










要約 

先天性チロジン血症Ⅰ型と果糖不耐症は乳児期チロジン血症の典型である｡乳児早期に発

症し,急激な肝不全症状を呈して死に至る｡制限食療法の早期開始が救命的であり,従来肝

生検により診断されてきた｡前者の患児肝2例についてPHPPA酸化酵素活性の低下と基質阻

害性の増加を認めた。末梢白血球においても該酵素活性は存在し,患児は低活性を示した｡

果糖不耐症児では正常であり,本法により肝生検によらずに両疾患を鑑別診断し得る｡ 


