






研究目的 

分岐鎖アミノ酸、バリン、ロイシン、イソロイシンの代謝は、脱アミノ反応を受けた後、

それぞれ対応する分岐鎖ケト酸になり、その後共通の分岐鎖ケト酸脱水素酵素(以下

BCKDH)により脱炭酸反応を受けるといわれている。メープルシロップ尿症(以下 MSUD)は、

この BCKDH の欠損によりおこる先天性代謝異常症である。 

我々はEBvirusとインキュベーションすることにより株化されたMSUD患者由来のリンパ芽

球を用いて、その heterogeneity を調べてきた。前回までは分岐鎖アミノ酸の intact cell

による脱炭酸反応をみてきたが、今回は、アミノ酸の細胞内への取り込み及び、脱アミノ

反応の影響を取り除いた条件で、BCKDH をより直接的に測定する目的で、バリン由来のα

一 KetoisovaIeric acid(以下α一 KIV〕を用い、さらに酵素液として凍結融解した細胞液

を使用してみた。このような条件下で、複合酵素である BCKDHの overall 活性に加えて、

その Component である Elb と E3 の活性も合わせて測定してみた。 


