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A easeofjuveniletypeSとIndhofrdisease presenting with mentalret.ardat･ionand

loealpatl王1trOPhywasr叩Orted. lntllePatient,totalhexosa111inidase(IIpxlactivitlrof

leukoeyt･esWLISdecreasedI-0170C,ofeont-ro1,とItldHexBaetivit､ywasbElrelydet･ect～able.

OnCellogelelectrophoresis,majorityof'the residuralI.iex a(rtivity in the patient'S

!t.l卜､.･I- ･- l～.､ .･･:5.11･･～ ･ Li..,E.･､･-き .:-･.I :･｢ ･ ･■

Southernblothybridizationanalysisusi岬 Iiex/ブsubunit,eI_)NAllSllPrOtX,,thepilt7ient.'s

1)NA shoヽved idellticalpattern to t･hose of normal t10nt.rC'ls. ()n Northprtl blot

hybridizヱ1tionanalysis,t･･he壬ImOtlnt･OfIIt,.yijmRNA ＼1･,ヱ1SIllnrkL)dlyreduced,althollgh
ttleSi7Je､柑Sidenticalt､()t･hat′orC()ntrOl･Theseresultssuggesttll壬It･t･llelleWphenotypp

orS<lndhofrdiseaseiscaused i)yi:iSmallIllut.ationint-ht-,IIexiichainhTene, which

ltユEldstodt､(.reased別110unt･OttI-it,xノブmRNA.

lit)ywor(1S:JuvenileSan〔ihotr(iitq州SC, N -llCetyl-iゴーIILIXOSt･:Hnilli(i.rlSt一,

1oeとIlp(lnntrOPh.V.r(-dueedmTtNA.

(若年性サンドホブ病,へキソサミニダ-潔)

は じ め に

細胞内 11,SいWTlrlt､∴(.i,㌔,2か番積する､G＼12gLlnd-

i(_1Si(lo.<is汗 ≡卜′､′--∴し-r)水解怖丸 木-h(､xosaITli=i(lこlSt､

LTl二(~'こi.2.1∴iOlの欠jLE-1に上り牛し∴ '再酢)欠損症で香

る TLlI,-Sこ1ぐhh病と調粧1欠損て;樟:lSニI_Ilt-u10ff病が知

られている,β鎖はchromosome5番にcodeされ,

Hex盟(βa鍾)望両者の活性低下が起こる.乳児塾で

は,盤直後より著明な発育障害,けいれん等がみられ予

予後不良な疾患である.しかし,近年,より軽症の若年

Ii(,pl.intrequeststo:Not)tlヱ1kiWj＼IくAh..IATSU,

11叩言IrtmPIlt･OfNcLullt)fogy,l与1､ainlit,seEll･Ch

Tnstjhlte,Niig..llttrltlniv(､rsit.v 1 Ŝとlllim(1ぐhi,

Niigilt-a951.JAPAN.

塾私しくは成丸型の Sam曲 扮紺病の存在が報告されて

いる･本稿では若年型および成人型 Samdhoff病につ
. .- .､ - 1

した若年型 Samdhoff病の臨床像と分子遺伝学的解析
を述べる.

l･若年型及び成人型 Sandhoff病の臨床像

lOT6年 Ⅵ･･70(-d 付 ､甘 5歳時発症 し,緩徐進行性'J.)

小磁性朱猟 精神発 達遅延を示した10歳の男児例を報告

した, この患者は政敵 白血楓 皮膚線維芽細胞の全

挽 Ⅹ活性 掴exA,f3)がそれぞれ5%,且5%,確%

に低下 しており,HexB 活性は認められなかった,普
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各科領域をこおける脂質代謝異常

た.皮膚牛棟にて神経L/･Tl軸索内に･寸-~くミン恨耕作の沈肴

物を認町 _I',=f卜型 Sandhい什病上して報告した.了tIた.

Oomk ら2)は脊髄小脳変性症を示す且8歳および20歳発

症し7)姉妹例で,Llll足.小脳性失調.深部感官障宵 暮:'明を

摘力低 卜,極性ハ臨床症状を示し,｢日加師 )著明在 日t､Ⅹ

A,B活性(叫もト 皮樹牛険に~て神経軸索内に封入体,3'r

認めた症例を成人型 Samdhoff病として初めて報告 し

た.今tl-藍-亡∴若年型藩.:_,-11ここト成人型 Sこ川(1horr病LT)報告

は10例みられるがヲ主な臨床像は生後2歳以降をこ発症す

る精神発達遅延,小脳性失調 8振戦碍脊髄小脳変性症様

症状,ジストニア等と多彩であるが,乳児型にみられる

cherry-ye迫spotsは1倒 しか認められず,症状は比較

的良好である.また酵素学的には,いずれの症例も5-

且0%の残存 Hex活性が認められている.

2.当科の症例3

患者 :39歳 男性 会社員

家族歴 :父をこ精神発達遅延を認める,両親はいとこ結

婚である.

現病歴 :在胎率は異常なし 生後の発蘭は薗定7カ札

親身歩行18カ月と遅かった.7歳楓 右大腿前面の皮膚

が薄く黒ずんでいる事に母親が気付いた.小学校時代の

成績は極めて不良であった,38歳時,腰部の皮膚が果く

萎縮していることに母親が気付き,某院神経内科を受診
した.精神発達遅延,着後頚部 ･渡部の皮膚萎級 右下
肢全体の萎縮を指摘され,精査目的で昭和62年9別 6日

当手車二入院 した.

入院時窺症 :身長 i鵡9cm,体纂43kg,苦小帯はやや

短縮 し 側轡症がみられた.右後頭部 中津執 着太腿前

面に皮膚の陥凹を認めた.同部は褐色の色素沈着を伴っ

ていた.右下肢は全体が小さく,周囲最,足底鼠 下肢

長すべてが,左下肢より短かった.他の-艇理学的所見

をこぼ異常を認めなかった.

神経学的をこぼ精神遅滞があり精神年令は鈴木 8ビネ一

法で7歳,IQ項積であった.巌神経系では,両側に軽度

の感音性難聴を認める以外,異常を認めなかった.他の

神経学的所見には異常を認めなかった▲

皮膚 (右大腿前面)生検 :発願では,寮皮は著明に革

縮し,皮下脂肪層はほとんど消失していた,同部の神経

は蛇行し,電顕では軸索内にオスミニやム親後の沈着物

と国英榛構造物を認めた.

以上の皮膚盤綬所見より患者の皮膚は i∝alpamatrophy

と診断された,また,電顕所見よりスフイソゴリピド-

シス等の番横症が疑われ,白血球りソソ-ふ酵素の活性
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正常丸 くC),患者 津 ),父親 (F),母雑 (M)の
一 二- :､､! ････.
glu(､osm11inid(I-!,:lJ'胃上して;帖L'Lた.llpxlミ

活性は熱安定性を利用して,50℃,3時間の熱処
理後の残存活性とした.

を測定 した..仙1u N こl(-ぐIyト/ち.i,lllL､os;1､【11i11iぐl(-1･･基質

上して測定 した患肴t'川11球Lfl仝 トIL1＼ 活性は (､()Iltrりl

の旦7%と低下していた.So℃,3時間の熱処理で安定な

HexB活鴇三は全く検出されなかった. 父母は全 Hex

活性.1･-tLIXB活性か各ヤ爪1.75lOo.し19.311Oo日代

下していた (図 星).以上は熱安定性を周いて Hex B

活性を測定しているので,残存 Hex活性を見る目約で

白血球抽出液を周いて Ceuo酢首による活性染色を行っ

た.Hexはそ碍電気的性質に姦き,電気泳動によりHex

S,A,B の順に泳動される`患者では,残存活性は大

部分が HexS(a鎖の二盈体)活性で占められ,わず

かな HexA活性を認めたが HexB活性は認めなかっ

た.しかし,HexA 摘 軸 約)活性が存在すること

よりHexβ鎖が産生されていることを示した,叉予患

者と正常人を等量まぜて行った電気泳動では両者の車間

の活性バグ-ソを示し患老臣血球中には Hexの阻害物

質は存在しなかった,両親は正常人と同じHex活性パ

タ-ソを示したが HexB活性の低下を認めた く園 諾う,

以上よ巧患者は Samdh浦 病が疑われたが,生体内で

の代謝鼎常の有無を知る目的で直腸粘膜生検,尿中の中

鰻三オリゴ糖の解析を行った.
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･･1. . 1.･

図 2 〔l(-)llogel電舗束軌

正常太や患者曹父親,母親の白血球抽出液を
Cell(･)gt･､1(･こしIT)せ,pl.I7,2,･lo('に て Itお 気 泳 動 を
行 -,た.泳動後.LJIh･:lU-Nlleet.Vト β -
glucosa111inideを合むノ＼紙で37L'(㌔ 30分 反 応
後 ,遊離した 4MU を根E.･!Jlした.
1. 1t:.I.肯八十患者 2.患者 3.'{ 粗 4. 母 相

5. 1日;;;人

胞 に membtてlnOuSCytOPlこISmicbodies (M C B ) を 認

め た & さ らをこ患 者の尿より中性オリゴ糖 が 検 出 さ れ 生 体

内 (JJ)代 謝 果 rFil;が証明され 患 苦は若年 性 S こIndh off

柄 (L_診 断 され rihJ'組はへナu接合体と考 え iL,才lた.

3. 分 子 遺 伝学的解析

我 々は 本患者の.町苗rlexβ鎖n解析にあたり,まず

Southt,rtlblot解析を行卜敷革 トIexβ鎖退伝ナtT)ド

ノム Ⅰ)NA Lべ′Lで〔J)異常の有無を調べ,次に Nortllem

11 患者及び正常人の白血球より g(ナ【･10miぐ1二)NA を

抽出 し,1工(TORI,トlindnで切断した後に,^')､(､C よ

り入手した fiexβ∩ cl)NA をj机､て Southel11blot

解析を行--､た.患者はl卜常人と同し̀バク1-ンを示した (図

31.

2) 患者及び正常丸の皮膚線維芽細胞を培養 し開細胞

より polyj＼ いい RNA を抽出しN川･thLII･11blol解

hlot解析では,患 断りIllRNA は_lt:_'前人LLL_r司L:大きさ

を示したが,最は数%以働 こ著明に減少していた.プロ-

パこHexn.(､1)NA,ijilCtillを甘いた紺甘美験ではむ

私 産常人両者に差を認めなかった (図 姑

以上,本患者では Hexβ酢nOmeDNA に大きな遺

lLJ･CT〕欠失,tでこlrL,nge111efltは左く poin=11ulation等

(:りsIllL111mulLltionにより f･･･k,㌔,3mRNA が異常Cこ減

少しHexβ活性低下が起こったと考えられた,

櫓 舟 ･.

盟 .31･一･

2.0-･-､

う.4p-..･

抽 -,ミニ毒澗

対 韓き ･}･}

㌣豆代狩 '3

1:::'巧 紀 .gt､ゝ･

髄 ,職 触酪

轡 聯醇

図 3 Sotlthernblot解析

正常Å猶 ),患者 (P)白血球の g倍nOmieDNA
を l-ユindllI,FJCORIにて切断換,ATCC よ
り入手した完全長の IIexi9鎖 cL)NA をプロー
ブとして Southernb一ot_解析を行一)た.

S;111dhoff病について現在までに明l､_-かにされてし､る

遺伝 †-変異は,乳児型では Bikkeri十l＼が,genomic

人型では Rubini-っ5､は運動=:-.-I-ン疾患を示した姉妹

例(1)成 ノ＼型 Sall(1hoff病(JlNorthenlblot解析をおこ

なっているが正常人と差を認めなかった.1989取 N奴anO

け ミLは 卜記 Woodit,(]〕若年型 SこIndllOff病の分千遺伝

署内解析を行い,節ll)jnlronに起こ-,た Poilltmutここltioll

(cG一･一･･･AGlに上り新たな 3'spliL-illgSiteが生し,第12

と第13exonの間に24mucleotidesが挿入され分子量

の大きい異常な Hex声轟馳 三度生されることを示 した.

我々の患者で認められた mRNA の著名な減少は他の
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図 ･1 Northt-rnblot角押1-･

正常太くN)チ患者(P)の皮膚線維穿細胞より
polyA(+)RNA 封 帖 (.LHex(再 rieI)NA.
ij鎖 C1〕NA,メ (letin をブート ･･｢上ヒして
Nort､herllblot軒折-畑 ]l'･-た.

若年型 ･成人塾 Sam繭off病の解析と明らかに異なっ

ており,泰疾患における遺伝子上の変位が多様で着るこ

とが考えられる.

1.今後の解析

mRNA の減少を起こす原因として

且) tT盈mSCYiptionでの異常

2) 不安定 mR銅A の産生 が知られている曲

rl､八′1､:･lLtlOXT∴ (1isll11(,lt,IllL､nti,ll111utこlti(lIILq､により

正常の且0-30%の mRNA の減少を認めているが,本

nlissL,=seTllutllti(-ll.SpliCillgt.､rrOl･を起こす p｡int

711utIlti(1119､で甘酢帖こ滅′レした mRNl･:1ハ報告が.や､り

色々な mutat摘mにより不安定 mRNA が塵生される

寮が知られている.今後,審症でも種々の制限酵素を用

いての Souもhermblot解析やゲノム DNA あるいは

cDNA の塩基配列の解析,さらには蛋白レベルでの変

異酵素の発現を行い遺伝子レベルでの病因解明に努める

ことが必翠である血
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お わ リ に

生まれながらの櫓神発達遅延があり,右後義弘 源執

着光束前面をこ色素沈着を伴う皮膚の萎縮がありやさらをこ

● 一､ -

-､､ Il一

遺伝学的解析を行った.又,現時点での他職 Samdhcm

病の分子遺伝学的解析結果もあわせて報告した.今 晩

本疾患の遺伝子解析が進み病態が解明されると期待 さ れ
ち.

ご指導いただいた脳研 砂神経内科 宵武 正教 授 ,

同神経内科 辻 省次発生に感謝致します.
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声thこllこIS.i(,mi(､i.ltlt)i一lLr(_,Tle,).t')iいt.(ThH11‥25!J:
Sf汀 ミト パ(;バ1,19Lq-I.

'91Maquat.l一.E.,Kinnil】urLrh.̂ ‥7‥ fミarhmiltlWit1.,

illmlくN八litイiLli(,=tiういthこ11;lJnlmi;I,(､し.11‥ 27:

Lr:l;:lニト 55二1.19(ql.

司会 有鮒p-)ござい一三tJl_た. J'･足 した崎問がr度10分

程ございますので,デイスカッショソをお願いしたいと

思います申

渡風 車野党生をこお伺いいたします.私もよく解らな

し､什 こ-Trが, ~′'ニ~卜tミ1OOL7)llindillgSit(､が先~天性で

は左くて st?(V=(lこu-1･に変lL二して火るよへ左 bi(R-llemi｡こ11

な機序はあるので しょうか.

小野 結局,:吊 ;八､･-1binding で考えている寧日 ､

･一一し7)は,hこlSic ー~′'ミノ憶 と.こl(､i(rli(･~l'ミノ戸掛7川 廿 作用

を避寒として考えている訳で,例 えば ma紬yeな蛋白

で起こる deam豆mat豆onとか,そ机 ､う車はあまり起こっ

ていないので,やはり結合の異常は genetieな部分が

大きいのではないか,seeomdaryなものというのは矛

ちょっと豪富くぼ解りません,

司蛮 有難うございました.ほかに.

小野 最.近 こlLlt1tyl1.川Jt･りrLl｡叩tOr/.叫-･左上かと､､

精製さ打ていて.いてr木今-:.藍でLTII_一t)I｡tで(でPtOr恒')

違いみたいなものがはっき鞭解ってくると思います中マ

クロファージはこの acetyiLDL レセプタ…を持って

おり,酸化された LDLがマクロファ-ジをこreceptoT

を介して取り込まれている.そういった機構が,血液の

脂質のレベルをコソトロ-ルする上で,どの位寄与 して

いるのか,ちょっと良く解らないのですが,例えばゲル

タチオソをやって,1つの還元剤の消長を魔ているとい

うのは,マクロファージの脂質代謝に対する親機を評価

しようとする1つの試みなのかどうか伺いたい.また最

近号いわゆるそのブロスタダランジソとかあるいは飽和

脂肪酸恒 ＼ゝ出来て＼∴モ:1Illこllondiこ11rl(､恒(leを一,■ボ蛮r'吊こ

つけて,そしてそれをこ対する抗体を作って実際 imvivo

て血清ハ中に m(,11川1rliこ11(-lt､恒･dt,を-I,けたアポ蛮l̀吐 検

出している人もいる(7)で寸が.究際 in＼･i＼･oにか在り

な確率でそういう実態があるのだという緒皆もある榛な

ので,そういうダル夕子魂-ソの挙動を考えるポイントが

どこにあるのか教えて頂ければ有難いと思います.

浅見 かなり難 しい質問で,あまりお答え出来ないか

転し丸ません.ダルタチオ招ま最近の文献では,かなり

殴母な顔髄を掩っております. 例えば生体に対 しても,

その東芝がリソバ球芽球化反応低下を起こすとか,ある

いは fTeeTad量calのスキャベIJジャーであるという様

な事が色 貰々われています書それから,ラットなどで ⅠぶL

を)'トして,二IL-く:/;-1ト-/lL':r)低 卜作rfl/)リ㍉モ上という様な

文献を少し見かけたものですから,今回のような検討を

してみました.目標と言いますか,検討したい意は,free

rこ)(1i(､こIlも旬論:い )L:-ド,卜し.そ11かE､､細胞内反応､しこい･'l

車鮎あ吟ますLPかなり多岐に渡った目標や仮定を拘っ

て:臣 ).:餐,寸.実際に今回行-､た事は -､,I.'17-I.･･-二''だ

は芦私はまだあ渡り知識が無いのでお答え出来ないと思

います.

小野 先トトL:-_内ハjjもそ拙 二関 して矧用さ行 日こしl二

思うのですけど芦いわゆる過酸化脂質と言うのが,血液

の リボ蛋良が担っている 毎idの不飽和という様な所

で.本当iこ射村机こか在り(')巌で起こ-､ているL'/T)か吉･-,

か矧i畑こ,tiJ(-,-r:臣 ).恐L､バ いわゆる十一一11二Ii'卜LJ)描

な予ブロスタダラソジソやその代謝物が血液の率で代謝

きれ,色んなプロ救スで蛋白を修飾する総体を過酸化脂

質として測っている可能性が商いのではないかと思う,

例えば本当をこリポ蛋白を HDL とか色々に分けて行っ

管,その中で過酸化脂質が本当をこあるという実態がどの

位つかまえられているか不明です.抗酸化剤は今後色々

な意味で注目されるのかもしれないという感 じはしまサ

けど.あるいは勿論両方起こっているのかもしれないで

すけ払 いわゆる locIilhorlnO‖(､だけど.もA'Tf･本全体

としてはかなりのブロスタダラソジソの畳が繋際はある

のではないか,それをこよる eaもabo損eみたいな転のが

1)ボ蛮tl汗〕し1Xidこlli(1Ilを起こしている可能性がJF:-'齢こ

高いのではないかという気がするのですが,

司畿 三井関先生どうぞ.

三井田 今のお話は,さっき挙げた変性 LDLのと

ころに相当するのだと思うのですが,最初の acetyiLDL

とか ma且orld主aldehydeで修飾された LDL と化学修節
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lJt)lJが最初に言卜ttていて.そ,ttか正常ハ LI)1_∫rt､(､(稚.)t川-

ではないスキャペソジャ- passWayで代謝されるの

は解っている訳ですね.その他紅色埼な変性 LDL が

今~三卜t:.知∴わーていまして､今HJ.･/こ()Xidi/i,dl.r)lーしリ)～.

予凄 糖妹病の人に出てくる様左 Llll･.(､いSi(ilITt､(11一1)1_LL_

か,あとタバコの煙で修飾された様な,タバコの煙での

変性を受けた様な LDLなど,色々なものが言われて

いる訳です.それでをまく私はっきり解らないのですが乍

濃度的をこ言うと実験的をこ証明される様な漉魔のは,どう

もあまり無い様なのですけど,そういうのに対する抗体

なんかを潤いてやると局所では出来ているのではないか

という車を言っている太がいる榛です,malomdialdehyde

なんかですと血車板から放出されるので,局所では濃度

が高くなっているかもしれないという様な車も言われて

まして,蜜だよく解りませんけど,可能性としてはある

のだと思います申あと抗酸化剤については,臨床的に高

コレステロ-ル戯症の人をこ使っているプロブコールが,

もともと抗酸化剤として開発されてまして,実験的にも

変性 LDLなんか使った実験で,鋼とかそういうイオ

ソで酸化するのだと思いますが,-緒に使うことをこよっ

てその変性を防いで,実際にマクロファ-ジの取 り込み

を抑えるという事は言われていると思います.ただ濃度

的をこ言うと,血中で存在するよりも非常に高濃度の鋼イ

オンなんかで変性させているので,本当にそれが働いて

いるかどうか解らないのですが,局所的にはそういう可

能性はあるのではないかと.プロブコ-ルが実際にコレ

ステロール下げる以上に,廉の黄色腫なんかの退縮が非

常に強いとかいう瑚 ま,ひょっとすると抗酸化作周がか

なり働いているのではないかということも言われていま

す.

司会 今の事に閑適 してい るか屯し丸ませんが,先程

三井田発生が HDL分画の車で,アポ蛋白を測定 して,

非常をこ漉度が薄いためをこ判定 し難いということを言われ

たのですが,me汰odの蘭で感度を上げて予ひっかける

という方法を考えておられますか.

三井田 宜こ今回千･･､た(.･りは.免疫比濁法で測定 して

いるので,ちょっと前まではディスクの方法で,免疫拡

散法でやってましたので,ある程度濃度が無げわは測れ

なかったのですが,免疫比濁法で相当低濃度まで浸りれる

のですけど,それで定量 しても㌻証)L車のアポEは殆

ど検出されないか,あってもごくわずかなので,通常の

二方法だとちょっとやはり難 しいと思います.

司会 そうですか,それは測定法として限界をこ来てい

るという事ですか.
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三井闘 今の測定法で解る程,アポE r主ch油 L が

増えているという車は無い様な感 じです曲

司嚢 中野党生,このことでコメントございましょう

か.有難うございました｡他に何かございますか,フu

γの先数万からでも結構ですが.

佐藤 小野先生に 卜'-):Lf-､潤jさしたいハ.てこ寸か.I′l)I.

ハ rモ-(､(-I)1(1rこ即T.細胞に阜し､か上県･'-(-')で-.｢けさ∴ 組織

学的をこ見てどの細胞で鮎発現 し得るのでしょうか.例え

は神経を損傷 Lた場合に.r叩こliI･(㌣札付二1.()lJn､rt,Pl川･
が発現 してくるという報告があり蜜骨が,そういうある

特定の条件下では LDLreceptnrというのは発現 し得

るのでしょうか.

小野 -枇的には fihz･olllIlSlをはし'1tt'l. 11ン,i球で

もマクロファ-ジ以外の細胞で鮎発現きれているのでは

ないかと思います事骨は肝細胞以外が持っていると考え

ていました可と言う捌 豊,肝を除去した時でも結構色ん

な細胞に LDLが取 り込まれるという車で,肝細胞の

1でr叩t川･上して.1_ノ1)IJrでCPP山一を同定寸かりに†'J一一･､

と時間がかかったのです,神経細胞での検証というのは

良く解りませんけど,まあ fibyoblasも系の細胞なら掩っ

ているのではないかと思います,細胞にとって ニ1レステ

ll--,Lは ･番外側(･･り細胞膜に rIでeL')二JL-<十r,--,しか

絶対に必要で,無げれば,例えば赤血球なら溶血を起こ

すという様に, 膜としての機能がなくなるので,噛乳榛

の細胞ではコレステロ…ルは必須なものです,それを賄

うのをこ, 1つは recept｡r,もう1つは生合成で賄って

いる訳で,必ずしも熱心をこ生合成している訳ではないが

LDLから来なくなれば,絶対細胞は死なない様に対応

するため生合成の機能で,それを補っているわけです.

司会 若松先 生 の 発 表 で 鮎遺伝の問題がありましたが,

三井田先生の発 寮 を 聞 い て 虚血性心疾風 あるいは肝疾

患で遺伝的,家族的素因があるのではないかとの印象を

持ったのですが,三井田発生,如何ですか.

三井僧 うちの料で,心線カテ-テルをやる患者さん

ですと,平均でだいたい56,57才位の人ですけども,そ

の患者さんの中で言い渡すと,だいたい7%か8%位は

さっき出ましたけど,家族性の高ニ1レステロール血症の

患者さんがい蜜す.年齢が高齢になりますと普通殿虚血

性心疾患だと年齢と共に増えますので,高齢,7位とか80

才をこなると確率はうんと減ると思いますが,カテを す る

様な対象群では7,8%は実際にいると思います . 100

人以上検討しまして.その他に3型の高脂血症,非 常 をこ

わずかで 1%位だと思いますし,複合型高脂血症,きっ

き出ましたけど,診断の決め手が願いので家族調激しか
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ないのですけど,さっきの患者さんの率では予まず確実

だろうと思われるのが1家系ありまして,色々疑わしい

大鶴入れると10%から20%位はいると思います.嚢際をこ

食事等で色々治療 しても反応が悪 くて,兇毅とかで同様

に高いと,食事もあまり関係なさそうだという丸あそ殿

位はいるようです.

司会 有難うございました.小児科では冠動脈疾患と

言いますと,川崎病があります.治療の上手,下草,め

るいは早期治療という車転官 iつの factoTになってい

るか私しれないけど,そうでない面でどう鮎冠動脈疾患

を来 し易い gaetoF,家系という鮎のがある様に思 うの

です&ただこ殿蘭の研究を,観衆蜜だ患っておりますの

で何と私言えませんが,そ殿様な意味私あって,奪,≡

井田先盤をこお橘も､した訳です｡鶴をこ何かございますか.

フロアの先生方いかがですか.はい小野先生どうぞ.

ilも野 段鳳先生のいわれる後天的なものの可鍍性です

那,アポ欝の累常を報告 した人達のディ鼠かyショ捌こ

は,蚤自側でハ L,en川llir左 dぐ心CtL掴咲くても,ー′';ド

薫【十t･二か指質左′上恒')(､oml)OSition 町乱 こISS州11車

が変わっている様な時にも,何らかの影響がある可能性

屯あるという率を,薯いてはいるんですね,ただ実際ど

れがそれなのか,という帝が長く解 りません.後天的な

ものの中には,そ机 ､う可能性は願い訳ではないのだろ

･1,とし､√1様/!L-,′武はし了トトが.

l
域における脂質代謝異常｣のシソポジウムを以止で閉じ

させて頂き.L:卜十


