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小児と成人における抗体の特性が明らかになった暁には、各々に応じた適切な治療戦略の確立につながることが期待される。

利用成果報告書

成果公開有償利用

非典型溶血性尿毒症症候群（aHUS）患者における補体関連蛋白質及び抗H因子自己抗体の特性解析

タンパク質精製システム AKTAexplorer

非典型溶血性尿毒症症候群（aHUS）は補体活性化の制御異常により発症する難治性疾患であり、小児から成人に至るまで幅広い年
齢層で発症する。aHUSの5～15％は補体制御因子であるH因子（CFH）に対する自己抗体が原因となって起こるとされ、我々はこれま
でに16例（小児10例、成人6例 ）の抗CFH抗体陽性患者を同定した。さらに、この抗CFH自己抗体は小児例と成人例では異なる性質を
有し、これがaHUSの症状にも差を与えている可能性を見出した。よって、本研究はこれらの患者血漿から抗H因子抗体を精製し、その
特性を詳細に解析することを目的とした。本年度の成果として、ワンストップ創薬共用ファシリティセンター内のタンパク質精製システム
AKTAexplorerを用いて、患者の抗CFH自己抗体をProtein GカラムとCFHカップリングカラムで精製した。現在、これらの精製抗体が
CFHのどのような機能を阻害するか、小児と成人で阻害作用に差を認めるか否かをELISA法や補体の活性を見るための検査等を用い
て解析している。
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