








5.まとめ 

 先天性近位尿細管機能異常症の 5 名を報告した。5 種類の尿中低分子量蛋白(α1－酸性

糖蛋白,α1－ミクログロブリン,レチノール結合蛋白,リゾチーム,β2－ミクログロブリ

ン)をイムノブロット法で同定した。同定した低分子量蛋白の腎組織内分布の検索から,本

疾患では糸球体で濾過された低分子量蛋白の近位尿細管腔から上皮細胞内への転送が障害

されており,その障害度は患者により異なることが推測された。粗織学的検査では 4例のう

ち 3例で巣状に尿細管萎縮や糸球体硬化性病変を認めた。また散在性に管内円柱を認めた。

尿中 N－アセチル－β－D－グルコサミニダーゼ活性は 5例中 4例で上昇していた。本疾患

は進行性であることが示唆された。 


