












GM2-ガングリオシドーシスは,GM2-ガングリオシドと呼ばれる糖脂質が体内に蓄積される

リソゾーム酵素異常症である。本症の病因が,Tay 一.Sachs 病では,β-ヘキソサミニダーゼ

Aが,Sandhoff病では,β-ヘキソサミニダーゼAおよびB分画の活性低下にもとづくことは

すでに報告されている。しかしながら,本症で,その活性低下をみるβ-ヘキソサミニダーゼ

が,上記の糖脂質のみならず,N-アセチルヘキソサミニド結合基をもつ,ムコ多糖や糖タン

パク代謝にも密接に関連しているであろう事実は,まだ十二分に解明されていない。ムコ多

糖体の分解に関与するヘキソサミニダーゼの作用については,Thompson や Cantz らにすで

に報告をみるが,彼らが利用した基質は多糖鎖からなり,しかも酵素活性測定方法は複雑で

あった。 

今回,著者らは,コンドロイチン・6・硫酸を酵素学的に,ならびに化学的に分解することに

よって,Gal NAc-Glc UA-Gal NAc〔3H〕からなる脱硫酸化 3糖を生成し,β-ヘキソサミニダ

ーゼ活性測定用の基質として使用することにより,GM2-ガングリオシドーシス由来の培養

皮膚線維芽細胞中のβ-ヘキソサミニダーゼ活性を測定するとともに,この基質に対する酵

素学的性質に関しての検討を試みた。 


