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はじめに

2月18臼から文部省短期在外研究員としてアメ

リカNIH(Nationa1 Instituteof耳ealth)に来てお

ります.この在外研究へ出発するため，締め切り

のあるものはたいてい片づけて来たつもりでした

が，米子患学雑誌に原稿を書くようにと平井編集

委員長から言われていたのをすっかり忘れており

ました.

米子医学雑誌への総説を書くようにすすめてい

ただいた時には，私が興味を持っているニーマン

.ピック病C型について書こうと思っていたので

すが， 1995年の総説も以後，新らたに追加する事

実もありません.現在，文部省在外研究員として，

ニーマン・ピック病の遺伝子単離の共同研究を目

的に， Roscoe O. Bradyが主任をつとめるDe-

velopmental and Metabolic Neurology Branchの
Cellular and Molecular Pathophysiology Section 

の部門長 (SectionCheif)であるPeterG. Pen帽

tchevの研究室におります.このレビューでは，

ニーマン・ピック病C型という病気とこの病気の

研究がどの様な雰屈気の中ですすめられているの

か， NIHで見聞きしていることを，在外研究員と

しての報告書を兼ねて，報告致したいと思います.

1.ニーマン・ピック病C型とは

ニーマン・ピック病C型の名前は古くから知ら

れていました.ニーマン・ピック病A型， B型は

ライソゾームでスブィンゴミエリンを分解する酸

性スフィンゴミエリナーゼ欠損によっておこる常

染色体性劣性遺伝病です.A型は乳幼克期に発症

し，肝碑腫，精神運動発達遅滞，骨髄泡沫細胞に

よって特徴づけられる疾患で， B型は肝牌腫と骨

髄抱沫細抱が主で，中枢神経症状がみられず，発

症年令は遅くゆっくり進行しする疾患で，ともに

染色体11番にある酸性スフィンゴミエリナーゼ遺

伝子の異常でおこることが解って来ています.

ニーマン・ピック病A型， B型はユダヤ人に多い

ことが知られています.一方， C型は，精神運動
発達遅滞， H干牌躍，骨髄泡沫細胞をなどA型， B

型と類似した症状と組織でのスフィンゴミエリン

・コレステロールの増加があることから，臨床的

に閉じグ〕レープであろうと考えられて， C型と名

付けられました.しかし，酸性スフィンゴミエリ

ナーゼ酵素活性は軽度~中等度低下していること

があるものの，その酵素蛋白や遺伝子に異常がな

いことが明らかになり， A型やB型と全く異なる

疾患であることが明らかになっています.カナダ

のノパ・スコチアという地方に特にこの病気が集

積し，これはD型として，区別されていますが，
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C型と同じ遺伝子の異常と考えられています.

最近， 10年間で，この疾患の研究は大きく進歩

してきています. 1985年，アメリカNIHのPeter

G. Pentchevは，低比重リポ蛋白室 (LDL)由来

のコレステロールの細胞内でのエステル化が悪

く，ライソゾーム内に遊離型コレステロールが蓄

積しているのを見いだしました.この所見はまも

なく確認され，この異常はコレステロールをエス

テル化する酵素の異常ではなく，ライソゾームか

ら細胞内小器官へのコレステロールの転送過程に

欠陥があることが明らかになりました.

ニーマン・ピック病モデルマウスとして日本で

発見維持されていたマウスはA型のモデルと考え

られていましたが，私たちはこのマウス胎克から

不死化細胞株を樹立し，この細胞がニーマン・ピ

ック病C型と全く詞じ異常を示すことを明らかに

しました.さらに生命科学科押村教授との共同研

究で，大学院生の栗政明弘くんによってこの異常

を正常化するヒト染色体が18番であることが明ら

かにされました.この所見に基づきベンチェフら

はひとニーマン・ピック病C型患者家系をヒト18

番染色体プロープで解析した結果，ひとニーマン

・ピック病C型遺伝子も18番上にあることを明ら

かにしました. 1994年，イギリスのSteinbergら

は細抱融合による相補試験の結果，ニーマン・ピ

ック病C型をおこす原因遺伝子は2つある可能性

を報告しました.この遺伝的異質性はフランスの

Marie T. VanierとNIHのGeneCarsteaらによっ

てさらに大規模に調べられ， 1996年， 18番染色体

にその原閤遺伝子を持つグループと， 18番以外に

その原因遣法子を持つグリレープの2種類が存在す

ることが明らかになりました.私たちのグループ

の赤星進ニ部くんも日本人ニーマン・ピック病C

型にも 2種類あり lつはモデルマウスと同じくヒ

ト染色体18番に存在するものとそうでないものが

存在することを明らかにしました.さらに私たち

は， Marie T. Vanierと共同して，この2番目の

日本人グループと彼らの言う第2グループが全く

異なることを見いだしました.これらのことから

ニーマン・ピック病C型には遺伝的に異なる 3つ

のグループからなることが明らかになったわけで

す.また，アメリカTuft大学のLauraLiscumは

C耳O細胞でニーマン・ピック病C型と同じ異常

を示す細胞変異株を分離し，これらも遺伝的に 2

グループあることが明らかになりました.

さらに，私どものグループの矢野珠臣さんは，

この細胞ではコレステロールだけではなく， GM 

2ガングリオシッドの細胞内転送にも異常がある

ことをみつけました.これはコレステロール以外

の物質の細胞内輸送に異常がある可能性を示す大

きな所見と考えています.

この10年でニーマン・ピック病C型の研究は大

きく進歩してきており，その中で，私たちのグルー

プも少なからず貢献してきていると自負してきま

す. しかし，ニーマン・ピック病C型以外の研究

者にとって，この病気の遺伝子がまだ単離できな

いことは，信じられないことのようです.もちろ

ん，私たちも独自の方法でこの原因遺伝子を単離

する努力をここ 5年ほど続けてきましたし，ペン

チェフらも，リスカムらも必死でやってきている

はずです.ニーマン・ピック病C型以外の研究者

からの圧力，数少ない研究者間での相互の進行状

況のさぐり合いの結果，頻回に連絡し合うように

なり，今詔の共同研究とそのための在外研究に結

びついたわけです.

2.ニーマン・ピック病C型患者・親の会と研究

者との関係

私を今回文部省在外研究員として受け入れてく

れたのは， NIHのPeterG. Pentchevです.彼は

医者ではありません. しかし，かれの研究室の部

屋の前には，多くのニーマン・ピック病患者の顔

写真や手紙がいっぱい貼つであり， National Nie-

mann-Pick disease Foundation Inc. (国立ニー

マン・ピック病財団)のポスターなどがたくさん

員占ってあることにまず驚きました.さらに，わた

しがこの研究室を訪れた日に， Jim Greenと言う

イギリス人が訪れていました.ジムはイギリスの

Research Trust for Metabolic Disease in Chi1-

dhood， Niemann-Pick Disease Groupの会長で

す. 3人の子どもの2人がニーマン・ピック病C

型と診断されています.昨年は，上の子ロイをこ

のNIHの臨床センターに入院させ，コレステロー

ルの代謝バランス試験を受けさせ，脂肪酸による

治療を受けています.この病気の研究をリードし

ているベンチェフの研究室を時々訪れ，数日滞在

し研究の進展を開くのを楽しみにしているようで

す.患者の家族と研究者がこのように親密にして

いる様子に驚かされました.この後，ジムは閤立
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ニーマン・ピック病財団のあるアリゾナに向かい

ましたが，この国立ニーマン・ピヅク病財団は

ニーマン・ピック病の研究者に研究助成をしてい

ます.従って，研究助成をしている側としては，

当然、研究の進行状況を知る権利があるわけで，年

2回の財関のニュースレターには，それぞれの家

族からの報告，ニーマン・ピック病C型の研究状

況，それぞれの助成を受けている研究者からの進

行状況が報告されています.

ニーマン・ピック病C型の研究は，同じ様なラ

イソゾーム内に脂質が蓄積するテイ・ザックス

病，ゴウシェ病などに比較して，原悶も遺伝子も

解っておらず，ジムはテイ・ザックス病やゴウシ

ェ病がユダヤ人世界に多く，ユダヤ入社会がこの

研究を支援したから研究が進んだと思っているよ

うです.このような認識を持つ財団の努力によっ

て，ニーマン・ピック病C型の名前も少しずつ知

られ， 1995-1996年，アラ・パルセギアン医学研

究財屈はニーマン・ピック病C型の原悶解明のた

め，年間総額100万ドルの研究助成を行うことに

なりました.この研究助成の応募はサイエンスに

掲載されました.アメリカの7グループとカナダ

のlグループが助成を受けることになりました.

広い視野を持った良い患者組織ができると，患

者家族関の励まし合いだけでなく，病気の原因解

明，治療法の開発，保検制度や補助制度の改善に

も，大きな力を発揮するようになります.しかし

日本でのいろんな疾患の患者家族の組織である各

種 I~の会」や「協会」は，まだこういった力強

さに乏しいと思います. I~の会」や「協会J の

代表者が，倍人的に研究者と親しくなり，定期的

に進行状況を開けるのも大変すばらしいことに思

えますが，本当に lつの病気を時間をかけてまじ

めに研究している研究者が少ないのも，問題なの

かもしれません.

3. NIHでのニーマン・ピック病C型研究の現状

遺伝子クローニングは，染色体18番のNP-C領

域のポジショナルク口一ニングをGene(Eugene) 

Carsteaが中心になってやっています.30歳台の

若手研究者です.現在NP-C領域の候補遺伝子を

cDNAキャプチャーでつり上げ，患者細抱でのノ

ザーン・サザーンによる確認を行っていました.

このcDNAのスクリーニングのために送った，私

たちのマウス細胞株はまだ有効に使われてはおら

ず残念でした.約3名のポスドクがついています

が，まだ時間がかかる可能性があります.最近，

このグループが書く論文はラストオーサーがジー

ンになっていることが多く，またアラ・パルセギ

アン医学研究財団の研究助成金の代表も彼になっ

ており，ベンチェフから独立したのかと思ってい

ましたが，まだ独立した訳ではなく，完全にベン

チェフの支配下にありました.ポジショナルク

ローニングに集中し，その簡論文がでないことに

対するブラディ先生とペンチェフの配慮、かと考え

られました.私たちのグ戸ループがニーマン・ピッ

ク病C型の原菌遺伝子を見つけないと，ジーンの

将来は極めて不安なものになり，何とかしなくて

はなりません.

1994年， NIHにひと遺伝子研究センター(ビル

ディング49)ができ，サルへの遺伝子導入実験な

どもおこなっていることから，入室は厳しく管理

され，また一方で若手の優秀な研究者が多く

集められています.ここの 4階にBil1(Wi1liam) 

Pavenがいます.ピルは 2年前プリンストンから

移ってきた30議台の若手研究者で，マウス遺伝学

を専門にしています.神経提細胞の分化異常

で，メラノサイトの異常とヒルシュスプリング病

をおこすマウスの原因遺伝子を捜しています.

一方で，ニーマン・ピッグ病モデルマウスを多

型の多いマウスと交配させることで，組み替えを

おこさせ，その遺伝子に迫るプロジェクトを受け

持っています.この研究はベンチェフの研究室の

Stacyというポスドクが担当しています.新しい

建物で，自分が研究費をとって来なくても，すべ

て備品が揃い，ポスドク 3，テクニシャン2を使

える環境はうらやましく思えますが 5年で成果

がでないと首になる話を聞くと恐ろしい気もし

ます.

以上の2つが遺伝子の単離のプロジェクトです

が，ペンチェフ自身は何をしているかということ

になります.彼の研究室は櫨めて狭く，居室は

Ed Neufeld， Ping Chenと言う 2人のポスドクと

一緒で，机5つで一杯になる狭い部屋にいます.

この 2人がベンチェフの直属の仕事をしていま

す.実験室の中に， Adele Coonyという細胞培養

とコレステロールのエステル化を検査するテクニ

シャンとTonyBrownというマウスを維持してい

るテクニシャン，さらにビルと一緒に研究してい
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るStacyの机があります.狭い実験室にドラフト，

実験台があり，実験台のよにはpHメーター，メ

トラーと分光光度計があるだけで，後はきれいに

かたづけられています.電気泳動装置，薄層クロ

マト装置があり，廊下にシンチレーションカウン

ター，フリーザー，冷却遠心機， ~Ij室の炭酸ガス

培養器とクリーンベンチが持ち物のすべてです.

NIHのセクションチーフですからオフィスは個室

にいるのかと思ったのですが，ポスドク 2人とい

ることに驚きました.今回この部毘の 1つの杭が

私の机になり，実験のない時には4人がここに集

まることになりました.

Ed(エド)とPing(ピン)がペンチェフ直属の

仕事をしています. 2人の仕事はコレステロール

が細胞の中をどの様に動くかを明らかにしつつあ

り，大変面白い発展になっています.特にニーマ

ン・ピック病C型ではコレステロール以外のエキ

ソサイトーシス(レトロエンドサイトーシス)も

悪いのではないかという仮説で、行われている仕事

は興味深く，私は，エドのしている [l-!CJシュ

クロースを取り込ませ，培地中に出るシュクロー

スを時間毎に追い，取り込まれた量と細胞外に出

る量を正常ニーマン・ピック病について比較する

実験を一緒にやっています.時間毎に培地中に吐

き出されるシュク口一スのデータに基づいて，ジ

ョージタウン大学の小児科に勤めるペンチェフの

奥さんMery1が，アーリーエンドソーム，レイト

エンドソーム，ライソソームの3つの細胞内の小

器官に入った場合を想定して細胞内をどう動いて

いるのかのモデルを作成しています.ピンの仕事

は，プロゲステロン耐性株のLDLを負荷した時

の変化を見ていますが，大変面白い結果になって

おり，細胞内のコレステロールの輸送経路，エン

ドサイトーシスとエクソサイトーシスの機構の解

明とニーマン・ピック病C型の異常がこの過程に

あることが明らかになりつつあります.エドは41

歳のユダヤ系アメリカ人，ピンはね歳の中国人で

すが，二人ともこの 2週間ほとんど毎日新しい

データを出してくる優秀なポスドクです.しかし，

ピンは撮学部に再入学を希望し，エドはテクニシ

ャンに雇われた方が給料が安定すると，それぞれ

研究者として独立していくことに不安を感じてい

るようです.

4. NIHで出会ったアメリカの研究者

Irwin Kopin (前NIH所長， Chief of Clinica1 

Neuroscience Branch，アメリカ科学アカデミー

会員)

NIHを訪問するのは初めてですが，前所長のコ

ピン先生には昨年四月に日本でお会いしたことが

あり，今回の在外研究でも改めて紹介していただ

き，到着した翌々日にピ、ル10の6階にご挨拶に参

りました.姿勢よく，棺手の目を直視して，早口

にてきぱきと要点を話す姿は，大きく感じました.

後日，突然ベンチェフの部屋に電話をいただき，

これからカルフォルニアに行く用事があって， 3 

月9Elに戻るがこの夜食事をしないかとお電話を

いただきました. 3月9日はNIHを離れ，かつて

の留学先のノースカロライナに滞在する予定にな

っていますとお断りしたら， 1時間後 3階のペ

ンチェブの研究室まで，おみやげだよとコピン先

生自身がNIHのTーシャツを持って来てくれまし

た.NIHの所長になる人の多少威圧感のある気品

だけではなく，行動力と気配りに感動しました.

少し赤みがかった大きな鼻が印象的で，この赤み

はきっとアルコールの結果だろうと思っていたの

ですが，朝から活発に活動しており，これはアル

中ではないと患いました.ペンチェブは，かつて

これまで、ディレクターが 3階の自分の研究室まで

直接入って来て話したことはないと言っておりま

したが，たしかにどうして私のようなものにと，

紹介してくださった方に感謝するばかりです.

Roscoe O. Brady (Chief of Deve1opmenta1 and 

Metabo1ic Neuro1ogy Branch，アメリカ科学ア

カデミー会員)

Roscoe O. Bradyは1960年代から遺伝性脂質代

謝異常症の研究をリードしてきた研究者の一人で

す.このブランチのもとに 6部門があり，ベンチ

ェフは25年来のプランディ先生の弟子で，その l

部門をまかされているわけです.プランディ先生

のお顔は昨年秋田の先天代謝異常学会で拝見して

いますが，話をしたことはありませんでした.先

天代謝異常に興味を持って，この20年間やって来

たものにとってプランディ先生は雲のよのひとで
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した.ところが，ペンチェフが毎日，プランディ

先生を誘ってランチを食べるため，私も毎日間じ

テーブルでランチを食べ，彼らの会話を聴かされ

る羽自になりました.彼らの会話は，私が食べ物

に集中していたり，近くに来たきれいな人に目が

いっていると全く頭には入ってきませんが， r夕
べ俺へんな夢をみたよ，若い女が一緒でベットに

入ったんだ，ここまでは良かったんだが，布団を

はぐったら，洋服を着てるんだよ，変な夢だった

ハハハ. • J， rオーノ，おまえワイフをマームて
呼んでるていってたよな，マームは俺達が町にた

ってる女を冷やかして呼ぶときによぶんだぞ・

ハハハ」などが頭に残っています.NIHの偉い人

たちの会話のひどいこと.日本で見た碍の，ブラ

ディ先生の印象とはだいぶ違ってしまいました.

私の「痴的Jレベルとあまり変わらないと感じた
ものです. 2週自の月曜日，ブラディ先生の事務

室にコピーを借りに行ったら(ペンチェブは秘書

も，コピーもファックスも持っていない，だから

大親分の事務室でかりる，また，ペンチェフはコ

ンピュータに弱く， E-Mailの受け取り方は知っ

ているが自分ではE-Mailの送り方は知らないの

でE-Mailによる返事は期待できない)， rオーノ，
おまえどこに治まっている.水曜日 7時日分にワ

イフと一緒に迎えに行くから.ホテルで、待ってお

れJ.水曜自の 7時15分，ホテルの外で待ってい

たら本当に来てくれ，ベネット婦人と一緒にフラ

ンス料理をごちそうになりました.かつて自分の

もとから喧嘩して去っていった研究者やノーベル

賞受賞経歴のある現所長の悪口など開けっぴろげ

な話が聞けました.また，ブラディ先生は現在も

臨床を続けてし、る患者で，現在，ゴーシェ病，フ

ァブリ病，原因不明な15歳の退行性疾患の兄弟が

入院しているが，病棟に行ってみないかと誘って

くれました.彼の2人の子どもは22哉と20議，本

人は72歳，ベネット婦人は50歳，ベネットはジャ

クリーヌ(ケネディー完大統領夫人)に似た美人

で，やや恥ずかしそうにして，出しゃばらず，控

えめで，それでいて知性を感じさせる女性でした.

彼女自身数学の研究者だそうです.スープを頼む

擦，スープにつけられたフランス語の内容が解ら

ず，ブラディ先生に聞いたところ，それは澄んだ

スープの意味だと教えてくれたのですが，彼女が

横から，さりげなく違うわよと言っているその雷

い方に，奥ゆかしさと気品を感じました.実際，

出てきたスープはクリームスープそのものでし

た.ブラディ先生は口では嫌らしいことを自を輝

かせてしゃべるのに，この素敵なベネットへの気

の使い方はたいへんなものでした.20歳の年齢差

をカバーするにはたいへんな努力がL、るんだなと

患う反面，こういうベネットの雰囲気が家庭でも

そうなら，自分も彼と同じようにするだろうなと，

妙に感心と同情の気持ちを持ちました.準備した

おみやげのうち，家内が準備してくれた一番高錨

なネックレスをベネットに渡して，ベネットが開

ける時の顔をみて，多少は披の好意に報L、られた

と思いました.ベンチェフは，かれはピックボス

だ，おれは25年一緒に仕事しているけど，奥さん

とレストランに連れていってもらったことはな

い.おまえは2還問いただけでどうしてだとわめ

いていました.家内に「大事な人の奥さんにJと

渡されたネックレスは，本当はベンチェフの奥さ

んにと思っていたのですが，とりあえず，ベネッ

トで良かったと思っています.ブラディ先生はあ

る時， rおまえはNI百の後，ノースカロライナへ
行って，鈴木邦彦の家にとまるらしいな.おれも

すぐ後でおまえの寝たベットに寝ることになるん

だ，ハハハJと言っていましたので，鈴木先生か

らブラディ先生に私のことを宜しく頼むと連絡が

行っていたに違いありません.

Peter G. Pentchev CSection Chief， Cellular and 

Molecular PathophysiologySection) 

今回の文部省在外研究員としての受け入れをして

くれたのはペンチェフです. 1995年の夏以来，モ

デルマウスとその細胞株を使って，遺伝子クロ一

二ングの共同研究をすることになったのが直接の

きっかけです. しかし，いろんなひとから，ベン

チェフは分子遺伝学を知らない，最近は慢性疲労

状態にあるなどのうわさを聴いており，このとこ

ろ大きな成果がないと思っていました. しかし，

原閤遺伝子の単離は出来ていませんが，それ以外

の細胞生物学の領域で大きな発展をしつつあるの

を知って，ここを訪問したことを喜んでいます.

ペンチェフは毎朝7時に研究室に来て，論文を

読んだり，書き物をして 2人のポスドクが出て

くるのを待っています.毎日ポスドクに何をして

いるか開き，データがでているとそのデータに，
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次々質問を投げつけ，大声で，すぐ輿蓄して， rだ
まれj，r聞けj，rどうしてだj，rコントロールは」

と怒鳴り続けます.ひどいと思うときもありまし

た.ポスドク違は彼は rimpatientjで，興奮しや

すい，絶対に俺達の言うことを聴かないと言って

います.同じブランチの別のセクションにいた日

本人ポスドクも，ペンチェブの所では普通の日本

人は持たないねと話しています，しかし，アデル，

トニーなどのテクニシャンにはこれほどひどく怒

鳴りつけるのは見ていません.この短気さは自分

の研究を担うポスドクにしか向けられていないこ

とがわかります.彼自身の作業の中では，興蓄し

て怒鳴りつけながら，ポスドクの意見を聞きなお

す過程を繰り返して，ポスドクの出したデータを

確認して弱い部分を捜しているのがよく解りま

す.このしばしば感情的に思えるディスカッショ

ンは，彼の研究に対する信念と博熱の表現である

と感じましたが，その信念を理性的にではなく感

情的にぶつけられた人は，理性的に理解できるだ

ろうか，感情的に反発していくのではないかと疑

問がわきます. しかし，自分が命令したこととは

いえ，研究者になろうと言うポスドクの出した

データをまず否定するつもりで議論し，データを

出したひとに責任を持って答えさせる.一見ひど

いことに見えますが，一人前の研究者に育てるた

めには，このくらいの厳しさ，有無を言わさない

厳しさ，口答えをさせない厳しさが必要なのかも

しれないとも感じました.

この厳しさ，短気さが研究という誰にもゆずる

ことの出来ない場所でのみ表現され，かれの人柄

のl面にすぎないことは，その他の人に対する対

応でよくわかります.ある日，カフェテリアに行

った際， J ean But1erと言う年とった女性研究者

と一緒になった時に解りました.この女性は，人

類遺伝学部門に働き，ニーマン・ピック病C型に

はシスチンが蓄積していること，プロゲステロン

で正常細胞にコレステロールが貯まることをベン

チェフと一緒に明らかにした人です.ランチをと

りながら，ジーンのご主人が現在脳卒中で倒れ，

ジーンが昼は仕事と夜は介護と頑張っていること

を話してくれました.ジーンとはジョージワシン

トン大学の大学院の学生時代に，ジーンがテクニ

シャンをしており，そのころから35年にわたるつ

きあいだそうで， 1981年に彼の妻が野犬の群に襲

われ殺された信じられないような悲惨な事件の際

にも，ジーンに力づけられたことを含め個人的な

心配を話す間柄であり，一緒に研究する陪がらで

あることを話してくれました.彼は人生の中で大

きな苦痛を体験してきた男で，本質的にはひとに

やさしい男と思いました.

現在，彼がすすめている研究内容はすべて教え

てくれ，私と共同で研究することを歓迎してくれ

ています.これまで，ジーンだけでなく， NIHの

Joan Blanchette-Machie，フランスのMarieT 

Vanier，ノースカ口ライナの鈴木衣子先生など

長い間同じひとと共同研究をしてきた実績を見て

も，十分信頼して良いと言う気がしています(長

く続いているのは女性ばかり??).かつて，

NIHのブラディ先生の下からは，優秀な何人かが

けんかして出ていってしまいましたが，ペンチェ

フは彼を父親のように思い25年間も一緒に研究し

てきている唯一の男であること，また，ニーマン

・ピック病C型財団の人たちにも真撃な態度で接

している(ジムは来る度に，シングルモルトスコ

ッチウイスキーを持って来てくれる!)ことを

みると人間的にもいい男で，この男とは一生つき

あっていこうという気になりました.日本人は共

同研究に対して妙に防御すると言うのが彼の意見

です.私は，いま共同研究をして失うもの，防御

すべきものは何もなく，人間として信用したら，

一緒に研究を進める方がいいのではないかと信じ

ています.

最後の金曜日の夕方，自宅でジムのおみやげで

あるシングルモルトスコッチウイスキーを飲ませ

てくれ，現在の奥さんのMery1に紹介してくれま

した.彼の家はこどもがいないせし、か質素な小さ

な家でした.メリルはニュージーランド生まれの

立ち掠る舞いの美しい女性で，車iJj6時からテニス

をし，犬の散歩をさせ，ジョージタウン大学医学

部小兇科につとめるPhDで，ベンチェフの仕事に

も協力しています.ペンチェフは前の奥さんが犬

に襲われた経験を持っているのに，大きな犬をか

っています.自分自身もこの犬をかわいがってい

ますが，メリルのために飼っているのかもしれま

せん.散歩はメリjレの仕事のようです.アメリカ

の男はもっと協力的かと思って話を開いてみる

と，彼は家では料理もせず，そうじもせず，スコ

ッチをのみ，主事を乗り換えることしか考えていな

い (8000ccの4WDトラック， B抗Wバイク， 01-

dmobileの3台を持っている).朝7時に研究所
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に出てくるのは，メリルが犬の散歩とテニスに行

ってしまうためであり，結局家庭人としては私と

同じひどい怠け者の夫であることも解りました.

ブラディ先生が奥さんと歩く時はしっかりと腕を

とり，車に乗せるときは当然助手席に乗せ， ドア

も自分が開け閉めして，レディーファーストに徹

底しているのに対し，ペンチェフはメリルより先

に歩き，私を助手席に乗せメリルを後ろに座らせ，

ドアの開け閉めもメリル自身がしておりました.

なまけもの亭主のくせに亭主関白でもあります.

この2週間，勉強させてもらったことを感謝して，

いつか日本に招待することを約東しましたが，現

在彼は55歳で5年後はリタイヤーしてメリルの故

郷のニュージーランドの田舎に行くかもしれない

と言っています.私の子どものことを話している

ときに，おれも高校時代はダメな男で，晩成

(delayed development)だった，晩成であること

も大事だといっていました.本当の晩成なら，リ

タイヤーなどと言わないで， 40歳過ぎまでプレー

ボーイとしてならし， 72歳の現在も子どもの仕送

りのために仕事をやめるわけにはいかないと言い

つつノーベル賞までねらうブラディ先生を見習っ

て欲しいと思います.そして，当分はこの興味あ

るこーマン・ピック病C型研究のリーダーとして

頑張って欲しいと願っています.


