












目的 

糖原病 1型は肝型糖原病の中でも低血糖,高乳酸血症,代謝性アチドーシス,高脂血症,高尿

酸血症などの生化学的異常が最も顕著であり,高度の成長障害をもたらす先天性糖質代謝

異常症である。近年これら糖原病 1型における代謝障害を改善させる目的で積極的な栄養

療法が行われるようになってきた。特に夜間持続胃内栄養法(Nocturnal Intragastric 

Feeding,NIGF)が試みられ,生化学的所見のみならず成長促進などの臨床症状の改善もみら

れ,その効果が実証されつつある。 

われわれのグループでも約 1年前より糖原病 1型の患児に対し NIGF を実施しており,昨年

は 2例において短期間の効果を中心に報告した。今回さらに 2例を加え,計 4例において短

期および長期の生化学的,内分泌学的効果について検討したので報告する。 


