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遺伝性難病・多発性嚢胞腎の発症を防ぐコレステロールの新機能を発見 

〜コレステロールは細胞の「センサー（一次線毛）」の感度を高く保つ〜 

Ἷ∏ 

【発表のポイント】 

 ЀйІГк˔иΥ Ъ̋зЄІЎр s ϱϷрЎаКи ЌxрОϼלϬԁⱳ τ α₅ϛ

ϥάρτϢϤʺὫᴮρΰο χ Ϭ Ωᴦ Υ‰ΜάρϬ ϛοᵔ

ΰϘΰθʻ 

 ЪзЄІЎрЌрОϼלψ ԁ̋ⱳ πχϱϷрЎаКиρΰοχṐ τᴥΠο Ѐ̋й

ІГк˔иχԁⱳ ϒχ֫ ʾ Ϝ ΞάρϬ θτ ᾋΰϘΰθʻ 

 ԁⱳ τψʺ⇔ Ϭ Ὲβϥ ◓Ϟ χ“ Ϭ ῈβϥШиЯрτ βϥ

σςʺˮ Υϭ˯Ϟ ˮ  ʾ ὊכḆ˯τḩ βϥ ◓Υ Ψ ΰοΜϥθϛʺḆּי

χ Μ σ ṓτ βϥ θσⱵ χᵫ τϜὌΥϥάρΥ―ΠϣϦϘβʻ 

 

 

【研究概要】 

╦ῢ ᶘ ᶘԚӺᶘὉᾆẕᴬӺᶘ ῼ ◓⇔ ᶘ„℅ʾ⇔ ДЃϱрӺᴬᶘᾆẕ

ϿЛЭ Ⱶ ᾆẕ χ Ệᶙ◗„◖ ῶ̋ ễ ẋ̋ ễ ╦̋ῢ ᶘ ᶘԚ

ӺᶘὉᾆẕᴬ ◓⇔ ᶘ„℅χ ᴤ ễʺ Έ s Ӻᶘ Ӻᶘᴬ 4 ˣ̋ ╦ῢ

ᶘ ᶘԚӺᶘὉᾆẕᴬ ◓ ᶘ„℅χӠ  ◊ễ ʺ ễ s ᾝ ῶ̋ ᶘ ễˣ̋

ῲ ᶘϿЛЭ ϱЛЦ˔ЄдрЈрЌ˔ ʾ ῲ ᶘ ᶘԚ › ᴬᶘᾆẕᴬχ⇔֕ῴ

ᵒ ễʺ╦ ễ ʺῲ ᶘ ᶘԚӺὉᴬᶘᾆẕᴬχỆ  ԁễ ʺ╦ᴎᾍⱵ s ᶘԚ

●ᴿ 3 ˣ̋ ῲ ᶘᾖ בּ Ӻᴬᶘᾆẕ χ ◊ễ ʺẆ ῲ ễ ʺ ₢

ᶘӺᶘ ᶘ„℅s ḕẽ ᶘ χxḰ ◓ễ χᾆẕϽи˔Фψ Ѐ̋йІГк˔и 1 Υ

ԁⱳ 2 Ϭ Ξ⇔ τ⇔ ᵰχׁ χ ϦϬᾁ βϥЪзЄІЎр s ϱϷрЎаКиˣ

ЌрОϼלϬ α₅ϛϥάρπʺԁⱳ Υ⇔ χЈрЂ˔ρΰοṐ βϥάρϬ ᾋΰ



Ϙΰθʻ 

ᵃ σЀйІГк˔иτϢμο♦לӰ ρσϤʺ ⅍Ϟ Ừ ⅍σςχ ‌ᴟ כ

ḆσςχзІϼΥ‰ϘϥάρψϢΨ ϣϦοΜϘβ ԁ̒ π Ѐ̋йІГк˔иχὧ Υ

ˢ τ Ψχ χ  ˮ ˯ΥπΦϥ ṓʻPKDˣ 3 σςχ

ϬԏΦṞάβЮϸИЇЭψϢΨ ΤμοΜϘδϭπΰθʻ₈ᵕʺϿЛЭ Ṫ 4 Ϭ Μ

οʺ  s ᾒ ˣ (ADPKD)Ḇּיπᾁ ήϦϥЪзЄІЎрӹ ◓

ӰϬ ΰθ ⇔ ϞЫϳІχᵔ ΤϣʺЀйІГк˔иτϢϥԁⱳ ϒχϱϷрЎ

аКиχ α₅ϛ῟ᴮΥﬞϩϦθ ›ʺ ιΪπσΨ Ẅӡσςχ 5

Υ βϥάρϬ ϛο ϣΤτΰϘΰθʻ ᾆẕ ᴮψ Ѐ̋йІГк˔иϬԁⱳ τằ

ẚβϥάρΥ θσ χⱵ ρΰο πΚϥᴦ Υ‰ΜάρϬꜘΰοΣϤʺ

τ βϥᶗ σ ᾆẕϒχ ᵫΥṍ ήϦϘβʻԁⱳ τψʺˮ Υϭ˯Ϟˮ ʾ

ὊכḆ τ˯ḩ βϥЌрОϼלΥ Ψ ΰοΜϥθϛʺ ᾆẕ ᴮψ Ṇ̋ Ḇχӹכ

ιΪπψσΨʺḆּי χ Μ σ ṓτ βϥ θσⱵ Ϭᵫ βϥάρΥṍ

ήϦϘβʻ 

 

 

【研究背景】 

PKD ӹ ◓χ ӰτṞԍβϥ ADPKD ψʺ ⁯ τ 3.1 χḆּיΥ ∕ΰ 4̋,000

˙8,000 τ 1 χ π βϥρ ήϦʺ₢Ⱶ χσΜʺΩϜ χ‰Μӹ

Ḇπβכ A̒DPKD χᾖԍӹ ◓πΚϥ PKD1 s ЪзЄІЎр 1 ӹ ◓ˣρ PKD2 s Ъ

зЄІЎр 2 ӹ ◓ˣψʺ χ χ Ϥ πΚϥ ⇔ḚϞ ›ḚϬἹ βϥ ⇔ χ

ԁⱳ τộ∕ΰʺ τᴂ ΰο⇔ τ Ca2+Ϭ ήδϥάρπ ⇔Ḛʾ ›Ḛχ

ήϬ ΰοΜϘβʻ 

ԁⱳ ψʺ ӟᵰτϜ τ ϛϣϦϥʺ⇔ τ βϥ ˮ ͍ χ ˯χϢΞ

σ Ṟ  πβʻԁⱳ Ϭ Ξ⇔  s ˣτψʺЀйІГк˔иΥ τ ΰο

ΜϥάρΥ ϣϦοΜϘΰθʻự ʺЀйІГк˔иΥЪзЄІЎр 2 ЌрОϼלρ

Ὣ›βϥάρΥ σ ◓ᾒ ỐχḢ╔Τϣꜘ€ήϦοΜϘΰθʻΰΤΰʺˮ ςχϢΞσ

ЮϸИЇЭπ Ѐ̋йІГк˔иχ ᴞΥ ϬԏΦṞάβχΤˁ τ˯νΜοψ Ψ

ᵔ ήϦοΜϘδϭπΰθʻ 

 

 

【研究成果】 

ԁⱳ ϒЀйІГк˔иϬ֫ βϥṐ ϬϜν⇔ ṀḂʾЧиϷϺЄЊ˔ЭΥὧ

βϥӹ  s Zellweger ῙἪˣψʺ ϬԏΦṞάβάρΥ ϣϦοΜϘβʻζ

άπ Ͽ̋ЛЭ Ṫ Ϭ Μο⌠ ΰθ Zellweger ῙἪЯДи⇔ χԁⱳ Ϭ ϓθρ

άϧʺ ЀйІГк˔иρρϜτЪзЄІЎр 2 ЌрОϼלΥԁⱳ τ πΦσ



ΜάρΥ θτ ΰϘΰθˢ╥―Ɫ ʾ ͍ˣ̒ ήϣτọ Μάρτʺάχ⇔ χԁⱳ

τЀйІГк˔иϬ βϥρʺЪзЄІЎр͎ЌрОϼלχԁⱳ ϒχ Υ

⇔ йЦиϘπτᵕ ΰʺ™ Ṑ βϥάρΥ ΤϤϘΰθʻⱳτʺԁ χ ADPKD χ

Ḇּיπᾁ ήϦθʺЀйІГк˔иρχὫ› ϬﬞμθЪзЄІЎр 2 ӹ ◓ ӰϬ

ΰθ ⇔ Ϭ⌠ ΰοᵔ ΰϘΰθ ζ̒χὫᴮ ά̋χ Ӱ ⇔ ψϱϷрЎаКиρΰ

οψ σṐ ϬⱱνϜχχʺ χЀйІГк˔иχᾚ ϬԏΦṞάΰʺ ϒ τ

πΦσΜάρΥ ΤϤϘΰθˢ╥―Ɫ ʾ ͍ˣ̒ Ϙθʺάχ ӰϬ ΰθЫϳІϬ

ϿЛЭ Ṫ τϢμο⌠ ΰθράϧʺ ᵬπ ♂ σֲốϬ ΪοΣϤʺ

Ϟ ẄӡρΜμθ Ḇּיπ ϛϣϦϥ χ Ϭ βϥάρΥ ΰϘΰθ

ˢ╥―Ɫ ʾ ͎ˣ̒  

άϦϣχὫᴮΤϣʺЀйІГк˔иψЪзЄІЎр 2 ρΜΞ σϱϷрЎаКиϬ

τ Τνⱱ τ α₅ϛϥ ΦϬⱱμοΣϤ Ѐ̋йІГк˔и χ ᴞτϢϥЪ

зЄІЎрЌрОϼלχ ʾṐ ᵲΥ Ϟ Ẅӡσςχ χ τ

ḩϩμοΜϥάρϬ ϛοם βϥάρΥπΦϘΰθˢ╥―Ɫ ʾ 3ˣ̒  

 

 

【今後の展望】 

ᾆẕ ᴮτϢϤʺЀйІГк˔иϬԁⱳ τằẚβϥάρΥ θσ χⱵ ρ

ΰο πΚϥάρΥ ϣΤρσϤϘΰθ ╦̒ῢ ᶘϽи˔Фπψ ԁ̋ⱳ ϒЀйІГк

˔иϬ βϥ −χᵫ ϬṌτ ϛοΣϤˢ2024 12 Ὦ PCT Ẩ ḻ ˣ̋ χ

θσ ᵫΥṍ ήϦϘβ Ϙ̒θ ԁ̋ⱳ τψ ⇔̋ Ϭ Ὲβϥ ◓Ϟ χ“

Ϭ ῈβϥШиЯрτ βϥ σςʺˮ Υϭ˯Ϟˮ ʾ ὊכḆ˯τḩ βϥ ◓Υ

Ψ ΰοΜϥθϛʺ ᾆẕ ᴮψ Ṇ̋ χ ιΪπψσΨ Ḇּ̋י χ Μ σ

ṓτ βϥ θσⱵ χᵫ τϜὌΥϥρṍ ΰοΜϘβʻ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

【参考資料】 

 
͍ ԁⱳ τΣΪϥЀйІГк˔иʺЪзЄІЎр 2 ЌрОϼל 

⇔ χԁⱳ  s π  ʿ ᴍ ψ χṁ τӡ βϥṁ  s ˣϬ

ꜘβˣτψЀйІГк˔иρЪзЄІЎр 2 ЌрОϼלΥ τ ∕βϥχτ ΰοʺ

Zellweger ῙἪЯДи⇔ πψὠ τ ᴞΰοΜϘΰθʻάχ⇔ χԁⱳ τЀйІГ

к˔иϬ βϥρʺЪзЄІЎр͎ЌрОϼלχԁⱳ ϒχ Υ ⇔ йЦиϘ

πτᵕ ΰϘΰθ Ϙ̒θ A̋DPKD ӹ ◓ Ӱ ⇔ χԁⱳ τΣΜοϜ Ѐ̋йІГк

˔иẉόЪзЄІЎр 2 ЌрОϼלχ Υ ᵲήϦοΜϘΰθʻЀйІГк˔иρχὫ

› Ϭ ⱱΰοΜϥӹ ◓ Ӱ ⇔ τΣΜοψʺЀйІГк˔иχ ψЪзЄІЎ

р͎ЌрОϼלχԁⱳ ϒχ Ϭ ⇔ йЦиϘπτᵕ ήδϥ῟ᴮΥΚϥάρΥ

ϣΤτσϤϘΰθʻ 

 



 
͎ ADPKD ӹ ◓ Ӱ ЫϳІχ  

ЪзЄІЎр 2 χЀйІГк˔иὫ› Ϭ ﬞβϥӹ ◓ ӰϬ ΰθ ADPKD ЯДи

ЫϳІψʺ ᵬπ ♂ σֲốϬ ΪοΣϤʺ τ Ψχ χ   ˮ ˯Υπ

Φϥ Ϟ ẄӡρΜμθ ϬꜘΰϘΰθʻ 

 



 

͏ ЀйІГк˔иτϢϥ Ϭ Ω▫ ϙ 

σ⇔ πψʺ π› ήϦθЀйІГк˔иϬЧиϺЄЊ˔ЭΥԁⱳ τ֫

ΰοΜϘβ Ѐ̒йІГк˔иψЪзЄІЎр͎ЌрОϼל s ϱϷрЎаКи Ϭxԁⱳ τ

α₅ϛϥάρπʺԁⱳ Υ⇔ χ ˮ ЈрЂ˔˯ρΰοṐ ΰϘβʻԁ ʺЪзЄІЎр

͎ӹ ◓χ ӰΥ αϥρ ԁ̋ⱳ χЀйІГк˔иΥ ᴞΰ ⇔̋ Ϟ ӊχӰ

Υ αʺ ΥԏΦṞάήϦϘβʻ 

 

 

【用語解説】 

1ʽ ЀйІГк˔и 

⇔ Ϭ  βϥ♦לχԁνπʺ⇔ χˮὸή˯ϬὨ βϥṐ ϬϜνʻϘθʺ

ШиЯрσςχІГкϱЖШиЯрχ ἄ τ ΜϣϦϥʻ 



 

2ʽ ԁⱳ  

ПЕχ⇔ τ βϥ χ Ṟ  ʻԁⱳ Ϭ Ξ⇔ ˢ ˣτ

ψʺ⇔ ᵰχ ˢ ԍ◓ʺШиЯрʺ ▼ὣσςˣϬḇ βϥθϛχ ◓Υ

ΰοΣϤʺΜϩϠϥ⇔ χˮЈрЂ˔˯ρΰοṐ βϥʻ 

 

3ʽ ˢPKDˣ 

(ADPKD)ψ◙ πΚϤʺᴥ ρρϜτ τ

ˑσ Φήχ Υ ᴥΰʺ “ τ Ṑ Υ ᴞΰ 6̋0 ⅞Ϙπτ Υ

ṍ τ♩ϥʻ‰Ὤӊʺḟ Ϟ σςϬ› βϥʺΩϜ χ‰Μӹ

χ ḆπΚϥכ ⁯̒ Ḇּי ψ 31,000 ρ ήϦ ᴆ̋ χ ⁮πψ

1 ˙4 τνΦ 1 ρ―ΠϣϦοΜϥ A̒DPKD τνΜοψᾝ∕χράϧʺ

ṓϬḁ τⱵδϥⱵ ˢ₢Ⱶ ˣψσΜʻADPKD τ ΰοψʺ Ϭ

βϥШиЯрπΚϥНЊФйЄрχ V2 Ό ˢЕиНФЌрˣΥʺ χ

Υ ΦΨσϥάρϬ Χʺ χ Φχ ᴞϬ Πϥ῟ᴮΥᾋ₅ϘϦοΜϥʻ 

 

 

4ʽ ϿЛЭ Ṫ  

ϿЛЭ χ Ӫχתṁ Ϭ βϥ CRISPR-Cas9 ЄІГЭσςχ ῬЙϼйϯ

˔ЉϬ Μοʺӹ Ϭ῟ τᵠ βϥṪ ʻ 

 

5ʽ  

ПЕχ⇔ τ βϥ χ֫ ϞṐ τ ᵲΥΚϥӹ  Ḇʻכ
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【論文情報】 

 ʿ Cholesterol ensures ciliary polycystin-2 localization to prevent polycystic kidney disease s Ѐ

йІГк˔иψЪзЄІЎр 2 χԁⱳ ϒχộ∕Ϭ ΰοʺ χ

Ϭ Ωˣ 
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【お問い合わせ先】 
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