










目的 

家族性アミロイドポリニューロパチー第1型Type I Familial Amyloid Polyneuropathy(F

AP)は常染色体性優性の晩発性遺伝疾患である。本症は極めて稀で,世界地理上特異な分布

を示し,ポルトガル,スエーデンと日本に f㏄ us 多発地帯がある。しかもわが国では熊本県

荒尾市と長野県に 2大 foci が知られている。 

1978年 CostaらはポルトガルのFAP症例の剖検組織からアミロイドフィブリン蛋白を初め

て抽出し,それが免疫化学的にプレアルブミンと関連する物質であることを発見した。これ

につづくわが国やスエーデンの症例に関する研究はこの所見を支持した。そして 1983 年に

はユダヤ人家系の1症例と荒尾fousの 1症例で,その一次構造がプレアルブミンのvarian

ts であることが同定された。 

筆者らはかねてからFAPの本態や荒尾f㏄usの構成と起原を明らかにする目的でアミロイ

ド蛋白の研究を進めてきたが,本研究では3家系4症例のアミロイドフィブリン蛋白の一次

構造について報告する。 


