




　本邦初の pyrimidine 5'-nucleotidase(P5N)欠乏による遣伝性溶血性貧血の

1家系 3例につき報告する。

　発端者は 20 才女性,家族歴に近親婚の有無は不詳だが,父母ともに鹿児島県

の片田舎の同じ村の出身。6 才で黄疽を指摘されたが他に異常なく成長。昭和

51 年 1 月黄疽,胆石,貧血で入院。入院時肝脾をふれず,赤血球数 298 万,Hb

10.3g/d1,Ht30%,MCV 100μ3,網赤血球 8.6%,赤血球に好塩基性斑点が目立った

ので P5N 欠乏症を疑って検索を進めた。血清ビリルビン 5.9mg/dl(間接型 3.5),

赤血球寿命 51Cr T1/2 18.6 日,骨髄では赤芽球系の過形成像がみられた。


