






【要約】PKU の長期予後を改善するためには厳格な食事療法が必要であり、自然蛋白摂取

制限とともに、Phe 除去アミノ酸混合物を蛋白の代替食品として与える必要があるか、我

が国では PKUの蛋白摂取量についての指針は示されていなかった。そこで、早期発見され

た PKU35 例の蛋白摂取量と血中 Phe 値、身体発育、知能発達との関連を検討した。大部分

の症例の血中 Phe 値は PKU 改定治療指針の年齢別血中 Phe 維持範囲に保たれており、蛋

白摂取量(その大部分は Phe 除去アミノ酸由来)は乳児 2.0g/kg、幼児 1.5～2.0g/kg、学童

1.0～1.2g/kg を保っていた。この摂取量は、日本人蛋白所要量に比べ明らかに低かった

が、欧米の蛋白摂取勧告値は十分に満足しており、身体発育は全例正常で、コントロール

不良の 1例を除き全例で正常な知能発達を保っていた。また、蛋白摂取不足が持続すると、

Phe 摂取制限を厳しくしても高 Phe 血症か惹起されるため、上述の蛋白摂取を保つことが

必要と考えられた。


