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１． 研究計画の概要 
 
 筋失調症モデルマウスの頭頚部を支配す
る運動性及び知覚性ニューロンをワイルド
タイプマウスと比較し、筋失調症の原因を
明らかにする。 
 

２．研究の進捗状況 
 

筋失調症（ジストニア）では不随意的に四
肢の筋肉が緊張し、痙攣することにより手足
の運動が障害される。この疾患の一つのモデ
ルであるジストニンノックアウトマウスで
は同様の症状を示すことが知られているが、
筋組織や運動神経には異常が全く認められ
ない。しかし手足の筋肉の緊張や弛緩を感受
するニューロンや筋紡錘が消失していると
いう報告がされている。一方、口腔顔面領域
においては顔面や舌の連縮や顎の変位等が
ジストニアの症状としてあらわれる。口腔顔
面領域における筋失調が哺乳や咀嚼機能を
妨げ、生命の維持に危険をもたらす可能性が
あるにもかかわらず、この原因に関する研究
は全く行われてこなかった。三叉神経運動核
における咀嚼筋の運動ニューロンの分布を
ジストニンノックアウトマウスとワイルド
タイプマウスとで比較した結果、脊髄神経系
における運動ニューロンと同様に、いずれの
マウスにおいても三叉神経運動ニューロン
が豊富に観察された。また、三叉神経中脳路
核を調べてもジストニンノックアウトマウ
スとワイルドタイプマウスにおいて固有感
覚受容ニューロンが豊富に観察され、明らか
な差は認められなかった。一方、これらジス
トニンノックアウトマウスと比較するため

に筋の変性疾患のモデルマウスである dmuマ
ウスについても現在研究を進めている。この
マウスにおける筋変性が神経に由来するの
か、或いは神経には全く関係なく、筋肉その
ものに原因があり変性するのかは全く明ら
かではない。ジストニンノックアウトマウス
と dmuマウスを比較することによりそれぞれ
の疾患の原因や咀嚼機能への影響について
明らかにすることが可能であると考えてい
る。 
 
３．現在までの達成度 
 
 ②おおむね順調に進展している 
（理由）現在までジストニンノックアウトマ
ウスにおける運動性及び知覚性ニューロン
の分布や変化について明らかにしてきた。そ
の結果、今年度(平成 21年度)までの研究でお
およその顔面口腔領域に及ばすジストニン
変異の影響とその原因について明らかにで
きたと考えている。 
 
４．今後の研究の推進方策 
 
来年度(平成 22 年度)においては、さらに

ジストニンノックアウトマウスと dmuマウス
を比較することにより、筋失調や筋変性の原
因について、さらに詳細に研究し明らかにす
る予定である。 
 
５. 代表的な研究成果 
（研究代表者、研究分担者及び連携研究者に
は下線） 
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