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1) The results of 166 cases with neuromuscular disorders investigated by muscle biopsy during recent 

five years from May， 1977 till May， 1982. 

2) The technique of muscle biopsy， and the approach to histological and histochemical diagnosis on 

muscle biopsy specimens. 

3) The current studies on neuromuscular disorders in our department 

The diagnosis was made by physical and neurological examinations， electromyogram， nerve conduction 

velocities， serum enzyme， muscle biopsy and nerve biopsy. 

All examined cases were determin巴dinto two groups ; 

1) So called neuromuscular diseases 
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1) polymyositis syndrome 45 cases 

2) peripheral neuropathy 42 cases 

3) motor neuron disease 30 cases 

4) congenital myopathy 4 cases 

5) myasthenia gravis 4 cases 

6) associated with inclusion bodies 4 cases 

7) muscular dystrophy 3 cases 

8) myasthenic syndrome 2 cases 

9) associated with coexisting Adie's syndrome and the distrul】anceof posterior column 2 cases 

10) others 5 cases 

II) N euomuscular disorders associated with the diseases of internal medicine 

1) neuromuscular disorders in idiopathic cardiomyopathy 11 cases 

2) associated with rheumatoid arthritis 10 cases 

3) associated with endocrine disorders 7 cases 

4) associated with eosinophilic syndrome 3 cases 

5) associated with carcinoma 4 cases 

6) associated with diabetes mel1itus 3 cases 

7) associated with pulmonary fibrosis 3 cases 

8) hypokalemic myopathy cases 

9) associated with sarcoidosis 2 cases 

10) alcoholic neuromuscular disorders 2 cases 

11) associated with HBs antigenemia 2 cases 

12) glycogen storage disease 1 case 

13) mucopolysacchariidosis 1 case 

14) others 4 cases 

The conclusions of this paper are summarized as fol1ows: 

1) The muscle biopsy showed more detai!ed information in the cases diagnosed as neuromuscular 

disorder by neurological examination. 

2) Also， the muscle biopsy revealed subclinical neuromuscular disorder or pathogenesis in these cases 

who were not demonstrated neuromuscular disorders by neurological examination. 

3) 1t is important that the cases revealing neuromuscular disorders were often shown not only in 

neurological department， but also in the department of internal medicine， orthopedics and so on， by muscle 

biopsy or other neurological diagnostic techniques. 

緒言

筋肉は人体の組織中最大の比率を有し，種々の

全身病態に反応することが次第に明らかにされて

きている.いわゆる神経筋疾患，あるいは神経筋

病変は単に神経内科の領域ばかりでなく循環器病

学，消化器病学，内分泌学および免疫学的疾患な

どの種々の領域に関連し，特殊な疾患として考え

る傾向は薄れている.

さて神経筋疾患の研究は最近30年の聞に目覚ま

しい発展をとげている.それには，① CPKをはじ

めとする生化学的診断法の導入1) ②電気生理学

的検査の発展，③筋生検による組織学的研究の進

歩など2)があげられる.

本論文では最近 5年間の当神経内科における神

経筋疾患(病変〉の経験について，研究内容を含

めて概説し，特にその検索に重要であった筋生検

による筋組織学的診断法について白験例を中心に

述べる.

対 象

本研究の対象は， 1977年 5月より 1982年 5月ま

での 5年間に当神経内科において筋病変が考慮さ

れかっ筋生検を施行した166症例， 236検体(筋肉

205検体，末梢神経31検体〉である. 166症例の施

設別の内訳けは表 1のごとくである.

方法

1.神経筋疾患症例に行なった検索
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表 l 本研究の対象

① 神経筋病変の考慮された 166症{7rJ. 236検体(う

ち末梢神経 31検体)について検索

② 166症例の施設別内訳

神経内科 110例
女子医大の他科

心研内科 14例

整形外科 8例

呼吸器内科 7例

内分泌内科 4例

腎センター 4例 39{7rJ 干166症例

糖尿病センター 4例

血液内科 2伊l

消化窓病センター l例

精神科 1例

他院 11例

(大宮日赤病院聖母病院東京医歯大厚)

生年金病院， 太田総合病院，榊原記念病院/

神経筋疾患の疑われた症例について問診，ベッ

ドサイドでの内科学的および神経学的診察，必要

により家系調査などを行ない，補助的検査法とし

て一般検査，電気生理学的検査〔筋電図，末梢神

経伝導速度など)，血清酵素とくに CPK，筋生検，

神経生検，その他の検査を行なった.

2.筋生検法について

筋生検は適応を十分に考慮し行なった.筋生検

手技の実際の手JI演として，①筋生検部位の選定，

②生検部の剃毛，必要により精神安定剤などを術

前に投与し，原則として手術室で行なった.③生

検部位の消毒を行ない通常1%キシロカインで局

所麻酔，④次に筋線維の走行に沿って皮膚小切開

(通常2cm以下〉を加え，⑤筋膜を開き，筋を露

出〔写真1)，⑥最少量の筋を円柱状に切除した.

さらに，⑦電顕標本については過収縮を防ぐため

isometric crampを用い，そのまま固定液に漫し，

⑧最後に止血，筋膜・皮膚縫合を行ない終了した.

3.筋生検標本の処理について

得られた筋生検標本については，①ノミラフィン

標本による hematoxylin-eosin (HE)， Masson-

Trichrome染色など，②クリオスタット標本(ド

ライアイスで冷したアセトン中で急速凍結後，直

ちにクリオスタット切片とし標本作製)による組

織化学的検査，③電子顕徴鏡的検査，一部には，
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④免疫組織化学的検査(蛍光抗体法など)，⑤分

析化学的検査を施行した.

クリオスタット標本による組織化学的検査とし

て HE， trichrome変法， periodic acid-

schiffPAS)反応， reduced diphosphopyridine 

nucleotide tjtrazolium reductase (DPNH-TRま

たは NADH-TR)，succinic dehydrogenase 

(SDH)， phosphorylase CPhR)， myosin 

adenosine triphosphatase (myosin A TP ase)， 

cholinesterase (ChE)などの染色を行なった.

電顕的検索としでグルタール・アルデヒド・オ

スミウム酸二重固定法後，エポキシ樹脂包埋を行

ない超薄切片を作成し酢酸ウラニルと酢酸塩の

二重染色を行ない観察した.

なお筋生検一般については寝れた総説2)がある

ので参照されたい.

結果

1.経験症例の診断について

上記の方法による検索した臨床事項と，筋生検

表2 臨床事項と筋生検診断を総合して解析した診断

(症例数は一部で重複〉

I 神経内科学的神経筋疾患

1)多発性筋炎症候群 45例

2)末梢神経障害 42 

3)運動ニューロン疾患 30 

4)先天性ミオノマチー 4 

5)重症筋無力症 4 

6)筋内封入体を有するもの 4 

7)筋ジストロフィー症 3 

8)筋無力症症候群 2 

9) Adie症候群と後索|嘩害の共存 2 

10)その他 5 

H 内科疾患に共存する神経筋病変

1)特発性心筋症に伴った神経筋病変 11 例
2) RA に伴ったもの 10 

3)内分泌疾患に伴ったもの 7 

4) eosinophilic syndrome IC伴ったもの 4 

5)癌IC伴ったもの 4 

6)糖尿病に伴ったもの 3 

7)肺線維症に伴ったもの 3 

8)低 K血性ミオパチー 2 

9)サノレコイドーシス 2 

10)アルコーノレ性 2 

11) HBs抗原陽性者lζ共存 2 

12)糖原病

13)ムコ多糖類蓄積症

14)その他 4 
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所見などを総合して解析した診断を便宜上1.

神経内科学的神経筋疾患， II. 内科疾患に共存し

た神経筋病変に分類し，表 2に示した.

I群では症例の多い順に多発性筋炎症候群45

例，末梢神経障害42例，運動ニューロン疾患30例，

以下表のごとくとなる. II群では特発性心筋症に

伴ったもの11例， Rheumatoid arthritis (RA)に

伴ったもの10例，内分泌疾患に伴ったもの(クッ

シング・ミオパチーなど) 7例と続き，以下興味

深い共存症例としては癌に伴ったもの，低K血性

ミオパチー，サルコイドーシスに伴ったもの，

HBs抗原陽性例に伴ったもの，糖原病などがあげ

られる.

なお末梢神経障害42例の原因疾患別内訳を検討

した結果は表 3のごとく多岐にわたる.

2.筋生検所見について

1)骨格筋の正常構造(写真 2) 

横断標本で観察すると筋線維は亀の甲状に角ば

った形態を示し，その直径は60-80μ の範囲に分

布する.核は筋膜下に存在し，筋線維の中心に存

在するものは稀である.間質には小血管，末梢神

経，筋紡錘が存在する.通常間質の肥厚は認めら

れない.なお間質は筋線維束間(epimysium)，小

東間 (perimysium)，および筋線維間 (en-

domysium)間質に分類される.

2)筋線維の fibertype 

HE染色では一様に薄桃色に染まる筋線維の組

表3 末梢神経障害42例の原因疾患別内訳

1)特発性心筋症に共存

2)多発性筋炎症候群fC共存

3)アミロイドーシス

4) アノレコーノレ性

5)尿毒症性

6)アノレポート症候群fC共存

7)有機溶媒中毒

8)臭化メチノレ中毒

9) ポノレフィリア

10)ヒドラ中毒

11)甲状腺機能低下症

12)肝障害に共存

13)糖尿病性

14)多発性硬化症K共存

15)属性

16)その他
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織化学的染色を実施すると Type1 fiberとType

II fiberに判別できる CDPNH-TR活性像(写真3-

a) Myosin A TPase染色(写真3-b)にて例示J.

この Type1 fiberとTypeII fiberは通常モザイ

ク状に配列している.種々の病的状態により fiber

typeによる筋線維の選択的萎縮， fiber typeによ

る分布の変化 (grouping.predominanceなど〉が

認められる(後述).

なお Type1 fiberとTypeII fiberの生理学的，

生化学的，組織化学的特徴は表 4の通りである.

3)筋異常所見の基本型

(1)神経原性変化

a) small angulated fiber(小角化線維):筋線

維横断面において筋線維が角状に小径化したもの

で，脱神経 (denervation)による一種の廃用性萎

縮を示す(写真 4，5).この smallangulated fiber 

をミトコンドリア酵素染色 (DPNH-TR活性像な

ど〉で観察すると濃染するが，これはミトコンド

リア酵素の濃縮現象といわれ，やはり神経原性変

化を示すものである(写真 5入

b)群集萎縮:small angulated fiberが寄り集

まったもので，大および小群集萎縮(12個程度を

境として〉に区別することもある(写真 4は大群

集萎縮，写真 5は小群集萎縮の傾向).なお small

angulated fiberの散在は末梢神経障害の際に，ま

た群集萎縮は前角・前根障害の際に認められる傾

向がある3)

c) target fiber (標的線維)， targetoid fiber 

(標的状線維):筋線維中央部に core状の構築呉

常を認めるものをいう. core部において mito-

chondria活性が低下したものを targetoidfiber 

といい，また targetfiberではその中心部にさら

に点状の活性増強部位を認める(写真 6，7).

d)曲目 typegrouping C写真 8):組織化学

的染色で同ーの fibertypeを示す筋線維が集合.

脱神経の後，神経再支配 Creinnervation)のおき

たことを意味する.さらに再支配ニューロンも障

害されると集合した同ーの fibertypeを示す筋線

維群が萎縮し， fiber type grouped atropbyと表

現される状態となる.

(2)筋原性変化(写真 9，10) 
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表4 fiber typ巴の特徴

Type 1 (赤筋) Type II (白筋)

A 神経支配 Type 1 neuron Type II neuron 

緩徐な収縮
急激な運動hlζa関SIC与) B.筋収縮の特徴 トーヌスや姿勢の維持IC関与 (kinetic， p (tonic， static) 

Lエネノレギー源 脂酸 ブドウ糖 グリコーゲン

C 筋線維内の TCA回路を経由する
代謝形式 嫌気性解糖好気性解糖(酸化的脱燐酸)

D 主要酵素活性
ミトコンドリア酵素

DPNH-TR 高 {丘
SUCCInate deOhXyIddraosge enase 
cKyretobcs hrcov me ase cycle enzyme 
解糖系酵素

plahcotslc phdoerhyyladsre ogenase 
低 品

Myosin ATP ase イ忌 高

Engel， W. K. 0962， 1970)， Pearson C. M. (967)などにより
一部省略，一部追加
cf* DPNH-TR : reduced diphospjJopyridine nucleotide 
(DPNH ~ NADH) tetrazolium reductase 

キ myos1ηATPa配:myosin adenosine triphosphate 

a)筋線維の散在性大小不同・円形化， b)中

心核， c)間質とくに endomysiumの結合組織，

脂肪組織増殖， d)全体的な筋線維構築異常とし

てmoth-eaten像(虫喰い状変化，写真10)，分裂

(splitting筋鞘下ミトコンドリア活性増強 Csub-

sarcolemmal mitochondrial hyperactivity)など

の所見が存在する.

(3) その他の変化

a) phagocytosis :多発性筋炎などのように比

較的急な変性または炎症のおこる際，異物化した

筋に起こる貧食現象を示す.

b)グリコーゲン蓄積(写真11，12):とくに糖

原病のうち， Pompe， Cori-Forbes病において認め

られる所見.写真11~13に示した症例4)-6)は，心研

内科で当初，特発性心筋症(IHSS)と考えられて

いたが，その11年後に筋病変の精査が決め手とな

り糖原病III型 CCori-Forbes病〉と診断され，心筋

病変も idiopathic hypertrophic subaortic 

stenosis (IHSS)型より congestive car-

diomyopathy (CCM)型の病態に変化していた貴

重な症例である.

c) sarcoplasmic mass (写真14):特異的では

ないが筋強直性ジストロフィーで観察される.

d) ring fiber (写真15，16): sarcoplasmic 

massと同様，筋強直性ジストロフィーでしばし

ば出現する所見であるが，そのほかサルコイドー

シス，先天性ミオパチー，副甲状腺機能低下症に

伴ったミオパチー，周期性四肢麻薄などにおいて

も認められる場合がある.写真1日6にあげ

臨床的に筋症状が明らカか、でで、なカか￥つたサルコイド一

シスの症例に認められた ringfibe釘rを示す.

e) ragged red fiber (写真17): Kearns-Shy症

候群において最もよく観察されるが他のミオパ

チーでもこの所見が認められたという報告があ

る

f) central core fiber・先天性ミオパチーの一

つである centralcore病13)において認められる所

見で， ミトコンドリア染色で筋線維の中心部の活

性低下が認められる.

g)細胞浸潤(写真18):多発性筋炎症候群では

しばしば血管壁，血管周間の細胞浸潤が観察され

る

h) mitochondria-lipid-glycogen (MLG)の

集積，および eosinophilicbody : viral myopathy 

で認められると報告されている7)

i )肉芽腫(サルコイドーシス，写真19)・ダニ
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エノレリンパ節生検で、サルコイドーシスの確認が得

られず，さらに臨床的に筋が無症候であっても筋

生検によって肉芽腫が発見される場合がある.

j) Type 11 atrophy (Type II fiber atrophy， 

写真20): Type II fiberが選択的に萎縮する状態

をいい，悪液質，廃用性萎縮，脱神経，糖尿病性

アミオトロフィー，重症筋無力症，グッシング(ま

たはステロイド〉ミオパチー，多発性筋炎症候群

などにおいて観察される.写真20に示した症例制

はAdie症候群と後索障害を示した症例において

観察されたものである.

k) Type 1 atrophy (Type 1 fiber atrophy，写

真21): Type 1 fiberがTypeII fiberと比べ相対

的に小さい場合をいい，筋緊張性ジストロフィー，

centra! core病13)などの種々の先天性ミオノ之

チー，その他において認められる.

1 )空胞変性(写真22) 筋線維内空胞が認めら

れるものをいい，低K血性周期性四肢麻簿，その

他，種々の原因による低K血性ミオパチーなどに

おいて認められる.写真22の症例8)はサイアザイ

ド服用中，著明な四肢税力を生じ，精査の結果サ

イアザイドによる低K血性ミオパチーと判明した

ものである.

3. 当科における神経筋病学の最近の研究に関

する一部の紹介

1)特発性心筋症41例における神経筋病変の臨

床的解析とその意義について町田

(1)目的:各種神経筋疾患で心筋と骨格筋に共

通の病態がみられることに注目し，特発性心筋症

における神経筋病変の有無について検討した.

(2)対象・方法:当初特発性心筋症と診断され

た41症例について総合的に検討，また11例の筋生

検〔筋電図検査などで強く筋形態異常の予想され

た症例のみ〉により組織学的，組織化学的，電顕

的に筋病変を検討した.

(3)結果.上記41例の検討の結果群:特定

あるいは二次性心筋疾患群 2例(糖原病 III型 1

例4)と多発性筋炎症候群，甲状腺機能低下症，なら

びに心筋炎後の心筋病変の合併した 1例)， II 

群:特発性心筋症群39例(現段階で心筋と骨格筋

との聞に確実な共通病態を証明できない例). II 

群の a)理学的神経所見:軽徴な筋萎縮・筋力低

下 7例，臆反射の減弱~消失 4例，知覚障害 1例，

b)血清 CPK値 4例で軽度上昇， c)筋電図

所見;筋原性10例，神経原性 9例，両者の混在変

化 8例， d)末梢神経伝導速度 5例で低下， e) 

筋生検診断;先天性ミオノ之チーと考えられる 1例

(ring fiber， Type 1 atrophy， Type II hypertro-

phy， ミトコンドリア異常などの所見が存在)，陳

旧性多発性筋炎 1例， epimysium ; perimysiumの

助 rosisとTypeII predominanceを認めた 1例，

神経原性筋萎縮症 6例(うち 2例には eosino-

philic body7l， MLG (mitochondria-lipid-

g!ycogen)集積の所見が存在し，ウイルス感染の

可能性が示唆).なお MLGの存在した症例は，臨

床的に多発性硬化症と診断され，さらに末梢神経

障害，肥大型特発性心筋症の存在した貴重な例で

ある.

(4)結論 a)特発性心筋症の神経筋病変を検

討することにより特定(二次性〉心筋疾患を鑑別

除外し得る可能性があり，神経筋病変の検索が重

要であると考えられる. b)特発性心筋症では筋

電図・筋生検などで高率に異常所見がみとめられl，

両者に共通の subclinica!な病態の存在すること

が示唆された.c)その共通な subclinica!な病態

として，遺伝性疾患(遺伝性のミオパチー，代謝

異常など)，ウイルス感染，躍原病，栄養障害など

が考慮さわした.

2) Rheumatoid arthritis (RA)における筋病

変の組織学的検討9)10)

(1)目的:Rheumatoid arthritis (以下 RA)で

は筋萎縮がみられる場合のあることに着目し，そ

の筋の組織学的変化について検討した.

(2)方法 :ARAの診断基準をみたす RA19例

について筋生検による筋の組織学的，組織化学的

検討を行なった.

(3)結果:筋の組織学的，組織化学的検討では

すべてにミオパチ一変化を多発性筋炎症候群に相

当または類似する所見を認めた.筋生検所見を詳

細に分析すると a)田辺ら11)12)の提唱する多発性

筋炎症候群の基本的要素として， i)血管間質型

〔浸出性炎)， ii)筋線維型 (myo!ysis)，b) Type 

252ー
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写真 l 筋生検術・筋膜を切開し，筋を露出したとこ

ろである.

皮膚切開部位は小さく ，約2cmである.

写真3・a 写真3.b

写 真3-aは正常 DPNH-TR活性像lOOX(活性は

Type 1 fiberに強L、〉写真3・bは正常 MyosinATP 

ase染色lOOx (活性は Type II fiberに強L、)1; 

Type 1 fiber， II ; Type II fiber 

民

写真 5 mitochondria酵素の渡縮現象 (矢印)

矢印の smallangulated白berにおいて mitochon-

doria酵素の活性が最も高い.筋萎縮性側索硬化症，

DPNH-TR活性像200x
253-

写真2 正常筋組織，HE lOOx 

矢印L 筋線維東間間質 (epimysium)

矢印2.筋小東間間質 (eperimysium)

矢印3.筋線維間間質 (endomysium)

写真4 典型的な大群集萎縮 (運動ニュー ロン疾患)

HE lOOx 

写真 6 targetoid fiber (矢印 1)， target fiber (矢印

2 )，多発性神経炎， DPNH-TR活性像400x
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写真 7 target日ber及び targetoidfiberが多数出

現.多発性神経炎 (写真 6と同一症例)DPNH-TR 

活性像200x

写真9 筋原性変化.筋線維横断面の円形化，大小不

同，中心核，endomysiumの線維化が目立つ.筋ジ

ストロフィー，trichrome変法，100x 

写真11 糖原病 III型 (34歳，男〉の筋生検像 (大腿四

頭筋〉筋線維には多数の大きさの異なる空胞状構造

が認められる.HE染色， 200x 

-254一

写真 8 fiber type groupingと一 部 品ber type 

grouped atrophy (矢印)を示すmyosinA TPase 

100x 

(写真 6， 7と同一症例〕

写真10 写真 9と同一症例. ミトコ ンドリア酵素によ

る著明な構築異常，虫喰い状変化 (moth-eaten)を

示す.筋ジストロ フィー，DPNH-TR活性像，400x 

d司"や

;....~' 

写真12 写真11の空胞状構造に一致して PAS強陽性

物質の沈着が認められる. PAS染色， 200x 
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写真13 糖原病 凹 型の電顕像 (写真11，12と同一症

例)グリコーゲン粒子の蓄積が筋鞠下，及び筋原線

維聞に認められる.

M :筋原線維，GI グリコーゲン粒子.IS:間質.

Bar: 1μ 

写真15 ring fiber 筋線維を取り阻む ring状 (矢印)

の構造がみられる ring状構造部は正常の筋原線維

の走行を取り阻む筋原線維より成っている.

DPNH.TR活性像， 400x 

-255-

写真14 sarcoplasmic mass.写真中央の筋線維の周

辺に認められる濃染部で，mitochondria， glycogen， 

sarcoplasmic reticulumなどにより構成されてい

る.DPNH.TR活性像，400x 

， . 

写真16 理学的に筋症状の明らかでなかったサノレコイ

ドーシスの症例に認められ ring自ber(矢印で示す写

真の中で小さく円形化した筋線維数個〉を示す.

HE200x 

， 

写真17 ragged red fiber. Keams.shy症候群に認め

られたもので，不規則に赤染した穎粒状構造を有す

る筋線維をいう .Trichrome変法， 400x 
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写真18 多発性筋炎症候群の筋組織像.血管間質の漫

出性炎としての細胞浸潤と筋線維横断面の円形化，

中心核などの筋原性変化が存在する，HE 100x 

写真20 Type II atrophy. Adie症候群と後索開聖書を

示す症例の筋生検で確認された典型的 Type II 

atrophyを示す， Myosin A TPase. 100 x 

β 

-， 
-.- - I -~ 唱九

-・・ .・.... ・刷.

# • 

四一一
時

一...........

写真19 筋生検でサノレコイドー シスと診断された症

例， granulomaは類上皮細胞，巨細胞より構成され

ている，HE 200x 

写真21 Type 1 atrophy，心筋疾患を呈し，肢帯型筋

萎絡を示す症例に認められた Type1 atrophyを主

所見とするミオパチー，Type 1 fiber (濃染線維〉が

Type II fiber (淡染線維)よりも相対的に小さい.

DPNH.TR活性像. 100X 

写真22 空胞変性 (及びsplitting)

高血圧に対しサイアザイド投与中，低K血性 ミオパ

チーを生じた症例に認められた.筋線維の splitting

と空胞変性を示す， HE 400X 



II atrophy， c)神経原性変化の有無なとやについて

特に検討した.血管間質型変化として血管壁の変

化15例，浮腫性変化 2例，浸出性変化 6例，細胞

浸潤 6例，自brosisを19例に認めた.Type II atro-

phyは12例，神経原性変化の混在は16例に認めた.

血清 CPK値は16例中，正常14例，軽度上昇 2例で

あった.

(4)結論 a) RAにおける筋病変として多発

性筋炎症候群に相当または類似する組織所見が認

められる.多発性筋炎症候群の基本的要素で、は血

管間質型変化が主体で、筋線維型変化が軽度で、ある

ことが特徴である.また TypeII atrophy，神経原

性変化の混在が著明である. b)血清 CPK値は

正常例が多い.

3)その他の研究動向については考察の中で述

べる.

考察

1.対象症例について

神経筋病変が考慮され筋生検を施行した症例は

表 1で示したように，当神経内科のみならず，木

学附属病院の中で心研内科，整形外科をはじめと

し各種領域にわたっていることが特徴である.

従来神経筋疾患は神経内科に限った比較的稀な

疾息としづ印象をもたれていたが，現在では筋が

種々の全身病態を反映していることが次第に明ら

かにされ(例えば心筋疾愚と骨格筋病変の共存，

種々の内分泌異常に伴ったミオノ4チーなど〕神経

筋病変が神経内科以外の各科の疾患との関連が増

しつつあることを示している.

2.筋生検について

筋生検は神経筋疾患を始めとし，筋病変をイ半う

各科領域の日常の診療に際し，疾患・病態の診断

や，病因に迫る貴重な情報を提供し患者の診察に

還元しうる成果をあげていると考えられる.結果

に示したように理学的に神経筋疾患と考えられた

症例において筋生検を施行することにより，その

病態がより明確に判定された.さらに理学的に神

経筋病変の明らかでない症例においても筋生検に

より原疾患の確定診断に至ったもの，あるいは

subc1inicalな病変の発見に至ったものがある.

しかしながら筋生検所見のみで病型や疾患単位
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を決定するほどに特異的な場合は全体の一部に

止っている(例えば糖原病，多発性筋炎症候群，

種々の先天性ミオパチーのうち， nemaline 

myopathy， central cord diseaseI3
)， myotubular 

myoprthyなど).筋生検で得られる多数の情報，

例えば神経原性，筋原性病変の判別，筋の fiber

type別の病変の特徴，筋線維の種々の構築異常な

どの所見については疾患単位を規定するような特

異所見ではなく，あくまでもその症例についての

有力な情報を与えることにとどまる2) 筋生検は

他の補助的検査法と同様，非特異的な内容が多い

ので，十分な病歴聴取，診察，検査所見などを再

構成し総合的に疾患全体を判断することが重要で

ある.

なお筋生検は簡便かっ安全で，患者に与える侵

襲・苦痛の非常に少ない検査法であることを強調

したい

3.神経内科における神経筋病変の研究動向に

ついて

神経内科における筋生検症例は最近 5年聞に増

加しつつある.各学会への症例報告8，21-28)のほか，

症例が蓄積してくるにつれ前述の結果に挙げたよ

うに特発性心筋症における神経筋病変の研

究日 リウマチにおける筋病変9)10)などについて

はすで、に総括的研究報告を行なってきた.現在も

心筋疾患と神経筋病変の相互の関係14)-1叩 4) 筋炎

と肝障害の共存についての検討lべ 血 清 CPK非

上昇の多発性筋炎に関する臨床的，組織学的検

討9)10)18) 諸疾患における筋病変の検討などが行な

われている.

方法論的には本論文の対象となった 5年間は臨

床症例について組織化学的研究が主体であった

が，今後の方向としてさらに免疫組織化学的研究

の導入，筋の分析化学的研究の発展，筋培養の研

究，動物実験による臨床事項の確認などの新しい

畏聞が期待されている.

結論

1)理学的に神経筋疾患と考えられた症例にお

いて筋生検を施行することにより，その病態がよ

り明確に判定された.

むさらに理学的に神経筋病変の明らかでない
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症例においても筋生検(その他の神経学的補助的

検査〉により原疾患の確定診断に至ったもの，あ

るいは subclinicalな神経筋病変が確認されたも

ののあることを特に強調したい.

3)筋生検手技と所見の見方について概説した.

4)神経内科における神経筋病学の研究動向に

ついて報告した.

稿を終るに臨み，平素ーより御助言を頂いている本学

病院病理科，平山章助教授に深謝申し上げます.また

筋の組織化学的検査には青山ひろ子技員，電気生理学

的検査には笠原正俊，布野菊代，矢部紀子の各技員の

御協力を得ましたことを感謝致します.

本論文の要旨は東京女子医科大学学会第48団総会

(1982年 9月〉にて発表した.
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