












1)研究計画 

Cockayne 症候群(CS)は,低身長,進行性知能障害,視神経萎縮,網膜色素変性,特異な老人様

顔貌,日光過敏症などの症状を示す,常染色体性劣性遺伝疾患である。患者由来の皮膚線維

芽細胞(CS 細胞)は,紫外線(UV)に高感受性を示す。しかし,UV による DNA 障害(主に

pyrimidine dimer)の除去修復過程,すなわち,incision から DNA ligation,さらに

,chromatin の高次構造の回復過程において,正常細胞との差は見い出されておらず,CS の

異常は不明である。われわれは,正常細胞 DNA を CS 細胞に transfer し,CS 細胞が UV 抵抗

性を獲得するか否かを調べた。 


