












序論 

肝型糖原病の治療は従来頻回の炭水化物摂取に限定されていたが,Ⅰ型糖原病(G-6-Pase

欠損症)では,こういった食事療法にもかかわらず,代謝性アシドーシス,肝腫大,鼻出血,高

脂血症,高尿酸血症,高度の成長障害が改善されえなかった。1970 年代に入り,肝門脈-下大

静脈吻合術,完全経静脈栄養,ついで 24 時間持続経管胃内栄養が,I 型糖原病における代謝

異常および臨床症状を改善することが確認された。これらの方法の非実用性を改良し,実際

的な方法として1976年Greeneらによって,昼間の頻回食事摂取と夜間の持続胃内栄養とを

組み合わせた方法が提唱された。彼らの報告から 5年以上が経過した現在,この方法による

血液生化学的改善,成長の促進などは一時的なものでなく,長期的観点からも,効果的な治

療法であることが確認されつつある。 

われわれのグループでも,GSD Ⅰ型と診断のついた患児らを,従来食事療法と薬物による対

症療法で follow してきたが,頻回の鼻出血,アシドーシスを繰り返すものが多く,全員が

-2SD 以下の低身長であった。今回は,糖原病患児のうち 2 人を対象に夜間持続胃内栄養を

開始し,短期間における効果を検討したので,報告する。 


