












先天性ミオパチーの中から,筋線維のミトコンドリアの形態異常を伴うグループが独立し

た疾患単位と認められるようになってすでに 20 年を越える。この mitochondrialmyopathy

は種々の神経症状を伴うことが知られているが,近年,Menkes 病,Leigh 脳症などの中枢神

経疾患の筋線維にもミトコンドリアの異常(ragged-red fiber)が認められることが報告さ

れている｡ 


