






 

今回の対象はⅠ型糖原病の 3 例で,症例①は 28 歳の男子,症例②は 26 歳の女子,症例③は

12 歳の女子である。いずれも肝生検で確定診断を得ており,症例①と②は兄弟である。こ

の 2家系の両親はいずれもイトコ結婚である。 

 症例①②は思春期年齢より身長の catch up growth がみられ,同時に肝腫大の軽減,血清

生化学所見の改善が認められた。一方,症例③は前 2者に比し臨床症状は重篤で,11 歳まで

の時点で改善傾向は認められなかった。著明な発育遅延があり,本例には夜間胃内チューブ

栄養(Gastric Drip Feeding;GDF)を実施した。 


