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⽬的 ADAR1変異マウスにおけるAicardi-Goutières症候群様脳症の発症メカ
ニズム、特にI型インターフェロンの役割と産⽣細胞を明らかにする。

内容 ADAR1変異マウスの脳病理解析、空間トランスクリプトーム解析、IFN
シグナル経路の遺伝的遮断、ミクログリア除去、および細胞種特異的ADAR1
機能低下マウスの作製と表現型解析を⾏った。

結果 脳室内に蓄積したI型IFNがAGS様脳症の中⼼的駆動因⼦であり、その主
要産⽣源はニューロンとアストロサイトであること、特にアストロサイトの
機能障害がより重篤な脳症を引き起こすことを明らかにした。
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