






 

研究目的 

 ニーマン・ピック病(NPD)は sphingomyelinase の欠損により,全身臓器に

sphingomyelin の蓄積する先天性代謝異常症である,吾々は出生前に酵素学的

に診断した胎児 NPD の肝において sphingomyelin の著明な増加を認めた,胎児

NPD 肝に蓄積した sphingomyelin の分子構造を明らかにする目的でガスクロマ

トグラフィー・マス・スペクトロメトリー(GC-MS)を用い分析を行った。 


