












目的:Reye 症候群は,急激な全身のミトコンドリア機能不全であり,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が,その詳細な発症機構は不明な点が多い。これまで

Reye 症候群の特徴的な所見として知られているものには,GOT,GPT の上昇,高アンモニア血

症,低血糖,乳酸・ピルビン酸の上昇,肝組織でのミトコンドリアの変性所見・脂肪沈着など

があげられる。これらの臨床所見,検査所見はいわゆる Reye 様症候群 1)2)(プロピオン酸

血症,メチルマロン酸血症,グルタール酸血症タイプⅡ,アシル CoA デヒドロゲナーゼ欠損

症,バルプロ酸による急性脳症 3)にかなり共通して認められるものであり,この他にもオ

ルニチントランスカルバミラーゼ低下症による Reye 様症候群の報告もみられる。 

これまで Reye 症候群では尿中アシルカルニチン排泄増加が認められ,二次性カルニチン低

下症が生ずる可能性が指摘されており,2)4)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きた。Reyeおよび Reye 様症候群の病態には,二次性カ

ルニチン低下症が重要な因子として関与しているのではないかと考え,今回,カルニチン代

謝の面から検討を行ったので報告する。 


