






一色らは(62年度)・ガラクトース代謝能の異常の有無を鑑別するのに有用である尿中ガラ

クチトール定量法を確立し、新生児・乳児・成人の正常値を測定し、又現在、臨床上にも

応用している。また、ガラクトース血症Ⅰ型では、早期治療をしたにもかかわらず、知能

障害や思春期になると卵巣の機能障害を引き起こす事が報告ざれており、Ⅱ型では、白内

障以外の症状として、痙攣、脳波異常、知能障害及び脳細胞内のガラクチトール蓄積によ

る pseudotumor も報告されている。しかし、Ⅰ型・Ⅱ型とも、その成因については現在も

なお不明のままである。さらに、Ⅰ・Ⅱ型の両症例とも、たとえ無乳糖食事療法を行なっ

ていても、尿中に大量のガラクチトールが排出されている事が知られている。そして、今

までの報告では、ガラクトース血症において、Gal-1-P 以外による組織障害を検討した報

告は少なく、卵巣や脳に対する、ガラクトース及びガラクチトールの関連についても十分

に検討されていないのが現状である。また、最近、糖アルコールの増加が、イノシトール

及びその燐酸化合物の代謝に影響することも知られている。そこで、我々は、実験的ガラ

クトース血症ラットを作り、invivo で、尿、血液、脳、肝,水晶体、卵巣におけるガラク

トース、ガラクチトール・イノシトール・(脳の 1部ではイノシトール3燐酸)を測定し、

検討した。その結果、卵巣では、ガラクトース、ガラクチトールの蓄積は非常に少なく、

両物質とも卵巣機能障害の原因物質とは考えにくい。又、脳においては、ガラクチトール

が、卵巣や肝臓に比べてかなり大量に蓄積しており、かつ、イノシトール 3燐酸の減少が

見られていることより、ガラクチトールの蓄積が、脳機能になんらかの影響を及ぼしてい

ることが推察される。血中ガラクトース値が低濃度である 15%負荷群においても、尿 1ml

当りの尿中ガラクチトール排出量は、50%負荷群と同程度の値を示している事から、ガラク

トース血症の患者において、尿中ガラクチトールの測定により、脳障害の発現に注意を払

い follow すべきであると考えられる。 


