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ま　　え　　が　　き

本研究班で取り扱っている進行性の筋ジストロフィー症の歴史は極めて古く、最初は1852年

Mer叩nが脊髄や神経に障害がなく、筋原性と考えられる進行性の筋萎縮と筋力低下を望した小

児例を報告したことに始まり、ついで1855年Duchenneが今日彼の名前を冠したDuchenne　型

の筋ジストロフィー症を発表した。したがって本症に関しては約130年の歴史があり、この間実

に多くの研究者により、すぐれた研究成果が発表され、臨床病態としてはかなりまとめが行われ

てきた。しかし、難病中の難病といわれるようにまだ原因が明らかにされておらず、したがって

適確な治療法もないのが現状です。本症はミオパチーの中でも代表的な疾患であり、わが国でも

古くから多くの有名な学者により基礎、臨床両面からの研究が行われてきたが、昭和53年度から

は、さらに厚生省神経疾患研究委託費により4つの研究班が構成され、これまでにない大々的な

規模で研究が推進されているが、昭和54年度からはさらに実験動物に関する研究班が加えられ、

5つの研究班となり、全国的レベルで多数のすぐれた研究者が参加し、種々の分野から多面的な

研究が行われている。その中でも本研究班は「筋ジストロフィー症の臨床病態および疫学的研究」

の面を分担しており、43名の研究者により鋭意その解明に努力している。今年は第2年目である

が、初年度に引き続き、各班員の分担研究と共に、各班員のチームによるプロジェクト研究とワ

ーキソグテーマを共通課題として共同的な研究を推進している。今年の成果は昨年にくらペ、さ

らに一段と飛躍的に発展しており、プロジェクトテーマ、ワ一キソグテーマ、その他の分担テー

マを含め実に80題におよぶ報告が行われた。その内容はいづれもユニークなものであり、筋ジス

トロフィー症の臨床病態の解明に有益なものばかりで、患者さんの治療の実際に直ちに利用しう

るものも多く、治療や看護面に大きな意義をもっているものと解信するものである。これらの内

容のまとめについては班長の総括報告および各プロジェクト研究やワ一キソグテーマのリーダー

によるまとめの中に記載されており、また各個班員の貴重な研究成果は本報告書に詳しく記載さ

れている。本研究班ではプロジェクトテーマやワーキングテーマとして重要な課題をとりあげ、

班員の共同研究により成果をあげていることはこれまでにないユニークなもので、着々とその実

績が積み重ねられつつあり、本症のベールが次第にはがれ、その全貌が明らかになりつつあるこ

とは喜ばしいことである。ことに新しい治療についての種々の挑戦も試みられており、その実態

が報告されたことは実に貴重なもので、さらに今後に対する問題点を明らかにした点でも大きな

意義があると考えられる。また昨年度からの努力により剖検例の登録が本研究班で行われるよう

になったことは、筋ジストロフィー症の研究の発展に対し貴重な資料を提供するものであり、そ

の意義は大であると思われる。以上のような点も含めて、今回ここに昭和54年度分の研究成果を

刊行することになった。このような運びに到るまでには各班員の絶大など努力、ど協力によるこ

とは勿論であるが、事務局のど苦労も大へんなものであり、また刊行にあたって国立神経セソタ



－、厚生省医務局療養所課の各位のご指導・ご支援によるところも大である0ここに深甚の謝意

を表するものである。

ここに集録された数々のすぐれた研究成果が何らかの意味で、本症に悩んでおられる患者さん

のために役立つことを期待するものである。

昭和55年　3月
班長　祖父江　逸郎
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総　括　報　告

筋ジストロフィー症の臨床病態および疫学的研究

祖父江　逸　郎

Ⅰ本研究班の目的とその意義

筋ジストロフィー症（PMD）の研究はこれまで永い歴史をもち、彪大な研究成果があげられ

ているが、まだ成田は不明であり、治療法も確立されていない。本研究班では、PMDの病態に

っいて運動楼能、岨しゃく機能、心肺機能、内分泌自律機能、免疫揆能、ホメオスタープス、細

胞膜機能、など多面的な立場から追究すると共に、自然経過、発達段階などの観点からも検討し・

さらに疫学、遺伝などの側面についても包括的に追求することにより、成因や治療に対する新し

い面を開発しようとするものである。このように広汎な立場から、最近の新しい技術をとり入れ

ながらPMDの病態について全体的、総合的にとらえようとする研究はこれまでになく・したが

ってこのような意図にもとづく成果は実際の臨床面に役立つことが多く、その意義は大である。

Ⅱ　研究班の構成と成果の概要

上記した目的を達成するために本研究班は昨年度に引きつづき全国各地の療養所、研究教育施

設から1の研究班員43名（うち1名は公募班員）により構成し、それぞれの分担研究室行うと共に

班全体として5つのプロジェクトテーマと1つのワーキソグテーマを設定し・班員のチームワー

クによりそれぞれの目標に向って研究を推進し、成果をあげた。これらの成果は12月6日休）、

7日（釦に行われた研究班会議において報告された。研究報告は各プロジェクト、ワーキソグテ

ーマに関連するものに分け、まとめて行われ、さらにこのほか一般分担課題の一部として・生化

学、免疫、組織培養などに関するものが行われた。全体としての報告課題数は80で、このうち・

プロジェクト、ワーキングテーマに関連するものが63、その他の分担課題に属するものが17であ

った。各プロジェクけ一マ、ワーキングテーマに関するものの詳細はそれぞれ各チーム毎にま

とめて報告されるので、ここでは概括的なことを述べることにした。

1．プロジェクト1、PMDの疫学的研究：

pMDの遺伝の実態はまだ十分明らかにされていない0プロジェクト1では遺伝疫学的立場か

ら種々の課題について検討が進められている。7施設から得られた268例について63項目に及ぶ

詳細な調査が行われ、貴重な資料を蒐集し、整理された0さらに6つの課題について予備的分析

－1－



が行われた。①実態については診断や患者の背景ことに療養所入所をめぐる様々の問題点が明ら

かにされた。②遺伝捺横では両親の近親婚の率、分離比などが示された。③女子例について検討

された。④保因者のCPK検査の実態が明らかにされた。⑤双生児例による研究については2組

の一致性例が得られた。⑥集団遺伝学的検討として有病率について新生男児10万対17～21．2の値

が得られた。などの成果があげられた。なおこのプロジェクトの中で、統計遺伝学的検討が行わ

れ、DucheⅣe型PMDの突然変異率は6．3×10う世代であり、日本におけるD。Chemme型

PMDの男子は2430±17と推定された。

2．プロジェクト2、PMDの機能障害の進展過程に関する研究：

このプロジェクトでは主として自然経過、経過に伴う血清酵素値の消長、脊柱変形の経過によ

る実態、筋電図による四肢筋力の定量的観察、岨しゃく機能の推移、経過によるADLの変化な

どの点について詳細な分析が行われた。即年10月現在の療養所入所中の患児1591名について、

令別に種々の機能状態が検討されたが、このような多数例でのあらゆる角度からの解析は本症の

理解に対し大いに役立った。またCPKなどの血清酵素値の推移が病勢進行度に関連しているこ

とが指摘された。

3．プロジェクト3、PXDの病理組織学的研究：

このプロジェクトでは①病型別組織像の相違と病型内組織像の均一性、心筋の変性の2つのテ

ーマについて検討が行われた。①の課題はPMDの病理組織学的診断の面から重要な課題であり、

この点についていくつかの研究報告が行われた。FSH型をとりあげてもその内容は多様性があ

ることが指摘された。DIR：henne型PMDでは身体瓢位による曜患筋の障害度が明らかにされ

た。②の心筋変性に関しては左重壁中層の後壁から側壁にかけて選択的に障害されており、また

組織学的には変性萎縮が高度で、問質線維化は種々の程度のものがみられた。DtK：heIme型PMD

の刺激伝導系が検索されたが、症例により種々の異常がみられた0刺激伝導系障害はmyotonic

distrophyではかなり認められることが指摘されているが、Duct nne型PMDについても今回

障害があることが明らかにされた。

4．プロジェクト4、心肺機能に関する研究：

PMDの心肺機能についてはこれまでも多Jの研究成果があるが、本研究班では昨年から引き

続き、最近開発された新しい技術をとり入れ、より詳細に検討してきており、心筋シソチや心エ

コー図においても橙々の異常所見を認めている。これらの方法により剖検所見とよく一致した所

見を臨床的にとらえることが可能で、有用な検査法であることが確認された。またベクトル心電

図は心筋の線維化療痕化が左室後壁と側壁に頻発すること、胸廓変形による心の解剖学的位置の

変化、などをよく反映していることが明らかにされた。PMDでは呼吸段能の低下があることが
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種々の臨床的指標で明らかlこされ、胸廓変形の影響もかなり著しいことが指摘された。

5．プロジェクト5、臨床病態像の解析：

このプロジェクトでは今年は①従来注目ミれていなかった新しい症候、②従来注目されていな

かった新しい治療法の2つのテーマがとりあげられ、多数の班員から多くの課題が提出された。

①の中、顔面筋、胸鎖乳突筋擢患、平衡携能障害ことに固有受容系障害、安静起立時の体重心の

前方偏位、胃拡張、消化管運動能の低下、ガス像の多いこと、便秘、吐気の多いこと、膵外分泌

機能低下、Bリンパ球の低値、血小板粘着能の上昇などいくつかの新しい症候や病態がとりあげ

られた。これらのものは一次性のものか、二次性のものかについて種々の論義が行われた。②に

っいては種々のことが問題にされた。岨しゃく横能障害について神経筋促通手技を利用すること

で効果があるとされ、TVRやtonicneckreflexなどを利用すべきであるとされた。膵エキス

の有効性、CetraXatehydr∝hloride、tram AMCHA投与の試み（明確な効果はない）、

EG626CoenzymeQ、アロブリノールなどについても治療効果が検討されたが・著明な影響

は認められなかった。

6．ワーキングテーマ、解剖例の検討：

剖検例の登掛こ関し、昨年来準備が進められてきたが、今年は登録の手続、内容などが検討さ

れ、登録票の原案が作製された。先天性筋ジストロフィー症の剖検例が報告された。Pachygy－

ricrnicropolygyriaを認めた例がみられた。先天性筋ジストロフィー症の心筋でも心筋線経の

変性、消失、線維化が認められた。

7．その他の分担研究：

以上のプロジェクトテーマ、ワーキングテーマについての研究のはか、分担研究として、ジス

トロフィーマクス骨格筋ホスフォチジルコリソの分析、PMD患者の含硫アミノ酸代謝、PMD

患者および保因者での血中ミオグロピソ高値、PMD患者のフィブリノーゲソの軽度低下、PM

D患者の赤血球膜異常、SpeCtrinextractabilityの低下、HLAtyping、PMD病型と

ABO式血液型との関連、PMD細胞の分化と筋特異酵素の発現バターソ、ジストロフィーチキ

ソ筋の組織培養による検討、培養筋の維持に対する神経因子の関与、先天性筋ジストロフィー症

の脳病変における静脈周囲性破壊病変の指摘、PMDでのREM時限の軽度減少、アカバネクイ

ルスの胎内感染による筋病変など、多彩な研究成果が報告された。
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プロジェクト1．

筋ジストロフィー症の疫学的研究

Duchenne型の疫学および遺伝学

新潟大学脳研究所神経内科　　　椿　　　忠　雄
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〔目　　　的〕

我国の筋ジス対策は療育、リハビリを中心に高い水準を保っているが、患家の悩みである退伝

の問題への対応は十分でない。当プロジェクトはこの面での将来の活用を考え、国療筋ジス施設

のDuchenne型症例を用いて実態、疫学、遺伝の問題を検討する。しかし本研究は規模が大き

く、また昨年度内に各施設と充分に協議する時間がなかったため、本年度は予備調査を行った。

〔研究の対象、方法および経過〕

1．対象疾患

本研究の対象は国療筋ジス施設に入所中のDuchenne型筋ジストロフィー症である。その

診断はWaltonとGardner－Medwin（1974）の基準によった1）。

2．予備調査の方法

国療筋ジス施設は全国に20余りあるが、今回は本研究に関心をもつ若干の施設の研究者がチ

ームをつくり、所属施設の資料を共同利用し、研究を数個の課題に分割して、その各々を分担

して予備的に研究することにした。

3．予備調査の経過

昭和54年4月20日、プロジェクトリーダー椿、乗松は研究の目的と計画を説明した文書をす

べての国療筋ジス施設長に送り、予備調査への参加希望を募った。これに応じた10施設のうち、

希望研究内容が当プロジェクトに適していた7施設が予備調査に参加することになった。

6月30日、参加施設の担当者が集まり、つぎの手順を決定した：1）研究を6課掛こ分け

必要な情報の項目を決めるが、今回は原則として病歴から得られる情報にとどめる、2）必要
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項目を網羅した共用の調査票と記載手引きをつくる。3）各担当者は白施設の症例を調査し、

リーダーに提出する。4）リーダーは全調査票のコピーを全担当者に送り、担当者は必要項目

を任意に用いて分担課題を分析し、技術的問題点を明らかにする。本研究の助言者として安田

徳一が協力班員になった。

10月26日、担当者が集って予備調査を総括し、今後の問題点を検討した。

12月6日、乗松は第3班の総会で予備調査の結果を報告し、同日にすべての筋ジス施設の代

表が集まり、次年度以降の方針を討議した。また、1月20日の総括珪会議で、乗松は同じ報告

を行った。

〔結　　　果〕

はじめに得られた資料とその質に触れ、ついで6つの分担研究課題の分析結果の要点をのべる。

1．得られた資料

表1に示した7参加施設から計268例が得られた。我国のIhchenn型の生存患者数は2，400～

2，500で現在、約1，000名が入所中とされるので、この資料はその27多標本であるが、抽出には

参加施設の所在地による地域的偏りがあった。調査項目は、1）家庭、診断、入所過程　2）

臨床的特徴、検査、死亡　3）家系資料、に関する計63問であったが、1例の記載には平均20

分を要した。記載の質は多くは良好であったが、項目によっては、記載もれ、不明が多い。設

問方法がやゝ不適当、記載方法が手引きに合わない、などの例があり、今後の改良の手懸りが

得られた。

血清CPK値はIhchenne型の診断、経過の指標、保因者診断に重要であるが、表2のように

施設によって測定方法が異なるため、そのまゝでは相互比較できなかった。そこで今回はもっ

とも多く用いられていた江橋・杉田法の正常上限に他法のそれを合せるように直線換算した値

を分析に用いた。

2．実態（長良病院　桑原英明）

本課題では患者の家庭状況、診断決定、入所の過程、入所後の状況などを検討した。1）患

家：保護者の職業、家庭の社会経済状況には特別な点はなかった。2）診断：発病は平均約3

才、DM『の診断は同6才で76事が大学、国公立病院で確定していたが、集団検診でも3番が診

断されていた。3）入所：年令は9才を最頻値として3～25才に分布し、動機の60射ま通学ま

たは看護困難であり、入所を考えた人は80％が家族、11％が本人であった。またその時の障害

は独歩29事、歩行困難27％、歩行不能35％であった。4）入所後：疾患自体から当然に生ずる

困難を別にすると、709乙の患者には特別な問題はなかった。

3．遺伝機構（南九州病院　中島洋明）

本課題では遺伝の問題を扱うが、女性発症、保因者、集団レベルの問題は別課題にゆずる。

本症には伴性劣性型XRと単劣性型ARとがある。1）両税の近親婚：XR（母方に擢患男子を

もつ男子患者）では2．9名で我国の平均とはゞ一致したが、AR（女子を混ずる同胞性発症）で
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は25多であった02）分離比：XRの男子は0．450±0．056、年令訂正すると0．474で、XRの理論

比0・5と「致した0女子での値はゼロであった。AR群の値は例数が少くて得られなかった。

も　女子例（川棚病院　森一毅、森健一郎）

本症の女子発症の磯序には、1）AR　2）XRではLyon原理によるかるい発症、半接合

となる場合（Tumer症候群との合併）およびホモになる場合の3つがあるが、ホモの実例は知

られていない。本課題では女子例を集めて、種々の面から分析する。

これまでmlChen肥型と認められる5例を蓑1の施設から得たが、これは全体の1．9射こ当

っていた。

5．保因者（新潟療養所　近藤喜代太郎）

保因者の検出は遺伝相談の前提である。1）CPK検査の状況。検査率は「股に低く、父16．0

解、母38・0％、兄弟2・7多であり、注目される姉妹の検査率は3．2射こすぎなかった。2）

CPKL直の分布。ⅩR群の母は確実保因者だが、57．1射こCPK上昇をみた。

6．疫学と集団遺伝学（松江病院　加藤典子・笠木重人）

本課迫では、1）本症の有病率、新生男児集団での発生率、それらの地域または年次変動、

2）遺伝子頻度、突然変異率などのパラメーターの推定を行う。しかし予備調査の性格上、悉

皆資料が得られず、最終的分析は今後の問題となった。患者がほぼ完全に集められたと考えら

れる地域での最小発生率（新生男児10万当）は新潟県17．0、鹿児島県21．2であった。

7．双生児例（西別府病院　三吉野産治）

双生児資料は発病における遺伝と環境の役割を知るのに有用である。本課題ではD瓜hen肥型

の一致性（双方発病）および不一致性（片方発病）双生児を集め分析する。

これまで2組の一致性例を得たが、これは263男児患者に対し2に当っていた。

〔考案と次年度以降の問題〕

本研究はDuchenne型対策としては外国に例のない国療筋ジス施設網の症例を標本として、本症

の諸特徴を歪みなく推計しようとして企画された。本研究と比肩できる規模、構成、分析の深度

をもつ本症の研究はこれまで行われていない。

以下、まず分担課題ごとに若干の考察を加え、最後に本研究が次年度以降に当面する問題点を

のべる。

1．各分担課題

本年度の研究は予備的であり、その結果よりも資料の収集と分析に関する問題点を知ること

に重点があった。

実態の分析は相当の成果を得たので、今後は焦点をしぼって、よりふかい検討を加えたい。

遺伝機構の決定は本研究の核心である。従来、本症はⅩRとされ、多くの傍証に支持されて

いるが、臨床的に酷似した疾患がARに従う事例があることも確かである。今後、全国の悉皆資

料を得、電算機を用いて厳密な遺伝分析を行い、XR、AR群の存在を確認し、表現型の相異を
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表l Ducherne型入院数と予備調査数

施　　 設
入　　　 院　　　 数 予　 備　 調　 査　 数

男（うち双生児）　　 女　　　 計 男（うち双生児）　　 女　　　 計

新　　　　 潟 7 5　　　　 非定型 2　　　　 7 7 4 6　　　　　　　　 0　　　　 4 6

神経センター 6　　　　　　　　　 0　　　　　 6 6　　　　　　　　 0　　　　　 6

最　　　　 良 5 8　　　　　　　　 0　　　　 5 8 4 0　　　　　　　　 0　　　　 4 0

松　　　　 江 2 8　　　　　　　　 0　　　　 2 8 2 9　　　　　　　　 0　　　　 2 9

川　　　　 棚 5 2　　　　　　　　 1　　　 5 3 5 6　　　　　　　 1　　　 5 7

，酉　 別　 府 9 5 （2 ）　　　　 0　　　 9 5 3 9 （2 ）　　　　 0　　　　 3 9

南　 九　 州 5 2 （2 ）　　　　　 4　　　　 5 6 4 7 （2 ）　　　　 4　　　 5 1

計 3 6 6（4 ）　　　　　 7　　　 3 7 3 2 6 3 （4 ）　　　　 5　　　 2 6 8

蓑2　各施設のCPK測定法と江橋・杉田法への換算

施　　 設 期　　 間 方　　　 法 正 常域 換算係数 ＊

新　　　　 潟 4 3．10 ′・・′ 江橋 ・杉 田法 0 ′－　 2 5 －

神 経 セ ン ター 53． 3 ～ B eh r ing e r キ ッ ト 12 ～　 7 5 0．3 3

長　　　　 良 ～ 5 1． 2 U V 法 0 ～　 9 5 0．2 6

／／ 5 1． 2 ～ T e tra z o litm 法 8 ～　 8 0 0．3 1

松　　　　 江 4 6． 6 ～ 5 1．1 1 F isk e一S ub a l loⅣ法 0 ′－′　2 0 －

／／ 5 1．12 ～ 酵　 素　 法 0 ～ 10 0 0．2 5

川　　　　 棚 4 7． 4 ～ 江 橋 ・杉 田法 0 ～　 2 5 －

酉　 別　 府 全　 期　 間 ／／ ／／ －

南　 九　 州 48． 5 ′｝ 52． 7 ／／ ／／ －

／／ 5 2． 7 ′｝ シノテストキット 8 ～　 8 0 0．3 1

＊測定値にこれを乗じて、江橋・杉田法に換算する。

も検討すべきである。

女子例はその例数を増し、各発症磯序ごとの頻度、症状、経過CPK値、できればCr像、染色

体、剖検所見などをも検討し、女子mcherne型の本態を明らかにしたい。保因者についてはAR

群のヘテロはCPKで検出できないが、ⅩR群の女性へテロには種々の接近ができる。保因者の疑

いの動機には後向的（例：母）と前向的（患児の女性近親、特に未婚の姉妹）な場合があり、

遺伝相談による発症予防にとくに有効なのは前向的検出である。しかし姉妹の検査率がきわめ

て低い点に将来改善すべき問題がある。さらに、検出された保因者への対策（告知の可否、方

法、時期、遺伝相談、要すれば胎性決定など）はほとんど立てられていない0

疫学と集団遺伝学は遺伝機構とともに本研究のかなめであるが、その遂行には悉皆資料がど

うしても必要である。近年、臨床家の問にDucherne型が減じつつあるとの印象があるが、その

当否、もし事実ならその原因を知ることもこの分担課題のテーマである0
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双生児例は、卵性診断を行った上で種々の問題を検討すべきであるので、次年度は本研究の

枠内で症例を集めてから、個別的に入院中の施設と協同して分析を加えたい。

Z．次年度以降の問題点

本研究は、できれば国療筋ジス施設の全体に拡大し、すでにのべたような問題を解決したい

が、この予備調査はその際の問題点を検討したものである。その結果、種々の問題が明らかに

なり、様々の技術的注意点が得られた。しかし基本的には調査、集計、分析は実行可能であり、

病歴記載のみを用いても研究目的をほぼ達し得ることが判った。

本研究を全施設に拡大できる場合、問題になるのはつぎの各項である：1）施設間の協力態

勢。研究成果の発表方法、資料の共同利用、研究に新しく参加希望する施設への対応など、2）

症例抽出枠の設定。調査の対象となる入所患者（母集巨＝からの標本であり、後者から前者を

推計できるように選択すべきである、3）新調査票の製作。予備調査の経験に基き、項目と設

問を改良、精選する。

次年度はこれらを解決して調査を全施設に拡大し、それ以降は研究の結果をいかに筋ジス対

策にとり入れるかを検討したい。

〔文　　　献〕

1）WaltonJN，Gardner・idedwinD：ProgressivemlSCulardystrophyard themyotonic

disorders，InWaltonJN（ed）Disorders ofVoluntaryMuscle，Livingstone，Edinburgh，

1974p．567

ー8－



プロジェクト　2．

国立療養所入所中の筋ジス患児の実態調査。特に機

能障害（昭和50年10日）

東京女子医大小児科

名大第一内科

国立酉多賀病院

愛媛大学整形外科

鹿児島大学第三内科

国立徳島療養所

福
高
湊
野
　
井

松

夫
也
郎
雄
　
弘
豊

幸
哲
治
元
　
昭

山
柳
　
　
鳥
形
家

東大リハビリテーション部　　上　田　　敏

国立刀根山病院　　　　　　堀　　三津夫

女子医大児　　　　　　　　大　沢　真木子

〔はじめに〕

厚生省国立療養所課により年1回10月に、国立療養所入所中の筋萎縮症患児の実態調査が行な

ゎれてきた。著者らは「筋ジストロフィー症患者における機能障害の進展課程に関する研究」と

いうプロジェクトチームの研究を進めるにあたりその予備調査として・厚生省国立療養所課およ

び阻父江班長の許可を得、昭和50年10月に実施された調査結果（未分析だったもの）につき主と

して機能障害を中心に分析を行った0

〔対　　象〕

20国立療養所（八雲、岩木、西多賀、埼玉、下志津、新潟・医王臥最良、鈴鹿・宇多野、刀

根山、兵庫中央、松江、原、徳島、再春荘、酉別札西奈良・南九州、川棚）に昭和50年10月現

在入所中の筋ジストロフィー症（凪の）および類縁疾患患児1591名（男1354例・女236例）である0

診断名別ではDuchenrx：型（以下D型）1106例、Becker型13例・肢帯型（LG型）104例、顔面肩甲

上腕型（FSH型）22例、その他PMD127例、非PMD181例、未確定3D例であった0　その中で特

にD型とLG型につき分析を行った。

【結果ならびに考案〕

1．年令別機能障害度（表1）

D型ではすでに5～9才群の22％がⅠ度であり、さらに1多はⅡ度となっている010～14才

群では75釘が1度、3％が1度、20～24才群では54鋤か用度、42銅がⅧ度であった015才以上

の519例中95事が歩行不能である。ところがD型とされている例の中に20才以上で1度を示す例

が6例5名含まれており、これらの例の診断は再検討の必要があると思われたo

LG型では10～14才群でl度が22射こみられるが、全体にD型に比し予後良好で、35才以上で
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表1疾患別・年令別機能障害の種類・程度

疾

患

名

機能
障害の
種類

種　　　　　 類 程　　　　　　　 度

計

Ⅰ Ⅰ Ⅱ

．一【＝
小

計

不

明

1 2 3

階
段
昇
降
で
き
な
い

＿4
5 6＊　 7＊ 8 9 1 0

程度

年令（才）

動
揺
性

歩
行
不

介
助
者

段 並【ヨ通
の

並
E∃通
の

義挙

日は
配

作い
語

る保
ち

嘉聾 づ諾

ク姿
・勢
サを
ポと
t る
トに
がは
必
要

不上
能肢
0日

介
助
者

歩
行
能 ■ロq）U ・一
皿扇
仁一

な
し
に
階
段
昇
降

露

時
に
介
宴

椅
子
よ
り
立
上
る

椅
子
よ
り
立
上
れ
な
い

日は
重苦

清 い
諸

因を
難 保
て
る

碧空

な清
いは
0殆
ん
ど

な
し
に
は
活
動
不
能

割

り巨
U
J＝

0～ 4 響 1
100
0
0
0
0
1
100
2 0
0
0
0
1
3 3
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
3
10 0

5 一一9
実数 99 2 9 一一一1－129 1 20 5 2 9

7
11
8
14
‾‾15
4 3
2
0
0
2
2
13 0

％ 77 2 2 1 100 15 40 11 12 3 10 0

1什－14
実数
¢
97
2 2
33 7
7 5
14
3
4 48
100
6 3
1
3 7
8
15
3
1 9
4
4 2
9
12 3
2 7
13 4
3 0
5 6
12
16
4
7
2
4 54
100

1シー19
実数 20 29 8 6 8 38 6 4 2

1
4
1
2
1
3 10
3
4 8 9 4 1 17 54 5 4 3 90

¢ 5 7 7 18 10 0 1 12 2 4 30 14 14 10 0

2α・－24
実数 4 5 7 44 10 5 1 1 1 0

0
0 4
4
9 2 8 20 1 0 3 3 1 06

希 4 54 4 2 10 0 1 1 0 8 26 19 9 3 1 10 0
UU
⊂〕 25～2 9

実数 1 12 4 1 7 0 0 0 0
0
0 2 2 5 4 1 3

1 8
17

¢ 6 7 1 24 10 0 0 0 0 12 12 29 24 6 10 0

43 0～34
実 数 1 2

5 0
1 4 0 0 1 0

0
0 0 0 1 1 0 1

％ 2 5 25 10 0 0 2 5 0 0 0 25 2 5 0 25 10 0

3 5・－
実数 0 2 0 2 0 0 0 0

0
0 0 1 1 0 0 0

0
2

％ 0 10 0 0 100 0 0 0 0 5 0 5 0 0 0 100

総 数
実 数
¢
22 3 73 7 1 32 10 92 14 26 95 27 33 7 2 19 8 26 7 20 1 8 1 10 0 1 106

10 0 2 9 2 3 7 18 2 4 18 7 9 100

記1

qJ
▼て】l一
0
号

J

0 ～ 4 実数
％

0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0

5～ 9
実数
％
0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0

10・－14
実数
％
7 2 0 9 0 1 4 0 1 1 2 0 0 0 0 9
78 22 0 100

0

11 4 4 0 11 11 2 2 0 0 0 0 10 0

1シー19
実 数
¢
15 8 0 23 3 6 0 2 2 4 2 4 0 0 2 3

6 5 35 0 100
0

0

0

1

1

13 2 6 0 9 9 17 9 17 0 0 10 0

2 0、24
実数
％
9 7 1 17 2 1 3 3 0 2 5 0 0 1 1 7
5 3 4 1 6 100 12 6 18 18 0 12 2 9 0 0 6 100

2 5－2 9 実数
％

8 4 0 12 0 3 2 0 3 1 3 0 0 0 12
6 7 3 3 0 10 0 0 25 17 0 25 8 2 5 0 0 0 10 0

30－8 4
実数
％
6 5 0 11 0 2 0 2 2 2 3 0 0 0 1 1
55 4 5 0 10 0 0 18 0 18 18 18 2 7 0 0 0 10 0

35 －
実数
％
9 18 4 3 1 2 0 0 2 5 2 8 3 5 2 3 2
29 58 13 10 0 6 0 0 6 16 6 25 9 16 6 10 0

総 数 実数
％
54 44 5 10 3 8 16 5 10 13 13 2 1 7 5 3 10 4
5 2 4 3 5 100 8 15 5 10 13 13 2 0 7 5 3 10 0

＊しかも四つ這いに這うことができる。
擁肘で這うことはできる。
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Ⅰ度が29射こも認められている。また全体として年令別機能障害度にバリエーションがあり、

異質性疾患混在の可能性が示唆された。

2．年令別ADL（表2）

D型の5～9才群では、60～69点を示すものと70～79点が249乙と多くを占めるが、10～14才

群では20～29点を示す者が最も多く24％、10～19点が21¢となる。15～19才群ではさらにADL

は落ち、10点以下が31％、10～19点が37多、20～29点が18多、20～24才群では10点以下が3摘・

10～19点が31多、20～29点が2摘、25才以上では10点以下が41多を占める。LG型ではD型に

比L ADLも良好で10点未満を示す例は4多のみである。

3．年令別関節拘締（表3）

D型でもLG型でも関節拘柿は、足〉膝≒股〉肘の順で多かった。

孔　年令別脊柱変形（表4）

D型の脊柱変形は、前雪が最も多く、後雪が最も少い額度でみられた。また出現年令も前雪

は5才すぎより5弼前後にみられ、15才以上では70射こみられる。それに対し側割ま出現が遅

れ、10～14で39射こみられ、15～19才では71射こもみられるようになるo

LG型では前雪は10才－19才で約65射こみられるが、側雪は20～47番、後雪は10～20射こみ

られるのみである。

5．年令別肺機能（表5）

D型では％肺活量4摘未満の例が5～9才45がこみられ、10～14才では43事、15～19才65事

に、20～24才では7猶、25～29才56％、30～34才50事でみられたo

LG型では多肺活量4弼未満の例は、15才以上の各年令群で約30射こみられるのみであった0

6．D型の脊柱変形有無別肺活量（表6）

脊柱変形が¢肺活量におよぼす影響をみるため、D型各年令群で脊柱変形有無別に多肺活量

をみた。全体として脊柱変形陽性群の方が陰性群に比し名肺活量は悪く、特に15才以上群の側

雪陽性群と陰性群でその差が目立った。

7．疾患別・年令別・合併症（表7）

D型では5～24才までは、加令とともに合併症頻度が増加しているが、25才以上では特別な

傾向はみられない。種類別にみると20～24才群で呼吸器感染症、腹部、皮膚症状が他の年令群

に比し特に多い。

LG型では10～34才では3弼前後の割合で合併症がみられ、35才以上では44多とやや増加し

ている。種類別では、皮膚症状が最も多く、15～19才群で22射こみられる0

＆　機能障害度別関節拘縮

1）D型（表8）

機能障害進行とともに関節拘綿を伴う割合が増加している。足関節拘柿はすでにⅠ皮から

53射こあるが、Ⅰ・Ⅷ度では92～93多とはぼ必発である。膝・股関節拘綿は、ほぼ同じ出現

－11一



蓑2　疾患別・年令別・ADL

疾患名

ADL
10 20 30 40 50 60 70 80

90〈
小 不

明
計年令 く10 ～ ‡ ‡ ～ ？ ～ ？ ？

（才）

0～4 響

19 29 39 49 59 69 79 89 計

Duchem e

2
67
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
1
33
0
0
0
0
3
100
0 3

5～9 習 2
2
5
4
12
9
12
9
8
6
13
10
30
24
31
24
11
9
3
2
127
100
3 130

10～14響 33
7
95
21
106
24
80
18
42
9
27
6
28
6
25
6
11
2
1
0
448
100
6 454

15～19欝 119
31
139
37
67
18
27
7
12
3
7
2
3
1
4
1
0
0
1
0
379
100
11 390

20ぺ4響 35
34
32
31
24
23
5
5
3
3
1
1
1
1
0
0
2
2

＿1

1
104
100
2 106

25ぺ9習 7
41
3
18
4
24
3
18
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
17
100
0 17

恥 34響 0
0
2
50
1
25
0
0
0
0
0
0
0
0
1
25
0
0
0
0
4
100
0 4

35～ 欝 0
0
0
0
0
0
0
0
2
100
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
2
100
0 2

総数響 198
18
276
25
214
20
127
12
67
6
48
4
62
6
62
6
24
2
6
1
1084
100
22 1106

Limb

0～4 欝 0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
100
0 0

5～9 署 0 0
0
0 0 0 0 0 0 0 0

0
0 0 0

0 0 0 0 0 0 0 0 100

10－14響 0 ‾0

0
0 0 2 1 2 2 2 0 9 0 9

0 0 0 22 11 22 22 22 0 100

1h l9響 0 2 2 3 3 2 3 3 3 2 23 0 23
0 9 9 13 13 9 13 13 13 9 100

2α－24欝 2 0 1 2 2 2 1 5 1 0 16 1 17
G lrdle 13 0 6 13 13 13 6 31 6 0 100

25－29警吏 0 2 1 1 3 2 2 1 0 0 12 0 12
0 17 8 8 25 17 17 8 0 0 100

30～34響 0 1 3 2 1 0 3 1 0 0 11 0 11
0 9 27 18 9 0 127 9 0 0 100

35～　 実数 2 9 5 2 4 1 2 3 0 2 30 2 32
多 7 30 17 7 13 3 7 10 0 7 100

総数腎 4 14 12 10 15 8 13 14 6 4 100 4 104
4 14 12 10 15 8 13 14 6 4 100
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表3　疾患別・年令別関節拘締

疾患名

　 関節拘縮

年令（才）

あ　　 り　 （重複）
あ　 り な　 し 計‾

足関節 膝関節 股関節 肘関節

m chenI℃

総　 数
実数
名
92 8 8 10 7 80 51 9 96 5 14 1 1，10 6

8 4 7 3 7 1 4 7 8 7 13 10 0

0～4
実数
％

1 1 0 0 1 2 3

3 3 3 3 0 0 3 3 6 7 10 0

5～9
実数
％
70 2 5 2 2 6 7 1 59 1 30

54 1 9 17 5 55 45 10 0

10～14
実数
¢
38 8 3 19 3 03 13 9 4 0 4 5 0 4 5 4

8 5 70 6 7 3 1 8 9 11 10 0

15～19
実数
％
35 6 35 4 34 6 28 4 3 73 17 39 0

9 1 9 1 89 7 3 9 6 4 10 0

20′－24
実数
％
96 94 92 7 6 9 8 8 1 06

9 1 89 8 7 7 2 92 8 10 0

25～29
実数
¢
13 14 14 1 1 14 3 1 7

7 6 82 8 2 6 5 82 18 1 00

30～34
実数 4 3 3 3 4 0 4

％ 100 7 5 75 7 5 100 0 1 00

35～
実数 0 0 0 0 0 2 2

％ 0 0 0 0 0 1 00 10 0

L im b

総　 数
実数 66 4 0 39 3 0 78 2 6 10 4

¢ 6 3 38 38 2 9 7 5 25 100

0～4
実数 0 0 0 0 0 0 0

％ 0 0 0 0 0 0 0

5′｝9
実数 0 0 0 0 0 0 0

％ 0 0 0 0 0 0 0

10～14
実数 5 1 1 1 6 3 9

％ 5 6 11 1 1 1 1 6 7 3 3 10 0

15～19
実数 13 8 5 5 15 8 2 3

G irdle 洛 5 7 35 2 2 2 2 6 5 35 10 0

20～24
実数 10 9 7 7 13 4 1 7

％ 5 9 5 3 4 1 4 1 7 6 24 100

25～29
実数 8 2 4 4 1 0 2 1 2

¢ 6 7 1 7 3 3 3 3 8 3 17 10 0

30～34
実数 7 5 4 1 8

73
3
27

11

¢ 6 4 4 5 3 6 9 10 0

35～
実数 23 5 16 1 2 26 6

19
3 2

％ 7 2 16 56 3 8 8 1 100
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表4　　疾患別・年令別・脊柱変形

疾患名
　 脊柱変形

年令（才）

前　 琴 l 後　 考
側　　　 等

計
あ　 り な　 し あ　 り な　 し あ　 り な　 し

m chem e

総　 数
実数 65 7 4 4 6 2 8 1 8 2 1 5 3 6 5 68 1，10 6
％ 5 9 4 0 25 7 4 48 5 1 10 0

0 ～4
実数
％

1
3 3

2
6 7

1
3 3

2
6 7

0
0
　 3
10 0
　 3
10 0

4 ～9
実数 7 1 59 6 1 22 10

8
1 19 1 30

阜 55 4 5 5 94 9 2 10 0

10～14
実数 23 1 22 2 1 10 34 4 17 2 2 8 2 4 5 4
事 5 0 4 9 24 7 6 3 9 62 10 0

15～19
実数 2 7 2 1 16 1 4 1 2 4 7 2 76 1 13 3 9 0・
洛 ＿＿7＿0 3 0 3 6 －6 3 7 1 29 一一　1 0 0

20～24
実数 7 1 35 20 8 6 6 8 3 8 106
％ 6 7 3 3 19 8 1 6 4 3 6 10 0

25～29
実数 9 8 3 14 9 8 17
％ 5 3 4 7 18 8 2 5 3 4 7 10 0

30～34
実数 2 2 0 4 1 3 4
¢ 5 0 5 0 0 100 25 75 1 0 0．

35～
実数 0 2 0 2 0 2 2
¢ 0 10 0 0 1 00 0 10 0 10 0

L im b

総　 数 実数 5 2 5 2 13 9 1 35 6 9 10 4
％ 5 0 5 0 13 8 8 34 6 6 10 0

0～ 4
実数 0 0 0 0 0 0 0
％ 0 0 0 0 0 0 10 0

4～ 9
実数 0 0 0 0 0 0 0
％ 0 0 0 0 0 0 1 00

10～14
実数 6 3 2 7 1 8 9
阜 6 7 33 2 2 78 1 8 9 10 0

15～19
．実数 14 9 4 19 1 1 1 2 2 3

G irdle ％ 60 3 9 17 8 3 4 8 52 10 0

1720～24
実数 8 9 3 14 6 1 1
¢ 4 7 5 3 18 8 2 35 6 5 1 00

25～29
実数 4 8 1 1 1 4 8 12
％ 3 3 67 8 9 1 3 3 6 7 10 0

30～34
実数 4 7 0 1 1 2 9 11
¢ 36 6 4 0 1 00 18 8 1 10 0

35～
実数 16 16 3 2 9 11　　　 2 1 3 2
％ 5 0 5 0 9 9 1 34　　　 6 6 10 0
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表5　疾患　別・年令別・肺機能

疾患名

　 肺機能

年令r才）

洛　肺　活　量 （洛） ′小

計

未

測
定

‘計

く40 40～59 60～79 80〈

m cherme

総 数 習 48 3
5 4
2 10
2 4
13 0
1 5
7 0
8
8 93
1 00
2 13 1，1 06

0～ 4　 腎 1
10 0

0
0
0
0
0
0

1
1 00

2 3

5～ 9　 習 4 1
4 5
2 2
2 4
13
1 4

15
16
9 1
10 0

39 13 0

10～14 腎 16 0
4 3
9 7
26
7 7
2 1
4 0
1 1
37 4
10 0

80 4 54

15～19 腎 20 9
6 5
6 6
2 1
3 3
10
12
4
3 20
100

70 3 9 0

20～24 腎 6 1
7 3

17
20

5
6
2
2
8 3
100

2 1 10 6

25～29 腎 9
5 6

5
31

1
6
1
6
16
100

1 17

30～34 腎 2
50

2
5 0

0
0
0
0
　 4
100

0 4

35～　 実数　　％ 0
0
1
5 0

1
5 0

0
0
　 2
100

0 2

L im b

総 数 響 20
24
2 1
26
2 4
2 9

17
21
8 2
100

2 2 1 04

0～ 4　 腎 0
0
0
0
0
0
0
0
　 0
100

0 0

5～ 9　 習 0
0
0
0
0
0
0
0
　 0
100

0 0

10～14 腎 0
0

1
1 7

1
1 7

4
6 7
　 6
10 0

3 9

15～19 欝 6 4 4 4 18 5 2 3

G irdle 3 3 2 2 2 2 22 10 0

20～24 響 4
36

4
36

2
18

1
9
1 1

．10 0

6 17

25～29 響 3
3 3

3
3 3

1
1 1

2
2 2
　 9
10 0

3 12

30～34 習 0
0
4
36

6
5 5

1
9
1 1
10 0

0 1 1

35～　 腎 7
26

5
1 9
1 0
3 7

5
19
2 7
100

5 32
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表6　D型における年令別・脊柱変形有無別肺活量

年令

（才）

　 脊柱変形

乗肺活量

前　 彗 後　 考 側　 雪 年令

けう

前　 雪 後　 考 側　 彗　 ン’

％肺活量＼あり なし あり なし あり なし あり なし あり なし あり なし

0

†

4

く40　 響 1
10 0
0
0
1
10 0
0
0
0
0
1
100

20

7

24

く40 響 42
8 1
19
58
16
9 4
45
66
45
8 7
16
48

4 0→ 9 響 0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0

40～59 讐 9
17
8
2 4
1
6
16
2 4
7
13
10
30

6 M 9 響 0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0

恥 79 警 吏 1
2
4
12
0
0
5
7
0
0
5
15

8 0く 響 0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0

8 0く 讐 0
0
2
6
0
0
2
3
0
0
2
6

′ト 計 習 1
100
0
10 0
1
100
0
10 0
0
10 0
1
10 0

小 計 響 52
100
33
1 00
1 7
100
68
100
5 2
10 0
33
10 0

未測定 署 0 2 0 2 0 2 未測定 讐 19 2 3 18 16 5

5

7

9

く40 響 24
4 8
17
4 1
4
100
36
42
6
60
3 5
4 3

2 5

才

29

く40 警 5
63
4
5 0
1
5 0
8
5 7－
6
75
3
38

4… 9 響 10
20
12
29
0
0
22
26
1
10
2 1
26

4 0－59 署 3
37
2
25
1
5 0
4
2 9
2
25
3
38

6 M 9 讐 7
14
6
15
0
0
13
15
3
30
10
12

6 0～79 響 0
0
1
13
0
0
1
7
0
0
1
13

8 0く 習 9
18
6
15
0
0
15
17
0
0
15
19

8 0く 響 0
0
1
13
0
0
1
7
0
0
1
1 3

小 計 響 50
100
4 1
10 0
4
10 0
8 6
100
10
100
8 1
10 0

′ト 計 響 8
100
8
1（氾
2
100
14
1 00
8
100
8
100

未測定 讐 21 18 2 36 0 3 8 未配 響 1 0 1 0 1 0

10

才

14

15

～

19

く40 欝 72
3 8
88
49
58
6 1
102
37
73
53
8 7
37

3 0

才

34

3 5

才

く40　 響 1
50
1
50
0
0
2
5 0
1
10 0
1
33

4… 9 響 57
3 0
39
22
26
2 7
71
25
3 9
28
57
24

4… 9 響 1
50
1
50
0
0
2
50
0
0
2
6 7

6 0－79 響 42
2 2
35
19
7
7
70
2 5
16
12
6 1
2 6

6 0～79 響 0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0

8 0く 讐 21
1 1
19
10
4
4

95

3 6
13
11
8
2 9
12

8 0く 響 0
0

2

0
0

2
10 0

0

0

0
0

0
10 0

0

0
0

0
0
0
0

1

0
0

小 計 響 192 18 1 27 9 139 2 3 4 小 計 響 4 3
100 10 0 10 0 10 0 100 10 0 10 0 10 0 10 0 100

未測定 響 39 41 15 6 5 33 4 7 未測定響 0 0 0 0

く40　 讐 154 55 87 122 165 44 く40 響 0 0 0 0
7 0 5 6 77 59 74 46 0 0 0 0 0

4 0→ 9 欝 45 2 1 18 4 8 4 2 24 4… 9 響 0 1 0 1 0 1
2 0 2 1 16 2 3 19 25 0 50 0 50 0 5 0

恥 79 響 17
7

5
2

2 2 1

16 7
6
26 13 20 60－79 響 0 1 0 1 0 1

16 13 6 2 1

8
8

96

0 5 0 0 50 0 50
8 0く 響 7 1 1 1 4 80く 欝 0 0 0 0 0 0

7 1 5 2 0 0 0 0 0 0
小 計 響 99 113 20 7 224 小 計 驚 0 2 0 2 0 2

10 0 100 10 0 10 0 100 100 10 0 10 0 10 0 10 0 10 0 100
未測定 響 5 1 17 28 4 0 52 1 7 未測定 響 0 0 0 0 0 0

－16－



表7　疾患別・年令別・合併症

疾患名
　 合併症

年令（才）

あ　　　　　　　　 り あ

り

な

し

計
呼扱器系
感染症
腹 部
症 状
骨　折
皮 膚
疾 患
その他

Duchenne

総　 数 実数 115 10 9 17
14 7 10 1 3 9 1 7 15 1，10 6

¢ 1 0 10 2 13 9 3 5 6 5 10 0

0～4
実数 0 0 0 0 0 0 3 3

事 0 0 0 0 0 0 10 0 10 0

5ノー9
実数 9 3 1 5 11 2 4 10 6 1 30

事 7 2 1 4 8 19● 8 1 1 00

10′－14
実数 3 1 49 9 40 4 1 14 4 3 10 4 54

¢ 7 1 1 2 9 9 32 6 8 100

15～19
実数 5 0 4 3 7 74 3 3 159 2 3 1 3 9 0

％ 13 1 3 2 1 9 8 4 1 5 9 10 0

20～24
実数 22 4 2 0 2 6 13 54 5 2 10 6

％ 2 1 4 0 0 2 5 12 5 1 4 9 10 0

25～29
実薮 1 1 0 2 2 6 11 17

事 6 6 0 12 12 3 6 6 4 10 0

30～34
実数 2 1 0 0 0 3 1 4

¢ 50 2 5 0 0 0 7 5 2 5 1 00

35～
実数 0 0 0 0 1 1 1 2

¢ 0 0 0 0 50 5 0 50 10 0

L ilT血

総　 数
実数 4 7 0 17 13 32 72 1 04

％ 4 7 0 16 1 3 3 1 69 100

0′｝4
実数 0 0 0 0 0 0 0 0

¢ 0 0 0 0 0 0 0 0

5～9
実数 0 0 0 0 0 0 0 0

％ 0 0 0 0 0 0 0 0

10～14
実数 1 1 0 0 0 2 7 9

％ 11 1 1 0 0 0 2 2 7 8 10 0

15～19
実数 1 2 0 5 3 7 1 6 2 3

G irdle 事 4 9 0 2 2 13 3 0 70 10 0

20～24
実数 0 1 0 2 2 4 13 1 7

％ 0 6 0 12 12 2 4 7 6 1 00

25～29
実数 0 0 0 1 1 2 10 1 2

％ 0 0 0 8 8 17 8 3 10 0

30～34
実数 0 0 0 1 3 3 8

73

11

洛 0 0 0 9 2 7 27 10 0

35～
実数 2 3 0 8　　　　 4 14 18 3 2

希 6 9 0 2 5　　 13 4 4 56 10 0

－17－
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率を示すが、Ⅰ度で約16射こ出現をみ、1度になると85％前後と著明に増加、m度では95多

前後とはぼ必発となる。肘関節拘稿はⅠ皮では4％のみであるが、Ⅰ度では53番と増加、Ⅱ

度では87射こ出現する。ここで、Ⅲ度でも2番の割合で全く関節拘綿を示していない例が存

在する。

2）LG型（表9）

D型と同様機能障害進行とともに関節拘縮出現率は増加している。D型に比し1度で膝・

股関節拘縞の出現率がやや低く、またⅡ度でも肘関節の拘締出現率が少い。

9．機能障害度別脊柱変形

1）D型（表10）

Ⅰ度では前彗（53¢）〉側彗（9番）〉後彗（4多）の順で多く、1度では前彗（58¢）

寺側彗（559日〉後彗（2995）となり、Ⅷ度では側彗（83事）〉前彗（78多）〉後考（39

事）となる。機能障害進行とともに脊柱変形の出現率が高くなるが特に側雪で著しく、程度

7以後即ち「四つ這い不能」となる頃からその増加が目立つっ

2）LG型（表11）

機能障害Ⅰ度で側雪が20事とD型より高率にみられるが、機能障害進展に伴う脊柱変形増

加はD型はど著明でない。Ⅱ度では、後考と側雪が40事と同率でみられている。

10．機能障害度別合併症

1）D型（表12）

機能障害の進行とともに合併症を伴う率が増加している。これを合併症の種類別にみると

呼吸器系感染症は、機能障害l・Ⅷ度では109乙以下であるが、体位変換不能のⅧ度になると

32％と増加する。腹部症状はⅠ度では39乙にすぎないのに、運動量低下に伴いⅠ・Ⅱ度では

その4～5倍の12～15射こみられる。骨折はⅠ度では19乙、Ⅰ・Ⅱ度では2かこみられるが、

機能障害とは余り強い関係がない。皮膚症状はⅠ度では2射こみられるにすぎないが、同じ

姿勢を長時間とることが多くなるにつれて増加しⅠ度では16％、さらに皿度では20番となる。

2）LG型（表13）

機能障害Ⅱ度以上、程度9以上の患者数が少いので評価が難しいが、骨折の合併は0で、

D型に比し1度での皮膚症状出現率が64多と高いことが目立った。

11．機能障害度別心電図所見

1）D型（表14）

RVlの高値（1．3mV以上）は、Ⅰ度では44％、Ⅰ・Ⅱ度では49射こみられるo RVl／SVl

比の高値については、1．0以上をとるとⅠ度55多、いⅡ皮約6895、1．6以上をとると順に20

事、約42％で、Ⅰ度よりⅠ・Ⅱ度の方が異常の出現率は高いが、Ⅰ度Ⅱ度間の差はない0そ

の他の心電図異常所見は障害度の進行とともに増加している。
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図1生活様式別・年令別機能障害の種類
（各棒グラフ右端の数値は症例数を示
す）
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図2　D型の生活様式別・年令別運動障害
の程度（各棒グラフ右端の数値は症例
数を示す）
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図3　D型の生活様式別・年令別背柱変形
（各棒グラフ右端の数値は症例数を示
す）
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図4　D型の生活様式別・年令別肺活量
（各棒グラフ右端の数倍は症例数を示
す）
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2）LG型（表15）

RⅥの高値は目安2摘・t度3摘、Ⅲ度0であり、RⅥ／SVl比の高値は、1．0以上をと

ると順に25多・2摘、6摘、1、6以上をとると順に6事、14事、6路であった。その他の

異常心電図所見はほに比し、1・Ⅲ度の方が高く出現する傾向があった。

12・生活様式別機能障害・脊柱変形・肺活量（図1～4）

近年の生活様式の変化が機能障害進展に変化をもたらす可能性をみるため、たたみの生活が

主である施設の代表に下志津・鈴鹿を・ベットと車椅子の生活が主である施設代表に西別府・

西多賀を、装具歩行中心の施設代表に徳島・兵庫中央病院の各国立療養所を選び、年令別機能

障害を比較した。しかし同様な生活様式をとっていると思われる各施設間のデークーも相違が

みられ、特に有意な傾向はなかった。今後この点を明らかにするためには年令を細かく分け、

各個人の生活様式歴を明らかにし、詳細に検討をする必要がある。

〔ま　と　め〕

以上D型1106例、LG型104例の機能障害を中心に検討を行った。これらの資料を基に新しい

調査票を作成予定である。

プロジェクト　3．

筋ジストロフィー症の病理組織学的研究
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筋ジストロフィーー症の病理組織学的研究の領域では、組織化学、電子顕微鏡観察を加えて、新

しい知見が急速に蓄積されつつある0本研究矧こおいても、個々の班長により多方面にわたる組
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織学的研究がなされているが、我々はこのなかから以下の2主題について協同研究を行い、病理

租織学的研究プロジェクトの遂行を図ることとした。プロジェクトの主題は、協同研究を行いや

すいこと、各珪員の従来の研究テーマなどを考慮した上、チームメンバーの相談によって選定さ

れた。

〔臨床病型と骨格筋の組織像〕

進行性筋ジストロフィー症には遺伝様式、臨床像に基づいて多くの病型が分類されているが、

眉格筋の組織像は各病型間に著しい相違をみないとされている。しかし詳細な観察を多数の例に

っいて行えば、なんらかの相違が見出されるかも知れない。また同一病型でも組織学的には異な

る症例を含む場合があるかも知れない。この主題では以上の問題を病理形態の面から追求し、ま

た同様の観点から、臨床像あるいは組織像が筋ジストロフィー類似している非ジストロフィー性

疾患の鑑別をも目的とする。

以下、この主題に沿って行なわれた研究の成果の概略をのペる。詳細は各分担研究者が別に記

載してある。

研究成果

向山・高田・東修・埜中（国立神経センター）、祖父江・若山（名大第一内科）、河野（国療

鈴鹿病院）は、筋萎縮の分布がFSH型に類似する筋疾患のなかに神経原性萎縮（4才6ケ月・

男）、炎症性ミオパチー（10才・女、13才・女）、およびミトコンドリア異常を示すFSH型ミ

オパチー（19才・男）の非ジストロフィー性疾患を見出し報告した。このことはFSH型筋萎縮

の分布を示す疾患群に多様な病態の疾患が含まれていることを示している。

槍澤・森住・津田・野村・伊井（徳大第一病理）は、進行性筋ジストロフィー症の骨格筋の組

織病変を萎縮肥大、核の変化、変性壊死、再生、繰維化などた分けて、各々の出現頻度を病型別

に比較した。この結果、筋繰椎径の不同には症例によって肥大筋優勢・萎縮筋優勢のどとき差違

がみられ、変性については壊死性変化の多寡、核については集塊形成の輝度などに相違がみられ

た。これらのうち壊死はrhcheme型に、核集塊はFSH型・Becker型に頻度が高く、ある程度

の病型別の相違を思わせる。今後症例を増加し、組織病変の定量的表現に工夫を加えて検討を続

けたい。

飯田（国療下志津病院）・村上（東大病理）は、神経原性筋萎縮のモデルとなりうるWobbler

m。WSeを用い、筋萎縮のメカニズム、進行についてしらべ、井上・石原（国療東埼玉病院）、埜

中（神経センター）は神経原性萎縮における、SrrnllA咽11atedFit光rの存在を強調し、いずれ

も筋萎縮にみられる神経原性因子の検出に知見を加えた。

〔心筋の変性〕

進行性筋ジストロフィー症患者の心筋にも病変がみられ、これはDuchenne型に高頻度であり、

左心室後側壁に好発する心筋外層一心外股の線維化であることが知られている。しかしながら心

筋自体の変性はほとんど知られておらず、骨格筋の変性と対比して調べた組織的研究はみられな

－29－



い0またDucherne型以外の病型の心筋の形態変化も明らかではない0そこで本プロジェクトでは、

癖癌化に先行する心筋変性の租絵像の解明、mCheme型以外の病型における心筋病変、心筋の再

生の有無、刺激伝導系の障害の検索などを主な目標とする。

研究成果

心筋の変性としては、林・杉浦・花之内・橋詰（愛知医大・中検）が顆粒状変性を見出して報

告した0これは壊死とみられる重篤な変性であり、心筋にも骨格筋と同様necrobioticな変性が

起ることを示したものである0井上・吉村・今泉・半谷・石原（国療東埼玉病院）、福田（市立

川崎病院病理）も癖痕化と平行して、心筋の各種の変性を報告した0なお両報告とも心は萎縮・▼

月巴大など異なった肉眼形態を示すことを述べており、心筋変性の起った時期・胸廓変形・血行動

態・臨床病型などと関係して興味がある。

槍澤・野村（徳大病理）はrhcherme型患者の心刺激伝導系について検索し、房室結節、His

束の脂肪浸潤、Purkinje線椎の変性・消失・線維化を見出した。洞房結節には病変はみられな

かった0刺激伝導線経では一般心筋に形態が最も近いPurkinje繰維のみに、一般心筋と同様の

necrobiosisがみられた。

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－

DMP症呼吸不全の研究と問題点

東北大学脳疾患研究施設脳神経内科

板　原　克　哉

国療川棚

国療岩木

武　部　幸　伐．

国療西多賀
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国療赤江

国療再春

国療南九州

北　野　正二郎

岡　元　　　宏

中　島　洋　明

DMP症の肺機能は慢性に進行する呼吸筋の萎縮・変性に由来する肺機能障害であり、慢性呼

吸不全の経過のなかで呼吸器感染症などによる急性増悪を繰返し死の転帰をとる。

この呼吸不全に至る過程を臨床的に検討し、呼吸不全予防対策の規準認定を目的として共同研

究を行い232例の症例について臨床像を検討し、又54年度の症例の集計状況について報告する。

1）D型は若年男性に、Llニ型は高年男性に多い。

2）200以上胸椎側雪例はD型に多く、D型を障害度別にみると障害度の進行とともに、その程

度と症例数が増加した。

3）筋肉代謝こ関与する酵素系（LDH，CPK，GOT，GPT）はL－G型で略70事が正常例であり、

D型では60％が異常高値例で、D型を障害度別にみると障害度の進行とともにその活性値が低

下した。

4）換気機能は¢VCが39多以下の著しい換気障害例はD型に多く、D型を障害度別にみると障

害度の進行とともに換気障害例がその程度と症例数が増加した。FEVl．0射ま各病型とも95多

以上が正常値内にあり拘束性換気障害であることを示した。

DMP症の肺機能障害については多くの報告がみられるが、要約すると残気量比（％RV）の

増大が％VCの減少に大きく影響し、これを肺胞廓系の弛緩圧量曲線からみると肺のelastic

recoil（PL）に対するchestwallのtension（Pw）減少のためにPw曲線が0線へ偏位した

位置となり、したがって両者の合成したPrs曲線もPL曲線に接近し、FRClevelが上昇、

名VCが低下すると説明した。又VCの減少に比例して肺と胸廓のcomplianceの低下を指摘し

た報告もあり、tXXlyplethysmographyによる実測が必要である。又srrnllairwa）の平滑筋の

変化、慢性に経過する肺胞低換気の過程で繰返される呼吸器感染症などによる急性増悪は末梢

気道への変化が及ぶものと考えられるが、肺生理学的変化と病理学的な変化との関連について

の検討が必要かと思われます。

5）血液ガスはPa02が79画地以下の症例は各病型とも約40射こみられ、D型を障害度別にみる

と障害度Ⅷ度群で70．9射こPaO279mm，Hg以下の症例がみられた。PaCO2並びにPHをD型の障

害皮別にみると呼吸不全に至る過程で多VCの低下とともに過呼吸（PaC02の低下）による分

時換気量Vzの維持を計り、各代償による刑の正常値内への維持がみられるが、障害皮がⅦ皮

以上に及ぶ呼吸筋の萎縮変性は肺胞低換気を示し、PaC02の低下するacidosis化の傾向が

みられる。

6）心筋の萎縮変性による心機能の低下は肺機能へ無縁のものではなく、心拍出量の低下はPa（義

一31－
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mlChenne type

5 4 年度 継 続 例 新 規 例 5 3年度 死　　 亡 病名変更 転　　 院
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2 0

2 8
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Limblニirdle type

54年度 継続例 新規例 53年度 死　　 亡 病名変更 転　　 院

Ⅰ一Ⅳ

Y

Ⅵ

Ⅶ

Ⅷ

8

4

20

5

1

7

3

15

4

1

1

1

5

1

9

3

14

3

1

1

十2

1

3 0 38 30 8 30 1 2 1

－39－



Duchenne type

53
† Ⅵ 11 Ⅷ Dead

卜Ⅳ（22）

†（27）

lT （34）

lⅦ（55）

Ⅷ（26）

5 2

10 2

9 3

12 4（7．3）

4（15．4）

7（31．8）

12（44．4）
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－40－



が上昇しても組織ではQ欠乏を生ずることになり、呼吸不全の治療に心機能の変化は欠かせな

いものである。今回指標とした肺性P、右室負荷、Tall RVlなどについては各病型問、D

型の障害度間に差がみられず、UCG，Vector心電図などによる総合判定が必要かと思われ

るがECGの経年的観察により心肺機能不全の徴侯を示唆する指標を見出したく期待している。

7）54年度よりD型とL－G型の2病型に今後の研究方向を決め、54年度の集計状況をみたもので、

D型についてみると53年度164例中死亡例8例、転院4例、デークー処理上のミスでL－G型へ

2例、計14例が脱落し150例が2年目に継続され、又54年度より20例の新規例があり、170症

例について検討していくことになった。L－G型は53年度30例で死亡1例、転院1例の脱落、D

型より病名変更で2例増加し30例が継続例となり、新規8例を加え38例について検討すること

になった。

D型164例について1年間の変動をみたもので、各障害度群とも30～40射こ1－1度の障害度

の増悪があり、死亡例は障害度Ⅶ度、Ⅷ度群より各4例の8例みられ、障害皮Ⅶ度付近に慢性呼

吸不全として対処すべき境界を示唆している。

L－G型についてみると各障害度群とも10～30射こ障害度の増悪がみられ、11度群に1例の死

亡例がみられたが、症例数が少なく今後L－G型の症例数の増加が望まれる。

プロジェクト　5－1

筋ジストロフィー症の新しい症候

国立療養所西別府病院　　三吉野　産　治

鹿児島大学医学部　　　　井　形　昭　弘

このプロジェクトの発表課題は11題で表1示す。39　筋ジストロフィー症悪性肢帯型の青年期

における臨床像の特徴として今井らは、1966、三好らによって提唱されている悪性肢帯型につい

て、仮性肥大型DMDとの異同を特に青年期における本症の臨床像を検討した結果を述べた0症

例4家系4症例で、発症年令・処女歩行、筋萎縮の初発部位などの点においてはDMDと臨床像

の上からは類似するところが多く識別は困難であるが、全例に筋萎縮は腰帯、四肢近位、躯幹な

－41－



らびに頚部に強く・さらに著明な脊柱前琴・側雪と頭部後屈がみられた0特に伸筋力と屈筋力の

比がDMDよりも高い0すなわち、3例でそれぞれ1・08，1・96，3・41DMDでは0．17～0．65で明

らかにその比は前者に高かったと言う。しかし、心電図やCPKには差がなかったとしており、

症例数が少なく・同じ様な症例の疫学的な調査と、同じ様な検索をしてみる必要性が指摘された。

40　Ducheme PMDの顔面筋羅患について平山らは、DMD82例の従来あまり注目されてな

かった顔面筋羅忠について、1）唆筋の仮性肥大の有無　2）開眼時の陸毛のかくれ具合　3）

校合不全の有無　4）開口の有無　5）鼻唇溝の様相などを観察し、また問診によって、1）睡

眠中の開眼状態　2）口笛を吹けるか　3）鼻をかめるか　5）風船を膨らませるかなどを調査

し・かなり早期から認める例・経過中、長期観察例にはほぼ全例に異常を認めている。今回は主

として嘆筋の仮性肥大について報告した。

次に続いて3題の発表は、平衡機能に開通するもので雨森らは、Autorrntictiltingsystem

を用い、徴速度で連続的に傾斜・復元・対側傾斜をくり返えす平板と、傾斜角度のレコーダーか

ら装置を考案応用し、筋ジ症児での成績を起立保持可能な症例について検索している。同年令対

照児の抗重力骨格筋群の制御能力よりも、筋ジ症児はむしろ老人にみられるパターンに類似して、

平衡機能障害・ことに固有受容系に問題がありそうな成績であったとしており、次の42、桑原ら

は、起立時における重心の動揺の軌跡を記録する事により、DMDの羅患筋の自然経過中の微妙

な変化を検索した0方法は起立可能な患児ならびに同年令の対照児について安楽起立時30秒間、

両足をつけたまま重心を前後左右各方向10秒間ずつ最大偏位させた結果をⅩ－Yレコーダーおよ

びデータレコーダーで記録したところ患児の重心は健康児に比べ前方に偏位する傾向を示し、そ

の変動範囲が広い。体の各方向への変動域は患児では足問距離が長いのにかかわらずその範囲が

せまく・特に前後方向でその傾向が強かったと言う043　真野らも同様に、傾斜反能・歩行能・

立位能について検索し・まず歩行については、靴底の前部と後部に圧センサーを取り付け、歩行

時の床反力を記録し靴底後部センサーへの荷重はほとんどなく、立脚期の始めと終りにおいても

前足部にのみ荷重しており、また一歩毎の不規則性も著明であった○開眼時の重心動揺軌跡の面

積および累積移行距離は経時的に増加する0また前方への傾斜負荷に対して重心動揺の前後径は

かえって減少している0これら姿勢保持能のLimitiI唱Factorは、動作力学的炎足と解剖学的

炎足拘縮との間で差異がみられたとし、以上3題は後述の如く、ADLの評価の新しい一つの方

法論として注目してよいものであろう044，45，46の演題はDMDの消化管に関係する報告で、

まず44　石原らは死因の大部分は心肺機能不全によるものであるが、他に死因と開通する合併症

を知る事は重要であるとし・急性胃拡張によって死期を早めたと思われる1症例について報告し

た0急性胃拡張により3日間で死亡、解剖による検索の結果、腹腔の大部分を占める胃拡張があ

り、十二指腸の3rdrx）Sitionまで及んで居た0組織学的に、胃筋層、Auerbach神経叢には異

常がなく・さらに最重症患児12名中2名にⅩ線学的に無症状性の胃拡張の存在があったという。

死亡例の急性胃拡張の原因を上腸間膜動脈性十二指腸圧迫症候群の1例と考えている。45　竹川
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らは同じく、X緑透視を行ない器質病変の有無・嬬動運動・造影剤の通過状態、腸管内ガス分布

状態等につき検索した。また糞便中の食物の消化状態についても検索し、特記する様な異常を認

めていない。46　中島らは、末期患者のるい境の原因として、筋萎縮や喫食率の低下が指摘され

ているが、消化吸収能の障害、特に膵機能障害の有無について検討した。膵液中のα－キモトリ

プシンの分泌能を間接的にみる方法（PFDテスト）を用いている。PFDはα－キモトリプシン

により、選択的に分解され、PABAとなり始めて腸管より吸収され、尿中へ排泄される事を利用

しDMD21例、L－G型、K－W、13例、正常22例に実施しDMD66．5±9．19乙　L－G70・8±9・5

W66．7±9．5、正常79．0±6．3で筋萎縮症では有意の低下を、50g負荷による膵のインスリ分泌儲ご

はDMDの血糖曲線は、境界型が28．6％にみられ、InsulimgericIndexは、肥満群3・40±1，61、

中等度群2．05±1．78、るい痩2．00±1．27で後2着で有意に低下し、DMDを中心とする筋萎縮症

で膵外分泌機能の障害が疑われるとし、更に検討を重ねたいと言う0

47　石原らは、DMDの原因として徴小循環説の妥当性を検討するため、H2クリアランス法に

ょる筋血流量測定法を開発し、今回は従来の研究結果に加えてDMD24例で、安静臥床時の筋血

流量MBFを測定し、9．9ML／100g．布IuSCle／血inであった。これに過呼吸負荷を5例に実施し・

その反応性をみた所、平均150番の増加をみ、この2．5倍もの増加について考察し過呼吸に対す

るMBFの反応性は正常人と略々同じに維持されていることを明らかにした。48　杉本らはDMD

のBリン′ヾ球に関する研究と超して、リンパ球浮遊液と抗ヒト免疫グロブリン螢光抗体を租合せ

表面免疫グロブリン陽性細胞のうちでCappingを起している細胞のパーセントをみた○前回の報

告で、DMDのリンパ球サブボブレーションをみた中で、表面免疫グロブリン陽性細胞は絶体数

およびノ＜－セントとともにコントロールと差がなかったが、Cappingを起しているものの鋸は正

常成人10人のそれぞれ44～88久　DMDで7～2略で有意に低値を示したと言う0キャリャ一に

っいても検索したが、キャリャーの決定には今一歩不十分であーると言う。49　森らは、DMD、

正常人、保因者の血小板粘着能について検索、方法はSaltzImn安永変法で正常人女性5例、保

因者14名、DMD13名でそれぞれ粘着能35．74±5．96久45．36±7．01久53・42±4・8柏で正常人と

保因者の問では有意差はなかったが、正常人とDMDの間では統計学的に有意差を認め、DMD

の膜異常説と開通して血小板膜の構造と機能に異常があったと言う。

以上は例の新しい症候に関するプロジェクトについて総括すると、従来も報告されているが不

十分であったり、或は症例数が不十分であるなどの面があった。症候学的研究は今後更に十分な

観察例数の増加と、慢性に経過する疾患の病期、年令などの背景をしっかりふまえていく必要が

あろうと思われ発表に値するものであった。また従来障害の進展過程の分析として報告研究され

て来たものの中で、1～2報告があったが、殆ど注目されていなかったものとして、体重心動揺

を中心とする一連の動作力学的・平衡力学的な研究が、従来のADLからもれる部分を補ない・

かつ症状進展の一時期、すなわち起立歩行可能群に限られる検索法ではあるが、微妙に進展する

筋力低下、その他の進展状況の評価に役立つものと考えられ、従来、各種の治療やリハビリの効
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采を評価するひとつのめやすになり得る可能性が十分にあり、今後この方面に重点をおいて、統

一された新しい観点からみた評価法の研究へ方向づけをする必要が痛感される。また、新しい症

候として・長期の慢性に進行する本疾患の死因となり得るような重大な合併症で、しかも潜在性

に進行してくる病態像の把握は・その早期の発見、予防対策への関連性の上でも、それが延命の

対策につながり得ると言うことでもDMDの臨床病態像を研究する第3班の主たる柱と考えられ

る。

プロジェクト　5－2

筋ジストロフィーの新しい治療

鹿児島大学医学部第三内科

井　形　昭　弘　　三吉野　産　治

共同（協力）研究著名

徳　臣　暗比古

福　山　幸　夫

松　永　宗

湊

村

吉

井

治

慶

富

上
　
田
　
上

雄

郎

郎

久

満

林　　　栄　治

川　平　　　稔
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輔

男
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政
　
　
　
舜
光

原

野
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田
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谷

井

内

板

真

森

飯

松

西

藤

宮

〔研究目的〕

云う迄もなく筋ジストロフィー症研究の終局の目的は、本症の治療にあり多くの患者は一日千

秋の想いで治療法の完成をまっているのが現状である0病態が究明されればそれに基く治療の理

論的開発が可能であるが・病態が明らかにならねば必ずしも治療法が開発されないものでなく、

単に偶然の経験から逆に病態解明へと発展した疾患も決して稀でない○そこでわれわれは臨床家

として一日も早い治療法確立のために“従来注目されていなかった新しい治療法・，なるテーマを
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かかげ日夜患者に接している主治医の方々の臨床面からの創意を期待し、そこから将来の方向を

探りたいと考えた。本プロジェクトの対象はあくまでDuchenne型PMDを中心とし、negetive

dataであってもまた単なる想いつきや予想外のアイデアもそれなりに意味があれば引続き検討

を行なうと云う条件をつけアイデアを募集し、経験上の創意を尊重する事に意味をもたせた0ち

なみに本斑とは別に厚生省の新薬治療開発研究蛙としてすでにロイペプチン及びE64の本格的検

討が始められており、このプロジェクトでも当然とりあげてしかるべきものであるが、なお臨床

知見をみる段階には至っていない現状であり、臨床治験移行段階では当チームがその任を担うべ

き事を期待している。

〔本年度の成果〕

このプロジェクトの許に報告されたものは経口ないし注射の薬物として、膵エキス・プロテア

ーゼインヒビター・ベノプラント・EG626・アロブリノールなどであったが、残念ながら確実に

有効と決定しうるトピックはなかった。膵エキスは高岡教授創製にかかるもので過去に多くの報

告があるにかかわらず、之を確認する追試の少ない事、その有効性の評価法や有効性の理論的根

拠などに必ずしも全員の賛意が得られておらないことなどから、その評価は未決定である。今回

は中沢珪員は4年以上連続投与による治験で強エキス投与群と弱エキス投与群19名両群共酵素値

低下を認め、また両群間に若干の差を認めたと報告した。井形班員はロイペプチンなどと同じ発

想から種々のプロテアーゼインヒビターを試み、抗カリクレイン・抗プラズミン作用をもつ、

CetraxtehydrochlorideやtransrAMCHA及びトリプシン・カリクレイン・プラスミン・トロ

ンビンなどのインヒビターFOY305をも用い、ADL及び血清CPKの変動をみたが、結果はい

ずれも血中酵素の変動もみられず少なくとも有効とは云えなかった。ただフイブリノーゲン等の

凝固因子の面からはその影響があり、凝固因子も本症のプロテアーゼ異常と密接に関与している

事を考えれば今後投与法その他の工夫を加え継続して検討する価値があると考えられた0

いずれにしてもPMDの如き慢性経過を示す疾患で、臨床効果を見るのには何をindexにすれ

ばよいのかというむずかしい課題をかかえており、自然経過の巾を数理的に規定し、それからは

ずれた時に有効と判定するのも一方法であり、5月に治療評価法につきworkshopを行なう事と

なった。

EG626は故島本教授の創製による製剤で、近年は動脈硬化のみならず小脳失調症にもC－AMP

を増加させ有効であるとされているが、高沢班員からPMOにて多少の体重増加とADLの軽度改

善を認めたと報告があった。

Co－Qについては欠席で発表がなかった。

アロブリノールは痛風の薬であるが、骨格筋肉のクレアチン燐酸やATPを増加させることか

ら、トムソンがPMDに用いて、その有効性を報告して注目をあびたもので、加藤・中沢・三吉

野・林各班員からその効果が報告され、いずれも有効性は認めたがたいと云うものであった0ち

なみに今回は報告されなかったが現在多少とも話題となっている薬剤はMe－B12、成長因子など
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があり・またロイペプチンやE64はその中で最も有望視されている。このほか明るい話題とし

て神経筋疏通法によるそしゃく機能がかなり改善するとの報告が和田班員からあった。また向山

班員はベノプラントを経口投与し四肢末梢循環障害の改善を求めたが、結果は断定出来なかった。

【薬剤評価についての検討〕

従来の報告及び今回の報告にみる如く、慢性疾患における薬剤の評価は必ずしも容易でなく通

常の薬剤の評価法はそのまま適用出来ない。また仮にCPKなどの客観的指標をとってもそれ自

体が経過と共に変動し、かつ長期には次第に減少していくのであってみれば、それのみをもって

薬剤を評価することも出来ない。この点会場で提案された如く病期によるADLや種々のirdex

の巾を長期経過の上で規定し・之からはずれる場合を薬効として評価するも一つの方法であろう。

いずれにしてもこのような効果判定法については十二分の評価にたえるものがなくてはならず、

専門家をまじえてワークショップが5月に予定されている。

〔ま　と　め〕

残念ながら今年度の努力によってもPMD治療について新しい発展はなかった。しかし今後は

薬剤評価法のスタンダード化と平行して、本年度の形式をそのまま続けその中から中核になる薬

物治療を発見する努力を続けて、近い将来に期待に応えうる成果を樹立したい。

ワーキング　テーマ

筋ジストロフィー症剖検例の検討および剖検例の登録

徳島大学医学部第一病理　　槍　澤　一　夫

愛知医大病院中央検査部　　林　　清　次

国立療養所西多賀病院　　　湊　　治　郎

〔剖検例の検肘〕

各施設からは以下のような報告がなされた。

藤井・松本・阿部・立石（国立赤坂療養所）は、先天性筋ジストロフィー症の剖検報告を行い、

大脳の神経細胞構築の乱れ、脳回異常を見出した。

和田・井田・佐々木・平木・生首・小出（国療原病院）・山村（広大第三内科）は、2例の先

天性筋ジストロフィー症患者の心筋に、Ihchenne型筋ジストロフィー症と同様な線維化を見出
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した。

藤井・細川・石本・大田（国療赤坂）は、Duchenne型筋ジストロフィー症において、通常侵

襲が軽度な外眼筋・外肛門括約筋・項筋の筋線維横径を計測し、外眼筋には線椎径の不同がほと

んどないこと、後2着には軽度の大小不同、肥大線経の出現を認めた。

このほか、プロジェクⅡの心筋変性に関する研究成果も剖検例によるものである。

〔剖検症例の登録〕

本邦の筋ジストロフィー症の剖検は、当研究堆班員の所属する国立療養所を中心に行われてい

る。これを当研究班において登録するため、ここに示したような登録票（付表）を作製した。こ

れによって本年度から登録が始められ、研究に用いられることになった。
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各分担研究報告



疫 学 的 研 究



デュシャンヌ型筋ジストロフィー症の統計遺伝

学・疫学手法の研究

放射線医学総合研究所遺伝研究部　安　田　徳　一

新潟大　　　　　　　　　　　近藤喜代太郎

〔目　　　的〕

プロジェクトⅠ筋ジストロフィー症の疫学的研究における統計遺伝学、疫学的手法の開発研

究を、国療筋ジス施設のデ．1ミノヤソヌ型（以下DMDと略す）症例をもちいて行ったo Morton

の方法2）によりDMDの突然変異率、発生率、有病率、日本における全症例数の推定を試みた0

〔方　　　法〕

突然変異率　男子の精子形成はおよそ12才頃に始まるが、女子の卵子形成では出生前にすでに

減数分裂がはば終了している。このことから

（1）突然変異が親の年令に依存するだけなら、突然変異率（こ性差はない。

（2）突然変異が細胞分裂時に生じるなら、男の突然変異率が高い0

（3）突然変異が細胞分裂後に生じるなら、女の突然変異率が高いo

DMDは伴性劣性致死の遺伝様式を示すので、上記の可能性を検討するに非常に重要である0

卵子、精子形成で発生する突然変異率をu、Vとする0また孤先例（SPORADIC CASES）

率をxとすると、伴性疾患の発生頻度は、突然変異による新生と死亡による消失とが釣合って・

（2u　＋　Ⅴ）Ⅹ＝mu　　　　　　　　　　　　　　　　11）

ここでDMDのように次世代えの遺伝子の寄与がない疾患ではm＝lである。小集団にみられる

DMD遺伝子頻度の機会的浮動、患児が出生したことでさらに出産を試みる○あるいは出産をや

める産児制限、保因者が妊娠した際、男子の人工流産などは、この平衡状態をみだすものと考え

られるが、今日まだその影響は小さいといえよう。u＝Ⅴならば、X＝1／3である0

発生率（Ⅰ）は

（2）

であり、卵子における突然変異率は

u　＝　ⅩⅠ （3）

から得られる。

確認の確率（汀）国療施設の症例を発端老として家系調査が行なわれるため・入校遺伝学でい

ぅ不完全確認法である。その際、発端者と発端者を通じて存在がわかったDMDとは区別して記

録する。発端名の定義は一応国療にカルテのあるものとする。実際には、兄がDMDなので・心

配して弟を病院で診断してもらったところDMDであったという症例も聞くが、通常の疫学調査
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では不明なことが多い0このような例は、兄、弟それぞれ発端著として記録する。この結果、確

認の確率を高月に推定することになるが、一家系、一発端者とする単独確認（汀＝0）よりはよ

い。すなわちDMDの有病率を（P）とすると

P＝去〔書士葱〕　　　　　　　　　（4）

ここにAは発端者総数・Sは打の標準誤差・Nは集団の大きさである。この方法から単独確認

（汀＝0）では有病率が計算できない。なお発生率（Ⅰ）は有病率と発生率の比をまず求めてから

計算する2）。

分離比（p） 伴性劣性致死であるため、正常の両親からうまれる男子のp＝1／2がDMDであ

ると期待される0出生前の流死産、診断時末発症、誤診断などの補正は浸透度という用語で表現

される0分離比解析に必要なパラメータ方，P，Xの期待値に対する検定および推定値の計算は

Mortonの分離比解析法2）によった0その際計算量が多くなるため、電子計算機を利用した。

〔資　　　料〕

下志津病院、東大附属病院からの234名の発端者が206家系から（資料1）と、近藤による5

国療施設からの433発端老（内女子16名）（資料2）とである0資料2のうち137男子発端者は

資料1と重複したため、これを資料1の補助資料とし、残り280男子、16女子発端者をあらため

て資料2とした。これは、資料2が単独確認法で収集されていたからとった処置である。DMD

の診断はカルテの記載により、また人口動態に関する情報はアンケート調査、戸籍調査で確認し

た。

〔結　　　果〕

確認の確率（方） 資料1による確認の確率は打＝0・686±0・059と推定された（蓑1）。各家系

でDMD兄弟での発端老数（RA蓑）●が7Tの推定に重要である。各発端者が独立でないことを考

えるとおよそ6割のDMD児のカルテが記録されていると推定される。資料2は単独確認（汀＝

0）の形式で報告されている0すなわち一家系一発端者である0しかしながら、資料1も資料2

も同じ国療施設の症例であるので、分離比検定の項でも述べるが、両資料とも同じ確認確率方＝

0．686とする。

分離比（p）

が得られた。

仮説の検定

各兄弟におけるDMDの割合は％で期待されるが浸透度の補正をしてp＝0．46

確認の確率打＝0・686、分離比p＝0．46、孤発例率Ⅹ＝1／3という仮設を各家系

における兄弟で正常者とDMD児数の分布（SR蓑）で検定した。資料1（表2）からはⅩ＝

0・201±0・070が得られた。これは期待値1／3と5％で有意でない（Ⅹ2＝（0．333－0．201）2／

柏070）2＝3・56、自由度1）。資料2からはp＝0．46，方＝m686と仮定してⅩ＝0．359±0．061

が得られ1／3と有意な差はない。しかし、単独確認として（p＝0．46，万＝0）計算するとⅩ＝

0・530±0・054となりこれは1／3と有意になり、突然変異率に性差があることになる。発端者の確
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認方法が決論に重大な影響をもたらす

ことがわかる。P＝0．46、万＝0・686

とした場合の両資料からのXの推定値

に差はないから、両者をまとめてⅩ＝

0．291±0．046を得る。これは1／3と有

意差はないから、突然変異率に性差な

いと決諭される。

女子DMD16名の女子DMD発端

者のいる17家系について常染色体劣性

遺伝の仮設を検討した（表4）。両親

正常であるから分離比p＝1／4、打＝

0．686、X＝0。孤発例率Ⅹが0とい

うのは士の17家系のDMDがすべて常

染色体劣性ということで、もし伴性劣

性があれば孤発例率が0から有意に高

くなると考えられる。P＝1／4、汀＝

0．686という仮定からⅩ＝0．081±0．214

と推定され、これは0と有意な差はな

い。例数がすくないので、さらに資料

の蓄積をまって結論を下したい。なお、

女子3名はLG型かDMDかという診

断があったのでMorton＆Chung

（1959）のLGの41．3％は孤発型で

あるという仮設も検定したが、これも

資料に適合した。資料の蓄積が望まれ
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発生率I＝217Ⅹ10－6はMorton＆C加g（1959）2）がBecker型を含めてⅠ＝279Ⅹ10‾6、

Brook＆Emery（1977）l）のI＝265xl0－6・さらに10報告の代表値としてのⅠ＝212Ⅹ10，6と

よく一致する。このことはDMDの発生率に人種差がないことを示唆し興味深い。本報告では突

然変異率に性差がみられなかったが、もしこれが正しければ、突然変異率にも人種差のないこと

がわかる。突然変異率が精子で高いと主張する報告3）もあり、いきなり結論を下すことは避け

たいが、突然変異率に人種差ありと考えるのは困難ではなかろうか0

今後の調査研究にあたって、発端老の定義を明確にすることと、各国療施設がモニターしてい

る集団の大きさを適切に推定することが有病率・発生率、そして突然変異率の推定に重要と思わ

れる4）。また女子DMD症例の家系を蓄積することにより、PMDの遺伝的異質性の解析に有

用となろう。

〔文　　　　献〕

1．BrooksAP，EmeryAEH．TheincidenceofDuchennemusculardystoPyinthe

southeastofScotland．Clin Genet1977；11：290－4・

2．M。rt。nNE，Chung CS．Formalgeneticsofmusculardystrophy・星型　旦竺巨竺裏

1959；11：360－79．

3．VogelF，Rathenl光rg R・Spontaneousmutationinman・In：HarrisH，Hirs一

chhom K，eds．Advancesin humangenetics．vo15，NewYork‥Plenum1975：

317－26．

4．YasudaN，KondoK．No sexdifferenceinmutationratesofDuchennemuscular

dystophy．JMd Genet1980（Inpress）・
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筋ジストロフィーにおける保因者の発見

国立療養所西多賀病院

療　　　治　郎　　　山　田　　　満

〔目　　　的〕

PMDのcarrierdetectionは、多くの研究老により報告され、或る場合にはかなり高率に

発見が可能であるとされているが、実用的には未だ十分な結論がえられていないのではないかと

考えられる0方法としては・なるべく簡易で且つ侵嚢が少く、しかも確実である事が望ましいの

である0我々は多くの家系的根拠、保因者における発病例、或は筋ジストロフィー以外における

deepQR／SRatioの頻度との比較などから、息児の母のみでなく父にも関係が深いと考え、併

せて兄弟姉妹についても保田の要素と調査し、遺伝相談の根拠にしたいと考えた。

〔方　　　法〕

PMDに極めて特徴的であるCPK ALD他の血清酵素値の異常即ちCPK〉1901u／e

ALD〉lu／C GOT〉401u′e GPT〉351u／e LDH〉5001u／e ALP〉1001u／Bを規準とし、

さらにECGの特有な所見であるdeepQのArithmetic Sum3堺m以上、R／SRatio≧1、

STT降下、平低の発現をPEARCEのdefiniteprotnbleとpossibleca，rierを対比させて

検討し・併せて父母共に検査した35組について患児発生における関点の状況を調査した。

〔結果および考棄〕

CarrierにおけるdeepQの頻度についてみるとArithmetic Sum3～21析m以上を異常と

考えて、Definite（以下D）とprobable（以下pro）では母16名中12名（75％）父12名中6

名（50％）、兄弟1名（100％）、姉妹3名中3名（100％）であったo possible（以下ps．）で

は母29名中13名（44・8％）父22名中9名（40・94）、兄弟5名中3名（6095）、姉妹4名中2名（50

％）であった0即ち父母共に多く殊にpro・とDに著しかった。又Congenital（Con。）と

female Duchenne（fe－D）を合わせて母6名中1名（16・7％）、父5名中2名（40％）にみら

れた0之と外来のnondystrophy200名についてのdeepQのArithmeticSum3～20彷m以上

の異常者が50名（25％）であるのと比較すると、かなり高率に筋ジス家系に見られる事が証明さ

れた。

次にVlのR／S≧1の発現についてみると、D．とpro．では母16名中6名（37．5％）、父12名

中0・兄弟1名中0・姉妹3名中1名（33・3％）であり、POS．では母29名中3名（10．3％）、父

22名中3名（13・6％）・兄弟0、姉妹4名中1名（25％）でありD．とpro．では母が優位にあ

りps・では父がやや優位であったo con・とFem．D．では母6名中1名（16．7％）、父5名中
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1名（20％）であった。総計すると母51名中10名（19．8％）、父38名中4名（10．2％）、兄弟0、

姉妹7名中2名（28．5％）であった。筋ジスをのぞいた外来患老大人200名中R／S≧1は7名

（3．5％）のみであるので、母、父、姉妹では、かなり頻度高く発現する事がわかった。

STT日．Ⅱ，Ⅲ，AVL，AVF，V5，Ⅵ）低下或は平低については、D．とpro．の母16名中

7名（43．7％）、父12名中2名（16．7％）であり、匹S．では母29名中13名（44．8％）父22名中5名

（22．7％）であった。Con．と托－Dでは母6名中4名（66．7％）、父5名中4名（90％）でありか

なり高頻度であった。之は筋ジス以外の外来患者200名中49名（25％）がSTT平低戎平低があ

ったのに比べると　carrierではかなり多かった。

次に酵素異常についてはCPK〉200～17511u／C ADL〉8～1491u／C等LDH，GOT，GPT，

ALPの調査によりD．とpro．では母16名中11名（68．8％）、父12名中5名（41．7％）、兄弟1名

（100％）、姉妹3名中1名（33．3％）であった。一万匹S．では母29名中7名（24．1％）、父21名

中7名（33．3％）、兄弟5名中4名（90％）、姉妹4名中2名（50％）であり、総計では母45名中

18名（40％）、父33名中12名（36．4％）、兄弟6名中5名（83．3％）、姉妹7名中3名（42．8％）と

なっているがD．とpro．の母は父より多いがpS．では母は父より少なかった。兄弟には高率に

酵素異常がみられたのである。

次にECGの特徴的変化と酵素異常の発現の数について考えると、D．とpro．では母16名中2

項目以上が14名（87．5％）であったが父12名中8名（66．7％）の2項目以上異常があり、父の関点

も見逃すわけLZ：いかなかった。D．とpro．の各項目の頻度は母16名中deepQ12名、CPKlO名、

R／S≧17名、STT低下6名などであったが父ではdeepQが12名中6名で最も多かった。

ps．における異常発現の頻度についてみると母29名中2項目以上の異常を示したのは9名（31

％）、父21名中7名（33．3％）、兄弟5名中4名（90％）、姉妹4名中2名（50％）であり、父母

がほぼ同率であった。fX）S．における各異常項目の頻度をみると母38名中deepQ13名（34・2％）、

ALD2名（5．3％）、STT12名（31．6％）、CPK5名（13．1％）、R／S≧13名（7．9％）であり、父

28名中deepQ9名（32．1％）、STT4名（14．3％）、CPK3名（10．7％）、ALD4名（14．3％）、

ⅣS≧13名（10．7％）であった。

Con．とFe－D．ではCPK異常はみられずSTT低下が撞めて多く、それについでdeepQが

多かった。

父のCarrierとしての関点も見逃し難いと考え父母共に検査をなし得た（Ⅰ）D．とpro．11組

（U）pos．20組、（Ⅲ）Q）n，Fe－D．5組についてみると、（Ⅰ）において2項目以上の異常をもつ

のは母10名、父6名であり、5組は父母同等であったが、1組は父が異常項目数で優位であり、

4組は母が優位にあった。川）については、2項目以上の異常が母6名、父も6名であり、何れ

も優位に立っていた。即父母全く同等の異常さを母又は父が単独で示していた。父母が共に2項

目以上の異常を示したものは全体で6組あり．、D．1組、prO．が4組で双生児例1組であり、す

べて濃厚遺伝の例であった。それ故父母共に2項目以上の異常であれば、PrO．かD．であると
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確定し、父のみが2項目以上の異常で母に対して優位であるのはpos．以外にはなく、母のみが

2項目以上で優位に立つのは、PrO．11組中4組、PS．20組中6組である。又pro．で父が異常

項目がないのは11組中2臥pos．で父母どちらか2項目以上異常をもつものでは、母6名に対

しては父2名が全く異常がなく、父6名に対しても母2名は全く異常項目がなかった。即ち

POSSibleの場合は父と母が全く同等の立場に立っていた。遺伝保因にとってTX）S．では母の優

位さはD．とpro．における如くには存在しない事を示した。

父母そろって検査した31組についての異常項目の全数を父と母で比較してみると、D．とpro．

では、母28父17即大体5：3の割合であったが、匹S．では母27父27であった。之により前者

は5：3で母が優位であるが、SFX）radicである後者は父母が全く同等の保因関係がある事を知

った。

次に母が2項目以上の異常を発現したものについての患児発現の状況をみると、男児出生2人

の中2人共患児であるものが、PrO．14例中10例（71．4％）、3人の男児の中2人が息児であるも

の2例、又2人の男児の中1人が患児であるもの2例は何れもDefinite家系の例だった。一方

POSSibleの場合には1名のみの出産男児が息児であるもの9例中4例（44．4％）、2人の男児の

中1人が息児であるもの3例、3人の男児の中1人のみが患児であるもの2例であった。

母が1項目のみの異常である場合は、PrO．では2人の男児すべてが患児であるのは1例のみ

であり、PS．では1名の出生男児が患児であったもの14例中8例であったが、この場合は女児

の出生が多く、1人の出生でそれが息児であるのは2例のみだった。母に異常項目がないのに1

名の男児が患児であったのは1例のみであった。

次に父の側からみると、父が2項目以上の異常を示した場合に、prO．とD．では2名の出生男

児すべてが患児であるもの6例中4例（66．7％）、3人の男児の2人が患児であるもの1例、1

人の出生男児が患児であるものがD．の1例であった。又、POS．では6名中1人の出生男児が

息児であったもの3例（50％）、2人の男児の中1名が息児であるもの2例、3人の男児の1人

が患児であるもの1例であった。これによってもpro．とD．では母の関点が大きくps．では父

の関点がやや上まわっているか、或は同等である事を示していた。

兄弟姉妹（86，97）について調査したが、親子関係について、9家族の中ECG、Eruy－

meの異常が極めて親子類似しているもの7例を認め、又一部のみ似ているもの1例、全く関係

のないもの1例あり、親子が煩似する率が極めて高いのでこの検査は遺伝的によく閑点している

と考えられた。

異常発現の少いものについてみると、父母共に変化のないものは殆んどなく、父母共に1項目

異常以下であるものは、pOS．にのみ29例中6例、父母の中母のみしか検査できなかったもので

1項目のみの異常は、POS．で29例中3例、異常なしは29例中3例であり極めて少く、1回のみ

の検査である事も多少関係するかもしれない。従って父母共に変化が多ければ、濃厚退伝が確認

されるとし、とくにR／S≧1とかCPK，ALDなどの異常は、確実性が強く、しかもその程度
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表　患児のFamilyにおけるECG Enzyme異常発現人数

逼 聖
deep R／S S T T C P K A L D L H D G O T G P T A L P T ota l

Q ■ ≧ 1 1 （lu／β）（lu／β）（1u／β）（luノ留）（lいり （lu／β）

M o

p m ・
n ＝16

12 7 6 10 4 2 1 1 1 44

p OS．
n ＝30

13 3 12 5 2 1 0 0 0 36

F a

p rO．
n ＝12

6 0 3 2 2 2 1 1 3 20

pOS．
n ＝21

9 3 4 3 4 0 1 1 3 28

B r

p rO．
n二 1

1 0 0 0 0 0 0 0 1 2

P OS．
n ＝ 5

3 0 0 3 1 0 0 0 3 10

S is

p rO・
n ＝ 3

3 1 0 0 0 0 0 0 1 5

p OS．
n＝ 4

2 1 1 1 0 0 0 0 0 5

＋deepQ＝arithmeticSum　3～25灯用

Mo：Mother

Fa：Father

Br：Brother

sis：Sister

pro：PrObable

POS：POSSible

義　父母におけるECG，Enzyme異常と患児発生率

　　　 展 児 教
具常数　 出生数 （男児） 2 1 2 1 1 1

（監 ）。a，，i。， 2 1 了 2 3 4

M o

2 項 目以上 P rOtn ble
D e finite

10 2 2

p oss ible 4 3 2

1　 項　 目 p robable 1

P OSS ib le 8 4 2 2

0 P OSSible 1 3 1

F a

2 項 目以上 PrObable 4 1 1

PO SSible 3 2 1

M o
F a
2 項 目以上

PrOtn b le 4 1

D efinite 1

Mo：M）ther Fa：Father
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の問題もあり、患児に比べると低いが、匹適する位の異常程度を示す場合も少くない。又家系、

病状の事などをも考慮して判断すべきである。

〔ま　と　め〕

保因者を発見するにあたって、ドクシャンヌ型はⅩ－Li止由であり、母のみが関係し、父は

全く無関係であると云う考えは、特にドクジャンヌ型に特有に現われるECGの特徴とCPK、

ALDはじめとする酵素の検査からすれば、妥当ではないのではないかと云う結論を導きえた。

即ちDefiniteとprotnble家系の場合には、11組の父母の中2項目以上の異常をもつもの母10

父6即ち5：3であり、又異常項目保有数は母28父17即ち5：3となり、何れからみても母が

優性でも、5＝3で父の関点もあった。一方TX）SSible家系では父母20組について母の方が異常

項目の多いのは7組、父の方が多いものも7組あり、又2項目以上の異常を有するもの母6名父

6名、さらに異常項目数を合計すると母27父27であった。即ちPossibleでは保因の発現は、

全く父母同等である。即ち濃厚な遺伝の場合とsfX）radicの場合とで遺伝方式的に相違する事を

思わせた0又父母共に2項目以上の異常があるのはDefiniteかprobableである事が確認でき

るし、父のみが2項目以上であれば匹SSible以外になかった。又患児でない兄弟6名姉妹7名

の検査についても異常発見率が高く、しかも父母と極めて親子類似しているのが多い事は、この

検査がよく遺伝性を反映することを示した。

不幸にして生れた患児の治療も重要だが、保因者を検索して未然に発生を予防する事もより先

決的な医学的手段と考えるのである。
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〔はじめに〕

進行性筋ジストロフィー症（PMD）の長期追跡調査により、その病態の推移を検討した報告

は未だ乏しい。前回は、PMDの病態を明かにする目的で、顔面肩甲上腕型（FSH）型と肢帯

型（L－G）型の長期追跡調査の結果、Creatine phosptY）kinase（CPK）活性とADL

（ActivityofDailyLife）障害の経年的な推移について報告した1）○今回も同様の目的で・

多数例のmcheme型の長期追跡調査を行ったので、CPK活性の経年的な推移とADL障害と

の関連に重点をおいて報告する。

さらに今回は、CPKのはかにLactic dehydrogenase（LDH）とα－Hydroxybutyrate

dehydrogemse（HBD）活性の分析も行い、それぞれの関連についても検討した。

〔対　　　象〕

昭和46年度から昭和54年度の9年間、毎年の愛知県下の筋ジストロフィー症検診の症例のうち、

Ducheme型59例である。

〔方　　　法〕

CPKは無機リン酸法で、LDHとHBDはそれぞれChbatxl法、Rosalki法で測定され、各

々の正常値の上限は25，450，150単位。CPK活性の推移は年令、経過年数および障害度との関
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連に重点をおいて分析した。とくに長期間追跡し得た同一症例14例について症例毎のCPK活性

も同様に分析した。

ADL障害の評価はN・y・u式に基づく上田式障害段階分頓により、lO～80の8段階法で分

類した。

〔結　　　果〕

1．年令分布（図1）

筋ジストロフィー症検診における初診時の年令分布は、2才から7才で、平均年令は8．4才。

症例は全例男子。

2．発症年令（図2）

1才から10才で、平均発症年令は4才。85％の症例が5才以下で発症した。

3．経過年数（図3）

発症から受診時までの経過年数は、1年から14年におよび、平均経過年数は5．4年であり、

経過3年から8年までの症例が多かった。

4．歩行不能時の年令（図4）

59例のうち34例56％が受診時すでに歩行不能あるいは追跡中に歩行不能となった症例であっ

た0歩行不能時の年令は4才から15才で、平均歩行不能年令は10．1才であり、85％の症例が11

才までに歩行不能となった。

5．歩行不能と経過年数（図5）

経過1年から10年の問に歩行不能が出現し、歩行不能時の平均経過年数は5，5年で、97％の

症例が経過8年までに歩行不能となった。

6．年令とCPK活性（図6）

2才から21才まで、1才毎に年令に対応する症例群のCPK活性値と2才毎の活性値の平均

と標準誤差をとり、年令とCPK活性との関連をみると、10才以下では1000単位以上の活性克

進を示す症例が多かった。2才毎の平均値の最高は1897単位で、年令分布は5才および6才に

あり・9才と10才で823単位、11才と12才では425単位となり、年令とともに平均値は低下し

た。

7．経過年数とCPK活性（図7）

経過1年から16年まで、1年毎に経過年令に対応する症例群のCPK活性値と2年毎の活性

値の平均と標準誤差をとり、経過年数とCPK活性との関連をみると、経過6年までは1000

単位以上の活性克進を示す症例が多く、7年以後では1000単位以下の活性克進を示す症例が

多かった02年毎の平均値の最高は1812単位で、経過年数分布は3年ないし4年にあり、5年

と6年で972単位、9年と10年で358単位となり、経過年数とともに平均値は低下した。

8．障害度とCPK活性（図8）

障害度lOから80まで・障害度毎に対応する症例群のCPK活性値と障害度毎の活性値の平
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均と標準誤差をとり、障害度とCPK活性との関連をみると、障害度30までは1000単位以上

の活性冗進を示す症例が多く、40以上では1000単位以下の活性克進を示す症例が多かった0

障害度毎の平均値は1707単位で、障害度20にあり、50で525単位、70で203単位となり、機

能障害の進行とともに平均値は低下した。

9．14例の年令、経過年数および障害度とCPK活性（図9，10，11）

4年以上追跡し得た同一症例14例の個々の症例については、全体をみるとCPK活性冗進の

程度は年令、経過年数および機能障害の進行とともに減少したが、各症例毎にかなりのばらつ

きがみられた。年令では、8才から10才までCPK活性の低下は大きく、10才を境にしてその

後は活性値の低下はなだらかとなった0障害度では、活性値が変動するにもかかわらず、障害

度には変化をみない症例がみられた。

10．C PKとLDHおよびHBD（図12）

CPK活性値の高いものから低いものへとならべて、LDHとHBD活性との関連をみると、

LDHとHBDはCPKと同様の態度を示したが、LDHではかなりのばらつきがみられ、必

ずしも同様の傾向を示さなかった。

〔考　　　案〕

臨床の立場から、PMDの病態の推移を把握し、その病態の本質に接近する目的で、我々は・

昭和46年から毎年PMDの追跡調査を行っている。

昨年度、我々はFSHとL－G型のCPK活性とADL障害の推移およびDuchenne型の

ADL障害の推移2）について報告した。今回も、当調査の一環としてDuchenne型のCPK活性

の推移に関して検討を加えた。

Ebashi3）らによって、CPKが筋疾患の臨卿ことり上げられて以来、この20年間にPMDと

cpK活性に関する報告が散見されるが、我々の調査の如く、機能障害、年令および経過年数な

ど総合的な観点より、CPK活性の推移を検討した報告は殆んどなく、また、Duchenne・FSH

とL－G型の3型に関してCPK活性の比較検討した記載はない。

これまでに報告されたデータは施設の入院患者を対象にして得られたものであり、我々の症例

は在宅患者が主体で、多くは同一症例を長期間追跡して得られたものである0

1．PMD3型とCPK活性

3型のうちで、CPK活性の克進はDuchenne型で最も大きく、FSH型で最も小さいo L

－G型は両者の中間にあり4）、この傾向は発病初期では著明であるoDuchenneとL－G型で

は、疾病の進行とともにCPK活性値は低下するが、正常値へ移行することはないo FSH型

では、発病10年以後で約50％の症例が正常値を示し、100単位以上の活性値を示す症例はみら

れないご）

ADLについては、DuchenneとL－G型では経過とともに機能障害は進行するが、FSH

型では発病後5年から25年まで殆んど機能障害の進行はみられない1）0

－60－



発症年齢
59例
平均発症年齢1川歳

年齢分布
59例全例男子
平均年齢8．4歳

5　　　　　川　　　　15

図　1

経過年数（発症一受診）
59例
平均経過年数5．4年

年齢

5　　　　18　　　　15

図3

経過年数

ー61－

5　　　　　10

図　2

年齢

歩行不能時の年齢
34例

平均年齢川．1歳

図　4



年齢とC川活性

歩行不能と経過年数

34例

平均経過年数5．5年

1　　　　　　5　　　　　　　10

経過年数

図　5

経過年数とCPK活性

数年遇

I
　
は

年齢

5　　　　　　　川　　　　　　15　　　　　　　川

図　6

障害度とC川活性



年齢とC川活性
11例

5　　　　　　川　　　　　15　　　　　m

図　9

年飴

63

図12



したがって、3型ではCPK活性とADL障害推移の態度が異なり、bchenne型は常に進

行性で経過が最も速い。FSH型はその進行が極めて緩徐であるか、または停止性、L－G型

は両者の中間の態度をとるが、Duchenne型に近い傾向を示し、それぞれの病態は異なるもの

と考えられる。

現在、羊水のCPKの測定から患児になるか否かを確定することは不可能であるが5ミ血清

のCPKは出生後subclinicalの発症のスクリーニングに有用であるO杉EqG）らによれば、

処女歩行前後にCPK活性は最高値をとるとされているが、我々の調査に比べ、低い年令とな

っている。Yamaji7）らのデータでは、病初期の平均値をおよそ500単位、進行時では200単

位とし、病初臥進行時の区別が明確でないので、比較の対象として正確ではないが、かなり

低い値となっている。河野の報告8）は障害度70、8。をまとめて末期群とし・死亡群との比較

をしており、各々の平均値は124単位、132単位で、末期でもCPKは正常値へ移行しないこと

が知られる。我々のデータでは、障害度70で203単位、80でおよそ150単位で、この相違は対

象症例群が異っており、我々のデータには運動負荷などの要因が加味されていると思われる0

〔ま　と　め〕

愛知県を中心としたDuchenne型59例の進行性筋ジストロフィー症について、長期追跡調査の

結果、CPK活性推移と年令、経過年数および障害度との関連に重点をおいて検討した0

その結果、CPKの平均値は3者の経過とともに低下したが、個々の症例ではかなりのばらつ

きがみられた。

その他、PMD3型とCPK活性推移の比較検討およびDuchenne型とCPKについて考察を

加えた。

〔文　　　献〕

1）高柳哲也，水野恵介，祖父江逸郎他：PMD（L－G typeとFSHtype）の型別単一性に

関する検討。厚生省特定疾患筋ジストロフィー症臨床病態および疫学的研究班　昭和53年度研

究報告書

2）高柳哲也，野々垣嘉男，山路兼生他：PMD（Duchennetype）の経過からみたADLと障

害度。同上　p．p55

3）Ebashi，S．．n）yOknra，Y‥　Momoi，H，arklSugita、H．：Highcreatine由os由Oki－

naseactivityofseraofprogressivemusculardystrophy・J・Biochen‥46：103，

1959．

4）水野意介，高柳哲也，河野慶三他：筋ジストロフィー症におけるCPK活性の長期観察。第
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Duchenne型PMD長期生存例の血清酵素活性

国立療養所鈴鹿病院

国立療養所鈴鹿病院

深　津　　　要

小長谷　正　明　　　河　野　慶　三

〔目　　　的〕

Duchenne型PMDは症例により種々の経過を示すことが知られている。今回、国立療養所鈴

鹿病院に入院中の長期観察例における血清酵素活性値の推移を検索するとともに臨床経過に及ぼ

す要因について検討した。

〔対象と方法〕

対象は本院に入院中のDudlenne型PMD29例である。扱能障害度の進行に従って次のよう

に分類した014歳以前に機能障害度7度に進行した経過の早い4例をA群、19歳迄に7度に進行

した通常の経過をたどる15例をB群、更に進行の遅い10例をC群とした（図1）。

血清中のCPK、アJVドラーゼ、LDHの各活性値の測定を年4回実施し、各測定値の平均を

その年齢での値として7年から15年、平均10．5年間の推移を検討した。

また、肥満していないA群4例、B群10例、C群10例の各年齢での体重の推移を求め、年齢の

進行に伴う体重あたりのCPK活性値の変化について検討した。

〔結　　　果〕

1）cpK活性値の推移（図2）

A群では急速にCPK活性値が低下し、統計的検討の可能であった7から15歳迄でB群と比
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A卵　l〇　　　15　　　　孤　　　　乃

［＝］　　　淋
St咽せ1．2　　st叩3．4

触診　　　－
Stage5・も　　st咽87．8

図1．症例の経過表。A群は14歳以前に

障害度7に、B群は19歳以前に障
害度7に進行している。

SerumALD

80

6D

40

20

Age lO　　　15　　　　20　　　　25

図3．血清アルドラーゼ活性値の推移
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10即

鋸0

醐

100

2（泊

知川m CPK

Age　10　　　15　　　　20　　　　25

図2．血清CPK活性値の推移

Serum LDH

Age lO　　　15　　　　却　　　5

図4．血清LDH活性値の推移



ゆ　／0　　　　／∫　　　　　～0　　　　　～∫

図5．体重の推移

ゆ　JO J∫ ～0　　　　　　　　∂

図6．単位体重あたりのCPK活性値の推移
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較すると各年齢で有意に低下していた。

C群の血清CPK活性値はゆるやかに低下しており、統計的検討の可能であった13から22歳

迄での各年齢でB群より有意に高値を示した。

3群とも指数関数曲線状をなして年齢とともに血清CPK活性値は低下していき、経過が緩

徐で比較的良好な予後の群はど緩徐に低下していくことが長期観察において認められた0

2）血清アルドラーゼ活性値の推移（図3）

血清アルドラーゼ活性値の推移も血清CPK活性値と同様の傾向がみられた0

3）血清LDH活性値の推移（図4）

A群では12歳に急激に血清LDH活性値の低下がみられた。B群とC群はA群より緩徐lこ低

低下していくが、C群は15歳より高年齢においてB群より高値を示した。

4）体重の増加曲線（図5）

A群ではほとんど体重の増加がみられず、7歳から15歳迄で平均3．2kgの増加しかなく、20

kg以上の体重に到達することは稀であった。C群では15歳迄は体重の増加がみられ、それ以降

は平均35kg前後で推移していた。B群はA群とC群の中間の傾向を示し、14歳迄なだらかに増

加し、それ以降平均25kgで推移した。体重の増加は経過の遅い群はど成長期にみられた0

5）体重あたりのCPK活性値の推移（図6）

体重1kgあたりの血清CPK活性値は、A群でやや急速に低下するものの、各群とも15歳迄

はほぼ同様の低下曲線を示し、それ以降B群とC群はなだらかに低下して行く傾向がみられた0

〔考察とまとめ〕

Ducl肥nne型PMDにおいては肉祭酵素の血清活性値は10歳台前半迄に急速に低下し、それ以

降はなだらかに低下していくことは知られている1）0今臥29例で平均10・5年間の長期観察した

結果でも上記の傾向が認められた。更に機能障害の進行が遅く、緩徐な経過を示す症例群程血清

酵素活性値の低下曲線はゆるやかであり、また比較的高値を保ち続けることを認めたo

CPKのような筋の肉柴酵素の血中への流出は筋の崩壊によるものと考えられているが、その

機構の詳細は充分解明されてなく、伽chenne型PMD患者の個体の筋量と血清酵素との関係も

明らかではない。個体の筋肉量の指標として体重をとることは必ずしも充分妥当性があるとはい

えないが、経過の遅い群はど成長期に体重の増加がみられることは注目に値する0これに対して

単位体重あたりの血清CPK活性値の推移は3群ともほぼ同様に15歳迄に低下し・その後はなだ

らかに減少していく。このことから経過の遅速にかかわらずDuchenne型PMDの単位筋重量

あたりのCPKの血中への放出も同様の率である可能性が考えることができるO即ち、Duche－

nne型PMDの経過に伴う機能障害の進行に関する要因としては成長期にみられる筋の成長過程

が大きく関与していることの推移が可能である。

〔文　　　献〕

1）河野慶≡：内科　39；127，1971．
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筋ジス患者の血清酵素学的研究
（アロブリノール投与時の変化）

国立赤江療養所

国立赤江療養所

宮崎医科大学

林　　　栄　治

北　野　正二郎

安　達　　　寛

〔目　　　的〕

最近アメリカのTbmas．Smith等は、筋ジス患者にアロブリノールを投与し、ATPの増

加と共に臨床症状の改善を報告している。

我々はショック時に血清中尿酸が高値を示す。これは細胞膜の変化によるものという考え方か

ら、尿酸の生合成抑制剤である、アロブリノールが筋ジス患者に治療効果があるのなら、その細

胞膜に何らかの変化があるのではないかと想定した。筋細胞膜の変化即ち、膜構成成分の脂質が

酸化され、過酸化脂質の状態が如何に変化するか、LIPID PEROXIDEを測定した。亦細胞

膜がおかされれば、その中の小器官の膜もおかされ、いっだつ酵素が出るであろうと考え、リゾ

チーム酵素、β－GLUC URONIDASEを測定した。亦同時にPROTEIN．URIC ACID．

HEMATOCRITを測定、ADLの経過についても観察した。

〔方　　　法〕

1．対　象

当所入所中の筋ジス息児D型7名、L－G型1名計8名で全員男子で年令は10才－16才であ

る。

2．投与量

アロブリノール体重4ミリ／kg分2毎日法。

3．検　査

投与前、投与後2週間毎に、採血時間を一定にし、採血後直に検査した。

〔結　　　果〕

1．　LIPID PEROXIDE

図1、2の如く投与前高値を示したものが投与後全例に低下しているが、アロブリノール非

投与群についても低下を認めたので、その原因について不明で、アロブリノールが関与してい

るとは考えにくく、今後追求していきたい。

2．β－GLUCURONIDASE

図3、4の如く投与前、後ともに有意の変動はみられなかった。

3．　URIC ACID

ー69－



8

　

6

　

4

　

2

　

0

　

8

　

6

　

4

　

2

1
　
　
1
　
1
　
　
1
　
　
1

4
　
2
　
、
0
　
8
　
6
　
4
　
　
2

1
　
　
1
　
　
1

9／14　9／28　坤1210／2611／811／22

9／14 9／詔lq／1210／2611／811／22

図　3
9／14　9／2810／121q／2611／811／22

－70－



β「GLUCURON DASE

図　4

図　5

図　6

9／14　9／謂lV1210／2611／811／22

9／14　9／詔10／121町2611／811／22

9／却10／1210／2611／811／2
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図　9
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（g／dI）

SERUM PROTEIN
●・・一・一●（N＝8）

図10 9／14　9／281q／1210／2611／811／22

図5、6の如く全例に低下をみとめた。これはアロブリノールの薬理作用によるもので当然

の事であろう。投与前の値は大部分高値を示している。

4．　HEMATOCRIT

図7、8の如く大部分の症例は高値を示し投与前、後とも変動をみとめない。この高値につ

いても追求する考えである。

5．　SERUM PROTEIN

図9、10の如く前後に変化をみとめない。

6．A．D．L．

採血日にA．D．L．を検査したが、病状の進行にともない3例に低下がみられるが、2例に首

の持ち上げ動作が梢好転したが、検査成績との相関はみられず、亦好転といっても撞くわずか

で、これが直に薬物の影響とはいいがたく、投与日数も短いので今後追求していきたい。

〔結　　　論〕

筋ジス患者にアロブリノールを投与し、各種の血清学的検査、併せてADLの観察をしたが、

薬物による影響と思われる変動はみられなかった。
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PMDの病勢進行に伴う筋電図学的変化

国立療養所再春荘　　　　　　小清水　忠　夫

岡　　　元　宏　　　永　田　仁　郎

熊本大学病院中央検査部　　　永　木　譲　治

〔はじめに〕

進行性筋ジストロフィー症（以下PMD）の本態及び病因に関しては末だ不明の状態であるが、

McC。maSは、電気生理学的に運動単位の研究から神経原説を唱えており、病理学的な面からも

末梢神経の変性を指摘する名は多い。唯、末梢運動神経伝導速度の上からは低下を指摘する者が

多い反面、異常を認めなかったとする者もあり、一定の結論は得られていないようである。今回

我々は、PMDにおける末椚神経障害の有無を知ると共に、病勢進行に伴う電気生理学的変化を

検討する目的で、末梢神経伝導速度、M波等につき分析したので報告する。

〔対象と方法〕

対象は国立療養所再春荘入院中のDuchenne型PMD患者であり、年令は14才から20才までで

あった。

方法としては、患老を安静仰臥位とし、左側の正中神経、尺骨神経を、それぞれ肘部及び手首

の2点で電気刺激を行い、短母指外転筋、並びに小指外転筋上の表面電極にてM波を導出し、

MCV、M波振巾、M波持続時間の測定を行った。刺激持続時間は0．2msecとしてsuprama－

Ximalの刺激を加えた。又SCVは逆行性に測定を行い、正中神経では第2指、尺骨神経では

第4指より神経電位を導出し、加算を行った。尚、測定器械としてはDISA筋電計を使用した。

以上の方法で得られた測定結果は、更にそれぞれ5年前の同一患者における測定値と比較し統

計学的な処理を行い、病勢進行に伴う変化を検討した。

尚、MCV、SCVの正常値は、永木らの検査デTターを参考とし、測定結果の数値は全て

Mean±SDで表わした。

〔結　　　果〕

MCVの測定は、16名のPMD患者に対して行い、表1に示す如く、正中神経、尺骨神経とも

に正常値に比し危険率1％以下で有意な低下を認めた。蓑2はそのうちの11名につき5年前の測

定値とMCVの比較を行ったものであるが、有意の変化は認められなかった。

潜時率は、末梢刺激部と記録電極間の距離を末梢潜時で除した値であり、13名について5年間

の推移をみてみると、表3の如く正中神経において危険率1％以下で有意差が認められた。

次にM波についてみると、まずM波の振巾の推移は、平均値の上では両神経ともに低下を示し

ているが、統計学的には尺骨神経のみに有意な低下が認められた。（表4）
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次にM波についてみると、まずM波の振巾の推移は、平均値の上では両神経ともに低下を示し

ているが、統計学的には尺骨神経のみに有意な低下が認められた（蓑4）。

M波の持続時間に関しては11名について比較を行い、表5の如く、危険率1％以下で正中、尺

骨両神経刺激時ともに有意にM波持続時間の延長を認めた。

SCVの測定は16名について行い、両神経ともに手首一指問で正常値に比し平均値の低下を

示しているが、特に有意な差ではなかった（麦6）。SCVの5年間の推移についても同様に手

首一指間で平均値の低下を認めるも、統計学的には有意差は認め得なかった（表7）。

〔考　　　案〕

今回の検査では従来多く指摘されているように、正中神経、尺骨神経とも正常値に比LMCV

表1．　M C V

（m／丞e（）

正 中 神 経 尺 骨 神 経

P M D 5 6．0 ± 4 ．8 ＿ 5 7 ．3 ± 4 ．2

正 常 値 6 0 ．8 ± 3 ．9 6 0 ．8 土 3 ．9

有 意 差 （ ＋ ） （ ＋ ）

P ＜ 0．0 1 P ＜ 0 ．0 1

表3．　潜時率の推移（13名）

（勅ec）

正 中 神 経 尺 骨 神 経

4 9 年 1 9 ．9 ± 2．2 2 1．9 ± 3 ．0

5 4 年 1 6 ．1 ± 3 ．3 2 1 ．4 ± 3 ．4

有 意 差 （ ＋ ）

P ＜ 0 ．0 1

（ － ）

表2．M C Vの推移　（11名）

（仇．丞ed

正 中 神 経 尺 骨 神 経

4 9 年 5 6．9 ± 5．9 5 6．7 ± 3．2

5 4 年 5 6．0 ± 4．3 5 8．5 ± 4．1

有 意 ’差 （－ ） （－ ）

蓑4．　潜時率の推移（12名）

（mv）

正 中 神 経 尺 骨 神 経

4 9 年 6．6 ± 3．4 6．6 ± 2．1

5 4 年 6．1 ± 2．9 4．3 ± 2．2

有 意 差 （－ ） （＋ ）

P 〈0．0 1
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表5．　M波持続時間の推移（11名）

（m／丞ed

正 中　 神 経 尺 骨 神 経

肘 部刺 激 手 首刺 激 肘 部刺 激 手 首 刺敢

4 9 年 1 1．2 ± 1．8 1 1．1 ± 1．7 11．9 ± 1．2 11．6 ± 1．2

5 4 年 1 6．5 ± 2．8 16．2 ± 2．8 14．2 ± 2．1 13．9 ± 1．8

有 意 差 （＋） （十） （＋） （＋）

表6．　S C V

（m／ろed

正 中 神 経 尺 骨 神 経

肘 一手 首 手首 一 指 肘 一 手 首 手 首 一指

P M D
（16名）

6 7．5 ± 5．4 弘 0 ± 5．4 68．5 ± 4．6 53．7 ± 7．0

正 常 値 6 7．5 ± 4．2 5 7．4 ± 2．8 67．5 ± 4．2 57．4 ± 2．8

有 意 差 （－）

蓑7．　S C Vの推移（11名）

（m／乍ed

正　 中 神 経 尺 骨 神 経

肘 一手首 手首一指 肘一手首 手首一指

4 9年 68．5 ± 5．2 59．3 ± 3．7 6 7．0 ± 4．4 56．9 ±6．7

50 年 6 7．6 ± 6．0 54．7 ±5．2 69．6 ± 3．7 53．5 ± 7．5

有意 差 （－） （－） （－） （－）
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の有意の低下が認められこPMDにおいて末梢運動神経障害を示唆する所見が得られたが、5年

間の推移の上からはMCVに有意差をみることはできなかった0加令に伴うMCVの変化を考慮

しなければならないが、Wagmanや満留らは、5才以上の小児では加令によるMCVの増加は認

めないとしており、この点より考えると、今回の成績は、PMDの病勢進行とMCVの変化には

関連がないと考えられる。一方、潜時率は末梢神経末端部以後の機能を反映すると考えられるが、

その潜時率において有意な低下が認められたことより、病勢の進行につれ、末梢運動神経幹より

も末梢運動神経末端部以後がより相関して障害されていくことが推定される。

M波振巾の低下は筋萎縮の進行を反映した結果と考えられる。

M波の持続時間については、Kugelbergは正常者に比LPMDでは短縮しているとし、鈴木、

中川らは同じであるとしているのに対し、石原らは延長を来したことを報告しているが、今回の

我々の結果では、病勢進行に伴いM波の持続時間は有意に延長する傾向を認めた。

以上の如く電気生理学的にみて、5年間の経過の上から病勢進行と末梢神経障害の関連性をみ

てみると、末梢運動神経末端部以後の障害との相関が推定され、末梢運動神経幹との関連は認め

られないように思われる。しかし、神経幹での軽度の変化を否定することはできず、更に長期の

観察を続けることにより、部位的な障害の違いが明らかになっていくことも期待される。

〔ま　と　め〕

1）PMDの病勢進行に伴う末梢神経の変化を電気生理学的に検討する目的で、MCV、潜時率、

M波振巾、M波持続時間、SCVの測定を行い、5年間の推移を観察した。

2）MCVは正常者に比し低下を認めたが、5年間の経過の上では差を認めなかった。

3）潜時率、M波振巾、M波持続時間に経過の上で差が認められた。

4）PMDの病勢進行と末梢運動神経末梢部での障害の関連性が示唆された。
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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3報）

国境東埼玉病院　　　　　　　井　上　　　蒲

田　村　武　司　　　石　原　伝　幸

〔目　　　的〕

我々は既に昭和53年度筋ジストロフィー症研究班会議において表面電極及び債分計を使用した

定量的筋電図検査は筋の随意的収縮における電気的活動状態の把握に役立ち、筋ジストロフィー

症患児の筋の病的状態を客観的にとらえるための有用な検査法であることを発表し、更に三角筋

が検査に適していることを指摘した。今回はより多数の症例について検討し、且つ検査結果に影

響する諸因子について考案を加えたので報告する。

〔対象及び方法〕

Duchenne型進行性筋ジストロフィー症患児41名の三角筋に対してMedelec．モジューJV式筋

電計MS6、積分モジュール16及び表面電極を使用して1000JLV～5001Ⅳ／divの感度、100

resets／sec／divのオートリセットモード時定数、20m／secの紙送り速度の条件で得られた鋸歯

状出力波形のmV．sec．を測定した。此の際、患児に仰臥位をとらせ且つ上肢を体側に置かせ、

側方挙上方向に最大随意収縮を行わせた。これに対して検者は患児の肘関節附近に抵抗を加えて・

体側に置かれた上肢をそのままの位置に固定するようにした。

15例の患児について、初回検査の成績と再検査の成績とを比較検討した。その検査の間隔は8

ケ月′〉2ヶ年であった。

〔結　　　果〕

表1に示す如く、三角筋の表面筋電図積分値はSwinyardl～4度では0．312rrN．sec．、

Swirprd5～6度では0．244rrN．sec．、Swiryard7～8度では0・044mⅣ．sec．と障害度が進

むにつれて減少の傾向を示した。

15例の息児について三角筋の表面筋電図積分値の経過を見ると、全体として平均0．130rIⅣ．sec

より0．117IW．sec．と減少の憤向を示し、15例中12例のそれは減少を示し臨床経過とよく一致し

ていた。しかしながら、3例にむしろ筋電図積分値の上昇が見られた。

〔考　　　案〕

筋電図鍔分値に影響する因子として種々のことが考えられる。

先ず第1に患児が最大収縮に努力するか否かということである。患児の協力を得るために、筋

電図音を聞かせて励みとすること、検査に先立って1～2回最大収縮の練習をさせること、検査

時に号令をかけて激励すること等が今回試みられた。
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