




















はじめに 

尿素サイクルの先天代謝異常症は，種々の程度の肝障害をともなうことが多い。しかしそ

れらの疾患における肝組織像,とくに微細構造に関する報告は少ない。また,後天的な原因

により高アンモニア血症，肝障害をきたす疾患の 1つに Reye 症候群がある。さらに,尿素

サイクルの先天代謝異常症が,ときに Reye 症候群に類似した病像を呈し,鑑別が困難なこ

ともある。Reye 症候群では,脳浮腫対策が治療の中心となる点で,尿素サイクルの先天代謝

異常症に対するそれとはことなるため,両者の鑑別は臨床的にも重要である。 

そこで,両者の鑑別に肝組織像の検索が役立つかどうかを知るために,オルニチントランス

カルバミラーゼ(OTC)欠損症,アルギニン血症(アルギナーゼ欠損症)の各 1 例につき,肝組

織像,微細構造を観察し,Reye症候群のそれと比較検討した。とくにアルギニン血症の肝組

織像の報告は,過去に 1例 4)しかなく,所見の集積が必要と思われるので報告する。 


