
結核麿を伴った腸管膜様包実症の 1例

見されずp 大網はたゾ被膜形成に参与していたのみで

ある．本例の術前検査で著回すべきことはp 末檎血中

に13.5%の好酸球i首多があったことである．

（稿を終るに臨み御校閲を賜った恩師白羽弥右衛門

教授，ならびに本稿の第8回和歌山医学会総会におけ

る発表にさいしてP 終始御指導を記、いた恩師和歌山赤

十字病院副院長内藤行雄博士にp 心から感謝の廷を表

する．なお病理組織学的所見は和歌山医科大学病理学
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教室新井恒人教授を煩わした．併せて厚く御礼申上げ

る．）

交献

1) 茂木蔵之助・茂木外科各J(i~，中を＇ 50, 1947 （南
山堂） 2）坂堂兵庫：ケトf[, 9, 531, 19 52. 3）坪
井良他：外料， 11,637, 1952. 4）間野清志：外科，
2, 1 L'.. 1950. 

G i erk e氏病の I例

京都大学医学部外科学教室第2講座（主任：苛柳安誠教授〉

森 和夫・うど藤卓問、

〕原稿受付昭和32年6月18日〉

A CASE OF GIERKE’S DISEASE 
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From the 2nd Surgical Division, Kyoto Uniw'rsity Medical School 

! Director : Prof. Dr. YA≪U、1AsAAoY A"r) 

A 5-year-old fat boy weighing 25 kg was admitted to our clinc because of 

abdominal inflation. 

The liver could be markedly felt as the result of enlargement and its edge 
palpabl at the navel accompan~ァing slight jaundice. The surface was smooth. 

WASSERMANN reaction was negati¥・e. In fasting condition he showed the abnor-

mal low blood sugar level of 44 mg/dl, and the injection of epinephrine had little 

effect on this level. 

We always detected aceton bodies in his urine and could find histochemically a 
great quantity of glycogen in cells of a piece of liver removed at the exploratory 

laparotomy. 

These findings lead us to diagnose this case as GIERKE’s clise asc. 

1.緒 言

1929年 vonGierkeにより初めて報告された本症

はp l名 Hepatonephromegaliagluco色・enica又は

Glykogenspcichelkrankheit der Leber und Niere 

とも呼ばれている．我々は段近之と同一疾患と考えら

れる I例を経験したのでここに報告する．

本症は肝や腎に多量の Glykogenが蓄積するのを
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特徴とする先天性の粕質代謝｜埠害であり判 ＇（Iどに於け

る肝の Glykogeni土W－＇：何な安定 性を有している．即

ちGlykogenからプドー糖への分解の過程が降客さjし

ていると考えられているものでP ためにあり余るGly-

kogenを肝にJli尚 するにもかかわらずp 之のが併が行

われぬために，恰かι才：利のGlykogenが無きが如く
に Hypoglykiimieを生じ，又脂肪がエネルギー源と

して燃焼するためP 脂肪酸の中間代謝産物を生l:'

Ketosisとなり，尿に Azeton体を証明すると云われ

ている．蚕長l代謝に関してはほぼ正常とも，又低血絡

に対する代償として血糖値を維持するため，アミノ酸

が絡に！｜引じい身体の発育が抑制、されるとも称せられ

ている．

2.自家症例

患者は5才の男子． 生後 8/1月頃から腹部の膨隆を

•liffltに店、の， 2～3才頃から漸時著明となった．分娩

は満期安産で860匁の体重を有したという．幼｜時屡々

全身性痘筆を来たしたがp 之が特に空腹時に発来した

とは，＇／］.われない．

入院時所見皮膚はやや乾燥しp 軽度の寅痘を認め

る．体は肥満し体重20kgを越え， 脂肪沈着は殊に下

腹部に著明である．精神的発育はやや障害されてい

る.Jf11l青梅蔀反応及びツベルクリ ン反応は共に陰性．

腹部は著明に膨満し，肝は勝部に達する迄腫脹してい

る．その表面lは平滑p弾性硬で辺縁は鋭p 圧痛は証明

しない． 陰茎は小さし皐丸の発育もやや~1？’，！；~ れて

いるやに思われた．

諸種検査成績

図 I Epinephrine Test 7 /III 
0.1 % Epinephrin Hydrochloricum 

0.57cc (0.03cc/ kg bodywt.) 
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図2 葡椅桁t't初試験静脈内 ::.:.;JI¥ 
(20% Clucose 30cc) 
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Adrenalin負荷試験 12/N

jJ 

｜ 前 ｜ 3ぴ 6G’ りも’I 12ぴ
尿中アセトンff、；r+)I，情 ｝｜ 廿 ）: （情川 ：惜）

；日ゲ~I;-I ! I ! I ~ I ~ 
副腎皮質機能検査

'・Robinson-Kcpler-J'owcr s test 8/III 

（第一法）

夜間尿 lOOcc 

時間尿 20cc 30cc l 20cc ! 30cc 

判定正常

Lon旦＇stest I/III 
4時間後

好酸球数 70 22 

l1f ~費時減少率 ＝ 68.5%

（正常値 50%以上）

1) rg腹時n'll繍値は44mg/dlという異常低値を示し

Epinephrinを；i射するも肝 c;Jykogenの動員は行わ

れずP .ll'ii.淑1i値は殆んど変化を見ない．

2) プド－jl.fiL’I (,:j試験に於ては血糖値の異常上昇と

延長を米した． よltiff Glykog’mは既に飽和の状態に

ありp f也の組織も Glykogenを沈着せしめる極限にあ

るため，新しく 投与されたプドー糖は脂肪に転化する
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の他なしかく血糖値の異常を来すものと考えられて

いる．又之を以て本疾患が日巴併症を伴うこと多きに対

する説明とする人もある．

3) 反覆検尿を行ったがp f正常Azeton体を証司flし，

旦つアドレナリン負荷試験により尿 Azeton体の］曽加

を認めた．

4) ガラクトーゼfl佑試験 Hepatosulphalein試

験，血清陵質反応等にぷて』干依能陣容を認める．

5) 下垂体副腎皮質機能検査は行った範却では正常

である．

手術所見 7 スク下酸素供給によるエーテル開此点

滴麻酔で開腹苦行った．皮下脂肪組織の発育は纏めて

良好で若い婦人のそれを思わしめた.ir ｜ーは茂樹赤色，

表面は平滑p 両業共に一様にぬ大いその大きさは触

診により証明したものと－oi;.くする． 一様に仰性硬p 割

面は透徹の感なく，弾力性に乏 J、 肝小来像は慨し

て不分明であり脂肪肝の女IJき所見は認められない．肝

門部及び腸管膜のリ ンパ節極脹を認める．牌は軽度虚

脹していたが腎の大きさは確め得なかった．肝及びj腸

管膜リンパ節から試験切片を採り手術を終る．

病理組織学的検索

肝細胞は Haematoxylin-Eosin 'i~色でfein kor-

nig-wabiges ProtoplasmaでP 一個一個が判然と分

れており，肝細胞索の配列は乱れp全体としてgleich-

fりrmigesBildをとっている.Glissonの結合蛾はそ

れ程噌加していない．強拡大で検すると核は円形又は

扇平でp 胞体の中心部に位するもの及び偏側に圧迫さ

れているものがみられる．之等の空胞は Sudan決色

では殆んど染らずp 処々に粗大消を認めるにすぎな

い．但しPAS染色により強く陽性に染まり叉Glyko・

εenの唾液試験により胞体の願粒は完全に消失するこ

とにより，こに空胞がG!ykogenであることが判明す

る．この Glykogenの沈着ftlfr,f:ll.J日以外山府の血管

内にも股性であるが，内皮革E胞やKuff erの昼状細胞

には陰性であふ．腸管膜リンパ節は PAS·i ~色で殆ん

ど l;.I~ ら；c v'. 

写真E

肝のfJ1*設所見及び諸種検査所見から乳々は本症例を

稀有な Gierke氏病と考えるものであるが， Gierke

氏病の原因は未だ不明め点が多く，万人の承認を得る

ような説明はない.2～ 3の説を述べると， 1）酔素系

の~；,c-g となすものがあり p Faber lよGierke氏病の肝

と健康人の肝とを混じた Emulsionを作ると，この分

解されぬ Glykogenに変化を来すことを示しP この事

は Glykogenの構造そのものにi':'.fじがあるのでは無

し Phosphorylase等の酵京系にJI,常のあることを

暗示するものであるとした．

2) また Cope及び Marksは内分泌失調と考え

た．即ち下垂体前薬を除去すると Adrenalinを注射

しても血糖値は殆んど増加せずp 下垂体前菜抽出液を

更に注射すると Adrenalinに対する反応が明かに増

加するという実験結果から，本症に対するAdrenalin

試験結果と対照して脳下垂体の変化を疑っている．こ

の事実を惣わせるものとして Herzは下垂体性保儒を

合併した Gierke氏病を報告している．本症例では

Long'test ( t)'l：，；；：.；を示さ な，hった が， Dystrophia 

adiposog目enitalisの傾向を認めた．
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Dysostosis generalisa taの 1症例

慶応j＂｛！；／~大ザ弦）彩外科（岩j京教授指導）
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〔原稿受付昭和32年7月2日〕

A CASE OF A DYSOSTOSIS GENERALISATA 

HATUE KABURAKI KANJI NAWA 

l¥Iu刷、A'1Anational Sanator・.um 

This report is a case of d＞’内川to日isgc11eraliメatawhich w’c discovered at a physical 
mass examanation of school children、
Case: 8 >・ear 4 month -:¥falc. C:n11stitution is poor, 104 cm tall. 
The skull is larger than that of normal children, and thffc is a finger wide 

groove runs along the mdiin line of the skull, from the frontal part to the occi-
pita!. 

There is defect in the both shoulders which can be brought abnormally near in 
front of chest. There are man~’ abnormal changes in the X-ra）・ findings.We find 
separation of sutu1 Eぷ， mi>saic-likestn1dure of the skull, and oc:cult teeth in jaw. 
And a li1淀川・日plitat the line of spinous proごC出 Hahn’s shadow in the vertebral 
b:dy, hypoplasia of scapula, partial def・c:::tof clavicles, remainder of Y-cartilage, 
disph吋日lof pubis, irregular dei 1sc shci.dmγ日onthe cpi 11h ：－ · ~·c:t l-lines of the long bones. 
The epiphyseal-nucleus me smaller than the 1101 ma!. The patella, and the bone-
nucleus of the carpus and tえ！＂SL'只 aJG日mallcr. and so;rn・ of them did not disclose 
≫Ct We find alsυthe }1SE'Wトl11 >ne-m1c leas on t l淀 川ctac;11pal and matatarsal epi-
ph,,・sis. 

升本文の要旨は昭和301fII 月整形外科京放三、 点示地方会においてのベ＇~.




