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血中ガラクトース高値を呈した肝内多発性血管腫の一例

蒔田芳男、伊藤善也、矢野公一、奥野晃正、斉藤泰博



ＡＭＣ193-016-9（1995/3/２８生）男児。血族結

婚なく、ともに健康な両親（父28歳、母28歳）の

もとに生まれた第一子。在胎週数40週６日、体重

32529（身長49cm、頭囲３４．２cm)、頭位、正常分

娩にて出生。日齢５日の血中ガラクトースが11.0

ｍｇ/dlと高値を示し（ボイトラー法ではＵＴ活'性

正常)、日齢１０日目に再検、この時は９．０ｍｇ/ｄｌ

と基準値を下回るも、日齢45日では、１１．４ｍｇ/ｄｌ

と上昇したため、精査目的で当科に入院となった。

入院時現症体重は、55149、一日459の増加

であった。胸部では、心雑音はなく、腹部では、

肝臓の辺縁を触知するのみで、牌臓の腫大は認め

なかった。左足底に５×５mmのいちご状血管腫を

認めた。

検査所見ＡＳＴ７０１Ｕ/1、ＡＬＴ５７１Ｕ/1,ＡＬＰ

2413（100％ALP3)、総胆汁酸23.9,ａｍｏｌ/１と

上昇と認めた。ただちにガラクトース除去ミルク
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を開始したが、ガラクトース除去ミルク開始前で、

血中ガラクトースは１．２ｍｇ/dlであることが判明

した。１９/kｇのガラクトース負荷試験では、図

１にあるように、９０分でのピークを認めた。骨融

解病変と門脈大静脈短絡の検索目的で､腹部ＭＲＩ

をおこなったところ図２に示すような肝内多発性

血管腫と肋骨の血管腫を認めた。腹部超音波検索

では、肝内血管腫は、検出されたが、肋骨病変の

'情報を得ることはできなかった。ガラクトース関

連酵素活'性の測定は行わなかった。
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新生児期に高ガラクトース血症を呈する患児の

成因には様々なものが含まれている。成因として

は、古典的な３つの型の代謝異常の他に、肝内血

管腫,)、門脈走行異常2）などが報告されている。

今回私たちは、血中ガラクトース高値を主訴に二

次精検のため入院した２カ月の男児に肝内多発性

血管腫を認め、その経過を観察したので報告する。

症例
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ガラクトース負荷試験での血中ガラク

トースの変動
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