






要約:フルクトース-1,6-ジフォスファターゼ欠損症の急性発症時の尿中異常代謝産物を検

索し、イオン交換樹脂抽出有機酸画分の中に、特異的な糖リン酸である fructose-1,6-

diphosphate,glycerol-3-Phosphate を多量に検出した。この同定には、通常の有機酸分

析に用いる誘導体化とガスクロマトグラフによる分析法を用いたが、糖リン酸はこのよう

な誘導体化や高温での処理に対して不安定であり、定量的な分析は困難であった。誘導体

化を行なわない分析法として、IonSpray イオン化による質量分析法を用いて水溶液標品

での検討を行ったところ、感度良く疑似分子イオンを測定できた。糖リン酸を効率的に抽

出し、HPLC による分離操作を追加すれば精度良く分析できる可能性が示唆され、ハイリ

スクグループの迅速なスクリーニングに利用できるのではないかと考えられた。


