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研究報告書の作成にあたって

厚生省神経疾患研究委託費「筋ジストロフィー症の病因に関する臨床的研究」

姓として，昭和54年度の研究報告書を作成する運びとなりました。

本研究班は昨年度に発足し，本年度は第2年目であります。本研究班の目的

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，治療法の開発を目ざすものであります。

本研究班では，各自班月の個性を活かすとともに班全体としての研究を推進

するために予めいくつかのプロジェクトを組み組織化を意図しました。本年度

の研究成果については，既に昨年12月に研究班会議を開きこれを発表いたしま

したが，本報告書はその後のものを加えて完成を得たものであります。

本報告書に集録された成果は，いずれも国際水準のものでありますが，とく

に，今回は筋ジストロフィー症の遺伝・臨床と病因究明に関して，新しく核心

に迫るいくつかの問題が明らかにされました。内外研究者の今後の研究に大き

く影響するところがあるものと思います。このことは，本研究班の班員，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ざして，今後も不断の

研究を続けることが，まず，この病気に苦しむ人々のために，そして，社会的

にも，学問的にも私達に課せられた義務であることに変りなく，今後の精進を

念じております。

本研究の推進に，厚生省当局，国立神経センター，日本筋ジストロフィー協

会の御努九御支援そして御理解に深く感謝致します。

昭和55年3月

く班長〉　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，マウス



1）ジストロフィーチキン骨格筋の組織学的，

組織化学的検討

一筋線椎の発達分化と筋病変出現の関連について－

埜　中　征　哉

研究協力者　　春　原　経　彦　　石　浦　章

ジストロフィーチキン（Dy一チキン）では自筋

が主として侵されることがよく知られている．白

筋の中でも，筋により侵される程度が異なり，胸

筋は四肢の筋よりより強く侵される．このことは

白筋の中での筋線椎タイプの分布が異なるためと

思われる．本研究は自筋である浅胸筋と後広背筋

posteriorlatissimusdorsi（PLD）を用い，白筋

の亜型（subtype）の分布の月犬態と筋ジストロフィ

ー病変の出現との関連につき検討することを目的

とした．

対象と方法

Dy－チキン（line413）と対照（line412）各々

18羽，計36羽をふ化直後からふ化後4月目まで経

時的に浅胸筋，PLDより筋を採取し，－1600Cで

凍結し，連続切片を作成した．切片にはHE，

modified Gomori’S trichrome，NADH－TR，me－

nadione－linked alphaglycerophosphate dehyd－

rogenase（MAG），PAS，Oilred O，ATPase

（preincubationpHlO．3，4．6，4．2），aCidphos－

phatase，alkaline phosphatase，nOnSpeCific

esterase，aCetylcholinesterase，phosphorylase

染色を行った．個々の例より最低200本の筋線経

をATPase，NADHトTR，PAS染色でAshmore

ら1）の定義に従いαW，αR，βRの3種に分け，

その分布を検討した．

＊国立武蔵療妻所手中経センター疾病研究第一部

鶏骨格筋の組織化学的特徴（図l）

鶏の骨格筋は哨乳動物と同じくアルカリ側の

routine ATPase（Dubowitz＆．Brooke　の方法で

はpreincubation pHlO．0～10．3）でj舌性が低く

染出されない赤筋（βR）と，活性が高く濃染する

自筋（α）線経の2種類に分けられる．酸性側AT－

Pase疫色（preincubation4．6－4．2）では逆に

赤筋は濃く自筋は淡く染まる．白筋（α）線経は

NAI）H－TR，SDHなど酸化酵素染色で顆粒（fo－

rmazan顆粒）が大型で密に分布するαRと，逆に

顆粒が小さく粗に分布するαWの2種に分けられ

る1）．すなわち鶏骨格筋には赤筋（βR）と自筋で

あるαR，αW線経の3種類が存在する．ただdif－

OrmaZan顆粒の大きさや分布のみで3種と分類す

ることは判別困雉なことが多い．浅胸筋，PLDの

PAS染色ではaRはαW線経に比べ染色性が低く，

この2つの筋線経は比較的よく分別されるので

NADH－TR染色と併用すると線維型の分類はよ

り容易となる2）．

各種自筋における筋線維タイプの分布と成長

過程における変化

浅胸筋：Dy一チキン，対照ともふ化直後では筋

線経は細く　αWとαR線経の分別は困難であり何

れとも云い難かった．5日目になると対照ではN－

ADHLTRでdiformazan頼粒の大きさ，分布はほ

とんど全ての線経で同じ程度で，またPAS　染色

で軽度陽性でαW線経的となりつつあった．しか

しDy－チキンでは筋線維あたりの顆粒は多く，し

かも大型でPAS染色でよく染出されないαR　的

－17－



図l　ふ化後4月の正常後広背筋

r。。tin。ATPase（pHlO．3）（A）では浪染する白筋と淡染する赤筋であるOR線維（星印）に分けられ，

酸化側ATPase（pH4．5）（B）では逆の染色性を示す．白筋はさらにNADH－TR染色（C）でdiforma・

zan頼粒が大きく密に存在し，PAS染色（D）で染色性の低いやや小型のαR線維（R）と，逆の染色性

を示すαW線維（W）に分けられる．×300．
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図3　ふ化後4月のジストロフィー鶏後広背筋

routine ATPase（pHlO．3）（A）ではαW線維（W）はαR線維（R）に比べ若干淡く染まるが酸性側

ATPase（B）では区別がない．NADH－TR染色（C）でdiformazan頼粒が大きく，PAS染色（D）

で染色性の低いαR線経が対照に比較しより多数存在する．赤筋であるβR線維（矢印）は数，大きさとも

対照と比べ変化がない．　　　×110．

線経のものが多くみられた．ふ化後10日昌頃にな

ると対照ではほとんど全ての線経がαW線経の特

徴を備え，この時期までにαRからαW線経への

変換がほぼ完了することを表していた．

一方Dy－チキンでは大型のdiformazan頼粒を

もち，PAS染色でほとんど染出されないαR線経

がふ化後60日を経ても約30－40％みられ，αRか

らαW線経への変換が遅れていることを示してい

た．それ以後もNADH－TRで顆粒の大きなαR線

経は多く認められたが，90日日頃になると　αR線

経でもPASの染色性は次第に高くなりαRとαW

線経とはっきり分別することが困難な線経が多く

存在した．浅胸筋におけるαRからαW線経の変

換の経時的分布を図2に示した．

後広背衝（PLD）：浅胸筋に比べ後広背筋では，

同じ自筋でも筋病変が多少軽いことが知られてい

る．対照成鶏でみるとPLDが浅胸筋と最も異な

る所はPLDでは少数の赤筋（βR）をもつことと，

多数のαR線経が存在し，αRからαW線経への変

換が浅胸筋より少ないことであった．

ふ化後10日日頃より　PLDを経時的に検索した

が，10日目にはDy－チキンでdiformazan頼粒が

大型で密に分布する線椎が多くみられ，またPAS

染色でも対照と比べ明らかに差が出ていた．その

後もDy－チキンの方にαW線経が少なく，浅胸筋

と同じようにαRからαW線椎への交換がDy－チ

キンで遅れていることを示していた（図3）．

ほぼ成鶏となったふ化後4月呂の時点でαWと

ー19－



表i　ふ化後4月目白筋におけるαWとαR線経の頻度

αW 線維　　 αR 線維

浅胸筋

99．2％　　　 0．8 ％対照 （lin e 4 12）

D y－チキン （lin e 4 13） 7 3．5　 26．5

78 ．2％ ‾ 21．8％

後広背筋

対照

D y－チキン 67．2　　　　　 32 ．8

αR線椎の比率を対照5羽，Dy－チキン5羽を使用

し，浅胸筋とPLDで比較した（表J）．PLDで

はαW線経への変換が少なく4月の時点でも78．2

％がαW線経で21．8％がαR線経であった．一方

Dy－チキンではさらに変換は遅く67．2％がαW線

経で32，8％がαR線経であった．

考　　　察

Dy－チキンはヒト筋ジストロフィーと異なり自

筋のみが選択的に侵される．白筋の中でも胸筋が

最も強く，次いで後広背筋が侵され，下肢筋は末

期になるまでほとんど侵されない．このことは自

筋の中でのSubtypeであるαWとaR線経の分布

の違いによることが推定される．今回の結果から

明らかとなったように成鶏浅胸筋ではほとんど全

ての線経はαW線経であった．一方下肢筋である

前肢骨筋ではふ化後1年日でもαWとαR線経の

頻度は約％ずつでαW線経がやや多い程度であっ

た．すなわちDy－チキンでは白筋の中でもより自

筋的なαW線経の方に，赤筋的なαR線経より筋

ジストロフィー病変が出現し易いことを物語って

いる．αW線経の線維内小器官の異常がより高度

であるという電子顕微鏡的所見はやはりαW線経

に病変が強く出現することを裏付けている3）．

鶏の骨格筋の分化は赤筋タイプから白筋タイプ

へと分化するといわれている1・4）．白筋はより赤筋

的であるαRからより自筋的であるαW線経へと

変換する．この変換は浅胸筋ではふ化後10日日頃

には少数の筋を除いてはほぼ完成するが下肢の筋

では成鶏となっても完全に変換しない．この分布

の差が上記のように病変出現の差ともなって表わ

れていると思われる．Dy－チキンでは今回の研究

からも明らかになったようにαRからαW線経へ

の変換が遅れる．Dy－チキンでは筋線経が壊死に

陥り再生線経が出現していると考えられるので，

Dy－チキンに多くみられるαR線経は幼君な再生

線維をも一部含んでいると思われる．しかし，ふ

化後5－10日目で壊死線経がほとんどなく病変の

余り強くない時の浅胸筋でもαR線経が多いこと

は，αR線経が全て再生線経とは考え難く，多くは

筋線経の変換の遅れを反映していると考えられる．

筋線経の変換の遅れは筋線維自体に何らかの原

因があるためか，神経に原因があるためか不明で

ある．Acetylcholinesterase染色をするとDyLチ

キンでは運動終板より遠隔の所でも活性が高く，

全体に対照より活性が高く染出される．この所見

は脱神経時にもみられるが，胎生筋も同じように

広く活性があり，神経の要因が加味しているのか，

発達の遅れなのか決め難い．Dy－チキンの筋を対

韓チキンに移植し，その筋が対照チキンの神経支

配をうけてもなおacetylcholinesteraseの活性が

高くみられることは筋線維自体に何らかの原因が

あるとの報告もある5）．もしそれが事実ならば筋

ジストロフィー症では筋線維自体に何らかの欠陥

があるため筋の分化が遅れているということにな

る．

ヒト筋ジストロフィー症では活発な再生がある

にもかかわらず病状が進行することは筋が完全に

再生しないためとも考えられている．筋ジストロ

フィー症においては胎生からの筋，あるいは再生

した幼君な筋が何故に遅れた分化をするのか，こ

のことを明らかにすることは重要な課題であると

考えられる．
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2）筋ジストロフィーチキンの発達過程における

形態学的初期変化

黒　岩

研究協力者　　石　本　進　士

目　　　　的

昨年，dystrophy chickenの発達過程におけ

る形態学的初期変化がふ化後，1週間目以内に

白筋に生じる事を酵素組織化学的方法を用いて

報告した．今回，動物数を増して再検討すると

ともに，freeze－fracture法及び電顔による筋形

質膜の変化を観察した．

方　　　　法

実験動物はdystrophy chicken（line413）と

COntrOIchicken（line412）を各々5羽ずつを使

用した．ふ化後，1日日，1週間目，2週間目，

3週間目，及び6週間目にエーテル麻酔下にて頸

動脈を切断，脱血し，red fiberである前広背筋

（ALD）とwhite fiberである後広背筋（PLD）の

凍結切片標本を作製した．染色はHE，DPNH

diaphorase，SDH，MDH，α－GPDH，LDH，

phosphorylase，aCetylcholinesterase等を施行

した．morphometryはHE染色標本にて，ふ化

後，1日目から3週間目迄，各週毎に各々のALD

筋，PLD筋から筋線維100本ずつを計測し，5

羽の平均値を百分率で棒グラフに示した．DPNH

diaphorase標本では，ふ化後，1日目から3週間目

迄各週毎にALD筋，PLD筋のほぼ同一の筋線維

径毎に，横断面上のformazandepositの数を5本

ずつ数えた．又，ふ化後，1週間目，2週間目，3週間

目及び6週間目のPLD筋で，筋線維200本を数え，

DPNH活性の程度に応じてhigh DPNHfiber，

＊九州大学医学部脳研神経内科

＊♯九州大学医学書β脳研神経病理

義五郎

後　藤　幾　生　　大　田　典　也

intermediateDPNHfiber，low DPNHfiberに

分類し，その百分率を各週毎に示した．又，ふ化

1r日日の自筋において，freeze－fracture法及び

epon包埋標本の電顕写真にて，筋形質巧莫のCaV・

eolae数，形，配列等を観察した．

結　　　果

J）morphometry：white fiberであるPLD筋は，

ふ化1日目には明らかな差は認めなかったが（図

J），1週間目より徐々にfiber sizeに広がりが

生じ，3週間目にはdystrophy群でfiber size

distributionが広くなり，大径線経の増加が認めら

れた（図2）．一方red fiberであるALD筋は，ふ

化後3週間削こ於てやや大径線経の割合が増加す

るが，fiber sizedistributionの広がりは認めな

かった．

2）DPNH diaphorase染色による各fiber type

の割合の経時的変化：PLD　筋を　DPNH dia－

phorase染色の活性の程度に応じて，high DPN－

H fiber，intermediate DPNH fiber，low DP

NH fiberに分類すると，ふ化後，1週間目では

dystrophy群，COntrOl群に著差を認めないが，

1週間目以後，COntrOl　群ではhigh DPNH

fiberは漸減し，6週間目では大部分がlow DPN－

H fiberで占められるのに反して，dystrophy群

では，lowDPNHfiberの割合は増加せず，inter－

mediate DPNHfiber，highDPNH fiberの割合

が高く保たれていた（図3）．

3）DPNH diaphorase formazan deposjt数の経

時的変化：　ほぼ同一筋線維径毎の筋線維1本あ

たりの横断面上のformazandeposit数は，ふ化
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4）筋形質膜の変化：ふ化1日目の大胸筋の

freezeTfracture replicaの電定則こて筋形質膜上の

CaVeOlae数を集計面積100J12で単位面積あたl）

の数を計測すると，dystrophy群では7．34／FL2，

COntrOl群では11．33／FL2と，dystrophy群で減少し

ていた．又，dystrophy群では個々のCaVeOlaeの

配列の乱れ，形の不規則性もみとめられた．また，

ふ化1日目のPLD筋のepon包埋標本の電昆頁写真

にても，freeze－fracture法によるCaVeOlaeに対

応すると思われるpinocytoticvesicleの形の不規

則性を認めた．

考　　　察

前回，私達はdystrophy chicken筋では従来

いわれている如く，White fiberであるPLD筋が

red fiberであるALD筋より早期に1！ふ化後1週

間以内にdystrophicな変化が生じる事を報告し

た．今回，動物数を増して再検討した結果，HE

染色によるmorphometry，DPNH diaphorase

deposit数共にPLD筋に早期に変化が発現し，前

回と同一の結果を得た．又dystrophychicken

筋ではembryo期のSDH活性等，0ⅩidativeenT

Zyme活性が高いまま持続する傾向があり，ふ

化後のmaturationの遅延が示唆されている2，3）．

今回，私達はDPNHdiaphorase活性からhigh，

intermediate，lowDPNHfiberに分けて，その

百分率を経時的にみると，COntrOl群では，しだ

いにlowDPNHfiberが増加するが，dystrophy

群では，lowDPNHfiberは変化せず，intermedi●

ate，highDPNHfiberの比率の高い事がわかっ

た．以上の結果より，何らかのふ化後のmaturation

の異常4）が考えられた．又PLD筋のlowDPNH

fiberに於て，同一筋緑維径毎に対応する横断

面上のDPNH formazandeposit数の計測から

dystrophy群では，ふ化後1日目は差異は認めな

いが，1週間目から増加する傾向を認めた．

すなわち酵素組織化学的方法では，dystrophic

processの初期変化は少なく　ともふ化後から1

週間以内にOXidativeenzyme活性の変化として

現われている事が明らかとなった．又この時期で

は，HE染色標本による筋変性所見やゝ　mOrpho－

metryには変化を認めず，anaerObicmetabolism

に関与する　phosphorylase，LDH，α－GPDH，

神経筋接合部のacetylcholinesterase等には明

らかな変化がなく，NADH diaphorase以外の

aerobic metabolism　に関与するSDH，MDH

等の0Ⅹidative enzymeには同様の傾向を認め

た．以上の結果から，dystrophic processの初

期変化としてmitochondrial oxidative enzyme

系が何らかの関与をしていると考えられる．

又freeze－fracture法にて，ふ化1日目の自筋に

於て，筋形質膜のCaVeOlae数の減少，配列，形

の乱れをみとめ，又epon包埋標本では，pinocy－

toticvesicleの形に不規則性を認めた．Brain

ら5）は，ふ化後1週目に於て，CaVeOlae数がdys－

trophy群で増加している事を，Schotlandら6）は，

Duchenne型dystropyで筋形質隈粒子の減少を報

告しており，筋形質膜の変化は今後検討すべき課

題と考える．
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3）外眼筋の組織学的，組織化学的研究

木　下

研究協力者　　君　田　宣　雄

石　塚　洋　二

外眼筋は長さ40－60mm，巾約10mmの小さな

6コの横紋筋よりなり，精巧な眼球運動に関与し，

機能的にも四肢骨格筋とは，かなり異なっている．

例えば同じ筋ジストロフィー症でもDuchenne，

limb一girdle，facioscapulohumeraltype　などで

は全身の筋が侵される末期になっても，ほとんど

外眼筋が侵されることはないが，OCular myop－

athy，descending ocular myopathy，OCulopha－

ryngeal muscular dystrophy　などでは外眼筋は

高度に侵される．

これらの事実は，外眼筋およびこれらを支配す

る神経系を含めた，神経筋系が，他の骨格筋とは

異なる特異性を持っていることを推定させるもの

である．

我々は外眼筋の特異性を明らかにするため組織

化学をもちい，基磯的研究を行った．

材　　　料

当院眼科で斜視および下斜筋過勤症の手術の際，

採取した眼筋，すなわち内直筋5，外直筋3，下

斜筋2，計10検体について検索を行った．患者年

齢は5～36歳．男女比は7：3であった．採取部

位は内直筋，外直筋では付着部より5mm前後の

部位，下斜筋では筋腹である．

動物実験では3－4kgの雄家兎の外直筋，内直

筋について検索を行った．

検索方法

これらの検体を，それぞれGomori－trichrome，

＊東邦大学医学部第四内科

真．男

川　崎　研J　亀　井　敦　行

山　田　信　興

phosphorylase，NADH，ATPase，PAS染色を

行い，組織化学的検索ならびに四肢筋との比較を

行った．

結　　　果

l．外眼筋のセンイ直径

図lに示すように5歳，7歳，36歳例について

測定した結果，5歳例では12．5〃，7歳例では15

〃，36歳例では25′‘の筋センイが最も多数存在し

ていた．

また，外眼筋を染色標本でみると，眼球例では

筋センイ直径が大きく，眼窟例では筋センイ直径

が小さいことがわかる．これを数量的に測定して

みると，いずれの例でも，図2（7歳例）に示す

ように眼球側筋センイ直径の方が，眼嵩側筋セン

イ直径より大きいことが明らかであった．

2．筋センイ直径とfibertype

外眼筋のfiber typeについては次ぎに触れる

が，とりあえずphosphorylase染色で，四肢骨格

筋と同じように淡染するセンイをtypeI，濃染す

るものをtypeIIとして，筋センイ直径を検討した．

7歳例で筋センイ分布は17．5′上のものがピーク

で，fiber typeにより，センイの分布にはあまり

変化がなかった．

眼球側と眼寓側のfiber typeを比べてみると

7歳側で眼球側でtypeIIがtypeIに比べ多く，

眼宿例ではほとんど差がなかった．

次ぎに，この2つのtypeのセンイ直径を眼球

側とF艮罵側で比べてみると，typeI，II共に眼球

側の筋センイ直径が大きい傾向を示した．

3・外眼筋のfiber type

骨格筋のfiber typeについては周知のごとく
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Dubowitzの分類ではtypeIおよびtypeIIセン

イはA B，Cの計4つの型に分類されている．

外眼筋を各染色標本でみると，NADH染色で濃

染するセンイは四肢筋でいえばtypeIであるが，

この同じセンイをpH4．2のATPase染色でみる

と淡染し，四肢筋のtypeIIの性質を示し，染色性

の上からは四肢筋とは異なっている．

これらをもとに，下斜筋の連続切片をもちい，

pH4．2，4．6，9．4のATPase染色で，個々の筋セ

ンイについて検討した結果，図3に示す6つの型

に分類するのが妥当と考えられた．

次に家兎の内直筋をみると，左上の大きな筋セ

ンイはphosphorylaseでもNADH染色でも淡染

し，四肢筋のfiber typeを応用できないことが

明らかであった（図4）．
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図4　家兎内直筋の連続切片

左　Gomori－trichrome染色C：COarSe fiber，G：glanular fiber，F：fine fiber．

中　NADH染色

右　phosphorylase染色

考　　　案

外眼筋は精巧な日艮球運動に関与しており，これ

らの筋は脳神経支配であり，血流も心筋に次いで

多い，など多くの外眼筋の特異性が知られている．

外眼筋の組織化学的耳肝究は動物ではカエル，ラ

ット，家鬼，ネコ，サル，ヒヒ1）2）3）などでみられ

るが，人外眼筋ではごく僅かしかみられない4）5！

今回の我々の行った実験では外眼筋は加齢と共

に筋センイ直径は増大し，同年齢の四肢骨格筋と

比べると1／4－1／2の直径で，これは重量の軽

い眼球を動かす点に関連しているかも知れない．

また，眼球側と眼裔側の筋センイ直径に差があ

ることは明らかで，ネコなどの動物実験でも，同

様な所見が観察されている6三これは運動神経終末

の差によるものと考えられ，一般にen plaque型

筋センイの直径は大きく，en grappe型の筋セン

イは直径が小さいといわれている．

外眼筋のfiber typeは初めFelderstruktur fi－

berとFibrillenstruktur fiberに分類されたが7；

1960年代になり組織化学が導入されFibrillensト

rukturはfine fiberとgranular fiberに分けら

れ，Felder声trukturはCOarSe fiberに分類され

た3ミその後は生理学的，あるいは生化学的検討も

加わり5ないし7つのfiber typeに分類が試みら

れている．

従来から行われている四肢筋の　fibertypeの

分類では0Ⅹidative enzyIT把による染色とphosp－

horylase染色では，同一センイで全く逆の染色

性を示すにもかかわらず，外眼筋では同じ染色性

を示すものもあり，四肢筋と同じ分類を外眼筋に

応用することは不可能であった．また，一部の報

告にみられるようにCOarSe fiber，granular fi－

ber，fine fiberを匹川支筋の分類にあてはめること

も困難と考えられた．

結　　　語

今回，我々が検索し得た外眼筋は斜視および下

斜筋過勤症という特殊な状態であり，正常外眼筋

との比較を行うことはできなかった．

1．人外眼筋センイは加齢と共に直径を増すが，

四肢筋と比べると1／2～1／4の太さであった．

2．眼球側と眼裔側で筋センイ直径を比べてみ

ると，眼球側の筋センイ直径の方が大きいことが

明らかであった．
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3．人外眼筋のfiber typeは四肢筋と同じ方

法で分類することは困雉であり，6つのタイプに

分類するのが妥当と考えられた．これは家兎外眼

筋においても確められた．
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4）ジストロフィーチキン骨格筋の変性と再生

－空胞形成およびabbrrant myofibrill

形成について－

中　村

研究協力者　　頼　田

ジストロフィー鶏（Dyチキン）の骨格筋をふ化

後経時的に観察すると，ふ化後約3週日頃より，

多数の変性筋線経が急速に出現してくる．それと

ほぼ同時に，多くd）myoblast，あるいはmyotube

が認められるようになる．かかるmyoblastやmy－

Otubeをもって，筋線経の再生像とみなすか，あ

るいはまた，未熟筋線経の持続的存在と考えるか

は，ジストロフィー筋の本質に関係する事項であ

る．著者らは，ジストロフィー筋の機能を規定す

るものは，筋線経の変性と再生とのバランスであ

るとする作業仮説に基づき，Dyチキン骨格筋の

変性と再生の形態学的特徴を追究してきた．筋線

経に出現する空胞形成は，Dyチキンの筋変性を

特徴づける所見の一つであるが，一空砲の起源につ

いては．なお実証に乏しいので，今回はその微細

構造上の所見を記載する．他方，Dyチキンにみ

られるmyoblastは．大部分のものが正常の形態を

示すのであるが，時にはmyofibrilの配列に異常

のあるmyoblastも認められるので，Dyチキンの

筋線経に認められるaberrantmyofibrilの成因を，

筋線経の再生と関係づけて考察する．

方　　　　法

Dyチキン（1ine413）及び対照チキン（line412）

夫々18羽を使用，いずれも3羽ずつ6群に分け，

ふ化後5日から40日に亘り，1週間隔にて浅胸筋

を摘出し，0．1M燐酸緩衝液加2．5％glutaraldeh－

yde（pH7．3）にて固定した．更にオスミウム酸

＊鳥取大学医学部脳研究施設神経病理

＊

晴　臣

孝　男　　今　岡　健　次

による後固定，あるいはランタン染色を加え，型

の如くEpon包埋超薄切片を作り，酢酸ウラニウ

ムと鉛塩による重染色を施し，電顕的検索を行っ

た．

結　　　果

1．空胞形成：筋線経の空胞化は，少数ながら

ふ化後5日目には出現するが，26日日以降は多数

の線経に認められるようになる．空胞には，従来

指摘されているように膜構造がみられ，空胞内部

には細顆粒状物質，並びに剥離収縮したような膜

様物が認められた．小空胞壁には小陥凹が散見さ

れ，T－SyStem形成の初期像である小謡（caveol－

ae）に極めて類似している．小空胞の辺綾部を追

ってみると，全体として馬蹄形ないし蟹鋏形を呈

し，それが管状構造に連なっているのが認められ

た（区＝）．かかる空胞は一般に筋線経の中心部

に存在するため，ランタン金属の浸入はみられな

かった．ランタン金属の浸入し易い筋線維周辺部

をみると，DyチキンのT－SyStemは馬蹄形走行

を示している（図2）．従って，上記の空胞に連な

っている管状構造は，Trsystemと考えるのが妥

当であろう．更に，直線状の管状構造の末端部が

拡大し，細顆粒状物質を満たす所見も認められた．

これらの所見は，いずれもDyチキンの筋線維空

胞の起因として，Trsystemの拡大を示唆するも

のである．

しかしながら他方では，前述の馬蹄形あるいは

蟹鋏形に拡大した管状構造に近接して，小楕円形

の構造物が認められる．これは管状構造との位置
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区＝　a：蟹鋏状ないし馬蹄状に拡大した管状構造

（arrow head）．b：空胞辺綾部では半島状の細

胞質が，蟹鋏状に拡大した管状構造（a汀OW

heads）に取囲まれている．33日EjDyチキン．

図2　馬蹄形走行を示すTTSyStem（arrow heads）．33日日Dyチキン．
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