








有機酸代謝異常症の病態の解明に伴い,新しい治療法が試みられている。われわれもプロピ

オン酸血症とメチルマロン酸尿症,およびグルタル酸尿症(Ⅰ型)にカルニチン療法が有効

であることを報告し,またカルニチン療法の生化学的指標として患児のミトコンドリア内

に蓄積する有機酸とカルニチンが結合した特異的なアシルカルニチンの定量分析の重要性

を指摘してきた。しかし臨床的に有用なアシルカルニチン分画の分析法が確立していない

ために,プロピオン酸血症とメチルマロン酸尿症においてプロピオニルカルニチンが,また

イソバレリル酸尿症でイソバレリルカルニチンが検出されているにすぎず,グルタリルカ

ルニチンは未だ証明されていなかった。 

われわれはカルボン酸分析計のカルボキシル基に特異的な反応系に着目し,高速液体クロ

マトグラフィーの分離カラムを用い,カルボン酸分析計を検出系としたカルニチンおよび

アシルカルニチン分画分析法の開発に取り組んでいる。今回この方法によりグルタル酸尿

症(Ⅰ型)例の尿中グルタリルカルニチンを同定したので,この新しい分析法について報告

する。 


