












 無痛無汗症は、全身性の無痛覚、無発汗および知能障害を主徴とする遺伝性疾患で、1951

年西田らの報告が世界で最初といわれている。最近の分類では、遺伝性末梢神経疾患とし

て、遺伝性運動感覚ニューロパチーと遺伝性感覚自律神経ニューロパチーに別けられ、本

疾患は後者で Hereditary sensory and autonomic neuropathy Type Ⅳに相当する。現在

までに日本には約 100 例が存在する。また最近、犬童らにより本症の原因遺伝子として 1

番染色体上の神経成長因子の欠失が報告されている。

 本症の温痛覚の欠如は、その伝達を司る小経有髄線維と無髄線維の欠如により、また無

汗症は、汗腺の形態、構造や数には異常なく、汗腺やその周囲をとりまく血管を支配する

末梢交感神経終末線維の欠如が原因といわれている。

 本症の臨床症状としては、無痛に伴う合併症として舌、口腔内外傷、骨折、骨髄炎、シ

ャルコー関節、皮膚外傷、火傷が挙げられるが、これがくり返され、しかも重篤である。

無汗による合併症には体温調節障害がある。さらにけいれん、精神遅滞を示す例が多く中

枢神経系の関連も示唆される。また無痛、無汗が特徴的な障害だか、他の感覚は保たれて

いる。


