




 

メープルシロップ尿症(MSUD)の診断には末梢白血球,皮膚線維芽細胞,培養リンパ球

(lymphoid cell)などについて,障害酵素である branched chain keto acid dehydrogenase 

complex(BCKAD)を測定することが必要である。このうち,末梢白血球は培養の必要がなく,

患者が生存している限り入手は容易である。しかし,輸送や保存に問題がある。皮膚培養線

維芽細胞は 20～30 代の継代培養は可能であるが,以後は不可能になる。一 方,lymphoid 

cell は株化すれば無限に継代培養することが可能といわれている。従って lymphoid cell

を株化して保存すれば,仮に患者が死亡した後でも種々の検査が可能である。本研究はわが

国で発見された MSUD患者 7名から lymphoid cell株を樹立し,それらについて BCKAD を測

定した。 


