




糖原病1型(VonGierke病)は吾国で比較的頻度の高い先天性代謝異常症であり,glucose-6-

phosphatase(G6Pase)の欠損に基づくとされているが,臨床的に 1型と考えられる例で実際

に肝の G6Pase 活性を測定してみると正常活性ないし軽度の低下を示す例がしばしば経験

され,そうした例は Ib 型と分類され病因不明とされて来た(それに対し G6Pase 欠損の証明

される例は Ia 型)。吾々は Ib型症例の肝を用い種々検索の結果,マイクロゾーム内面に活

性基を有するG6PaseそのものはIb型で正常に存在し,病因はマイクロゾーム膜のグルコー

スー6 一燐酸(G6P)の特異的転送機構の障害にあることを強く示唆する所見を得た 1,2)そ

の後吾々の知見は米国の Arion ら,ベルギーの Cbrbeel らにより追試確認されている。 


