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筋ジストロフィ -症患児の血中アミノ酸

ーアラニン，グリシン，パリンとエネルギーおよび蛋白質摂取量との関連ー
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はじめに

進行性筋ジストロフイー症(以下筋ジスと略す)のう

ち， 最も頻度が高くi]:症なDuchenne型(以下D型と略

す)は，その発病年令が5-1'頃と恩く，乙ども時代を闘

病生活で過さなければならなL、。 11-1'前後の発育成長期

iζ，筋の萎紛が進行して，ついには起立不能となり，多く

は20才過ぎまでに死亡するえ近年，医学仰とは勿論のζ

と，社会的にも，肢体不自由児問題と して取り上げられ

ている疾患である。その原因や発生機序は，現在なお不

明で，筋萎縮の進行を阻止し，治績をもたらすような治

療薬は見出されていない九原因解明，治療薬開発のた

めには，本症の生化学的所見を，さらに務秘していく必

要があると考える。とのような観点から，本研究では筋

ジス児の血中アミノ酸について研究した。

すなわち，筋肉は体内の遊離アミノ酸プールの大きな

部分を占めており.肝臓，腎織とともに.アミノ酸代謝

の調節lζ重姿な役割を果している?その筋組織が崩制定

少する筋ジスでは，筋蛋白のアミノ酸代謝iζ何らかの異

常が生じ，r血中や尿rtのアミノ酸レベルK，変化がみら

れるのではないかと考えられ， ζれまでにも 筋ジス児
2)-7J' 

の尿や血中のアミノ酸に関して，多くの研究がなされて

きた。 D型筋ジス児における血中ア ミノ酸の変動iζつい

ての従来の報告では，分岐鎖アミノ俊(パリン， ロイシ

ン.イ ソロイシン)の減少と，グリシンの附加を認めて

いる例が多い、アラニンについては，増加と減少の報告

があり ，一致した見解は得られていないようである。そ

の他のアミノ酸については.軽度減少あるいは憎加があ

るが，省怠の差ではないとする報告が多い。

とζろで.血中アミノ酸濃度は栄養状態を反映する。

乙とに，低蛋白摂取がつづくと，血l中必須アミノ俊濃度
7)8) 9) 

が減少する乙 とはよく知られている。 Adibiは，血中

アミノ酸漉度は，食事中の蛋白質訟とエネルギ患に密

媛IL:関係があり，ヒ 卜における食事不足の反応が最も劇

的なのは，分岐アミノ酸(とく 4κζパリン)とアラニンで

あると述べている。 Swend制 cdlh 1d♂0%} 
人男子lκE投与したとき，パリンが有1怒立iκζ低下し，グルタ

ミン.アラニンが上昇したと報告している。

すなわち.筋ジスにおいて変動がみられるアラニン.

グリシン，パリンが， 一方で，食事の変化lζ級も影響さ

れやすいという乙とである。そ乙で，本研究では，筋ジ

スにおける血中アミノ酸の変化の機序の一因を探る目的

で，筋ジス児を対象と して， 血中アミノ酸 (アラニン，

グリシン，パリンを中心として)と.エネルギーおよび

蛋白質炭取:filとの関連について検討した。
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実験方法

1. 対象

対象は国立療養所字多野病院に入院中の， 5才一23才

のDuchenne型進行性筋ジストロフィ 症 (D型)17例，

Limb-girdl~進行性筋ジストロフィー症 (LG裂) 1例，

先天性筋ジストロフィー症福山型 (C型)8例，背髄位進

行性筋委縮症 (S型)5例，多発性硬化症 (MG)2例.

筋萎縮を伴った脳性麻簿 (CP) 1 {91J， Down症 l例の

計35名である。

表1 検査対象

OlJ 数 年令病 型
男 女 言十 (才)

Duchenne 型
17 17 9 -23 

進行性筋ジス トロ フィ ー症

Limb-girdle 型
22 

進行性筋ジストロフィー症

先天性筋ジストロフィー症
6 2 8 8 -23 

福 山 型

脊 髄性進 行 性
4 5 11-16 

筋 萎 縮 症

多 発性 硬 化症 2 2 15-18 

脳性麻簿
2 
5 

その他
Down 症 15 

五十 28 7 35 5 -23 

2. エネルギーおよび蛋白質摂取量

昭和59年7月IC食事調査を実施した。 11ヨの朝，昼，

夕食の3食と，おやつの毎食どとに，残食量を食品別』ζ

秤量し，それぞれの給与量から差し引L、て，食品別摂取

量を求めた。そして四訂日本食品標準成分表111ζより .1

臼あたりのエネルギーおよび蛋白質奴取量を概算した。

エネルギーおよび蛋白質娯取量は，年令により異なるの

で，第三次改定栄養所要量説明資料aiζ示す算出方式11:

従って，各個人別の所要量を算出し，次いでとれに対す

る熊取量の充足率を求め，年令jζ関係なく全対象を一緒

iζして検討できるようにした。尚，個人の所要量算出に

あたっての体重は，態、児の実ij!IJ体重ではなく， t生.年令，

身長附する適正体重込用いた。

3. 機能障害度

機能隊害度は厚生省班会議基準kょったもので，診
断カルテにより調べた。 5，6度を中等度.7，8度を

重度と したが対象者会員が5度以上であった。

4. 体重・身長比

身長，体重は診断カノレテにより調べた。患児と同性，

同年令，同身長に該当する健常児の身長適正体重13iE対

する患児の3寝泊IJ体重の割合を百分率で示したものを，体

重・身長比15~ した。数値が小さいほど，健常児にくら
べて痩せている乙とを示す。

愈児の体重
体重 ・身長比

愈児と同性同年令同身長の従常者の身長適正体rn:

5. 血中アミノ酸および血中アミノ酪比

食餌夜取量調査をした翌朝空腹時11:，静脈血を採血し

た。 血液は，採血後直ちに先天性代謝異常;症周採血Uゴ紙

Kスポッ卜した。血液斑の大きさは直経9mmで，血液20

μZが吸着される。風乾後.分折時まで-20
C
Cで冷凍保存

した。分析に際し，血液炉紙斑 11留を切りぬき.60%エ

タノーノレO.lmlで一夜摘出した，へ7 トクリット用毛細

管にて抽出液を採取後. 120∞回転で5分間違心分縦し.

上清10μtを試料とした。島津高速液体クロ 7 トグラフ

LC-4 Aを周いて分析し，血中アミノ酸15種知の濃度

を測定した。

血中アミノ酸比は，リジン.スレオニン.パリン，メ

チオニン，イソ ロイ シン，ロイシン，フェルアラニンの

必須アミノ酸7種類の合計と，ヒスチヂン，アJレギユン

グリ シン， アラニン， グルタミン酸，セリン.チロシン，

アスパラギン酸の非必須アミノ酸8種頬の合計の比より

算出した。

非必須アミ ノ酸の合計 (μmol/])
血中アミノ俊比

必須アミノ酸の合計 (μmol/I)

( 2 ) 

実験結果

1. 血中遊離アミノ酸漫度

(1) 病型別平均値

15種類の血中アミノ酸濃度と血中アミノ酸比の病型別

平均値を表2K示した。D型群は他の病型群に比し，ノミ

リンとロイ シンが減少.アラニンが土台加の傾向を示した。

グリシンやその他のアミノ酸は， D型群と他の病型群と

の悶Iζ.ほとんど差がみられなかった。また.必須アミ

ノ酸の合計(E)は.D型群が他群lζ比し低値を示し，

反対lζ，非必須アミノ酸の合計 CN)は高値を示した。

その結果，血中アミノ酸比 (N/E)は.D型群が他群

に比し高値であった。

アラニン，グリシン.パリン，血中アミノ駿比の病型

別頻度分布を図 llC示した。 D型群では，アラニン値の

ばらつきが大きく.また高値を示す者が多かった。反対

に，パリンは低値を示す者が多かった。

D型以外の病型群は，それぞれの例数が少なく .また，
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表2 血中遊舵アミノ酸濃度 (μmol/l)と血中アミノ酸比

三下巧
D 型 LG型 C 型 S 型 M G c. P. Down 
17 8 5 2 

ジ ン 128.9.:t 27.3 113.1 124.3.:t 28.7 131.2.:t 18.9 114.0.:t 0.6 127.3 138.7 
必
スレオニン 137.2.:t 36.8 156.2 149.9.:t 39.1 167.3.:t 55.6 103.5.:t 42.3 127.4 181.8 

須

ア パリン 111.7.:t 35.1 220.3 162.4.:t 70.3 139.8.:t 42.4 170.4.:t 46.1 213.4 132.6 
、、、 メチオニン 32.0.:t 15.3 33.1 27.2.:t 5.5 24.5.:t 10.3 37.9土 7.9 24.4 19.3 I 
/ イソロイゾン 55.4.:t 16.3 54.4 73.8.:t 33.3 70.1.:t 35.6 60.2.:t 21.9 102.4 70.6 
酸 ロ イ シ ン 70.4.:t 25.6 139.7 89.6.:t 50.3 87.0.:t 17.5 119.5.:t 28.4 117.3 73.3 
( 

フェニルアラニン 46.7.:t 186 146.6 64.7.:t 32.5 53.7.:t 33.1 118.6士 86.9 85.8 40.6 
E 
) 計(E ) 583.4士 81.6 863.4 684.4 .:t 165.6 685.5 .:t 164.8 724.3 .:t 235.3 798 656.9 

ヒスチヂン 102.4.:t 36.3 78.4 86.2.:t 25.3 90.7.:t 24.0 80.2 .:t 6.4 130.3 78.2 
非
アルギニン 69.2.:t 24.6 57.5 79.4.:t 19.3 58.1土 17.5 63.9.:t 6.6 78.2 72.3 

必
須
ク'リシン 188.5.:t 56.7 266.3 160β.:t 67.2 123.9.:t 39.6 203.0.:t 69.3 100.1 83.5 

ア ア 7 ン 385.8.:t 96.2 272.1 288.7土 94.0 360.5.:t 57.9 262.8.:t 3.0 363.3 321.1 
、、、 セ ン 134.6.:t 57.1 133.8 156.0.:t 56.5 119.3.:t 40.2 129.3.:t 25.4 127.4 124.2 
/ チ ロ シ ン 46.4士 24.5 102.4 44.7.:t 4.8 56.8.:t 31.8 58.3.:t 31.1 67.0 32.3 
酸 グルタミン酸 172.9さ 57.4 145.5 197.6.:t 79.4 198.1:t 82.8 234.7:t 17.3 132.4 159.3 
〆司、
アスパラギン酸 47 :t 2.8 1.0 4.1 .:t 3.4 2.8.:t 1.5 4.7 .:t 0.1 1.0 2.2 N 

) ;十 ( N ) 1133.3 .:t 203.8 1057 11085.6 .:t 308 8 991.5 .:t 203.2 1034.9.:t 82.9 872.3 872.9 

血中アミノ酸比

N 1.96 .:t 0.35 0.99 1.62.:t 0.35 1.56 :t 0.34 1.49 :t 0.37 1.09 1.33 
E 

ノ般比
×…平鈎値
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図1 病裂別1飢中アラニン、グリシン、パリンと

血中アミノ談比の頻度分布

乙れらの測定値に，病型聞の差があまりみられなかった

ので， 以下の検討では， LG型， C型， s型の3病型群
(MG， cp， Downの4例は除く)を一つの若手にまと
めてその他の筋萎縮症群とした。

アラニン，パリン，血中アミノ酸比は， D型群とその

他の筋萎縮症群との間IC，5 %の危険率で有意差があっ

た。

(2) 年令別ならびに障害度別平淘値

アラニン，グリシン，バリン.血中アミノ酸比と年令

との関連を検討した。 D型群.その他の筋萎縮症群のそ

れぞれの対象を， 14才以下群， 15-20才未満群， 20才以

上群の3群K分顕して，各年令別予均値を比較した。表

31ζ示す通りで.両群とも.いずれの測定値も年令によ

る差はみられなかった。

障害度についても，それぞれ中等!度と重度群に分頬し

て，アラニン，グリシン，パリン，血中ア ミノ酸比の平

均値を比較した。表31ζ示す如く.障害度による差はみ

られなかった。

2 ヱネルギーおよび蛋白質療取量

(l) 病型別平均値

(3 ) 
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表3 年令別・障害度別血中アラニン、グリシン、パリン、(μmol/l)と血中アミノ酸比の平均値

病 型 年令区分 例数 アラニン

Duchenne型 9 -14才 4 408.7 .:t 74.0 

15-20才 6 386.8 .:t 84.0 

20-23才 7 386.0 .:t 109.8 

その他の 5 -14才 6 330.7 .:t 119.2 
筋書5縮症 15-20才 5 332.0士 26.7 

20才 3 246.8 .:t 33.1 

病 型 障害度 例数 アラニン

Duchenne型 中等度 9 375.4 .:t 82.5 

震 度 8 397.6 .:t 114.4 

その他の 中等度 5 325.6 .:t 76.9 

筋書E縮症 重 度 9 306.3 .:t 92.3 

エ不 Jレギーおよび蛋白質綴取量と，所要量lζ対する充

足率，ならびに体重・身長比の病型別平均値を，表4Iζ 

示した、エネルギー充足率については， D型， C型.8

型は80$訓ζ満たなかった。体重 ・身長比も，これらの病

型群では80$ぢに満たず.健常児K比し食事摂取量が少な

く，やせ傾向である乙とが示された。一方，蛋白質摂取

充足率については.fiX:も低値を示したD型群においても

009杉以上であり，各病型とも健常児と同程度かそれ以上

に摂取していた。

(2) 年令別ならびに障害度別平向値

D型群とその他の筋萎縮症群のエネルギーおよび蛋白

質摂取充足率の年令別平均値を表51C示した。 D型若手で

は，年令区分間に有窓の差ーはなかった。その他の筋萎縮

症群では.20才以上群のエ不Jレギーおよび蛋白質充足率

が.20才以下群IC比べて高かったが有意の差ではなかっ

fこ。

障害度目IJ平均備は表5Iζ示す如く， D型群では，エネ

ノレギー充足率も，蛋白質充足率もともに，中等度群が重

度群よりも高かったが，有怠の差ではなかった。その他

の筋萎縮症群では，中等度群と重度群の聞に差はみられ

なかった。

3 アラニン，グリシン，パリンとエネルギーおよび蛋

白質被取充足率との関連

エネルギーと蛋白質摂取充足率を，それぞれ809彰未満

グリシン ノ、f ン 血中アミノ酸比

155.8 .:t 36.1 113.7 士 19.7 1.78 .:t 0.41 
211.1 .:t 64.2 107.0 .:t 30.3 1.92 .:t 0.29 
188.7 .:t 57.1 114.5 .:t 47.9 2.09 .:t 0.30 

135.2 .:t 62.4 179.1 .:t 62.2 1.47 .:t 0.25 

165.6 .:t 70.1 153.5 .:t 71.9 1.66 .:t 0.31 

177.6 .:t 76.8 180.4 .:t 122.8 1.56 .:t 0.67 

グリシン ノ、t ン 血中アミノ酸比

178.6 .:t 48.6 110.0 .:t 33.9 1.93土 0.34 

300.3 .:t 66.0 112.0 .:t 38.8 1.98 .:t 0.33 

163.8 .:t 68.9 180.3 .:t 91.1 1.48 .:t 0.39 

150.3 .:t 66.9 164.6 .:t 69.3 1.59 .:t 0.37 

表4 エネルギーおよび蛋白質娯取畳と体重・身長比

liF? 
エネノレギー 蛋白質

体質・
際取扱充足率 摂取g)量充足率 身長比
(kcal) I (%) (g) I (%) 

D 型
1628.2 77.1 57.6 86.6 65.1 
土210.8 .:t 12.8 土 7.3 .:t 17.5 .:t 21.3 

LG型 1606.3 83 87.3 150.5 102 

C 型
1484.7 73.7 54.3 92.1 70.2 
土439.1 .:t 17.6 .:t 9.9 .:t 21.8 .:t 11.0 

S 型
1432.0 70.0 58.2 94.5 72.8 
.:t 171.8 .:t 9.4 .:t 10.5 士30.4 .:t 19.J 

M G 2097.8 
104.9 88.0 144.4 101.9 

.:t 214.0 .:t 7.2 土1.3 .:t 5.4 + 2.1 

その他
1680.3 98.5 72.4 150.3 87.0 
.:t 74.7 .:t 21.9 .:t 6.5 .:t 27.9 + 4.2 

D型群では，アラニンとグリシンが，エネJレギー，蛋白

質ともに，充足率80~ぢ未満群の方が以上群lζ比し高値で

あった。パリンについては差がみられなかった。

その他の筋書E縮症群においても，アラニンが，エネノレ

ギーおよび蛋白質充足率80%未満群が，以上群よりも高

値であった。グリシン，パリンについては，充足率によ

る差はみられなかった。

考 察

群と以上群iζ分煩し，各群の血中アラニン.グリシン. 筋ジス児の血中アミノ酸浪度を測定した。 D型群がそ

ノマリンの平均値を比較した。表6と図2IC示すように. の他の筋書E縮症群ICくらべて，アラニンが有意の地加を

(4 ) 
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表5 年令知J.sI，'i'JJ;f!r別エネルギーおよび蛋白質侠取f誌と体重・身長比

年令区分
エネルギー 蛋 白 f宝 体 :ill: 

病 型 例数 奴取量 充足$ 摂取量 充足率
才

kcal % E % 
-身長比

Duchenne型 9 - 14 4 1544.7:!:: 236.8 82.3:!:: 22.4 57.8:!:: 9.6 91.5:!:: 23.9 84.1:!:: 26.7 

15 - 20 6 1732.5:!:: 217.5 74.2:!:: 9.7 59.0:!:: 7.8 79.8:!:: 10.1 56.9:!:: 17.5 

20 - 23 7 1586.7:!:: 183.4 76.7:!:: 9.0 56.2:!:: 6.3 89.5:!:: 12.1 61.2:!:: 13.2 

その他の 5 - 14 6 1331.9:!:: 411.5 66.9:!:: 14.5 53.5:!:: 10.5 88.3土 16.0 78.9:!:: 13.2 

15 - 20 5 1566.5土 225.3 73.1 :!:: 7.6 60.5士 10.4 91.0土 32.5 68.7:!:: 11.2 
筋萎縮症

20 - 23 3 1606.6:!:: 337.6 85.4:!:: 18.7 63.1 :!:: 21.1 124.9:!:: 28.6 70.4:!:: 27.5 

エネノレギー 蛋 白 質 体 重
病 型 関宮・度 例数 奴取鼠 充足率 摂取量 充足率

kcal 費百 g % 
-身長比

Duchenne型 中等度 9 1702.7:!:: 225.4 82.1土 14.4 59.8:!:: 6.7 90.2:!:: 15.9 74.3:!:: 22.5 

重 度 8 1544.5:!:: 168.8 71.6:!:: 8.4 55.0:!:: 7.5 82.5:!:: 13.4 54.6:!:: 11.9 

その他の 中等度 5 1546.3:!:: 165.0 73.0:!:: 11.6 63.1土 14.3 97.8之 32.4 81.0:t 20.4 
筋萎縮症 重 度 9 1434.6:!:: 410.1 73.1:!:: 16.3 55.3:!:: 11.7 96.8:!:: 27.2 69.2土 11.7

表6 エネルギーおよび蛋白質妓取充足本別

血中アラニン ・グリシン・パリンの平均値

病 型 充足率 同数アラニングリシンヤ< 1) ン

80%未満
414.1 199.7 112.3 

Duchenne 11 
:!:: 101.8 土67.3:!:: 41.7 

コニ 型
334.1 170.5 101.9 

不 80%以上 6 
:t 62.5 :!:: 27.6 :!:: 33.5 

Jレ

ド0%未織 326.5 141.9 175.3 
ギ その他の 10 

:!:: 93.8 ::!: 66.2 土 62.9

279.9 163.2 132.4 筋萎縮症 同O労以上 4 
::!: 50.2 :!:: 23.9 :!:: 60.7 

444.4 221.7 123.2 
Duchenne 陶%未議 7 

:!:: 116.7 :!:: 63.4 :!:: 39.0 
蛋 型

344.9 165.9 103.6 
80%以上 10 

:!:: 53.3 :!:: 40.1 :!:: 31.7 
白

6 I ~63_:~ 166.0 196.4 その他の O~彰未紙
::!: 80.1 ::!: 73.2 ::!: 68.1 

質
275.4 134.5 138.1 筋萎縮症 格。%以上 8 I ~'69.9 :!:: 41.9 :t 48.9 

パリン

μmol/l 200 
100 

300 
クリシン 200
μmol/l 

100 

6∞ 
5∞ 

JJA-Y1400 
300 
200 
100 

Duchenne型 1その他の筋萎縮症
×ー×エネルギー
. ~耳.白質

-ーー『
---... 

H弘- ー担ー-.

町、
~可

80% 80% I 80% 80% 
未以充足事未以
満上 満上

• 

図2 エネルギーおよび蛋白質筏取充足率と

血中アミノ酸

告では，中尾ら3)は，アラニンの経度増加と，他のアミ

(μmo1/l ) ノ酸の軽度減少を認めている。吉野ぷ}はD型の移動不

バリン，ロイゾンが有意の減少を示した。パリン，ロイ

シン.アラニン以外のア ミノ 酸については.D型群とそ

の他の筋萎縮症群との聞に有意の差はみられなかった。

D型筋ジス児における血中アミノ酸iζ関する過去の報

( 5 ) 

能群において，アラニン，パリン，イソロイシン，ロイ

シン，チロシン，フェルアラニンの減少，およびセリン.
.4) 

リジンの増加を認めている。 Bankりは，タウリンの

経度増加はあるが，その他に有意差を示したアミノ酸は.

見られなかったと述べている。いずれにしても一致した
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見解は得られていない。乙れは，筋ジス児の血中アミノ

酸の変化は軽度であり，病気の根本的な異常ではなく，

二次的な現象である乙とを，示唆していると思われる。

ところで，パリン，ロイシン，アラニンは食事の変化
9) 

iζ影響されやすい乙とが認められている。 Adibiらは，

無蛋白食で，カロリー量は適量の食事を与えた時，血中

分岐鎖アミノ酸濃度は 1日以内で実験食前より低下し

た。 ζの減少はロイシン，イソロイシンにくらべ，パリ

ンが最も著しかったと述べている。 YangGは16)血中ア

ラニン濃度は，蛋白質摂取量が減少，炭水化物侵取が増

加の状態のときに，有意に噌加したと報告している。

Chlsold九も. 1 -30カ月児の小児の調査で，正常

群i亡くらべて，蛋白，エネノレギ一栄養不良群では，グル

タミン酸，アラニンは増加，グリシンはや、増加の傾向

を示し，それ以外のアミノ酸は有意に減少した。最も減

少したのは，パリン，ロイシン，イソロイシン，リジン，

チロシンであると述べている。

最近，エネルギー産生の上で，分岐鎖アミノ酸の果す

役割が大きい乙とが明らかにされている?すなわち，ア

ラニンは u甫乳類において，肝臓の糖新生時の主要な材

料として肝臓に取り込まれる。その多くの部分は骨格筋

から放出されるアラニンである。そして，筋から放出さ

れるアラニンの大部分が，ピルビン酸にアミノ酸が転移

して生じたものである。乙のピノレビン酸へのアミノ酸転

移の窒素源は.筋蛋自分解によって放出される分岐鎖ア

ミノ酸である。従って飢餓時には，骨格筋においてアラ

ニン合成が増加するとともに，分岐鎖アミノ酸の酸化が

同時に起る。つまり.一般に血中アミノ酸濃度は低栄養

で低下する。食事エネノレギーが低下すると，体蛋白の分

解が克進し，ロイシン，イソロイシン，パリンが筋肉の

エネルギー源となるため低下する。同時にアラニン，グ

1)シンが増加すると説明されている。

本研究のエネルギーおよび蛋白質摂取量と邸中アラニ

ン，パリンとの関速についての検討の結果も，エネノレギー

および蛋白質摂取充足率80~ぢ未満群の方が，以上群より

も，アラニン値は高値であった。また，エネノレギーおよ

び蛋白質摂取充足率が.筋ジス群の中で，最も低かった

D型群が，その他の病型群のアラニン値ICくらべて，最

も高値であった。パリンについては反対1[.D型群が最

も低値であった。木村2込新山ら7)も.D型筋ジス怠児

の血中パリン，ロイシン，イソロイシンの低下は，蛋白

質摂取量が少ない乙とに起因すると述べている。

血中アミノl蹴は.Whiteheadら)Iζよって研究され，ま

たHolJKよって， 食事性の malnutritionでは，血中

の相対的非必須アミノ酸の増加が起る結果，必須アミノ

酸fL対する非必須アミノ酸比，すなわち，血中アミノ酸

比が増加する ζとが示された。その後，多くの研近著22
より.undernutritionの状態Iとある場合は，原因のいか

んにかかわらず， 一般に，血中アミノ酸比の上昇が認め

られている。本研究において，乙の比がD型群がその他

の筋萎縮症群にくらべて高値を示した。すなわち.D型

群の蛋白栄養状態がよくない乙とが示された。 と乙ろ

で，血中アラニン，グリシン，パリン，血中アミノ酸比

は，本研究では年令や障害度によって差はみられなかっ

た。

以上の結果から，本研究でD型群が.その他の筋萎縮

痕群l乙くらべて，アラニンが増加，ロイシン，パリンが

減少を示した原因は，筋蛋白代謝の乱れというよりも，

食餌度取量が少なかった乙とによると考えられる。グリ
17) 

シンについても，先にも述べたどとし ChisoIfeら

は，蛋白，カロリ一栄養不良群では，正常群にくらべて，

や冶培加の傾向を示すと報告しているが，本研究でも，

エネルギーおよび蛋白質摂取量の少なかったD型群が，

その他の筋萎縮症群lζ くらべて高値の傾向を示した。

筋ジスにおける血中アミノ酸の変化の発現機序につい

て、吉野ら)は筋自体の変化の反映と考えているが，本

研究結果と，アミノ酸代謝IC関する最近の知見を考

えあわせると、食事摂取量の影響がかなり大きいので

はないかと考える。結論を得るには，さらに正常対照群

とも比較して検討する必要があると思われる。

要 約

筋ジス児35名を対象として，高速液体クロマ 卜グラフ ィ

ーを用いて.15種類の血中アミノ酸を測定した。

次いで，アラニン，グリシン.パリンとエ不ノレギーお

よび蛋白質摂取量との関連について検討した。

(6 ) 

結果は以下の通りである。

1) D型筋ジス群はその他の筋萎縮症群ICくらべて，
パリンとロイシンが減少を，アラニンが増加を示し

た。

2) 筋ジス群の血中アラニン，グリシン，バリン値は，

年令および障害度によって差はみられなかった。

3) D型筋ジス群では，エネJレギーおよび蛋白質隈取

充足率80%未満群が，以上群K比して，アラニンと

グリシンが高値であった。パリンは充足率80%未満

群と以上群との間に，差はみられなかった。

4) その他の筋萎縮症群Iとおいても，エネノレギーおよ

び蛋白質摂取率809ぢ未満群が以上群fL比して，アラ

ニンが高値を示した。グリシン，パリンについては，

充足率の違いによる差はみられなかった。
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5) 筋ジスにおける血中アラニン，グリシン，バリン

の由来について15祭した。
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(昭和61年11月11日受理)

Summary 

The concentration of 15 free amino acids in b100d were determined by high performance Iiquid chromatography 

in 35 boys with muscu1ar dystrophy， (9-23 years of age). 

Subsequently， the re1ationships of a1anine， glycine， valine in blood to dietary energy and protein intakes were investi-

gated. 

The results as follow: 

1)ηle concentration of vaJine， 1eucine in the b100d of the patients with the Duchenne type were significantly lower 

than in the other muscu1ar atrophy patients， whi1e alanine was e1evated in the Duchenne type. 

2) No particu1ar tendency was observed between the concentration of alanine， glycine， valine and age and the disability 

stage. 

3) 1n the Duchenne type the concentration of a1anine， glycine in the blood of the patients who have taken energy and 

protein intakes under 80% of the recommended dietary allowance were higher than that of group over 80%， while there 

was little difference for valine between the two groups under and over 80%. 

4) In the other muscular atrophy there was little difference between the two groups except for higher alanine concentra-

tions in the blood of the patients under 80%. 

5)ηle origine of alanine， glycine， valine in the blood of muscular dystropy was brieny discussed. 

( 7 ) 


