






要約:本邦の Alagille 症候群の 55 例を対象として予後を調査した。本症候群にみられる肝

外症状の出現頻度は顔貌異常が 98%,後部胎生環が 40%,椎体の異常が 77%,末梢肺動脈狭窄

が 90%であった。55例のうち 11 例が死亡しており,死因の多くは肝不全であった。本邦で

は 55 例中 17 例で胆汁排泄促進を目的に外科的治療が行われていた。17例のうち肝不全に

よる死亡例が6例,生存するもTB値が10mg/d1以上を示す例が3例あり,外科的治療施行例

の約半数は予後不良であった。 


