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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発症機序に関する臨床的研究」

班として，昭和57年度の研究報告書を作成する運びとなりました．

当研究班としては本年は昨年につづいて2年目であります．研究は，現象論とも

いうべき病状，所見の把握，ついで実態論としての病態の解明，そして，これらを

通しての本質論である成因の究明の3段階を意識して進めています．本症のように

未だ究極の成因のみつかっていない疾患の研究にあっては，それぞれの研究の意味

をこのように確認しながら行うことが大切であると思います．

本年度の研究成果はこの報告書に示されていますが，各自の自由の発想の中に総

体として上述の意味でのひきしまりとまとまりがみられます．珪月各位の不断の努

力に班長として心からの敬意を表します．本報告書は当研究姓の今後の研究に格段

の飛躍を期待させるとともに，直ちに内外の本症の研究者や医師達に大きな影響を

及ぼすものと思います．

報告書の作成に当っては，本年度はその出来を早めるために論文の提出時期を57

年の12月に繰上げました．私もこの序文を姓会議の終った時点で，緊張の中に，活

発であったあの雰囲気を想い起しながら書いています．本年度の研究はなおつづい

ているところ，班月各位の御協力に謝意を申し述べます．

本研究班に賜った，厚生省当局，国立神経センター，そしてH本筋ジストロフィ

ー協会の深い御理解と多大の御支援に深く感謝致します．

昭和57年12月

く班長〉　三　好　和　夫
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総括研究報告

班長　三　好　和　夫

〔はじめに〕

本年（昭和57年）12月4日（軌　5日（日）に当研究班の：旺会議を開催し，予め作られた抄録

集に基づいて発表，討議された研究報告を論文にまとめて本報告書が作成された．51編が

集録されている．

〔研究班の方針〕

当研究班の目的は筋ジストロフィー症の成因の発見と発症機序の解明であるので，研究

はすべて独創的で新しいものでなければならない．

姓では，本年6月，改めて班月各位に研究計画の提出を求めるに際し，班長の意向を次

のように伝えた．

「筋ジストロフィー症の発症機序に関する臨床的研究」を次の3段階に分けてみた．

1）症例の症状，所見の把握と解析からの新しい疾患，症型の発見と確立，2）筋の変性，

崩壊，再生の実態の形態学的，生理学的，そして生化学的特徴の確立，3）本症遺伝子の表

現としての蛋白質，酵素の異常の発見，である．

これらは本症の成因究明に対してそれぞれ1）現象論的，2）実態論的，3）本質論的な研究

といえるが，その特徴は，これら3段階の研究が個別に成立するものではなく，現象を通

して実態が，実態を通して本質が明らかにされることであると思う．

班月の各位は，本研究姓のテーマからして1），2）の研究を行いながら，少しく意識して

3）の研究を施行されるようお願いしたい．

以上のとおりであるが，すでに昨年，昭和56年度の筋ジストロフィー症総合班会議では，

当研究班からは，上述の1），2），3）に概当すると思われる研究テーマを一つずつ選んで代

表演者らが発表した．

すなわち，1）いわゆるdistal myopathiesについて（予報的review，文献集を当班56年

度報告書に掲載），2）筋ジストロフィー症における筋の変性と再生；a）壊死とCaイオ
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ン，b）再生，サテライト細胞，筋核のDNA合成とCellcycle，筋線経の構造蛋白，3）単

一酵素（解糖系酵素）欠姐によるミオバナー，である．

t　また，これらのうち，1）と2）は当研究社でこれまでに相当の業績をあげてき，次年度以

降の当研究班のテーマとすることを昨年度に決定している．

〔分担研究報告〕

研究報告会譲は，終始して学術的に緊張度の極めて高いものであ▲つた．

報告の内容は，（数字は概括数）1）新しい症例，病型に関するもの15（うち，いわゆるdistal

myopathieslO），2）筋の再生　6，変性・崩壊15，新しい研究手技　5，3）本症ならび

に類縁ミオパテーの成因に関するもの　5，その他である．

各報告はしかし，常に本症の成因との関係を意識しながら行われた．また，内容的には

相互に種々に重複し，それぞれの中に前述の3段階の要素を含んでいる．

いわゆるdistal myopathy：

例えば，distalmyopathyについていえば，古典的Welander型と別に，本姓で発見さ

れた狭義の筋ジストロフィー症ともいうべき末梢型が示され，これに対し，筋組織所見で

空胞変性を伴ういくつかの症例と家系例が集積された．後者のものでは，空胞変性から筋

崩壊の一つの具体的パターンが推定され，また，その中にはdebrancher enzyme defi・

ciencyがその成因であることを思わせるものが発見された．

この部門においては，筋ジストロフィー症としての，遺伝・臨床型の確立，筋崩壊の機

序，そして成因論がこの中だけで組み立てられているということができる．本症の末梢型

に関するものであるが，筋ジストロフィー症自身の問題を包含し，国外に顆をみないもの

で，本研究班における大きな成果といえる．

筋の崩壌：

また，別の例として筋崩壊に関しても，筋線経の変性（opaquefiberなど）所見，Caの

細胞内への異常流入，そしてCANP，カテプシン，セリンプロテアーゼなどの各種の蛋白

分解酵素の段階的な蛋白質分解の機序が関連づけられて解明されてきた．幾多の筋凍酵素

や特殊な構造蛋白の血中への流出の機序を併せた筋崩壊の全貌が近く示されることであろ

う．

報告の概括と見通し：

珪報告を総括的にいえば，新しい症例が家系例とともにそれぞれ遺伝・臨床型として整

理され．筋の変性，再生と崩壊が，形態，生理，そして生化学，代謝の面から関連をもっ
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て解明されてきた．この分野では，モチリレ動物を用いる研究が併せ行われている．そして，

本症の成因の探求がいくつかの独特の着想から進められるとともに，すでに成因の決めら

れている解糖系酵素の異常によるミオパテーでは，成因と実態の関連が明らかにされつつ

ある．

これらの研究の中から本症の成因である筈の何らかの蛋白質，酵素の異常が発見される

ことが期待される．本研究班では，そのような態勢を十分に培ってきたし，その状況は換

言すれば，ひとたび本症各型の一次的な成因が確認された時には，現状の研究成果は直ち

にそれらに連結して，本症の症状，失態，成因の全体の解明が一挙にもたらされることが

予測される．

〔本年度の総合】旺合議への参画〕

本年度（来春1月）の総合班．会議での当研究班の課題は上述の研究成果を踏まえて，次

のごとく決められた．

1．序論，2．羅息筋の再生能，3．筋壊死とプロテアーゼ，4．組織対応法による筋構造

蛋白の分解，5．いわゆるdistal myopathies，1）問題点，2）rimmed vacuoleと封入体

の特異性，3）distal myopathyとdebrancher enzyme．

〔おわりに〕

筋ジストロフィー症の成因と発症機序の発見と解明を目標として，当研究班は目標に限

りない770ローチを行うとともにその達成を意図している．そして当研究：虹はまた，そこ

で毎年，新しい本症の研究者と医師達が育ち，巣立ってゆく場であるということができる．

本研究報告書は筋ジストロフィー症に関する内外の研究者や医師達の今後の研究と臨床

に大きく影響するものと思う．
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昭和57年度厚生省神経疾患研究委託費

「筋ジストロフィー症」総合班会議　■

筋ジストロフィー症の発症機序に関する臨床的研究

研究報告抄録



筋ジストロフィー症の発症機序に関する臨床的研究
序　　　　　論

三　好　和　夫

（沖中記念成人病研究所）

〔筋ジストロフィー症の発症〕

本症では．a）各病型の遺伝子に該当するそれぞれの異常蛋白質，酵素が在り，b）そのために

筋細胞の崩壊，筋の萎縮がひき起され，C）結果として各病型の病者が生じる．

現在，a）は全く不明，b）では不明の点が多く，C）でも不明の部分が残されている．

〔本症の研究と当研究班〕

研究は，本症の成因の究明を目的とする意味合いからは，次の3段階，1）現象論的に，病者の

症状，所見の把握から新しい症例や病型の発見，2）実態論的に，筋の変性，再生，崩壊の機序の

解明，そしてこれらを通して，3）本質論的に，本症の病因の発見，が段階的に積み上げられて成

就するものといえる．

筋ジストロフィー症のように，病因不明の疾患にとり組む場合には，各研究者の研究の意味がこ

のように明確にされながら進められることが大切である．当研究姓ではこのことを意識して行い，

1）と2）の研究で着実に実績をあげ，3）の目的達成をそれらを通して期するとともに，そのた

めの独特のいくつかの研究を進めている．

〔本総合班会議におけるテーマ〕

当班で重点をかけてきたものの内から，「いわゆるdistalmyopathies」と「寝息筋の再生能」，「筋

壊死とプロテアーゼ」をとりあげ，そして，「新しい手法」の1，2を加えた．

「distalmyopathies」に関しては，その中に，まさに狭義の筋ジストロフィー症そのものとされ

る病型があり，別に，VaCuOlesの存在するものでは，筋崩壊の一つの具体的パターンが提示され，

また，その中には酵素欠損（debrancherdeficiency）をみるものがあるなど，このテーマには上述

の3段階の研究のすべてが含まれている．

「罷患筋の再生能」，「筋壊死とプロテアーゼ」と「新手法」のテーマは，筋線経の変性（opaque

fiberなど），Caの筋細胞内流入の異常，膜の透過性異常，筋の酵素，構造蛋白質の血中流出，な

ど，着実に解明されつつある本症の筋崩壊の失態の全過程の中のそれぞれ部分としてとりあげた．
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罷息筋の再生機能

黒　岩　義五郎

（九州大学医学部脳研神経内科）

DMPの羅息筋の再生現象に関して，今年度発表された研究成果についてのべる．

1．脱神経筋の再生現象：

埜中らはラットで坐骨神経切除後，未分化なタイプ2C線経の割合の増加を認め，筋線維分化

の遅れを指摘した．又筋衛星細胞は，脱神経でも融合しうることを認めた．小口らはマウスの膵

腹筋で坐骨神経切除後の光顕ラジオオートグラフィーにて，筋衛星細胞の活性化を認めた．

2．実験的筋再生現象：

高瀬らは，ラットへのサポニン，ブビバカイン筋注，筋損傷実験等で，筋肉菜の細胞流出機序

の存在で，筋再生過程が生じうると論じた．又中村らは，筋ジス鶏の再生はCOldinjury後の再生

実験で，再生筋線維タイプ分化の遅れ，又筋線維径が細いことを述べた．

3．培養実験：

宇尾野らは，筋ジス鶏筋で培養後大量のCPK遊敵を認め，筋細胞分化が特定の時期，条件で異

常のあることを示した．又塚越らは，筋ジス鶏胸腺内myoid cellsで筋管細胞の横紋形成，自発

収縮，Ach R局在に異常を認めないが，筋管細胞の空胞が初期より筋ジス鶏で多く認める．

4．移植実験：

若山らが，DMD筋，対照筋をヌードマウスに移殖し，DMD筋で，2週目に再生筋が有意に細

い事を報告した．

5．筋衛星細胞のモルフォメトリー

黒岩らは，DMD，多発性筋炎，対照群の生検筋にて，筋衛星細胞の細胞体及び核の面積，核の

長さ，ミトコンドリア数が，対照群と比較して，多発性筋炎で有意に増加しているが，DMD筋で

は，増加傾向のみであることを示した．

以上より，筋ジストロフィー症では，少なくとも筋再生能は存在するが，その発達過程に異常の

ある可能性が示唆された．今後，筋再生の初期の再生現象に関して詳細な検討が必要と考えられる．
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筋壊死とプロテアーゼ

杉　田　秀　夫

（国立武蔵療養所神経センター疾病研究第一部）

1）筋蛋白分解酵素及びその機構

DMDにおける筋蛋白分解にはCANP，カテプシン，セリンプロテアーゼなどのプロテアーゼが

段階的に作用するものと想定される．これらのプロテアーゼがどのような関連をもって筋蛋白を分

解するのかを実験モデルを用いて検索した．方法としては，plasmocidを直接ラットのヒラメ筋に注

射し，筋蛋白の分解過程あ時間経過を調べた．注射2～3時間後にDMDにおいて見られるのと同

じopaque線経が出現し，又，GBHAで染出された．罷患筋の構造蛋白の変化を経時的に見ると，

Z帯に存在するα－アクチニンは注射2時間後すでに40％に低下し，12時間で殆んど消失しその他

の構造蛋白に比し著しく速く消失した．このようなZ帯の消失がCANPによるのか，或いはカテプ

シンによるのかを検索する為，EGTA或いはチオールプロテアーゼ阻害剤であるE－64－Cと共に注

射すると，羅息筋のα－アクチニンの減少は部分的ではあるが抑制された．

次にリソゾーム酵素であるカテプシンの時間経過を調べてみると，カテプシンB＆L，Dは注射

3時間後は上昇せず，従ってα一アクチニンの選択的消失はCANPの作用によることが強く示唆さ

れる．

カテプシンB＆L，Dは48時間後には数倍に増加し，3日でピークに達する．この時間経過は筋

線維崩壊の経過とよく一致している．各種リソゾーム酵素の中では著明な活性上昇のみられる群（カ

テプシンB＆L，β－グルタロニダーゼ）と弱い活性上昇しかみられない群（酸フオス77ターゼ

等）に分けられる．内因性チオールカテ70シンインヒビターも著明な活性上昇がみられた．

さてこれらカテプシン系及びそのインヒビターの活性上昇が筋細胞自体のリソゾームに由来する

のか，それとも組織に浸潤したマクロファージに由来するのか調べる為にカテプシンB抗体を用い，

螢光抗体法で染色してみると活性はマクロファージのみにみられ，筋細胞は染色されなかった．又，

ラット腹腔中のマクロファージを集めリソゾーム氷解酵素活性と骨格筋の酵素活性とを比較した．

筋蛋白の崩壊に伴い著しく上昇する酵素群はインヒビターを除きマクロファージにおいても強い活

性を示した．以上の事実はマクロファージのカテプシンが重要な役割を果していることを示唆して

いる．又興味あるのは蛋白合成阻害剤であるシクロへキシミッドを腹腔内に投与するとカテプシン

B＆L活性の上昇はみられず，又組織学的にも浸潤細胞の増加は抑制された．

以上の現象を総括してみるとplasmocidによる筋蛋白の分解は少なくとも2段階に分けられる

と思われる．即ち第1段階は，plasmocidにより恐らく表面膜が障害され，細胞外Caの流入により

CANPは活性化され限定分解を行いその結果，まずZ帯の消化，α－アクチニンの遊離が起り筋原線

経のdisassemblyが生じる．

第2段階は，リソゾームカテプシン群によりdisassemblyされた筋原線経は非限定分解をうけ筋

蛋白分解は更に進行する．この際浸潤したマクロファージ由来のカテプシンが重要な働きをすると

考えられる．同時に肥満細胞由来のセリンプロテアーゼも関与すると思われる．このような機構は

恐らくDMDの場合の筋蛋白分解の場合にもあてはまるものと想定される．
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2）筋ジストロフィー症の発症と活性酸素

筋ジストロフィー症における筋細胞変性を考える上でSuperOXide radicalやperoxideによる細

胞障害を示唆するデータが特に鶏ジストロフィー（Dyチキン）寝息筋で注目されている．Dyチキ

ン（1ine413）及びコントロール（1ine412）の浅胸筋について活性酸素の代謝に関連するSuperOXide

dismutase（Cu－Zn，Mn），Catalase，glutathioneperoxidase，glutathionereductaseの5つの酵素

を僻化後経過を追って測定してみると，コントロールでは何れも成長と共にほぼ平行して漸減して

いくが，Dyチキンでは活性の絶対値の増加のみでなく成長に伴う活性の経時変化のパターンも異

常であった．しかも未だ形態学的な変化が軽微である生後1週目より既に酵素系の上昇がみられ，

発症初期に活性酸素系の代謝回転の冗進のあることが考えられる．これらの活性酸素は筋細胞膜を

構成する脂質の過酸化を通じ筋細胞の機能障害をおこす可能性があり，本症の成因を追究する一つ

のア70ローチと思われる．
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組織対応法による筋構造蛋白の分析

荒　木　淑．郎
（熊本大学医学部第一内科）

【目的】

各種神経筋疾患の生検筋より目的とする筋線維のみを取り出し，生化学的に筋構造蛋白の分析を

行う方法は，技術的に困難なこともあって，世界的にも殆んど着手されていなかったが，今回新し

い試みとして福原ら，内野らがそれぞれ独自に病的筋線経の筋蛋白の分析を行う方法を開発したの

で，その分析方法，ならびに実験結果について概説する．

【対象及び方法】

（1）福原ら：対象はrimmedvacuoleのみられるdistalmyopathy（3例）とrimmedvacuoleを

伴うKearns－Sayre症候群類似疾患（1例），ならびにnemalinemyopathy（4例）．方法の概略は

新鮮凍結生検筋を連続切片でGomori，ATPase染色を行い，続く20～30JJm厚さの組織片を－20℃

真空吸引下で凍結乾燥し，染色標本との対応のもとに実体顕微鏡下に目的線経を切艶した．同一筋

線経を連続して，あるいはこれらをあわせて取り出し，マイクロ化したSDSゲル電気泳動及び

0′Farrellらの方法をmodifyした2次元電気泳動に供し，銀染色を行った．

（2）内野ら：Duchenne型ジストロフィー症（DMD）（12例）を対象とし，生検筋を水冷の弛緩液中

にて，実体顕微鏡及び偏光顕微鏡下に，いわゆるOpaquefiberをSinglefiberとして分放し，Laem・

mliの方法によりSDSゲル電気泳動を行った．

【結果】

（1）福原ら：

（∋Rimmedvacuoleを有する筋線経は凍結乾燥切片で，i）暗色にみえるもの，ii）中心が明

るいもの，iii）周囲と全く変わりないものの3種類であった．SDS電気泳動では対照と比較して

分子量5．5万の蛋白が増加しており，筋線椎によって程度は異なっていた．また，周囲のrimmed

VaCuOleを有しない線経でも同様の傾向が認められた．この蛋白は分子量と等電点からdesmin

と思われた．

②Nemalinemyopathyではrodを認めるtypeI fiber（R（＋）Ⅰ）と，rOdを光顕上認めない

typeIIfiber（R（－）II）とに分類して筋構造蛋白の分析を行ったが，正常筋typeI fiberでは

α－trOpOmyOSin，myOSinlightchain（LC），trOpOnin－CのそれぞれのSlowformに加えて少量

のfast form LC2，。が認められ，typeIIでのそれぞれのfast formにSlow LC2が混じるhybrid

patternであった．NemalinemyopathyのR（＋）Ⅰは正常筋typeIと同様パターンであり，rOd

由来の異常スポットは認めなかった．R（－）IIでは2／4例で，LC2のSlow・fastformの量比が逆

転していた．また，両タイプとも分子量5．5万のdesminと思われるbandが増強していた．

（2）内野ら：Opaquefiber（OF）9検体，正常横紋構造を有する対照筋線維（NF）19検体につい

て比較検討したが，形態学的にOFとしてとらえられる筋線椎の約70％はNFと比較して筋構造蛋

白の泳動パターン及び各筋構造蛋白の含有量に変化がなかったが，約30％のOFはmyosinlight

Chainをはじめ，aCtinを除く低分子蛋白の全般的な減少傾向が認められた．ただ，trOpOnin－Ⅰ・Cは

NFでも含有量が極めて微量であり，その増減について言及することは困難であった．
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【考案ならびに結論】

（1）福原ら：Rimmedvacuoleを有する筋線経でdesminの増加傾向が強いことは，VaCuOle生成に

関与している可能性を示唆するものである．Desminが微細構造上のいずれに対応するか検索中で

あり，desmin増加機序については今後検索が必要である．またnemalinemyopathyでは筋組織化

学的所見からtypeIの分化過程での異常を想定したが，筋構造蛋白上は正常と差がなく，rOd由来

の異常スポットも認められなかった．本症ではtypeIIの分布比が減少している例が多いが，今回

typeIIのLCに異常を認めたことは発生のより早期の障害が疑われtypeI変化がtypeII異常に

伴う2次的なものである可能性も考えられる．

（2）内野ら：DMDの生検筋にみられるOFの一部は明らかに筋構造蛋白の変化を有しており，し

かも泳動パターンの特徴から，その変化にCANPに代表されるある種のproteaSeが関与している

ことが推定された．このことからOFは筋線維変性過程で生じる病的筋線経である可能性があり，今

後2次元電気泳動による微量成分の解析も含めて更に検討する予定である．
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いわゆるdistal myopathies

l）　問　題　点

豊　倉　康　夫

（東京大学医学部脳研神経内科）

いわゆるdistalmyopathyはGowers（1902）の提唱に始まる長い歴史にもかかわらず，未だに

統一的な疾患分類上の位置の定まらない一群の筋疾患である．唯一の共通点は，四肢遠位部を主と

して侵すミオバナーで，既知の神経原性筋萎縮症や，筋緊酸性ジストロフィー，多発性筋炎を除く

ということに過ぎない．したがって単一疾患単位としてのdistalmyopathyはもはや存在せず，疾

患群としての“distalmyopathies”が問題である．発症年齢，遺伝型または孤発型，初発部位，筋

萎縮の分布，進行の程度，筋病理所見には，これまでの報告例の中でも様々な異同があり，多くの

論議がなされてきた．

これらのいわゆるdistalmyopathiesの中で，本研究姓ではとくに以下の問題が検討された．

1）常染色体劣性末梢型筋ジストロフィー（autosomalrecessivedistalmusculardystrophy）：

三好（1974）によって提唱されたもので，他の臨床型と明らかに区別される筋ジストロフィーの一

疾患単位として確立された．剖検例の検索により，特徴的な筋病変の分布様式が確認された．本症

の臨床特徴は①常染色体劣性遺伝，②筋萎縮は下腿に始まり，もっとも強く，早期に爪先立ちがで

きなくなる，③10歳後半－20歳台に発症，⑥進行性で，筋萎縮は下腿から大腿にも及ぶが上肢では

軽い，⑤血清C鱒値が中等度～高度に上昇，⑥血清CK値が著しい上昇を示すホモ因子型のものと，

軽度上昇を示すヘテロ因子型の2種類の生化学的保因者がある，⑦筋病変はジストロフィー変化で，

vacuoleはほとんど認めない．これらの特徴は，Welander型の常染色体優性遺伝を示す晩発性遺伝

性distalmyopathyのそれとは明らかに異なる．

2）顕著なrimmedvacuolesあるいは封入体を伴うdistalmyopathies：これらの症例の中には，

共通の臨床特徴を有するいくつかの疾患群があると思われる．ただし，この病理変化そのものには

疾患特異性はないが，ライソゾーム系のなんらかの異常が示唆される．

3）封入体筋炎，OCulopharyngealdystrophy，OCulopharymgOdistalmyopathy，debrancher

deficiency myopathy，等との関係も注目されている．
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Rimmed vacuoleと封入体の特異性

佐　藤　　　猛

（順天堂大学医学部脳神経内科）

いわゆるdistalmyopathyの筋病変の特徴としてrimmedvacuoleが注目されてから，その特異

性や疾患概念について本研究班でいくつかの報告がなされた．さらにrimmed vacuole型distal

myopathyの罷息筋の筋鞘核内に微小細管状ないしフィラメント状封入体が見出されたため（葛原，

1981：藤井，1982），本疾患群と封入体筋炎との異同についても再検討された．

新しく提起された問題点を中心に本研究班の業績を総括して報告する．

1．Rimmed vacuole

Dubowitz＆Brooke（1973）がOCulopharyngealdystrophyの筋病理における特徴的変化とし

てrimmedvacuoleを記載した．萎縮筋線経の中央ないし筋鞘下に比較的大きな空胞が認められ，

縦断像でみると筋線経の全長に亘っていることが多い．空胞の辺縁には小顆粒が集積しており，tri－

Chrome染色では赤染，H・E・では塩基性で，aCidphosphatase陽性である．Rimmedvacuoleの形

成にもかかわらず周辺の筋原線経の構造は比較的よく保たれている．電顕では自家融解空胞と無数

のmyoidbody（multimembranousbody，myelin－likefigure）より成る．グリコーゲン顆粒の集

積や粗大顆粒なども含まれている．かかる筋線経では同時に結晶状ミトコンドリア，小胞体やT・

tubeの蜂嵩状変性，tubulomembranousstructure，Cylindricallaminatedbodyなども認められ易

い（福原，中西・葛原，埜中，佐藤・安野）．

Rimmed vacuoleは疾患特異性はなく，すでにPompe病や封入体筋炎でautophagic vacuole

（Engel，1968：佐藤，1971），linedvacuole（Carpenter，1978）として記載されているものと同一

構造である．しかし，三好型以外のdistalmyopathy，OCulopharyngealdystrophy，封入体筋炎に

高率に出現し，debrancherdeficiencymyopathy（約，1981），quadricepsmyopathy（佐藤・安

野，1981）にも比較的多く認められている．その他の疾患では多発性筋炎，myOtOnic dystrophy，

Kugelberg・Welander病，DMP（L－G，FSH），SPMなどにも少数は見出されている（福凰1980；

田辺，1982）．

2．筋輪核内封入体

慢性多発性筋炎の寝息筋の筋鞘核内に微小細管状の封入体が見出され，はじめmyxovirus様構造

として報告された（Chou，1967；佐藤，1969）．その後の検討で既知のparamyXOvirusとは大きさ，

配列などが若干異なること，筋炎以外のミオパテ一にも見出されることなどから，核内の特殊な変

性産物と推定されている．しかし，封入体筋炎からのウイルス分離例も報告されており（Gamboa，

1969；Mikol，1982），封入体の本態はなお不明である．また封入体筋炎として報告された文献を再

検討すると前述のrimmed vacuole型distal myopathy，quadriceps myopathy，debrancher

deficiencyなどが含まれている可能性が指摘されている．また封入体には2種類あることが明らか

にされた．

①微小細管状構造：外径130－180Aであり，横断像ではhaloが認められる．核がかかる封入体で

充満しているものでは核膜の重積像や断裂がみられ，断裂部を通じ，筋形質内へも流出しているよ

うな像がみられることもある．このような封入体はrimmedvacuole型の変性筋線経に見出され易

－22－



い．②フィラメント状封入体：直径60Aの繊細な直線状フィラメントが核内に来状に認められる．

典型的な急性多発性筋炎や皮膚筋炎に高率に見出される．動物の実験的筋炎にもみられ，非特異的

と考えられる（表）．

3．DistaImyopathyの筋病理

の問題点

（》Angulated fiberが群化傾向を

示す．（診Typel fiberpredomi・

nancyを示す症例がある．③rim－

medvacuole型変性の特異性．④

核内封入体の意義．（9筋電図にて

denervatedpattemが認められる
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Distal myopathyとdebrancher enzyme

納　　　光　弘

（鹿児島大学医学部第三内科）

Debrancher enzymeのdeficiencyの認められるmyopathyすなわちdebrancher deficiency

myopathy（DDM）の成人例はBrunbergら（1971）の報告以来すでに10余例を数えるが，発症年齢

も幼児～52歳と多様で，筋萎縮の分布も遠位優位～近位優位とまちまちである．我々が報告した

DDMの4例1～4）も1例は近位優位，他の3例は遠位優位で，この後者の3例は筋病理の主体がrim・

med vacuoleを有すること，かつ筋線維核内外に約20mmの異常フィラメント集塊を有すること，

かつ炎症細胞浸潤を認める部位も存在することにより，病理的にはinclusionbodymyositis（IBM）

とよびうるものであり，臨床病理的にはいわゆる“rimmed vacuoleを伴うdistal myopathy

（DMRV）”に該当する症例といえる2・3）．しかし，IBMやDMRVの全てがDDMであるかは疑問

で，実際我々もdebrancherが正常のIBMをも経験している．しかし，IBMやDMRVの表現型を

とる症例の中にDDMが少なくとも存在していることは診断上，また今後の治療への検索上重要と

考える．我々の指摘により，現在幾つかの施設でIBMまたはDMRVのdebrancherの検討がなさ

れつつあり，それらのどれぐらいにDDMが混じているかは今後明らかになると期待される．

本年度班会議で埜中班月により，DMRVで同一症例における2個所の生検筋における測定で，障

害の強い部位ではdebrancher活性が1／10以下であったが，障害の殆んどない部位では正常活性を

示したこと，かつまた，DMRVでdebrancher活性正常例をみたことが追加発言され6），このこと

も今後DMRVまたは，IBMのDDMとの関連を考えていく上で重要と考える．

〔関連文献〕

（1）Osame，M．，et al．：Familiar muscle type amyl0－1，6－glucosidase deficiency，4th

IntemationalCongressonNeuromuscularDiseases，Sept．1978，inMontreal，Abstract207

（2）納　光弘，他：Debrancher Deficiency Myopathy－Inclusion Body Myositisとの関連－．

第23回日本神経学会総会抄録ⅠⅠIC－14（258）（1982年5月東京）

（3）Osame，M．，etal．：IslnclusionBodyMyositis”■“DebrancherDeficiencyMyopathy”7－

－The relationship between”Debrancher Deficiency Myopathy”and“Inclusion Body

Myositis｛－．5thInternationalCongress on Neuromuscular Diseases，Sept．1982，in

Marseilles，Abstract WE63

（4）納　光弘，他：InclusionBodyMyositisの筋病理を呈したDebrancherDeficiencyMyopathy

の同胞例．代謝19巻10号：1321，1982

（5）納　光弘，他：Debrancher Deficiency Myopathy－inclusion body myositisあるいは

rimmed vacuoleを伴ったdistalmyopathyとの関連－．昭和57年度三好蛙，演題番号35

（6）埜中：（5）への追加
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1）筋線経の発育分化に対する神経の関与

埜　中　征　哉

研究協力者　　岡　田　理　美●

骨格筋は大きく赤筋と自筋に分けられる．ATP

ase染色により赤筋はタイ781線経，自筋はタイ

702線推とよばれている．タイプ2線経はさらに

タイプ2Aと2　B線経に分けられる．ヒト正常

成人骨格筋ではこのタイプ1，2A，2Bの3種

類の筋線経がほぼ1／3ずつモザイク状に分布す

る1）．この3種の筋線維タイプの決定は，筋線経を

支配する神経によって左右される2）．神経支配を

受ける以前，すなわち胎児筋は未分化で生化学的

にも組織化学的にも自筋，赤筋の区別なく両者の

中間的特徴を示す．このような未分化な線経はタ

イプ2C線維とよばれている．すなわち未分イヒな

タイプ2C線経がタイプ1運動神経に支配され

ると，次第に分化し，生理学的，生化学的，組織

学的にタイ701線椎の特徴を備えるようになる．

同じことが，タイプ2A，2B線経にもいえる．

もし筋線経がタイプ2C反応を示す未分化な時，

神経支配を速断したら筋線経ははたしてどのよう

な態度をとるのかそれをみるため本実験を行った．

対象・方法

1．新生児期脱神経筋の組織化学的検索

Sprague－Dawley系ラットを使用した．生後24

時間以内の新生児ラットの右坐骨神経を約5

mmの長さ切除し，切除後10，15，20，30日目に

各5匹ずつ（計20匹）について，赤筋であるヒラ

メ筋，白筋である長指伸筋をとり出し，凍結固定

した．凍結切片にhematoxylinandeosin（HE）

はじめ各種の組織化学的染色を行った．筋線経を

アルカリ前処理ATPase（routine ATPase）染色

で活性なく淡染するタイプ1線経と，活性あって

＊国立武蔵療養所神経センター徴如構造研究部

渡染するタイ702線経に分け，さらに酸性側前処

理ATPase染色でタイプ2線経をタイプ2A，2

B，2C線経に分けた．4種の筋線経の頻度と分布

をしらべ，線維径を測定した．

2．筋衛星細胞の頻度

上の組織化学的検索と同じく，生後24時間以内

に右坐骨神経の切除を行い，術後5，10，15，20，

30日目に各々5匹ずつ計25匹から，右側ヒラメ筋

と長指伸筋をとり出し，グルタール液国定後，オ

スミウム酸にて後固定した．電子顕微鏡写真より，

各個体から（今回はヒラメ筋のみ）約500本の筋線

経の筋核，筋衛星細胞，筋衛星細胞核数を数えた．

左側の筋を正常対照として使用した．

3．pmaマウス5）の萎縮筋

pmaマウスで捻俳骨神経の完全欠如例から前

脛骨筋，長指伸筋をとり出し，各種組織化学的染

色を行いその分化の状態をみた．

結　　　果

1．新生児期のラットの骨格筋は未分化で全てタ

イプ2C線椎であったが，脱神経を行わない正常

筋は生後3～5日目よりタイ701線経が出現しは

じめ，以後急速に分化していった3）．

新生児期に神経切除すると筋線椎の分化は著明

に遅延した（図1）．脱神経をうけたヒラメ筋は（表

1）生後10日目でも全て未分化なタイプ2C線経

であり，以後ゆっくりと分化するがタイ702B線

維までで，タイプ1や2A線椎には分化しなかっ

た．線維径も細く正常対照と比べて生後30日目で

は1／3以下であった．脱神経した長指伸筋（表2）

もヒラメ筋と同じく，タイ702B線経へは分化し

たが，タイ701，2A線経には分化しなかった．

－35－



表1　新生児期脱神経筋の筋線維タイプ分布と筋線維径（ヒラメ筋）

日齢
筋 線維 タイ プ分 布 （％ ） 筋　 線　 維　 径 ± S ．D ．（〃）

1 2 A 2 B 2 C 1 2 A 2 B 2 C

10
（50 ．4 ）

10 0 ．0

（4 9 ．6 ） （9 ．4 ± 2 ．3 ）

7 ．0 ± 2 ．5

（7 ．3 ± 2 ．6 ）

15
（55 ．9 ）

1 6 ．0

（ 0 ．4 ）

8 4 ．0

（4 3 ．7 ） （14 ．3 ± 3 ．6 ）

10 ．2 ± 2 ．1

（13 ．0 ± 2 ．2 ）

9 ．4 ± 4 ．5

（12 ．0 ± 2 ．4 ）

2 0
（58 ．3 ） （10 ．8 ）

28 ．4

（1 5 ．4 ）

7 1 ．6

（1 5 ．6 ） （18 ．8 ± 3 ．2 ） （18 ．7 ± 3 ．0 ）

7 ．6 ± 1 ．9

（16 ．1 ± 1 ．9 ）

9 ．2 ± 5 ．3

（15 ．6 ± 4 ．5 ）

3 0
（70 ．1 ） （1 9 ．4 ）

4 6 ．2 5 3 ．8

（1 0 ．5 ） （2 1 ．1 土 5 ．0 ） （18 ．1 ± 4 ．8 ）

6 ．9 ± 2 ．3 5 ．7 ± 4 ．5

（19 ．3 ± 4 ．8 ）

（）内は正常対照

図1　生後30日目ラットのヒラメ筋（a，b）と長持伸筋（C，

d）のroutine ATPase染色．

新生児期に脱神経をうけたヒラメ筋（b）も，長持伸筋

（d）も対照（a．C）に比べ細く，ほとんど全てタイ

プ2線経である．脱神経長持伸筋（d）には肥大線維（星

印）あり，タイ701（1）と2（2）線経の中間的反応を示す．
a－d：×350
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表2　新生児期脱神経筋の筋線維タイプ分布と筋線維径（長指伸筋）

日齢
筋 線 維 タイ プ分 布 （％ ） 筋　 線　 維　 径 ± S ．D ．（〃）

1 2 A 2 B 2 C 1 2 A 2 B 2 C

10
（7 ．4 ）

22 ．8

（46 ．4 ）

7 7 ．2

（4 6 ．3 ） （1 0 ．9 土 2 ．8 ）

12 ．7 ± 3 ．5

（9 ．5 土 1 ．8 ）

8 ．8 ± 2 ．7

（6 ．3 土 1 ．5 ）

15
（7 ．7 ）

6 6 ．7 3 3 ．3

（1 4 ．4 ± 2 ．3 ） （12 ．8

10 ．5 ± 4 ．5 1 1 ．0 ± 3 ．2

（6 4 ．4 ） （2 7 ．9 ） 3 ．6 ） （ 9 ．3 土 2 ．6 ）

2 0
（7 ．4 ） （20 ．5 ）

86 ．1

（70 ．3 ）

1 3 ．9

（1 ．7 ） （1 6 ．1 ± 2 ．3 ） （12 ．5 士 1 ．8 ）

7 ．5 土 3 ．1

（15 ．4 土 2 ．9 ）

1 1 ．5 ± 6 ．1

（10 ．8 ± 1 ．7 ）

3 0
（6 ．3 ） （19 ．1 ）

86 ．1

（72 ．5 ）

1 3 ．9

（ 2 ．1 ） （1 8 ．6 土 4 ．0 ） （15 ．2 ± 6 ．0 ）

7 ．0 士 3 ．4

（17 ．8 ± 3 ．7 ）

12 ．2 土 10 ．7

（12 ．8 ± 2 ．3 ）

（）内は正常対照

ヒラメ筋と異なり，少数の肥大線練の存在をみた

が，これらはroutineATPaseでやや淡染し，タ

イプ1線経に近いタイプ2C反応を示した．

2．筋衛星細胞は新生児ラットでは非常に多い．

ヒラメ筋では衛星細胞核は全核（筋核＋衛星細胞

核）の約30％であったが，年齢とともに減少し，

生後1月には15％程度であった．脱神経筋でも，

衛星細胞の頻度には差はなかった（図2）．形態学

的には脱神経筋の衛星細胞の方がやや大型で円形

に近かった．

3．pmaマウスの萎縮筋は対照の1／10以下と細

く，結合織の増加のためか白く，弾力性に乏しか

った．切片でみると筋線経は10／J径以下であり，結

合織や脂肪織が著明に増加していた．また胞体の
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図2　新生児期脱神経筋（ヒラメ筋）

の筋衛星細胞の頻度．

図3　生後60日目pmaマウスの前脛骨筋．

筋線経は細くroutineATPase染色（a）でも，pH4．6前処理ATPase染色（b）

でも活性あり，タイプ2C反応を示す．中心部に核のある線経が多く，その線経で

は中央部に活性がない．a．b：×350
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中心に核のある線経が多かった．ほとんどの小径

筋線経はATPase染色で未分化なタイプ2C反

応を示した（図3）．電子顕微鏡的には筋線経は細

く，中心にしばしば核をもっていた．myofibrilの

形成はあったが帯構造の形成はまだ十分でなかっ

た．筋衛星細胞の増加はなかった．

考　　　察

ヒトやラットの骨格筋はATPase染色でみる

と未分化なタイプ2C線経からタイ701線経へ，

あるいはタイプ2B線経を経てタイプ2A線経

へと分化する．すなわちタイプ1あるいは2A線

経が最も分化した形である．タイプ2B線経は2

A線経へと分化するが，正常成人には約1／3，また

成熟ラットにも多く存在しているので，この線経

は未分化な線経とはいえない．ヒラメ筋では長持

伸筋より分化は遅く生後1月をすぎても多くのタ

イプ2C線経が存在する．これは多分タイプ2A

線経が脱分化してタイ702C線経へとなり，さら

にタイプ1線経へと変換する時のタイ702C線

経が主であって，胎生期から存続したものとは限

らない．

このような筋線経の分化には神経因子が必要で

ある．ラットの骨格筋は生下時にまだ未分化で全

てタイ702C線経であり，多くの筋管細胞が存在

する3）．この時期に脱神経を行うとタイプ2C反

応が長く続くが緩徐にタイ702B線経へと分化

する．しかしタイプ1あるいはタイプ2A線維へ

とは分化しない．ラット骨格筋は生下時に未分化

ではあるが，神経支配をすでに受けているのでタ

イ702B線維までは分化すると思われる．脱神経

を行った長指伸筋にはやや肥大した線経が存在し，

これはroutineATPaseでやや淡染しタイプ1線

経的であるが，染色性からはやはりタイプ2C線

経に属し，ゲル電気泳動でも赤筋と自筋の両者の

myosinlight chainの分布を示し未分化であるこ

とが証明されている4）．

筋線経が全く神経支配をうけないと筋線経はど

のようになるのか知るため，pma（perOnealmus－

Cularatrophy）マウスの骨格筋を検索した．この

pmaマウスは遺伝性疾患で総俳骨神経の先天的

欠如により，その支配下の筋（前脛骨筋，長指伸

筋）などが極めて細く未発達のまま残る動物であ

る5）．総排骨神経は肉眼的にも欠如していて，神経

筋接合部に存在するアセチルコリンエステラーゼ

活性が認められない．坐骨神経では有髄神経の数

も正常で逆行性の病変もみられないことから，総

俳骨神経へ分岐する時の異常で，総排骨神経はお

そらく俳腹神経など他の神経へと誤って走りこん

でいると考えられている．このように骨格筋が一

度も神経支配をうけないでいる時は，筋線経は未

熟でほとんどの筋線経は生後1月でも2月でもタ

イ702C線経のまま存続する．

以上のような実験結果からみて，Werdnig－

Hoffmann病にみられる多くのタイ702C線経

は多分筋がまだ未分化である時に脱神経をうけた

結果であろうと考えられる6）．しかし大半の筋線

経はタイプ2　Bあるいはタイプ1線維トへと分化

するので，萎縮筋線経は一度は神経の支配をうけ，

早期に脱神経をうけたものと考えられる．先天性

非進行性ミオバナー（ネマリンミオパチーなど）

にも，その若年者には多くのタイプ2C線経がみ

られることは，脱神経のような古典的な意味での

神経原性要因が存在しなくても何らかの神経因子

の関与を推定させる材料である．

WerdnigTHoffmann病寝息筋には多くの筋衛

星細胞が存在するとの報告がある7）．胎児の筋な

ど幼君な筋にはこの細月包が多く存在することはよ

く知られている．また筋衛星細月包は筋芽細胞とほ

ぼ同じ意味をもつ．本細胞がWerdnig－Hoffmann

病のような神経原性萎縮筋で多いとなると，筋の

発育期に筋芽細月包が融合し筋の成熟に協力するた

めには何らかの神経因子の関与が必要ということ

になる．そこで脱神経筋で筋衛星細胞の頻度を経

時的に追求してみた．今回の実験結果からは，筋

衛星細胞の数は正常対照筋と変らず減少した．

Werdnig－Hoffmann病や先天性ミオバナーの重

症例に高頻度にみられる筋衛星細胞の存在は神経

因子以外の別の要因が加味している可能性を考え

ねばならない．
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ま　と　め

筋線椎の発育分化には神経因子の関与が必要で

あり，筋線経が未分化な時脱神経をうけるとATP

ase染色で未分化なタイプ2C反応を長く続け，

赤筋でも白筋でもタイプ2B線維までは分化す

るが，タイプ1，2A線維へとは分化し難いこと

が分った．もし筋線経が一度も神経支配をうけな

いとタイプ2C線経の状態がより長期に持続し

た．筋衛星細胞が筋の成熟に協力するためには神

経因子の関与は必要でないように思われた．
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2）筋ジストロフィーチキン骨格筋の修復能

中　村　晴　臣●

研究協力者　　金　藤　大　三●　高　田　邦　安■　田　中　順　一・

日　　　的

発育期の筋ジストロフィーチキン（Dyチキン）

骨格掛こは，筋線経の変性に伴って筋線経の再生

が認められるほか，筋線経の分化が遅延している

事実がみられる（Yorita，etal，19801）；Nonaka，

etal，19822））．しかしながら，再生された幼弱筋

線経が，如何なる経過をへて成熟し，あるいは変

性していくのかは，いまだ充分には判明していな

い．前年度は筋線経の再生能を検討する目的で，

受傷後の筋線維変化を経時的に追究し，受傷後1

週以内のDyチキンに，対照と同様の筋再生像を

認めた（中村ほか，19823））．本研究においては，

受傷1週以後の再生線経の変化を，電顕並びに組

織化学的に検討することを目的とする．

方　　　法

ふ化後3週目のDyチキンと対照チキン夫々24

羽を用い，両側の後広背筋（PLD）を露出し，そ

の筋腹に，ドライアイスーアセトンにて冷却した幅

1mmの金属板を2分間庄著してcoldinjuryを

加え，術後1週目より5過日に亘り，経時的に3

羽ずつのPLDを嫡出した．以下の検索は，受傷中

央部の筋腹横断面について行った．

片側PLDは，10JJクリオスタット切片にH－E，

trichrome，PAS，NADH－TR，ATPase染色を施

した．対側PLDは，0．1Mカコジール酸緩衝液加

0・5％glutaraldehyde（pH7．3）で国定後，lanta．

num染色（Revel－Kamovsky法）を施し，超薄切

片に酢酸ウラン・鉛塩の重染色を加え，電顕的検

索に供した．筋線経の数及び直径の測定にあたっ

ては，NADH－TRおよびPAS染色標本からat

●鳥取大学医学部脳研究施投神経病理
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randomに250倍写某を作製し，各動物当り500本

の筋線経について，画像解析装置（Summa．

graphics社）を用いて計測した．

結　　　果

受傷後1週日の傷害中央部には，壊死組織はみ

られず，幼若筋線経，筋芽細胞およびmyotubeが

多数集合してみられ，それらは核小体の明瞭な明

るい核をもった衛星細胞（activatedsatellitecell）

を伴っている（図1）．これらの所見は，対照と比

較して明らかな差異をみない．

受傷後2退以後も劫若筋線経，小径線経が多数

みられた．これらの筋線経には，明白な変性像を

認められなかった．傷害中央部には，強いfibrosis

もみられなかった．

再生筋を組織化学的に検索すると，受傷後1週

目では，Dyチキン，対照チキン共に，すべてαR

線経から成り立っている．これら再生筋の直径は

Dyチキン18・1±8・5〝，対照22．7±6．4JJで，両者

間に有意の差はみられない．また，筋線維直径の

histogramにおいても，Dyチキン，対照の間に明

らかな差はみられなかった（図2）．

再生筋の分化の状態を知るため，αW線経の出

現率をみると（図3），対照チキンでは急速にαW

線経が出現し，受像2週目では68％を占め，3退

および5週目では夫々，82．8％，83．2％にみられ

た．これに反し，Dyチキンにおいては，受傷後2

週目でも再生筋はすべてαR線経で占められ，3

週日で初めてαW線経が35．7％に認められたが，

5週目でも42．2％に過ぎず，過半数の再生筋は

αR線経で占められていた（図4）．



図1受傷後1週目のDyチキンPLD．幼若筋線維（M）の周囲にacti－

vated satellitecell（S），myOblast（B），幼若小径筋線推（m）など

が付随している．矢頭印：基底膜．×3，600．

10　　　20　　　刃　　　40　　　50　　　6O

F18【R Dl仙lFER t一日

図2　受傷後1週目の再生筋線維（αR線維）の

histogram．
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図3　再生筋におけるαW線維出現率の推移．
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図4　受傷後3週日のαW線維直径分布．
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図5　受備後5週目のαW線維直径分布．

これらのαW線椎の直径を比較すると，受傷3

週目ではDyチキン32．2±11．OJ‘，対照30．9±10．3

〃で両者間に有意の差はない．またその直径分布

においても，両者間た明らかな差異をみない（図

4）．5週目の筋線維直径は，Dyチキン21．4±

10・7〟，対照35・4±10．4JJであり，Dyチキンの

αW線維直径にやや小さい傾向がみられたが，対

照との間に有意差はない．またその直径分布の

patternにも，Dyチキン，対照間に明確な差はみ

られなかった（図5）．

考　　　察

PLDの如き小さな筋線経にcoldinjuryを加え

ると，受傷部では殆ど総ての組織成分が壊死に陥

り，再生筋のprecursorとしての衛星細胞も壊死

を免れえない．筋線経の再生は受傷周辺部より急

速に出現するため，検索部位を一定にて比較検討

することが，重要である．本研究では筋腹の受傷

中央部を選んで検索し，検索部位の一定化に努め

た．

受傷後1週目においては，受傷初期にみられる

壊死は全くなく，aCtivated satellite cellを伴っ

た幼君筋線維およびその前段階の細胞群で満され，

2週以後も再生筋線経の増大がみられた．

対照チキンとして使用したline412の自筋は

αR線経とαW線維とからなり，ふ化後急速に

αR線経からαW線経への変換が進み，ふ化後4

ケ月後のPLDでは，αW線経が約80％を占める．

Dyチキンではその変換が遅れ，4ヶ月目でもな

お70％以下である（Nonaka，etal，19822））．かか

るDyチキン白筋における分化の遅延は，再生筋

線経にも認められ，受傷後2週目でもαW線経は

みられず，3週以後のαW線維出現率も低く，対

照に比し，αR線経からαW線経への変換が遅

れ，あるいは変換が不充分であった．

しかしながら，受像1週目のαR線維直径およ

びその分布は，対照と差はなく，3週以後の分化

したαW線経においても，線推直径および分布

は，Dyチキンと対照とは殆ど同じであるといい

うる．
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総　　　括

受傷後1週から5週までのDyチキンPLDに

おいては，対照と同様の活発な再生現象がみられ

るが，再生筋のαR線椎よりαW線経への変換が

遅延している．しかし変換したαW線経の直径は

対照との間に有意の差はない．従って，発育期Dy

チキン骨格筋には，明らかに筋再生が存在するが，

再生筋線経の分化は遅延している．また，受傷後

5退までは，再生筋線経に変性像はみられない．
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3）神経切断による筋衛星細胞の活性化について

－光廣ラジオオートグラフィーによる検討－

小　口　書三夫＊

研究協力者　　羽　生　憲　直＊　柳　沢　信　夫＊

筋線経の再生に重要な役割を果している筋衛星

細胞（satellitecell）l）は，筋ジストロフィー症，

多発筋炎等のミオパテー2）・3）・4）で数が増加してい

ることが明らかとなって来た．このsatellite cell

がmyoblastへ分化してゆく能力を持つかどうか

検討する方法のひとつにラジオオートグラフィー

が挙げられ，3HLThymidine（3H－TdR）ラジオオ

ートグラフィーによりDNA合成中のsatellite

Cellを検索できることを私達は報告した6）．今回

は本法により，Satellite cellの神経切断による脱

神経の効果を検討したので報告する．

方　　　法

生後15日のddy系雄マウス10匹を使用．右坐骨

神経を，エーテル麻酔下で切断．切断24時間後か

ら，3H－TdRを体重g当り50JLCiを6時間毎に4

回腹腔内に注射した．最終注射6時間後，すなわ

ち神経切断から48時間後に屠殺し，直ちに神経切

断側とコントロールとして非神経切断側から

gastrocnemiusを採取，5％ブルタールアルデヒ

ドで固定した．カコジレート緩衝液中にて24時間

以上洗准後，1％オスミウム酸で1時間固定．シ

リーズアルコールとプロピレンオキサイドで脱水

図1＊長楕円形のChromatinに畳む3H－TdRを取り込んだ核．×1，000

■情州大学医学部第三内科
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