








はじめに

　Nemaline Myopathy(以下本症)は,1963 年 Shy ら並びに Conen らにより報告

された,先天性非進行性の筋疾患であり,筋線維内の桿状構造物(nemaline

rods)を特徴とする.

　本症は,今日迄,既に 40 数例の報告がなされ,中には,死亡例をはじめ,進行性

を示すもの,或いは,晩発性のもの等が知られている.又,電顕学的研究によ

り,rod は,Z 帯と連続性をもち,構造上も Z帯に類していることが明らかになっ

た.そして、その構成蛋白として,paramyosin,tropomyosin B,actin 等が考え

られて来たが,1973 年 Sugita らにより 1OS-actinin が,最も基本的な要素であ

ることが明らかにされた.Rods の成生機転に関しては,Z 帯構成蛋白の過形成が

あり蓄積して来たとする考え方(Price 1965)もあるが,本症の本態と共に依然

として不明である.


