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論文の要旨及び半1」定理由

骨格筋では中間径フィランメントおよびアクチンフィラメントが筋岬線維と筋形質膜(筋ネ剛棚莫)の間を

構造的に支持している。このような中間径フィランメントおよびアクチンフィラメントがどのように走り、

どのように各構造に係留されているかの形態学的観察は長年おこなわれてこなかった。今回の研究では筋

形質膜下のスペースと筋原線維間の線維状係留構造物の存在とその性質を明らかにすることを目的として

おこなっている。野生型およびデュシェンヌ型筋ジストロフィーのモデルマウスであるmdXマウスの横

隔膜を用い、筋線維の長軸と直角方向に張力をかけ、ホ剛棚莫直下と筋岬兆郭隹間のスペースを解離させた。

また、謝斗は棚隹状構造を見やすくする為に1% Triton x・100、あるいは0.03%サポニンの処理をおこな

つたものもイ惨1した。透過型電子顕微鏡の観察によると線維状構造は筋形質膜と形質膜下の筋原線維の間

を筋線維とは直角の横方向に走る強固な連結を形成していた。これらの線維状構造のほとんどはホ醐棚莫裏

打ちの濃縮部位(subsarcolemmaldensiues)に付着し、これらの部位は筋形質膜と筋原線維をつなぐ線

維の係留構造として働いていたまた、筋呼線維の細いフィラメントであるアクチンフィラメントが斜め

に伸び出し形質膜下のスヘースを走って形質膜に達している例や、筋停線維間をつないでいる場合なども

観察された。これらの線維状の係留構造物はmdXマウスの横隔膜では減少していた。

以上の観察から骨格筋の形質膜下を走る線維構造が筋原線維と形質膜の間をつなぎ、収縮時に高まる内圧

に対して形質膜のずれ、解離を防ぎ、形質膜を損傷から保護すること、そしてこれらの構造の減少・る劇定

は筋線維の変性へとつながる可能陛が示唆された。申請者らの研究は筋ジストロフィー等の筋疾患におけ

る筋変性のメカニズムを知る上で重要な示唆を与えるものと考えられ、博士(医学)の学位に値するもの

と判定した。
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最終試験の結果の要旨

1.筋形質膜の超樹菁造について

および

2.ホ醐包骨格の異常による筋ジストロイフィーについて

試問し満足すべき解答を得た。
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