












研究要約 

1)爪浸出液中のウロカニン酸/ヒスチジン比の2波長クロマトスキャナーによる測定は,ヒ

スチジン血症,その保因者および対照の診断に有用である｡この方法ならびにヒスチジン'

負荷試験により,新生児期に患者として発見されたものの中に,保因者の混在する可能性が

示唆された｡ 

2)フェニルアラニン負荷前後の血中ビオプテリン定量は,ジヒドロビオプテリン合成障害

症患者と保因者の診断に有用である｡ 


