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旨

 第一編血清中アミノN値積分値と尿中アミノ酸君との関係

 19D8年,garro乱が先天性代謝異常症なる概念を提唱して以来,現在までに此の概念に

 属する疾患が8〔i余に及んで居る。特に近年アミノ酸分極法の進歩により,数々のアミ・ノ酸代謝

 異常症が発見されて居鮎過去三年間、東北大学小児科学教室で実施した尿中アミノ齪分極齢果

 によれば,精神的乃至身体的発育込`延児では高率にGeneralized塑アミノ酸尿が見出さ:11.

 ている。

 従来σeneraユiZGd・弛アミノ酸尿を来すもの淀,肝疾患及び腎尿細管再吸収障害に基く各

 種疾患が・知られているが,更に最近,てんかん,精神薄弱児にGeneraユizeこ型アミノ酸尿

 を認めるとの暑岱与が現れて来た。しかし,そのメカニズムについては全ぐ不明である。Genera一

 ユizOユ型アミノ酸尿を来すものシ〔汰,腎尿細管に於げるアミノ酸再吸収障害に塞ぐものをre-

 1毘1無と,prerena■のアミノ酸代謝障害によ9」月臣中1'⊂アミノ酸が増量'し,腎再吸収の閾

 値を越えて尿に多量に排泄される場合はOverfユ。、マ型と分類されている。精神的乃至身体的

 発育遅延抽〔見られるGeneraliz颪型アミ.ノ1至腺が。v6rfl。w型か,rgnaユ型7～・観

 究める目的て,斗O%ESポリタミン(必須アミノ般混合液)を負荷し,経時的に血清アミノLl

 値を測定・又尿中アミ・ノ}ll直を測定して,アミノ猷クリアランスを検討した。

貝 定 対

象

 健康小児6名(1ケ月より10才)、病因不明の精神的又は身体的発育遅延児27名(2ヶ月

 より10才),病名明らかな患児17名。

測

定 方

法

 実験前日及び負荷后24時間蓄尿し,クレアチニン,アミノNを測定.又その前后尿をぺ_パ

 }クロマ1'ク'ラフィーによリアミノ酸分析を行って,そ'の変動を観察した。負荷量は体重梅当り

 、2麗を静注し・5分・15分,50分,60分に対価二り1細し,∬ll瀞やフ'ミノN秘}イ!並11鶴拙
 した。但し尿甲アミノ酸排泄量はクリアチニン比をもつて表現した。

 浜1」

定

成 績

 健康児群の且且沽中アミノN積分値の平均は'16.OO,負荷前尿中アミノN値の平均は0.45,

 負荷后平均はロ.50となり,アミノ蔽分析結果では,メチオニン,・イシン,イソ・イシンの排
 泄増加の傾向を示した。精神的乃至身体的発育遅延児群では負荷前に,アミノ齪尿を示したもの
 52%あったが,特定アミノ峻の増量は認め左かつた。又この群にβ一a瓢inoi80bu七y'工in
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 aci己尿を示すものが59%もあった。アミノ齪尿のあるものの内,肩列のみoverfエow型
 であり,他はrenal型であった。
 病名明らかな疾1患者羊の内.OverflOw型をオミしたもの1ま,フエニールケトン尿症.先天性
 トリプ1・フアン尿症iであり.renaユ型を示したものは,hOwも38y・ndrOme,Paina邑
 8y'uαrome,乳児肝炎の例であった。正常型に入るものは,ウイルノン氏病,Hyd-rone一
 陣「08e,てんかん(非発作時)の各一州であった。

 第二繍アミノ酸クリ'アランス法による,アミノ餓尿の分類

 醜編に於いて.匝清中アミノN積分法により,一部overflow型を示すもののあることを明

 らかにした。従来。脳性小児麻痺等の脳障害児に婁々見られてるアミノ酸尿は血中アミノ酸の上
 昇を伴わ左いことから,renal型のものとされていた。本編に於いては腎尿細管に於けるアミ

 、ノ破再吸収機構を明らかにする1ヨ的で,前編同様10%ESポリタミンを点滴静注負荷し,アミ
 ノ酸クリアランス法による、アミノ酸#∫吸収率の芒則定を行った。

研究対象

 健1書毛小児6名(ろケ月～窪2才),未熟児5名.精神的乃至身体的発育不良児19名,病名の
 明らかな患児21名について実施した。

実 膜 方 法

 空腹時,ESポリタミンを笹分体重1(9当りロ.05朋君を10～60分間、点滴静注負荷し.その
 闘カテーテルにて採尿し,クリアチニン値,アミノ副直を測定し.クリアチニンクリアランス及
 びアミノNクリアランスを算出,又尿については薄鰯クLコマトク'ラフイーによリアミノ酸分・析を

 打つた。

実

三盆 成 績

 健購」・児では尿中アミノN,ク1ノアチニン比がロ.20～O.48と分布し,その平均値は0、35で
 あり,アミノ昼工再吸収率は95,5%より96.5%となわ平均は95%であった。未熟児に関して
 は尿中アミノN,クリアチニン/七は臼.6臼、ロ.66であり健康小児の約2倍量のアミノN排泄があ
 り,アミノN再吸収率も88.5%～92、o%と低下していた。上述の関係を,再吸収率を横軸,ア
 ミノN・クリアチニン比を縦軸のグラァに記入すると,未熟児群は原点(再吸収率1000.,アミ
 ノN,クリアチニン比O,00)と,健康小児の平均値との延長線上のある一点に集合する傾向を
 示して居り,明らかにrenal型に属するアミノ酸尿症であると云える。即ち延長線より上面に
 スポツ!・されるものはoverflow型であり,下面にスポットさノ1.るものはrenal型に.竄す

 るものと云える。しかし実際には延長線は弔を有して居るので,棄却限界を求め.その.巾の上限
 ,牌下面にスボツトされるものがrenaユ型であると云えよう。各種疾患児群ではoverfユOw

 型を示したものはTay-Saclei8di8eaSeの2例,フエ二一ルケトン尿症2例,ウ'r

 ルソン氏病,高菜酸血症の各1例であり,renal型に属するものは..光天性胆道閉塞症.gian七
 ce:Lコ.hepa七ibj.8,'i下多ミ.1染色伺く異常症の各通1列であった。正常型ケこ入るもび)は,ウィル
 ソン氏病2例,上皮小体機能低下症1例,てんかん2例(共に非発作時),低アルカIlフォスフ

 ァターゼ血症,ビタミンD過剰症の各1例であった。
 病因不明の精神的乃至身体的発育遅延児の場合,rena1型1B例,overflow型「例,正

 常型5側て」あった。又この詳でrenal又はoverflOw型を示したものび)尿中遊離アミノ酸分
 析結果でも,特定ブミノ酸の増量は認められなかった。
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 審査結果の要旨

 原因の不明森,小児期の精神発育障碍児にかいての尿γミノ酸排泄に関する研究である。

 特に,各種アミノ酸混合液(ボリタミン液)の、点滴静注前、後にr登ける∬1斤青アミノ酸蓄積1変お

 よび24彗存問尿中薯非†吐・量のt畏服差=登よび鋳乏中子ミノ酸GDペーパークロマトグラフィーを杉主査方え去と

 して旧いてレ・る。

 これらの検査結果として櫨.未熟児にゑけるアミノ破の細尿管よりのll∫吸収率の低下をみとめ,

 ま妙趣7く1恥樹帖邑育木剣1己24鰯コ,lll維アミノ酸馳n8例,。verゴ・。w型ア」酸

 尿と思われるもの1例,正常と思われるもの1例があったと述べていみ。

 したがって本論文は学イ立を授・与→ロるに締するものと1慰める。
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