




吾々はさきに糖原病 Ib 型はミクロゾーム膜のグルコース-6-燐酸(G6P)の特異的転送障害

に基づくことを明らかにし糖原病 Ia と Ib との鑑別診断法を発表した。 

今回は糖原病 I型(von Gierke)の疑いで酵素診断を行った結果について報告する。対象例

8例,年令は 1才から 28 才に及んでいる。 

吾々の方法で調べた結果,グルコース-6-ホスファターゼ(G6Pase)の欠損に基づくIa型は5

例,他の3例はG6Pase活性は正常でありG6PAransl㏄ aseの欠損に基づくIb型であること

が判明した(表 1)。 


