






要約 これまで母体の高フェニールアラニン(phe)血症が,胎仔の生後のミエリン形成に及

ぼす影響について,ミエリンの指標酵素である 2',3'一 cyclic nucleotide3'-phosphodies

terase(CNP)活性につき検討してきた.その結果,実験的高 phe 血症マウスより出生した仔

マウスでは,日令 28 付近で一度有意差の消失する時期があるものの,ミエリン形成のほぼ

完了する日令 56 まで,大脳,脳幹,小脳のいずれの部位においても CNP 比活性の低下が認め

られ,ミエリン形成の障害されることが明らかとなった.そこで,今回は,さらにミエリンの

質的異常を検討するため,myelin subfractionsの割合および各subfractionの脂質構成に

ついて調べた。その結果,日令 56 の胎生期高 phe 血症群で減少していたミエリンは myelin

 subfraction 別にみると,成熟型ミエリンとされている lightmyelin subfraction であっ

た.一方,未熟型ミエリンとされている heavy myelin subfraction の蛋白量には変化がな

ったことより,胎生期高 phe 血症のミエリンに対する影響は,未熟型より成熟型へのミエリ

ンの成熟障害にあることが示唆された.また,胎生期高 phe 血症群では,heavy myelin subf

raction において不飽和脂肪酸の飽和脂肪酸に対する比(U/S 比)の減少がみられ,胎生期高

phe 血症が不飽和脂肪酸の脳内での不足をひきおこすと考えられ,不飽和脂肪酸の少ない

質的に異常なheavy myelinはlight myelinへと成熟できず,最終的にミエリン形成障害に

いたると考えられた. 


