










 

目的 

小児の脊髄性進行性筋萎縮症(以下 SPMA と略)の Werdnig-Hoffmann 病(以下

WHと略)や,Kugelberg-Welander病(以下KWと略)は,ともに乳幼児期ないし小児

期に発症し,決定的治療法のない予後不良の疾患である.その遺伝形式について

は,WHでは常染色体性劣性遺伝,KWではその他に伴性劣性遺伝1),常染色体性優

性遺伝 2)ともいわれている.またさらに両者が遺伝的に異質なのか同質なのか

についてさえも議論がある. 

 Emery3),4)は,小児のSPMAをⅠ型:3ヵ月から9ヵ月に発症するWH,Ⅱ型:3ヵ

月から15ヵ月発症で4年以上生存する,やや予後良好の中間型,Ⅲ型:24ヵ月以

後発症の KW の 3 型に分類し,各々が遺伝的にも独立した疾患であろうと提唱し

ている. 


