


　近年ライソゾーム病の酵素療法は長足の進歩をとげつつあり、リポゾームや

赤血球膜を使う試みがなされ、ライソゾーム病治療の可能性が開けつつある。

今回吾々は、グリコシダーゼ欠損によって発症する糖蛋白代謝異常症の尿を用

いてスクリーニングを行う方法の開発を行った。

　試 料 と し て は 糖 蛋 白 代 謝 異 常 症 で あ る mannosidosis, GMI-

gangliosidosis,Fucosidsis の患者尿を用い、シリカゲル薄層プレートを用い

た。尿 1ml に等量の Dowex 50×8 イオン交換樹脂を加え、上清液を約 20μl(20

μg クレアチニン当量)スポツトし、m-propano1/water 8/3 で展開後、

mitromethare/n-propanol/water 4/5/3 で再展開し、オルシノール硫酸で発色

した。


