














まえがき

　遺伝性脂質代謝異常症はライソゾームに局在する加水分解酵素の遺伝的要因

にもとずく異常のために,複合脂質の代謝が障害され,複合脂質が組織中に進行

性に蓄積するため発症する,いわゆる蓄積症である。歴史的には,組織を分析し

て異常に増量を示す物質を発見同定し,その構造から代謝経路が推定され,つい

でその代謝を司る酵素の異常を証明するといった順序で研究が進められた。


