










遺伝性ムコ多糖代謝異常症(MPS 症)はムコ多糖の分解に関与する lysosome 由

来の酵素である各種の glycosidase および sulfatase の欠損により惹起される

遣伝性代謝異常症である。全身の各組織(間葉組織,脳組織,内臓組織)にムコ多

糖の蓄積をきたし臨床的に多彩な症候すなわち特有の顔貌,軟骨内化骨障害,関

節の伸展制限,心障害,角膜の混濁,知能障害を惹起しムコ多糖尿を伴うことが

特徴である。現在次のごとく分類されている。すなわちα-L-iduronidase

deficiency である,


