






研究目的 

テトラヒドロビオプテリン(BH4)は,フェニルアラニン(Phe),チロシン(Tyr),トリプトファ

ンの,いわゆる芳香族アミノ酸の水酸化酵素に共通する補酵素である。しかし,組織中の

BH4 の濃度は非常に低いため,これらの水酸化酵素に対して不飽和な状態であると考えら

れている。したがって,BH4 の投与により Phe 水酸化酵素をはじめとした芳香族アミノ酸水

酸化酵素を活性化することが可能であると考えられる。このことを利用して,maternal PKU

の母体に BH4 を投与して胎児に移行させ胎児肝の Phe 水酸化酵素を活性化することができ

れば,胎児におよぼされる高 Phe 血の影響を除去でき maternal PKU の治療に応用できると

考えられる。今回我々は BH4による maternal PKU の胎内治療の可能性について実験動物を

用いて検討した。また,正常ヒトにおいても BH4が肝 Phe 水酸化酵素を活性化することが可

能かどうか検討したので報告する。 


