








研究目的 

われわれは、フェニールケトン尿症や、maternal PKU の障害の機序を、ミトコンドリアの

エネルギー代謝の観点から検討中である。過去に、フェニールアラニン(Phe)が、ラット肝

ミトコンドリアの呼吸調節率(RCI)と P/0 比を低下させることを報告した｡1)今回は、さら

に、Phe およびその代謝産物の、ミトコンドリアにおける ATP 準位、呼吸鎖に与える影響

について検討した。 


