




1.PKU(北海道地方昭和 53 年まで 2 例早期治療)生後 3 カ月より治療した症例 1

と、生後 23 日より治療した症例 2の 2例について追跡した。

　症例 1.現在 4 才て血中 Phe 値は 8-10mg/dl に調節されている。知能は正常

に近いがやや遅れている。

　症例 2 は、早期より治療乳を与え、血中 Phe 値も 5mg/dl 前後によく調節さ

れていた。しかしながら生後 7 カ月頃より筋強直発作を起すようになり、脳

CT-Scan にて萎縮がみとめられた。首のすわりも不完全で運動機能発達遅延も

著 明 で あ っ た 。 生 後 7 カ 月 半 、 非 定 型 PKU を 疑 っ て 、 5-

Hydroxytryptophane,L-Dopa を内服させたところ症状の著しい改善をみた。


