




　Gaucher 病は、複合糖肥質 glucocerebroside(以下 Glc-Cer)を水解するβ－

glucosidase の先天的な障害症で、これまでに患者の脾、肝、白血球および培

養皮膚 fihroblast を用いた酵素診断が報告されている。基質としては、天然

基質 glc-Cer の他に、水解後に螢光物質や色素を生成する合成基質(4Mu-β-

glucoside, PNP-β-glucoside)が使用されているが、入手が容易で測定手技も

簡単な合成基質がその診断に広く用いられる傾向がある。しかし、肝における

合成基質水解能の正常な Gaucher 病の報告もあり、Gaucher 病の診断のための

基質の撰択については注意が必要である。また、白血球を用いた Gaucher 病の

酵素診断の報告もいくつかみられ、我々も数例に試みたが満足すべき結果を得

ていない。そこで、今回種々の基質を用いて、血球による Gaucher 病の診断の

可能性について検討した。


