
3α室2

筋病性筋萎縮症二關スル知見補遺
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第1篇ノ緒論

        第3章臨床所見並ビ＝検索講成績ノ総括的記載

 余ハ前章ニテ縷述シダ諸症候並ビニ検索事項ヲ通観シ，裁二総括的記載ヲ試ミ，併セテ白

象ノ卑見ヲ附カロスル．但シ摘出務所見及ビ剖検屍所見（第1例），新陳代謝試験等二關シテハ

之ヲ後報二譲リ改メテ記載スルコト・シダ．

              第1節  萎縮筋ノ分布秋態

 筋病性筋萎縮症ニテ所謂假性肥大型二麗セザルトモ，外観的ノ筋容積ハ筋織雄二置換セラ

レタ結締織乃至ハ脂肪織ノ量二左右サレテヰル事ハ改メテ論ズル迄モナイ．從テ筋容積ノ大

サノミ二基キ病勢ノ階梯ヲ論ズル事ハ嚴格ナ意味二於テハ至當デハナイ．然ン是二闘シテハ

俊二再吟味スル事トシ（第3篇），裁ニハ先ズ前章二掲ゲタ生鰐計測値及ビ萎縮筋分布状態ヲ

基準トシテ家ノ如キ模型圖ヲ求メ，上述ノ諸鮎ヲ考慮二入レル爲，カ切ブルニ現症歴及ビ各例

ヨリノ試験的摘出務所見，剖検例（第1例）ノ全身筋肉所見等ヲ以デシ，以上ヲ綜合スルナラ

バ，病勢ノ進展状態其処ニツキ凡ソ次ノ姉キ結論二達スル事ガ出來ル．

 （1）萎縮ハ躯幹及ビ躯幹二近キ四肢大筋二著明ヂアリ，且ヅ是等ヨリ先ズ侵襲サ1ノク．

 （2）殊二上肢ヨリモ下肢及ビ腰帯ノ侵襲ガ早期ト思惟サレル（機能，組織像，現症歴参

照）．

 （2）末楕及ビ頸部，顔面二至ルホド筋容積ハ保持サレテヰル．

 （4） 5症例ノ侵襲ノ積度島階梯ガアル．ソノ順位ハ軽度ノモノヨリ数ベテ第4，第5，

第3，第1，第2例日向ヒ重症トナル．

                   〔服】
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  ■健常人馴蔓以下㎜く・，〉・、

  麗圏   健常人最小使（m）  ［コ  健婦人年例f重｛nj

ヲ見ル．然シナガラ軽度ノ師チ肉眼的ニハ認メ得ルトモ共ノ差異3－4，5cm二通ギザル程度

ノモノナラバ歴々遭遇スル（Eul㎝burg，Frb，Zimmerlin，K㎝Kure，Le1ter）．余ノ例

二於デモ第4例デハ右側下腿ハ左側ノ夫レヨリモ細ク英ノ差ハ2，3・mデアル．

 茨二萎縮ノ初期二遡レハ，第3例ノミハ左側ヨリ始マリ，他ノ4例殊二第1，2例チハ明

二有側ハ左側ヨリモ，1ケ月位早期二萎縮ヲ見出シタトイフ．或ハRo・・（・．L・三1・・）ノ側ノ

如キバ早期ニエ側性ナリシモノガ経過中卒然両側性二韓向シタトイフ．敬二兆ノ意味ガラモ

叉組織革的所見ノ上ガラモ，純孚飾性筋萎縮症ナラサル限リ，或程度ノ左右側差異ハ意義少

ク興味津乏シキモノト思惟セラレルガ，曜罹患初期ノ異時的侵襲昌コル相當ノ左右側差異

ハ，本症治療書上最毛必要ナル早期診断ヲ蟻畷セシムル惧アル融呂於テ重大ナル意義ガ存ス

                  【邸】

 （5）侵襲ノ程度ハ罹患後ノ

期間二並行シナイ．師チ萎縮ノ

進展速度ハ第5例最モ急激二，

第2例之二重ギ，茨二第】例，

第3例デアリ，第4例ハ褒病後

18年ヲ経過スルガ歩行可能，

共他一般状態モ甚ダ良（前章参

照）．

 （6）鞭症例ノ現症ハ特異ノ

萎縮筋分布ヲ示シ，重症例ハ全

身的ノ魔痩デアル．印チ是等両

者ハ五二，（イ）今後如何ナル経

路デ萎縮ハ進展シ重症型二越ク

カ，（口）如何ナル経路デ重症型

二階入リジカヲ如實二指示シ，

且ツ診断然昌其ノ分類ノ所麗決

定上非常二有意義ナル鍵ヲ提供

シテヰル．

 附，筋萎縮ノ左右側相違二就

   テ

 筋病性筋萎縮症二麗シテ，純

粋二牛側性ノ筋萎縮二止マル症

例ハ砂イ．AdIerノ例，Mingaz－

Ziniノ例ハ是二麗スル．更二顔

面ノミノ牛瞑雌筋萎縮症二就テ

ハRieso（z．n．Leittr）ノ記載例
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ルトイフベキデアル．

       第2節  Adr㎝a1in療法等ガ魑幹，四肢容積二及ボス影響

 筋病性筋萎縮症ノ治療効果ヲ論ズルニ鴬リ，英ノ孚凹定標準ノー因子トシテ躯幹及四肢容積

ノ蟹動ガ多タノ場合アゲラレテヰルノヲ見ル．予ハ5症例二鞘シテAdr㎝a1in或ハAd・㎝a1in－

Pi工。ca叩i・療法ヲ施行シテソノ前後数回二夏ツチ生麗計測ヲ行ヒ，各例毎ニソノ藪値ヲ撮ゲ

ク．英ノ結果ヲ通観スルニ，療法期間中及ビ停止後ヲ通ジ，漸次僅少死滅少シヅ・アルモノ

ニ，第I，第2，第3例ガ撃ゲラレル．I勘チ是尊皇於テハ萎縮ノ。進行性ψハ嚴然タル事費

デアル．

 然ルニ第5例ニテハ前章ニテ述ベク姉ク，毎常計測値ノ増大ヲ見夕一転徴ナリト馳斯カ

ル増加重ハ，筋萎縮工作ノ進行ノ砦ラ，本來ノ護育，或ハ椴性肥大（前章参照）ニコル容積増

大等ノ因子ノ介在モ否定シ難ク，從テ如何ナル程度二Ad・enalin療法ノ効果ヲ信ズベキヤハ

現在迄ノ成績ニョリテハ遠二李聰定シガタイ（後出）．

 更二第4例二於テハ，一時急激ナル胃腸障碍ニテ誰重ノ激減（50㎏→4！㎏）ヲ見タガ，英

ノ後治療開始ト共二48㎏前後迄ノ恢復トナリ，計測値ノ何レモハ夫レ昌件フク蟹動ヲ來シ

タガ，此際少クモ（イ）胃腸症状（連日下痢）ニヨリ減退シク皮下脂肪織ノ恢復昌過ギナイカ，

（口）縛叉萎縮筋ノ眞性ノ恢復（治療二基ク）デアルカ，トイフ事ガ考ヘラレル．

 師チ予白身，躯幹或八四肢容積ノ大小ヲ以テ直テニ治効標準ノー因子トナス事昌大イテル

疑問ヲ懐クモノデアル故皇，上述ノ2例ノ場合二開スル李淀ハ今後ノ観察ト研索トニ侯チテ

更二考究シダ後昌譲リタイ．

              第3節 電気興奮度

 理論上本症ノ電棄反騰検査デハ．EaRハ讃明サレナイ（Erb）．総シ乍ラ（イ）末梢神経皇

肺経炎ニコル蟹性ヲ生ジタリ．（口）赫経斡ガ経路ノ何レカニ於テ例ヘバ緒締織ノ増殖等ノ外

カニ魔迫セラレタリ．（ハ）友白質二微細ノ顯微鏡的障碍ヲ有シクリ．（昌）偶然ナル脊髄ノ愛

化ノ合併ガ存シクリ（松浦）等々ノ場合二於テハ勿論＝EaRヲ認メルガ，本症ノ診断ハ此ノ例

外的症候昌ヨリテハ毫モ動揺シナイ（E・b）．

 本邦二於テハ，松浦，丹羽等ハ詳細ナ検索ヲ慧ゲテヰル．予モ5例二就テ検査シダ所見ヲ

概略綜括スレバ次ノ如クデアル．英ノ所見ハ無論，從來ノ諸家ノ夫レ昌異ルモノデナイ．從

ヅテ仔細二夏ツテハ改メテ記述シナカツタ．

 （1） 各例共二EaRガ讃明サレヌ．

 （2）電氣興奮性ノ軍純性降下文ハ消失ヲミルガ，英ノ程度ハ別表ノ萎縮筋分布模型固昌

凡ソー致シテ低下シテヰル．

 （3）第1例デ，顔筋，前脛骨筋，小足筋等ノ如キ末梢筋スラ甚シク萎縮シ，筋容積ハ小

サイカ，電筑興奮度ハ非常二正常億二近接シテヰタ．是等ノ諸筋ハ剖検ニヨリ，比較的阜多

ク赤色ヲ保有シテヰク裏ヲ立讃デキタ．

（4）然シ，他方軽症型星邸シ機能的畠モ，筋容積或ハ硬度ガラモ，父ハ．組織學的（摘出

                  【醐】
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務所見）ニモ筋繊維保有ノ多キ第4例ノ興奮性降下度ガ，第3，第5例ヨリモ著シクシテ第

1，第2例二匹敵スル降下度ヲ示シダ．謄是等重症型ト異ル且ヅ重要ノ難ハ，少クモ興奮

シ得ル筋群ガ第4例デハ重症型星比シ蓬カニ多キコト，換言スーレバ電気興奮性消失ノ筋群ガ

5症例中最モ少ナカヅタ事ヂアル．

 （5）筋豊前車阜テ述べ夕如ク，電電興奮性ヲ左右両側昌就テ検査スルコトハ，本症ノ如

キ筋組織像ノ愛化ノ多キ場合，凡ソ意味ノ砂イ事デアラウ．

               第4節  拘   學

 拘學八木症二展々観ラレル症状デアリ，是二親テハFri6drdch，Erb，H証hn，J㎝d閉；sik

等ハ詳細二述ベテヰル．英ノ初メ，L盆ndou・ザDejo・ine，R・ym㎝d等ハ幼年型二特有ダト

記載シタガ，英ノ後ノ統責十デハ，寧日像性肥大型ニヨク観ラレル事ガ明トナツタ（Hah・，

趾b u．a．）．拘撃ハ筋ノ萎弱ト相侯チテ身髄的二次的症候ヲ來シ，或ハ特異ノ動作ヲトラ

シメル原因トナル．英ノ部位ニヨリ，Pes瓦qu1㎜s，Pes Equ1nomrus，Psoasst611㎜g，

Stdfigkeit d6r Wi舳彗三uk，Distorsi㎝，Nack㎝st肌re，Kra口enhand，Affenhand或ハ

Zeh㎝9量㎎o，特種ノ誰移動法等ヲ惹起スル．子ノ側ノ個々ノ症状二就テハ前章二述ベタルヲ

以テ裁ニハ省略スルガ，腕關節ニテノ外餓手卸Ma・us VaIg・・八文織上特二記載セラレテ

ヰナイ．

 多タノ場合，早期症状トシテ來ルコトハ少ナイ．Spit・fuss從ツチZ・h㎝g童㎎・ノミハ歴々

早期二見ラレ，予ノ例ハ総テ是豊麗スル．

 侵襲部位ハ，膀腸筋，大腿屈筋，股筋，二頭膵筋等ガ多ク，英ノ1，2ヲ乗ネル事ガ多イガ，

全身的，名護性皇邑1ig6mei舵，9㎝舳ユisie市，R航akt1onトシテ出現スル例モ稀デハナイ

（瓦・b，C6s仰山．Lej㎝ne，Spi11e・，Jend・…ik，T・δmne・，・．・．）．從ツチ期カルモノニ勢シ

テハ學者ハ特有ノ症状叉ハ疾病ト見倣レ，P・帥d㏄㎝t・act・r或ハCo・tr・・ti㎝t㎝din㎝s・

（佛國學派）ト構シ，J㎝dr盆s・ik八木症ノTypus pse・do・o・t…t・・トシテ表シ，St・i・e・t

㎜d V舳ξハDy・trophi・r鮒・he・・トシテ分離シテヰル．子ノ症例ハ5例中殆ンド全身性

（印チ勝腸筋，大腸屈筋，腰屈筋，前鱒，二頭腱筋）ト見倣スベキモノハ第】，第2例．前者

二比ジニ頭脾筋ノミ關輿セサルモノハ第3，第5例，2ケ所（腓腸，前膵）皇見ラレルモノ第

4例．敬二J㎝drassikノ述ベルガ畑ク，家族的ノ特殊素質ガ原因ノ第1ヲナスコトカ考ヘ

サセラレル．

 本症候ノ病理的護主機韓ニツイテノ見解モ多様草分岐シテヰル．

 （a）P町21ytischo C㎝tracturヲ主ト見ナスモノニ，Erb，Ga5t等ガアリーKr㏄ke，Hof－

fm・mハ是昌賛シ，（b）F・i・d・・i・hハE・bノ説ヲ反駁シ，脂肪化セル腓腸筋ノ緒締織性牽縮

二擦ルトシ，同時二指抗筋ノ萎弱ヲモ必要ナルー因子ト考ヘルニ勢シ，（c）H・hnハ何レニ

モ左程セズ，増殖シダ筋繊維群自誰ノ肌erZ㎎ノミ阜依ツチ成立スルトナス、

 予ハ剖楡例ト臨床所見ト阜塞イチ以上ノ諸職ヲ更二吟味スルナラバ，

 （1）剖検例ハ高度ノSpitzfussまアルガ。Por㎝eu・g岬pGニハ淡紅色ヲ保有スル筋群ガ

                  【55】
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アルニ封シ，共拮抗筋タル腓腸筋ハ所調1ipom・to… C1・・h・s・二陥入ツテヰル．是箏ノ所見

ハFr1odre1chノ説明ヲ裏書スルガ，Hahnノ読ニハ相反スルモノデアル．印チ筋繊維ガ剛艮

的ニモ遺残ヲ認メ得ル程度デモ，該筋ハ拮抗筋ユ制勝シテ拘學ヲ超シ得ナイ毛ノナル事ガ知

ラ1／ル．

 （2）剖険例ノ前膵ニテ屈伸爾側ノ筋群二淡紅色ノ遺残務ヲ見ダニ係ラズ，換言スレバ何

レノ側ノ筋ニモ高度ノ1ipom刮toese父ハbindegeweb言ge Ci．rhoseガ讃明セラレナイニモ係ラ

ズ，屈側性ノミノ拘撃ヲ來シ，手指二著明ナ届位ヲ惹起セシメテヰル．コノ現象ハ寧口筋叉

ハ腱ノ短縮ガ主因デアル事ハ，筋叉ハ腱ヲ切断スル事ニヨリ，届位ハ忽チ解消サレタ事ニヨヅ

テ知ラレル．此所見ハ更二（イ）拘撃ニハ必ズシモ拮抗筋ノ麻痺ヲ必要條件トシテイコド，

友ビ（口）Cirrhoseヲモ必須僚件トシナイ事ヲ指示スルモノデアル．

 （3）然ルニ拘學ノ彊度ナリシ膝，股等ノ關飾デハ是二開興スル筋叉ハ腱ノ切断ヲ試ム㍗

モ荷完全二闘節ヲ伸展セシメ得ナカヅタ．独ヒテ伸展セシメントスレバ，軋音ヲ轟タノミ．

敬二夏二p・邑pari・r㎝シ，関節靱帯二進ミ足ヲ輪状二切断スルニ，漸ク完全二伸展セシメ得

ター（附記：此ノ事ハ最近死去セル第2例ノ場合ニモ完ク同様ヂアツタ．）．

 以上ノ所見二基イチ，拘撃成立ニハ家族的特殊素質ヲ必要トシ，且ツ筋，腱以外二靱帯

モ開興スルトナスJendrassikノ見解ガ最モ至鴬デアルト点者スル．シカシ予ノ第5例ノ

Spit・fussハ，共ノ年少（ユ4Lj）ナルコト・，「アヒレス腱反射ノ先進スルコト等ニヨリ，或

ハHahnガ論ズルガ如ク，肥大筋織維ノ肌erz㎎二基クカモ知レヌ事ガ想像サレル．擦ツ

チ早期ト後期トニヨリ，拘學成立二組織學的機鱒ノ差異ガアルトイフF・ied・6i・hノ見解モ認

容サルベキデアラウ．

 猶，上述ノ所見ハ，単ナルT㎝・ωmieノミニヨツテ拘撃ヲ外科的二矯正セムトスル事ノ不

合理ナルコトヲ示スモノデアル．

 予ノ例二於テ遭遇シダ，注目スベキ2，3ノ所見ヲアグ1／バ，

 （I）或筋群ノ健全長ガ隣接ノ藪個ノ闘節ヲ超ヘル時ハ，其ノ筋群ノ拘撃ニヨリ，或ハ腱

短縮ニョリ是等ノ関節ハー齊二局位ヲトル．例ヘバ手ノ諮関節ニテ足ヲ認メ，5例中4例ニ

テ経験シ，シカモ内2側ハニ頭腱筋ノ拘撃ガ部ヅテ敏如シテヰル．殊二第4例デハ右前鱒二

於デノミ讃明セラレ，外傷ガ是ヲ誘護シ，卒然トシテ勃護シタコトハ前章二述ベタ・

 （2）股間節ノ畑キ球窩関節Nussgd㎝kニテハ，一方性ノ拘撃アリトモ，爾験ノ方向二

於テ障碍ノ存セサル眼リ邸ヅテ肩岬關節ニテ記載（弛緩肩岬）セラル・ガ姉キ弛緩闘節ガ不全

型二形成サ1ノル．是，該關節ノ拘學二闘興セサル各E一㎝・e・t（筋，腱，靱帯）ガ本來ノ萎弱

ノ秋態二陥入ヅテヰルニ蹄因スルモノナルベク，予ハ第1，第2例ニテ是ヲ認メ，假二一方

性弛緩跨関節ト記載シダ．

              第5節  腱  反  射

 本病ノ病理上，腱反射ガ消失叉ハ減弱スル事ハ論ズル迄モナイ．比等ノ廣汎ナ研究ガア

ル．展々却ヅテ光進スル場合ガアル（L・nd㎝・y－Dej・rim，L町i，趾bu．・．）．予ノ第5例皇
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於テミル如クソノ多クハ「アビ1／ス腱反射二於テ“アル．Peri比1924ハ斯カル現象ヲ次ノ如

；ク解緯シテヰル．印チ，健常人島於テハExt㎝sor㎝（Per㎝eus9㎜pP6）ガGo9㎝g6wicbtト

シテ作用スルガ，本症殊二英ノ早期二於テハ，該筋ハ萎縮シ始メタル皇勤シ腓腸筋ノ機能ハ

猶ホ保存セラレ，他力括抗筋ノGog㎝gewichtヲ喪失シテヰル爲二「アヒレス腱反射ノ尤進ヲ

來スモノナリトイフ．子ノ例二於デモ此ノ説明ハ凡ソ適用サレ得ルト思バレル．

 前記辻及ビ稻田八本症ノ病理學的護主機榑ガ自律榊経系ノ障碍ニコルトナス立場カラ，

Adr㎝alin療法ニョリ，消失叉ハ減弱セル腱反射ヲ出現叉ハ増強セシメ得テヰルガ，予ノ例

二於テハ（軽症例二於テ毛），期カル成績ヲ學グル事ガ出來ナカヅタ．

             第6節  号系二於ケル愛化

               第1項  文   織

 筋病性筋萎縮症ノ号系二於ケル鐘化畠就テハ夙二F・iedmi・h，L・G㎝d・e1860等ノ記載

ガアリ，更皇Eu1㎝bur91896，Bregma㎜，ScMtz6等ガ相互イデ報昔シ，Bregma㎜1899

ハ注意シテ観察スレバ比較的多ク見出サレルトシ，殊皇Schu工t。・1899ハ比ノ蟹化ヲ以テ本

症ノ必護症候ナリドシタ．本邦二於デモ丹羽（193王）ハ7例二就テ調査シ内5側ニテ鍾異ヲ認

メタ．

 師チ從來記載セラレタル骨異常二就チノ文餓ヲ渉猟ス1ノバ，

 （1）長管状骨．最モ著明二且ヅ歴北見ラル・所見ト思バレル．長径ハ不鐙デアリ，大

サノミノ減少ガアル．師チ骨幹ハ細ク，海綿質ハ粗造ト化シ（上記ノ外，Hah・，P6・1t・，

Mosberg u．a．），SchuItz6八大腿骨ノ大サガ中指人トナレルヲ，丹弼ハ小指大二紬クナレル

ヲ認メタ。HalH・n八大腿骨ノ特護性骨折二遭遇シタガ，骨折ノ記載ハ比較的少ナイ．

 骨肥大二麗スル毛ノトシテハ，展々記載セラル・，合併症二Acmmeg・！ieヲ有スル例ノ

Tmmmelsc舳g6rfi㎎e・等ハ勿論除外スベキデアルガ（Schult・6），頭蓋ヲ始メ骨ノ部分的肥

厚ハ砂ナカラズ認メラル・鐘化デアル．Eu！㎝bur91896ハ幼年型ニテ手，足ノ号系ノ増大

ヲ認メ，鎖骨ノ肩艀端及ビ上腿骨頭ノ鐘形（肥厚）ヲ経験シダ．Leite・ハ闘節皇無開係二骨端

ノd蜘mati冊Pr㏄essヲ認メタ．

 （2）頭蓋骨・既二F・ied・eich等ガ艶早ク注目シダ如ク比較的展々認メラル・部位デア

ル．Hydro㏄pha1皿s様二大サラ増ストイヒ（Keferstein，Friedrei〔h，LeGendre），部分的韮

薄（Jameyu．a．）叉ハ膨隆V肌wδ1bu㎎，H6cker等モ記載サレル．例ヘバ0㏄1putニテ

正；6mh町dt，Schultze，Sch1鉗enschupP6ニテSchuI屹e，Str如ss1er，Stim－Scheite1ニテ

Str童usslor，P趾i舳1ニテSchu1腕，OberkieferニテLo・㎝πノ報告ガアル、Ma・1e u．

0mnoH，BemhardtハIndex c・ph・工icusノ増加ヲ記シ，丹朋ハ下顎骨ノOsteopo。。s6ヲ見

タ．稀二N三hteノ深在ヲ認メテヰル（SchuItze）一

 合併症ナキ眼リ士耳古鞍ノ鐘化パミラレナイ・丹羽ノ側ハ，ソノ大サハ僅カニ小デアルガ

脳下垂鵠ノ機能障碍バナカリシドイフ．

 TimmG及ビJam町，Isa㈹on u．Goodh趾dtハ数例ニテPi・冊1isschatt㎝ヲ認メテヰル
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ガ，特殊例ノV6rkal㎞㎎sbiHデアル．

 （3）脊柱．Lordose叉ハSko1i⑪s6（Sacaze）ハ甚ダ展々認メラレル．Schu1tzeノ例ハ極

度二Kypboseヲ有シ象ネテSko11oseガアル．丹羽ハ権鵠ノ0ste叩。roseヲ記載スル．

 稀有テルモノトシテ，Br・gm2㎜ノDomforts鉗zs岬1t㎜g，Kof帥to1n／Kreu．wirbG1一

町altung，Mosborg／Sp1na bifi由等ガアル．

 （4）骨盤骨．F・i・dreich，L・G㎝dre，Schu1tzoハ狭小ナル骨盤二就テ，Leite・ハソノ

Asymm眈io二就テ，丹弼ハOsteoporos6星ツイテ記載スル．

 （5）肋骨，胸廓．肋骨ソ萎縮像ハS・h・1屹e，丹羽ガ認メ，胸廓ニテハLeite・ノ軽度ノ

Tricht6rb川stノ例ガアリ，CurschmannハKahntho誠x昌ハナルガ，本来ノTrichtorbmst

昌ハナラナイト謂フ．

               第2項  實  験  例

 余ハ5例二就イチ殆ド全骨系ノ「レソトゲ：／撮影ニコル瞼索ヲ蓬ゲタ．

  （1〕頭蓋骨

 第1例ニテハDip1㏄ガー股二菲薄，其他ノ異賦ナク，第2例デハ前頭ハ稽非薄，Ge魅sfurcheハ著明デ

アリ・F0欄Pa㏄honiモ顯著デア’k・後頭ニテ外後頭緒範二近ク，間隔3糎ニテ水牛二対時スル2個ノ小

指頭犬ノ結節ヲ鰯知スルガ。恐ラク骨隆起ExOstoseデアラウ．第3例ノ頭蓋骨ノP・0舳・一㎜h㎜eニテ，冠

欣縫合ト血管溝トガ相曾シ略々願門ニテ頭蓋ヲ穿通スルノ吠ヲ呈シ・大血管ノ異常走行ガ想像セラレル・

第4例ノ頭蓋ハー般二値カニ肥厚スル．第5例ハ軽度ノTum昌。舳de一デアル．従テM＝iωere Sc蝸delgrube

ノ下底ハ低下シ，前頭頭蓋ガ非薄デアリOrbit・ld・ohハ前上方二斜向スル．

 土耳古戦ノ形状二異航アルモノナク，大サバー般二優二小デアル．Sch三nz二擦リ英ノ深サ及ピ長サラ計

測スルモ凡ソ正常値二達ス凡、年少者（第5例）ニハ同書ノHotz表ヲ参照トシタ（第2表参照〕．

 松果腺影像ハー例二於デモ認メ寄ナイ．
                        第2表 士耳古戦ノ大サ
  〔2〕脊椎（4例〕

 第1例ヲ除ク4例ニテ観察．側轡症ヲ示ス

モノハ窮2例ノミ．W工胸椎1以下殊二腰椎ニ

テ強ク左側二言出シ，臨床上ニハ殆ド全長ノ

Ste肪gkeitヲ認メルコトハ前述シダ．

  （3）肋 骨 （5例〕

 症例・InI工＝工VV
・i・・… @f…  1・・

■二雌・・1・… ヨ・・い…

 第3例ニテ右第1肋骨ハ右鎖骨下ニテ遊離スルモノノ如シ．第5例ノ右第5肋骨ハ肋軟骨闘節二近ク，

突上縁ハ約3cm二夏リ孚月航ノ鉄損ヲ育スル．一般二肋骨自麗ノRare丘kati㎝ハ認メ騒イ．胸廓トシテ

ハKahnthomエヲナスモノ第1，第2例，軽度ノH世1merbmstニアルモノ第5例デアル．

  〔4）肩胴骨

 肩胴闘節ノ麺化ハ認メナイガ，是二面ツタ上腰骨頭ハ勿論，庸岬骨ノ肩胴頸ノ骨梁減少ヲ示スモノガ4

例（第1側ハ検セズ〕．更二第2，第3例ニテハ肩峰Ac・0miOn／R虹砧k乱ti0ロヲ認メ得ル．

 第2，3，5例ニテハ鎖骨ノAommiaLEndeガ圃檬ノ所見ヲ星スル．

  （5）上腰骨 （4例〕

 第工例ニテハ観察ノ機ヲ逸シクガ，爾験4例デハ側レモ萎縮像ヲ星シ，侵襲ノ度ハ第2，3，5，4例ノ

                    K58】
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順二輕慶トナル、

 是等二旋テハ織密貿Compact・ハ罪薄デ。全骨幹長二夏リー檬ノ幅ヲトリ，骨幹ニハ爾骨端ヨリノ海綿

質ノ連鎖スルモノナク，從テ管腔ハ透明ナルタメ，Comp・・tユバ鋭奉1j二管腔ト界スル．萎縮甚ツキモノ（第

2例）ボド管腔モ狭小デアリ・骨端ノ海編質骨梁ガ甚シク微細トナリ号ツ密度ガ掻相トナル・殊二第2例

ニテハ骨頭ノ1／2以上ニハ綱航ノ骨梁像ヲ侠キ管腔ト等シク透明二見エル、大腿骨頭ニテモ此程度目リハ

弱イ．第4例二至レハ骨幹繊密貿ノ内暦二沼ヒ僅少ナガラ海綿質ヲ語メ建ル．然γナガラ対照例ノ夫レヨ

リ甚シク少イ．

 上腰骨ノ長サハ他ノ管状骨二於ケルト同様正常ノ長サデアル．大サハ4例共二正常太サヨリモ細ク，第

2例ハ小指犬ノ大サ，第3例ハ中指人デアル．第4例二至レハ著者ノ栂指人ノ太サラ示ス、而モユ5歳少年

（第5例ノ対照例）ノ上臓骨太サヨリモ細イ．

 以上ノ如キAtmPhi・（0steopom舵〕ノ像ハ以下述ブル各管状骨二於デモ全ク同様ノ所見トシテ現ハレ，

英ノ程度父上記ノ如ク略々筋萎縮ノ度二並進γテヰルノガ認メラレル．

  （6）榜骨，尺骨 〔5例）

 接骨ノ萎縮像八尺骨ノ夫レヨリモ高度デアルガ・上腰骨ノ夫レ冒リモ軽度デアル．

 尺骨二鍵化アルハ，第1，2例ノミ，接骨二於デモ上言已ノ順二ヨリ・定型的ノ萎縮像ヲ示ス・

  （7〕手掌，掌指骨

 一般二単骨ノ萎縮ハ認メ難イガ，前腕指骨或ハ第1指骨等小ナル管航骨二於テハ依然管腔ハ透明ノ度大

副チ海綿質ノ進入ハ少イ．指骨ノ骨梁ノ組ナルタメ各関節ノ骨頭ガ著シク透明二見エル，第1，第2例ニ

テ手指ノ著明ナV釘k・immungヲ認メル．

  （8）大腿骨 （5例）

 OsteoP0「0seノ賦態及ビ程度ハ上腰骨ノ場合二回ジ．程度ニテハ第2例ハ第1側ヨリモ甚シク進ム．

COmP乱。t皿ハ非常二薄ク・前述ノ如ク鏡利ナル境界ノ帯賦ヲナセル3mm幅ヲナスニ動シ・対照例デハ6－

9mmヲ示シ，而モ内暦ハ海綿質ノ萌走進入ニヨリ不著明二騒腔二移行スルノヲ認メル．

 萎縮像ハ骨端ニテモ著明ナルタメ，闘節面二向フモ，粗懸ナル網状ノ骨梁（微細〕ハ骨端局邊二於イテハ

健康人ノ如キ密度大ナル陰影ヲ形成ツナイ，第2，第3例ノミ八大腿骨下端C㎝dyl・sノ大サモ稽々小デ

アル．

 第1，2例ニテハ成長線ヲ藪條宛Metaplly昌eニテ並走スルノヲ認メル．（但シ対照例ニテモ1，2認メ

ル〕．

  （9）膝蓋骨 （5例）

 長管駄骨ナラサル膝蓋骨二於テ最モ著明二本症例ノ侵襲程度二相一致シダ（〕SteOpOmヨ・ヲ認ハレコトガ

出來タ．

 重症例ニテ八大サモ全魑トシテ萎小シテヰル．殊二第2夏ビ第1，教デ第3例ニテ小デアリ，骨梁ハ前

二者ニテハ殆ド無構造迄二稀薄ニシテ微細ナル網状ニシテ，第3投ピ第5例ニテハ健二濃厚ナル像トシテ

認メラレルガ，周邊二至ルモ簡骨梁集廣二基ク密度大ナル陰影ヲ生セズ，殆ドー様ノ網状ヲ形成シ，第4

例ニテハ略々正常二近キ像ヲ星スル．

 殊二審シキハ第2例ノPromau｛mhmeニテ其前縁ハ甚シク不規則，不整形ヲナシテヰル，寧日鋸歯航ヲ

星ス〔附圖参照）．

  （10）  厘重骨， 腓骨  （51列）

                     【靱】
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 脛骨ノ萎鰭像ハ前記長管状骨二等シク，瞭二前綴織密質厚サハ勤照例ニテハソノ部ノ大サノ1／2－1／3ヲ

占ムル㍉第1，2例二於テハ1／5－1／6ノ葬薄テルモノデアル．第3例デモ凡ソ1／4－1／5二通ギヌガ大サ

ガ椙當二大ナル敵，騒腱ハ寧日魔クナル，

 骨頭ノ海綿質ハ第4例デハ略々正常二近ク密デアルガ，第1，2，3例殊二前2者ハ甚ック綱吠ハ粗、

 腓骨太サバー般二影響ヲウクルコト少ク，第1例ニテ最モ綱イ．緻密貿狭小。管腔翠調等スベテ前二回

ジ．

  （11〕足骨（4例）

 第5例デハ殆ド正常態．他ノ3例ハ，II＞工正二＞工Vノ順二萎縮ヲ認ムルコト前二回ジ．比ノ小ナル管版骨

デハComp皿。岨ノ菲薄ト騒腔ノ狭小日口太サノ綱キコト骨端海綿質ノ甚γク蓼戊タルコト等ハ長管賦骨二於

ケルト同様デアル．

              第3項  ～」所見小指

 （1）骨萎縮像ハ殆ンド全身骨格ニテ認メラ1ノ，長管秋骨タルト短骨タルトヲ間ハズ著明

デアル．甑チ腕骨，足骨，肩岬骨，膝蓋骨等ニテモ認メグ．

 （2）骨萎縮ノ分布，英ノ蝿弱ハ凡ソ筋萎縮ノ分布等ト相並行スル．重症例呈テ甚グシ

ク，殊二魑幹圭近キ大ナル長管状骨ニテ著明デアル．

 （3）下肢二於テハ脛骨ヨリモ麟骨ガ，上肢二於テハ榛骨ヨリモ尺骨ガ侵サレ難イ．

 （4）長径ノ成長ハ阻碍セラレズ．第5例ノ骨端線ノ像モ生理的状態二認メナレル．但シ

第1，2例ニテ成長線Wachstums1inieヲ数條認メタ．

 （5）長管状骨昌テ骨幹ノ大サノ減少ハ，ソノ骨頭ノ大サノ減少二比シ高度ノ場合ガ多

イ．

 （6）士耳古戦及ビ柊果腺二異常ヲ見ナイ．

 （7）共他ノ異常ハ，後頭部ノ外，後頭異常緕節（第2例），願門部（？）皇於ケル血管ノ穿

通（第3例），肋骨ノー小部鉄損（第5例），肋骨ノ遊離（第3例）等ヲ顕著ナモノトスル．

               第4項  考   案

  （五）萎縮機轄

 凡ソ上述シダ所ニヨリ明カナル如ク，骨萎縮像ノ組織撃的蟹化ノ基調ハ，海綿質骨梁脱1k－

ch㎝ノ減数トソノ繊細化V・。d衙㎜u㎎トニアル．敬二海綿質先賢ノ多キ所ハ最モ影響ヲウ

ケ，ソノ構成二組進ヲ來シ骨質ハ稀薄ヲ呈シ（R・・e趾・ti㎝），更二侵蝕セラルレバB副kch㎝

ヲ認メズー見無構造化スル．新カルモノ・P・o制aufnahm・ノ像ニテハ骨梁重積ノ影像ハナ

ク，中心部ト周蓬部ト皇チノ密度二差異ナク，全骨質ハー様ノ淡キ像ヲ星スル．殊二骨端及

ビ膝蓋骨等二於テ著明デアル（第2，第1例）。

 骨幹皇於デモ，正常ニテハ海綿質ハ繊密貿ノ内厨ヲ並走スル故，是二萎縮及ヘバ，骨梁ノ

減少，消失トナリ，且ツCompacta自鵠ノPorosierung或ハSp㎝g1osi帥㎎トナリ（Haversche

K・・童1・h㎝，VoIkm・m・cheK・皿剴・b㎝等ノ開大文ハ癒合），裁二於テ帯状ノ挾ク濃キ陰影

ヲナセル纏密貿ガ骨梁消失ニヨリ透明化セル髄腔ト鏡利ノ界ヲナスニ重ル．

 以上ノ如キ破壊機簿ハ唯太サノDim㎝si㎝㎝呈ノミ影響シ骨成長昌ハ無關係デアル．故昌
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今期カル骨破壊ヲ假二一方的破壊ト稽スルナラバ，筋病性筋萎縮症ノ個鐘化ハ成長トー方的

破壊トノ爾機簿ノ和ニヨツテ惹起サレタル鐘化デアル．

 然シ乍ラ，實験例ノ長管状骨ニテ見ル如ク，

 （1）少年期（第5例，経過8年）ノ骨萎縮ハ勤照（15年）二比シテ張ク，シカモ第4例ヨリ

モ高度デアル．長経ノ成長，骨端糠ノ扶況ハ封蝋二劣ラナイ．

 （2）青年期（第4例，経過17年）ノ夫レニテハ骨萎縮ノ程度ハ第5例ヨリモ易易ク，ソノ大

サハ同年封照二比シ細長デアルガ，無論，第5側ヨリモ太イ．

 （3）批年期（第2例，過経26年），萎縮甚グシク高度，上腰骨太サノ如キバ15年健常人対

照ヨリモ細ク，第5例日リモ僅皇太イ．

 師チ，骨増殖ハー定度迄八年齢二並行シテ進ムニ，期タノ如キ結果トナルハ破壊作用ノ進

行ガ年齢二並行的デナイコトヲ示スモノデアル．換言スレバ，兄ソ年齢二相當セル成長工作

二抗シヅ・，症例（個誰）ニヨリ異ナル程度ノ破壊工作ガ加パルコトニヨリ期カル蟹化ガ護士

シタモノト考ヘラレル．此ノ事象ハ萎縮筋ノ進展状態ガ年齢二並行セスシテ，叉罹患年数二

無關係皇，個鰐ニヨリ張弱ノ差ガ認メラレタト金ク同様ノ開係ニアルモノト思考サレル．

           （生理的生長）十（一方的破壊）一→（骨鐘化）

             ↓           （年齢二相富）（餐菌二鑑）（讐鶏度）

  （2）骨萎縮ノ護主要因

 本症二於ケル号系ノ病的蟹化ノ起因二就イテハ從來大イ昌議論ノ存シダ所デアリ，髄液循

環ガ障碍セラ1／，爲二榮養障碍二陥入リ骨萎縮ヲ來ストナスモノ，筋萎縮乃至消失ニョリニ

弐的ニソノ機械的影響ヂ骨萎縮ヲ招來ストナスモノ，或ハ是ヲ斥ケルモノ（Jend・as・ik）等

ガアリ，叉・・SchlipP61901ノ如キバ偶然ノ合併症タルベシト論ジテヰル、

 然シナガラ大多数ノ學者ハ新タノ如キ号系ト筋系トノ鐘化ハ同一ノ原因的要約ノモトニ

護士シ，爾鐘化ハニ互：皇同格・oordin・teデアルトナシ，且ツ共ノ要因ハ恐ラクner・δso und

tmphi・che Ei・舳・・eナルベシドイフF・1・d・・i・b，h G㎝dr・等ノ見解ヲ最モ多ク認メテヰ

ル（Eul㎝bur9，S・huIt・e，Hahn，Lor㎝・u．a・）．更二進ニデハJ㎝d・assikト和前後シテ

Dry・・1906ハ筋萎縮症ノ木態ハt・・pb㎝…oti・・h・Stδ・・㎎一アルベシドイフF・bノ読二

立脚シテ骨ノ症候ハ歪運動器管ヲ侵襲スルT・・ph㎝・u・o・・ノー分症ナラムドイフガ，就中

J㎝dra・sikユ902，19I』二至ツテハ1本症ノ護士ヲ遺侮學的二考究シ，本症ハ全身的疾患デア

ツテ身誰ノ全要素（祠樫系，筋系．緒締織，靱帯，号系，個々麟滞）ヲ侵襲シ從ヅテDy・t・oPh1・，

Obesitas，FettmangoI，Achondroplasie，Osteodystrophξe等々ヲ護士スルト論破シダ．

 翻ツチ子ノ所見カラ考察スルニ，前述ノ如ク長管状骨ニテ年齢及ビ罹患年数トハ全ク無關

係二，疾病自鵠ノ軽重度二比例シテ萎縮ヲ認メ，同様ノ所見ハ膝蓋骨二於テー暦顯著二認メ

ラレタ事ハ，S・h1iPP・ノ偶然ノ合併症説ヲ断然否定スル二足リ，更二生後28年來歩行ヲ管ミ

得ズ室内ヲ坐位ノマ・移動スル「アテトーゼ症例（入院忠者）ノ下肢骨系ノ「レ所見ヲ封蝋トシ

テ参照スル島，末構二及ブホド著シギ萎縮（但シR肌趾・t1㎝ノ紬徴ノ所見ハ筋萎縮症ノ夫
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レト相違ス）ヲ呈スルニ係ラズ，且ツ日常ノ坐位テルニ係ラズ，英ノ膝蓋骨ノ内部構成！護

達状態ハ金ク正常人鵠ノ夫レニ異ラザルコトバ，筋萎縮症骨系萎縮ガ単ナル榮養障碍二基ケ

ルモノニアラザルコトヲ裏書スルモノデアリ，或ハ「トムセン症例（正常歩行）（入院患者）ノ

膝蓋骨等モ金ク健常人艘撃照例二相等シク強固ナル構造ヲ布スルコトハ彌々カ・ル骨萎縮

像ハー般MyoP・thie二異リ筋病性筋萎縮症二特有ナルコトヲ物語ルモノデアラウ．シカモ予

ノ實験例ノ示ス姉ク，本症ノ木態トハ密接ノ闘係ニアルモノナルコトカ想像セラレル．師チ

子モ叉J㎝d・萬・・ikノ語フ如ク，全身疾患ノー分症ナリト思考シ，筋萎縮ト骨萎縮トハ共二

Coordinatcノ蟹化ナリトスルモノデァル．

 然シテ，少数ノ骨崎形，賛骨，鉄損ハサキニ記載シタル姉ク，色素性母斑，副乳房乳騨，

青年性白髪，或ハ第ユ例ノ剖検屍ヨリ知ラレタル甲状腺ノ異形等ト相侯チテ，遺偉的疾患ノ

特性ノー護現ト見傲スガ至當ナラムカ．

            第7節  消化管系二於ケル鐘化

 筋脚性筋萎縮症二於テハ，中極性直腸障碍ハ存シナイガ，少クモ腹麗二開與スル腹部諸筋

或ハ腰欝音圧ノ萎弱ニヨリ機械的，二次的二排便障碍ノ惹起セラル・コトバ想像セラル・所

デアリ，跣二G・iesi㎎e・，H・lIcrハ腹筋ノ麻痺ニヨリ便秘症ヲ見ルコトヲ記載シテヰル

（N・tbn・9d成書）、是二対シテハ，拘撃叉ハ筋萎縮二基ク日常ノ坐居モー因子タリ得ルデア

ラウ．

 然シ乍ラ近年，一家的ノ，本症ノー分症トシテノ消化管系ノ蟹化二就テ検索ガ試ミラレル

ニ重ヅター例ヘバLξ・iノ如キ既二台クヨリ剖検昆ニツイテ内麟諸筋ノ消失ヲ見クリトシ

（P町it・），B㎜ti㎎叉ハH・r・等モ胃壁ノ蟹化（筋萎縮）ヲ注意シダ．

 塚田（1933）ハ異教授ノモトニ於テ，本症ノ病理護主機轄二開スル自律祠1経障碍説二基キ，

食道ノ機能的検査ヲ施行シ，5例ノ筋病性萎縮症ニテ，2例ニテ軽度ノ，他ノ2例ニテ高度

ノ通過障碍ヲ講明シタガ，准，1例二於デモ之二開スル自費障碍ヲ有シナカツタ事ハ奇異ナ

リト贋付記シダ．予ハ第4例（最軽症）ニテー過性二嚥下障碍及ビ膨滅感ヲ訴ヘルニ付，上記ノ

食道機能試験ヲ施行シダ所，前章ニテ述べ夕如ク通過時間ノ延長（23”）ヲ認メタ．

 反之テ墾田（工928）ハ内分泌系ト胃腸ノ緊張状態ニヅイテ観察シ，（イ）胃液酸度ハ3例ニテ

過剰ヲ2側ニテ正常ヲ示シ，（口）胃腸ノ緊張，蠕動共ニブ〔進スルモノ2例，共二減弱セシモ

ノ2例，緊張正常テルモ蠕動力進スルモノ1例ナル威綾ヲ得，（ハ）植物祠輕ノ薬効學的検査

成績（P口。carpin二（十十）ノモノ5例，AtmPin二（十）ノモノ4例，Adr㎝alin三（十）ナルモノ

1例）トノ間ニハ特別ノ關係ヲ見出シテヰナイ．

 子ハ前章ニテ各例毎二足等ノ成績二就テ記載スル所ガアツタ．再ビ鼓二要約スレバ，

 （イ）胃液酸度ノ過剰ノモノ4例（工，IH，IV，V例），正常ノモノ1例（H例）．

 （口）過緊張胃ニシテ蠕動力進スルモノ1例（五例），過緊張ニシテ運動減退スルモノ1例

（III例），減緊張型二轟スルモノ2例（IV，V例），正常ノモノ1例デアル（II例）．

 （ハ）臨床上秘結ヲ見ルモノ5例中4例阜シテ英ノ多クハ5－6目叉ハヨリ以上島亘リ便

                  【62〕



筋属性筋萎縮涯二闘スル知見補遺 3053

通ヲ見ナイ。認ムベキ随伴症状ヲ講明セヌ．師チ歩行可能ノ第4例ニテノミ整調デアル。

 （二）腸管殊二横行結腸ノ下垂ヲ有スルモノ3例（II，HI，IV例），軽度二懸垂スルニ止

マルモノ2例ナルガ，第2，第4例ハ下垂ト便秘症状トハ相反シダ現象デアル、師チ第斗例

ハ秘結セザルニ，横行結腸下垂ハ高度デアル．

 （ホ）剖検第1例ニテハ横隔膜ノ韮薄ヲ認メタガ，腹筋ハソノ容積寧口肥厚シ，耐モ赤味

ノ度ハ充分二保有セラレ，新カル重症例二係ラズ該筋群ノ萎縮ハ少ナクモ肉眼的ニハ軽微二

止マッテヰル事ガ書登明サレタ．

 （へ）植物祠軽藥効學的検査二於テハ別項記載ノ如ク5症例ハー様二PiIocarpin二強陽

性，At・・pin二陽性，Ad・㎝・Iinニハ1例ヲ除キ陰性ノ成績デァル．

 擦ヅテ高度ノ便秘症二關シテハ，運動不足二基ク理由以外ニハ，如何ナル原因二基ク劣ハ

趨カニ判定二苦シム所デアル．

 更二本症皇於テ急性胃腸障碍ノ襲來ハ，其ノ豫後ノ上二一大韓機ヲ質シ，忽然トシテ重篤

ノ容態二階入ラシメル事ハ，文織上歴々見ラル・所デアリ，予モ亦第4例（最軽症例）二於テ

何等ノ誘因ナク，熱愛，下痢，全身倦怠ヲ來シダ事二遭遇シタガ，當時機重ハ50㎏ヨリ4エ㎏

迄二激減シダ事ハ甑二前章ニテ講シク述ベタ．本症ノ致死病トシテノカ・ル胃腸障碍二開ン

テハ剖検第1例ノ死因トモ闘係アリ依ヅテ更二後篇ニテ検討スルコト・スル．

              第8節  呼吸器系トノ關係

 筋病性筋萎縮症ノ鱒蹄二於テ，肺炎或ハ肺癌ヲ以テ繁レル例ノ砂ナカラザル事ハ幾多ノ報

告ノ示ス所デアルガ，是皇開シテ八本症ノ致死因ノ項下二於テ論述スルコト・スル．

 予ノ例二於テハ，家族歴及ビ既往魔二於テ胸部疾患ヲ見出サス．剖検例二於デモ，肋膜ノ

癒着ヲ認メタガ，爾肺皇ハ結核性病竈ヲ見出サナイ．唯，他ノ4例ト共二基ダ歴々感冒二侵

サレテヰル事ハ，上記ノ意味二於テ非常ノ脅威ヲ蟹エシメルモノガアル．

 「ツベルクリン反騰ハ1933年5月及ビ1934年7月ノ2回二於テ（第1側ハ前回ノミ），弱陽

性ノモノ3例（正，H，m例），爾回共二陰性ノモノエ例（IV例）ナリシニ第5例（最年少例）ノ

ミハ前回二0．7・m，第2回ニハLlcm二護赤ハ増彊シダ．胸部物理的所見ハ各例共陰性1

 血球沈降速度ヲ便宜上裁二記載スルニ       第  3  表

（第3表）B・r・ho・ky法ニテ，第2例ノ

ミ最モ沈降速度二・大デアル（29，Vm，

1934施行）．

 組織殊二筋組織ノ破壊高度ナル本症一

於テ，ヒ1・リ重症例ノミガ最モ高値ヲ示

症 例． I II 一I工 工V V
一 I ■

@   1．

k  一 一      一   ■ 一   一

後 20
■・・lu  o

6   4

? … 凸  ■

@ユO2。 後

X一  一  一  I

w 34 11・1
・・一 P

2年 後 X 54 1・■ 50 6 49

シ，他ハ正常値ナルコトニ如何ナル意味ガ体スルカハ遮二論定シガタイ、

              第9節 循環系障碍

 筋病性筋萎縮症ノ心勝二於ケル鐘化成ハ循環系障碍二対シテ當初ハ系統的二観察セラレ

ズ，単二救護所見トシテ記載サレテヰタ皇過ギナイ．
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 然ルニGi・b・s1923ハ從來ノ諸家ノ喬巳載例並ビニ自家例ヲ統一シテ，本症皇於テ心筋鐘化

ハ殆ンド必襲所見トナルコト，注意深ク観察スレバ非常二歴々遭遇スルコト，本症ノ轄麟二

於ケル急激ナル死因ト密接ナル麗係ノ係スルコト等ヲ強調スルニ及ンデヨリ，比ノ方面ノ研

究ハ頼二活氣ヲ星スルニ至ツター

 循環系障碍皇開スル文歓ハGIobus，Boas，Meerwc1n中岡寺ニョリテ詳述セラレテヰル

故，裁二繰リ返スコトヲ略スルガ（ハ脈搏ノ蟹易性，浅弱，細小，徐脈（J…bowit・），速脈，

不整脈（Sa・al・），（口）心停尤進，速脈護作，心難晋等ノ臨床所見ガアリ，更二剖検尿二於テ

ハ，Ross，Cardarclli，Sachs，Brucks，Bunting殊二Globus，Berb工inger等ノ詳細ナル記

載ガミラ1！ル．ソノ所見ハ原著二譲ルモ，Chr・・i・ch・My・…diti・fib…a等ガ最モ展々ミ

ラ1／，硬結形成，脂肪鐙性等モ學ゲラレル．

 併シテ實験的ニハBmnd．bu・g 1925等ハ交感祠鰹ト心筋榮養二就テ研索シ，英ノ切断ハ

心筋ノ鐙性ヲ齋シ得ト論ジ，異教室二於テハ中岡（1933）ハ心筋ハ交感肺経ノ榮差支配ヲ受

ケ，師チ頸部交感祠鰹節ノ易咄ニヨリ心筋ノ単純性鐘化ヲ超サシメ（同時二値橋筋，三角筋

等ニハ筋ヂストロフィ様鐙化ヲ超ス）得タ．

 是二対シテIonescuu1・d Railea㎜，Hess，L㏄等ノ實験的反讃モアゲラレル．帥チ癖経

ノ榮差支配ヲ否定セムトスルモノデアル．

 英ノ何レニセヨ，今ヤ臨床上並ビニ剖検上ヨリ，筋術性筋萎縮症ノ心筋二於テ顯著ナル愛

化ガ殆ンド必存スル事ハ否定シ能ハザル事費デアリ，更二電戴心働圖ノ利閑皇ヨリー暦確賢

二護明サル・二至ツタ（βo・・，W・11u…）・予ノ例二就テハ，其ノ電氣心働圖二關シテハ改

メテ教室ヨリ護表セラルベク，個々ノ例二於ケル臨床所見ハ前章二述ベタ如ク，各例何等カ

ノ循環系障碍（不整脈1遼脈，心停尤進，軽度ノ心肥大，脈搏ノ細小，心雑音，所謂musika11sches

Ge伽sch等々）ヲ具有シ，血塗叉低キモノ多ク，耐モー般ニソノ症候ハ薮シク附加セラレユ

クトモ，消滅シナイ状態デアルコトバ注目スベキ現築デアラウ．新タノ如キ循環障碍殊二心

筋鐘化モ亦一次的要因二基ク事ノ讃左ノーツニアラサルカ。

 猶，第1例ノ剖検時心臓所見二於デモ諸家ノ記載スル姉ク，梢々襖色シダ心筋壁皇於テ

所々三友白色斑鮎ヲ認メ，或ハ外膜近傍ヨリ友自費色ノ細小ナル索状誰ガ脂肪織ヨリ筋暦皇

向ヒ侵入スル等ノ所見ヲ認メタ．此ノ詳細ハ後報二譲ル．

 兎モア1ノ，5症例共二著明二循環器障碍ノ症候ヲ呈シ，1剖検例ニテソノ賢護ヲ得夕予

ハ，本家族症例以外ノ例二於ゲル経験ニモ基キ，本症二心護所見ナラムトスルα・bus等ノ

見解ヲ支持シ，恐ラク本症ト同格ノ要因皇ヨリ惹起サル・モノト推定スル．

             第10節  皮膚二於ケル蟹化

  （工）皮膚温度，Cyanose，大理石様斑紋，Mam。。i舳㎎

 予ノ1例ニテモCy・nose及ビM・m・・ie・u㎎ヲ見ナイガ，護汗ハ高度或ハ軽度二脂漏ト

共二見ラレ（下表参照），脂漏ノ多キ第工，第2例デハ胸部，背部二痘瘡ガ多数二認メラレ

ル。鑓温ハ雫熱或ハ寧口微熱（腋下文ハロ腔）デアルガ自愛及ビ他箆的畠四肢ノ末梢乃至下腿

                  【64】



筋病性筋萎縮症二關スル知見補遺 3055

及ビ前膵ハ豚冷デアリ，殊皇参季二於テ甚ダシイ．本症二於ケル期カル皮膚ノ異常八文織上

歴々記載セラル・所デアヅテ，Seid・1ハ假性肥大筋上デハ。鰐温生成二減少”ガアルト唱へ，

兜三Eハ肥大セル硬キ腓腸筋ノ皮膚ノ寒冷テルハ，局所血管ガ外力ニョリ歴迫セラレタ爲ナリ

トシ，更二St組uss1町ハ末梢ノ寒冷ナル原因ヲ・asomotoriscbe Stδr㎜g二鰯シ，同時二認

メグ腓腸筋ノ浮腫トハ同格Coo・di舳e二社ルモノト考ヘタ、何レニセヨ，像性肥大筋ノ存否

ノ如何二係ラズ，末梢皮膚温度ノ寒冷ナルコトハ展々見ラレル所見。デアル（E・b，Z1mmerI1n，

0rd，Griesi㎎er）．此ノ際，皮膚温度低下二件ヒ其ノ暗青色二着色セラレルコト父ハCyamse

（副チAcr㏄yanose－Gaus．b㏄k u．a．）ヲ星スルニ至ルコトモ展々記載セラレル所デアル．E・b

ノ例皇於テハ更二歩藪ノH・u卜Ma＾or1or㎜gガ見ラレ，是二対シテモ・・somoto・i；cbe

Stδr㎜gヲ以テ説明セラレルガ，Cohnheimハ脂紡織叉ハ緒綿織皇コル局所ノ魔迫ハ副行性

充血ヲ惹起シ爲メニMarmorier㎝9ヲ生來ストナシ，D・・t・・ハ静脈流昌必要ナル筋系ガ消

失セシー基クトイフ．

 以上ノ如キ皮膚二於ケル臨床上ノ蟹化ハ，予ノ各例ニテ讃明シダ如ク，血管壁二肥厚ノ存

スル事多キ事賢二基キ，少ナクモ細血管白麗ノ組織的蟹化成ハ分布密度ノ異常等二擦リテ招

來セラル・ニアラサルカ．

  （2） 襲汗ノ多寡

 護汗ノ減少，皮膚ノ乾燥二就テハ時皇散見セラレルガ（Hopma㎜），多タノ場合護汗多ク

皮膚ノ漁潤ナル事ガ記載セラレ，予ノ例二於デモ2例皇於テハ殊二著ソイ．共ノ理由ハ血管

運動神経障碍（Ebste1n）ト喝ヘラレ，H㎝r1C1・・de（n．Timm・）ハ右側ノ著明ナ筋萎縮症例

ニテソノ右手ノCy2皿。sGト護汗P6rspir2t1onトニ就テvasomotorische Stδrungモアラウガ，

中枢叉ハ末梢性ノ榊経性影響ガ多分一考ヘラレルト連ベテヰル．

 Leit町ハAd爬nalin療法ヲ施行シ，治療効果ノーツトシテ汗分泌減少ヲ毛筆示シテヰル

ガ，予ハ最後迄斯カル結果ヲ認メル事ハ出來ナカツタ．

  （3）頭髪ノ異常，色素性母斑英他

 5例共二頭髪二青年健白髪Can1t1e・juvegi1isヲ認メ且ヅソノ護士ガ異常二粗生ナルコト

ハ跣二述べ夕．

       第4表   頭髪ノ粗生ハ殊二前頭ヨリ頗頂部二夏
                      ヅテ見ラレル．或ハ既二述ベタルガ姉キ

症 例 I II Iユエ 工V V

   ，年 齢136 ・・」・・1・・ 14

｡      一

¥多汗症1什 十十
十」十 i

脂漏1件 糾 ・」・ ±

白髪1什 十 冊1 十 十

頭髪粗生1冊 什 ・・1・・

不良ナル榮養状態ガー国ヲナスカモ知レ

ヌガ，彼等ノ父ガ青年時代夙二Caniti・・

ヲ有シダ事ハ，父系ヨリノ遺偉因子二基

クモノデアル事ガ容易二想像セラレル．

此ノ事ハ，全例ニテ認メタル色素性母斑

及ビ第1例ノ副乳房乳騰ト共二，本症ノ

如キ遺偉的疾患（後項ニテ詳述）ノ特徴トシテ出現シタモノデアラウ．期カル特種形質ガ遺偉
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的疾患二於テ同時二道懐スル事ハ成書ノ記載スル所デアル（見波，三浦）．

 從ツチHa山Pigm㎝tati㎝（Na圧vus）ヲ以テ，英他ノLymphocytos6，Racb㎝ノLymphati

scheri㎎，胸腺部濁音誼明等ト併セ内分泌系平衡障碍二蹄セムトスルS・h㎝k u．M・thiasノ

解澤ニハ遼皇左程シガタイ．

  （4）腓砥腫

 入院當時，第I及ビ第2例ニテ爾例共同一ノ薦骨部（肛門直後）二粗雑ノ表面ヲ有スル鳩卵

大ノ腫瘤ヲ認メ，其後幾分其ノ表面ハ平滑二轄化シタガ，依然硬固ノ勝腺腫トシテ残留シテ

ヰル．僅カニ墜痛ガアル．護主原因ハ坐位皇アルコト，鵠移動法ニテ経ユズ肛門部（大轡筋

萎縮ノ爲メ）ヲ摩擦スルコト，殊二入院前ハ莚上二越届シ，入院後ハ蒲團或ハ艦上ヲ移動シ

テヰルコト等二社ルト思考サレル．第1例ニテ剖検後足ヲ易咄シタルニ，肉眼上硬キ白色ノ

結締織様組織デアルコトヲ確メタ．丹羽ノ第6例ニテ腸趾球二膀眠ヲ認ムルノモ同一要約昌

起因スルモノデアル．

              第11節  血  像  液

 2，3文織二徴シテモ，赤血球及ビ血色素量ニハ著シイ鐘化ハ党則サレナイ．一般榮養状

態不良ナルカ，或ハ身鵠ノ不自由二体リ室内二閉居スル重症例ニテモ，夫等ノ値ノ正常ナル

コトノ多キバ，予ノ例二於デモ認メタ所デアル，

 反之シテ白血球像二關シテ八相當，蟹化ノ著シイモノガアリ，之皇勤シ種々ノ見解モアル

ガ，著者ニヨリ英ノ成績ハー様デナイ．坂木，向山ハ10例二就テ検査シ，正。s1mphi11e（M孤．

58％）ヲ見。，白血球敷ハ1例ニテ5，800，他ハ正常数叉ハ以上ヲ算シ，丹羽ハ7例ニテ検血

シ，正常数（7000－9600）ノモノ5例，過多症（13600）ノモノ1例，減少症（4600）ノモノ］例

ノ成績ヲ得，内8％以上ノEosinoPhi1ieノモノ3例，Lymphocy圧。so4例（37．5－42．5名），

M㎝㎝uc1eose i例（11，5劣）デアヅタ．共他2，3散見セラレルモノニ於デモLymphocytos6

或ハFosinophi1ieヲ示ス報告ガ多イ．

 予ノ實験成績ヲ通覧スルニ，

 （イ）3200乃至5000前後ノL㎝c・岬i・ヲ示スモノガ5症例中4例ヲ占メ，殊皇重症型ニ

テ著シク，最年少ノ1例ノミハ6000乃至7000ヲ示シダ．

 （口） 白血球像デハ，relative Lymphocytoseヲ示スモノ3例，relative Eosinophilieヲ示

スモノ3例デアリ，毎常殆ンド正常像ヲ示スモノi例（第！例），一時Eosin・ph11ieデアヅタ

ガ騒轟後ソノ消失ヲ見テヰルモノ1例（第2例）デアル．

 M．1we91921ハHypothyr・。idi・mu・ノ合併症ヲ有スル筋病性筋萎縮症（催性肥大型）二対

シ，Thyreoidin－b・h・・dlユ1㎎ヲ施行シダ所，種々ノ症状二改善ヲ來サシメ得タド同時二血液像

二於テハ。Eos1nop舳eハ減少シ（事％→1名），M㎝o㎜c1cosoモ減少セシメ（Lympb㏄yt㎝：

43→3ク名，M㎝ocyt㎝：7→2名，むbe・g・㎎：3→0％），其ノ理由ハ骨髄系二於ケル血液再生能

力ガ増強シタニコルト権シテヰル，前記，坂木，向山氏等八本症10例ノ内分泌系二就テ検索

シ，EosinoPhilieハ甲状腺機能ノ低下二基クド青ヒ，Sch㎝kundMath1a5ハLympho町tosε
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ヲ4物二認メ，之ヲ内分泌系平衡失調二蹄因セシメテヰル．近年Leiter八本症ノAd・㎝alin

療法ニテ多藪ノ良果ヲ得タド稀スルガ，45－60％ノLyph㏄ytoseハ不蟹二止マヅタト述ベ

テヰル．

 予ハ各症例二対シ数回検血ヲ反覆シタガ，Ad・㎝alin療法式ハAdr㎝a11n－P11oc岬in併用

療法ニヨリ特二血液像二鐘動ヲ見ナカヅタ．

 猶，第1例ニテハ死亡常日L・uc・cyt・seトソノNeut・・phiIieトヲ検出シダ事ハ前述シタ

ガ，臨床的ニハ循環系障碍二栽ネテ激シギ胃腸症状ヲ訴ヘタニ係ラズ，剖検ニテハ肉眼的二

何等ノ炎術性病竈ヲ認メナカツタ．從ツチL㎝・。p㎝i・ヨリL・u・o・yto。・二鐘化シダ理由ヲ

見出スニ苦シムカ，Sch11eph・ke，E．モ略皮相似タ症例ヲ記載シテヰル．殊二Berb1i㎎orund

Duk㎝ノ例ハ殆ンド穿孔性腹膜炎ヲ惟ハシメ，24，000／Louco・ytoseヲ算シタガApP㎝dix

ハ殆ンド正常（Ve・wachsu㎎遺残）デアリ，胃粘膜塵鰯ヲ剖稔後二認メタニ過キヌ．兎二角

死戦期＝一於ケルLeucozytoseノ意味二野間ガ嬢ル．

              第12節  内分泌雌器障碍

 内分泌臓器障碍ト筋病性筋萎縮症トノ闘係ハ，共ノ機能障碍ノ讃明ニヨリ，或ハ薬効的真

果阜コル蹄納的ノ讃羽二基キ，又ハ器質的異常ノ認メラル・事ニヨリ，非常二密接テルモノ

ナル事ハ跣二展々先進ノ記載スル所デアリ，英ノ多クハ足ヲ以テ原因的疾患トシ，叉ハ共通

ノ要因（Bramw出）二基クカ，dysp1astische Anlage（Bachm・m）二基ク同格ノ合併症ナリ

トシ，或ハ全然偶然ノ合併症ト見微シテヰルガ倫ホ統一アル所諭二至レリトハ思ハレス．

 諸家ノ報告スル所二從ヘバ，

：1練簑満；質ニニ：ノ／瀦最一多1報告一1一

 （ハ）松果腺ノ異常ヲ認メムトスルモノ（Timme）

 （二）胸腺ノ遺残二蹄スルモノ

 （ホ）副腎ノ障碍ヲ想像スルモノ（Rohr）

 （へ）生殖腺ノ護育異常（F・i・d・・三。h；Falta；u．a．）叉ハ共ノ製齊股與ニテ症状ノ改善ヲ見

タトナスモノ（Herrmam und KraI）

 （ト）或ハ名護性内分泌腺障碍ヲ論ズルモノ（L・皿…i・i；J・m・y，Goodha．dt。。d I．a－

acs㎝）等々ガ見ラレルガ，殊ニソレラノ詳細ニツイテハCu・s・hma㎜，Mosb・・g等ノ論ズ

ル所デアル．

 子ノ例二於テ痒候或八機能ノ上二於テ，独イチ期カル意味ノ開係ヲ求ムルナラバ，Asc㎞er’

Ve・・uchノ陽性，Demog・・phieノ護明，胃液酸度ノ過多，血液像ノ所見（E・・imphi1i・，

Lymphocytose），植物神経系ノ異常緊張状態（5例共二Piloc£rpin及ビAtropin反騰二陽性），

M・c・・glos・i・，号系ノ鐘化，血液成分ノ異常（後報），色素性母斑ノ具有等々ヲ學グ得ルカ．

是等ハ内分泌機能異常ノ積極的ノ何等ノ讃明ヲモ與ヘナイ．況シヤ，叡智ノ正常，土耳古戦

ノ正態，甲状腺腫大文ハ甲状腺疾患様症候ノ鉄如（但シ剖検例ニテ異常部ノ附麗スルノヲミ
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夕），胸部異常濁音叉ハ陰影ノ嵌如，生殖腺護育二異常ナキ事等ハ，内分泌腺異常ノψ原因

説”ヲ信ゼシメズ，寧日筋府性筋萎縮症ト内分泌腺系トノ同格的ノdyopl・sdsche An1ageノ

存在ヲ憶測セシメルモノデアル．裁皇於テ再ビ，本症ノ本態二關スルJ㎝d閉sdkノ見解ガ

最モ有力デアラウコトカ考ヘラレル．

          第13節  遺侮的關係 附，血液型トノ關係

 E．bガ筋術性筋萎縮症ヲ統一スル以前，L・ya㎝一Mδb1u・1876ハ既二h舳dit邑脆Form

ヲ提唱シ英ノ臨床像二就テ記載シテヰル．綾イチF・1・d・・ich1884八本症ノ原因トシテ

”di・P・・三emde Di・th…’’ヲ認メントシ，是皇ヨリ筋組織ハ榮養並ビニ形態學的二萎弱ヲ來

シ抵抗減退シ，從ツチ榮差障碍二階入リ易シト読キ，B1・cq・nd M・・in・… モ亦本症ハ筋繊

維ノ榮差障碍ニヨツテ護士スルガ英ノ原因ハ遺偉ニヨリ僅ヘラレルトシタ．更二J㎝d・assik

1902ハ遺侮的素因ハ唯二筋肉ノミナラズ，全身鵠ノ各EI・m㎝tヲモ侵襲スルト喝破シク．

擦ヅテL・・㎝・1904ハN・th・榔1ノ成書ニテ，遺偉ヲ最モ有カナル要因ト認メテヰル・

 一方統計的（第5表参照）皇於デモ本症ノ出現ハ，追懐的護士ガ教護性ノ毛ノ・牛藪以上ヲ

占メテヰル裏ガ知ラレ，盆々強固ナ基礎ヲ翼ヘテヰル．

       第5表  然シナガラ・如何ナルErbmodus

報告者 時代 総数譲現航態 内謁例敷 ％

遺情性
・・1 56

Erb 1891 100 山一 ■I■I一 一I 一  一    ⊥＾一  ⊥ ｝ 山 一1 0  一一■■

散護性 44 44

■ 適傳睦 刈 37．6

Weitz 1ユ921 639
…

1
1

散酸性 …1 62．4
i

遺傳性 46 37

丹 羽 1931 123
散酸性1 ・・」

63

皇從フカハ容易阜決定セラレナカ

ッタ．英ノ理由ハ，本症ハ比較的

稀有デアルコト，組先二於ケル状

況ガ不明ノ事ガ多イコド，事費種

々ノ型式ト考ヘラレル症例ノアル

コト，確實ニナヅタ型式ヲ統一シ

テモー様デナイコト等ニアヅタ，

 例ヘバP鉗itz1924ハ，本症二

八名タノ他ノ遺偉的疾患ヲ合併スルコトガ多キ故，遺偉的デアリ殊昌優性遺像ニヨリ嚢生ス

ルト稀シ，同年B三・9ハErb氏青年型ハ救護性二出現スルガ，遺侮的家族的二護現スルモノ

ハ母騒ヲ通ジテ護士シ，英ノ際母誰自身ハ該疾忠とハ罹患セズ，是ヲmatεme met岬h・kti－

sch・V・岨b㎜gト唱へ夕．是ヨリ先，Gower・1879ハ夙二像性肥大型ハ男性ノ罹患者ノ

健康ナル姉妹カラ遺偉セラレルト指摘シタコトガアル（垣・n－Jendrassik）・或ハWoi屹ハ

Mut・ti㎝ト遺偉トヲ併セ考ヘテヰル．師チ疾病ノ素因ハM・t・ti㎝ニョリテ護士スルガ，

子孫皇偉ハルハ共ノ年数ニシテ，英ノ際優性遺偉二基キ両性二出現シ得ト謂ヒ，且ツ男性ニ

テハ毎常罹患スルガ，女性デハ共ノー部ノミ植甑シ，北ノ理由八女性デハ素因ハ有ツテモ白

ラ護病スルコトノ少ナイ特異性ガアルカラニコルト述ベテヰル．

 以上ノ諸論二擦ツテハ遺偉ノ型式二就チノ満足ナル解説ハ得ラレナイガ，近年早至リ

Di・hl，H…帥u・dUb1s・h1927及ピ丹羽（1931）ノ業績ガ相鍾イデ出デ，両者ノ見解必ラ

スシモ相容レザルそ，少ナク毛道傳型式昌關スル統一アル指針ガ提供セラル・昌至ック・殊
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昌丹弼ノ研究ハ，本症ノ護現型式ハ遺偉學約二，優性，劣性，性結合ノ3元的二擦ルモノナ

ルコトヲ確定シ，英ノ家族性タルト，救護性クルトヲ間ハズ総チノ症例ハ，3元ノ何レガニ

ョリ説明シ得ルコトヲ明カニシタ、

 裁二於テ予ノ實験例ヲ吟味スルニ（家系圖参照），

 （イ）同胞10名中5名ノ男子ニノミ出現シ，1名ノ男子ト女子（4名）ノ全部ハ総ベテ健康

二見エル．

 （口）父母ハ外観上釜ク健康デアリ，概父母二關シテハ確實デナイガ，罹患者ハ存シナカ

ヅタ模様デアル．

 （ハ）同胞中長女ハ婚スルガ卵奥手術ヲ受ケタル爲メ學子ナク，罹患ノ男子並ビ皇共他ノ

同胞ハ未ダ婚セズ．從ヅテ本家族ノ子孫二於ケル騒患者護現状態二就テハ窺知スルヲ得ナ

イ．

 （二）傍系二於ク‘ル2，3ノ家族モ離散セルモノ多ク調査ハ不充分デアルガ，知悉シダ眼

リニ於テハ類似ノ疾患皇テ繁レタルモノハ存在シナイ．

 以上ノ調査二擦リ本家族例ハ，父ハ性型二於デモ本症ノ遺偉形質ヲ有セズ，母ハ表型ハ健

康ニシテ性型二於テ遺律性ノ潜伏ヲ有シ，從ツチ共ノ第1代F1昌テ，男性ノ李藪ハ罹患シ，

中敷ハ健康（表型，性型共二）トナリ，女性ノ牛藪ハ性型二於テ遺体形質ノ潜在ヲ示シ，他ノ

争敷ハ完全二健康トナル体性遺偉ノ型式ノーツ皇該當スベク，且ツ充分二説明セラレル（見

波，丹波）．

 翻ツチ文戯二徴スルニ，英ノ直接遺律性ナルト家族性ナルトヲ間ハズ，1家系二於テ5症

例以上ノ多数二夏リ本症ノ罹患者ヲ輩出シク家族例ノ報告ハ甚グシク多クハナイ．

 Barsikow：2家族ヨリ5代皇亘リ24例襲生．内，1代皇テ同胞7人中6人ガ擢忠シダ時

ガアル（♂4例，♀2例）．

 F・iedreich：35例（原著ナキ故不詳）．

 Scb剛e1891：父ト4子（92例，♂2例）．

 R0・01916：4代皇刊6例．殊昌第3代≠テ同胞12人全部罹患シ，存命者5例（♂2例，

93例），死亡者7例（♂4例，93例）．

 O・2mky1927：4代皇テ1O例（♂6例，♀4例）．内，最大多数出現ハ第3代ノ4例（♂

3例，♀工例）トスル．

 Scheimam1929：4代ニテ6例．

 丹羽193i： 2代皇テ5例（杉○家）．

       3代昌テ5例（水○家）．

 Kostakow1934：3代一テ15例、

 英他，1家系内一4症例ヲミタルモノニ，Zimmer1in，C・㏄h，Ham㎜㎝d，C・1町ア，u．a．

本邦二於テハ澤野，丹羽，四熊等ノ報告ガアル．

 更昌件僅道傳ノ家族例畠テ著明ナル毛ノ昌盃レハr行少ナク・我邦昌於テハ10指ヲ碑デ
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ズ，丹粥ノ大○家，四熊ノ例等ハ同胞4症例二出現シタモノ，欧米畠於デモBembardt1875

／7人見弟中5人侵襲サレシ家族例ヲ以テ最多藪トスル，印チ予ノ森○家ノ姉キバ，件性遺

偉ノ型式ヲトル症例トシテモ，賢二稀有ナル家族例二麗スルト語フベキデアル．

               附．血液型トノ關係

 丹羽ハ筋病性筋萎縮症ノ7家族例二就テ血液型ノ調査ヲ施行シ，ソノ結果唯1家族例ヲ除

ク他二於テハ本症ノ護現ト血液型ノ遺侮トハー致シナカツタ．

 子ノ例皇於デモ家系固表二示ス如ク，5症例中A型4例，O型ハ1例デアツタ．

 猶，丹羽ハ氏ノ症例ニテ，14名ノ調査例中A型6例，，B型3例，AB型2例，0型3例ノ

成績トナリ，本症ノ遺偉ハ血液型トハ關係ナキコトヲ遊ベテヰル．

            第4章 本篇二．於ケル結論

 予ハ同胞5例二出現シダ筋病性進行性筋萎縮症二就テ臨床的，實験的，組織學的検索ヲ施

行シ，〃病勢程度ヲ異ニスル各症例”相互間ニテ得タル成績ヲ経トシ，他方。疾病経過中ノ

饗動”ヲ追求シテ得タル成績ヲ緯トシ，是等ノ綜合的観察カラ次ノ如キ結論ヲ得タ．

 （1）木報告例ノ筋萎縮ハ糎幹及ビ躯幹二近キ四肢大筋呈著明デアリ，全身ノ騒痩甚ダシ

キ重症型二於テハ夫等ノ諸筋ヨリ先ズ侵襲セラレタルモノナルベク，萎縮ノ進展経路く明カ

ニナシ難イガ，上肢ヨリモ寧日腰響，大腿ガ早     第6表 （1934年現在）

期ノ様二惟バレル．

 （2）臨床上ノ仮性肥大筋ハ認メラレヌ．

 （3）萎縮筋大サノ左右側相異ハ疾病ノ早期

二於テミノ診断上留意サルベキ症候トナル．

 （4）萎縮進展状態ハ次ノ如ク年齢，罹患期

間等ノ間二並行的關係ヲ持タヌ（第6表）．

 （5）電氣興奮度検査ニテi例二於デモEaR

症例 年齢 初護年齢 濯病期間
萎縮進
展 度

I 37 7 30 榊

■ 34 7 27 舳

皿工 29 7 22 什

工V 25 7 18 十

V エ5 5 9 什

ヲ認メナイ．軍紺性降下八重症例二基グシク，反膳ヲ呈セサル筋群モ重症例皇多イー軽症例

デハ降下著明ナル筋群ガアルトモ，反騰ノ陰性ナル筋群ハ少ナイ．電氣興麓度ト剖検例所見

トノ關係ハ，萎縮甚ダシクトモ赤色ノ保有サレタ度合二並行シテ高ク，筋容積ノミニハ並行

シナイ．

 （6）織維性學縮ハ1例ニテモ是ヲ講明セズ，第1例デハ白琵的二下肢二撃縮感ヲ訴ヘテ

ヰタ．

 （7）腱反射ハ第4例ニテ讃明サレ，年少ノ第5例チハ「アヒレス腱反射ノミ存シ，先進

シテヰル．

 （8）拘撃ノ全身的ニシテ5個關節二關興スルモノ2例，4個關節二關與スルモノ2例，

2個關節二止マルモノ1例、是ハ疾病ノ軽重度皐並行的二侵襲サレテヰル．

 （’9）前鱒ノ拘學ハ腕關節以下末梢關節ノ届位ヲ招來セシメ，殊畠2例二於テ腕關節享テ
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寧口外翻簿ヲ乗ネル．是等ハ特二筋（淡紅ナリ）ノ1Ci・・ho・・様鐘化ヨリモ筋叉ハ腱短縮ヲ主

因トナサムカ．

 （10）跨關節ノ如キ球窩關節デハ拘撃（腰部屈筋）アリトモ同時二一方性弛緩關節ヲ形成ス

ル．

 （11）剖検例ニヨリ，拘撃ハ筋系ノミナラズ，腱ノ靱帯ニヨツテ構成サルモノアルコトヲ

立護シダ．

 （12）筋萎弱ト拘學トハニ次的異態ヲトラシメ，髄移動法，頭部掻爬，仰臥法等ニテ巧妙

ナル適膳運動ヲ鰭得セシメル1

 重症2例ニテ坐位長期ナル爲メト居室ノ貧弱ノ爲メ薦骨部二鳩卵犬ノ肝腫睡ヲ生ジタ．

I（15）号系ハ長管状骨タルト短骨タルトヲ間ハズ，侵襲セラレ，疾病ノ進度ト著明二並行

シテヰル．

 （14）敬二年齢，罹患期間等ト並行セスシテ，疾病自麗ノ程度二並行スルコトハ，本症ノ

骨萎縮ノ機簿ハ，本來ノ骨成長二抗シテ疾病程度昌並行ジター方性破壊嬰因（長径ノ成長ハ

不蟹）ガ作用スルニアリ，印チ骨萎縮ノ本態ハ筋萎縮ノ本態ト同格ナルコトヲ意味スル。

 （15）膝蓋骨萎縮像ハ少ナクモ予ノ例デハ．疾病ノ進展度ヲ鋼ルノ指標デアル．鋤照例，

「トムセン症例，28年間坐位ヲトル「アテトゼ症例ニモ見ナイ特異像デアル．

 （16）皮膚反射ハ正常デアリ，知蟹障碍モナイ．末糟ハ豚冷デアルガ，Cyamse，M町一

mo・三〇…ngノ像パナイ．護汗，脂漏ハ甚グシク多イ．

 （17）叡智ノ障碍ナク，精祠1カハ総テ正常．膀胱芭腸障碍ナク，生殖器上異常ヲ見ナイ．

 （18）消化器障碍トシテハ，第4例ノミー過性昌食道部挾睡ヲ訴へ，通過障碍（23”）ヲ講

シダ外，異常白蟹症ヲ有スルモノパナイ．

 胃酸度ノ高キモノ4例．歩行可能ノ第4例ヲ除キ著ンキ秘結ヲ訴へ，「レ検査ニテ横行結

腸ノ下垂ヲ示スモノ3例，腸管機能低下ヲ示スモノ3例，然シ両者ハ必ズシモ相伴ハヌ。殊

皇剖検例昌テハ腹筋ノ容積ハ正常犬，赤味ヲ喪失セズ・

 経過中高度ノ胃腸障碍ヲ惹起シタモノハ1例ニシテ，第I例ハ死期二激シク胃腸症状ヲ星

シク．

 （19）呼吸器殊皇肺二異常ヲ認ムル毛ノハナイガ；各例共二基ダ展々感冒二罹患シ，護熱

シ易イ．「ピルケ氏皮膚反膳ノ弱陽性ノモノ3例1陰性ノ手ノ1例．第2回ニハ増強シダ陽

性ノ毛ノ1例．

 （20）血球沈降速度ノ速進ノモノ1例（重症型）．

 （21）血塗ハー般皇低ク各例共，脈擁，心音，EKG．二異常ヲ挟クモノナク，或ハ白蟻的

心停充進ヲ訴ヘル．musikalisches Gor玩uschヲ鶉クモノ1例．期カル自箆的叉ハ他鏡的症

状ハ増加スルトモ，好簿セズ．

 （22）剖検屍ノ心勝ニテ定型的ノInt6rst1t1cu6Myocarditisヲ想ハセル像ヲ實見シダ．

 印チ心臓異常所見モ赤，本症ノー分症ト見徴スコトニ左頽スル．
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 （25） 血液像デハ特皇貧血ヲ認メヌ、5例中4例ニテ毎常著明ノL㎝co油ie（3200→5000）

ヲ護シ，白血球像二異常無手モノ1例，初期昌Eosinophi1ioナリシ毛俊二共ノ消失ヲ見タモ

ノ1例．毎常，雌1ati冊EosimPhi11eト㈹1ad・6Lympho・ytoseヲミルモノ3例デアル．

 死期皇胃腸症献ヲ惹起シダ第1例ハ當時12，000／Le・㏄・ytos・ヲ示シダ．

 （24）血液像ハAdrenヨlin療法等ノ影響ヲウゲナカッタ．

 （25）植物肺経毒注射試験ニテPiIoca叩in及ビAtroPin二陽性ノモノ4例，更二Adr㎝旨1i皿

ニモ弱陽性ノモノI例デアツタ．

 （29）rアシュネル氏試験二陽性ノモノ3例，皮膚紋劃症ハ全例ニテ著前二陽性．

 （27）以上ハ，前述ノ血液像，胃酸度，多汗症，植物榊経毒注射試験威綾，後報ノ血液成

分生化學的検査成績（血糖殖1，糖代謝，類脂麗含量）奪ト相侯チ，内分泌臓器機能障碍ヲ指示

スルガモシレナイガ，積極的護左タリ得ナイ．

 （28）内分泌雌器ノ器質的異常ハ1例ニテモ讃明セラレナイ．剖検尿量テ薬ノ甲状腺皇不

完全ナ錐騒突起ヲ認メタノミデアル．「レ像ニヨリ土耳古戦，裕果腺等皇異常ヲミナイ．

 （29）遺偉學的ニハ本症ハ明カニ，体性遺偉型昌從ヒ同胞io名（♂6人，字4人）中5名ノ

勇子島ノミ出現シタル毛ノデアル．

 （50）体性遺偉型二麗スル同胞5症例以上ノ報告ハ，趾mh町dt（5症例）ノ報告以外呈バ

見出サ1ノナイ．

 （31）罹患セサル男子1名（18年）ハ上記ノ遺偉型式及ビ罹患者ノ現症魔ヲ参酌スルコトニー

ヨリ，恐ラク将來そ健康タウ得ルコトガ推定セラレ，コノ事ハ賢験例森○家ニハ優生學上重

大ナ意義ヲ有スル．

 （32）血液型（A型4人，0型1人）八本症罹患トハ開係パナイ．

 （33）症例ハ父母ト共二血清「ワ或反騰ハ陰性デアル．

 （54）以上ノ各項ニヨリ明カナル如ク，筋萎縮以外ノ少ナクモ腱，靱帯，号系，心臓等ノ

諸蟹化ヲ綜合シ，内分泌機能障碍様症候ト共阜纏テ是等ハ同一ノ要因ノ作用スルコト呈ヨリ

惹起セラレタル同格ノ愛化ニシテ，要因ハ遺偉的島体性遺偉型星從ヒ母饅測ヨリ偉ヘラ1！タ

モノト思考スル．

 （35）号系二於ク’ル鉄損，賛骨，頭蓋血管ノ異常走行，一色素性母斑，青年性白髪，甲献腺

ノ不完全異常錐騒，副乳房乳膳等々ハ遺律性疾患ノ随伴現象トシテ説明サルベキモノ台アラ

ザルカ．

（文戯後出）
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倉重論文附囲（I）

1  ・11 い・・



倉重論文附岡（II）

脛骨並ビニ腓骨ノ正常像折

脛骨並ビニ腓骨ノ萎縮像（第3例）北

上腓骨萎縮像（第2例）％



倉重論文附岡（lll）
ザ

膝蓋骨並ビニ骨端萎縮像（第1例）班 膝蓋骨並ビ昌骨端萎縮像（第2例）％

正常像（健康対照例）％


