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狼　と　娘　と　遊　花　森

鎌田　毅

娘が狼に襲われる悲しく憎むべき話は古今東西ある話です｡今回は娘が狼にな

った話から始めます｡

この話は､今から5 0年近くも前､私の学生時代に教科書に載っていた話です

ので､相当あいまいな部分があると思います｡心理学だけでなく､文化人類学や

精神医学等の文献にも引用されているので､信びょう性は高いと思いますo

今から1 00年以上前に､インドの山奥で狼の群の中に変わった個体がいると

● ..‥..卜∴一　一∴:-LILLI . ∴ ･

の隅で背を丸めて眠り､夜は目を光らせて四足で部屋の中を歩き回り､人間が与

える食事には口をつけず､庭を横切るニワトリに飛びつき生肉を食べるという生

活から｢人間化｣をすることが始まりましたo数年後､姉が死亡､程なく妹も死

亡しましたo　妹は数百の単語を理解しましたが､姉は発音すら充分にできなかっ

たとのことですo

このことから､ヒトは人間の社会の中で｢人間｣に｢形成lされること.,成長

の方程式は遺伝子に組み込まれたプログラムにタイミングを合わせなければなら

ないことが分かります｡

話が1 789年にとびますo　パリのコンコルド広場にあのマリーアントワネッ

トの首がギロチン台からゴロンと落ちましたo　フランス革命です｡それまで市民

や農民の財産や命まで王様のご機嫌次第､身分制度や貧富の差があるのは当たり

●前､怪しい女は魔女として火あぶり､伝染病で何十万何百万の人々が死んでも仕

方がない､そんな時代であったようです｡

やがて､人々の間から､自由｡平等･人権などを求める運動が起こり､その戦

いの中から｢議会制民主主義｣や｢法による支配｣ (王様の支配を拒否)等という

政治の仕組みが作り出されました｡

ご承知のように､ダーウィンは生物の体形や機能が退化してきた証拠を発見し
-　ました｡そして､人間には｢身｣だけでなく｢心｣の進化があり､ ｢進化｣は｢行

動｣によってlー形成｣されていくことに気が付いていたようだ､とのことです｡

今､私達は医療制度の驚くべき後退の環境に落とされようとしています｡

自由権､平等権､人権などの権利や議会制民主主義､福祉･医療制度等は先人が

時には血を流して戦い取ったものであることを思い出さなければならないと思い

ます｡ ｢進化を続ける人間｣の1人として｡
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平成17年10月1日(土)

旭川市ときわ市民ホール　4F多目的ホール

医療講演会　演題

r重症筋無力症の最近の治療と話題について｣

国立病院機構道北病院

院長　　箭原　修先生

神経内科をやって三十数年になりますQ最初に重症筋無力症の患者を診察した

ときは､治療法が確立されてない時代でベッド上で生活をしていた患者さんもい

ました｡最近は多くの治療法が出てきて､重症筋無力症に関してはきちっと情報

を得てきちっと治療していただければ､日常生活までは復帰できる方が多く､難

病の中でも割合と治療方法が確立されている疾患なのではないかと思っていま

す｡

今日は､一部資料など利用してやさしく重症筋無力症の話をさていただきたい

と思いますD

プログラフ(タクロリムス)

アメリカでは移植手術が発達しており､心臓や肝臓の移植ではこのプログラフは

大変多く利用されていますが､日本ではなかなか認可されずにいました｡約20

年前.日本に発売されていないプrグラフと言う免疫抑制剤があるということを

知ったイギリス政府が｢患者に利用させて欲しい｣と言うことを日本政府に訴え､

イギリスに空輸されたことがニュースとして取り上げられたのを記憶してしま

すoそれから十数年が経つ頃には日本でもプログラフが利用できる日が来ました｡

この薬のことを話させて頂きます｡

重症筋無力症の疫学

疫学というと堅苦しくなりますが､実際の患者さんがいるのかと言うことになり

ます｡有病率では人口10万人に約5人と言われ､旭川近郊を含めて50万人い

ると考えて約30人ということになりますo　男女比についてですが､一般的に男

性に比べて女性が2倍多いと言われていますo重症筋無力症というのは自己免疫

疾患であり､自己免疫疾患の1つである｢SLE｣も女性に圧倒的に多く､これら

の疾患は女性ホルモンがこれらの病気に関わっているのではないかと言われて

いますo　自己免疫疾患は､ 20代前後から60代前後の発症がほとんどで､老人に
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なってからの発症は少なく､一般的には女性に多くこのために女性ホルモンが影

響していると言われています｡男女での発症年齢の違いは､男性の方が若干遅れ

て40代､ 50代という高年齢で発病する人が多いです｡また､女性の場合は20

から40代の発病が多いという違いがあります｡幼年鈴での発病は､男女とも違

いはないといわれています｡比率としては､ 30歳前後では女性の方が男性より4

倍多いです｡

重症筋無力症の症状

症状としては､疲労しやすいと言うことが第1に挙げられますo家庭にいる主婦

が疲労を訴えるケースが多く､例えば､昔は自動洗濯や自動乾燥機などは無く､

手洗いや洗濯機を使って干す場合には洗濯物を高いところまで持ち上げる必要

がありますから､作業の途中にもかかわらず疲れて腕が上がらない｡ひどい賂合

にはrなまけ病｣といわれ､ -生懸命やろうとするとすぐ疲れてしまい､すぐ横

になってしまうという症状がありました｡周りの人からは､ ｢あまり働かない人｣

と言う誤解を受ける機会もあったようです｡このような状態でも､休息を取れば

凍労は回復するという特教があります.もう一つの特徴は､朝方は症状は軽いが､

夕方になると重くなり､ベッドに入ってすぐにでも寝てしまいたいと思ってしま

うo　このような症状が重症筋無力症の特徴として挙げられると思います｡

症状

眼換下垂

どのような部位に症状が現れるかですが､ ｢眼｣に症状が現れやすいと言われて

います.症状が出やすいだけでなく､最初に症状が出やすく､その後に全身に広

がるケースがあります｡眼の症状としては､一般的には｢眼除下垂｣といわれ眼･

槍が下がってくる｡片方の眼だけ下がっていれば｢おかしいね｣となるが､それ

が両方だと｢眠たいのでは｣とか､ ｢いつでも眠たそうな顔をしている人｣と誤

解されることもあります｡眼が垂れ下がる症状は他の病気にもあり､脳卒中､脳

神経麻軽､あと老化などでも出るので､ ｢眼除下垂｣イコー′レ｢重症筋無力症｣

では無いことに注意する必要があります｡

眼球運動障害

もう一つの症状としては､モノが二つに見える､ ｢眼球運動障害｣と言う症状が

あります｡普通､眼というのは二つの眼でモノを見ていて､奥行きや距#感を把

握することに役立ちますが､二つの眼で見る位置にズレが生じると奥行きが分か

らないだけでなくモノが二つに見えてしまいます｡ですから､眼の動きが悪くな
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る症状としてはモノが二つに見えるということになります｡眼と眼を合わせると､

違和感を覚えてしまう｡人間の眼の位置というのは非常に正確なので､相手の2

つの眼が同じに動かないと奇妙に感じてしまうこともあるので､二つの眼が同時

に動くと言うことは非常に重要なことです｡重症筋無力症になってしまうと､二

つの眼が同時に動かなくなるのでズレが生じます｡ズレが生じるとモノが二つに

見えるようになります｡この症状が射ヒすると二つに見えるモノがどんどん離れ

ていきます｡これは神経内科にとっては非常に大事な所見で.モノが二つに見え

る目の玉を動かす筋肉のどちらかが弱い､動きが寒いということで私達は診断し

ます｡

球症状

症状が限だけでなく手足の力も弱くなっていくのですが､この病気は全身の筋肉

に障害を及ぼすので､特に構音障害(しゃべる筋肉に障害が起こると呂律が回ら

ない､ A声になる｡)､岨噂困難(モノを噛んでいると凍れてしまう.)､礁下困難

(喉の筋肉の障害｡間違ってモノを飲み込んでしまうo飲み込んだモノが鼻から

出てきてしまうo)等の障害があるoこのような球症状(口の周りに起こる症状)

が起こってしまうと大変幸いと思う｡ご飯を食べることが困難になったり､息が

出来なくなるなど呼吸に関する筋肉の障害を伴うこともあります｡球症状が進行

することによって出る鎗合もあるし､症状が軽いうちから出ることもあります｡

障害が眼･眼球の部位だけの蓉合もあるのですが､全身に症状が出てしまう落合

が多いです｡物干し･洗臥努の毛を椀くなど居から上に腕を上げる動作を行う

工芸言霊∴∴;.:M',≡.芸三芳1.: -I::'てtlJIT:二嵩:.,I:_Jiミ.≡.?::,.::;:一､ ㌧,∴　●

場合もあります.

クリ-ゼ

感染や外傷､ストレスなどが伴ったときに起こる強い筋力低下で､重いと手足の

筋肉だけでなく呼吸する筋肉も傷害されるので､人工呼吸器を付けて呼吸管理す

る必要があるo昔はグリーゼも多かったのですが､最近では治療法が確立される

ことによって少なくなってきています｡感染を起因して起こることもあるので注

意が必要です｡

･41



重症筋無力症の分類
一般的には眼筋型と全身型に分類できます｡頻度的には全身型が多く4割を占め

ます｡眼筋型から全身型に移行していく患者さんも多くいます｡眼筋型では幼年･

若年に多く､全身型では二十代から六十代が多いと言われています｡治凍方法も

若干方向性が違っています｡

妬床症状からの分類

検査を行った場合に､例えば重症筋無力症の原因となるようなアセチルコリン抗

体の有無､胸腺鹿の有無､眼筋型か全身型か､発症年齢等によって分けている場

●　合があります｡最近の話唐として重症筋無力症はアセチルコリン抗体が体の中に
出てきて病気を起こすと言われていましたが､坑アセチルコリン抗体が検出され

ない場合が10%軽度､多い賂合でも20%の患者に静められていますo

アセチルコリン抗体について

頭で事や足を動かせなどの動作に関する指令を出したときに､末梢神経の終末か

らアセチルコリンという物質が出ます｡出たアセチルコリンは筋肉側に付着する

ことにより手足が動きます｡坑アセチルコリン抗体が出来てしまうとアセチルコ

リンが筋肉に付着するのを邪魔し､筋肉を伸縮させるための指令が届かなくなり

ます｡このような状態で､重症筋無力症という病気が起こってしまいます｡

重症筋無力症の検査

テンシロンテスト

●　診断するためにどのような検査を行うかと申しますと､外来でよく使用するのが

アンチレックスという薬剤を注射すると､アセチルコリンが筋肉に付着しやすく

なり､数秒間で下がっていた槍がパッチリと開き､一時的ですが全身の筋肉にも

力が戻るようになります.これをテンシロンテストといい､診断には非常に有効

なテストです｡重症筋無力症と-度診断されてしまえばその後テストを行うこと

はありません｡通常は通常1ccの薬剤を使用しますが､一度に注射してしまう

と動樺を訴えたり急に内汝の動きが活発になったりすることもあるので､初めは

4分の1ほどの量で様子を見ることが重要です｡

筋電図検査

体を動かすときに筋肉から電気が発生します｡力の大きさに比例して､電気信号
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の大きさも比例します｡筋肉の上の皮膚表面から､その電気信号を眼に見える形

にしたのが筋電図です｡

重症筋無力症の患者は､動作を長時間にわたり行うと疲れてしまいます.その動

作を機械によって繰り返し行い疲労度を数値としてみる検査です0 -つの動作を

繰り返し行うと数値が減ってきます｡初めはあった力が動作を繰り返すことで力

が減っていくことが分かりますo rJitter (ジッダー)現象｣を診る検査があり､

筋肉が動いたときに発せられる微弱な電気を検出しますo重症筋無力症の患者は､

末梢神経から刺激を受けた筋肉は収縮するが､疲労した筋肉はすぐに収轄できな

い.刺激を受けたときに現れる筋肉の収縮パターンが､正常人では一定あるのに､

重症筋無力症の方は疲れてくるとそのパターンに時間的なズレが生じる｡これを

Jittez･現象と言う｡診断がなかなかつかない場合に行う検査の一つです｡

坑アセチルコリン抗体

診断のためには坑アセチルコリン抗体を測定することが重要です｡症状があって

血液中にこの抗体が存在すれば､ほとんどの場合重症筋無力症と診断されます｡

この抗体の数倍が高く､最近さらに数値が上がった場合は症状が重くなったと考

えてよいですが､数値が高い患者さんでも薬の服用により普通の生活を送ること

が出来るので､数値が高いからと言って悲観的になる必要はありませんo坑アセ

チルコリン抗体の数値によって行動レベルが決定されることはありません.

セロネガティブMG

坑アセチルコリン抗体が血液検査によって検出されない重症筋無力症のことで､

約10%～20%の方が当てはまります｡マスク抗体が坑アセチルコリン抗体と同

じような悪さをすることが最近の研究で分かってきました｡セロネガティブMG

の約70%がマスク抗体の検出が認められるとされてきたが､最近では頻度が

70%より少ないといわれています｡

胸腺の異常

胸腺は身体のほぼ中央で肋骨の後ろ､心肋の前面にある小さな鉄器です｡免疫を

司る大変重要な淋番ですo患者には､胸腺鹿､胸腺の過形成(過度に形成される)

を起こす募合がありますo胸腺は成人するとその機能が退化します｡ cTなどで

大きく存在を権藤できる場合は胸腺腰と診断されますD胸部c Tは､胸腺鹿の診

断に非常に有効です｡
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検査の信頼性について

テンシロンテスト､坑アセチルコリン抗体の珊定では約80%の頻度で､誘発筋

電図による検査ではその次に信頼性があります.胸腺の異常は12から76%と数

値に開きがありますが､胸腺の過形成を含めると頻度が高くなります｡これらの

検査が常に100%の頻度で決められるのではありません｡

治療法

全身型

全身型で若年者でない場合には､先ず胸腺摘出が行われる.その後､免疫療法と

してステロイドの服用が始まります｡ステロイドでは不十分な場合や､副作用が

ある場合には､プログラフやイムラン等の免疫抑制剤を使用します｡メスチノン

やマイテラーゼ等の坑コリンエステラーゼ薬がありますが､一時的な症状の回復

を目的として使用しますが根本的な治療を行うものではありません｡三十数年前

にはステロイド治療が確立されていなかったため､この坑コリンエステラーゼを

多用により症状が不安定なこともありました｡以上の治療を行っても効果が無か

った場合､人工呼吸器を使用するなど重症化した場合には､免疫グロブリン大量

静注療法や血衆交換簾法等の治療を行う場合もありますD全身型であり胸腺鹿が

諦められた場合には胸腺締出が先ず考えられます｡胸腺腫が無い場合でも､胸腺

の過形成が見つかる象合が非常に多いので掃出をお勧めしますo胸腺は免疫を司

る重要な族器ということで楯出について不安を抱く患者さんがいますが､描出し

たとしても特別免疫力が低下することはありません｡むしろステロイドを使用す

ることによる弊害の方が多いですD坑アセチルコリン抗体が陽性の場合や女性の

蓉合にも､いろいろな治療に対してよく反応してくれる僚向がありますD胸腺を

取らない方で副腎ステロイドを使用するという方法もありますが､長期的には胸

腺を締出しステロイド治療を行う.ステロイドの大量療法から始め量を減らして

いき,その後服用をやめるか少量投与を継続するという形になりますo

プログラフ

プログラフはアメ1)カではよく使用されています｡アメリカと言うのはr移植の

国｣とも言われ､心kだけでなく､肝汝､腎J&､すいJk､肺牌と､あらゆる放器

が移植されているので､日本人も米国に行ってその移植の順番を待つ方がいますo

移植した鉄器が､拒否反応を起こすのを防ぐためにこのプログラフを使用しますo

使用量としては､重症筋無力症では2から3mgですが､移植の場合にはその5
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～10使用する.副腎ステロイド療法で出るいろいろな副作用を減らしたいこ賂合

や､症状が改善しない藤倉に使用する免疫抑制邦の中で､このプログラフが最近

注目されています｡

眼筋型

ステロイドを使用するか､坑コリンエステラーゼを使用するかということになり

ます｡一般的には胸腺描出は考えなくても良いとされています｡しかし､症状が

全身型に進行した場合には胸腺描出も視野に入れる必要があります｡

使用薬剤

坑コリンエステラーゼ薬

メスチノンやマイテラーゼ等の坑コリンエステラーゼ薬は根本的な治療を行う

ものではないことは述べましたが､即効性のある薬で病気により日常生活に支障

きたすときに服用すると力が回復します｡また､ステロイドとの併用する方もい

ます｡

副腎ステロイドホルモン

投与方法

ステロイドには抗体産生を抑制する働きがあり､坑アセチルコリン抗体を抑制し

ますo徐々に量を増やしていきながら大量投与を行い症状の改善が温められた後､

丑を徐々に減らしていく､漸増･漸減療法です｡皆さんもご存知かと思いますが､

ステロイドはよく効く薬なのですがさまざまな副作用があります｡また､薬を減

らしたり､止めたりすると症状が悪くなることがあり､薬から離脱することが難

しいなどの特徴があります｡抗生物質などとは違い､副腎ステロイドホルモンや

免疫抑制剤､パーキンソン病の薬などは急に止めてしまうとさまざまな副作用が

起こるので､患者の自己判断ではなく医師との相萩の上､その支持に従うことを

覚えていただきたいと患います｡もし薬を減らしたいのであれば､徐々に減らし

ていく方法や他の薬を入れながら減らしていく方法があります｡

副作用

糖尿病

ステロイドの長期投与により糖尿病を起こしてしまう場合が約33%といわれて

いますo糖尿病の患者さんが重症筋無力症になってしまいステロイドを使用する

-8･



●

●

場合には､インシュリンとの併用を考える必要があります｡

高脂血症･肥満

体内コレステロール値の上昇による高脂血症や肥満です｡ステロイドの投与量が

減ってくると肥満も解消するのですが､肥満は腹部に出やすくムーンフェイス

(顔が丸くむくむ)などの特徴的な症状があります｡

日和見感染

長期使用により身体の抵抗力が落ちることで､人間や動物の皮膚･粘膜の表面に

あり通常は無害であるはずの細菌に感典してしまうことがあります｡結核や真菌

症などが含まれ､肉腫や自賛軟化症(脳神経細胞が破壊されていく病気)にいた

る場合もあります.AlDS (ェイズ)の患者は､この日和見感染にかかりやすく

なりますoェイズは身体の抵抗力を徐々に奪っていく病気なので､エイズの菌と

いうよりも日和見感染により亡くなることが多いです｡

骨粗しょう症

骨からカルシウムが抜けていくので骨折しやすくなります｡お年寄りの方がステ

ロイドを使用している場合は､転倒時に大腿部骨折など重傷になってしまうこと

もあるので､骨を強くする薬の併用も考える必要があります｡

プログラフ

ステロイドの投与が大量になればなるほど､長期になればなるほどステロイドの

副作用が強くなるので､畳を減らしていきたいところですが､病状との兼ね合い

があり秦の量を減らすことは簡単ではないのです｡ステロイドの効果が不十分で

あるとか､副作用によってステロイドの使用が困難である場合にはプログラフが

使われ効果をあげていますo単独使用ではなくステロイドとの併用が望ましく､

保険も適用されている薬品です.ステロイドを減量でき､症状が軽くなり､坑ア

セチルコ1)ン抗体を作るのを抑えます｡

胸腺精出

成人で､アセチルコリン抗体値が高く､発症から間もない患者の場合に効果が大

きいとされていますが､胸腺鹿が認められる吸合には原則的に締出する必要があ

ります｡前述しましたが､胸腺鹿になっていなくても過形成となっている場合も

あるので､いずれにしても摘出が望ましいと思います｡
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血衆交換

さまざまな治簾を行ったが効果が無かった場合､ク1) -ゼを生じ人工呼吸器を使

用していて人工呼吸器の推脱を考えている場合などに行います｡身体から血液を

採って赤血球と血祭の成分を分け､血紫の成分から坑アセチルコリン抗体を取り

除くと言う治療です｡

最近の治療

プログラフ

プログラフはカどの一種から抽出されました｡

効果

リンパ球は､ Tリンパ球(T細胞)とBリンパ球(B細胞)の2種類ありますo

抗体を作り出す細胞はBリンパ球で､ Tリンパ球はBリンパ球に対して｢抗体を

作りなさい｣と命令する役割がありますo重症筋無力症の場合､ある刺激を受け

たTリンパ球が｢抗体を作りなさい｣と言う命令を出してBリンパ球が坑アセチ

ルコリン抗体を作り出しますが､プログラフはTリンパ球とBリンパ球の間で坑

アセチルコリン抗体を作り出すことを抑える働きがあります｡ステロイドレセプ

ターの核に侵入しステロイドの作用を増強すると言う作用機序が輿薬会社から

出されていますD

臨床症状

免疫抑制剤は使用したその日から効果を現すというものではなく､ 2から4週間

で効果を出します｡ステロイドを使用している患者さんは､その量を減らすこと

ができ､坑アセチルコリン抗体の量も減らすこと出来ますoこれは研究者によっ

て数字にバラつきがあるのですが､ 8mgから1 0mgくらいステロイドの量を

減らすことが出来るようです｡

問題点･副作用

副作用として､その中でも腎梯能障害が挙げられますC腎糠の機能が低下します

ので､採血を行いながらチェックしていく必要があります｡

投与方法

3mg (3錠)を一日1回夕食後となります｡

使用日的

治療の効果が上がらない､ステロイドを減量したい等が主な使用目的です｡平均

24mgあったステロイドの圭が､プログラフを使用したことで約16mgに減丑で
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きたというデータがあります0 1年間で約8mg減らすことが出来たようです｡

約55%の患者さんに有効で､使用6ケ月間でやや有効と言う患者さんは80%強

といわれています｡このように病状の推移を見ていくと､改善度は日数を経るこ

とにより高くなるようです.

まとめ

以上のように､プログラフという薬剤は大変有効と言えるのではないでしょうか｡

ステロイドを完全に使用しないとはいたらないのですが､かなり減量できたとい

う報告が出ていますDステロイドを全く使用しないという患者さんもいるのかも

しれませんが､原則的にはステロイドを使用しています｡以前はイムランと言う

免疫抑制剤を使用していた患者さんも､最近はプログラフに移っています｡

セロネガティブMG

血清に坑アセチルコリン抗体が検出されない重症筋無力症のことです｡臨床症状

が全く重症筋無力症と同じですが血清中に坑アセチルコリン抗体が無いので詳

しく調べてみると､マスクという抗体が坑アセチルコリン抗体と同じ寒い働きを

していることが最近分かりましたo女性にこのケースが多く､眼筋･球症状が目

立ちクリ-ゼになりやすい､薬の効果や胸腺摘出の効果も少ない等の特徴があV)

ますo坑アセチルコリン抗体が無くてもこの病気にはなってしまう､そういう意

味では今後この方向の研究が増え新しい知見が得られると思います｡

以上で時間となりましたので､終わらせて頂きたいと思います｡

Cj .､　cl
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医療相談

質問

私の妻のことなのですが､先生の病院にお世話になっていて去年11月に胸腺を

摘出､ 3月に退院し現在に至っています.現在はステロイドを服用していますo

先日診奏したときに､主治医からステロイドの畳を増やすか免疫抑制剤を新たに

使用するか､どちらかを選ぶよう言われました｡妻も薬恐怖症のようになってい

て､その場では即答できず次回の診療まで回答を伸ばしている状況です｡免疫抑

制剤を使用するときには､プログラフという薬を使用するのでしょうか?

回答

イムラン(アザチオプリン)と言う薬品は､重症筋無力症の患者に対して保険適

用になっていません｡最近は､新しくプログラフ(タクロリムス)という薬が開

発され､重症筋無力症の患者に対して保険が適用される免疫抑制剤となりましたQ

プログラフを使用する場合には､原則的にステロイドとの併用になりますoこの

薬を使用する目的があるのだろうと思いますが､例えば坑アセチルンコリン抗体

価が上がってきたとか､症状によりステロイドの丑を増やす必要があるとかと思

います｡プレドニンを少量増やしてみるか､プログラフを使ってみるかだと思い

ます｡どちらかを選択することは悪くないと思いますoプログラフは外来でも使

いやすいと思います.

質問

母が重症筋無力症です｡ 38歳で発病し54歳のときに胸腺締出の手術を受け､現

在85歳です｡下川に住んでいるために名寄で受診していますが､その病院が閉

鎖されるようなので旭川の道北病院まで通わなくてはと母は心配しています｡主

治医を変えること､旭川まで通院すること等の障害についてお聞かせくださいC

回答

以前は名寄国立療養所があったのですが､昨年4月に名寄東病院に代わってしま

いました｡現在は旭川医大第1内科講師の相津先生という神経内科の専門医が月

2回名寄に行っていると思います｡名寄地区の患者さんを対象に月に2回外来を

やっているので､そこに通院しているのであれば十分だと思います｡また､何か

あった場合は旭川医大であるとか道北病院に紹介して頂けると思います｡
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質問(先生から)

私は旭川市内の重症筋無力症の患者さん全てを知っているわけでは無いのです

が､今回何人か久しぶりにお会いした方がいらっしゃるのですけども､懐かしく

元気でこの謙演会に来てくれたことが嬉しいなと思いました0 30年前にこの病

気の患者さんを診奏したときは悲惨な状況をたくさん見てきました｡拾療法も確

立されていなく､コリンエステラーゼを6錠とか9錠飲んで､動きも悪く､車椅

子とかストレッチャーに乗って移動している方が多かったのですが､最近はその

ような方は少なくなったのではないかと思います｡今日来場してくれた方も重症

の方が少なく､治療法が確立してきたのではないかとも思いますし､良い薬も開

発されてきました｡当時は､重症になったときに免疫グロブリンや血凍交換法な

どは積極的に行わなかった｡血衆交換を行うのは､大変なことでした｡患者さん

から血液を抜いて自分で機械を回し分解して､そしてまた患者さんに戻したり､

感染症の閉居があり患者さんに大変な負担をかける方法でしたが､最近はで採血

と坑アセチルコチン抗体を取り除いた血液を戻す処置を同時に行うことが出来

るなどの技術の進歩があり､人工呼吸器も使用でき､専門医がいればクリークに

対応できるなど､重症の方は少ないと思います

回答

9月27日に国立南病院に行ってきたのですが､用事は他にあったのですが当会

員の方も入院していたので顔を見に病室に行きました｡昨年12月ぐらいから入

院していて､家の中なら歩けていたのが歩けなくなって食事も取れなくなってし

まい､ T度行った日に胃湊(いろう)の手術を受けた患者さんがいました｡もう一

人､札幌市内の患者さんなのですが､その方は全く意鼓が無くて筋無力症が悪化し

てそのようになったのか.また余病が起きてそうなったのかは分かりませんが､高

齢の方なのですが､そんな状態で入院していました｡それから､ずっと元気だった

のが今年の夏から体萌を崩して首を維持しているのが大変で､呼吸は間贋ないので

すが日常生活が困るのでと言う理由で入院している方がいました.会員以外の方で

も､年に一度は入院しないと体調が悪くて駄目だという人とか､結構重症の患者さ

んはいます｡

外に出てくる患者さんは元気なのですが､外出できない患者さんに重症の方がいる

ことが分かったので､今後はそのような患者さんがいるのかどうか把垣する必要が

あると思いました｡
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回答を受けて(先生から)

たしかに､今日この会場に来ている患者さんたちは元気ですが､以前には二十代

で意症になってしまって動くことすら出来ない重症筋無力症の患者さんを何人

か診察した経験がありました｡今は､その頃を思い出してみると治療法も確立さ

れていなかった訳です｡現在は今回説明した治療法が確立し､また新しい薬も開

発されているので､重症の患者さんは減ってきているのではないかと思ったので

す｡

質問

旭川と上川保健所管内で40名ほど重症筋無力症の特定疾患を受けている方がい

ますが､他の自己免疫疾患の中に組み込まれていると言うことはあるのでしょう

か0

回答(先生)

頼度は多くないと思いますが有ると思います｡リウマチの患者さんとか､甲状腺

の合併を持っている方もいると思います｡他の自己免疫疾患に入っていると言う

ケースは除外できないと思いますo

再質閉

そうしますと､他の自己免疫疾患の患者さんの中で胸腺の検査とかは行われてい

ないと思うのですが､以上の場合の検査の是非についてお聞きかせくださいQ

再回答(先生)

やっぱり症状が大事です｡先程言ったような症状があれば､どこの病院でも坑ア

セチルコリン抗体価を謝ることができるし､これは信頼性も高い検査です.テン

シロンテストという精度の高い検査もありますが､坑アセチルコリン抗体価を量

ることをお勧めします｡ただ､症状が無い場合は検査をする必要は無いと思いま

す｡
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質問

現在､薬で症状を抑えているのですが､これから病気は連行していくのですか?

回答

病気の進行は考えなくて良いと思います｡先ほど話したように､感染症などのほ

かの原因で一時的に症状が悪化することもありますし､胸腺を掃出し薬の効果が

出ていれば今の状態を維持していけるのではと思います｡ただ､経過を見ていて

アセチルコリン抗体価が上がってきたときにどうするかと言う問題はあると思

います｡

●　再質問

私の場合､ 40歳のときに結節性動脈周囲炎という難病にもなっているのですが､

そのときにも急に力が抜けるような重症筋無力症と似ている症状がありましたo現

在は症状は出ていませんが､先日血祭交換を行ったときにプログラフを使うよう指

示され現在服用しています0 20年来ステロイドを使用していて､今回初めて新しい

薬を使用するにあたって不安なのですが｡

再回答

結節性動脈周囲炎と重症筋無力症は同じ病気ではなくて､ 2つとも自己免疫疾患で

すo重傷度からいうと結蔀性動脈周囲炎のほうが重いと思いますo現在の症状と検

査値を診ながらステロイドは減らしていくと思いますoある一定の診断的な基準で

あれば､プログラフの使用は根拠のあることだと思いますoま良.ステロイドの副

作用を気にするのであれば､先ほども話したようにステロイドの量を減らすことの

+　出来る免疫抑制剤の使用は効果があると思いますっ
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質問

最近担当医から｢数値が高い｣と言われました｡何の数値化は分からないのですが･

健康な方なら15くらいのものが私の場合は65だそうですo

私は全身型で先ほど説明していただいた症状はほとんど当てはまります｡マイテテ

ーゼが日本で使用できるようになり始めた頃から服用していて,途中で違う薬を使

用したのですが合わず現在もマイテラーゼを使用していますo主としては少し疲れ

たら半錠とか自分で判断して使用しています｡症状としては以前より良いのですが

先ほどの数値が上がったことが気になっています｡発病して以来､継続して受診し

ていますが先日初めてその数値を知らされたのですが｡

回答

会社にもよりますが､坑アセチルコリン抗体の正常値は1以下(0･0-0･2)です｡

ですから､その検査は坑アセチルコリン抗体の検査ではなく,別の値なのかなと

思いますo気になるのでしたら､次回の診察時に担当医にお開きになってくださ

い｡あと､他の薬は飲まれていますか?例えばプレドニンとか免疫抑制剤とかo

それと､マイテラーゼの使用量と使用期間はどのくらいですか?

質問者

骨粗しょう症の薬以外は使用していません｡多少疲れたときは1回半鐘という割

合で服用しています｡病院からは3錠出ていますが､全て使い切ることはありま

せん｡発病が十代後半で現在67歳､それからずっと筋無力症と付き合っていま

す｡

先生

その治療法が正しいかは別として､自分自身が一番病状を理解していると思うの

で今のまま治療を続けることが良いと思いますoただ､症状が酎ヒした場合には

担当医の指示を聞いたり､許済会で聞いたことを質問したり､また専門医でない

のであれば専門医の診療を受けてみることも良いと思います｡
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質問

メスチノンの話なのですが､生活のリズムに合わせて使用量を調節すると言うの

は良いことなのでしょうか?状態としては､眼筋型で胸腺摘出を行いステロイド

は使用していません｡リウマチなのでリド-ラを服用しています｡メスチノンを

一日一錠半使用していて､験が垂れ下がることはなくなりますQ

回答

支障は無いと思いますoメスチノンという薬は､マイテラーゼと同様に調子が悪

いときに使用する形で良いと思いますが､根本的な治療ではありません｡眼筋型

で症状が軽いのであれば､今のまま様子を見てみるという形で良いと思いますo

メスチノンの使用量も現在は多くないと思いますoただ､量が増えるのであれば

クリ-ゼを起こすこともあるので注意する必要がありますoプレドニンなどの免

疫抑制剤の使用も良いかと思いますが､胸腺を摘出しているのであれば､生活の

リズムに合わせてという方法でも良いと思います｡



平成17年11月5日(土)

釧路市交流プラザさいわい3階大ホールにて

医療講演会演題

｢晩無力症･最近の話題｣

講師　国立病院機構札幌南病院

副院長　島　功二先生

みなさんこんにちはo

筋無力症友の会とは非常に縁がありまして､米国留学から帰国したのは昭和

54年｡それから北大の脳神経外科､神経内科グループというのがありまして､

そこに籍を置きながら神経内科診療活動を始めたわけです｡さかのぼって昭和

46年ぐらいに全国に筋無力症友の会ができたと思うんですが､その1年後に北

海道でも伊藤さんたちが北海道筋無力症友の会を立ち上げました｡

その後私が米国留学中､全国の国立衛生研究所｢NIH｣クリニカルセンター

というのがありますが､そこで重症筋無力症の患者さんを担当し､当時私の師

匠のキング･エンゲル先生に基礎と臨床を教わりましたo

友の会の活動とは,帰国後2年くらいしてから関わりを持ったと記憶してま

す｡

昭和58年から､当時､札幌南病院におられ現在市立札幌病院の神経内科を

やっている松本昭久先生から誘われて､今の病院の神経内科を担当するように

なるわけですo

この病院は､平成16年から国立病院機構札幌南病院､独立行政法人に衣替

えしまして､今いう国家公務員2割5分削減という動きの中で統廃合に揺れて

いる病院の一一つです｡

ただ､私たちは神経内科医が国立療養所に入った理由は､あまり採算が合わな

い医療分野の一つですけれども､ある程度国の支援を受け難病患者さんに光を

与えるべくやっていく必要があるということで､全国で神経内科を国立療養所

に作っていこうと言う動きが現実にありました｡そういう意味で､独立行政法

人国立病院機構ができ､国家公務員の削減をやっていくということで､我々と

しても内心任恨たるものがあるんですけれども､難病医療に関しては､なんと

してでも継続していく必要があるということで､今後西札幌病院と嬢合し北海

道医療センターという形でやっていく時に神経内科はそのまま南病院から新統

合病院にうつってそのまま継続してやっていくという形をしっかりと作りたい

と思います｡皆さん方の応援をよろしくお願いしたいと思います｡

全体の医療の流れの中で統廃合が進んでおりますけれども､基本的に神経難
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病医療を守って頑張っていきたいと思っております｡

いろいろやってきた中で診療鹿浜は充分にあるんですが､新しい知見に関し

て網羅できてない点もありますので､こういう機会に勉強しなおそうというこ

ともありまして､講演をお引き受けしました｡

｢筋無力症の最近の話虜｣という賓にして､最近の動向をもう一度見直して

みようと思いました｡

これが今の南病院の姿ですo紅葉が終わりかけていますo病院の正面玄関か

ら｡向こうに札幌岳がみえて非常に春夏秋冬が素敵なところで､私としてはこ

この病院で統合する形をずっと言ってきておりましたが､なかなかうまくいか

なくて､町の中の方で統合するということになっておりますo

何を話すかを南先生や土井先生に相談して､近況をまとめたスライドは南先

生､土井先生が作ったスライドをもとにしました｡筋無力症という病気をもう
一度リフレッシュする､みなさんかなり勉強されていることは充分私も分かっ

ていますが､私なりにもう-回筋無力症を見直おそうということで､まず基礎

知識から始まって､最近の話題まで話したいと思いますD最近の話題について

ちょっと触れておきますと､タクロリムスという新しい薬が登場してもう5年

になります.それから外国ではミコフェノール酸モフェチルという新しい経路

のプリン合成障害による選択的リンパ球の増殖抑制作用を持つ薬剤が筋無力症

にも効果があるという報告がでてきていますD一つはこのような冷凍薬の進貌

もう-つは､アセチルコリン受容体抗体がずっと筋無力症の特異抗体とされて

きたわけですが､ 9割がたは抗体が陽性ですが､ 15-20%ぐらいの患者さんに

はアセチルコリン受容体抗体がマイナスでセロネガティブという形のグループ

があります｡そうのうち日本ではだいたい2割ぐらいですが､抗筋特異的チロ

シキンナ-ゼ(MllSX:マスク)抗体陽性の患者さんがでてきて､筋無力症と同

じ症状を呈してくるということで､セロネガティブの筋無力症の中でもいろん

な新しい知見がでてきているというのが最近の話題です｡

その最近の話題の前に筋無力症とはどういう病気かということを皆さんとお

さらいしてみたいと思います｡

腰･脊髄からきて､末梢神経､神経筋

接合部､筋肉を僻略した図です｡首のと

ころから出る神経が上肢に行き､腰のと

ころからの神経が下肢にいくという状況

です｡運動系がつながっています.



たとえばここの脊髄がきれるような外傷などがあると下半身だけが麻痔する｡

ここがやられると上肢と下肢も麻癒してしまうという､神経解剖学的に説明可

能な側面がありますo　ここの末梢神経がやられるとここの筋肉が麻軽しますo

神経筋接合部ですが､末梢神経と骨格筋との接点です｡筋肉側に神経の伝達

物質であるアセチルコリンを受け取る受容体があります｡それに対する抗体が

できて神経から筋肉-のアセチルコリンの移行がスムーズに行われなくなる｡

それが筋無力症の本態です｡

我々の筋肉は体重の45%ぐらいあるんです｡ですから筋肉がやせると体重も

減るわけです｡この骨格筋､ 45%もある筋肉ですが､神経からの命令がなけれ

ば筋肉は動かないわけです｡神経がある軽度変化すると筋肉の化単取成まで変

化するといわれるぐらいに凍接に神経と筋肉とは関連づけられていますD

この神経筋接合部をみてみますと､これが筋肉を横断するとちょうどひとつ

ひとつの筋線経がみえますb直径60ミクロンぐらいですが､お城の石垣のよ

うに見えるわけですo　末梢神経がこういうふうにきて､筋肉の肪線経に接しま

す｡ここがアセチルコリン受容体で神経と筋肉とがまじわる神経筋接合部の筋

肉側のところがみえるわけです｡

筋無力症ではこれがある亀産減少して､不足状態があります｡それを縦断し

ていく.クリオスタットという特殊な機会で切るとこういう形の筋軌鮭が見え

ます.だいたい60ミクロンぐらいの肪線経に末梢神足の神経終末が付着して

神経脇接合部を形づくる｡ここの神経と筋肉に間隙がありましてだいたい50

ナノメーターという拒瀬､目ではとてもその間隙はみえませんが､ここに間隙

があって､そこ-神経側から刺激があるとアセチルコリンという物資がでて､

こちら側の筋肉側のアセチルコリン受容体で受けとめて活動毛位が発生して筋

肉が収籍する｡

電子顕微鏡でみますと､これが神経の東端ですD　ここにはミトコンドリアや

小さなまるで書いたシナプス′ト胞があります｡この中にアセチルコリンという

物質が､だいたい一つの粒の中に1万倍入っていますが､このアセチルコリン

が上から神経の刺激が､筋肉を収縮させるような刺激がきたところで､このア

セチルコリンが入っている小包､シナプス小胞からアセチルコリンが放出され

反対側のアセチルコリン受容体蛋白のあるところにいくわけですoそうすると､

筋肉に電気的な変化が起こりまして収縮する｡

末梢神経からもこういうふうに神経終末がでて筋肉の膜側と接しているわけ

です｡

ここを賦活する物質がアセチルコリンo　これはアセチルコリン受容体蛋白を刺

激しますo
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ここにアセチルコリンが付着しますと､ナトリウムイオンの透過性が変化し

てここにはいる｡そしてカルシウムイオンは筋肉の中で放出されてアクチンと

ミオシンというタンパク質がスライドするようにして筋収縮がおこるというか

らくりがあります｡

神経終末にあるシナプス小胞は神経の膜に付着してそれからアセチルコリン

が遭能して受容体蛋白に付着する｡ところが､筋無力症という病気は自己免疫

疾患といわれているように､体の生休の中のTリンパ球､ Bリンパ球が協力し

て鉄砲の弾にあたる抗体を作ってそれがこういうところをやっつけるわけです｡

それで･受容体蛋白が萎縮してこわされていく｡そういうからくりがあります｡

●

●

MGの概要

¥自己免疫性の神経筋接合部の疾患

を有病率　2-5/100,000　人

誉性比12で女性に多い

鼓好発年齢

串症状　易疲労性
一稚筋型　渦筋症状　止せ下垂､♯祝

一会書聖　坤症状､環静､四肢の筋力低下を伴う

胸腺の異常の合併が多い(産痔･肥大)

汝初発症状
一眼漁下垂　　　　　　60%

一棟視　　　　　　　13%

一浪部･四肢威力低下　15%

一球症状　　　　　　12%

轟札幌市29名札幌市外79例
一甫区　2名

全件を僻赦しますと､重症筋無力症は自己免疫性の神経筋接合部の疾患で人

口10万人に5人くらいで個人調査票を全国レベルでみると､ 1万4000ぐらい

の件数が筋無力症の偵入所査要で集計されます｡普通我々の筋肉はある軽度運

動すると疲れるわけですDだけれども､それが異常に疲れる状態を筋無力症と

呼びます.重症筋無力症とは､非常に筋肉が疲れる病気と考えられますoそれ

からみなきん病気にかかかっておられる方は分かると思いますが､長い軽#歩

けない人が少し休むとまた歩けるようになる｡夕方になるとまぶた下がってく

る､物が二重に見えるようになるなど冒される筋肉によって症状はまちまちで

重症筋無力症の症状の特徴

筋の易疲労性-休息で回徒することがある

日内変動-夕方以降に症状が強い

冒される筋　眼筋　唄瞭下垂､複視

棄却や四肢の近位筋

球症状柵語障害ー壌下降等

･21-
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f乳児期一過性

･小児型

f成人型　眼筋型

全身型



胸腺というところは本来赤ちゃんの時は大きいですけど･だんだん大人にな

ると小さくなっていくわけです｡ところがこういう病気のひとでは胸腺が活動

を再び開始して胸腺肥大がおこってきますo

外眼筋と目を上にあげる眼酸挙上筋､そういうものが動かないとまぶたが下

がり､物が二重に見えるようになります.さらにすすむと､首が前屈し頭が垂

れるようになることもあります｡頭の重さは､首をここから離して計ると結構

重い0 5k gくらいあります｡それを支えているのは首の骨の7倍と靭帯と筋

肉で支えている｡その筋力がなくなると下がってくる.昔はあごの筋肉･嘆筋

でしめるのがうまくいかなくて手で押さえないと下顎が下がってしまって口が

開いたままの人がおりましたけども､そういうふうに冒される筋肉によってい

ろいろと症状が多彩にでてきます｡

それでも圧倒的に眼披下垂や複視などの目の症状が多い｡どの文献をみても

そうです｡病気の予後に関して言いますと治療体系がかなり進歩し･かなりの

人が完全間解するようになってきました｡分類では成人型が多いのですが､筋

無力症のお母さんから生まれたお子さん､抗体が胎盤をとおって新生児にいっ

て､一過性に生まれてから2､ 3日のあいだ調子が寒くなる.おっぱいがうま

く飲めないとか､生後一ケ月半ぐらいたつと元に戻る.その後は別に間昏なく

生活できるといった､乳児期一過性のタイプもありますo

クリーゼについて

声クリーゼとは呼吸状態の悪化を伴う急速な

症状の悪化とされ､人工呼吸器を必要と

する状態
監誘国　急性呼吸器感染､過労､ステロイド

療法､胸腺摘出術､不適当な薬剤

集アンチレックスへの反応により､

筋無力性､コリン作動性､混合型に分類

呼吸障害を疑う鞍候

i-労作時の息切れ

‡唾をする力が襲い

朱呼吸暮のせal]_赫

羊頭岳.発汗ー不明魚(碁敵態ガス血生)

女呼吸音位下.果桝吸音

モ奇異呼*

グリーゼとクライシス､いろんな駅がありますが呼吸筋が､神経筋接合部で

脱力を起こすと肋間筋や横隔膜など呼吸をする時の筋肉がうまく動かなくなり

空気がうまく肺に入らなくなります｡これはクリ-ゼと名前がついており緊急

の治療が必要になりますQ

音は､メスチノンとかアセチルコリンエステラーゼ阻害剤を沢山服用すると

コ.)ナ-ジクライシスという形でクリ-ゼがおきましたが､多くの場合は筋無

力症そのものによる神経筋接合部の間者でおこる筋無力症クリ-ゼが圧倒的に

多いQ

･22･

●

●



ただクリ-ゼは､私たちがアメリカで患者さんをみていたときはかなり頻回で

当直医は目が離せない状況でしたo治療薬がいろいろ開発されてきてプレドニ

ンをうまく使えるようになってくると､クリ-ゼは少なくなV)ましたo今もご

くわずかにあることはありますが､特別な状態にしか起こりえないということ

で､筋無力症にとっては朗報だと思います｡

●

●

MGの診断

l_酷床症状

2_薬物による診断

テンシロンテスト

3　電気生理学的診断

反復刺激試験

単線維筋電図

4　血清学的検査

1

症状を増悪させる因子

B感染症

挺手術

鋲過労

を精神的ストレス

を月経

拒不適当な薬剤

呼吸性クリ-ゼo

診断の目安として今でもよく使われま

すが､この病気の方はテンシロンテスト

に反応する｡なんとなく効いたような気

がする場合は､我々はテスト陽性とはう

けとらない｡この病気の患者さんでは､

はっきりと効果がでることが多いです｡

呼吸障害を伴うのは大切なので貰えて

もらいたいと思います｡

使用禁忌･注意を要する薬剤

萎抗生剤　アミノグリコシド系

鮮抗リウマチ剤　D-ペニシラミン

告心循環等用剤

劣抗けいれん剤

だ向精神薬

苓ホルモン剤　ステロイド剤､甲状腺ホルモン

窮麻酔薬

肺活量は息を強く吹いてはかりますけれど､そういう風に強く息を吸ったり

はいたりが出来ない｡呼吸数も増加し息は早く浅くなるo

息苦しさがでてきたら早めに入院管理をしてもらうのが大事です｡

これは皆さん方が多く経験するので重要ですが､風邪をひいた､ストレスが

かかった､歯を抜いた､徹夜麻雀など不摂生をしたなど､ストレスがかかると

この病気は悪くなることが分かっていますo神経難病の中でも､筋無力症の患

者さんたちは非常に感受性豊かな方が多いDだからストレスに対しては反応し

やすいのかと思っていますo

昔から筋無力症の場合､一緒に飲むのが禁忌のお薬がたくさんあるんですが､

実際には筋無力症の人でも夜眠れないと睡眠薬とかマイナートランキライザー

の種類も注意しながらなら使えます｡あまり敏感になりすぎてもだめです｡抗

生剤､ペニシリン系は大丈夫で､マイシンとつくものは一般に注意o　こういう

ものは避けたほうが良いでしょうQ
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神経筋接合部の分かりやすい図がありました｡刺激がこうくる｡ここにある

のはアセチルコリンで､抗休があります｡アセチルコリン受容体のところにア

セチルコリンがはいれなくなる｡そういうふうにして神経伝達がスムーズにい

かないような状態がおきます｡

QuantitativeMG(QMG)score I

･棲視が生じる未での時間(秒)

･上方故により眼瞭下垂が生じるまでの時

間(秒)
･眼輪筋(開眼)

･コップ半分の飲水

･ 1から50まで大きな声で数える｡ (耗音障

害出現までの回数)

Quant;tativeMG (QMG) score Il

･左腕の水平挙上時間(抄)

･右腕の水平挙上時間(秒)

･肺活量(%vc)

･右握力(Kg)

･左握力(Kg)

･臥位頭部挙上時間(秒)

･臥位右足挙上時間(秤)

･臥位左足挙上時間(秤)

筋無力症の患者さんには､症状の重さをいろいろと計測して治療した時に効

巣があったかどうか判定ということで､いろいろなスケールがあります｡量的

に筋無力症のレベル､重症度の指壕例えば片方の手の挙上を時間をはかって点

数化することとか､ずっと目の上方にかかげた検者の指を凝視してもらうo

ある程度すると片方のまぶたが下がってくる.その下がるまでの時間を計るo

声を出して本を読んでもらうと､音読途中から言葉がもつれるといったような

疲れやすさ､疲労のレベルをそういう形で検査して患者さんたちの薬に対する

反応を定量的にみています｡

神経妬接合部の状況ですo (映像節介)

抗アセチルコリン受容体抗体､アセチルコリンエステラーゼ､それに対する

阻害剤､メスチノンとかこういう薬｡それからこれは向こうの人の診察中の映

像ですo

こんな形で我々神経内科医は筋無力症の患者さんを診察していました｡その

時には同じことをいっていますが､片方の日だけ下がって､まぶたを支える､

その他いろいろな症状がありますが基本的には日本の患者さんと同じですb

MGの診断に関しては､最終的には電気生理学的に特に筋肉の揺れの反応を

みて､神経筋接合部の伝達の異常を計る頻回刺激テストがあります｡パンパン

パンとたたかれる電気的に刺津する検査をうけられたと思いますが､ ′ト指など

が電気刺激により､ピクビクうごくのをみる検査です｡

筋肉の力がおちていくのが電気生理学的に欝められるウェーニング現象があ

れば診断の決めてになります｡

ー24･
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単線維筋電臥これはちょっと痛い検査ですが､前腕のここを刺して､運動

神経末端が二つの筋線経を支配しているところを探し出し片方の電位が動かな

い固定された状態にしてもう片方の電位のゆれをみるわけです｡正常ではほと

んど動かないが､筋無力症の人では乱れが出て､神轟からの利敵が筋肉にうま

く伝わらないか､スムーズにいかないジッタリング現象をとらえる検査で確定

きに行いますo

治療

内服薬
一抗コリンエステラーゼ薬

一副腎皮質ホルモン剤

一免疫抑制剤

外科的
一胸腺摘出術

血液浄化療法

抗コリンエステラーゼ剤

箸神経筋接合部でアセチルコリンが

分解されるのを抑制し､アセチルコリン
の濃度を高め､伝導障害を軽減させる.

蘇即効性がある

鞍副作用　腹鳴､下痢.唾液分泌過多､

発汗､動陣､筋肉のびくつきや疫学

治療ですが･大きくわけて､みなさん知っているウプレチド､メスチノン､

マイテラーゼなどの抗コリンエストラ-ゼ秦､副腎皮質ホルモン､それから免

疫抑制剤､タクロリムス､ミコフェノール酸モフェチルなどの新しい薬がでて

きていますo外科的には胸腺をとる｡血祭交換療法､ガンマグロブリン療法な

どが､きめ細かくおこなわれるようになって筋無力症の治湊は診断名の重症を

とってもいいのではないかと言われるところまで来ましたo

眼筋型の人であれば､抗コリンエステラーゼ薬とステロイド療法をやって治

療するoどうしても眼筋型でも複視が非常につよくて生活に重大な問題を起こ

す場合は胸腺締出術も考慮する｡全身型の場合で胸腺鹿があったら絶対胸腺腫

●　摘出術の適応になります｡抗コリンエストラ-ゼ薬とステロイド療法を使いな
がら症状を安定させてから拡大胸腺摘出術を行います｡それでもうまくいかな

い時はガンバグロブリン療法､パルス療法､血祭交換療法などこういうような

ものを適宜組み合わせて行いますo

小児は原則としては抗コリンエステラーゼ薬とステロイド､最近はタクロリ

ムスが使われるようになって､効果がある事例が増えてきています｡

ウプレチド､メスチノン､マイテラーゼに関しては副作用もよく分かると思

います｡消化管症状で､おなかが前より動くようになったとか､下痢､腹痛に

なったとか､そういったような症状oそれから唾液が多くなった､逆に喉がか

わく症状､筋肉のピクツキなどは結構あります｡筋萎縮性側索硬化症でも筋肉

のピクツキがおきるんですが､薬によってもビクツキが誘発されますo
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十m Yiiiiiiiii

副腎皮質ホルモン剤

整実廉的には直接神経筋接合部に作用

営胸腺組椎に対して脂肪組強の増加､

旺中心の減少

拳アセチルコリン受容体感作リンパ球の

産生の抑制

問題点

常初期増悪
一投与方法に工夫､初期少i投与#増法

挺副作用

瞥減量鞍脱の困難さ
一洩らすと増悪

プレドニン､メチルプレドニン､メドロール､副腎皮質ホルモン製剤を使っ

た治療は非常に重要ですが､これは炎症を抑える効果がある免疫抑制剤の一つ

ですが､体にある副腎の皮質､そこから内因性のホルモン､プレドニンが本来

でているわけです｡外からクスリとして服用すると免疫を抑制する作用があっ

て､アセチルコリン受容体抗体これを産生するのを抑え込むという効果があり

ますC

実際に､この薬を飲む時は､顔がまるくなってきたり､脂肪の分布がかわる｡

パプアローネックなどいろんな形で副作用が起こりうる｡特にプレドニンとい

うような薬を-目三回分割して飲むと非常に副作用がおきやすい｡

基本的には朝一回投与で､最終的には一日おきにもっていくというような形､

隔日投与というのが副作用を減らす意味で主流になってきています｡

プレドニンは､体にナトリウムを蓄積するというか､そういう傾向がありま

すので､高血圧や浮腫などが起こりやすいo　カリウムを逆に減らすと傾向があ

り低カリウム血症がおきやすい侯向があります｡

骨からカルシウムを熊脱させる傾向は､骨粗紫症を起こりやすくする.全身

のプレドニンの副作用というのをよく知っておけば､それに対してそれなりの

チェックが可能になるので､大変重要ですo

朝一回で一日おきに投与する方法が確立されてからは､かなり副作用は少な

くなっていますoそれにくわえて食事では高タンパク､高カリウムで､減塩食､

このステロイド食はまだ医療保険では静められてないんですけども､高タンパ

クでカリウムが多い食事､それから食塩の少ない食事をとるということは､プ

レ ドニンの副作用と戦う意味で大事です｡

ステロイド作用朋連

-タクE]リムスはステE)イドにJ:る■l■棚の7ポト-シ

ス(■k究)を色1する.一一●ll書をセ下

lステロイドの作用桝にはタクDリムスの頼含ま白で

あ細1.52が1事な■舌をしている.
1タクロリムスはステl)イドによるステロイド.レセブタ-

の甘内耳行i･朋する,

タクE]リムスはステロイドの作用をせ妊する可t性があもl
一･ステロイドJtt幼女(全身性ステロイド耕作用のEEi)暮)

タクロリムスはステE)イド推抗性から群旅する可能性b(あるJ
一･ステロイドJthel.再発Qlに書勉

ま

み

プレドニンを､急に最初から沢山やりま

と､投与初期に症状の悪化という形が､

期増悪と言われていることが起こりえ

すo　この病気をしっている先生であれば

な最初は少なく徐々に増やしていって､
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初期増悪というのを抑えます｡

免疫抑制剤　-M｢

妊ステロイド抵抗性､難治性の症例が対I

cイムラン､サンデュミンなど

挺タクE)リムス(プログラフ)が領水保険での治

工芸莞望藍崇是認瓢
●

当院でのプログラフ投与症例数の推移

免疫抑制剤ですが､どうしてもプレドニン使っても､よくならない人には今

まではイムランとかサイクロスポリンとかエンドキサン､といった薬を使った

んですけど､それにくわえて最近ではタクロリムスで､免疫抑制力が､一応胸

腺締出をしたあとのプレドニン抵抗性､難治性の患者さんに使用しようという

ことで保険秦として通ったわけですo実際にやってますと､手応えのある薬で､

うちの病院も30症例､タクロリムスを使用して､全体においては非常にいい

結果がでて､今後期待できる薬だと思います｡

タクロリムスの開発の経緯

筑兼Jq辺の土tI中のdA.放■書から分暮(1984)

生休肝移+l=対するdi斥紬(1990)

<肝書暮>に対し効能.効Jt手tB(1993)

<tfI移■>に対し勉能･勅*手EE(1994)

< Y書■>に対し勃k･効*手坪(1996)

アトビ-皮JT炎に対し廿*生れ

壬iE筋■力iiに対する効k･勃I手tB(2000 9)

何故タクロリムスはMGに有効か?

･免疫抑tI作用

･ステロイド作用Fq連

I Ca2+遊離作用

･禰捷■胞侯護及び活性化

タクロリムスという薬ですが､これは筑波地方の土壌からみつけられたマク

ロライド系物質とされているんですけども､サイトカインという白血球がシグ

ナルとして出す化学物質があるんですが､その中のインターロイキン2という

物質が､混合性リンパ球反応というT細胞反応を介在します｡このインターロ

イキン2介在性細胞反応を阻害する物質を探していたんです｡いろんな中から

タクロリムスというのが非常によくこれを抑えて､筋無力症の活性化されたイ

ンターロイキン2介在性T細胞反応を抑え込むことが選択的にできるというこ

とで､2000年にこれが筋無力症に対する保険薬として私められるようになった

という経練があります｡

･27･



免疫抑制作用

リンパ球などの免疫細胞に作用し

てサイトカイン(シグナル)の産生

を抑制し.結果として抗体産生を
抑制する

I

抗アセチルコリンレセプター

抗体の産生が抑えられる

タクロリムスには免疫抑制作用､アセチ

ルコリン受容体抗体を作り出すBリンパ

球､体の自衛隊のなかのひとつで､

最終的にはこのBリンパ球が抗体とい

う鉄砲玉をうってそれが神経妬接合部の

神経伝達を阻害して筋無力症になるわけ

ですが､それをおさえる作用がある｡

ステロイド作用を増強させる働きも重要で､免疫系を訴重し副腎皮質ホルモ

ンを細胞の棟内で働かせるように状況づくりをするということが分かってきて

ますoプレドニンの多くの副作用に苦しんでいた人が､タクロリムスというお

薬を飲むことによって､プレドニンの量を減らすことができるようになってき

ました｡減らしても効果は同じということも分かってきて､実際に半分にプレ

ドニンを減らせた例がありますo

その他に､筋収箱に関係するものとして､ T管と筋小胞体とそこと連結して

いるリアノジン受容体というのがあって､そこからカルシュウムイオンが放出

され筋収縮が起こるという体の仕組みがありますが､このお薬を使用するとこ

のカルシュウムイオン放出を促進する効果がり筋力を高めるといったようなこ

とが言われています｡

｢盲ク｡リムス投与開始の理由!

挺症状悪化のため14例

最他の免疫抑制剤からの変更のため　2例

艶糖尿病のため　2例

-2例共　インシュリン療法施行

胸腺摘出術後1ケ月後から開始

タクロリムスがステロイドの作用を増強する可能性がある｡これが非常に重

要だと思います｡

かなりプレドニンを沢山飲んで効果がでないという人に､イムランとかサン

デュミンとかいろんな免疫抑制剤を使ったけれども肝機能が悪くなっていると

か､他の副作用が出て増Jtや継続が困難といったような人にイムランからプロ

グラフに切り替えてうまくいった例が現実にあります｡

ですから､ステロイドを減らすためには重宝な薬かなという印象はありますo

タクロリムスの血中濃度を測って,だいたい20ナノグラム/ml､これよ

りも血中濃度が上がらなければ副作用はおきづらい.だからだいたいタクロリ

･28-
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ムスで3ミリグラムを一日一回夕方に授与していましたが､その投与量であれ

ば副作用は非常に起きにくいであろうと考えられています｡

副作用について

簸感染症､耐糖能異常､腎障害などに注意

#,使い始めに要注意

無血中濃度を10ng/ml以上になると副作用の

頻度が高くなる0

-定期的な血中濃度の測定が重要

●

●

副作用について言いますと､どんな薬でも

いい薬であれば必ず副作用があるんですo

疫抑制剤を使用すると細菌感染とか外敵

に対し弱くなるため感染症がおこりゃすく

なります.もう一つ気になるのは､プレド

ニンを多量服用すると､どうしても糖尿病

の候向がでやすくなる｡そういう人で､プ

レドニンの量を減らそうとしてタクロリムスをやりますと､さらに糖尿病を悪

化させたケースがあるようです｡

今までに投与してきた中ではきわめて頻度は少ないという結果ですが｡血液

生化学検査で-モグロビンAICというのがありますが､これで糖尿病の状態を

判定することが最近多いんですけれども､これでみていると､心配するレベル

には至っていないのが今のところは多いわけです｡

うちの病院で現在胸腺締出術は約2 5 0例ですが､術後の経過は大部分が満

足できるレベルです｡ただ一部の患者さんに難治なかたがおられます

この薬を授与する理由は､症状悪化を防ぐ目的と､他の免疫抑制剤使用中に

副作用が出てきたため薬の変更が必要となる時です｡これも結構あるんですD

今までイムランだとかプレドニンというのを投与していたんだけどどうも上手

くいかないQ

プレドニンを増やしてきたら糖尿病が悪化してきたというのでプレドニンを

減らす目的でタクロリムスを投与する｡それはうまくいっている例が多いですo

タクロリムスに切り替えてからの効果は､始めてからだいたい二週間で効果

がでてくる｡

定期的に採血して抗アセチルコリン受容体抗体の値を測定してますが､アセ

チルコリン受容体抗体の値が､高ければその人は重症だということではない｡

間男は値が産時的にどういうふうに変動するかというのが病気の良し悪しと関

係しているんですCだから､全体として抗アセチルコリン受容体抗体の平均値

が下がってくることは､ 非常にいいことですD

胸腺摘出術の適応

鞍胸腺涯の合併

宅全身型の重症砿無力症

し

･拡大胸腺摘甲禦撃讐主i

拡大胸腺精出術に関してもちょっと述べま

す｡胸腺膿があれば絶対適応になります｡

全身型の重症筋無力症の場合､目やまぶた

が下がる､複祝があるだけでなくて､それ

に加えて四肢の脱力がでてくる､場合によ
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っては呼吸困難が生じてく
NHD札幌南病院のMG診療状況

2004年6月

①鵜漉構出鮪患者数　　　　　248例

(1979年以降)

②平成14年鼓以拝呈舌鼓　　135例

③ (夢中ステロイド投与患者数　　75例

グラフ投与患者数　　21例

全身型として手術が適応になります｡

札幌南病院では､ 1979年から25年間で

248例､日本全国の中でも多数例をやって

いることになります｡そのなかで､みなさ

んこういうオッサーマンの分類とか重症度

評価の大島分類とかアメリカの重症筋無力

症協会でやっている分類がありますが､そ

ういうものを使ってみますと､患者さんの症状に応じた分布がわかります｡

当院でのデーターでは胸腺締出する患者さんでは､胸腺鹿のある患者さんは

100%抗受容体抗体陽性で､非胸腺涯でも9割方陰性ということで､セロネガ

ティブというか受容体抗体マイナスの患者さんは少ないです｡

重症筋無力症の頻度は人Ej 10万人に5人くらいo　そして男女の比率をみる

とやはり疫学的には男1に対して女性2という形で女性が多いということなん

ですが､それは諸外国でもだいたい同じ便向にあります｡

砲床症状としてはやはり6割方が眼瞭下垂で､ものが二重に見えるのは13%

ぐらい､あと手足や全身の脱力､喋下障専とか鼻声､呼吸困兼こういうのがあ

ります｡

とった胸腺をみますと､やはり胸腺肥大が圧倒的に多いんですけども､胸腺

膿があった症例では非浸潤性とそれから浸潤性とみられるタイプというのが

14%あって､これが一つの間席になっています｡

胸腺腫療というのはねばっこくて､胸郭内から外に転移することがほとんど

ないんです｡多くは胸骨とあばら骨の間で囲まれたこの中で､発育し胸郭内-

の転移はあるんですけども､外に転移するのは極めて稀なねばっこい庫癌とい

うことですo

みなさん胸腺とるのが怖くてステロイドとコリンエステラーゼ阻害剤などで

頑襲ってきた人も発症かなり長く経過してから手術を受け効果があったという

人もいるわけですoやはり､拡大胸腺締出というのは今は重要な治療の柱にな

っています｡

九州大学の医師で胸骨の上からいれる内視鏡で､胸腺を摘出することができ

たという報告はあるんですが､我々の知っている限りでは昔ニューヨークのパ

パテスタスという人が経肋骨柄的にブラインドで胸腺をとるような手術をやっ

た時があります｡結局とりきれなくて胸腺を描出しても効果がないといったよ

うな結果を当時は出していました｡その轍を再現するようなので､内祝鎖でと

れたらそれにこしたことはないんですけども､多くの外科医がやっている縦怖

内脂肪を含めた拡大胸腺柵出という意味合いでいうと.この方法はなかなか現
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実には兼しいというのが-般的で､それを採用する状況ではなくて､やはり胸

骨をスプリットして､直視下にとるという形が確実だということでそれをやっ

ています｡

具体的に､甲状腺の下あたりから脂肪を含めてとるんです｡こういうふうに

両側横隔神経とのどにいく反回神経があるので､例えば浸潤性胸腺膿などがあ

る歩合どうしてもそこを残すと腫癌再発の場合もある､そういう場合は胸腺精

出した後で声が唖れると膏うか､そういう合併症はあります｡

胸腺腫魂の種軌こよっていろいろ違ってきます｡

これはCTスキャンですが､ここのところに見えるこれが胸腺鹿蕩というこ

とで､塊があります｡ただ脂肪組織内に顕微鏡でみると残存胸腺といって腔中

●　心のある胸腺の組款がある場合があるんです.そういうことがあるために､拡

大胸腺精出というのをやりはじめられたわけです｡

胸腺樵出術前後でプレドニンを一緒に使ったケースも非常に多くあるんです

ね｡基本的には､プレドニンを初期からある軽度使って安定させて､胸腺描出

にもっていくのがベストであろうということがあります｡

クリ-ゼも非常に少なくなっています｡

血兼交換に関しては､今日時間がないので､マスク抗体(抗MtlSK抗体)に

関してお話したいと思います｡

●

抗MuSK抗体について

(筋特異性チロシンキナーゼ)

I療病k力症

坑アセチルコリンレセプター杭休FL性

抗アセチルコリンレセプター抗拝境性　10115%

抗体FL性例の中に抗MuSK抗件防性例が

見出された｡ (2001)

抗MuSK抗体の特敢

MuSkは筋78枚の陳上に存在しアセチルコリ

ンレセプターと熊接

8L能はアグリン空自と井に7セテルコリンレ
セプターの農♯を制御

運輸終坂の形成､発達にかかわっている
抗アセチルコリンレセプター抗体陰性MGのう
ちEL本では約20%が琉MuSK抗件4性か

マスクという意味は､ Mu虻le specific tyTO8ine knaSeマッスル･スペシフ

ィック･タイロシン･カイネ-スの略です｡マスクというのは､アセチルコリ

ン受容体蛋白の存在するシナプス後膜に醗接し筋膜を介してここにつながって

いるんです｡つなぐ役目というのは､神経からきたアグリンというアセチルコ

リン受容体の群落形成をうながす神経側からの物質がここに到達して､アセチ

ルコリン受容体の群落形成うながすし神速側からの伝達を受け取りやすくする

ようなシステムがあります｡また筋肉のモーターポイントというのがありまし

て､例えば二の腕の上腕二頭筋ですと真ん中あたりに神経の付着点がある｡そ

ういったところの機能､アセチルコリン受容体の群落を形成するのを助けるよ
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うな効果をマスクが間接的に関与しているんだということがいわれています｡

アセチルコリン受容体抗体は筋無力症の15-20%ぐらいの患者さんではその

抗体がない｡その抗体のない患者さんたちの中で抗マスク抗体が陽性の患者さ

んがいます｡陽性率は7割といわれています.アンジェラ･ビンセントという

イギリスのオックスフォードの方が､非常に有名な筋無力症の研究家ですが7

割というデータを出したんですけども､地域的なまた人種的に連いががあるの

か日本のデーターでは約20%と報告されています｡

このマスク抗体のある患者さんの特徴は､ここにマスク抗体がありますとこ

このアセチルコリン受容体の群落形成を補強する過程がうまくいかなくて､間

接的にアゼチルコリン受容体軽度が減少するといったようなことが筋無力症を

起こすんではないかという仮琴を畢てr竣鮎_d州岬.___ I_-…_一冊Mq---

本邦における抗Musk抗体陽性患

者　31例の特徴
本村(MGフォーラム
2004.07 10)

男/女　6/25

発症年齢　2075才

自己免疫疾患の合併(+)
Graves SLEの合併例(-)

全例Ach-R抗体暁性

陽性例は今のところいない

特徴(2)

甘ねhJI合併例(一)

弟t症柾の高い症例が多く

主症状ii砂鉄力低下

珠症状

呼吸FI書

JL近　鵬供が存在することも判明

_､W.____I__I._M一一_ ･--I-一･一-→

日本でも患者さんの血清を長崎医大の本村先生がとって､マスク抗体陽性か

どうか帯べており､札幌南病院でもマスク抗体陰性患者が数例ですが見つかっ

ております｡そういう方は治療に抵抗する方が多くて球症状や呼吸困難もあっ

てとりうこ雌患するケースが多いのが現状です｡
MuSK抗体篠性例の治療

書l凍h出術　有効例

ステElイド

免疫抑制湘

血祭交■(吸書法)

(単純交換)

{■井出術の有効性が低いのが持せ

JL純血鞍交&-ステロイド～免疲仰せ

の**?

重症度の高い人でセロネガチブで治療に

抵抗する方では,全体的にみると女性に多

いのですが､マスク抗体陽性を疑い検査し

てます｡

このマスク抗体陰性患者さんの治療とし

ては,いまうちでも1人の患者さんが治療

に難鼓した形で折柄していますけれども､

なかなか礁下障害が強く栄養不良で､呼吸補助をして呼吸不全をしのいでいる

状況が現実にあります｡

ただ､その中で血菜交換でも､吸着法でない単純血兼交換で血清中の悪い物

質を取り去る形でやると効果がある卦合があり､治療がうまくいった例もある

んです｡
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これはクリニカルセンという米国NTHにある施設ですdここであらゆる世

界の国から私の病気が治らないんじゃなくて､今ある治療法でいいから､とに

かく使ってくれと可能性のあるくすりを求めて肪れてきます｡副作用はあって

もインフォームドコンセントによる説明があれば､甘んじて受けるからぜひ可

能性の高い治療をしてくださいということで集まってきますo同意を扱ってで

すが､ ALSのブラジルからの億万長者に対して､わたしもここで治験薬をつ

かった治療経験があるんです｡こういうところから新しい薬がまた発見されて､

未来の治療の堪歩がなされるのだと思います｡日本ではまだ治療の体制が不十

分なので改善が必要です.

質疑応答

タクロリムスの血中濃度謝定は､好ましいと言われています｡副作用の発見

が大事だという面もありますので､結果的には血中濃度を定期的にとることは

非常に重要だと思います｡たとえば副作用といいましたが､徐々に腎機能の障

害がでてくるとか､あと白血球数が少し下がるなどもあります｡そういう副作

用をみながら経過を見なければならないといったような状況では血中濃度測定

は特に有意義です｡

タクロリムスの副作用に関しては､私はあまり経験がないんですが､その質

問に関しては明確な形での副作用の中には入っていなかったと思います｡もう

ちょっと重要と思うのは､プレドニン投与中､浮腫のある方がアルダクトンと

いう薬を服用されて浮腫をとってさらに血清カリウム濃度を下げるという目的

で使っている券合､タクロリムスを併用すると逆に高カリウム血症がおきる可

能性とかがあるんですね.それは心舟の機能に影響しますので重要だと思いま

す｡

十尭十壁面
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｢医療制度改革楓の実態

支部役員一同

｢医療費の適正化｣の名の下に､政帝･与党から｢医療制度改革大網｣が出されました｡

その狙いは市場原理の導入･医療費の削減です｡

先ず､その実態の一部を見てみましょう｡

(改革の中身(一郎))

･高齢者の息者負担の引き上げ

70歳虻の｢現枇み所得乱(頬で軸620万円以上2008年から　●
5 2 0万円以上)　　2割-3割(自己負担増)

7 0歳～7 4歳　1割-2割(自己負担増)

7 5歳以上　　　年金から約1万円天引き
･入院患者の居住費･食費の全額自己別封ヒ

7 0歳以上でも長期入院患者は住居費(ホテルコスト) +食費(全顔自己負担)
･高額医療費の自己限度額の引き上げ

環在の上限額LR額) 72,3(対円+ (医療費-241,(X氾円) × 1%を

80,1〔氾円+ (医療費) ×1%に

･保険免斉制の導入

風棟､ビタミン剤､低額医療費全額自己姐こ
かかった医療費の-定額を保険対象外とする｡

例えば､一定額を1,00円にした場合､ 1回の外来で5.(X氾円かかった人は

1,(氾0円を払い､残り4㈱円の3割を負担するo
･　r浪合診療｣の導入

歯科のように保険診療と自費診療を組み合わせるo

i..1. '>::T!:..iIT.'.･TT.芸嵩･ミニ芯にチ''.一誌,}:..蒜.:,.,:i,; I.;諾-トII:i言　●

はここにあると言われています｡

しかし､今｢金の切れ目が命の切れ目｣の時代-㌔

く　その他の間者)

･ ｢難病対策委員会｣ (厚労省)が検討中の件

患者数が5万人を上回った疾患で､治療成績等が向上してきた疾患を定期的に検討し､

特定疾患の受給から外す｡

筋無力症はその射程内に付窟づけられている観
･長期入院の抑制､ ｢社会的入院｣の排除

高齢者の長期入院廉葦病床も減らす　　3 8万床(:寛) -2 3万床(2 0 1 2年)

老･老介護､病･病介護､孤独死の増加-
･その他(略)
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く　当事者である患者･家族はどう考えるべきか)

｢自由戦争｣ ｢市場原軌は触川こ経済を効率よく発展させるしくみでもしかし､

このしくみには多くの閉居点がありま+oその1つはr貧富の乱を作り出すことでも

このような欠点を補うために｢社会保陣制度｣を人類は考え出しました｡

この保障制度は､鞍争や市場原理では生きていけない人々(子供･老人･病人など)や

市場珊こ敗れた人を守る防波堤でもあります｡
しかし､今､日本ではその防波堤の内鰍こも｢聖域なき改革｣が､限りなく拡大してきて
いますっ

改称ま増大する医療費を日本の経済力にあったものに抑制しなければならないと言っ

ています｡財界も医療費の伸び率をGDP (国内総生産)の物差しに合わせ抑制すべきだ

●と諾LL.T遥訟｢｡,pに占める医耕の矧を調べみると､アメリカ15%､

フランス10･1%､ドイツ11.1%- ･日本7.9% (OECD国連経済開発協力機構2005年

統計)でLfL福祉先進国の北欧を入れると､日本の頼位は更に下がるでしょうo
また､日本の｢医療改革｣の中心メンバーを見ると､当事者(患者･家族)がいませんo

そして､昨年の総選挙後､官邸の声がますます強く響いています｡

医療制度をどうすべきか､そこに当事者の声をもっと上げなければ､とんでもない方向
-行くことが次第に明らかになってきました｡

今日ほど､患者会の存在の意義が問われている時代はないと思います｡

戦後最大の危牧が来たことを覚悟すべきというのが､私たち支部役員の-鼓した考えです｡

そのために私たち患者一人一人は何をすべきか､しっかり考えなければならないと思いま

す｡

●
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友の会の台所をのぞいてみれば

鎌田　毅

｢全国ニュース｣の編集や全国運営委員の1人として､本部と月に数

回やりとりがあり､本部の活動の様子をかいま見ることができます｡

そのようなことから､本部の台所の一都を書かせていただき､友の会の

現状を理解していただきたいと思います｡

本部の活動を内勤的なものと､外勤的なものに分けた場合に内勤的な

ものの仕事量が大部分です｡少ない外勤の仕事でも次のようなことがあ

ります｡交渉･要請･打ち合わせ･傍聴･交流･意見交換･依頼･陳情.

挨拶･お礼･動員-.など､多い月には10回以上あるようですo

その場所は片道30分の所もあれば､ 2時間の所もあり､ 1日がそれだ

けで終わるということも少なくないようですoまさに東奔西走の感じで

すD

内勤は事務的なことが主ですが､予算､決算の仕事から､毎日の払い

込み､支払いで銀行､郵便局-､そして帳簿(パソコン)への記入･そ

の間全国各地から医療相散などの電話が突然入ってくる｡ 1時間で終わ

らないことは珍しくなく､昼食の時間もなくなり､帰るに帰られないこ

ともあるようですo文書(外部機関との書類､全国各支部-の文書､三

役会義､運営委員会､全国総会､事務局だより- ･)の作成､その打

ち合わせや会議があるようです0

本部の方々の労働時間は事務局の内規で事務局員(現状1人)で月･

火･木･金の週4日､ 1日4時間となっていたようですが､現実はその

2倍くらいは事務所におられるのではないかとうかがわれます.

私自身はそのようなことを多少は理解しているつもりなのですが､緊忠

なことがあると､土･日でも事務所や自宅に電話や携帯メール.ファッ

クスをしてしまい､その返事をいただいたりしています｡今考えてみる

と､これは反省すべきことでした｡

本部事務局の役割には全国に情報を発し､全国の情報を集約するとい

う役割もあります｡昨年1 2月に全国各支部からの情報を集約すべきこ

とがあったのですが､一部の支部からの情報がなかなか届かない､その

ために全国の情報がまとまらなく､その処理のために結局徹夜の仕事を

しなくてほならなくなったようです｡ (ご本人から直接開いておりませ

んが)

これ程の激務をされている本部の方々は全員MGの患者であるばか
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りか､他の病気も併発している方々が殆どです｡いつそれらの症状が重

くならないか心配ですo　また､東京に住んでいても､幼い子供さんがい

るとか､秋田や仙台などから月に何回も会の仕事のために上京している

方もいます｡

このような本部の方々にどれ程の報酬が支払われることになってい

るかというと､内規では事務局の仕事1時間300円､上限月3万円､

外勤1回1 000円となっていますが､ご本人たちはこれを固辞してい

ます｡運営委員会などでは､後の人のためにも受け取っていただきたい

と願っているのですが- ･o Lかし､私がその立場になれば､固辞す

る気持も分かるような気がします｡

●　っi::I ∴辻-.1`三t三: L喜一告■:.-.lj'i∴､∴●∴-_iい∴-.1

それらに関する記事が載ると思います｡その申し込みハガキ1 700枚

を印刷会社に発注せず､事務所で印刷すれば3 0 0 0円程は安く上がる

のではないかということで､睡眠時間を削ってでもという気特だった

ようですが､健康をそこねてしまったら困るということで印刷会社に発

注することにしてもらいました｡この他沢山このような話があるのです

が省略します｡

仕事のできる人(能力､意織､意欲のある人)に仕事が集まるのは仕

方がない､お顔いするしかない､とは思いつつも他の人同様に1日24

時間しかありません｡自分の仕事や時間を削って友の会のために使って

いただいているわけですが､この人たちが倒れたら後はどうなるのかが

心配です｡もしも､その仕事の中でお金で解決できることがあれば､お

金で何とかしたいと思うのですが､とにかく会にはお金がないとのこと

●三業は｡会費の値上げは回避することのできない間断と実感してい

今回は本部の現状の一端を書いたわけですが､各支部も似たような現

状だと思いますo

6月の全国総会で､現在の年額3600円を5000円にしたいと軽案

されるのではないかと思います｡ちなみに他の患者会の会費を聞いてみ

たところ､ 5000円は平均より少し下でした｡

小泉内閣の｢いたみをともなう改革｣で医療費の負担増や生活保護費
の金額や世帯数の抑制など､会員の生活は苦しくなる一方ですが､患者

会がここでつぶれることになれば､それ以上の苦しみがのしかかってく

るのではないかと患いますD

どうか皆様のご理解とご協力をお顔いいたしますo
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みんなのひろば

重症筋無力症交流会　　筋無力症　横山　武

北海道難病連室蘭支部の重症筋無力症交流会が8月28日､室蘭市東
町障害者福祉センタ…で開かれ､参加させていただきましたo

7月下旬､特定疾患医療受給者証申請時に､保健所のカウンターに重

症筋無力症交流会のチラシを発見､初めて筋無力症の集まりがあること
を知りました｡ ｢本や講演会で聞くような難しい話ではなく､患者同士

でしかわからない悩み､体験､症状について気楽に話し合ってみません

か｣の親しさに､参加を決めましたo私自身病気の事で悩んでおり･誰

か筋無力症の方と話をしたいと思っていたところでもありました□

筋無力症患者12名の出席があり日頃の病状や､悩みについて話が進

∴!!..1':･'.. :I.I:..;S."'∴∴~㍗∴一書黒.hl. …･ ●
した｡大変な病をお持ちになっている人達の集まりであっても笑顔があ

り､患者同士の励ましがどれだけ勇気を与えて下さるか､計り知れない

力がありました｡

我が人生総仕上げのこの時､長期入院､手術､薬による副作用と落ち

込む私に､明るく振る舞う家族のためにも一日も早く元気にならなけれ
ばと思っていた頃の交流会でした｡大きな希望を与えて下さったことに

感謝いたしますD

筋無力症の治療や予防はいまだに確立されておりませんが､かなりの

進展が見られます｡最先端医療に期待せざるをえませんo
それまで病気と薬と友達になり､明るく頑張って生きていこうと思い

ますD永遠に続く嵐は無い!永遠に続く苦難も無い!を信じて! 1
なんれんむろらん(No14)より転載

筋無力症友の会釧根地区連絡会　　淡路　まつみ

筋無力症友の会に入会してから､仕事･育児の合間の時間がないとの

理由等で足が遠のいていましたが､前日に夫に｢そろそろいってきた　●
ら--｣の一言でなんとか足が向き､出かけることが出来ましたo

l1月5日の医療講演会当日は釧路晴れ､お電話でしかお話した事の

なかった青田さん･橋本さんにお会いできるのをとても楽しみにして､

交流プラザさいわいに到着いたしました｡

青田さん･橋本さん･前田さん･その他ボランティアの方々､手慣れ

た様子で着々準備が整いました｡
ボランティアさんを含めて30名程の方々がお見えになり･札幌南柄

院島副院長先生のご講演が開始され､医学は日々進歩していることを実
感しましたC諌演会後の交流会では｢運動も積極的にするように｣と言
ぅぉ話もあり､運動好きの私にとっては明日からの活力になりましたo

たくさんの元気をいただき､また次回もお手伝いに参加したいと思いま

す｡　　　　　　　　　　　　　　　なんれんくしろ(No46)より転載
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事務局たより

12月4日　日本の医療を守る道民の集い　1名参加

12月18日　#病連札幌支部チャリティクリスマスパーティ　　1 3名参加

12月21日　障害者自立支援法に関する意見交換会　　1名参加

1月14-15日　書病連札輯支部･道央地区合同役員研修会　　3名出席

研修諌演r医療制度構造改革についてj ｢韓害者自立支援法について｣

ヒ■デ才による　rピアカウンセリング入門｣また次の日には｢わが国の社会保件の

しくみとゆくえー自立支援泣､介護保険､医療制度改革､ #病対策の見直し-を

考えるj　と2日間にわたり勉強しましたo

所得格差が命の格差に直結する大改悪をしようとしています｡ ｢いつでも｡ど

こでも､誰でも｣保険証1枚で医療が受けられるという国民皆保険制度をr持続

可能｣にするどころか､解体-の道を閃く内容なのです｡今回の法案は､医療分

野にも｢弱肉強食｣の倫理を持ち込み､貧困と格差をさらに広げることになりま

す｡社会保障としての医凍保険に求められているのは､保停適用範囲の拡大､患

者負担の軽減です｡私たちはここ何年も役且研修会で学んできましたが､ほんと

うに見過ごせない状況にきています｡

t一デオによるピアカウンセリング入門では､ r陣害はほこりに思い生きよう｣

自立とは｢自分で決めて､えらんで生きる｣｡

自分に自信を持てない人はピアカンウンセリングは出来ない､相手を助けている

ようだが自分のためになり自分も成長しているなど､もう一度聞いてみたい内容

でした0

1月18日　無年金障害者控訴書･集会と傍聴　　2名参加

● 1月21日　新年会　　　　12名参加

1月24日　第7回役員会　　　　　　　3名出席

第23回雷頼連チャリティバザーFM儀のお知らせ

2006年3月4日(土) 13:00-16:00　　6日(日) 10:30-14:00

4年間札幌市民会館で開催しておりましたが､今年は#病センターで

開催しますo衣料品､家庭雄弁､食料品､古本､のみの市､家具､ハ●ック､靴､絵

画､骨董品など､特に米や､豆などは開店と同時に売り切れるほどの人気商品で

す｡収益金は北海道妊病連が実施する♯病検診活軌､医療詐済会､医療相蔽会な

どの活動のために役立て､ #柄連の活動と役割をアピールしています｡

私たちの会では多くの会見が毎年､衣料品売り場でお手伝いしております｡
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◎　国会請摩署名･募金藩勤のお願い

2月末が締め切りです｡少なくても結構ですのでお送り下さい｡

◎　ご寄付をいただきました

島功二様　柏葉美希楳　　　　　　　合計28800円(2月21日現在)

◎　賛助会員

宇野芳子様　庄子久子様　鎌田毅様　中道和子様　東谷美智子様

本田美津子様　中村待子株　　　合計14000円

◎　協力会還元金　　　13500円

募金箱還元金　　　　2367円

署名募金津元金　　　34(対円

販売事業収入　　12250円

その他事業収入　　27586円

お正月飾り還元金19418円

ご協力ありがとうございました｡

部氾6年度第36回文林定期総会と医療請求会のお知らせ

下記のように総会と医療詐済会を開催します｡

とき:2006年5月20日(土)

医療許演会14:00-16:00

総会　　　16 : 30-17 : 30

ところ:北海道難病センター

夕食交流会18: 00　　娘所は未定

詳細は次号｢わだち｣でお知らせします｡皆様のご参加をお待ちしております｡

会費の納入についてのお麟い

20鵬年度から会費値上げが予定されております0 6月に全国総会が行われ

決定されますまで､納入をお控え下さい｡

ただし､ 2005年度までの会費を納入されていない方には振替用紙を同封してお

りますので､至急納入をお廉いいたしますB

事情があり納入できない方は､事務局までご一報下さい｡未納者の分まで既に全

国会のほう-立て替えております｡皆様のご協力をお廉いしますo

友の会事務局　中村｢虹　011･853･8333

-40･
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つぶやき
◆′ト泉内閣は10日､医療制度｢改革｣関連法秦を閣麓決定し国会に提出しまし

た｡医療制度を最も必要とする､重病､重症な患者を山狙い撃ち"にした負担

増を押しつけるものとなっています｡　背景には､大企業の社会保障負担を軽

減したいのに加え公的医療保険の縮′ト解体によって民間医療保険分野でのビ

ジネスチャンスを拡大していくという狙いがあります｡耐農構造､ライブドア､

東横インと世間を騒がせている事件も利益追求といろいろな規制顔和がもたら

しましたo　それと同じことを医療制度でもしようとしているのです｡

つぶやくのではなく｢叫びたい｣｡　　　　　　　　　　　　　　　(中村)

◆最近｢体力｣ってなんだろうと考える｡ 20代からマイテラーゼ･メスチノンで

動いてきた｡40年間は薬を上手に飲んで1日を楽に過ごす事に明け暮れていたo

ところが還暦が近づいたころから薬が減り､そのうち薬無しで動けるようにな

った｡　日内変動もなく､歩行困難から解放された時はそれは嬉しかった｡我

が世の春とばかりに今まで出来なかったことをやってみよう｡　力がなくても

できるスポーツは水泳だったo　水泳は楽しいし筋無力症に最適と思うo　少々

脱力があっても水の中ではどうにでもごまかせるスポーツ｡　大台に乗った昨

年頃から泳ぎもスピードが出なくなったり､続けて外出したりすると､疲れて
〝だるい･だるい〟を連発するようになって､筋無力症を患ったから体力が人

並みでないのかな､それはMG患者としては許せない｡　やはり年齢とともに

衰える体力なのだと思いたいo

(中道)

◆最近､家の近くにも｢10分間/1000円/カット｣のコンビニのような理髪店がで

きたo視察を兼ねて行ってみたo r安くて速い｣は現代の商売の基本のよう

だ. 10分後､理髪師は二枚鏡で私の後頭部を見せ､ ｢これでよろしいでしょう

かす｣おお!それは急速に進んだ過疎地帯が広がっていたo　周辺はシルバー

シートだ.深刻な過疎化､老齢化が､我が頭頂まで進んでいた｡　ケ-シー高

峰や綾小路きみまろの声が聞こえると､ TVやラジオにかじりつく｡　きみま

ろ氏｢初めて妻に会った時､食べてしまいたくなるほど可愛かった.あれから

30年､ - ･あの時食べておけばよかった- ･｣ウ～～～ン!パチパチパチ

(拍手)ア---- ･｡ウン? ･ ･ ･D　あなたはこの深い意味が本当にわか

りますか?30　年つれそった男にしか分からないべなァ･ ･ ･

(鎌田で)

◆今年の冬は大雪低温が続き､毎日大変でした｡　私も12月に帯状癌疹にかか

り､痛みとの戦いでした｡　病院では､疲労が重なった時にでると言われ､少

し出かけすぎたと反省しました｡　今年はおとなしく家にいるように心がけて

います｡

(東谷)

◆　昨年体調を悪くしてから､ 12月には滑って転び背中と腰を痛め､そのうえ胃

の訴子も悪く､色々体辞の不具合が多い｡そういう年齢なのか｡幼い頃から

薬づけの身休は人より老化が早いのかもしれない｡特に骨にひびが入るのは

頻繁だ｡いつだったか新聞でプレドニンや免疫抑制剤を服用している人が骨



粗紫症になりやすいことに着日して研究している先生の話では､チーズを作

る過程でできる酵素? (だったと思う)が進行を抑えるということです｡そ

れから日々チーズを食べていますo詳しく知っている方がいましたらご一報

を!　(本田)

あなたの会費は平成　　　年度まで納入されていますo

会費納入は同封の振替用紙をご利用下さい｡

年会費3600円　郵便振替口座　22770-6-19712

全国筋無力症友の会北海道支部

編集人/全国筋無力症友の会北海道支部 

〒064-8506札幌市中央区南4粂西10丁目 

北海道難病センター内1虹011(512)3233 

発行人/北海道身体障害者団体定期刊行物協会細川久美子 

〒063-0868札椀市西区八軒8集束5丁目4-18も011(736)1724 

昭和48年1月13日第3種郵便物欝可HSK通巻番号407号定価100円 

わだち138号平成18年2月10日発行(毎月10発行) 
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