








1.研究目的 

先天性副腎皮質機能障害を呈する疾患には,先天性副腎皮質過形成症(CAH と略

す)(21-hydroxylase欠損塩喪失型,同単純型,リポイド過形成11βhydroxylase欠損,3β一

hydroxysteroiddehydrogenase欠損,17αhydroxylase欠損,選択的aldosterone合成障害),

先天性アジソン病(副腎無または低形成),一過性乳児アルドステロン分泌障害,先天性

ACTH 不応症,家族性グルココルチコイド分泌不全,Wolman 病,仮性アルドステロン症,糖質

コルチコイド反応性アルドステロン症,leucoadrenodystrophy 等がある。しかし大多数は

CAH である。従って主として CAH の治療と予後について研究を行うこととした。CAH の治療

は病型によって多少異なるが,同じ病型についての治療法も各施設で相異がみられる。そこ

で本年度の研究目的としては研究班員各施設における治療法の現状をまとめ,それぞれに

ついて検討を加えることとした。またCAH の早期発見のためのマス・スクリーニングが将

来開始された場合の早期治療法がどうあるべきかを検討する基礎的資料として,早期治療

の現状分析も加えようと試みた。 


