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 （分担）研究報告書 
 
       ムコ多糖症Ⅰ型の診療ガイドラインの策定およびライソゾ−ム病とペルオキシソーム

病の診断マーカーの探索 
 

       研究分担者 横山 和明  帝京大学・薬学部・教授 

  研究要旨：ムコ多糖症Ⅰ型の診療ガイドラインの策定のための
エビデンスとなる文献の２次スクリーニング結果を集計した。診
断マーカーに関しては、マウスの脳の総資質中のスフィンゴ糖脂
質を解析したところ、GM1ではd18:1-C18:0の分子種が多かった。 

 

 
   Ｄ．考察 

診療ガイドラインの策定では、さらに
推奨文の作成とシステマティックレビュ
ーが必要である。診断マーカーに関して
は、リン脂質が共存する天然サンプルか
ら抽出した総脂質に含まれるスフィンゴ
糖脂質の分子種解析に成功した。 
 
Ｅ．結論 
 文献の２次スクリーニングを完了し
た。マウス脳でGM1-d18:1-C18:0が多い。 
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Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
1. 特許取得 
 該当なし 
 2. 実用新案登録 
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 3.その他 
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  研究分担者氏名・所属研究機関名及 
 び所属研究機関における職名 
 
 （分担研究報告書の場合は、省略） 

 

 
       Ａ．研究目的 
        ライソゾーム病のうちムコ多糖症Ⅰ型
の診療ガイドラインを策定する。さらに
脂質性のライソゾーム病やペルオキシソ
ーム病において、変動する脂質をメタボ
ロームの手法により定量解析し、構造も
決定する。これにより各疾患の診断マー
カーを見いだすとともに病態解明する。 

 
       Ｂ．研究方法 

診療ガイドラインの策定では、エビデ
ンス論文の１次スクリーニング後の候補
論文に対する委員による２次スクリーニ
ング結果を集計した。診断マーカーに関
しては、マウスの脳の総脂質を抽出し、
キラルカラムを用いて液体クロマトグラ
フィー質量分析計によって、スフィンゴ
糖脂質を分子種レベルで解析した。 

       （倫理面への配慮） 
       動物実験に関する学内倫理委員会の承認
のもとに調査研究を行った。 

 
       Ｃ．研究結果 

  １次スクリーニング後の候補論文の30
7報を対象にして、９名の委員により２次
スクリーニングが行われ、各CQに関する
記載がある文献を集計した。診断マーカ
ーに関してはまずGM1について調べた結
果、脂肪酸はC18:0がほとんどであった。 
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