




　高チロジン血症には PHPPA oxidase の障害されている肝腎型と、tyrosine

transaminaseの障害が推測されているRichner-Hanhart型(以下R-H型と略す)

とに分類することがてきる。即ち、肝腎型は肝障害、腎障害を主徴とし、血中

チロジン(Tyr と略す)値は 10mg/dl 前後であるが、R-H 型は、知能障害、角膜

溷濁、手掌の角化が特徴で、血中 Tyr 値は、1 例を除いてすべて 15mg/dl 以上

である。(図 1)。


