










まえがぎ

　Hunter病は,Iduronate-Sulfataseの欠損により,ムコ多糖体の代謝障害をお

こす先天性代謝異常症である。本症はヘパリン由来の Idurono-sylsulfate-

Anhydromannito1 を基質として用いることにより,酵素診断が可能である。ま

た羊水,培養羊水細胞により,出生前診断も可能なことが,Neufeld らにより報

告された。本症は他の代謝異常症がそうであるように,軽症型と重症型,ならび

に角膜混濁を欠く例,有する例などの亜型の存在が知られているが,その生化学

的差違は不明であり,また Iduronate-Sulfataseそのものの性質についても,ほ

とんど知られていない。


