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研究報告書の作成にあたって

厚生省精神・神経疾患研究委託費「筋ジストロフィー症及び関連疾患の病態とそ

の病因に関する研究」班が発足して第2年度の研究報告書を作成する運びとなりま

した．

今年は昭和43年，厚生省特別研究助成金により沖中重雄先生を珪長とする「進行

性筋ジストロフィー症の成因と治療に関する研究」班が発足してから20年目にあた

り，これを記念して1月14日に20周年記念講演会が開かれました．

この間にこの研究班が母体となり，我国における筋ジストロフィー症に対する病

因，治療，療育等に関する研究は目覚ましく進歩致しました．また，デュシャンヌ

型筋ジストロフィー症の遺伝子産物，ジストロフィンが同定され，その局在も明ら

かとなり，ようやく分子レベルで病因が解明されるようになりました．しかしこの

発見により全てが解決されたわけではなく，むしろ新しい研究の出発点と言うべき

でありましょう．

筋ジストロフィー症の病態の完全解明と，治療法の一日も早い開発を目指し班月

各位の今後なお一層の努力と研究の発展を期待したいと思います．

20年という永い間筋ジストロフィー症研究に賜わった厚生省当局，そして日本筋

ジストロフィー協会の深い御理解に心から感謝致しますと共に，今後共宜しく御支

援の程お願い申し上げます．

平成元年3月

く班長〉杉　田　秀　夫
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総括研究報告

班長　杉　田　秀　夫

〔はじめに〕

本研究報告書は「筋ジストロフィー症及び関連疾患の病態とその病因に関する研究」班

の昭和63年度の報告書である．

当研究班は進行性筋ジストロフィー症及び関連疾患，特にミトコンドリア脳筋症の病態，

病因の解明と治療法の開発を最終目的としている．

〔研究組織〕

本研究班はその日的遂行の為，班長以下37名（監事1名，幹事6名，班月30名）より

構成され，昨年同様4つの柱となるべき研究課題を設立し，各々の課題に対し2名の担当

幹事を指名し，幹事の指導の基に総合的研究を行ないつつある．

1）　遺伝子診断と解析（荒木淑郎，鈴木紘一）

2）　筋変性と再生（寺尾寿夫，杉田秀夫）

3）　筋ジストロフィーの病態（宮武　正，高木昭夫）

4）　ミトコンドリア脳筋症（垂井清一郎，佐藤　猛）

（）内は担当幹事

〔研究成果の要約〕

本年度班会議で発表された48題の報告の中から2，3のトピックについて述べる．

A．筋ジストロフィー症

筋ジストロフィー症，特にデュシャンヌ型（DMD）の病因が分子レベルで明らかにされ

た．即ちDMD遺伝子cDNAのN末端付近の一部から予測されるペブタイドやfusion蛋

白に対するポリクローナル抗体，或いはペブタイドのモノクローナル抗体は骨格筋，心筋

の表面膜のみを認識する事が確認され，DMD遺伝子産物（ジストロフィン）は膜蛋白の

一部である事がわかった．またこの抗体はDMDの骨格筋，心筋表面膜と全く反応しない

事からDMDはジストロフィンの筋表面膜における欠損による疾患である事が明らかに

なった．この発見は従来より提唱されて来たDMDの病因に関する‘‘膜異常説”を分子レ

ー9－



ベルで証明した事になり，DMD病因の全解明に向けて大きく前進した事になる．

一方DMDと同じ遺伝子座に異常のあると考えられるBecker型（BMD）ではジストロ

フィンは全体として発現が弱く，部分的に発現しており，また症例による差が著しい．こ

の事はDMDより予後が良好であり，且つ臨床経過が多様である事を説明出来ると思われ

る．今後ジストロフィンの抗体染色は進行性筋ジストロフィー症の鑑別診断に極めて重要

な意味を持つであろう．ジストロフィンの欠損が如何なる機序で進行性の筋萎縮をもたら

すかの解明が今後の課題である．

B．ミトコンドリア脳筋症

ミトコンドリア（mt）脳筋症は多様な臨床症状を特徴としているが，当班月によりmtの

全ゲノムをカバーする28種類のクローンが確立され，Kearns－SayreSyndrome（KSS）

は高頻度にmtDNAの部分欠矢が存在する事が明らかとなった．またMELASにおける

多臓器電子伝達系酵素欠損との関連，複合体Ⅰの亜分画の欠損を主たる表現系質とする

mtDNAの欠失，或いはクローン化筋細胞を用いたCCOサブユニットを含むmtDNAの

遺伝子発現調節機構の障害などその病因にせまる幾つかの研究が報告された．

今後は遺伝子欠矢の広がりと臨床症状の多様性との関連，及び当班眉により初めて記載

されたFukuhara病（MERRF）に関する検索が進められるであろう．

－10－
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Ⅰ． 臨 床



1）筋緊張性ジストロフィーにおける反復誘発M波

の出現様式について

田　追

研究協力者　　小　森　哲

宮　本　和

は　じめに

筋緊張性ジストロフィー（MD）は，筋疾患とし

ての位置付けのみならず，内分泌系，骨格系の異

常，心伝導障害，中枢神経障害等の多様な異常が

知られ，それぞれの病態生理について検索がなさ

れている．また，末梢神経障害の存在を重視し，

MDの1次的な異常と考えている報告3）も見られ

る．その中で，末梢神経を頻回刺激して得られる

反復誘発M波に異常が見られることも示され，そ

の病態生理について一応の説明がなされている2）

が全容は明らかでない．今回，我々はMD及び

種々の筋疾患で反復誘発M波を記録し，その変化

を検討した．

対象と方法

対象は，18歳から53歳のMD12例，（男7例，

女5例）と，疾患対照として肢帯型筋ジストロフ

ィー（LG）4例，多発筋炎3例，眼筋咽頭型ジス

トロフィーと先天性筋緊張症各1例の9例である．

方法は，尺骨神経を肘関節部で最大上刺激し，

M波は小指外転筋（ADM）と尺側手根屈筋（FCU）

からそれぞれbelly－tendon法にて記録した（図

1）．刺激方法は，1Hz，3Hzの低頻度刺激

と，10Hz，20Hzの高頻度刺激をそれぞれ約5秒

ずつ，10秒以上の間隔をあけて与えた後，50Hz，

3秒間のtetanus刺激及びその直後の3Hz，2

分後の3Hzと1Hzをそれぞれ約5秒間とした．

誘発波の計測は，各連続刺激の最初の刺激に対す

＊東京都立神経病院神経内科

等＊

夫＊　高　橋　良　輔＊

人＊　長　嶋　淑　子＊

るM波振幅を（C）とし，5発目の刺激に対するM

波振幅を（A），5秒後の刺激に対するM波振幅を

（B）として，まず，（A）／（C）と（B）／（C）を

計測しそれらが0．9以下になったときを異常と

判定した．ただ，50Hzでのtetanus　刺激では

artifactの混入が見られ易いためこの検討からは

除外した．加えて，刺激頻度による（C）の変化に

も注目し，tetanuS刺激前，直後，2分後の3Hz

刺激時の（C）を計測し，変化を検討した．また，

対象患者の臨床的事項との対比も行った．

結　　　果

MDでは，まず，刺激頻度と関係してtetanus刺

激前のM波振幅の変化がみられた．即ち，1

Hz，3Hzの低頻度刺激では（A）／（C）も（B）／

（C）もほぼ1．0で変化せず，10Hz，20Hzの高

頻度刺激では，（A）／（C）や（B）／（C）が低下す

る例が見られた．また，tetanuS刺激直後の3Hz

刺激では，最初のM波振幅が低値で，5秒後にか

けて次第にM波振幅が増大し，2分後の3Hz刺

激では，最初のM波振幅は，tetanuS刺激前の3

Hz刺激時の最初のM披振幅とほぼ同等の振幅

に回復する変化が見られた．その典型例を図2に

示す．これらのうち高頻度刺激での（A）／（C）の

変化は，10HzではFCUで4例（33．3％）に見ら

れたのみでADMでは見られず，20Hzでは

ADMでもFCUでも，それぞれ2例（16．7％）で

見られた．（B）／（C）の変化は，10HzではADM

で1例（8．3％）に，FCUで7例（58．3％）に見

られ，20HzではADMもFCUも6例（50．0％）

－21－
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図1　測定のシェーマ

尺骨神経を肘関節部で刺激し，AbductorDigitiMinimi（A）とFlexorCarpiUlnarlis（F）

よりbelly－tendon方にM波を導出した．

1．1十十日」＋

一皿≠刷皿仙　Pt山」」拙廿

1仙眺刷刷腑帖ト」＋刷刷出仕
a　3

。。M禦聖書讐皿皿肛」＋‖＋‖tlmV

図2　MDの反復誘発M波の変化．

40歳男性，MDのADMでの記録である．刺激頻度は，左列上から，1Hz，3Hz，10Hz，1

20Hz，そして，右列上から，50Hzのtetanus刺激，その直後の3Hz（pt3），2分後の

3Hz（a3）と1Hz（al）が示してある．10Hz，20HzでのM汲振幅の漸減とpt3での

M波振幅の改善が特徴的である．
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表1MDにおける反復誘発M波の異常頻度（対象例数12例）

刺激頻度 10 H z 2 0H z

筋名 A D M F C U A D M F C U

（A ）／（C） 4例 （33．3％） 2．例（16．7％） 2例 （16．7％）

（B）／（C） 1 例（8．3％） 7例 （58．3（沌） 6例 （50．0％） 6例 （50．0％）

ADM：小指外転筋，FCU：尺側手根屈筋

（A）：5発目の刺激に対するM波振幅

（B）：5秒後の刺激に対するM披振幅

（C）：最初の刺激に対するM波振幅

に見られた（表）．このように，異常を示す例数は

ADMもFCUもほぼ同数であった．（A）／（C）と

（B）／（C）を比較すると，（B）／（C）の方が異常

率が高く，（A）／（C）で異常を示した例は全例，

（B）／（C）は（A）／（C）より低値となった．次に

tetanus刺激前後の（C）の変化を3Hzで見る

と，ADMでは5例（41．7％）で，FCUでは7例

（58．3％）でtetanus刺激直後の（C）が低下し，

2分後にはすでに改善している所見が得られた．

以上のMDにおける反復誘発M波の異常をまと

めると，高頻度刺激でのM波振幅の漸減と，teta－

nus刺激直後のM波振幅の低下及びその改善で，

ADMもFCUも共に対象症例の半数から2／3の

症例で見られた．このような変化の見られる例と

見られない例の問で，年令，性，臨床症状の軽重，

罷病期間等に明らかな差は認めなかった．

一方，今回疾患対象として検索した各種の筋疾

患のうち異常を認めたのは，1例のLGでFCU

においてのみで，この例では10Hzの（B）／

（C），20Hzの（B）／（C）でM波振幅の低下が

見られたが，tetanuS刺激後にはfacilitationand

exhaustionが見られた．他の症例では，全く変化

が認められなかった．

考　　　察

MDでの反復誘発M波の異常の解釈は一般に，

1974年，AdrianandBryantl）がmyotonicGout

の筋で細胞内電極を用いて記録し，一部の筋で

actionpotentialの振幅が漸減する現象と，SpOn－

taneous action potentialが持続する現象につい

て，tubular systemへのカリウムの集積により

action potentialのafter－depolarizationが延長

するためと説明したことが基礎となっている．ま

た同年，Brown2）は，myOtOniacongenitaの4例

と，MD2例の臨床例で，この現象を詳細に検討

し，尺骨神経を頻回刺激してもその神経活動電位

は変化せず，一方，筋線経を直接刺激するとM渡

振幅の漸減現象が得られることから，筋線経の異

常が原因であると述べている．しかし，1975年

Mongiaら3）のように，MDの末梢神経障害を1次

的と解釈し，組織学的に認められる神経筋接合部

の萎縮を2次的な変化と考え，M披振幅の漸減を

神経筋接合部の異常によるとした説もある．

今回，我々が行った検索結果は，Brown2）が示し

た変化と同様であり，MDにおける反復誘発M波

の所見が再確認された．また，今回は約2／3の症

例でのみM波振幅の漸減が記録されたが，

Brown2）は連続刺激の間隔をあけて行うとM波

振幅の漸減が起こりやすいと述べていることから，

今回異常所見の見られなかった例でも，その方法

を再検することで，異常所見を得る可能性がある

と考えられた．これまで文献的2）・4）・5）にはこの現象

について，MDと先天性筋緊張症で認められる以

外にほとんど検討されていないが，今回，他の筋

疾患例も併せて検討し，この現象がMD以外の疾

患では見られずかつMDには高頻度に見られ，比

較的特異的であることを示した．また，この現象

は本邦では松永ら4），栗原ら5）により報告されてい

るが，多数例での検討はなく，さほど注目されて

いない．しかし，欧米の成書にすでに記載され，
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MDの診断に役立つとしたものさえある．そこで，

臨床的には，診断的価値についての検討を今後必

要とし，一方ではこれらがMDの多様な異常のど

ことどのように関連するか等につき，同一例での

経時的観察や，薬理学的・形態学的検索を行うこ

とがさらに重要であると考えられた．

ま　と　め

1）筋緊張性ジストロフィー（MD）12例と他

の筋疾患9例の尺骨神経を刺激し，小指外転筋

（ADM）と尺側手根屈筋（FCU）で反復誘発M

波の変化を観察した．

2）MDの9例でADMとFCUのどちらか又は

両方で高頻度刺激時にM波振幅が漸減した．ま

た，tetanuS刺激直後のM波振幅が低下し，2分

後にはtetanus刺激前の値に回復する所見が8例

で見られた．

3）これらの現象は，他の疾患では観察されず，

MDに比較的特異的と考えられた．

文　　　献

1）AdrianRHetal：Ontherepetitivedischargein

myotonicmusclefibres．JPhysio124t）：505－515，

1974．

2）BrownJC：Muscle weakness after restin

myotonic disorders；an electrophysiological

Study．J NeuroINeurosurgPsychiat37：1336－

1342，1974．

3）Mongia SKetal：Electrophysiologicalabnor一

malitiesincasesofdystrophiamyotonica．Eur

Neurol13：360－376，1975．

4）松永宗雄ら：筋強直性ジストロフィー症の末梢

神経機能について－電気生理学的所見の検討一．

【厚生省神経疾患研究委託費・筋ジストロフィー

症の疫学，臨床及び治療に関する研究”昭和58年

度研究報告書，1984，pp423－428．

5）栗原照幸ら：先天性筋緊張症のミオトニーに対

するdiphenylhydantoinの効果と筋生検所見．臨

床神経16：661－666，1976．
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2）Duchenne型及びBecker型進行性筋ジストロフィー症

における下腿の特異胸筋エコー所見

庄　司　進　一＊

研究協力者　　朴　木　清　人＊　武　田　伸　一＊

松　下　茂　樹＊　吉　田　邦　広＊

は　じめに

我々は，今まで約220例の神経筋疾患患者に筋

エコー法を実施し検討を重ねてきたが，今回Du－

Chenne型筋ジストロフィー症（以下DMDと略

す）及びBecker型筋ジストロフィー症（以下

BMDと略す）に特異的な下腿の筋エコー所見を

兄いだした．これが，これら疾患のCarrierにも軽

度ないしその一部分が認められ，Carrier検出に役

立てられる可能性があるので報告する．

対象と方法

対象は，DMDlO例（3～9歳），BMD6例（5

－35歳），DMD definite carrier4例（35～43

歳），BMDdefinitecarrier3例，（29～40歳，内

manifestingcarrierl例），DMDpossiblecar－

rier7例（9～39歳，内manifestingcarrier2

例），BMD possiblecarrierl例（28歳），その

他の筋ジストロフイL症では，Limbgirdle型9

例，FSH型7例，myOtOnicdystrophylO例，福

山型3例，その他congenitalmyopathylO例，他

の筋原性疾患54例，神経原性疾患95例である（表

1）．

方法は，超音波断層装置日立EUB－40を用い，

上肢帯・上腕中央・第3腰椎傍脊柱筋・大腿中央・

下腿最大径部前後面で，GAIN　30dB，NEAR

GAIN－30dB，FARGAIN3．OdBと一定条件

で記録した（表2）．

＊信州大学医学部第三内科

表1　Numberofcases

t）uchenne HD

Becker m）

t）MD definite carrier

BItD definite carrier

DHD possible carrier

B【D possible carrier

Lilb girdleItD

FSHItD

【yotonic冊

伽ngenital HD

Congenibl町0匹thy

10（3－19）

6（5～35）

4（35～43）

3（29～40）

7（9－39）

1（祖）
9（3－53）

7（7～61）

10（か～59）

3（4～12）

10（2－13）

Other LyOgenicdisease　54

Neurogenic disease　　　95

MD：1uSCular dystrophy　（）Range of age

結　　　果

図1に代表的筋エコー像を示す．これらはいず

れも下腿後面からアプローチした筋エコー像で，

右に模式図を示す．図1－1は正常対象者で，筋肉

内エコーの増加は明らかではない．排腹筋，ヒラ

メ筋，脛骨，膵骨，皮下組織等が明瞭に区別でき

る．また筋肥大も認めない．

5歳のDMDでは，ヒラメ筋の肥大と筋肉内エ

コーの減少および俳腹筋の肥大と筋肉内エコーの

増加を認めた（図ト2）．また，9歳のDMDで

も同様のパターンを認めた（図1－3）．

20歳のBMDの下腿後面の筋エコー像では，著

明なヒラメ筋の肥大を認め，膵腹筋の肥大と筋肉

内エコーの増加も伴っていた（図1－4）．

図2は，筋エコー像から下腿最大径部のヒラメ

筋の断面積を測定し，患者年齢との関係をプロッ

トしたものである．正常対象者では，小児期では
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1－1正常対象者（24歳男性）

1－2　5歳DMD

1－3　9歳DMD

1－4　20歳BMD

lr5　41歳DMDdefinitecarrier

lr6　40歳BMDdefinitecarrier

1－712歳DMDmanifestingcarrier

1－838歳BMDmanifestingcarrier
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図2　Anareaofsoleus

年齢と共に増加し，成人になると大きな変化がな

い．DMD及びBMDでは，正常対象者に比べ明ら

かに増加している傾向が見られた．特にBMDで

のヒラメ筋の肥大は，DMDにおける肥大よりさ

らに目だっていた．下腿におけるヒラメ筋の肥大

と筋肉内エコーの減少および俳腹筋の肥大と筋肉

内エコーの増加という所見は，我々が検索した220

例の他の神経筋疾患の症例中では，myOtubular

myopathyl例のみで認めた．

DMDでは，年齢が増加するにつれ下肢近位部

から筋肉内エコーの増加が強くなり，下腿におけ

るこのヒラメ筋の肥大と筋肉内エコーの減少およ

び排腹筋の肥大と筋肉内エコーの増加という特異

的パターンがはっきり認められるのは10歳位ま

でで，15歳を過ぎると俳腹筋だけでなくヒラメ筋

の筋肉内エコーの増加も強くなり，下腿の特異的
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表3　筋エコー上の，DMD及びBMDにおける初期変化，DMD及びBMDdefinitecarrierの変化，

manifestingcarrier3例の変化

D isorder 筋エコー像
Quadriceps　　　　 T ibialisAnterior　　　 Tricepssulae

Rectusfem oris Vastusintermedius　　　　　　　 Gastrocnem ius　　 Soleus

D M D
筋束の厚み N N N ↑ ↑

筋肉内エコー ↑ ↑ N ↑ ↓

B M D
筋束の厚み ↑ ↑ N ↑ ↑↑

筋肉内エコー N N N ↑ ↓

D M D definite 筋束の厚み N N N ↑ ↑

Carrler 筋肉内エコー ↑ ↑ N ↑ ↓

B M D definite 筋束の厚み ↑ ↑ N ↑ ↑↑

Carrler 筋肉内エコー N N N ↑ ↓

D M D m anifesting 筋束の厚み ↑ ↑ N ↑ ↑

Carrler 筋肉内エコー N N N N ↓

B M D m anifesting 筋束の厚み N N N ↑ ↑

Carrler 筋肉内エコー ↑ ↑ N ↑ N ～↑

↑↑：著しい増加　↑：軽度増加　N：正常　↓：減少

パターンは不鮮明になっていた．またBMDでも，

年齢が増加するにつれ，次第に大腿部等の筋肉内

エコーの増加がみられるようになり，DMDの変

化に似通っていく傾向を認めた．

DMDdefinitecarrierでは，ヒラメ筋の肥大と

筋肉内エコーの減少を認めた（図1－5）．また

BMDdefinitecarrierでもDMDの場合と同様に

ヒラメ筋の肥大と筋肉内エコーの減少を認めた

（図1－6）．

DMDmanifestingcarrierでは，ヒラメ筋の肥

大と筋肉内エコーの減少および俳腹筋の肥大を認

めた（図1－7）．なお2年後の再検査では，大腿

部で筋肉内エコーの増加を認めた．

BMDmanifestingcarrierの下腿の筋エコー像

では，ヒラメ筋の肥大および肪腹筋の肥大と筋肉

内エコーの増加という所見を認めた（図1－8）．

この症例では，大腿で筋肉内エコーの増加を認め

た．

Possiblecarrierでは，definitecarrier同様に

ヒラメ筋等に肥大を認めるものと，正常のパター

ンを示すものに分かれた．肥大しているかどうか

については，下腿最大径部のヒラメ筋の断面積だ

けではなく，年齢，身長，体重，ヒラメ筋の形態，

すなわち肥大しているものではヒラメ筋の断面の

下腿後面に面する曲線が後方へ突き出す形となっ

ていくことを加味して判別した．表3に，DMDお

よびBMDの下肢の筋エコー上の初期変化，DMD

およびBMDのdefinite carrierの下肢の筋エコ

ー上の変化，manifestingcarrier3例の下肢の筋

エコー上の変化をまとめて示す．

考　　　察

筋エコー上，ヒラメ筋の肥大と筋肉内エコ丁の

減少および俳腹筋の肥大と筋肉内エコーの増加と

いう所見は，DMDおよびBMD以外の筋疾患で

はcentronuclearmyopathyl例の下腿のみで同

様の所見を認めたものの，他の筋疾患ではこれと

同じ所見はなく，比較的疾患特異的といえる．こ

の所見は，DMDでは排腹筋外側頭から障害が始

まりヒラメ筋がその後で障害されるということと，

初期には排腹筋およびヒラメ筋どちらもが肥大し

ていることを意味している．また，川井ら1）の筋C

TによるDMDの筋障害の進展様式についての研

究では，俳腹筋の障害が始まる時期は平均8．7歳
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であるが，筋エコーでみると5歳のDMDで著し

い俳腹筋の筋肉内エコーの増加を認め，5歳より

もっと早期から俳腹筋の障害が始まっていること

になる．

また，ヒラメ筋の筋肉内エコーの低下する原因

であるが，一つには俳腹筋の筋肉内エコーの増加

によるmaskingeffectと，もう一つは，筋肥大自

体による筋肉内エコーの低下が考えられる．一般

に筋肉内エコーが増加する原因として，筋組織内

への結合織および脂肪織の浸潤が筋線経の規則正

しい格子状配列を乱すことと，結合織のエコー輝

度が高いことが要因として考えられている．また，

減少する原因として，超音波を強く反射するもの

が上の層にある場合がある．これ以外に，我々は

肥大している筋肉でよく筋肉内エコーの減少を認

めた．筋肥大自体が筋肉内エコーの減少を来す原

因としては，一本一本の筋線経が肥大して単位断

面積あたりの筋線椎の接合面が減少することが考

えられる．

Definitecarrierについては，全例でヒラメ筋の

肥大を認め，内1例では血清CK値が正常の例も

含まれていた．また，pOSSiblecarrierでヒラメ筋

の肥大を示すものとそうでないものに分かれたこ

とは，筋エコー法がcarrier検出に応用できる可

能性を示唆している．Duchenne型carrier検索に

おける筋エコー法の有用性の検討は，Rottら2）お

よびSteinbickerら3）のものが知られている．1983

年，Rottらが最初にDuchenne型carrier検出に

筋エコー法の有用性を提唱し，1984年，Stein－

bickerらは，Duchenne型definitecarrier全例の

大腿部で筋肉内エコーが増加したと報告している．

しかし，我々の検索した症例の内では，manifest＿

－29－

ing carrier以外では大腿部の筋肉内エコーの増

加を認めなかった．Heckmattら4）が指摘してい

るように，筋肉内エコーの増加および低下は撮影

条件によって著しく変化する．Rottらおよび

Steinbickerらの報告には撮影条件の記載がない

が，筋肉内エコーの増減の所見は，我々が行って

いるように撮影条件を厳密に一定にして検討すべ

きと考える．

要　　　約

ヒラメ筋の肥大と筋肉内エコーの減少および排

腹筋の肥大と筋肉内エコーの増加という所見は，

DMDおよびBMDに比較的特異的な下腿の筋エ

コー所見である．この特異的所見の軽度ないし一

部分がcarrierに認められ，Carrier検出に役立つ

可能性がある．
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は　じめに

前回までに，神経筋疾患の組織診断に超音波断

層法を適用するための基礎データとして，組織固

有音響インピーダンスの定量化と隣接する各組織

間での超音波信号反射損失を反射型超音波顕微鏡

を用いることによって検討しその結果を報告して

きた．

今回は神経筋疾患のうち代表的な進行性筋ジス

トロフィー（PMD）と筋萎縮性側索硬化症（ALS）

について生検筋組織像から超音波画像のシミュレ

ーションを行うとともに各疾患の組織学的特徴を

より鋭敏に抽出するためのフィルター処理につい

ても検討を加えたので併せて報告する．

方　　　法

1）組織固有音響インピーダンスの算出は従来

報告してきた方法によった1）．

2）PMDおよびALS患者の生検筋組織標本横

断像を1ピクセル25JJX25〟のマトリックスに

展開し，各マトリックスに1）で得られた組織固有

音響インピーダンスを対応させる．

3）組織周有音響インピーダンスの度数分布ヒ

ストグラムを得る．

4）Ⅹ－Y平面において，Y（＋）方向から探

査用の超音波を入射すると仮定し，Y軸方向に隣

接するピクセル間で生じると期待される超音波反

射損失を既に述べた方法によって算出し反射損失

＊北海道大学医学部附属病院神経内科

＊＊国立療養所札幌南病院神経内科

のマトリックスを得る1）．

5）4）で得られたマトリックスをもちいて14

階調疑似カラースケーリングにより超音波画像の

シミュレーションを行うとともに，超音波反射損

失レベルの度数分布ヒストグラムを得る．

6）各病変を最も特異的に抽出可能な反射損失

レベルに対して重みづけを行えるよう，今回は放

物線フィルターおよび平方根フィルター処理を行

い，再度シミュレーション画像を作成し検討する．

以上の演算処理はEPSON PC286V　＋

i80287　＋　40MBHDの動作環境で，MS－DOS

Ver3．1上のN88－BASIC（86）で記述後コンパ

イル処理して実行した．

結　　　果

図1にシミュレーションの対象としたPMD

（1a），ALS（1b）の組織像を示す．前者では

筋線経の大小不同，発達した脂肪組織および結合

組織の混在が特徴的であり，後者においては個々

の筋線経は比較的良好に保たれているものの

fibertypegroupingと筋束間の増生した結合組

織が日だつ．これらの組織像を組織固有インピー

ダンスに従ってマトリックス展開した像を図2a

－1，2b－1に，また，組織固有音響インピーダ

ンスのヒストグラムを図2a－2，2b－2にそれ

ぞれ示したが，PMDでは，筋線経を反映する中

間領域が少なく脂肪組織を反映する低インピーダ

ンス領域と結合組織を示す高インピーダンス領域

に分布が偏っている．一方，ALSでは筋線維群の

占める割合はPMDに比較して明らかに高く，か

ー30－



図1PMD（1a），ALS（1b）の組織像．前者では筋線経の大小不同，発達した

脂肪組織および結合組織の混在が特徴的であり，後者においては個々の筋線経

は比較的良好に保たれているもののfibertypegroupingと筋束間の増生した

結合組織が日だつ．

一31－
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