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４． 研 究 成 果

ほ ｃめ に

福山型先天性筋ジス トロフィ ー （ＦＣＭＤ） は骨格筋及び中枢神経

系に主病変を有する 常染色体劣性の遺伝性疾患である ［１，２】。ＦＣＭＤ

症例の骨格筋や申枢神経系で、 基底膜の形態的、 免疫組織科学的な

異常那観察さ れてお り、 ＦＣＭＤ の病 因として基底膜の脆弱性カ
ミ考え

られて いる【３－７］。 申枢神経系 において はアス トロサイ トの足突起に

より ｇ１ｉａ１ｉ触ｉ触ｓ 淋形成され神経組織と髄膜を境界している 狐 ｇ１ｉａ

１ｉ㎜ｉ腕ｓ 表面に基底膜カミ形成さ れる。 胎児 ＦＣＭＤ 症例の申枢神経系

では 劇ｉａ１ｉ㎜ｉ触Ｓ の部分的な欠損 とそ の部カ、らの神経組織の遇剰遊

走が認め られることか ら、 基底 膜の異常に伴う ｇｈａ１ｉ㎜ｉ伽Ｓ の欠損

が小多脳回を主とする 頁ＣＭＤ 中枢神経系病変の病因と考えられてい

る【３－１１］。 申 枢 神 経 系 に お ける 基 底膜、 ｇ腕 工ｉ醐ｉ伽ｓ の 形 成 に は アス

ト回サイ トカミ関与 している が、 我々 のこ れまでの検 討では、 ＦＣＭＤ

症例 の アス トロ サイ トの 未 熟性 を 示唆 する 所 昆カミ得 られ てお り、

ＦＣＭＤ 脳 病変 形成にアス トロサイ トが関与している可能性カミ高いと

恩 わ れる 【１２］。

最近種々の 病気の原 因として酸化ス トレスが話題 となっ ている が、

亙ＣＭＤ の 未熟なアス トロサイ トは酸化ス トレス を受けやすい可能性

が考え られる、 本研究 にお いて は、 ＦＣＭＤ の アス トロサイ トの性





細胞及び皮質下白質の グリア細胞を、 延髄においては神 経細胞、 グ

リア細胞ともに被蓋、 オリー ブ核の平均を算定した旬

繕果

結 果 は 図 １、 表 ３， ４ に示 す とお りで あ る。

胎児例 及び ６ 才の症例では 大脳、 延髄ともに ＦＣＭＤ 症例 とコ ン

トロー ル症例 の 間に明 らか な差異 は認めら 抗なかっ た。 五４－２７ 才の

小 児、 成 人 ＦＣＭＤ 症 例 で は、 大 脳 のア ス トロ サイ トにお いて、 酸 化

終 末 産 物 で あ る ａｄｖａ㏄ｅｄ ｇ１ｙ㈱ｉｏｎｅ的ｒｏｄ㏄ｔｓ 淋、 コ ン トロ ー ル 症

例 で はほとん ど染色されな いのに対して、 核、 細胞質 に弱 陽性に染

色 さ れ る 傾 向カミ認 め ら れ た、 そ の 他 の 酸 化 終 末 産 物 で あ る ４－

ｈｙｄｒｏｘｙｎｏ 撒 ａ１， ８一輔ｄｒｏｘｙ ｄｅρｘｙｇ醜ｎｏｓｉ鵬 や 非 酸 化 経 路 に よ る 終 末

産 物 の ｐｙ 耐 加⑧、 鵬 砒ｙ１ｇＩｙｏｘａ１ に 関 し て は 大 き な 差 異 は 認 め ら れ

な か っ た。 活 性 酸 素 の 修 復 酵 素 に 関 して は、 Ｍ亙ｓ哩鎌ｏｘｉｄｅｄｉｓ孤 晩ｓｅ

陽性細胞カミＦＣＭＤ 症例 で大脳、 延髄 ともによ り多く 観察される傾

向カミ認め られた。

考察

Ａｄｙａ 鵬 ｄｇ１ｙｃａｔｉｏ亙ｅ亙Φｒｏｄ㏄ｔｓ は 蛋 白 の ｇ１ｙｃｏｓｙ 嚇 ㎝ の み で な く、

炭水化物や脂質の酸化によっても形成さ れ、 細胞質や核、 細胞外基
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表１ 痘例の概略
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ＦＣＭＤ

ＦＣＭＤ
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２２ 駆

２３ 駆

２３ｇＷ

６ｙｒ

五３ｙｒ

１７ｙｒ

２９ｙｒ

３１ｙｒ

４１ｙｒ

な赦 血◎概巫

１：埠０

３７：０２

１：４６

９：０２

１４：５０

１：３７

７：０４

１：３０

５６．０

７蟹．⑪

７７．⑪

１３７０

１４６４

１４２０

１４五８

１４１５

１５７０

Ｃ班ｄｉｏｐ湖 ㎜ｏな箪ｙ ｈｙｐｏｐ１ａ１ｓｉ＆

Ｃｏ烈ｇｅ誠晦玉ｐ棚㎜ｏｎ包Ｗ ｃｙｓｔ

ＣＣＡＭ：ｏｆ碗ｅ 地ｎｇ

ｙｅ丞ｔ㎡ｃ篶晦亙ｓｅｐ胞１ｄｅｆｅｃｔ

Ｏｖａ虹ａ亙 触醐ｏτ

Ｓｙｓ偽 醐虻王泌ｐ泌ｓｅζｙ舳ｅｎ１ａｔｏｓ皿ｓ

ｙＡ亘Ｓ

Ｍ 減 鋤 ｓｙｎｄｚｏ㎜ｅ

Ａｂｄ◎醐ｉ蝸１ａ耐ｉｃａｎｅｕＷｓ㎜

ＰＭ ｔｉ鵬 ＝ｐｏｓｔ一㎜ｏ 鵡 触 ｔｉ㎜ｅ， 駆
＝ｇｅｓ鮒ｉ㎝ａ１ ｗｅｅｋ，ｙ亙＝ｙｅａｒ－ｏ

１ｄ

亙Ｃ Ｍ Ｄ＝Ｆｕｋｕｙａ㎜ａｃｏｎｇｅ亙ｉｔａ１㎜ｕｓ㎝１舐 ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ，
ＣＣＡ Ｍ＝ｃｏ㎎ｅ亙ｉｔａ１

ｃｙｓｔｉｃａｄｅ亙ｏ㎜ａｔｏｉｄ ㎜ａ１£ｏｒ㎜ａｔｉｏ芯，
ＶＡＨＳ 弍ｉ醐ｓ－ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ

ｈｅ】皿ｏｐｈａｇｏｃｙｔｉｃｓｙｎｄτｏ血鳴

１２



表２ 免疫染色に使用し危一次抗体

趾ｉ醐 町 独 ㈹０搬Ｓ Ｄｉ１耐ｉｏｎ Ｓｏ担正ｏ③

ｇ脆１ 鮒ｉ１１ａ町 ａｃｉ碗 ｐ耐ｅ赫 １：１０００

αＢ－ｃＷｓｔａ１１虹 １：２０００

ａｄｖａｎ鵬ｄｇ１ｙｃａｔｉｏｎ 釦ｄｐｒｏｄ口ｃｔｓ（６Ｄ１２） １：１５００

４－ｈｙｄｒｏｘｙｎｏｎｅｎ叡 １：１００

８－ｈｙｄｒｏｘｙ－２
１－ｄｅｏｘｙｇｇａｎｏｓｉ亙ｅ １：１００

ｐｙｎ＝靱ｉ亙 １：五０００

エｎｅｔｈｙ１ｇ１ｉｏｘａ１ 五；２⑪Ｏ

Ｃｕ／Ｚｎｓｕｐｅ正ｏｘｉｄｅｄｉｓ触 斌 鵬ｅ 丑５⑪０⑪

Ｍ丞ｓｕｐ釘ｏｘ漉 磁 鰯 晩 鴫 篶５０００

ＤＡＫＯ

Ｂｏｅｈ 曲 ｇｅｒ－Ｍａｎ竈ｈｅｉ㎜

Ｐ包巫ａｐｈａｎ亙Ｉ克ｂｏｒａｔｏｒｉｅｓ

Ｎｉｐｐｏ亙 ０ｉ１Ｆα ㏄ｓ

Ｒａηａｐｈａ ㎜ Ｌ包ｂｏτａｔＯｒｉｅｓ

血ｏ㎜ Ｄｒ．
Ｈｏ㎡ｕｃｈｉ

＊

ＮｉｐＰｏｎ ◎ｉ１Ｆｏｒｃｅｓ

ｆｒｏ固 Ｄｒ．Ａｓａｙａ㎜ａ
淋

血ｏ㎜ Ｄｒ．
Ａｓａｙａ㎜ａ

＊＊

＊Ｄｅｐ班ｔ㎜ｅｎｔｏｆＢｉｏｃｈｅ㎜三ｓ鮫ｙ，
Ｋ篶触級鰯◎め ⑰虹ｙｅヱｓｉｔｙ、

＊＊Ｄｅｐａｒｔ㎜ｅ耐 ｏｆＰｅｄｉａｔ此ｓ，
Ｙａ㎜ａ鵬 曲量 舷 納 池釦 Ｃｏ１１ｅｇｅ

五３
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