






要約:メープルシロップ尿症のケトアシドーシス発作の急性期の管理について、平成 7 年

度の全国調査の結果および文献的な情報に基づき、以下のような管理基準案を作成した。

新生児期は、軽症ではブドウ糖電解質輸液、チアミン投与、重症では軽症の治療に加え交

換輸血、腹膜潅流またはその併用、乳幼児期以降では、軽症ではブドウ糖電解質輸液、チ

アミン投与、重症では軽症の治療に加え、腹膜潅流または可能な施設では血液濾過を行う。

いずれもプドウ糖主体の高熱量の投与が重要である。また充分な熱量が補給でき、さらに

状態が安定したら速やかに分枝鎖アミノ酸の(再)導入をはかる事が重要である。


