




要約:  Marfan 症候群の 28 例(男 11 人,女 17 人)について質問表を用いた自然歴調査を行

った.患者の年齢は 4-19 才(平均 11.3 才)で,診断時年齢は平均 6.28 才(0-17 才)だった.

家系例は 13例(9 例は母親からの伝達,  4 例が父親からの伝達)だった.骨格系の合併症は

27 人(96.4%) ,眼科系の合併症は 22 人(78.6%) ,心臓血管系の合併症は 25 人(89.3%)にみ

られた.大動脈の拡大は 20 例あり,4 例がβ-blocker を服用していた.最終診察時の身長の

平均は+2.54SD だった.就学している 18 例はいずれも普通学級に通っていた.これらの合

併症の早期診断・治療を中心とした Marfan 症候群患者の health care guideline を試作

した.


