


















はじめに 

肝型糖原病は,わが国においては比較的頻度の高い先天性糖質代謝異常症で,フェニールケ

トン尿症と同じ位の発生頻度ではないかといわれている。しかし,症状は類似しているが,

単一の疾患ではなく,酵素異常によって幾つかの病型に分類されている。その一部の病型は

,低血糖や高乳酸血症,高脂血症,高尿酸血症などが激しく,乳幼児期の発育障害を予防する

ために,グルコース夜間持続注入療法が試みられている。また,このような症状が強くない

症例においても,長期経過において肝癌を併発するものがあるなど,その予後が比較的不良

の場合が少くないので，各病型に適した治療と長期管理が必要である。そして,早期に各病

型の糖原病を診断することが重要であるが，われわれは過去 10年間に 30 例の肝型糖原病

の病型診断を行ったのでその診断の問題点病型別頻度を報告する。また一部の症例につい

ては,新しい治療を試みたので,その治療成績について報告する。 


