








研究計画 

小児の先天性副腎皮質機能障害のうちで,最も頻度が高く,かつ重要な病患は先天性副腎皮

質過形成症(CAH)である。なかでも塩喪失型 21-hydroxylase(21-OH lase)欠損とリポイド

過形成は激症を呈する病型である。CAHの治療は決して容易なものではないし,その管理は

長期にわたるものである。しかし,その治療法は必ずしも統一された型が確立されているわ

けではない。本症治療の目的は生命予後を良くするだけではなく,成長発達予後も良好なも

のとし,成人した時に障害を残さないようにすることも大切である。そのためには治療指針

の原則を確立し,広く応用されるよう検討する必要がある。このことは,将来 CAHのマス・

スクリーニングが開始された時にも,治療上の混乱をさけるのに役立つものと考えられる。 


