






 

N-acetyl-β-hexosaminidase活性低下症であるTay-Sachs病の酵素診断をおこなうにあた

り,従来から 4-MU 誘導体あるいは,p-ニトロフェノール誘導体を酵素活性測定用の基質と

して使用し,加熱テストやイオン交換カラムにより,β-ヘキソサミニダーゼ A 活性を測定

する方法がとられてきた。われわれは,β-ヘキソサミニダーゼのアイソザイムである A分

画と B分画のうち,主として A分画が,ムコ多糖体(コンドロイチン-6-硫酸またはヒアルロ

ン酸)の代謝に関与している事実に注目し,ヒアルロン酸由来のオリゴ糖を,ヘキソサミニ

ダーゼA活性測定用の基質としてもちいることにより,Tay-Sachs病の酵素診断のための簡

易な測定方法を開発した。 


