








目的

　高プロリン血症を呈する疾患のうち,プロリン代謝の一次的な障害症として

は,proline oxidase の障害に基づく I型と, pyrroline-5-carboxylic acid(以

下 P5C と略)dehydrogenase の障害によるⅡ型が知られており,また最近ではα

-KG dehydrogenase の障害症に随伴した高プロリン血症も報告されている。高

プロリン血症Ⅱ型の血中および尿中には,P5C の増加が認められるが,Ⅰ型では

P5C の増加はなく,尿中 P5C を定量することになり,両者の鑑別が可能である。

しかし,P5Cは不安定な物質で,化学的に純粋な形で単離することが困難なため,

市販されていない。我々は,高プロリン・アラニン・ダルタミン血症の 1 例を

経験し,その患者における高プロリン血症の成因を知るために,尿中 P5Cの定量

を試みたが,その際 standardとして必要な P5Cを合成することを本研究の目的

とした。


