




A ムコリピドージス患者から培養された皮膚せんい芽細胞の成長,増殖に

ともなう主要ライソゾーム酵素活性の変動について

　ムコリピドージスの病因はようやく明らかになりつつあるとはいえ,まだそ

の基本的な欠陥についての研究はほとんどみられない。その特異なライソゾー

ム酵素の局在を説明するには,おそらくライソゾーム機能の詳細な解明が必要

であろう。われわれは病的皮膚せんい芽細胞のライソゾーム酵素について検討

し,その機能の一端を推測することを目的として実験を行なった。代表的なム

コリピドージスである I-cel1 病 2 株,変異型であるβ―ガラクトジダーゼ欠損

を伴う成人型 1 株と,正常対照,I-cel1 病の両親を対象とし,5cm 径の培養血の

上に細胞をうえてから増殖するまでのβ―ヘキソサミニダーゼ,β－ガラクト

シダーゼ,β－グルクロニダーゼなどの変化を追跡した。正常細胞では初期増

殖のさい,ーたん活性値が低下してのち,徐々に回復してもとの値に戻る傾向が

みられるが,病的細胞ではほとんど一定値をとりつづけ,正常細胞との間には明

瞭な差がみられた。この差は病的細胞のライソゾーム機能の異常を反映してい

るものを考えられるので,今後この点につき追求してゆく予定である。また,他

方,患者からの尿中にシアル酸含有オリゴ糖の多量排泄がみられており,この点

からシアリダーゼが問題の中心ではないかと想像される。


