも症候群としての

性格を有しており、それぞれ単一の疾患とは考え難く、別の観点カミら今後疾患分煩が行われる

可能性もあり得るq従って琉球列島に多くみられる神経原性萎縮症とRy坤yuanmuscular

atrophyとして報告Lされたととは二Lニうわ重要な問題提起であらJ＝－。1中里ら辺：は近藤報告の

家系より発症した、KWと考えられる1例を報告し、一方福永ら罰　は、椿、近藤によって報

告された「奄美大島における特殊な進行仕筋萎縮症」10例め中で、由床的にはscapulo－perOrト

eal atrophyを呈し、組織学的には従来報告のない「車軸様変化」を伴ちた1例を報告し、何

らかの代謝異常を推定している。琉球型筋萎縮症もいくつかの疾患の混入があるのは止むを得

ないとしても、今後の詳細な検索によりその臨床病理学的特長が明らかにされることが望まれ

る。なお徳之島には、16例の琉球型筋萎縮症が昭和49年度現在生存中であるが、そのうち15例

は、我々は、KWまたは肢帯型筋ジストロフィー症に分頬し得るものと考えたが、前述した如

く、個々の症例を更に詳細に検索する必要のあることを強調したい0

【ま　と　め〕

1）鹿児島県下5地区における進行性筋萎縮症の全域調李を行い、廟型別の有病率を検索した。

a県本土では、川辺、知覧地区が多発地であり、か？離島は高い有病率を示した。

劫沖永良部島における琉球型筋萎縮症の廼跡調査の結果を簸告した。

l

文　献

l）Kondo．K．．Tubaki．T，jakamoto・F・：Th占Ryukyuanm＋scular

atrophy．Anobscure heritable neuromhsculardis甲Se

foundintheislandsof！0止hernJapan，＿J・Neurol・▲sci・l，11：359・1970

か　中里　厚、木下英男、里吉栄二郎：「琉痩塾筋萎縮症」の一例、臨床神経学17：詭3

1977

劫　福永秀敏、納　光弘、中島洋明：「車軸様線経を有する肩甲下腿型筋萎縮症」の1例

臨床神経学●18：霊21978　　　　　’、■l
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Ⅰ徳島療養所における筋ジストロフィー症患者の実態

Ⅱ四国四県における筋萎縮症患者の疫学的調査（主と

して行政面での現状把握についての調査）

国立徳島療養所　　　　宮　内

国立徳島療養所　　　　今　井

日　下　香　苗＊　　金　沢・

徳島大学医学部整形外科　松　家

＊

　

　

　

■

男
　
三
　
治
　
豊

光
　
幸
　
孝

（＊徳島大学医学部第1内科専攻生）

〔目　　　的〕

昭和40年に国立徳島療養所に筋ジストロフィー病棟が開設され、約15年が経過した0我々は

この15年間に本療養所に入所した筋ジストロフィー症（以下PMDと略）患者の実態の概略を

示し、併せて四国四県のPMD患者の主として行政面からの疫学的調査についても示す0

〔対象と調査方法〕

本療養所PMD患者の実態についての対象は昭和40年3月から昭和54年2月までの約15年間

に本療養所に入院したPMD患者133例である。また、四国四県における筋萎縮症患者の調査

方法は、各県の厚生部長宛に、その県に登録されているPMD患者の名簿の送付を依頼し・得

られた回答によった。ただし愛媛県についてはPMD患者名を把握していないとの回答であっ

たので、愛媛大学医学部の野島教授に依頼していただいた昭和51、52年の実態調査の資料M

によった。

〔結　　　果〕

1．徳島療養所における筋ジストロフィー症患者の実態

1．年次別在院および入退院患者数（図1）一

昭和40年～54年までに入院したPMD患者数は133例である0在院患者数は昭和40年の

病棟開設時は11例で、その後52年まで増加している0現在は67例である。各年の新入院患

者数は26－4例で平均1年間10．4例、退院患者数は14－1例で平均5・6例であり、毎年4月

例の割合で増加している。死亡例はこの15年間で29例、うち剖検例は16例（55％）である0

2．徳島療養所におけるPMD入院例の病型分類

病型（表1）では、総入院例133例中デュシャンヌ型（以下pMDと略）が最も多く96

例（72％）、次いで肢帯型が16例（12％）をしめている0その他先天性筋ジストワフイ‾

症5例、良性デュシャンヌ型、悪性肢帯型、顔面・肩甲・上腕型、筋強直性ジストロフィ

ー症各2例等である0
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【通　牒】

死亡暮d　　29

■機は　　　，8

■♯暮　　　561

年次別在院および入退院患者数

病　　　 型 ・ンだ 入 l完例 現 入院 例

デ ユ シ十 ンヌ型
9 6 4 5

良 性デ ュ シャン ヌ型 2 l

肢　 帯　 聖 1 6 1 3

悪 性腹 帯型 2 2

先　 天　 性 5 2

積面 ・貫 甲 ・上 腕里 2 l

箭 縫直性 ジス トロフィー 丘 2 】

分 寧 日難 なもの 5 2

不　　　 明 3 0

計 1 3 3 6 7

（・：・S・40・3－S．54．2）

徳島療養所における筋ジストロフィー症入院

例の病型分類

3．現在入院中のDMD患者の障害皮（図2）

歩行可能例（厚生省基準の障害度で4度以下）はわずかに6例（15％）であり、歩行不

‾能例が39例（85％）と大部分をしめている。更に障害皮7および8度のいわゆるbedpat

ientは30例（67％）と高率である。

なお、DMD患者の年令をみると、7－26才までの分布がみられ、うち15～16才が15例

（33％）と最も多く、また21才以上の年長者も10例（22％）と多い。

4．DMD患者の死亡年令

DMDの総死亡数は24例であり，その平均死亡年令は18．7才である。

5．徳島療養所入院DMD症例の歩行可能期間

徳島療養所におけるリハビリテーションの効果を歩行可能期間よりみると（図3）、独

歩可能時入院例（18例）では平均独歩年令は11．8才であり、これに装具歩行の期間を加

えると13．8才まで歩行可能である。これに対し、独歩不能後の入院例（18例）では平均独

歩年令9．7才、装具歩行まで含めても12．3才であり、前者は後者に較べ約2年間の歩行期

間の延長がみられている。

6．徳島療養所におけるPMD入院例の出身県別分布

四国四県の出身者が1併例（80％）をしめているが、北海道・東京・鹿児島等の例もみ

られ出身県は全国に広がっている（図4）
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独　歩　　　　装具歩行

徳島療養所入院DMD症例の歩行可能期間

2．四国地区における筋萎縮症患者の分布

四国四県での筋萎縮症患者は総計316名（男213名、女103名）、県別では患者数は愛媛

県98名（男59、女39）、徳島県83名（男65、女18）、香川県75名（男52、女23）、高知県60

名（男37、女23）、の順であった。このうち、筋ジストロフィー症のしめる割合は愛媛県で

は約40％であった。これに対しその他の県については、詳細は不明であるが、その多くが本

症と思われる。
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〔考　　　察〕

本療養所におけるPMDの実態につい

て、まず年次別の在院患者数では昭和40

年の病棟開設以来毎年漸次増加を示して

．きたが、昭和53年に初めて前年にくらべ

減少（6名）した。これは入院患者に年

長者が多くなり、死亡例が増加（8名）

したため、ならびに自然退院者の比較的

多かった（6名）ためと考えられる0

在院患者の障害度別分布では、高度（

障害皮7および8）の運動機能障害を有

する年長者が多く、これら年長患者に対

するリハビリテrション、看護、精神衛

生面からの管理が大きな課題である○

徳島療養所における筋ジストロフィー症入院別

の出身県別分布

本療養所入院DMD患者の平均死亡年令は18・7才であり、木村劫の昭和46年から49年までの

全国16施設における調査成績と同じである。同じく木村の調査による昭和41年から45年までの

平均死亡年令15．8才より約3年延びている。

徳島療養所では入院初期より、筋の不動性萎縮の進展の防止、変形の発生・増悪の阻止、残

存する運動機能の維持などを目的として装具療法を含めたリハビリテーションを行っている。

この効果をDMD患者の歩行可能期間についてみると、独歩可能時入院例が独歩不能後入院例

に較べて約2年間の延長がみられた。10才頃に歩行不能となる本症患者にとって、成長期にあ

るこの時期に2年間歩行可能期間が延長するこ‘とは患者にとって大きな喜びであり・有意義な

ことと考えられる。従って歩行期間の延長には早期からのリハビリテーションが重要である0

入院例の出身県は全国各地に分布しているが、遠方よりの入院例は最近減少している。これ

には、他の地区の療養所のPMD病棟の収容ベッ、ド数が増えたことや、各地に肢帯不自由児施

設などが増え、これらに収容される患者が増えたことなどが考えられる0

四国地区の筋萎縮症患者を行政面から調査したところ、総数316名の多くの患者がみられた0

徳島、香川、高知はあくまでも行政面からの調査であり、その患者の病名などは明らかではな

い。しかし徳島県はPMDとして登録されている名簿により（死亡例も数名含まれている）、

また香川県は筋ジストロフィー協会が把握している患者であることなどよりその多くは筋ジス

トロフィー症と考えてよいと思う。愛媛県については、・野島らによる医学的調査に基づいた成

績であり、約40％がPMDである○

〔ま　と　め〕

1．国立徳島療養所の筋ジストロフィー病棟開設以後、約15年間のPMD入院例13例につい
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て。

①　患者数の年次別推移

㊤　病型分頸

㊥　現在入院中のDMP患者の障害度

旬　DMD患者の死亡年令

㊥　DMD患者の歩行期間よりみたリハビリテーションの効果

㊥　出身県別分布を示した。

2．四国四県における筋萎縮症患者（多くはPMD）の行政面からの調査結果を示し、今後さ

らに総括的な調査が必要であることをのべた。

本文の作成にあたり徳島大学医学部第1内科学教室川井尚臣講師に援助をうけた。感謝しま

す。

文　　　献

1）、訝愛媛大学医学部「筋萎縮症」実態調査研究グループ（幹事　野島元雄）：愛媛県下「筋

萎縮症」患児患者の実態調査（第1回昭和51年、第2回昭和52年）報告、昭和52年4月、昭

和53年4月

3）木村　恒：進行性筋ジストロフィーの寿命と死因，医学の歩み　94：626，1975．

割　野島元雄、松家　豊、遠藤寿男：進行性筋ジストロフィー症．各種神経筋疾患（上田敏・

編），リハビリテーショシ医学全書，医歯薬出版，東京，昭和50年，P159

大阪府下における在宅患児（者）の実態調査

国立療養所刀根山病院　　谷　　淳　吉

国立療養所刀根山病院　　香　川　　　務

白　神　　　潔

〔目　　　的〕

進行性筋ジストロフィー症患児（者）の療育入所の体系が軌道にのってくるに伴って、一方

在宅療養患児（者）の実態が入所者のそれと、かなりへだたりつつあり、在宅、入所を問わず

地域全体としての本症に対するケアーのシステムを整備していく上で、必要な基礎資料を得る

ことを目的として、本調査研究をすすめる。

〔方　　　法〕
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大阪府下在住患児（者）を対象とし、国療刀根山病院筋疾患外来受診者、大阪府下出張検診

家庭訪問検診、療育キャンプなどの機会に直接、個別的に診断、障害度評価および面接相談を

おこない、疾病分類、病型分類、障害内容、生活上の困難点、教育上の困難点、家族構成、期

待される施策内容について、別紙アンケート調査を併用しながら基礎的資料の集積をはかった。

本年度は、無作為的に抽出した18才以下の本症児（一部、近縁疾患を含む）35名（男、30名

女、5名）（年令構成、18－6才）についての予備調査の中間報告をおこなう。

〔結果および考察〕

対象患児の構成は、表1のとおりで、疾患別分類は、表2に示したとおりである。通学、通

園の状況は、表3に示されるように、高学令になるにしたがって、普通校内に併置の養護学級

さらに養護学校への通学例が増えてはいるが、疾病内容、障害内容、介護状況によっては、家

庭ケアーの継続が可能のケースも含まれている。

これら患児の医療管理をうけている状況をみると、表4のように、35名の中で24名が1年間

に3回以上、定期的に尋問医療機関に受診して、主疾患に対する経過管理と療養指導をうけて

いることを示している。

これらの患鬼が、療育入所に至っていない理由について考察してみると、つぎの三つに大別

できると考えられた。第一に、家庭、学校などでの対応が適切であり、しかも、重症でないた

め、十分に、外来通院による医療管理下で、療養指導ができている者が35名中16名、第二に、

障害内容が極めて軽症であって、略、健常児に準じた生活が可能な者が35名中8名、第三に、

親子の分離不安、親の罪償感などのため、療育入所が病状上も必要だと認められるにもかかわ

らず、入所に至っていない者が、11名で全体の約％を占めている。

表1　　　　　対象者の構成

年令

独 力歩 行 車 い す 寝 た き り

男 女 男 女 男 女

　 才
16 ～18 0 0 3 0 0 0

13 ・－15 0 0 4 2 0 0

10 ・－12 2 0 12 1 0 0

7 ～ 9 4 0 2 1 0 0

～ 6 1 0 2 1 0 0

小　 計 7 0 23 5 0 0
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表2　　対象者の疾患分校

進行性筋ジストロフィー症

デュシャンヌ型　　25

肢　帯　型　　　　1

顔面肩甲上腕型　1

未　同　定　　　　1

先天型筋ジストロフィー症

6

脊髄性進行性筋萎節症

1



表3　　　通学・通園の状況

年令

幼稚園

保育所

普 通 学 校
養護学校 卒　　 後

普通学校 養護学校

才
16～18

13－15

4

4 1

2

1

1

10～12

7 ・－9

～ 6

6

4

6 4

2

小　 計 4 14 7 9 1

表4　　　医療管理をうけている状況

年令

・1年間に 1年間に 1年間に 不　　 明
12回以上 11～ 3 回 2 ～ 1回

才
16・－18

13 ～ 15 2

1

3 1

2

210 ～ 12 3 10 1

7 ～ 9 1 1 4　■

・｝6 3 1

小　 計 6 18 7 4

われわれは、国療刀根山病院において、昭和50年9月から昭和53年12月の期間において・入

院期間が3ケ月～12ケ月程度の短期療育入所システムを・長期療育入所システムと平行して試

みに実施しており　具体的医療目標として　不良肢位の観血・非観血的矯正・心肺などの合併

症治療、廃用性萎縮を抑制するための機能訓練の慣熟、介護者に対する啓蒙を主目的としてお

こなっている　当該期間中の短期入所ケースは延40名で、内6名はその後の病状の進展で・後

日、長期療育入所として再入院している。短期入所システムによって、軽症期の畢児の在宅ケ

ァーの可能な期間の延長をはかることも可能となり、親子分離不安などの解消にも役立ってい

ると考えられる。

将来に対する介護者（親）の不安と、期待する施策の内容をしらべてみると、第一に、合併
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症に対する医療を必要とする時、遅措なく入所できるかという点、また通院の不便さを挙げた

ものが27名、第二に、日常、家庭での生活の中で患児の体重の増加のため抱きかかえ困難、夜

間の寝返り介助回数の増加、親の高令化に伴う介助能力の低下についての懸念を挙げたものが

25名、第三に、中学卒業後の教育が、どのように、これら患児に配慮されるかという問題を挙

．げたものが17名であった。

〔ま．と　め）

・予備的調査ではあるが、施設ケ7－と家庭ケ7－を地域医療の上で、どのように調整してい

くかについて、システム整備に必要な問題点の解析をおこなった。ひきつづき集積される調査

結果を整理して、全地域が都市化の傾向にある大阪府下の在宅患者（者）の実態を明らかにし

て、施策の確立に資したい。
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広島県を中心とする中国地方における筋ジ

ストロフィー症の疫学的研究

広島大学第3内科

広島大学第3内科

山　村　安　弘

神　谷　研　二

三
　
子
　
伸

昭
　
叡
　
健

頭
　
賀
　
田

鬼
　
糸
　
岸

〔目　　　的〕

私共は1974　年以来広島県を中心とする中国地方のミオパチーの分布を知ることを目的とし

て在宅の肢帯不自由児を対象として検診会をおこなってきた0検診地は広島市、福山市、岡山

市、山口市、庄原市で計7回総受診者数　　名である。うち進行性筋ジストロフィー症は各

症型を含め計27名となっている。一方中国地方の進行性筋ジストロフィー症患者はこれら検診

によって把握された症例を含め20才以下のものは一度は国立療養所原病院を受診し一部の患者

が入所している。以上の事実を総合し中国地方のミオパチーの概要を知るための一段階として

昭和39年から国立療養所原病院に入所した患者についてその出身地を調べた。

〔方　　　法〕

昭和39年の開設以来国立療養所原病院に入院した全患者について病歴および診察から臨床所

見よりの診断別、出身地別に中国地方の地図上にプロットした0

〔結　　　果〕

図1に示したのは　　　　　　型進行性筋ジストロフィー症の分布で岡山県20例、鳥取

県2例、島根県6例、広島県42例、山口県20例の計100例で、すでに12例は死していや。

その他の病型の患者については先天性筋ジストロフィー症が●で示され10名、㊥は肢帯型ジ

ストロフィー症で12例、0はKugelberg－Welander病で5例であるoOは広島前のものが顔面

肩甲上腕型1例でその他4例はmyotonicdystrophy症である0
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Duchenne型遺伝と病像との関連

国立療養所西多賀病院

湊　　　治　郎　　　山　田・　満

〔目　　　的〕

Dystrophyはmchenne型をはじめすべてがhereditaryDisease　である事は間違いないと

思うめであるが、Ⅹ－linked RecessiveのものとAutosomalRecessive或はDominant　の遺

伝性のものがあり、しかもそれぞれonsetseverity，eVOlution，locality等に関して病像がか

なり違うために種々の病型に分類されているわけである。就中Severity，eVOlutionに於て最

も著しいDはhenne型についても、Pearce等により分類された濃厚な遺伝性のIkfinite

carrier，Possible carrierとsporadicなPossiblecarrierを母にもつ者があるので、それら

がnlChenne型病像の発現にどの様な関連を示すかをD型死亡例78名と生存入院中の者105名

について検討した。

〔方法および結果〕

78名のD型死亡例のCarrierからみた頻度分布は表lの如くであるが、Definite carrierも

2人以上の患児と兄弟が病者であるもの：Dlと1人の患児と兄弟が病者であるもの：D2とユ

人の患児と姉妹の子が病者であるもの：D3と3つのグループに区分して考えたが、全体として

Definite家系に属する者は13名あったが、その中9名（69．2％）は15～6才以下の死亡者で占

められ、しかもDlは15才以下の死亡者以外にはなかった。即ち早期死亡例にDI D2の割合が

多い事を示すのである。

probableに属する者は16名あり、その中17才以上での死亡者が13名（81・2％）を占めた。又

Possible家系の中に占める15～6才以下での死亡例は49名中17名（34．8％）であり、17才以

上は32名（65．2％）であった。

次に入院中の生存者を含めたCarrierからみた退伝関係を示したのが表2である○即ち「股

に若年者にdefinite家系が多く、21名中15名（71．4％）は16才以下であり、17才以上は6名

（35．5）にすぎなかった。ProbableとPossibleの家系では16才以下と17才以上の患者で著し

い差はなかったが、17才以上生存例にやや多かった0

次にdefinite家系の死亡例13名について11のParameterにより検討したのが表3であるが

16才以下が9名を占め、中でもDID2は15才以下が7名で、21才にD2が1名あったのみであ

る。D3　は16才2名、18才以上での死亡者に3名みられた。体型はやせ型か中肉が殆んどで、

発矧ま2～4才、歩行不能年令は9～10才が最も多かった。脊柱変形は大部分高度のkyphos

colioseで13名中9名（69．2％）であった。初期のCPK値については多いもの、少いものと
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かなり巾がみられた。

又、初期のECGについてみれば13名中

11名がQの深さについて各誘導の和が10前払

以上を示した。又、13名中8名がR／S

Ratioが2より大であったし、STTの変

化は13名中8名に低下平低がみられた。

－RR型を示した者は13名中7名であった0

以上4つをD型ECGの特徴的変化と考え

れば、それらの3つ以上を完備した者が13

一名中7名（盟．8）であったが、その7名中

6名はDID2であった0

13名のIkfinite　家系の死亡者同様に15

～6才で死亡したPossible家系13名につ

き10のParameter　をとりあげ両者を比較

検討した所、発病、歩行不能年令について

は殆んど差はなかったが、体型では

Tablel Age of Death and genetic

implication

C■rrier

A go

0tD eath

D ennito PrObable POSSiblo 工生壁 Consiln－

ginuity

～15～li

萱 …

3 17 29 3

1I ～ 11 l－D2～l 4 l l ▲6 2

2一～　21
3こ

3 13 19 2

22　～ 0 6 8 14 0

Tot■l 13 16 4 9 78 7

Dl：20r mOrO aIfectod sons andlnaternaI uncles

q：ono alfectod son and mate川aluncl〇

m：one aHected son and maten aa cousin or nephew

definite家系にヤセ型がやや多く、Kynhoskolioseの著明なものがPossible家系5名に対し

Ikfinite家系10名で著しい差がみられIDrdoseは前者4名に対し後者2名であった。CPK

の比較では著明な差はないがIQの85以上であった者はPossible8名、Definite4名とやや

差があった。

ECGについては、特にQの深さの和が10以上を示したものが、Possible家系で4名に対し

mfinite家系の死亡者は10名あり、Qなしが前者に4名で後者にはなく10以下が2名あったの

みである。R／SRatioについてもR＞2SがPossibleでは2名のみだが由initeでは8名

あった。又、R＜Sは前者に6名、後者に2名となっている。

Table2I70D－tyPe Patients and

geneticimplication

DeAd A Live Total

　 Aか0Ipropo与iti

C arrier
～16 17～ －16 17～ ～16 17～

D efinite 9 4 6 2 15（71．4％） 6

PrObable 3 13 15 8 18 2 l

POSSible 13 2 7 40 3 1 5 3 5 8

Total 2 4 4 4 6 1 4 1 8 5 85

C onsanginuity 3 5 4 6 7 ll
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Table3　Definite家系のD型死亡者の臨床像

死 亡 著 名 年　 令 体格 lQ 発 病 歩行不 能 変　　 形 C P K Q R ／S S T R R ■

t 丁．Y ． D l 15 ．1 1 才 中 6 7 2 才 1 0 才 し （1≠ ） 1 1 6 ＜ 10 R ＞ 2S ＋ ＋

・2 H ．F ． D l 1 5 ．1才 ヤ セ 1 1 6 2 才 9 才 K ．S （≠ ） 5 1 6 ＞ 川 R ＞ 25 ＋ ＋

3 T ．F ． D l 1 も．2才 ヤ セ 1 1 2 4 才 9 才 K ．S （≠ ） 2 5 5 ＜ 10 R ＞ 2 S ＋

1 H ．Y ． D 2 1 5 ．1才 中 4 8 2 才■ 1 0 才 K ．S （†什 ） 1 7 tI ＞ 1q R ＞ S ＋

5 H ．Y ． D t 1 l ．1才 ヤ セ 6 3 川 才 K ．S H 廿 ） 2 0 8 ＞ 川 R ＞ 3 5 ＋

6 K ．Y ． D l 1 5 ．，才 十 七 3 才■ 7 才 K ．S （†什 ） 1 1 7

7 J ．H ． D ， 1 6 ．1才 ヤ セ ‖ 4 才 9 才 しけ IS H t ） 2日 ＞ 1 tI R ＞ l S ＋ ＋

8 丁．S ． D ， 16 ．1才 中 4 才■ 9 才 K ．S （1什 ） 2 1 1 ＞ 1 0 R ＞ l S ＋

† K ．S ． D － 川 ．1才 中 4 才 8 才■ K ．S （†什） 3日 ＞川 R ＝ S

川 M ．W ． D 】 1 8　 才■ 中 6 2 7 才 ‖ 才 K ．S （± ） 1日 ＞ 川 R ＜ S ＋ ＋

‖ N ．T ． D 】 2 8　 才■ 肥 ！＝ 3 才 8 才 し く1日 I8 ‘ ＞ t O R ＞ 2 S ＋ ＋

12 F ．K ． D 量 2 1 ．7才 中 6 1 2 才■ ． 12 才 K ．S （＋什 ） 17 1 ＞川 R ＞ S S ＋

13 T ．S ． D I 】1．川才 ヤ セ 8 1 5 才 1 1才 K ．S （1†ト） 1 6 3 ＞ 1 0 R ＜ S

K　楼攣　　D．2人以上の兄弟と母の兄弟

S側q q本人と母の兄弟

L　前攣　　D3本人と母方イトコ

Table4－1D型兄弟例，相互の比較
年　　 令 発　 病 l Q 歩 行 不 能 変　 形 肥 濃度 靭 】q

C P lく
Q R ／S S T T R R ’積 侃 虎

1
H ．0 ． 1 1．】才 冊 6　 才 8 7 1 0　 才 K y ・S k 中 4 7 3 ≦ 11 R ＞ 3S （－ ） ＋ 7

両
T ．0 ． 2 5．1才 閲 4　 才 7 7 1 0　 才 K r S y 中 2 5 3 ≦ 1 1 R ＞ 3 S （＋ ） ＋

2
M ．M ． H ．1才 冊 3　 才 8 0 1 3　 才 L o r d 中 8 2 （－ ） R ＞ 2 S ＋ ＋ 9

市
丁．M ． 2 I．2才 既） 3　 才 6 0 り ～ 11才 L o r d 中 1 6 2 ＜ 1 1 R ＞ S ＋ ＋

3
H ．F ． 1 5．1才 兜 1－ 1才 l t6 9　 才 K y －S k 虻 一十セ 5 4 6 ＞1 tl R ＞ 3 S ＋ ＋ 8

市
T ．F ． 用 ．け 「乃 4　 才 l 12 9　 才 K y ・S k 鳥亡一トセ 2 5 5 ＜ 川 R ＞ 5 S ＋ ＋

4
S ．T ． 川 ．！才 灰） 5～ 6才 7 9 9 一一川才 K y ・S k 中 5 0 1 ＞ 川 R ＞ 2 S （－ ） ＋ 8

両
T ．T ． 11 才 l～ 5才 8 6 l l 才 中 3 8 3 ＞ 1 0 R ＞ 2 S （－ ） ＋

5
H ．K ． 2 0．！才 （乃 】～ 1才 9 1 1 2　 才■ K r S k 中 13 0 ＞ 川 R ＞ 3 S （－ ） ＋ 7

市N ．K ． ‖　 才 4　 才 10 8 I O　 才 K y ・S k 十　 七 7 5 4 ＞ 川 R ＞ 2 S （－ ） ＋

6
A ．H ． 2 0 ．川 才罷 2　 才 8 7 l l 才 K r S k 紀 1 0 0 （－ ） R ＞ 2 S （一 ） ＋ 9

両
0 ．H ． 2 1 才 2　 才 l l8 l l 才 K y ・S k 耳亡 2 5 3 ＞ 川 R ＞ l S （－ ） ＋

7
A ．Y ． 銅 ．1才 兜 3～ 5才 1 14 10 ～・1 1才 L o rd 十　 セ 2 8 5 ＞ 1 0 R ＞ 2 S ＋ ＋ 9

両
T ．Y ． 15　 才 】・－5才 t2 3 8 ■－9 才 L o rd 十　 七 3 8 5 ＞ t l R ＞ 2 S ＋ ＋

Tab，e4－2　D型兄弟例，相互の比較

年　　 令 発 】■ lQ 歩 行 不 糀 変　 形 肥 式 虎 I H期
C P K

Q R ／S S T T R R 一 筆買収虎

8
F 0 ．S ． 11 ．1 才 死 2　 才 7 4 8　 才 K y ・S k 十　 七 4 0 4 ＜ 川 R ＞ 王S （－ ） ＋ 9

市．S ． 17　 才 2　 才 5 1 8　 才 K y ・S k ヤ　 セ 4 9 4 ＞ 11 R ＞ 】S （－ ） ＋

9
M ． 1 5．】才 ㈹ 2－ 3才 7 8 5 ～ 6 才 S k 十　 七 3 8 7 ＜ 川 R ≧ S ＋ － 7

市M ． 川　 才 2～ 】才 5 0 1 0　 才 L o rd ヤ　 セ 7 7 8 く り R ＝ S ＋ －

川
K ． 1 1 ：才 3　 才 9 5 8 、 9 才■ K r S k 肥　 満 1 9 1 ＞ 川 R ＞ S ＋ ＋ 8

両
● K ． 1 7　 才 2－ 3 才 l l 7 7 ～ 8 才■ K y ・S k 肥　 薫 1 4 0 ＞ 川 R ＞ 2S － －

11
K ．丁． 1 1 二才 8　 才 5 7 1 4　 才■ L o rd 肥 ほ 4 0 ＞ 川 R ＞ 2S － － 7

市T ．T ． 川　 才 2、 3 才 9 8 1 4　 才 L o rd 肥 4 6 8 ＞ lO R ＞ 2S － －

け
H ．H ． り　 才■ 5　 才 1 0 0 l l 才 L o rd 中 7 5 4 ＞ 10 R ＞ 2S － － 7

両H ． 川　 才 5－ 6 才 l 1 2 9　 才 L o rd 中 】4 3 3 ＞ 10 R く S ＋ －

13
．S ． 1 1 ：才 4　 才 9 4 l O一一 11 才 L o rd ヤ　 セ 19 2 0 ＞ 川 R ＞ S － － 7

両S ． 1 1 才 3　 才 1 0 3 8 ～ 9 才 L o rd 十　 七 13 8 8 ＜ 111 R ＞ S ＋ －

‖

Y ． ‖　 才 6　 才 1 0 9 1 1～ 12 才 K y ・Sk 十 中 1 1 7 ＜ 11 R ≦ S ＋ ー
8
市Y ． H　 才 6　 才■ t O 4 り ■一 日 才 K y ・Sk 寸 ヤ　 セ 5 2 ＜ 1l R ＝ S ＋ －

Y ． 2 1 才 6　 才■ 9 7 t l～ 12 才 K r Sk サ 中 9 9 ＜ 11 R ≦ S － －
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表5

Figl●　兄弟例とIQ（Suzuk卜Binet，Wisc）

】　　　］　　　】　　　〕　　一　　　］　　　　］　　　］　　　］　　　　］

1　2　3　4　5　6　7　8　910

0　0　0　0　0　0　0　0　×　O

Groups of SibHngs

］

1

4

0

］
1
3
0

］

1

2

0

］

1

1

0

次に兄弟例14組について死亡年令、発病、歩行不能年令、脊椎変形のType、体型、初期C

Pに値、ECGの4つの特徴的変化、IQ等／0のParameterにつき比較対照して表4　トⅡ

に示した。兄弟の一方が死亡、他方が未だ生存中の例もあるが、全例共10のPa・ameterの中少

くとも7つ以上が2人或は3人の兄弟相互で一致していた。

〔考　　　察〕

Ⅰkfinite家系の場合にはPossible家系に比べると一般に遺伝性が濃厚であると考へられるが

それが病像に対する反映をみるときに、両者の早期死亡例を中心とした比較において、ECG

の特徴とか、高度の側後雪など脊柱変形の状態についても、かなりDuchenne型の病像発現に

差があると思われたのである。又、Possible家系でも早期死亡例はあるが、もっと長く20才

以上の年令まで生存する例の方がかなり多く、反対にDefinite家系では15－6才の様な早期死

亡例の割合が極めて多く、就中濃厚なDID2では予後的な差を判断しうると考へられるのであ

る。

又、Probable　の家系の場合には早期に死亡する例はむしろ少いが、兄弟例の病像発現が極

めて類似する傾向があり、文献上でもECGの変化がD型兄弟例でよく似ると云う報告等がみ

られるが、さらに多くの要素による比較でも一致率が高いと云う事は、遺伝性の類似が病像の

発現に極めて影響する事を示すものであると考へたいのである。

〔む　す　ぴ〕

CarrierからみたDuchenne型の遺伝と病像発現の関連について死亡例78名、入院生存例

105名について検討したが、遺伝の濃厚さが病像の発現に極めてよく反映する事が認められ

た。特に兄弟例では病像的に著しい類似性がみられたのである。
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PMD（L－Gtypeと＿FSHtype　の型別単一性に関する検討

名古屋大学医学部第一内科

高　柳　哲　也　　水　野・恵　介

祖父江　逸　郎　　飯　田　光　男

高　橋　　昭　　向　山　昌　邦

室　賀　辰　夫　　松　岡　幸　彦

加　藤　寿　雄　　真　野　行　生

三　橋　勝　博　　　山　本　綻　子

河　野　慶　三　　　村　上　信　之

杉

向

村
井
公　也　　　若　山　吉　弘

栄一郎　　　小　林　秀　樹

榊　原　敏　正　　平　山　幹　生

小長谷　正　明　　　祖父江　　　冗

〔はじめに〕

進行性筋ジストロフィー症（PMD）は種々の型のあることが知られているが、これらの型

は遺伝型式、発症年令、筋症状の分布及び経過などから分頸が行われる。最近、臨床の立場よ

り、顔面肩甲上腕型（FSH）と肢体型（L－G）はそれぞれ症候群として理解されてきてい

る。これらは良性のBeckefタイプ、あるいはPMD以外のミオパチ一、時にはKugelberg－

Welander病などの疾患を含んでいる可能性があり、我々は過去10年間にFSH及びL－Gと

診断された症例、それぞれ28例と26例について型別の単一性を検討する目的で、CPKとAD

Lの経過と変動に重点をおいて報告する0

〔対　’象〕

昭和44年から昭和53年の10年間、名大第一内科と毎年の愛媛県下の筋ジストロフィー症検診

の受診者のうちで、FSH28例とL－G26例について臨床像の分析をした。ADLの評価は名

市大・鈴鹿方式によって行われた。a対象患者の内訳は、FSH28例中男性17例、女性11例、

男女比は8：5、L－G26例中男性12例、女性14例、男女比は6：7であった。

〔結　　　果〕

1．初発年令

FSH28例では、その分布は7才から30才に及ぶ、平均年令は16才、10代の初発は21例75％。

L－G26例では、分布は8才から38才、平均年令は19才、10代の初発は17例65％。L－Gにや

や年令分布のばらつきをみせたが、両タイプ共に初発年令は10代後半にピークがあり、10代に
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初発が多かった。（図1）

図1

初発年令

日用tyM
21例　男女比；l：5

平均年令16才

‥訂

トG t川－
26例男女比：6：I

平均年令19才

＋

図2
家族調査

柑H type25例

遺伝性

血族転嫁

遺伝・血族結婚

H－）　H－）

（＋）　卜）
（－）　（＋）

ト）　（－）

症例数　5　　　　川　　　15

L－G typ825例

遺　　伝

血族抵嬬

遺伝・血族結婚

（＋）　（＋）

（＋）　（－）

（－）　l＋）

ト）　ト）

症例8　5　　　　日　　　15

2．家族調査

FSH25例では、遺伝が15例60％、血族結婚は4例16％、両者共にみる症例は3例12％。Ⅰ

－G25例では、遺伝が10例40％、血族結婚は12例48％、両者共にみる症例は5例20％。FSH

には遺伝が、Ⅰ－Gには血族結婚、並伝共に高率にみられ、遺伝も血族結婚共にみない症例は

両タイプ共に同数あり、各々9例36％ずつあった。（図2）

3．初発症状

FSH28例では、上肢脱力が最も多く、次いで上肢及び上肢帯の筋萎縮で、上肢の症状を初

発とする症例は19例68％、下肢と顔筋の症状はそれぞれ6例21％、2例7％で、不明は1例で

あった。L－G26例では、全例が歩行障害、歩行及び階段昇降障害を中心とする下肢の症状が

初発であった。（図3）

4．CPK活性（正常値：25U以下）

FSH20例では、正常値を示す症例は9例45％、活性元進を示す症例は11例55％で、1（氾U

以下は9例45％、lmU以上は2例10％、最高値は116であった。L－G23例では、正常値を

示す症例は2例9％、活性元進を示す症例は21例91％で、1（氾U以下は3例13％、1（氾U以上

は18例78％、引力U以上は5例22％、最高値は1〔蹴）であった。FSHは正常値と活性冗進を示

す症例の比はほぼ同じで、それらの元進の程度は軽度であり、L－Gは大部分の症例に活性元

進をみ、それらの多くは活性元進の程度が中等鹿又は高度であった。（図4）

5．CPK活性の変動と経過
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図3

初発症状

FSH type28例

朗の筋力低下

肩甲帯筋萎縮
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歩　行　障　害
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FSH8例同一症例で、昭和46年から昭和53年まで8年間のCPK活性の変動をみると、全

体の活性値は約％が正常値で、他は軽度の活性元進を示し、各症例についても各年度毎の変動

は少ない。（図5）又、発症後の経過年数とCPK活性との関連では・発症後10年以内で全体

の活性値の％以上が軽度の冗進、10年以後で約％が正常値を示したが、経過年数と共にCPK

活性が低下していくと云う傾向は明らかではなかった。（図6）

L－G6例同一症例で、FSHと同期間のCPK活性の変動をみると、全体の活性値はまれ

には正常値を示したが、大部分に活性冗進をみ、各症例についても各年度毎の変動はFSHよ

り大きい。（図7）又、発症後の経過年数とCPK活性の関連では、発症後10年以内で正常値

を示す症例はなく、全体に100U以上の活性元進をみ、そのうち半数は弧）U以上を示した。

10年から15年まで中等皮の活性元進、15年以後で軽度の活性冗進を示した症例が多かった。し

かし、20年以後でまれには1（氾U以上の活性値を示す症例もあったが、大部分は軽度の活性元

進、わずかに鳩が正常値を示した0発症後15年までCPK活性は経過年数と共に明らかに低下

するが、それ以後ははば固定した（図8）

6．ADLの変動と経過

FSHlO例同一症例で、昭和47年から昭和53年まで7年間の上肢ADL（12点満点）の変動

をみると、全体に9点前後の症例が多く、各症例についても各年度毎の変動は少かった。

（図9）又、発症後の経過年数との関連では、発症後5年から25年まで上肢ADLの変動はほ

とんどみず、その5年毎の平均値は9点前後であったが、26年以後で軽度に平均値の低下をみ
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図5

CPl．

rSH t仲川例

図6

C川
L－G type
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CPl
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柁過手放　　　5 20　21這11：

年債　バ　II ll　　り　　50　　51　52　　53

た。（図10）

L－G9例同一症例で、FSHと同期間の下肢ADL（16点満点）の変動をみると、各年度

毎に変動する症例と変動しない症例との2群に分れ、前者は全体に8点前後が多く、各症例に

ついてはFSHよりも変動が大きかった。後者は4例中3例に高度の機能障害（0点）をみた。

（図11）又、発症後の経過年数との関連では、発症後5年から20年まで5年毎の平均値は経過
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年数と共に低下し、26年以後で高度に低下をみたが、全体としては中等度障害群（7－11点）－

と15年以後で高度障害（0～1点）を示す群に大別された0（図12）

図9

FSHlypelO CaSe
上肢IDL

図11

L－G ty叩9caso
下肢川L

柱遇年数　　　　　　　　川　　　　　相　　　　　川t一門11年以上

〔考　　　察〕

FSHとL－Gでは、CPK活性及びADLの変動と経過について詳細な報告は少ない。今

回、我々は主に同一症例の追跡調査と発症から初診までの経過年数を基にして、この問題に検
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討を加えた。しかし、我々のシリーズでは、発症から5年以内の症例が少なく、したがって、

発症後5．年以内のCPK活性とADLの変動については明確ではない。発症から5年以内の症

例の集積と更に長期間の同一症例の追跡調査は、今後の課題となろう。

CPK活性については経過との関連が重要であり、FSHでは、発症後10年以内では正常値

と軽度の活性元進を示す症例がほぼ半数ずつみられ、10年以後では正常値へ移行する症例が多

い0．L－Gでは、発症15年以内では高度又は中等皮の活性元進を示す症例が多く、活性値は経

・過と共に低下し、15年以後では軽度の活性元進へ移行する症例が多いが、正常値を示す症例は

少ない。上述のどとく、FSHとL－Gでは明らかに活性元進の程度及びその推移が異り、L

－GのCPK活性態度はhchenneタイプとFSHの中間に当り、3）疾病の進行速度と関係が

あると思われる。

ADLIこついては、FSHの上肢ADLは発症後5年から25年までほとんど変動はみられず

26年以後では軽度の低下をみたが、高度の機能障害を示す症例はなく、したがって、その進行

は停止性又は極めて緩徐と思われる。L－Gの下肢ADLは発症5年から、その平均値は経過

と共に低下し、その経過は進行性と考えられるが、しかし、15年以後で高度の機能障害を示す

群と26年以後でも中等度の機能障害を示す群に分れる。野々垣らも発症後13年以後で高度の機

能障害を示す症例があることを報告しており辺、この点からL－Gは症候学的に2群に大別さ

れ、病因的に単一ではない可能性を示唆するものかもしれない。

〔結　　　果〕

1．FSH28例、L－G26例のCPKとADLを中心にして、経過による変動について検討した。

2．初発年令は両タイプ共に10才代後半に多く、平均年令はFSH16才、L－G19才。

3．FSHは遺伝が、L－Gでは血族結婚、遺伝が高率にみられた。

4．初発症状はL－G全例が下肢であった。

5．CPK活性と経過Iこついては、FSHでは、発症後10年以内で正常値と軽度の活性元進を

示す症例がほぼ半数ずつみられ、10年以後で正常値へ移行する症例が多かった。L－Gでは

発症後15年以内で高度又は中等度の活性元進を示す症例が多く、活性値は経過と共に低下し

15年以後で軽度の活性元進へ移行したが、正常値を示す症例は少かった。

6．ADLと経過については、FSHでは、その進行は停止性又は極めて緩徐で、26年以後も

高度の機能障害を示す症例はなかった。L－Gは進行性と思われるが、症候学的に2群に分

れ、病因的に単一ではない可能性が示唆された。
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進行性筋ジストロフィー症における脊柱変形

国立療養所刀根山病院　掘　　三津夫

国立療養所刀根山病院整形外科

膳　　棟　造　　奥　田　　勲

〔目・　　的〕

諸家の報告を参考にしながら、刀根山病院入院患者、児（筋ジストロフィー症）の脊柱変形

の現状を明らかにするOその場合次のWilkinsandGibsonらのパターン分けに沿って検討す

る。lグループ：earlystraight spines、Ⅶグループ：KyphbticSpines、Ⅰグループ：

KyphoscoliotisSpines、Ⅳグループ‥ScolioticSpinesWithout Kyphosis、Ⅴグループ

：extendedSpines、更に各パターンについて変形の経時的変化について検討する。

〔方　　　法〕

筋ジス病棟入院患者・児め全脊柱レントゲン撮影を年2臥坐位にて正面臥側面像につい

ておこない、C。th法にてlateral、angulationを、WiekinsandGibsonらによるKyphotic

indexの測定、その他参考にrotationrateをNashandMae法で、Pelbi〔Obliguityの測定

などをおこなう。

〔結果と考察〕

今回は報告すべきデータなし。諸家の報告に共通している点として・脊柱変形に大きくは、

次第に増悪するものと、わずかな変形で進行がほとんど認められないものがあること。後者に

は前雪の合併が多いという。（徳島療養所）oParavertebralmuscゼescontracture　による

stibbnessofthespineの成立。（G・C・Rubinら）。earlyestab－lishmentofapositi

onofextensionandamoximumintrinsicstatilitywithminordeformity、（Wilkins

andGitBOn）○また、脊柱はextensionにてmorestatieであり・facetl∝kedの状態にある。

（MacConaiCB＿、Whiteら）○

そうした諸点を念頭において昨年の検討の結果（昨年の班会議で報告）では、ほとんどの患

者に側雪などの変形を見た。（47名一平均年令13．9（8才～23才）－中、側雪皮1群以上32

名であった。）歩行可能な人達8名にあっても（平均年令11・0）平均14・4度の側告が認められ

ている。とりわけ、16才、装具歩行可能児でKyphoindex27．6、右Th25度、左L25度のタブ

ルカープ、Pelbicobliguity3度という点に注目し、起立、歩行の維持ということが脊柱変形

に対して良いファクターであると考えられる。他面W／C使用児、15才でダブルカープの大き

な（44度、42度）ものも認められる。特徴的な点として、年長者の方が側彗がより強いとは言
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えないという事である。一定の傾向として漸時的に増強するとは言えるが、同時に、各ケース

の歩行能力ー筋力、姿勢習慣、その他から、それぞれのパターンは形成されるのであろう。

昨年の場合、Ⅰ～Ⅴグルールの若干例について、経時的変化をとらえようとしたが、各グル

ープ自体の経過、グループ間の移動（増悪）、更に各グループに分ける基準などについて更に

検討を要すると思う。

筋ジストロフィーの脊柱変形に関する研究

徳島大学整形外科　　　　松　家　　　豊

国立徳島療養所　　　　　片　岡　正　春

〔目　　　的〕

進行性筋ジストロフィー、デュシャンヌ型にみられる脊柱変形は形態学的には側雪のほかに

後考や前雫を同時に合併している。これらの脊柱変形は機能的には二次的に肺機能障害やAD

Lの支障を招来してくる○従来から脊柱変形に関しての臨床的病態の観察を行ってきた。今後

この変形のパターンについて詳しく検討を加え、これと平行して治療にみちびく方法を見出さ

んとするものである。

〔方　　　法）

今回は坐位姿勢における脊柱の経年的変化をし綿学的に検討した。対象は国立徳島療養所に

入所の33名である○その年令は、8才7ケ月から26才5ケ月に分布し、観察期間は昭和45年か

ら53年にわたり最短3年2ケ月から最長8年9ケ月、平均6年8ケ月である。X線撮影は坐位

姿勢の正面と側面の2方向について実施した。側彗度はCobb民法による、側面像の脊柱形態

は正常な雪曲のはかに次のように分類した。前後雪の生理的琴曲が失われ垂直に近い形態をと
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る垂直型脊柱、脊柱全体の前雪カープを示す前彗型脊柱、脊柱全体の後雪カーブを示す後彗型

脊柱に分けた。

なお、筋力低下との関係については一つの指標として歩行不能になった年令をとりあげ検討

を加えた。

〔結果および考察〕

筋病変の進展により経年的に大なり小なりの側雪があらわれてくる。しかし、長期にわたる

脊柱変形の推移から次のような2群に区分することができる。1群は側彗度が200以上におよ

び経年的に進行を示したもので33例中21例にみられ進行群とした（図1）。

これに対して2群は側零度が200以下を示すものでその進行がほとんどみられないもの、33例

中12例であり、非進行群とした（図2）、これら2群に区分し比較した。

図1 図2

l　●　●　¶　t tl t t t Il t t　■　tl　丘　alH
▲■■h Y■▲rt

進行群についてみると、図1に示したように極めて悲惨な脊柱変形を来すものもある。

これら200以上の側雪を示したものを更に経時的変化の様相から次のようなグループにわけた○

すなわち、・短期間で急速な高度の進展過程をとったものと、それに対して程度のかるいゆっく

りとした進行を示したものとがみられた。この前者である高度の進行グループでは12、13才代

で進行が急速にみられ14才ではピークに達する。この成長の旺盛な発育期に一致して著明な筋

力低下とバランスのくずれをみる。COllapsspineの典型的なものである。筋力低下の一つの

指標としての歩行不能になった年令は平均9才4ケ月（7～11．5才）であった。これは全症例

の平均11才10ケ月よりも早く歩行不能になっていた。また、現存も含めた生存年令の最高は19

才であり、これは全体のすう勢からみて短いといえる。これに対して後者の比較的ゆるい進行

を示し、その側雪の程度もかるいグループでは図1に示すように、その進行は13、14才からは

じまっている。これらの歩行不能になった年令は平均10才6ケ月であり、つよい進行グループ

よりおそかった。また、生存年令は最高23才におよんでいた。
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この進行群全体を通じて15例に後雪の合併がみら・れた。垂直型は4例、前彗型は2例であり

後彗変形が大多数を占めていた。したがってつよい側雫と後彗の合併は注目しなければならな

い。

非進行群についてみると、図2に示した通りで、最高26才5ケ月まで追跡しているが、一般

に15、16才までは10℃以下のかるい側雪を示していてほとんど変化なく経過している。これら

側琴には垂雪には垂直型脊柱が8例、前彗型が3例にみられ、かるい後彗型脊柱を示したもの

は1例にすぎなかった。歩行不能になった年令は平均13才1ケ月（9才3ケ月～18才6ケ月）

であり進行群の平均10才7ケ月に比べて2年6ケ月も長く歩行能力を維持していた。このよう

に非進行群では長期にわたる歩行能力の維持と脊柱の後雪をともなっていなかったことが注目

される。しかし、実際の筋力低下のはかに関節拘縮、ADLなどの要因も考えられる。この非

進行群の脊柱変形の病態を知ることは側彗治療に対しての有益な示唆を与えるものであり更に

詳細な検討を加えたい。

側雪と矢状面形態の分布は図3に示した。側雫の程度のつよいものは後雪が多く合併してい

る。年令的にも後雪が早くから合併しやすい、つよい側雫や後考を合併するものでは予後のわ

るいことが示唆される。これに対して垂直型や前宅型をとったものは側鷲の比較的かるいもの

に多く、年長者にはこのタイプが多い。正常な側面の彗曲を示　若年者では側雪がみられても

その程度はかるく機能的側雪で問題がない。

ADLの面からみた場合、比較的早く歩行不能になったものは側彗発生の時期も早いこと、

また、装具歩行者では装具歩行の後期、即ち歩行動作が著しく低下した時期、あるいは車椅子

使用の時期に一致して側雪の進行がみられることに留意しなければならない。

以上のPMD脊柱変形の経年的変化から側雪の対策として考えられることは、長期にわたり

歩行能力を維持さすことがとくに必要である。そのために機能訓練プログラムとその訓練内容

を重視しなければならない。即ち、関節拘桁の予防や矯正を含めた歩行訓練と適正な装具歩行

訓練がすすめられる。また、躯幹の装具療法をとり入れて早期からの後彗変形防止や側雪の進

行防止、あるいは体幹の保持を目的とした装具や姿勢の工夫がのぞまれる。なお、側雪の進行

が予想されるものについては脊柱に対する手術的固定方法も適応と考えられる。その他、早期

からの脊柱の定期的な検診と坐位における正しい姿勢の指導が療育全般のなかに十分とりいれ

られるべきである。

〔ま　と　め〕

PMD、D型について平均6年4ケ月にわたる33例の脊柱のレ線所見を側雪を中心に検討し

た。

1．21例の側琶進行群では急速な進行を示すものとゆっくりした進行を示すグループがあり、

前者は側雪の程度もつよく、歩行不能になる年令も早く、かつ、生存年令も短いことがわか

った。しかも、後雪を主として合併していた。
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2，12例の側彗非進行群では側雪の程度は200以下で、垂直型や前彗型脊柱を示し、歩行能力

がながく維持されていた。

かかる側雪の進行形態からみてその予防対策に訓練、装具、検診や指導などリハビリテーシ

ョンの必要性が強調される。

PMD（D型）脊柱変形と諸因子との関連性

国立療養所医王病院

松　本　　　勇　　　葛　葉

DMP（D型）にては、その脊柱変形が心肺械能に悪影響を及ぼす。そしてこの脊柱変形が

歩行期より車椅子期に移行する時期に目立つようになり、この頃より進行が速い。

吾々は、この脊柱変形と諸因子との関連性を検討しその脊柱変形の臨床病態を把握し、以て

脊柱変形予防の見地より対策を検索したいと考え、今回はその第一報を報告する。

1．対象例，国所療養所医王病院に入院中のDMP患児のうち、D型30名について検討してみ

た。年令9才より25才まで平均年令16．4才である（第1表）0

2．次に障害度と脊柱側彗度及び肺機能障害、（第2表）。Stagelから5までの歩行ないし

起立可能の患児総数8名、Stage6から8までの車椅子期ないしベッド期総数21名である0

前者群にては側零度測定値は平均100、後者群にては平均260であり、側彗度は障害度の進

行に呼応して大きくなっている。一方障害度と肺機能障害との関係を検するに、Stage4以

下では努力性肺活量は平均1．303m2、肺活量率の平均値36．1％であり、Stage6以上ではそ

れぞれ1．α辺戒および訪．4％と障害皮が高くなるにつれて滅していた○因みに、脊柱変形の

側彗度はCobb法で計測し、レ線撮影は立位が不能であったので坐位にて行なった0

3∴　利き手と側雪の凸方向について

われわれは患児のADL動作が側雪に関与する点が大きいものと考えて、その大きな誘因

の一つとしての利き手と側雪の凸方向について検索を試みた（第3表）○側雪のパターンを

直型、C型、S型に分け、更にS型のうち彗曲の大きい部分が胸椎部にあるのと腰椎部にあ

るのとで分類した。そして利き手と側彗凸方向との関係は、C型では12例中11例、S型では

13例中10例、合わせて25例中21例に一致を認めており、3例のみが一致せず、他の1例は両
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利きであった。

4．脊柱変形のパターン

われわれの脊柱の変形のパターンを由bson法に従って分類したが、われわれの示す症例

には、第4表に示すように、GibsonJ型に脊柱回旋を加えてI型とし、又GibsonのⅤ型に

側雪および回旋を新たに加えたものを加えてⅥ　群とした。

第一表

年　 令 症例数

9 2

10 0

11 2

12 1

13 2

14 3

15 2

16 ． 4

17 3

18 4

19 1

2 0 1

2 1 2

2 2 0

2 3 1

2 4 ． 0

2 5 2

St ag e 症例数

1 0

2 2

3 2

4 5

5 0

6 4

7 16

8 1

平均年令　16．4才

症例総数　　30例

第2表　　　障害度側零度および肺機能との関係

S t a g e 1 2 3 4 5 6 7 8 計

症　 例　 数 0 2 2 4 0 4 16 1 29

側　 彗　 皮 5．0 7．5 13．3． 謀）．8 24．4 35．0 皮

努力性 肺活量 1，4765 1，35 9．0 1，1缶．5 1，272．5 9 16．3 7 10．0 爪β

肺　 活　 量 率 42．9 3 6．4 記．2 32．2 24．2 ■17．8 ％
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第3表

孟ミニ
パブ
焉 計

症　　 例　　 数 5 12 9 4 3 0

利手 と側雪凸方向

A　　 っ
口

11 7 3 2 1

合 わ な い 1 1 1 3

両　 手　 利 0 1 0 1

第5表

型 l 】 1 Ⅳ Ⅴ Ⅵ

症　　　 例　　　 数 8 8 2 3 8 1

障　　　 害　　　 度

2．2．3

3．4．4

4．6

4．6．7

7．7．7

7．7

6．7 7．7．8 6．7．7

7．7．7

7．7

1

年　　　 令　　 け1 12．6 ・17．2 18．5 19．3 18．0 16．0

体　　　 重　　 眈d ：お．9 4 1．8 23．0 3 2．1 Z 7．9 16．0

車 椅 子 期 間　 印 1．1 9．7 7．5 10．4 7．9 3．8

C　 P K　 slg m a U 110．1 59．1 17．5 36．0 ：B ．5 1：弛．0

努 力 性 肺 活 量　 摘 1，α帽．8 93 ．0 1，137．5 952．0 1，03 ．3 1．5知 ．0

肺　 活　 量　 率　 脚 3 1．2 23．2 29．9 24．8 26．6 38．8

第4表　　　　脊柱変形の型

型 Ⅰ 1 I Ⅳ Ⅴ Ⅵ

脊柱変形
の　型r7′

門J

う

∈

ー　67　－



即ち

1型：略　正常に近く彗曲度も5℃以下のもの

Ⅲ型：側彗度350　以下のもの

l型：側彗度350以上で脊柱回旋および亀背を伴うもの

Ⅳ型：側変皮350以上で脊柱回旋を伴うか亀背はないもの

Ⅴ型：伸展位ないし過伸展位、側彗および脊柱回旋を伴わないが、骨盤前方傾斜が著明であ

るもの

Ⅵ型：Ⅴ型に351以上の側彗および脊柱回旋を加えたもの

である。

われわれは以上の6つの型に於て、各々諸因子との関連性を検索してみた（第5表）。

◎　症例数：Ⅰ、Ⅱ、Ⅴ型に各8名宛、Ⅳ型3名、I型2名、Ⅵ型1名であった。

㊥　年令：1型では12．6才、Ⅱ型17．2才、Ⅴ型18才、王型18．5才、Ⅳ型19．3才であった。

㊥　体重：Ⅱ型にて最も重く41．8k8であり他の型は略30k8前後であった。

④　車椅子使用期間はⅠ型のみ短かく1．1年であったが、他群は8－10年に亘っていた。

㊥　CPK：’1型に於て高値110．1を示したが、Ⅲ、V、Ⅳ、．Ⅰ型へと順次漸減す。

◎　努力性肺活量は各型とも略同じ測定値を示したが、肺活量率脚に於て、Ⅰ型ほては弘2％

以下I、V、Ⅳ、Ⅰ型へと漸減した。

しかし、症例数が少ないため、より適確なる比較検討は困難であった。

〔考　　　察〕

われわれの29名の≠一クーに基づくと、Stageの高度のものは軽度のものに比し肺機能障害

および側零度が高度になっている。野島らも　stage4のもので肺活量率は約50％、Stage7の

もので約25％に低下したと述べており、病勢が進むにつれて肺機能は低下する。

又、利き手と側琶凸方向との関連性について、大いに関与するものと考えられる。つまり、

車椅子期に入る年令は10才前後であり、ちようど脊柱の成長が最も盛んな時間であり、そこへ

非対象的な力が加わって側雪の方向づけするのではないかと推考される。しかし、Gibson，

Wilkinsの如きは利き手と側彗方向には何等関係なかったと反論するものもいる。

なお、予防法としてJohnson、大井らも述べているが、車椅子のアームレストを高くし、B

FOを両側に設ける等の自助、介助具に工夫が必要であると考える。野島、松家らは側雪の対

策として下肢装具療法が歩行期間を延長して有効であるとしている。

次いで脊柱変形パターンと諸因子との関連性を検するに1型に於て、障害度の軽症群が多数

をしめ、従って低年令者が多い。しかし、1型を除くⅠ、I、Ⅳ、Ⅴ型の各型の間には有意の

差を認め難かった。故に明確な答えを出す訳にはいかなかったが、Gibsonらによれば、Ⅴ型が

最も合併症の少ないパターンで肺機熊に及ぼす影響もⅣ型より少なく、脊柱変形をⅤ型に誘導

すべきであるとしている。Dubowitzら、松家らも脊柱を前彗位にもっていくように指導して
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いる。われわれも今後この点に注目し観察していきたい0

〔結　　　果〕

Duchenne型PMD29名の脊柱変形のパターンと、その利き手、並びに諸因子との関連性に

について検討した。

1）障害度の進行したもの程、脊柱変形、側彗度も高く、肺機能障害も高度である。

2）利き手と側雪の凸方向について関連性が充分に考えられる。

以上より脊柱の変形、特に側雪については、利き手が一つの側雪の方向を決定する大きな誘因

と思われ、その予防を十分講じ、生活指導をしなければならぬ。また、脊柱変形が肺機能障害に

及ぼすことも十分に考えられる。故に、起立時期の延長をはかり、脊柱変形を前彗位に誘導すべ

く万全を期せねばならぬ。

筋ジストロフィーの上肢機能に関する研究

徳島大学整形外科　　　松　家　　豊

国立徳島療養所　　　　片　岡　正　春

徳島大学理学療法部　　小　松　忠　雄

〔目　　　的〕

筋ジストロフィー、デュシャンヌ型の上肢機能に関してはすでに手指変形の機能解剖、上肢

の変形、拘綿などについて報告してきた0

リハビリテーションの立場から患者のADL、作業療法に関連して、また、訓練や上肢補助

具の開発にあたっても上肢機能の検索は必要なことである。そこでPMD、D型の上肢操舵の

筋動作学的分析をADLとの関連のもとに検討を行う。今回は上肢動作分析の方法についての

予備実験的研究を行った。

〔方　　　法〕

上肢の動作分析には種々の方法があるが、現在の手もとで比較的簡単にできるものとして3

次元の運動測定装置と動作筋電図を用いて行うことにした。その測定方法と予備テストの結果

について述べる。

〔結　　　果〕
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1）3次元運動測定の試み

光学的方法によるもので1台のカメラを用いた3次元計測装置を作った。この装置は患者の

前面・側面、頭上面の3方向から上肢運動の軌跡を形態学的に同時観察できるものである。図

1に示すように上方と側面に約45度の角度でとりつけた2枚の鏡に目的動作が投影される。マ

ルチストロボ法によって1枚のフイルムに3次元の影像を作ることができる。その印画から作

図によって運動軌跡の形態学的分析を試みる。

図2に示したように印画写真からトレースした運動の作図で角度測定を行い客観的な動作の

評価を行う。この図は食事の基本的動作として患者がテーブルから口へ食物をはこぶ動作を行

わせたものである。この点の軌跡から頭、肩、肘、手の動きを一連の動作パターンとしてとら

えることができる0頭や躯幹、肩の代償的動き、肘の高さ、前腕の屈曲と方向、手の動きなど

共同的運動が分析可能である。更に、動作スピードの問題、残存筋力や拘鮪との関係なども知

ることができる。

なお・上肢補助具の使用にあたっての基準設定や評価にもこの方法は有用である。今回はこ

の装置の試作を行い、一応データの集積が可能であることがわかった。今後、実際に多くの患

者・対照著書と用いてその分析方法についての検討と上肢線能障害のADLに関する評価を行っ

てゆくことにする。

この方法に先だって連続写真撮影（1秒、5駒）からの動作分析を試みたが、この方法では

図3に示すような上段の写真から重複投影図を作り運動パターンを図示することが可能である（

しかし、この方法は労力もさることながらその正確性にも劣る点が考えられる。従って3次元

測定方法が装置さえあれば容易に実施できる。

図1　3次元運動測定装置　　　　図2
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図3

21上肢の動作筋電について

上肢の機能障害を節電によって評価することについては、すでに上腕二頭筋の筋力

と筋電図の関係を筋電周波数分析から検討し追跡中であるが正確な筋力測定のパラメーター

としての筋電を応用することにはなお実験的研究が必要である。一方、動作筋電図を用いて上

肢機能障害を検討する、代償運動を含めた残存した筋活動がどのように行われているかをとら

えることによって実際の上肢機能の運動パターンを客観的に証明する。このことはいまだ十分

でない上肢機能訓練の体系づくり、補助具の必要性とその開発、ADLの向上や作業療法への

参考として役立つことになる。

現在使用中の4チャンネルポリグラフを用いて表面筋篭を採取し、上肢ADLの基本動作を

ステージごとに分析し筋力との関係をみてゆく。さらに前述した上肢の3次元測定法による運

動分析と筋電図学的分析を同時に行い上肢運動パターンを評価する。

図4に示した筋電図はテーブルから食物を口にはこぶ食事の基本動作についての所見である。

正常人では肩の外転、屈曲、肘の屈曲、前腕回外、手背屈の筋群の活動関与がみられる。PM

D、D型10才児では主として上腕二頭筋が活動し、僧帽筋の活動もみられるが三角筋はほとん

ど活動がみられない。躯幹の代償をもともなった上腕二頭筋の肘屈曲が主役をなしている。P

MD、D型22才の患者では肩、肘は固定された肢位で上腕二頭筋においてもその活動はわづか

であり筋力低下を反映している。主として前腕の筋群によって手関節の運動の最大限の動作が

筋電図からうかがうことができる。このような患者では上肢補助具による運動介助が考えられ
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