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第103回新潟内分泌代謝同好会 2橋本病を契機に診断した低身長や卵巣機能不

全を認めないターナー症候群のl例
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【背剥ターナー症雌鮮は,X染色体の欠失によ

り低身艮や性''1幟能低1<症や極々の身体奇形を

呈する疾患である． またにl己免疫性甲状腺疾忠の

発症頻度が高いことが知られている．

症例はllk,女児. 7I;f時に前頚部のll亜脹を認

め，糒査で橘本病と診'折し， レボチロキシンNa

lﾉ1服を開姑した．初診llの身長は118.3cm(-

0.3SD)と低身災はなく，経過観察中に高口捺や

小顎症の所見から， 9版時に染色体検査を施行し，

ターナー症皎||¥と!診断した(46,X, idic(X) (I)11.4)

ll41/45,XI61). 11"II点で二次性徴発来も認め，

FSH9.9mlU/mlとl1|l巣機能も正常で低身長も認

めていない．

【考察/結語】橘水瓶が契機になり， ターナー埖

候群と診断した．低身腿やlﾘll巣機能不全は認め

ず， ターナー症帷群のI診断に至るまで時IHIを要し

た． ターナー症候群では，一般人「lに比して14

借も橘本病に椛忠しやすいことが報告されてお

り，小児期に発洲1兆た柵水瓶では， ターナー症||従

群の可能性も考腫すべきである．
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l カルシウム負荷試験にて早期甲状腺髄様癌を

診断し得たMENlyl)c2Aの女児例
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RET辿伝了･変災をｲｲするMEN2Aの家系にお

いて， カルシウム興荷試験でのカルシトニンlll'iを

基に早期lll状I膿髄様癌を診断し得た9歳女児例

を提示する．忠児の変y'!はアメリカIII状腺学会ガ

イドラインでは5歳までに予防的I11状腺企柵,'ll

術を行うことが惟奨されているが，予|りjWiliiには

保険適応がj!!(く，現実的にはｲ《可能である．

小児の甲状ll附伽様撫はほとんどが辿伝性であ

り，遺伝j'･検從によって発症.”!||が可能である

が，本邦の現状では辿伝子検杏で診断されている

症例は少ない． ｜･分に早期診断されているとは！了;，

い難く，手術時期も比1陵的高くなるitiilfilがあり，

術後の再発率は成人の成絨とほぼ同等である．

小児の甲状腺髄様撫ではRET遺伝J亀解析の舟,'i

栄に基ずく経過脱祭，治旅計画を立案すること，

臨床症状やl'lli像〃『兄によらず， カルシI､ニンIIII(を

基に早期揃の状態で!診断し，流療を行うことが必

要と考えられる．

3ビタミンD欠乏性くる病は増えているのか？
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【背剥1950年代では，乳児の約2()％がビタミ

ンD欠乏性くる病であったが，栄養状態の改.藤で

忠昔数は激減した． 2()00年頃から再び症例報iliが

塒えてきている．雌近の忠行散の動向に関して当

科での状況を検討した．

【対象・方法】 lli科外来受診忠行で, 2004ｲド4月
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から2016年4月までにビタミンD欠乏性くる病／

低Calm症と診断された椛例について後方視的に

臨床'l,'i報を検討した．

【結果】 2()()7年に鋪ll#ll ll絲験し,以後2(X)8年～

2011年までは年に0～2", 2012ｲ|茎以降は1～

4名と毎年のように紹介され，合計16名であっ

た． このうち93％が11乳栄jを児， 56％がアレル

ギー等による食'Ifilill限がされていた． また第2子

以降が80％をlliめた．

【考察】過去の報告と|而l嫌に|f乳栄慥．食加lill

限を行なっている症例がil.棚股であった．本州で

のビタミンD推奨摂取l,tは乳児で5''4g/dayであ
り．母乳栄挺のみでの推奨l,t述成は難しい．

【結語】新潟県においてもビタミンD欠乏性く

る病は増加している．

【考察】 ハill榊騎の標準治療は外科切除,Mitotane

であるが,EI)P-M旅法のｲi効性が親告されてい

る．本例でもEDP-M旅法はｲ丁効と思われたが，

mll作川のため'l!ll:を余雌なくされた.Mitotalleで

の治旅を糾統する．

5診断に難渋した褐色細胞腫のl例
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症例は67歳， 女性， i．ilⅢlEや械尿病の既往は

なし． 7年liiに肌発的に20111111大のｲ柵ll'胃腫瘍を

指摘されたが， リ,i;状等認めなかったことから血i像

的にk)11()wIII)されていた. IIIilfl料変なかった

が本人の附望でﾈ,'i在したところ, lｲﾐII!ノルメタネ

フリンとドバミンの上昇.を認めた. 1231-MIBG

シンチグラフィにてIIIK甥に一致した雌械を認め

た．褐色州llllullII駁いで人院， カテコラミン豊寓な

食/II'!を制限しⅣ検したところ, Iji(II!ドパミンは正

常化したが尿I|!ノルメタネフリンは軽度上昇の

ままだった． ノルメタネフリン上別.にi'l現性があ

ること, 1231-MIBGシンチグラフィで集積を認

めたことから，褐色細胞IIIKと琴え手術となった．

病理でも褐色糺ll胞11の診断であった．本症例のよ

うに，臨床ﾘli;状や検在所兇に乏しい無症候性褐色

細胞ﾙIの鞭皆は少なくない．無症候性褐色細胞脈

に悪性例が多いこと，無症雌性でもクリーゼを起

こした報iliもあることから，そういったリスクを

念蚊にifi!いて検fr ･淌旅を進める必甥がある．

l高血圧を契機に発見されたクッシング症候群

を伴う巨大副腎癌のl例
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症例は51才，男性．

【主訴】特になし．

【病歴】偶然受診した他M《診断で商lⅢ圧を脂摘．

粘査I|!に艮佳23cm, lﾉ1部にj拠死性変化， イi"〈化

を伴う副'ifilm瘍を認め， 叫|塊を紹介受診した．

ACTH<0.1pg/ml, コルチゾール30.8/{g/dlに

てクッシング症候群の診断． クッシング症候腓の

存ｲf, IIII甥従，石灰化，域ﾀ , ll'li転移疑い病変の

存ｲf,DHEA-S商仙などからl,ill'肖撫が疑われた．

治旅方法検討のため，がんﾘﾉ|Ⅱl施没に転医．維皮

的針生検にて副WWiと診III『され, EDP(EIoI)0-

side,Doxorubicin, CisI)lalin)-M(Mitotanc)が

|;M姑された．化学旅法はSI)であったが, !|!瀧疹

のため6コース目でII ! ll:し，以後はMitotaneの

みで満療を継続｢|'である．以後，肝転稚が急速に

出現したが，副1門不全に対しヒドロコルチゾンを

増liiするタイミングで縮小を認めた．


