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　抄録：進行性筋ジストロフィー症（以下PMDと略す）は，進行性の筋の消耗と，衰弱を特徴とする広義

の進行性筋萎縮症の一型で，未だ根本的な治療法はない。そこで，本疾患の病因を明らかにし，その治療法

を確立するため，1968年以降，厚生省は「進行性筋ジストロフィー症の成因と治療に関する臨床的研究」の

一連の研究を進めてきている。

　著者らは，その中で1976年より国立岩木療養所に入所中のPMD患者51名について，頭部X線規格写真の

撮影，歯列咬合の印象採得および咬筋筋電図の記録を主体にした調査をもとに研究を進めてきている。本論

文はその初年度における調査成績から，とくに顎顔面の形態についての報告である。

　本症患者に見られた不正咬合は，開咬（41．2％）と，反対咬合（47．1％）が最も多く，とくにこれらは

Duchenne型，機能障害度n型の患者に集中して認められた。これらの不正咬合の形態的特徴は，主に下顎

角の開大による下顎骨の形態異常と，それに伴うオトガイ部の下方位が強く，骨格型の開咬の所見を呈して

いた。また，歯列咬合では歯列弓幅径が臼歯部において増大し，長径では短縮の傾向が認められた。これら

の形態的所見については咀噌筋を含めた顔面筋の障害が成長期の顎顔面の形成に異常をもたらすことを示唆

しているものと考える。

は　じ　め　に

　進行性筋ジストロフィー症（Progressive

Musclar　Dystrophy；以下PMDと略す）は，

多くの筋萎縮性疾患のなかで最も代表的なもの

であり，筋自体の一次的変化による骨格筋の進

行性変性“Progressive　degeneration、、を特

徴とする疾患である。本疾患の発病，病変の様

式は，遺伝性，進行性，非炎症性で，最近の生

化学的研究をはじめとする多領域からの追求に

もかかわらず，その原因は未だ不明であり，現

在のところ，根本的治療法は確立されていな

いト3）。厚生省は，これら心身障害対策の一環

として1968年以降「進行性筋ジストロフィー症

の成因と治療に関する臨床的研究」を進めてい

る4）。

　一方，歯科医学の領域では，三吉野ら5），三

吉野θ，岩淵η，今田8），浜田ら”1D，長谷川ら12）

の報告があるが，顎顔面形態について，患者

の成長発育を追跡して，とくに咬合系の形態と
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機能の両面について累年的な調査を行ったもの

はあまり見られない。

　1976年以降，著者らは先の厚生省の研究を分

担する機会を得，国立岩木療養所に入所中のP

MD患者を対象として歯科医学的見地から，累

年的な調査を行い検討を加えてきている。そこ

で本稿においては，初年度における調査成績を

もとに，本症患者の顎顔面形態の一般的特徴に

ついて報告をする。

資料および研究方法

　1976年現在，国立岩木療養所に入所中の年齢

7歳から42歳のPMD患者51名（男子46名，女

子5名）について，

　1）　病型分類，発病年齢，全身機能障害度に

関する基礎的調査，および咬合様式に関する実

態調査

　2）　頭部X線規格写真の撮影

　3）　歯列咬合の印象採得

を行った。

　側面位頭部X線規格写真の分析は，Duchen・

ne型男子40名について行った。　Hellmanの咬

合発育段階に従って皿A3名，皿B8名，皿C

7名，およびAdult　22名の4stageに分類し，

通法に従い透写図を作成し，計測を行い正常咬

合者群12’15）と比較検討した。また，Duchenne

型男子40名について永久歯咬合群24名，混合歯

咬合群16名の2群に分け，口腔模型上から歯列

弓の形態についての検討を行った1‘’17）。

成 績

　1）　PMD患者の実態

　患者の病型分類を表1に示した。Duchenne

型が86．2％と高い割合を占め，その大部分は6

歳頃までに発病していた。また，若年齢で発病

したものほど病変の進行がはやく，機能障害度

の重い皿型にいたっていることが認められた。

一方，高年齢者の発病は比較的遅く，その障害

度は1型の軽度のものが多かった。（図1，2，

表2）

　不正咬合の実態と病型，機能障害度との関連
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については表3に示すとおりである。全患者に

おける不正咬合の割合は，開咬41．2％，反対咬

合47．1％，空隙歯列41．2％，叢生27．5％であ

り，Duchenne型患者でとくに高頻度に認めら

れた。それらのうち，開咬，反対咬合は前歯部

から臼歯部に及ぶものが半数以上であった。な

かでも，機能障害度∬型の患者には不正咬合と

くに開咬が高い頻度で認められた。（図3）

　2）　側面位頭部X線規格写真分析結果

　各stageの角度的，量的計測結果と，各々

に対応する標準値を表4，および図4，5に示

表1　入院患者の病型，性別の内訳
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表2　機能障害度表
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した。本疾患に特徴的と思われる分析結果をみ

ると，Gonial　angleでは，　Adultにおいて著

しく大きく，その他のstageも度数分布でみる

と大きな値をもつ患者が多数存在することが認
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められた。　また，Mandibular　plane　angle，

Y－axis，　SNBの値も大きく，以上のことか

ら顎角は開大し，オトガイは下方に移行する傾

向が強かった。また，N－Sは全stageを通

表4　頭部X線規格写真分析結果
　　　　　　　　　　　　　（）内は正常咬合者平均値と標準偏差を示す

Facial　angle

Y－Axis

Convexity

SNA

SNB

　皿AN＝3

Mean　　SD

78．6　　4．1
（83．74）　　（　3．33）

76．6　　1．4
（71．58）　　（　1．92）

171．2　　　　7．2

（163．51）　　（　5．26）

77．8　　1．8
（81．36）　　（　3．29）

75．4　　1．7
（76．20）　　（　2．89）

Gonial　angle
129．9　　　　　4．8

（130．14）　　（　1．26）

Mandibular

　plane　angle

U－1to　SN

L－1to　mand

N－Me

ANS－Me

N－S

A’－Ptmノ

Gn－Cd

Po9’－Go

Cd－Go

41．0　　7．8
（31．46）　　（　5．08）

100．1　　　4．5

（96．79）　　（　8．24）

91．8　　　　13．7

（89：53）　　（　6．49）

113．2　　　　5．8

（107．04）　　（　4．65）

66．4　　4．9
（62．35）　　（　3．26）

60．8　　2．5
（64．55）　　（　2．77）

42．6　　2．1
（44．50）　　（2．04）

99．4　　3．4
（98．60）　　（　4．64）

66．1　　2．2
（65．11）　　（　4．24）

45．8　　2．5
（48．68）　　（　3．83）

　瓢BN＝8

Mean　　SD

84．3　　2．5
（83．14）　　（2．52）

72．9　　2．7
（71．66）　　（　2．82）

171．1　　　　　2．6

（169．68）　　（　4．61）

82．6　　4．2
（80．91）　　（　3．07）

78．3　　3．7
（76．15）　　（　2．84）

127．9　　　　　8．8
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（136．11）　　（　5．68）
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（77．23）　　（4．47）
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63．3　　5．4
（69．62）　　（　4．89）
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して標準値よりも小さく，脳頭蓋の前後的発育

は極めて不良である。一方，顔面頭蓋について

は，Ans－Meは若干大きく，下顔面高が増大

しているのに対し，Cd－Goは，皿Bを除く他

のstage全体では小さく，下顎上行枝の発育

不全が明らかであった。さらに，上顎切歯軸

（U－1to　SN）は全stageを通して強い唇

側傾斜があった。これに対して，下顎切歯軸

（L－1to　Mandibular）は，皿Aを除いて，

若干舌側傾斜していることが認められた。

　次に，各stageについて，座標分析’8’を行

い，顎態パターンを図6に示した。点線は本症

患者群のものである。

　また，開咬を有するAdult　11名について神

山らの開咬分析19）結果からは，FHtoNFが

やや大きく，Ar－Pns－Ansが小さいことから，

上顎骨の基底部（nasal　floor）は前方に傾斜

60nial　anglo Mean
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していることが認められた。また，FH．　Ar－

Gn，　FH－Mp，　Gonial　angleは全て標準値よ

り大であるが，下顎切歯が若干，低位にある点

を除いて，前歯臼歯の高さなどに著しい異常を

認めなかった。神山らの開咬分類によると，

type　l（前歯の低位）1名，　type∬（臼歯の

高位）0名，type皿（顎骨の異常）10名とな

り，本症群での開咬の特徴は骨格型の異常，と

くに下顎骨の形態異常によるものであることが

うかがわれた。（図7）

　3）　口腔模型分析結果

　図8a，表5は，8歳から13歳の若年齢者16

名の計測方法と結果を示した。図9aは、その

うち，8歳（2名）と，13歳（2名）のもの

で，8歳の1例を除いては，各々犬歯から，大

臼歯にかけて歯列弓幅径が増大している傾拘が

認められ，これは13歳で著しく，とくに下顎に
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FH．　NF．

FH．　HP．

OPEN　BITE
　（珊）

mean　S，D

54．2

5，5

36。2

5．7

4．3

8．7

mean　　S．D

48．5　　3．56

L6　2．86

26．9　　4．56

Ar－Pns－Ans　　ユ3，8　　5，9　　　18，5　　5．23

Gonial　A．　　130，7　　6．6　　124．2　　5．6

U1吟6一しτ　　　　8．4　　　5・0　　　－5．0　　7．06

FH．6－Uτ

FH．6－L1

11．36　8．8

19．77　 ア．49

12．7　 3．32

7．ア　4，09

Pns－Ar－6　　　14．4　　　2．5　　　13．7　　2．86

Go－Ar－6　　　　48．7　　　3．6　　　49．1　　3．31

Ans－Ar－U1　　17．0　　　1．8　　　17．2　　1．69

Gn－Ar－U1　　　22．5　　　3．3　　　22．5　　1．81

図7

（　Standard　：　by　Kamiyama　et　a1　）

開咬患者（Adult）の分析結果，

・… 本症患者群
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表5 ロ腔模型分析結果 （若年齢者群）

　　　　　　　　（）

岩医大歯誌　5：8←94，1980

内は正常咬合者平均値を示す

Age

8

9

10

11

12

13

Arch　Width

上 顎

3－3

33．40

30．20

（33．96）

36．00

36．25

29．50

（34．72）

（35．47）

（36．02）

36．80

36．30

36．90

（36．53）

37．15

35．90

（36．52）

4－4

35．85

28．30

（33．43）

37．55

35．50

30．55

（33．41）

29．80

（33．04）

34．70

33．50

33．35

（33．13）

32．40

35．75

34．80

（33．07）

37．50

36．00

（33．糾）

5－5

43．10

31．80

（37．41）

43．50

39．15

（38．22）

（38．45）

（38．54）

39．40

33．50

40．25

（38．73）

46．00

41．50

（39．33）

6－6

47．15

36．95

（41．06）

51．40

47．70

40．25

（41．31）

41．30

48．70

50．75

（41．70）

49．50

46．40

46．00

（41．91）

42．00

47．35

45．25

（42．12）

51．50

51．60

（42．74）

下 顎

3－3

26．20

26．70

（27．12）

30．80

29．00

（27．46）

30．20

（28．16）

30．00

28．20

28．00

（27．83）

27．10

28．20

28．05

（27．92）

29．40

31．70

（28．47）

4－4

29．60

28．25

（28．83）

（29．36）

（29．43），

33．80

（29．69）

28．00

32．50

32．70

（29．92）

32．90

37．30

（30．39）

5－5

36．75

31．90

（32．22）

（33．23）

（34．02）

39．25

28．20

（33．80）

32．15

42．40

38．15

（34．13）

44．10

45．80

（34．40）

6－6

41．85

37．40

（35．72）

46．75

38．20

（35．77）

42．75

45．00

47．70

（36．14）

44．20

43．10

（36．20）

34．20

43．25

41．20

（36．59）

47．70

52．45

（37．02）

Arch　length

上　顎

25．50

27．50

（27．66）

30．50

28．50

27．50

（28．44）

25．00

27．50

32．00

（28．63）

29．50

29．00

29．50

（28．44）

34．00

27．00

26．50

（28．56）

29．00

32．00

（28．64）

下　顎

23．00

24．50

（24．21）

25．50

26．00

17．50

（24．37）

21．50

20，50

25．00

（24．23）

　　ロ

22．00

22．00

24．50

（23．72

26．50

20．00

22。00

（23．82）

21．00

21．00

（23．91）

表6 口腔模型分析結果 （Adult）

（）内は正常咬合者平均値標準偏差を示す

Arch　width

3－3

4－4

5－5

6－6

7－7

Arch　length

上 顎

平均値 S．D．

37．14
（36．87）

2．23
（1．75）

41．70
（39．78）

2．64
（2．62）

47．39
（45．62）

3．72
（2．56）

55．07
（51．42）

4．11
（2．61）

62．05
（56．28）

4．63
（3．06）

下 顎

平均値 S．D．

30．03
（27．57）

2．28
（2．00） 1－4

36．11
（31．94）

2．87
（2．15） 1－5

44．28
（37．83）

3．84
（2．47） 1－6

53．88
（44．60）

3．71
（2．28） 1－7

上 顎

平均値　S．D，

16．78
（17．66）

3．12
（1．45）

22．00
（24．17）

2．67
（1．54）

30．72
（32．02）

3．29
（1．79）

41．50
（42．21）

2．81
（2．28）

下　　顎

平均値　S．D．

　12．72　　　　1．60
（12．65）　　　（1．67）

　18．45　　　　2．37

（19．29）　　　（2．04）

25．36
（27．94）

2．77
（2．20）

35．56
（38．66）

3．29
（2．53）

56．29
（49．79）

4．43
（2．60）
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Standard

模型分析，正常咬合者群との比較．a，若年齢者群，

1－PIm

1－P2m

1－Mlm

1－M2m

十

by　Yamauchi　et　al．

　b，Adult

著明であった。一方，歯列弓の長径では，13歳

時の下顎で短縮の傾向がみられた。Adult群24

名については，先の若年齢者群でみられたと同

様に，歯列弓幅径は上下顎ともに犬歯から，第

1，第2大臼歯へと増大をしていたが，長径は

上下顎ともに短縮しており，とくに下顎でそれ

が著明に現われていた（図8b，表6図9b）。

考 察

　一搬に，進行性筋ジストロフィー症において

はDuchenne型の病型のものが多く，3歳頃

までの早期に発病しているが，その症状は5，

6歳頃より現われて慢性の経過をしたのち，20

歳頃までに多くが不帰の転帰をとるといわれて
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いる。今回の調査結果からも，とくにDuche・

nne型の患者は早期から発病しており，その後

の経過からも機能障害度は高度であった。この

機能障害の度合は動揺性歩行から，歩行の停止

へ至る各段階，あるいは，他の四肢筋の障害を

伴なう，身体各部の運動機能障害が挙げられて

いる。これら全身的に現われる障害が咬合系を

中心とした顎顔面領域に波及することも考えら

れ，顎運動を中心とした機能障害とそれにもと

つく形態的な変化については，次のように考え

ることができよう。

　1）　不正咬合の発現について：

　開咬（41．2％），反対咬合（47％）が高頻度

に認められたが，これは，三吉野ら5）の開咬53

％，岩渕ら7）の切端咬合，反対咬合，交叉咬合，

合わせて72％，今田ら8）の開咬63％という報告

とは若干，頻度に差があるものの，一般集団に

おける須佐美ら2°）の開咬5．3％，反対咬合3．86

％，遠藤21）の下顎前突（男子5．2％，女子6．6

％）と比較して極めて高率であり，PMD患者

において，これらの不正咬合は特徴的なものの

一つであるどいえる。しかし，単に横断的調査

からその成因に関して言及することはできない

が，次に述べる頭部X線規格写真の分析結果か

ら認められるように，これはとくに下顎骨の形

態的変形によるものと考えられ，一般集団との

差が大であるということからも，本疾患固有の

特徴と判定してよいのではないだろうか。

　2）　頭部X線規格写真について：

　下顎上行枝の発育が極めて悪く，また下顎下

縁平面の急傾斜をともなう顎角の開大と，下顎

オトガイ部の下方への発育により下顔面高の過

大が認められた。このことは，PMD患者の顎

顔面形態では，一般的特徴として開咬のパター

ンがあることを意味しており，これは先に述べ

た不正咬合の中に認めた高頻度の開咬の発現を

裏づけているものといえよう。

　’PMDの開咬の特徴についてみると，神山の

分析19）からも，その要因として著しい下顎骨の

形態異常と位置の異常が認められ，skeletal

open　biteと断定することに問題はないものと

岩医大歯誌5184－94，1980

考えられる。この開咬症状について浜田ら11）は

患者の後頭部が偏平であることに注目し，これ

が長時間の上向きに寝た姿勢によるものである

と指摘している。そしてその論拠として，一

色22），Subtelny23）らの報告による頭蓋癒合

症における頭蓋顔面の骨格系の発育異常にとも

なう開咬との関連性を述べている。しかしなが

ら，これは筋の萎縮と骨の変形という観点から

考察する必要があろう。PMD患者の顔面筋は

躯幹筋ほど障害を受けにくいという定説に対

し，湊ら2‘）は，Duchenne型では咬筋，側頭筋

にも高度の障害を認めた剖検所見を報告してい

る。このことは，本疾患が筋の代謝性疾患であ

ることから考えると，咀囎筋群にも，躯幹筋同

様の機能低下が生じていることを組織学的に裏

づけるものでもある。さらに浜田らののPMD

患者の咬合圧に関する知見から，第一大臼歯部

における平均16～17kgという値は，正常人の

62．5kgを大きく下回っていることからも筋機

能の低下が下顎運動に影響を与えていることが

推察される。また，著者らが，現在，調査検討

中の累年的なPMD患者の筋電図による分析所

見の一部に，積分値の低下，Pulse振幅の低下，

発生間隔，持続時間の分散傾向などの所見が現

われており25），顔面筋にも障害が及んでいるこ

とが十分考えられる。すなわち，咬合系を構成

する骨格系と筋神経系を一つの機能単位として

捉えるとき，運動機能障害が咀噌筋をはじめと

する顔面筋にも及んでいることが推察され，そ

れが発達期にある顎顔面形態の発育過程に影響

を与え，顎骨の変形となって現われてくるとい

う解釈ができよう。その点については現在さら

に調査を進めている段階にあり，今後より明確

な所見を加えることができるものと考えてい

る。

　3）　模型分析所見について：

　臼歯部における歯列弓幅径の増大傾向と，歯

列弓長径の短縮大傾向が強く認められた。これ

らは，側方歯群から臼歯群にかけての歯の近心

および頬側への移動によるものと考えられる。

PMD患者の舌の形態については，一般に巨舌
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であるといわれており3”2），これは，我々の調

査から安静時に歯列弓から溢出する傾向があ

ることや，常時，上下歯列の間に置かれている

ことからも認められている。一方，PMD患

者の舌圧，頬，口唇圧に関して，White2‘〉は，

舌圧の減少より，頬，口唇圧の減少がより高

度であることを報告しており，このことは，下

顎歯列弓幅径の著しい増大と，それにともなう

臼歯部反対咬合が多いことと，密接な関連があ

るものと推察できよう。これら軟組織の静的，

あるいは，動的な影響が歯列咬合の形態的特徴

に関連しているものと考えることができる。し

かしながら，一般に臨床上，舌は極めて周囲の

環境に順応しやすく単に開咬や歯列弓の形態異

常を全て舌と関連づけることは問題があると思

われ，またそのような報告もある27）。この舌と

歯列弓形態との関係については，今後の検討が

必要であろう。

お　わ　り　に

　今回の調査は，あくまでも顎顔面形態を主と

した横断的調査であり，その形態的特徴につい

て述べてきたが，本疾患が筋の代謝異常にもと

つくものであることを考慮すると，咀囎器管と

してのその機能と形態という両面からの考察が
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必要であることは論をまたない。ヒトの成長発

育に関して筋神経系の軟組織の作用が骨格系の

発育に強い影響を及ぼすことは，functional－

matrix　theoryの論拠としているところであ

り，それがPMD患者の顎顔面の形態上に現わ

れる変化を理解する上で，重要な要素となろ

う。これらのことは直接，患者の治療法に解決

の手段を与えるものではないが，本疾患の推移

を把握しておくことは，根本的な治療法が確立

された場合の口腔領域における治療の1つの指

針となることと考えている。

　稿を終わるに臨み，本調査の便宜とご協力を

いただいた国立岩木療養所，森山武雄所長（現名

誉所長），弘前大学医学部公衆衛生学講座，木

村恒助教授に深甚なる謝意を表するとともに，

資料採得とその整理に参加をいただいた歯科矯

正学講座員の方々に厚く感謝いたします。

　なお，本研究は昭和51年度厚生省心身障害研

究依託費を受けて行ったものであり，本論文の

要旨は，昭和51年11月7日，岩手医科大学歯学

会第2回総会（盛岡），および昭和51年11月13

日，第35回日本矯正歯科学会大会（東京）にお

いて発表した。

　Ab8tmct：The　progressive　muscular　dystrophy（PMD）is　an　independent　disease　and　so　called

one　of　the　progressive　muscular　atrophy　and　dystrophy．　Since　1968，　the　Japan　Welfare　Ministry

have　been　started　the　study　on　the　cause　and　treatment　of　PMD．　This　study　was　done　a　part

of　this　project．

　The　study　was　made　on　the　51　PMD　Patients　using　lateral　head　plate，　plaster　cast，　and　oral

examnaition　at『Iwaki　National　Sanatorium．　In　majority　an　anterior　open　bite　and　posterior　open

bite　were　shown　as　a　characteristic　pattern　and　ob3erved　an　exsistence　of　the　cross　bite　of

molar　segment．

　On　the　analysis　of　dental　cast，　inter　molar　distance　on　the　mandibular　arch　was　extermly　wide，

while　arch　length　was　shortenning　oviously　on　the　madibular．

　According，　to　the　lateral　head　X－ray　film，　in　many　cases，　observed　steep　mandibular　plane，

extensive　Gonial　angle　and　Gnathion　came　to　downwards　on　the　angular　measurement，　while　cra・

nial　base　and　mandibular　ramus　were　apparently　undergrown　on　the　liner　measurement．

　These　findings　suggested　that　there　exists　a　definite　Correlation　between　a　disorder　of　muscles

and　anomalies　of　Maxillo－facial　bone　structure．
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