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審 査 結 果 の 要 旨 

  

本研究は、ニーマン・ピック病C型のモデルマウスの脳幹病理を検討し、患者に見られる

垂直眼球運動障害、カタプレキシー、ナルコレプシー、嚥下障害、ジストニア、感音性難

聴の症状と関係する部位の神経細胞の脱落とグリーシスが生じていることを明らかにした。

モデルマウスでは眼球運動異常、カタプレキシーなどの症状は確認できないが、これらの

病変はヒト患者で見られる神経学的所見と関係している可能性が高いと考えた。これらの

脳幹部病変は、実験的治療に際し、その効果を判定するのに有用な病理学的所見である可

能性が高い。本研究は患者で見られる脳幹部と関係する神経学的徴候と関係する病変がマ

ウスでも認められ、この病変が治療の指標になることを示唆するものであり、明らかに学

術の水準を高めたものと認める。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


