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論 文 内 容 の 要 旨

 目的

 福山型先天性筋ジストロフィー（FCMD）は，本邦

特有の常染色体性劣性遺伝性疾患であるが，病因を胎

内での感染に求める一部の学者がいる．そこで著者は，

本症患者筋組織内浸潤細胞の性質について，形態学的

ならびに免疫組織化学的に検索した．

 対象および方法

 対象は5ヵ月から8歳5ヵ月のFCMD24例，1歳4

ヵ月から6歳までのDuchenne毛筋ジストロフィー

（DMD）7例であり，コントロールとして3ヵ月より

3歳8ヵ月までの明らかな筋病変を認めえなかった4

例を用いた．大腿四頭筋小切片は開放および針生検に

より得た．

 1．形態学的検索

 凍結固定およびホルマリン固定標本はhematox－

ylin・eosin染色， Gomori・trichrome変法染色を行な

い，一部を電顕観察に供した．

 2．免疫組織化学的検索

 1）パラフィン切片による検索

 ポリクローナル抗体（免疫グロブリン，lysozyme）

の反応を，酵素抗体間接法，peroxidase antiperox－

idase法，またはavidin・biotin－complex法により免疫

組織化学的に検索した．

 2）凍結切片による検索

 モノクローナル抗体（T細胞，B細胞等の細胞マー

カー9種），補体成分12種，補体レセプター3種につい

て，酵素抗体間接法で免疫組織化学的に検索し，各々

ベンチジン反応（DAB）で発色した，また免疫電顕的

にも観察した．

 結果

 1．形態学的検索

 光顕的には，リンパ球と思われる細胞はFCMD24例

中21例，DMD 7例全例に認められたが，コントロール

例では認められなかった．電顕的には，リンパ球や細

網細胞およびマクロファージの存在が観察された．

 2．免疫組織化学的検索

 LCA陽性細胞あるいはMT－1陽性細胞はFCMD24

例中19例にみられ，2歳未満例では全ていずれかの陽

性細胞が存在した．免疫電顕的にも，T細胞やB細胞

が観察された．免疫グロブリン陽性細胞を有する例は

22例中4例，補体・補体レセプターは検索した4例全

例のリンパ球や細網細胞に陽性で，最年少例には補体

が多くみられた．これに対し，2歳以上の症例におけ

る浸潤細胞は多くの抗体に陰性の態度を示した．対照

のDMD筋には免疫組織化学的にFCMD筋と共通し

た反応と相異なる反応があり，またコントロール筋で

は細胞浸潤はなく，免疫組織化学的にも概ね陰性で

あった．

考察および結論

 以上より，検索したFCMD症例のほぼ79％の症例

の骨格筋に，白血球・リンパ球の存在がたしかめられ

た．炎症細胞の出現をみた症例は概ね2歳未満で，陰

性例は2歳以上の例であった．FCMDにおいては，筋

組織内にリンパ球，細網細胞やマクロファージなどの

浸潤細胞が存在する症例があり，病期の進行につれて

炎症性組織表現が消退していくものと考えられる．
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論 文 審 査 の 要 旨

 福山型先天性筋ジストロフィー症骨格筋病変は通常の組織学的検索では一次性筋変性とみなされ

てきた．本研究は，本症筋組織内のモノクローナル抗体，ポリクローナル抗体，補体成分，補体レセ

プターの反応を免疫組織学的に検索し，リンパ球，細網細胞，マクロファニジの存在を証明し，本症

筋組織内に何らかの免疫学的プロセスの関与があること，しかし本症を炎症性ミオパチーとみなすこ

とは必ずしも妥当でないことを示した，学術上価値ある研究である．
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