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緒 言

無カタラーゼ血液症39)47)56)61)acatalasemia(以下

無 「カ」血症と略記する)は 特異な先天性酵素異常

症の一つに数えられ,そ の本態は体内カタラーゼ生

成に関与する異常遺伝子のホモ接合体である.

本症が学術上とくに重要な位置を占めるのは,人

類遺伝学において多 くの場合,劣 性遺伝子をヘテロ

の形で保有する個体gene carrierを 正常者から明確

に区別することは不可能に近いのであるが,本 症に

おいてはこのようなヘテロ接合体の低カタラーゼ血

液症hypocatalasemia(以 下 低 「カ」血症 と略記 す

る)の 存在を,そ の個体の血液カタラーゼ活性が正

常者の約半量であるところから比較的簡単な生化学

的検査によつて検 出し得ることである24)29).そして

この方法を応用した集団選別検査screening testを

行なえば,今 まで不正確な計算式により推定するに

とどまつていた特定の人 口集団populationの 遺伝

子頻度を実測することも可能となる.

このような理由で本症遺伝子の探索は人類遺伝学

上きわめて重要かつ興味ある研究と考えられる.そ

こでわれわれは本症の発見以来,無 「カ」血症症例

の追加発見につとめ,ま たその家系の遺伝学的調査

をすすめるとともに,昭 和34年 以降は日本国内各地

において低 「カ」血症者検出を目的とする集団選別

検査を実施してきた.こ れら各調査で得られた興味

深い結果についてはそのつど報告したが44)45)48)58),

以下 に昭和41年 および42年 度に行なつた選別検査の

成績および同期間中に報告された無 「カ」血症例に

ついての文献的考察について述べる.

調査方法および成績

1. 昭和41年 度低 「カ」血症集団選別検査

低 「カ」血症者検出を主目的とする選別検査には

Herbert法19)29)を 応 用した簡便法(Kobara法33))

を用 いた.こ の方法で選別された個体については,

さらにHerbert法 によつてカタラーゼ活性値を測定

し低 「カ」血症者であることを確認した.

昭和41年 度の集団選別検査の成績はつぎの通 りで

ある.

a) 岡山大学新入学生1,261名 .低 「カ」血症者1

名(4月11日 ～13日).

b) 琉球沖縄本島住民の空輸血液について調査.

 2,175名 中低 「カ」血症者な し(2月28日 ～7月26

日).

c) 千葉県学童3,500名.低 「カ」血症者9名(1

年 にわたり数次).

図1　 Kodera家 系
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表1　 各地域における集団選別検査成績 d) 台 湾 住 民21,789名.低 「カ」 血 症 者60名.内

訳,漢 民 族20,439名 中低 「カ」 血 症 者59名.高 砂族

1,350名 中 低 「カ」 血 症 者1名(2月25日 ～10月4

日).

なお,岡 山大学新入学生より検出された低 「カ」

血症の家系調査成績を図1に 示す.ま た,台 湾にお

ける調査は詳細にわたるため,別 にまとめて報告し

た62).

2. 昭和42年 度低 「カ」血症集団選別検査

a) 千葉 県学 童3,825名.低 「カ」 血 症 者10名(2

月23日 ～3月17日).

b) 琉 球 沖 縄 本 島 住 民 の 空 輸 血 液 に つ い て 調 査.

 607名 中低 「カ」 血 症 者 な し(3月9, 10日).

c) 岡 山 大 学 新 入学 生1,265名.低 「カ」 血 症 者1

名(4月12日 ～14日).

d) 隠 岐 小 中 学 校 学 童4,831名.低 「カ」 血 症 者7

名(4月17日 ～28日)60).

e) 岡 山県 長 島 住 民287名.内 訳,日 本 人272名,

朝 鮮 人15名.低 「カ」 血 症 者 皆 無(7月 ～8月).

以上,1, 2の 成 績を昭和34年 以来当教室で行な

つてきた集団検査成績に併せて整理すると表1の よ

うになる.

3. 無 「カ」血症症例

昭和41年,福 永57)は鼻甲介手術により発見した本

症の1家 系2例 を報告した.こ の家系は通算して第

44番 目となる(表3).ま た,沢 田らは昭和40年 に

報告53)した第42. NKM家 系を含む90世 帯213名 の集

団調査を行ない,昭 和42年,そ の近縁者(い とこ半)

に1例 の無 「カ」血症者を追加発見し報告した59)

.これ と同時に同家系員を含み被検者中より36名 にの

ぼる低 「カ」血症者を検出した.

考 按

無 「カ」血症に関する研究は昭和21年,高 原が進

行性壊疸性顎骨炎の一少女に手術を施した際,術 後.

の創腔洗條の目的で注加した過酸化水素水が発泡せ

ず,瞬 時に黒変 したことに始まる1)-9).

この特異な現象はこの患者の血液中にカタラーゼ

酵素を欠くために起 こつたことが分かり,こ のよう

な “無カタラーゼ血液症”者に発症する進行性壊疸

性口腔病変を発見者に因んで高原氏病と命名 された.

その後,本 症の発見例が増すに従いこの歯性顎骨

炎などの口腔病変は必発のものではないことが分か

り,過 酸化水素水滴加による血液黒変の現象のみが

本症の本質的徴候 として残つた.こ の現象はオキシ
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フル試験として本症の検出に広 く利用されている.

その手技は耳垂などを穿刺して小 出血点を作り,こ

れに少量のオキシフル(過 酸化水素水)を 注ぎ血液

が発泡しないで黒変するか否かをみるだけであるか

ら,選 別法として極めて好適かつ簡便な方法である.

また本法はとくに本症検出の目的で ない臨床 的手

技,た とえば採血,傷 処置,手 術などの場合にも容

易に適用することができる.実 際に現在までに報告

された無 「カ」血症例の多 くは前述のように臨床医

師により偶然の機会に発見 されている.

既発見の無 「カ」血症症例は44家 系93例 で あり,

その内訳は日本人39家 系,日 本在住の朝鮮人1家 系,

スイス人3家 系,イ スラエル人1家 系である(表2),

各家系の諸要目については一覧表として表3に 示し

た.ま た本症家系の発見地を図2に 示した.こ れら

の図表によれば,日 本における本症家系は北海道よ

り九州にいたるまで広 く各地に散在しており,本 症

の遺伝子は全国的に分布 していると考えられる.

表2　 既発見無 「カ」血症家系および症例数

(昭和42年12月31日 現在)

しか しながら,こ のオキシフル試験で検出できる

無 「カ」血症は出現頻度のきわめて低いホモの状態

であり,そ の発現は日本人10万 人に1人 と推定 され

ている40).一 方,遺 伝的により重要な保因者である

ヘテロ接合体,す なわち低 「カ」血症者は無 「カ」

血症者にくらべ遙かに高頻度に存在するが,こ れに

対してはオキシフル試験は無効で,さ らに手数のか

かる生化学的検査が必要となる.

図2　 無カタラーゼ血液症44家 系の分布(数 字は発

見順に從つた家系番号,表3参 照)

現在,確 実でかつ比較的簡便な方法としてHerbert

法19)29)が用いられるが,こ れも選別法

としてはまだ煩瑣なので,こ れより滴

定操 作を省い たKobara法33)に より

選別検査を行なつている.調 査に際し

ては,ま ずKobara法 による選別検査

で保因者と疑われるものを摘発し,こ

の個体およびその家系者についてHe

rbert法 によるカタラーゼ値測 定を行

なって確かめるという手順をとってい

る.

表4　 日本人低 「カ」血症17家 系の調査成績

† 集団選別検査により発見された発端者を含む

* 無 「カ」血症26 . KOH家 系へ嫁した女子1

名を含む

集団調査により現在までに得られた

主な成績は表1, 4, 5の 通 りである.

表1に よると低 「カ」血症者の発現頻

度にはかなりの地域差が認められる.
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表3　 無 「カ」血症家系一覧(昭 和42年 末現在)

註　*20. ITO家 よ り嫁した低 「カ」血症女子1名 を含む

+11. MIYと 血 縁 あ り,家 族 員 を11.に 整 理　 △ 朝 鮮 人　† ス イ ス人　＃ イ ス ラ エル 人
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表5　 朝鮮人低 「カ」血症5家 系の調査成績

† 集 団選別検査により発見された発端者を含む

岡山市における調査対象は主として大学生で,こ の

0.11%と いう値は日本人平均値に比較的近いものと

思われる.無 「カ」血症多発地域(長 野県伊那,島

根県大東など)で は当然のことながら低 「カ」血症

発現頻度も高いのであるが,千 葉県においては未だ

無 「カ」血症例の存在が報告されていないにも拘わ

らず0.31%と い う比較的高い値が得られた.

日本在住の朝鮮人の調査により,朝 鮮人の低 「カ」

血症発現頻度はきわめて高 く,朝 鮮半島と地理的に

隣接 している長崎県対馬45)における発現頻度もそれ

に相応 していることは既に報告した.し かしこれと

ほぼ同じ条件である島根県隠岐60)の今次の調査では

その値は0.14%と,平 均日本人値にむしろ近い値を

示 した.

台湾62)における漢民族は0.29%と 平均日本人値の

3倍 に近い値を示した.ま た,原 住民である高砂族

中に1例 ではあるが低 「カ」血症者を検出したこと

は,高 砂族の起源にも関連してきわめて示唆に富え

ものと考えられる.

結 語

昭和41 (1966)年 および42 (1967)年 度 に行なつ

たacatalasemia, hypocatalasemiaに 関する調査成績

を報告し,あ わせて同年末現在の無 「カ」血症報告

例および同年末までの低 「カ」血症集団選別検査成

績について整理集計を行なつた(各 図表参照).

昭和42年 末における無 「カ」血症報告例は44家 系

93例 で ある(表2).
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A Report of Field Survey on Acatalasemia and 

Hypocatalasemia in 1966 and 1967

By

Shigeo TAKAHARA, Yoshio OGURA, Takashi KOYAMA,

 Hiroyuki KISHIMOTO, Kazuo CHIBA, Masanori SADAMOTO, 
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 and Hideo KASAI

from the Department of Otolaryngology Okayama University Medical School

(Director: Prof. S. Takahara)

Koji OHKURA

from the Laboratory of Human Genetics Tokyo Medical and Dental University

The authors reported the results of field survey and family follow-up on acatalasemia and 

hypocatalasemia during the years of 1966 and 1967.

Thirty-seven hypocatalasemias were seen in the tests of 11, 875 individuals at Chiba Pre
fecture including the examinees tested in 1965. Thus, the rate of incidence at Chiba amount

ed to 0.31%.

The test on students of Okayama University revealed two hypocatalasemias among 2, 526 

(0.08%).
Oki Is. contained seven hypocatalasemias among their 4, 831 school-children. And no 

hypocatalasemic individuals were found out among 2, 682 inhabitants of Okinawa Is., Ryukyu.
Formosa, however, showed rather high incidence rate such as 0.28%, 60 hypocatalasemi

as among 21, 789 inhabitants.
In 1966 and 1967, three acatalasemias of two families, one of them already reported in 

1965, were added to the formerly known cases.

Consequently, the total of reported acatalasemias were 93 cases of 44 families by the end 

of 1967.


