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論文内容の要旨

〔目的〕

A群色素性乾皮症 (XreodermaPigmentosum) (以下XP) の神経症状による歩行障害を，臨床生

理学的，及び，動作学的，また，簡便，かつ，非侵襲的に評価・検討し，同時に，本症の歩行障害に対す

る，中枢性筋弛緩剤である塩酸エペリゾン製剤の効果を検討する O

〔方法ならびに成績〕

①11例のA群XP患者において，自然、歩行時の，大腿四頭筋・ハムストリング・前腔骨筋・排腹筋に

おける表面筋電図所見，腫と，つま先に装着したフットスイッチから得られたパゾグラム，および，前

胸部の左右方向への動揺のパワースペクトラムから，歩行パターンの分析を試み，年齢，および，病期

による変化について検討した。その結果， A群XPでは，脊髄小脳のレベルを中心とする，上位中枢性

障害による歩行障害が 5 歳以降出現し， 10歳以降に顕著化することが，示唆された。

②うち 3 例(失調性歩行を示すもの 2 例，痘性歩行を示すもの 1 例)のA群XP患者に対し，塩酸エ

ペリゾン製剤 (3 昭/kg/day) 投与前と，投与開始 3 カ月後に，歩行障害の臨床的評価と，歩行パター

ン分析を行った。臨床的評価では，年長で，より障害の強い 2 例(失調性歩行を示すもの 1 例，痘性歩

行を示すもの 1 例〉で，下肢の動きに改善が認められ，下肢表面筋電図所見においても，同じ 2 例で，

持続性筋放電，立脚期群化放電，及び，相反性支配障害の改善を認めた。また 歩行の安定性の指標と

して，遊脚期・立脚期比の変動係数を求めたところ， 3 例すべてで，治療後には改善が認められ，塩酸

エペリゾン製剤は， A群XP の歩行障害に対して効果があることが示唆された。
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〔総括〕

本検討に用いた歩行パターン分析法は，簡便で，かっ，非侵襲的でもあり， XP患者の進行度や，薬

物治療・リハビリテーション・装具・関節固定術などの適応の決定・効果判定の手段のひとつとして重

要であり，また，非常に有用であると考えられた。また，塩酸エペリゾン製剤はA群XP患児の歩行障

害に対して有効であり，その作用機序・有効性を考える時，本症の歩行障害出現時期と，正常人の歩行

の発達段階との関連性を考慮する必要があると考えられた。

論文の審査結果の要旨

A群色素性乾皮症では 5--6 歳以降神経障害のために歩行障害が出現するo 本症患者の歩行障害を臨

床生理学的，動作学的に検討するため，自然、歩行時の大腿四頭筋，ハムストリング，前腔骨筋，腕腹筋

における表面筋電図パゾグラムを検し歩行パターン分析を行なった。

その結果，歩行障害が脊髄小脳のレベルを含めた上位中枢性障害により生じ，それに対して，塩酸エ

ペリゾン製剤が有効であることを認め本分析法が，神経障害進行度の判定薬剤の効果判定に有用に

用いられることを示した点で，本論文は価値あるものと思われる。

-307-




