










はじめに

　骨格筋の mitochondria 異常を有する症例は Luft1)らにより mitochondrial

myopathy として初めて報告されたが,その後の報告で Ophthalmoplegia

plus2),Kearns-Shy syndrome3)など外眼筋麻痺のある症例では眼筋・骨格筋の

みならず,他臓器の multisystemic な mitochondria 異常の存在をも示唆されて

いる.我々の症例は臨床的に FSH syndrome に属する myopathy と考えられ,外眼

筋麻痺は見られなかったが,このような症例でも骨格筋以外の他臓器の

mitochondria の形態異常も見られる可能性があり,肝生検を行なった.そして

生検肝細胞にも生検筋と同様に mitochondria 内結晶様封入体を見い出したの

で,外眼筋麻痺を欠く症例でも subclinical な multisystemic な mitochondria

異常のある可能性が示唆されたので,若干の考察を加えて報告する.


