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は　しこ　め　に

重症筋無力症（MG）の歴史は古も1672年，すでに

11ま10m㌫俵男1互Sにより　MG　と思われる最初の症例が

報賞されている．1盛0年にはSimpsom琉　胸腺で産生

された　己抗体が神経筋接合部のrece芯Or ubstance

とアセサルコ　ソ　G Ch）との結合を兢合的にブロッ

クするた寂におこるとの仮説をたて　レ七ブタ。…病であ

ることを示癒した．1鮮年　ÅmOnによ　抗アセサル

Y］ム　ソレ吏ブタh一m　抗ACh鋸　抗体が発見された．最

後AChR及びAChR抗体に関する研究が飛躍的にす

すんだのは　こいテン性AChRと時巣的に結合するα

ブンガロトキシン‘BuTxj　と　AChRを大量に含む免

税電気置官（シビレユイたどう　の発見による，

且，神経筋接合部

正常の神経接合部に比べてMGでは，神経終末と筋

との閻　すなわちsyrhapt衰　cef　の鉱太上　肪表面の

レセプ㌢…を形成しているひだ　すなわち　丸ncticnaI

鋭山　の著い減少を認める．

2．銑AC翫R抗棒

杭AChR抗体はつ由の　己抗体に比べてひt二ように

疾患特異性があ畑　地が絹己免疫疾患でる・鉱　ほとんど験
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出 されない.叉き選 にァMG では,他が雄 葺己免疫疾患

をこ比べて,胞の 自己抗体の検出率はひ じょうに低 (, 良

己免疫疾患汐)中で も,免疫寛容機構が,少 し輿なる可能

性がある.

その-J方でァ抗 AここhR 抗体はひ も三ように多様性があ

廊 it油 ｡n法を斉当いて抗体価を測定する際に,抗原を種々

変 えてみると,各々必ず しも相関な し烏こ抗体が換蛙さされ

る砂

杭 Aを二hR 抗体は,ほとんどが 主露 抗体だが,ひ じよ

うに倣巌なため,血清 五琵G 価 との相関は全 日 こい.

:ち. 抗 At'hli抗体の測定法

ACh すなわち α-BuyrX の レ一転プ 祈 -への結 合を阻

害す る阻害型抗体 を測定す る方法と,ACh の レセプp-

への結合を阻害 Lない非阻害型抗体 を測渡せ る方法Uう2

種類U域 瀧 がある.非阻害型抗体の測定法が,発に述べ

∴ ltlm1Lmいt)rt､し･両 tLltiい日 工~∴ ‖-Ill,汀Ⅰ､＼ に l'-!.'1日ミ∴

倉 させ,それ を はG で沈降 させて抗体巌を測定する方

法で,巌 も -舷的な方法である.阻害型抗体a二滴臼定法を

とい う惑か ど)予 ヒ ト筋肉か ら如虹駐日Jた AC/hR を摺いる

ことが最適 と思われ るが, 魔 に大農の AC喜成 を入手

す ることは困難で,かわ りにう､ノ㌔卜除神経筋やサル筋肉

か ト､､,岬∴∴十 ㌦

いずれの方法を用いても,眼筋型の抗体の検出率はひ

じように低い. LかL声抗 ACh登竜抗体は必ず Lも臨床

症状 と相関Lない銅で,抗体価だけをあてず豪産度や予

後o澗碇 をすることはむずかしい.

ー1. :～(1hlt

崩の計5㌦JO)サブユニットからなり,脂質 二重膜からつ

きでた形で存在する (閉 息).まん中にイオンチャンネ
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ルが存在す ると考えられているや

さて,多様性 を持つ抗 ACh民抗体が ACh沃土のど

の部分を認識 しているajか,同じ部分を認識Lているの

顔,それともそれぞれが全く適う部分を認識しているの

ノ亘 か閏拠.t∴ /十十N;両＼･t､八し1illく;ーk､j~十1､抗帖∴,揖う(1

%,又 MG患者の抗体の半分以上が結合する部分がt首
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(王威を況)とよばれている,これまでのところ,この 閲夏説

に対する抗体は苧

･直接 .-～(､hi(./慨能引甘.1日 なし､.

･捕休日詰合寸/㍗

魯MG 患者血清による ACh駕 の抗原性03変化に太

いに関与している.

ことなどがわかっている.

;-). A(lllliの構造

すでに AChRが〕全アミノ酸配列が決定されている,

各サブユニットぼや高い欄同性を鮎-3群

AC/h脱 は,シナップ筑後繰副指質 二登膜を欝通して

存在し C末端は細胞膜内に存在LずN末端は細胞外に

つきでている書

党に述べた M王配 はこれらのアミJ酸配列のどの部

分に存在するかはまだ結論は出ていない.L豆m鮎tmm

らは,経絡-127に,Bu洩asらは 甜針85をこ存在すると

報告しているや

お わ U に

このように抗 AChR抗体はひじょFjに疾患時累性 を

もちながら,多様性があり,これまでのところ臨床症状

とぴ-〕たり相関する抗体は発見されていない. Lたが っ

て治療の際の指標となっていない 今後は,

･卜.:IL1くハ解H_Jj

･ACh段 の pだ油 壷 を切断 Lて,それに対す るモ ノ

タO-サル抗体を作製 し,AC/hR を詳 Lく研究す

る.

･臨床症状と相関する抗体を見いだす_

などが課題と思われる.
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司金 次の演題に移りたいと思い渡すや次の演題は

廿J.JL牛.




