








要約:メープルシロップ尿症患児 42 例につきアンケート調査または症例報告に基づき、ケ

トアシドーシス発作時の治療法の分析を行った。その結果、14 例の患児でのべ 16 回の発

作につき、治療前後の推移の確認か可能であった。行われた治療法は、輸液のみ(5 患児、

6回)、高張ブドウ糖輸液(3 患児、4回)、ビタミン B1 投与(1 患児、1回)、腹膜潅流(3 患

児、3 回)、交換輸血(2 患児、2 回)、中心静脈栄養(1 患児、1 回)であった。発達の評価

できる乳児期以降の発作について発作前後の発達指数の変化を見ると、不変 1例、軽度低

下 1例、軽度一過性低下 1例、軽度上昇 1例であった。この調査では収集できた症例数も

少なく、背景も多様なため、各々の治療法の効果の比較はできなかったが、中心静脈栄養

による十分な熱量投与は今後試みる価値のある治療法と考える。


