






要約:Maternal PKU の治療に母体の Phe の摂取制限が主に行われているが、最良の治療基

準は未だ解決されていない。我々は高Phe 血症妊娠ラットを用いて糖代謝について検討を

行った。妊娠 20 日目のラットに O.3%、1.0%Phe 溶液を経尾静脈投与し、母鼠のplasma 中

のインスリンの増加を確認し、母鼠と胎児の血糖を測定した.母鼠では Phe 負荷前は 11O

㎎/d1 で、負荷 40 分後はそれぞれ 75 ㎎/dl、60 ㎎/dl に下がった。胎仔では負荷前の 23

㎎/d1 から 40 分後それぞれ 10 ㎎/dlと 13 ㎎/d1 になり、約 50%の減少を示し、母鼠に比べ

て、より著明に血糖が降下した。[14C]alanine を tracer とし、高フェニルアラニン血症

で母鼠と胎児肝臓における alaninemetabolic rate(AMR)は Phe負荷により低下が認められ

た。 

以上の結果により、血中 Phe濃度が軽度から中等度に上昇した状態ですでに母体より胎児

の血糖が低下し、胎児が低血糖になる可能性が示唆された。同時に糖原性アミノ酸と糖代

謝間が阻害されていることが一層胎児低血糖を拍車をかけることになる。Matenal PKU の

治療に糖代謝の関与を考慮し、より厳格に治療すべきことが示唆される。 


