




































1.中・短鎖脂肪酸が,正常ヒトおよび有機酸血症児由来の培養線維芽細胞,またはラット肝

ミトコンドリアにおける,ピルビン酸の酸化に与える影響について検討した.さらに,その

影響に対して,グリシン,カルニチン,essentially fatty acid free-albumin がおよぼす効

果について検討を加えた． 

2.正常ヒト線維芽細胞によるU-14C ピルビン酸からの 14C02 生成は.メチルマロン酸(10mM

）,イソ酪酸(1mM)の添加で亢進したが,それ以外の中・短鎖脂肪酸の添加によりすべて対照

と同等か,抑制された. 

3.イソ吉草酸血症,プロピオン酸血症,メチルマロン酸血症児由来の線維芽細胞では,いず

れも短鎖脂肪酸非添加時も,U-14C ピルビン酸からの 14CO2 生成量は正常細胞の50～90%と

低値を示した．さらに,プロピオン酸血症細胞では,プロピオン酸(10mM,1mM)の添加により

，正常細胞より強い 14CO2 生成の阻害がみられた.グリシン,essentially fattyacid 

free-albumin 添加では 14C02 生成は同濃度の短鎖脂肪酸添加時に比し,同等かやや促進的

に働き,カルニチン添加では同等かやや抑制的に働いた. 

4.ラット肝ミトコンドリアでの U-14Cピルビン酸の酸化,および ATP 生成に与える中・短鎖

脂肪酸の影響より,検討した中・短鎖脂肪酸は大別して 4タイプに分けられた.' 

a)ピルビン酸からの14C02生成は亢進させるが,ATP産生は低下させるもの(イソ酪酸,メチ

ルマロン酸),b)14CO2 生成は低下させるが,ATP 産生には影響を与えないもの(4-ペンテン

酸の他,ほとんどの中・短鎖脂肪酸が含まれる),c)14C02 生成,ATP 産生ともに低下させるも

の(オクタン酸),d)14C02 生成 ATP 産生ともに影響を与えないもの(酢酸). 

5.ラット肝ミトコンドリアの呼吸に対し,中・短鎖脂肪酸は高濃度となるほど呼吸調節率を

低下させ，酸素消費を state3 では減少,State4 では増加させ,loose coupling の傾向が共

通して認められたが,ロテノンを添加しコハク酸を基質とした場合,ADP/O 比,ATP産生には

10mM のオクタン酸以外は著明な効果はみられなかった. 


