










 

 我々は筋ジストロフイー症の研究の開始に当たり,萎縮時に見られる構造タ

ンパク質の変質や量的減少の原因を探ることが,必ずしも遺伝的変異を直接究

明することにはならないにせよ,治療に道を開くという面からは重要かつ妥当

であると考え,異化の異常をきたす有力な候補として筋タンパク分解系に注目

した.例えば,Duchenne 型で見られる進行性を説明する仮説として,筋肉構造タ

ンパク質の生合成と分解のバランスが崩壊し,より加水分解方向に傾くことが

原因ではないか,と考えた.まず我々は,病変に伴う構造タンパク質の減少は,生

合成量の低下によるものではなく分解機構の活発化である,という事実をふま

え,中性付近に至適 pH を持ち細胞内可溶性画分に存在しており筋肉構造タンパ

ク質の分解に関与していると考えられる Ca2+依存性中性プロテアーゼ

(Calcium-Activated Neutral Protease;以下 CANP と略す)に着目して,病態変化

とプロテアーゼ活性変化との関連を明らかにする目的で以下の研究にとりかか

った. 


