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研究成果の概要（和文）：8名の筋強直性ジストロフィー(DM1)患者（年齢49±6歳、BMI 20.8±4.0kg/m）を対象
に、二重標識水法を用いて総エネルギー消費量(TEE)を測定し、診療録をもとに食事摂取量（DI）を抽出した。
エネルギー消費とDIの中間値はそれぞれ970±160.9 kcal/日と1350.1±252.4 kcal/日であった。エネルギー消
費と除脂肪体重の間（R=0.932, p=0.001）、体脂肪量とTEEの間（R=－0.883, p=0.004）に有意な相関関係が認
められた。DM1患者はエネルギー消費は除脂肪体重すなわち筋肉量とともに減少し、体脂肪量増加に伴いTEEが減
少することが示された。

研究成果の概要（英文）：The present study aimed to determine the total energy expenditure (TEE) and 
dietary intake (DI) of patients with myotonic dystrophy type 1 (DM1). The participants in the 
present study were eight patients with DM1 (male: female, 4: 4; mean age, 49±6 years; mean body 
mass index, 20.8±4.0 kg/m). TEE under free-living conditions was measured using the doubly labeled 
water method. DI was evaluated based on the clinical chart during the measurement period.
The mean energy expenditure, 970±160.9 kcal/day, was inferior to the mean DI, 1350.1±252.4 
kcal/day, while only one patient lacked DI. There were significant correlations between energy 
expenditure and fat-free mass (R=0.932, p=0.001), between the amount of body fat and TEE (R=－0.883,
 p=0.004). In conclusion, energy expenditure increased with fat-free mass or muscle mass, and TEE 
decreased with increasing the amount of body fat in patients with DM1.

研究分野：神経筋疾患における摂食嚥下障害

キーワード： 神経筋疾患　栄養障害　摂食嚥下障害　二重標識水　エネルギー消費量　食事摂取量
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研究成果の学術的意義や社会的意義
筋強直性ジストロフィー患者において、筋肉量減少とともにエネルギー消費が減少し、体脂肪量増加に伴って総
エネルギー消費量が減少することが示された。これらの結果から、筋強直性ジストロフィー患者は、筋組織が脂
肪組織に置換されることにより、総エネルギー消費量が減少する可能性が示唆された。病状の進行に伴って、食
事摂取量の調整により体重コントロールを行い、筋組織から脂肪組織への置換を予防する栄養管理方法を検討す
る必要性が明らかとなった。

※科研費による研究は、研究者の自覚と責任において実施するものです。そのため、研究の実施や研究成果の公表等に
ついては、国の要請等に基づくものではなく、その研究成果に関する見解や責任は、研究者個人に帰属します。
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１．研究開始当初の背景 

 神経筋疾患患者は、摂食嚥下障害を高頻度に認め、嚥下障害を原因とする肺炎や窒息、栄養障

害が死因となることが多い。そのため、嚥下障害を的確に評価することが重要である。しかし、

嚥下障害は必ずしも栄養障害や体重減の原因であるとは限らない。神経筋疾患の消費エネルギ

ー量に関する標準的データをまとめ、嚥下障害と栄養障害の関係を分析し、体重減への対策を検

討することを目的に研究を行う。 

 

２．研究の目的 

 筋強直性ジストロフィー（DM1）患者は、疾患の進行に伴って筋組織が脂肪組織に置換され、

運動機能障害が生じる。本疾患に対しては合併率の高い耐糖能障害を念頭に栄養療法が検討さ

れることが多いが、同疾患患者の総エネルギー消費量（TEE）と食事摂取量を分析する目的で調

査を行った。 

 

３．研究の方法 

 国立病院機構大牟田病院の DM1 入院患者（男性 4 名、女性 4 名、平均年齢 49±6 歳、平均

体格指数（BMI）20.8±4.0 kg/m2）を対象とした。平均 CTG リピート数は、1075±540 (100-1600)

であった。通常の入院生活環境で二重標識水法を用いて総エネルギー消費量を測定した。食事摂

取量は測定期間中の診療録の食事摂取量の記録をもとにした。 

 DLW 投与日はベースラインとなる採血をした後，2H（99．8atm％：大陽日酸）を 0.05g／kg，
18O（10.Oatm％：大陽日酸）を 0．25g／kg の割合で経口摂取させた。採血はベースライン以外

に，投与 4時間後 1日後，14日後に実施した（図 1）。同位体の分析は、DLW 投与 1日後および

14 日後の血中の 2H と 180 の同位体の減少率を求め、二酸化炭素産生量（rCO2）を求めた．TEE は

rCO を用いて算出した。また、基礎エネルギー消費量（BMR）は年齢別の体重 lkg あたりの基準

値から算出し、身体活動レベル（Physical activity level：PAL）は TEE を BMR で除すことで

算出した。身体活動に伴うエネルギー消費量（Physical activity energy expenditure： 

PAEE）は TEE から BMR および食事誘発性熱産生量（Diet induced thermogenesis：DIT＝10％ 

TEE）を減じることで算出した。 

 

図 1．測定の流れ 



 

４．研究成果 

 平均エネルギー消費量は 970±160.9 kcal/day であり、平均食事摂取量は 1350.1±252.4 

kcal/day であったが、1 名のみ食事摂取量がエネルギー消費量を下回っていた（図 2）。 

 TEE はエネルギー消費量を体重で除して求め、平均 18.0±2.9 kcal であった。体脂肪率は体

脂肪量を体重で除した百分率として求め、平均 89.0±109.4％であった(表 1)。 

 エネルギー消費量と除脂肪体重には有意な正の相関関係が認められた(R＝0.932, p＝0.001、

図 3)。また、総エネルギー消費量は、体脂肪量との間(R＝－0.883, p＝0.004、図 4)に、BMI と

の間(R＝－0.697, p＝0.05、図 5)に有意な負の相関関係が認められた。他測定項目間に有意な

相関関係は認められなかった（表 2）。 

 
表 1．各測定項目の平均値 
 BMI 体水分

量
（kg） 

除脂肪
体重
（kg） 

体脂肪
量
（kg） 

エネル
ギー消
費量
（kcal
/day） 

エネル
ギー 
提供量
kcal    

提供量
ー消費
量 

 

TEE 体脂肪
率 

平均 20.8 20.2 27.6 48.8 970.0 1350.8 380.8 18.0 89.8 
SD 4.0 4.3 5.9 9.5 160.9 252.4 313.9 2.9 109.4 
 
表 2．各測定項目間の相関係数 
 BMI 体水分量 除脂肪体重 体脂肪量 エネルギー

消費量 
TEE    

BMI       
体水分量 0.269      
除脂肪体重 0.269 １     
体脂肪量 0.575 -0.621 -0.621    
エネルギー消費量 0.324 0.932 0.932 -0.532   
TEE -0.697 0.350 0.350 -0.882 0.415  
 
図 2．エネルギー消費量と食事摂取量  図 3．エネルギー消費量と除脂肪体重の相関関係 

    
図 4．総エネルギー消費量と体脂肪量  図 5．TEE と BMI 

 



 DM1 患者は車いす生活を余儀なくされることが多く、エネルギー消費量が平均食事摂取量を下

回る傾向にあり、体重増のリスクに注意を払う必要があると考えられた。 

 また、DM1 患者においては、エネルギー消費量は除脂肪体重、すなわち筋肉量とともに減少し、

体脂肪の増加に伴って総エネルギー消費量は減少することが示された。実際に、総エネルギー消

費量の多い患者ほど、BMI が低値になる傾向が認められた。 

 以上の結果から、DM1 の進行に伴って、食事摂取量の調整により体重コントロールを行い、筋

組織から脂肪組織への置換を予防する栄養管理方法を検討する必要性が明らかとなった。また、

総エネルギー消費量の測定は、DM1 患者の筋組織から脂肪組織への置換を評価するうえで有用で

あることが示された。 
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