




Reye 症候群の原因は急激なミトコンドリヤ機能不全であり,それにより急性脳症が引きお

こされることが知られている。患者の血清中にはラット肝ミトコンドリヤ分画の呼吸機能

を抑制する物質が存在することも示されている。これまで Reye症候群の特徴的な生化学的

所見として知られているものには GOT,GPT の上昇,化血糖,高アンモニア血症,乳酸,ピルビ

ン酸の上昇,肝組織への脂防沈着などである。これらの臨床所見,生化学的所見はいわゆる

Reye 様症候群(メチルマロン酸血症,プロピオン酸血症,グルタール酸血症Ⅱ,アシール CoA,

デヒドロゲナーゼ低下症)にかなり共通のものである。この他,バルプロ酸使用時,オルラチ

ントランスカルバミラーゼ低下症の時の Reye 様症候群の報告などがある。 

これまで Reye 症候群で尿中アシルカルニチンの増加がみとめられ、2次性カルニチン低下

症が生ずる可能性が指摘されている。また,発作時に採取した肝筋ではカルニチン含量が低

下していることも知られている。以上め所見から,Reye および Reye 様症候群でのカルニチ

ン代謝を検討した。 


