










要約 カルボン酸分析計を応用したアシルカニチン定量分析法について検討した結果,3 種

の異性体を含む 12 種のアシルカルニチンの同時定量分析が，1 検体 3 時間 30 分で連続自

動分析ができることを確認した。先天有機酸代謝異常症例の尿分析では,それぞれの疾患に

特異的なアシルカルニチン(マルチプルアシル CoA脱水素反応欠損症:イソバレリルー，イ

ソブチリルー，グルタリルー，ブチル,ヘキサノイルー,オクタノイルカルニチン;プロピオ

ン酸血症およびメチルマロン酸尿症プロピオニルカルニチン;グルタル酸尿症 1型:グルタ

リルカルニチン)を検出定量した。アシルカルニチンの尿中排泄量は患児の状態により著し

く変動したが，本分析法は有機酸代謝異常症の診断に有用であることを確認した。 


