
















はじめに:Reye 症候群は臨床症状と検査所見から臨床的診断を下し、肝生検による病理学

的な検索でもって確定診断とされてきた 1)。しかし、肝生検は肝障害による凝固因子活性

の低下による出血の危険性のために実際上は困難なことが多い。近年、筋生検で代用しよ

うとの動きもある 2)が、まだ評価は淀していない。肝生検あるいは筋生検を行いえたとし

ても、脂肪の微細な沈着あるいはミトコンドリアの形態異常は Reye 症候群に特有な変化で

はなく、多くの代謝異常でもみられる 3)。また、脳症や肝障害を説明しうる他の成因を除

外するには、どのような検査をすれば除外診断が充分になされたと考えうるのかも問題で

ある。生化学的には、Reye症候群はミトコンドリアの機能異常と規定できる。肝酵素の中

でミトコンドリア由来の酵素(mGOT,MAO など)の活性を測定することで、ミトコンドリアの

機能異常を把握しようとの試みも見られるが、これも評価は一定していない 4,5)。ミトコ

ンドリアの先天性機能異常とも位置付けられる有機酸代謝異常症の診断手段として、ガス

クロマトグラフィーマススペクトロメトリー(GC/HS)による有機酸分析が近年急速な発達

を示している。有機酸代謝異常症の中には、Reye 症候群と誤診された疾患も数多くあり

6-11),除外診断のためにも GC/MS による有機酸分析は必要不可欠と考えられる。 

有機酸分析が Reye 症候群の診断と鑑別に有用であった 3症例を報告する。 


