


































Ⅲ 結語 

 昭和 56 年度の全国都道府県及び政令指定都市の小児慢性特定疾患の治療給付台帳に基

づき,先天性代謝異常及び先天性免疫不全症についての疫学的調査を行なった。また前回

53 年度の調査との比較検討を行なった。 

 疾患総数はO才から20才までで2,120例であり,本調査全体の4.98%を占めた。前回2,128

例(3.97%)と比較すると,今回は東京都以下 11地区がデータ未回収であったことから,実際

の登録総数は増加していると考えられた。 

 疾患グループ別順位はアミノ酸代謝異常,先天性免疫不全症,糖代謝異常,脂質代謝異常,

核酸代謝異常の順であり前回と変らなかったが,5 グループの占める割合は前回 54.3%から

今回 73.3 と増加を示したが,これは主にアミノ酸代謝異常特にヒスチヂン血症の増加によ

るところが多かった。先天性免疫不全症の登録数も 282 例から 395 例と増加していた。 

 疾患別順位は前回5位のヒスチヂン血症が第1位となり,前回2位のフェニルケトン尿症

が第 5 位であったが,他には変化なく,ヒスチヂン血症,ウィルソン病,糖原病,フェニルケ

トン尿症,高ビリルビン血症(100 例以上)の順であった。 地域別頻度はほぼ全国に散在し

ている傾向が認められたが,糖代謝異常,アミノ酸代謝異常のうちで東京都以西に頻度が高

い疾患が認められた。 

 大学病院，小児病院の占める割合は前回平均29.3%であったが今回 58.8%と増加し,疾患

が専問家の手に委ねられる傾向があることがうかがわれた。 

 ヒスチヂン血症は前回と同様 6 才以上の登録がほとんどで,著減していることから実際

に臨床的に問題となるのは,5 才までであると考えられた。 


