












研究目的

　1967年 Leoryは初めてⅠ-Cell病を報じ,現在まで我国でも 40数例の報告が

ある。疾患の遺伝形式は常染色体劣性遺伝を示し,その特徴的所見は重篤な精

神,身体の発育障害の他;特異な顔貌,重症の骨障害,関節の過伸展性,肝腫,脾腫

などで,多くは 5才未満に死亡する。

　末梢血に空胞化したリンパ球を認め,また培養皮膚 fibroblastの細胞内には

inclusion を認める。Ⅰ Cell 病の名はこの inclusion の“Ⅰ”から付けられ

たものである。


