




 

〔はじめに〕 

 筋疾患の分類は、極めて特微的な若干のクイプを除き、多くの場合、基礎に

ある真の病因が不明なために、主に遺伝様式や発症年令、臨床像などに基づい

た分類がなされているのが現状である。本例は、44 歳の女性例で、臨床的には

肩甲下腿型の筋萎縮の分布を有するがその筋生験像は従来肩甲下腿型筋萎縮症

として報告されたいづれの例とも異なり、組織化学的に“車軸様線維”と電顕

的に“rectilinear profiles”を呈するライソゾームを多数認めた。 

 以上の新知見は、従来殆んど指摘されていないので、本例の筋病理学的所見

を中心に検討を加えた。 


