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論文審査の要旨

筋強直性ジストロフィー1型 (DM1) は、常染色体優性遺伝形式の希少難治性

筋疾患である。緩徐進行性の四肢筋力低下とともに、様々な全身の合併症を伴

うことがあるが、脳卒中発症について未解明である。今回、 DM1 における脳卒中

の危険因子とその病態について検討した。対象は DM1 患者 77 例(男性 45 例、

女性 32 例)。臨床検査、画像的評価を行い、脳卒中の危険因子とその病態につ

いて解析した。 DM1 患者 77例のうち、脂質具常症 34% 、糖尿病 21% 、凝固異常

13% で認めた。 心房細動や心伝導障害などの不整脈は 60% にみられた。心エコ

ー異常は 37% 、頭蓋内血管の動脈硬化性変化は 25% で認めた。 2例 (3%) が急

性期脳梗塞を発症し、いずれも中大脳動脈領域に広範囲の心原性脳塞栓を示し

た。 1例で発作性心房細動と洞不全症候群を認めベースメーカを留置した。もう

1例で左室駆出率 35出と心機能低下を認めた。原因遺伝子 DMPK 遺伝子の CTG リ

ピート数と脳卒中発症との有意な相関は認めなかったが、脳卒中の重症度との

関連は示唆された。今回の検討で、 DM1 における脳卒中の発症は稀ではなく、脳

卒中発症の予防には、危険因子である糖尿病と脂質具常症とともに不整脈や心

機能の管理が重要である。

本研究は筋強直性ジストロフィー1型患者の脳卒中発症の予防や予後改善の

可能性を示唆しており、有意義な研究と評価される。
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以上、主論文に報告された研究成績は、参考論文とともに神経内科学の進歩に

寄与するところが大きいと認める。
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