






 

肝型糖原病は肝腫,低血糖,高脂血症などを主症状とし,幾つかの病型に分類される。とくに

糖原病Ⅰ型は他の病型に比し重症であり,高度の低血糖,高乳酸血症,高尿酸血症,高脂血症

をきたし,長期的には成長障害,痛風,動脈硬化が起こるほか,腫瘍発生をみることもある。

このような合併症の予防は治療上重要であるが,先天的な酵素欠損による疾患であるため,

治療としては適切な食事療法が必要である。食事療法は乳児期早期から長期間にわたって

行われねばならないので,厳重な食事を強制すれば食欲低下をきたし,栄養摂取不足による

悪影響も考慮しなければならない。私達はその点を考慮して長期間の継続を可能とするよ

うな食事の検討を行った。 


