






研究目的 

DHBS 欠損症では BH4の欠乏により中枢神経症状が進行するので,L-ドーパと 5-ヒドロキシ

トリプトファンを与えて脳障害を予防する。しかし高フェニールアラニン血症に対しては

同時に食事療法を必要とした。われわれは BH4の連続経口投与により食事療法を中止もし

くは緩和することができないかを検討した。 


