






〔はじめに〕 

I-cell 病はムコ多糖症と類似した臨床像を示すが、尿中へのムコ多糖の排泄は増加してお

らず、現在では、本症は糖蛋白質であるリゾーム酵素の先天性修飾異常症であることが明

らかにされている。本症は、ムコ多糖症に比べて症状の発現が早く、しかも、心筋への異

常物質の蓄積が著明で、多くは 5～6才で死亡すると云われ、突然死する例も少なくない。

ところで、厚生省心身障害研究、小児慢性疾患研究班では、1982年に代謝性蓄積症の全国

調査を行ない、ムコ多糖症 136 例、I-cell 病 31 例が報告きれているので、その報告を借

用してムコ多糖症と I-cell 病の死亡例、死亡時期を比較し、4 家系 5 例の I-cell 病の自

験例とも対比して報告する。 


