






研究目的 

 GalactosemisのマススクリーニングにはBeutler法以外にPaigen法も用いられており,

この方法により古典的なgalactosemia以外のgalactosc代謝異常もスクリーニングされて

いる。 

Paigen法に用いられているQ396株大腸菌では,galactoseのみならずlactose,gal-1-p.

UDP-Galactose のいずれによっても生長帯が認められている。これらの生長帯にはそれぞ

れの特徴があり,galactose と lactose では辺縁の鮮明な円形生長帯を形成する。しかし,g

al-1-p や UDP-Galactose の生長帯では円形生長帯の周囲に薄い“ぼけ"像が見られ,Paigen

法の結果を判定する際に苦慮することも多い。従来,我々は薄層クロマトグラフィーによっ

て検体中の糖を同定し,galactosemia の鑑別診断を行ってきた。しかし,マススクリーニン

グの現場では Paigen 法の手法のみによって鑑別するのがより簡便である。Paigen 法にお

ける ga1-1-p の生長帯周囲の“ぼけ"は alkaline phosphatase(以下 phosphatase)前処理に

よりgalactoseに変換させると消失するはずであり,この方法はgalactoseとgal-1-pが蓄

積する uridyltransferase 欠損症に有用であると思われる。UDP-Galactose は phosphatas

e の作用をうけないので,UDP-Galactose の同定は不可能である。しかし・UDP-Ga1actose

を nucleotide pyrohosphatase(以下 pyrophosphatase)により,gal-1-p に変換させて，そ

の後，更に phosphatase の処理で galactose にすると Paigen 法での“ぼけ''が消失するは

ずである。我々はこのような見地より以下のような検討を行った。 


