






要約:フェニルケトン尿症(PKU)の母親から生まれた児には、子宮内発育不全、知能障害、

心奇形などが高頻度に生じ、maternal PKU と呼ばれている。現在 maternal PKU の治療と

しての食事療法について次のような問題点が残されている。1)母体に妊娠前よりフェニル

アラニン(Phe)制限食を行い母体の Phe血中濃度を低値に保つことを目的としているが、ど

の程度の血中濃度に保つのが安全なのか不明である。2)Phe を制限すると同時に他のアミ

ノを補充投与するという考えがあるが、その必要性、安全性にはまだ不明な点が多い。3)PKU

の食事療法中に低血糖があるという報告は、古くから散見されるが、糖代謝やエネルギー

代謝がmaternal PKUとその治療にどのように関連するかについてはほとんど研究されてい

ない。 

今回以上の点について、妊娠ラット(以下母鼠)を用い検討した。 


