
© 2025 Alnylam Japan K.K. All rights reserved. AS1-JPN-00469-032025

急性肝性ポルフィリン症 (AHP: Acute Hepatic Porphyria)※の発症は、10代後半から30代の女性に多いとされ、便秘
や嘔吐を伴う激しい腹痛発作を主症状とします。 AHPの発作は一部の薬剤で悪化するため、AHPが疑われる場合には、
薬剤選択を慎重に行う必要がありますが、一般的な血液検査や画像検査では診断することができません。尿中のδ-アミ
ノレブリン酸 (ALA)、ポルフォビリノーゲン (PBG) を測定して診断します。ただし、結果がでるまで約10日を要します。
本スクリーニングキットはAHPを速やかにスクリーニングでき、陽性となった場合には診断の一助となるとともに、発作
を悪化させる薬剤の投与を回避することができます。
※AHPは4病型に分類され、その多くは急性間欠性ポルフィリン症(AIP)です

＊ posterior reversible encephalopathy syndrome：可逆性後頭葉白質脳症
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急性肝性ポルフィリン症の

このような症状の患者さん、いらっしゃいませんか？

尿PBG迅速スクリーニングキットは、試薬に尿を加えることで色調変化から判定できます

迅速スクリーニングをしませんか？迅速スクリーニングをしませんか？

激しい
腹痛を繰り返す
患者さんに

尿PBG迅速スクリーニングキット (研究用試薬、医薬用外劇物) 無償提供
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AHPはヘム生合成酵素の活性低下を原因とする遺伝性疾患です。ヘム生合成経路の律速酵素であるδ-アミノレブリン酸合成酵素1
(ALAS1)が一部の薬剤などにより誘導されると、中間体のδ-アミノレブリン酸(ALA)、ポルフォビリノーゲン（PBG）などが体内に過剰に蓄
積し、便秘や嘔吐を伴う激しい腹痛発作を主症状とした急性発作を引き起こします。

急性肝性ポルフィリン症（AHP）とは？

Stein PE, Badminton MN, Rees DC. Br J Haematol. 2017; 176(4): 527-538.

本スクリーニングで用いるエールリッヒ試薬は、尿中PBGに含まれるインドール骨格に反応し呈色するため、尿中PBGの定性検査として
使用されています。ウロビリノーゲン等、他のインドール骨格を有する化合物と反応し偽陽性を示す可能性がありますので、診断には定量
検査を実施してください。

発作時には尿中PBGが上昇しますが、非発作時には低下するため偽陰性となることがあります。
腹痛、嘔吐などの急性発作の症状の強い時に検査を行ってください。

尿PBG迅速スクリーニングとは？

検査を行うタイミングは？　「症状の強いときに検査をしてください」
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急性発作時には尿中PBGが上昇します

急性間欠性ポルフィリン症（AIP）の場合
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●　鎮静剤、抗てんかん剤等のなかには症状を悪化させる薬剤が含まれますので、薬剤選択には十分ご注意ください。
●　発作時の救急対応には、ブドウ糖の経口投与（または静脈内投与）をご検討ください。

陽性（ピンク～赤色）となった場合の治療上の注意

（参考：American Porphyria Foundation, Safe/Unsafe Drug Database）

臨床症状から
AHPを疑う

● 尿中PBG/ALAの定量検査
● 遺伝学的検査
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（研究用試薬）

定性検査

使用に関する注意事項
●本試薬は、PBG以外のインドール骨格を有する化合物（ウロビリノーゲン等）と反応し偽陽性を示す可能性があります。
●PBGは光により分解する性質のため、新鮮尿を用いるか、採尿後しばらく放置する場合は遮光し冷蔵してください。
●発作時には尿中PBGが上昇しますが、非発作時には尿中PBGの濃度が低く、偽陽性となる場合があるため、症状の強い時に検査を行ってください。
●本試薬は研究用試薬です。診断の際には保険適用の尿中PBG定量検査等も合わせて行ってください。
●迅速スクリーニングキット無償提供プロジェクトは、予告なく中止となる場合がございます。ご了承ください。
試薬の取り扱い・保管に関する注意事項
●本試薬は塩酸が含まれる劇物のため、取扱いにはご注意ください。また、試薬は患者には渡さず必ず医療従事者が取り扱ってください。
●劇物の譲受には、法令で譲受書の保管が義務付けられております。受取後、必ず同梱の譲受書に捺印の上、ご返送ください。
●試薬は凍結を避け、冷暗所（2～ 8 ℃）で保管してください。また劇物の保管に関する規制に準じて保管してください。
●試薬を廃棄する際は、自治体や施設の医療用廃棄物処理マニュアルに準じた方法で処理してください。
●弊社への返品は使用の有無に関わらずお引き受けできません。
保険適用とされている定量検査（尿検査）
尿中PBG定量（検査料１８６点、尿糞便等検査判断料34点）※BMLのみ受託
AHPの病型を含めた確定診断に有用なその他の検査（保険適用）
尿検査（定量）：δ-アミノレブリン酸、ウロポルフィリン、コプロポルフィリン等、遺伝学的検査：かずさDNA研究所 かずさ遺伝子検査室

尿PBG迅速スクリーニングキットが届くまで

お申込み後、伊勢久株式会社より
１～2週間程度でキットが届きます
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尿 PBG迅速スクリーニングキットを受け取られた方へ

本品は劇物になります。毒物及び劇物取締法に則り、下記の劇物譲受書に必要事項を記入の

上、速やかに、本用紙を同封の封筒でご返送ください。

お手数をおかけしますが、どうぞ宜しくお願い申し上げます。

Alnylam Japan 株式会社

参考：
昭和二十五年法律第三百三号　毒物及び劇物取締法（令和四年法律第六十八号による改正（施行日：令和四年六月十七日））
東京都保健医療局健康安全部：毒物・劇物　取扱い、保管・管理の手引き（2023年 12月 5日 Access）
https://www.hokeniryo.metro.tokyo.lg.jp/anzen/iyaku/sonota/d_g/mizenni/tebiki.files/2023dokutebiki.pdf
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 Lamon J, With TK, Redeker AG. Clin Chem. 1974; 20 (11): 1438-1440.

尿PBG迅速スクリーニングキットの使い方 ※試薬には塩酸が含まれるため、手袋等を使用してください。

無色透明の試薬がピンク～赤色に変化したら陽性と判断します
色の変化がなければ陰性です。攪拌後、すぐに色調を確認してください。 ※攪拌後、約1時間程度で色調は約半分になります。

4
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尿を2滴加え攪拌します

色調を比較してくださいエールリッヒ試薬を準備しま
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せん）
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