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〈はしがき〉

家族性アミロイドポリニューロパシー（FAP）に対し、現時点では肝移植が根
治療法であるが、その移植時に摘出されるFAP患者の肝臓は、異型トランスサ

イレチン（ATTR）を産生する以外に異常がなく、これがアミロイドとして神経

に沈着して症状を呈するまでには相当の時間があると考えられている。そのた

め、この肝臓を末期肝疾患患者にあらためて移植してその救命をはかることが

行われてきた。これがドミノ肝移植と呼ばれ、1995年以降すでに500例以上が国

際登録されている。しかし、2005年に初めてドミノ移植患者でのEAP発症が臨

床的に報告され、また、発症に至らぬまでも消化管粘膜などへのアミロイド沈

着も報告されはじめ、時間経過とともに、今後の発症例増加が懸念される。ド

ミノ肝移植患者での発症には種々の要因が作用すると思われるが、異型トラン

スサイレチン合成能への免疫抑制剤の影響をはじめとして、各要因がどのよう

な影響を持つのかが不明のままである。本研究では、モデル動物の移植実験を

通して､免疫抑制下にあるドミノ移植後患者でのATTRの代謝動態を解明して発

症危険性の推測に生かし、ドミノ移植の安全性の検証をより正確に行うととも

に、ドミノ移植患者での発症予防策をたてて、貴重なドナー源としてのFAP肝

のより有効な利用をはかることを目的とした。
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