






研究目的 

Heard ら 1)により報告された Biotinidase 欠損症のスクリ一二ング法は,N-Biotinyl-ρ

-aminobenzoate(B-PAB)を基質として,濾紙血中の Biotinidase により遊離されるμ

amino-benzoate(PAB)のカップリング反応に基づく赤紫色の呈色から,Blotinidase 活性の

有無を肉眼判定するもので,簡便な優れた方法である。しかし,肉眼による判定は,疑陽性の

判定が難かしく,見逃しの危険性も高いことから,Heard らの方法を一部改良し,マイクロ

プレート及びマイクロプレートリーダを用いることにより迅速,かつ簡便に,濾紙血

Biotinidase 活性を定量化する方法を検討し,スクリー二ングヘの応用を試みた。 


