






　ライソゾ-ム酵素欠損症の酵素学的診断の発達はめざましく、現在では 20 余

疾患の酵素学的診断が可能である。その酵素学的検索法の確立は患者の早期診

断のみならず、保因者の検索及び出生前診断による患者の出生を未然に防ぐこ

とが可能となる。

　今回我々は、4-MU 誘導体の人工基質を用い培養リンパ球(Burkitt リンパ腫、

伝染性単核球症の患者から得たリンパ球を数年以上継代培養したもの)、リン

パ球、混合白血球、血清について各種ライソゾーム酵素活性を測定した。方法

は表 1に示す如く 0.2M 酢酸緩衝液に各濃度の基質を溶解し、その 100μl に 50

μl の試料(各試料は－70℃に保存、酵素活性測定に際し凍結、融解処理)を加

え、37℃で加温、60 分後 0.2M グリシン緩衝液(pH10.5)を 3ml 加えて反応を停

止螢光光度計を用い Ex.365nm、Ex.450nm で測定した。尚、活性値はあらかじ

め作製した標準曲線から算出した。


