








要約:Zenllweger 症候群は新生児期より重篤な中枢神経症状を呈し,多彩な生化学的異常

を示す予後不良の常染色体性劣性の遺伝疾患である。我々は肝から抽出した m-RNA を用い

無細胞系でペルオキシゾームβ酸化系酵素の合成を行ない,mRNA の存在を確認した。次に

ペルオキシゾーム膜蛋白は Westernblot で検出できなかったが,35S-メチオニンで線維芽

細胞をラベルし,患者に於て 70kDa の膜蛋白の低分子化を認めた。更にWesternbilot 法を

導入し日本で初めての本症の出生前診断を行なった。 


