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II. 成果の概要（総括研究報告）

 研究開発代表者による報告の場合

和文

ドパミン神経細胞の表面マーカーCORIN を用いた細胞純化技術を確立した。同技術を家族性パー

キンソン病患者由来 iPS 細胞に適応し、疾患モデル化できることを見出した(Tamano and Koshiba
et al., in preparation)。
グルコセロブロシダーゼ(GBA)遺伝子に変異を持つパーキンソン病患者由来 iPS 細胞から作製し

たドパミン神経細胞において、ドパミン量の低下が報告されている。GBA 変異パーキンソン病患者

由来 iPS 細胞に対して BH4 の前駆体であるセピアプテリンを処理すると、Tyrosine hydroxylase タ

ンパク質量とドパミン産生の増加効果を示すことを見出した(Ishikawa et al., Hum Mol Genet
2016)。

Dynactin 変異による家族性パーキンソン病 Perry 症候群患者由来 iPS 細胞を樹立し、分化誘導し

たドパミン神経細胞に dynactin の凝集体が形成されることを見出した (Mishima et al., 
Parkinsonism Relat Disord 2016)。 

英文

We established a new method of isolating the dopaminergic neurons using a floor plate marker 
CORIN. Application of this method for the iPSCs derived from a familial Parkinson’s disease 
patient successfully enabled us to model Parkinson’s disease (Tamano and Koshiba et al., in 
preparation).  
 It was reported that the iPSC-derived dopaminergic neurons with glucocerebrosidase (GBA) 
mutations show the decrease in the amount of dopamine. We found that BH4 precursor 
sepiapterin treatment elevated the expression level of tyrosine hydroxylase and dopamine in the 
iPSCs derived from Parkinson’s disease patients with GBA mutations (Ishikawa et al., Hum Mol 
Genet 2016). 
 Dynactin is the causative gene of familial Parkinson’s disease Perry syndrome. We established 
the iPSCs derived from Perry syndrome patients with a Dynactin mutation and found that the 
iPSC-derived dopaminergic neurons showed intracellular dynactin aggregates (Mishima et al., 
Parkinsonism Relat Disord 2016). 

 研究開発分担者による報告の場合
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