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A：研究目的 

オートファジーは元来非選択的に細胞成分や

細胞内小器官を分解する系であるが、ユビキ

チン化された蛋白質を選択的に分解する場合

があり、選択的オートファジーと呼ばれる。

選択的オートファジーでは p62/SQSTM1 が

中心的役割を果たす。p62 はユビキチンの

Lys63 を介してポリユビキチン化されたター

ゲット蛋白質をより選択的に認識する。また、

p62 がポリユビキチン化蛋白質と強く結合す

るには、p62 の Ser403 がリン酸化されている

必要がある。選択的オートファジーが封入体

筋炎で病的筋線維に発現しているか検討した。 

 

B：研究方法 

封入体筋炎８例の生検筋クリオスタット切片

で、Lys63-ubiquitin、Ser403 リン酸化 p62

を認識する抗体、通常の抗 p62 抗体、抗 LC3

抗体により、それらの分布を免疫組織化学的

に検討した。 

（倫理面への配慮） 

本研究は関西医科大学倫理委員会の指針に

従った。また、本研究は大阪市立総合医療セ

ンターの倫理委員会の承認を得た。 

 

C：研究結果 

Lys63-ubiquitin、Ser403 リン酸化 p62 は空

胞化筋線維やその他形態学的に異常な筋線維

に陽性凝集体として発現していた。蛍光二重

染色では、これらの陽性沈着物の分布は、通

常の p62 陽性凝集体とよく一致した。また、

p62 と LC3 の二重染色では、よく一致してい

る部分もあったが、しばしば両者の分布が乖

離していた。 

 

D：考察 

封入体筋炎筋線維の p62 陽性凝集体は、

Ser403 がリン酸化され、Lys63 ユビキチンと

共存している。このことから、封入体筋炎筋

細胞では、選択的オートファジーが誘導され

ていると考えられる。しかし、p62 と LC3 凝

集体の分布は完全には一致しなかった。この

間の何らかの異常を反映したものと推定され

る。しかし、p62 を介さないオートファジー

の存在や、発現の時間差の可能性も残る。 

 



 
 

 
 

E：結論 

1. 封入体筋炎では選択的オートファジーが

異常筋線維に誘導されている。 

2. p62-LC3 間の乖離は、この間の何らかの異

常を反映したものと推定される。 
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