








急性脳症,特にReye症候群でカルニチン代謝の2次的な欠損症が生じ,また治療にもカルニ

チン投与が役立つことが示唆されている。Reye症候群の原因はまだ不明であるが,病態の 1

つとして短鎖の脂肪酸の体内蓄積があり,この毒性も脳障害を考える場合の 1 因子と推論

されている。 

最近,短鎖の脂肪酸,有機酸代謝におけるカルニテン代謝を知ることは,Reye 症候群の病因

解明,治療への応用などの面から重要な課題と考えられる。 

今回,我々は以上のような理由から,多数例の 2次性カルニチン欠損症の患児と正常対象児

について,free carnititine と acyl carnitineが腎から排泄される機構を明らかにしたい

。 


