




研究目的 

我々はこれまでに尿素サイクル代謝異常症のマス・スクリーニング法として,血中オルニチ

ン(Orn),アルギニン(Arg),アルギニノコハク酸(AS)の微量蛍光測定法を開発し,発表して

きた。1'2)しかし乾燥血液源紙中の Arg や ASは 0～4℃においてもこわれやすく,発見もれ

もありうるので,一応 0～4℃や一 20℃で安定と思われるオルニチンアミノ転移酵素(OAT)

やアルギナーゼ(AG),アルギニノコハク酸分解酵素(ASL),アルギニノコハク酸合成酵素

(ASS),それにオルニチンカルバミル転移酵素(OTC)活性の有無で検査.出来ることが望まし

い。そこで我々はこれまでに開発してきたシステム3)を使い,さらに NADH の蛍光を肉眼判

定の容易な色素に変えて,酵素活性の有無を簡便なスポット法として開発した。 

また条件を選ぶことにより,酵素活性が正常,正常活性の 1/2 のヘテロや１/4～5 の酵素活

性の少いもの,0 の欠損症の判別が可能である。またマイクロプレートの蛍光迅速測定装置

を用いて.器械的に自動測定し判別することも可能となった。今回は OAT と AG の検査法に

ついて開発した。 


