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Ａ．研究目的             

Gaucher 病の治療において、特に神経症状を

伴わない I 型患者においては、酵素補充療

法は画期的な治療法として注目されている。

一方で長期治療の経過中に骨痛などの骨症

状の進行が少なからず認められる。酵素製

剤の変更が治療効果に及ぼす影響について

検討する。 

 
Ｂ．研究方法 
 対象は摘脾術後のGaucher病 I型の 59歳
女性。1998 年からイミグルセラーゼによる
酵素補充療法を行っている。抗イミグルセ
ラーゼ抗体の出現に伴い、2015 年 7 月から
ベラグルセラーゼαに変更し、製剤の変更
による治療効果を評価した。 
                   
Ｃ．研究結果             

患者は1998年からイミグルセラーゼ
による酵素補充療法を継続中であった
。2014年頃から血小板の低下が進行し 

 
 
、2015年3月にはACE39.6 U/L、

ACP48.5U/Lと上昇を認めた。2015年4月
ごろから骨痛も認めるようになった。
抗セレザイム抗体が陽性であることが
2015年6月に確認されたため、同年7月
からベラグルセラーゼαに変更した。
その結果、5ヶ月後には骨の痛みはほぼ
消失した。また、血小板の値は漸増し
ており、ACEの値は徐々に低下している
。 

 
Ｄ．考察               

摘脾を受けた症例では、酵素補充療
法の経過中にも骨症状が進行すること
が報告されている。本症例では約20年
にわたり酵素補充療法を順調に継続し
てきたが、酵素製剤に対する抗体の出
現により治療効果が低下すると同時に
、摘脾によりGaucher細胞が網内系では
なく骨に有意に浸潤したと考えられる
。異なる酵素製剤への変更は、血液マ
ーカーおよび臨床症状ともに有効であ
ることを示した。治療効果の減弱を認
めた場合には、酵素製剤に対する抗体
の測定行うと同時に、血清マーカーお
よび臨床症状の再評価を行うことが重
要である。現在国内では複数の異なる
酵素製剤および基質合成阻害剤が認可
されており、治療の可能性が拡大して
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いる。長期的に経過が良好な患者であ
っても、酵素製剤に対する抗体の産生
や病状の進行によって効果が不充分で
あると判断された場合には、治療法の
変更を検討すべきである。 

 
Ｅ．結論               
  長期の酵素製剤により順調な経過をた
どる Gaucher 病 I 型患者において、酵素製
剤に対する抗体産生により骨症状の増悪を
認めた。異なる酵素製剤への変更は、症状
および血清マーカーの改善に有効であった
。 
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