












1.はじめに 

近年骨髄移植療法は手技,管理の向上に伴い,先天代謝性疾患の治療としても試みられるよ

うになってきている。特にムコ多糖や sphingolipid の蓄積症,つまり Phagocyte system 

defect に対して,種々の生化学的,臨床的改善効果があると報告されている。今回,われわ

れは 8 ヵ月のⅠ-cell 病(mucolipidosis 2 型,N-アセチルグルコサミンリン酸転移酵素

(GlcNAc-1-PTase)欠損)に対して骨髄移植を行い,GVH 反応なく,生化学的にも生着が確認

され,またⅠ-cell 病の生化学的異常の改善や一部の臨床的改善をみたので報告する。因み

にこれまで,Ｉ-cell 病に対する骨髄移植の報告は文献上,未だ見当らない。 


