
近位筋萎縮を呈しなおかつ内分泌学的異常を示した

Kennedy-Alter-Sung症候群の孤発例と考えられる症

例を経験したので報告する.

症例は69歳男性.主訴は頚部支持困難，昭和57年夏

頃より舌のしびれ感出現，次第に顔面，頚部へ拡大，

その後味覚障害，筋萎縮，筋力低下，眼下困難を認め

たため，昭和59年 8月20日当科入院となった.入院時

神経学的所見として顔面知覚異常，味覚障害，球症状

膝蓋臆反射克進，近位筋優位の筋萎縮を認めた.また

舌縁は平滑化し，味奮の消失を認めた.検査所見では

髄液タンパク 67mg/dl，頚部脊髄造影では，脊髄の圧排

像を認めた.筋電図では神経原性変化，筋生検では神

経原性筋萎縮に軽度筋原性要素の混在を認めた.また

血中 estrogen，LH， FSHの高値を認め， TRH負荷試

験では Prolactinの過剰反応を示した.その他75g

OGTTにて血糖は 4時間20分後に34mg/dlまで低下

し， IRIは過剰遷延反応を示し，機能性低血糖と考えら

れた.

本例にみられた球症状は変形性頚椎症のみでは説明

できず， Syringobulbia， tumorを示唆する所見も認め

られなかった.以上より，最終的には顔面の知覚障害

が特異ではあるが， MNDとし，中でも内分泌異常を伴

うため Kennedy-Alter-Sung症候群と診断した.本例

は筋萎縮と内分泌異常， MNDと頚椎病変など MND

の病因を考えていく上でいくつかの重要な所見を有す

る症例と考えられたので報告する.
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下垂体卒中は，多くは下垂体腫蕩内に血腫を形成す

ることにより，頭痛，日区吐，視力障害，複視，意識障

害，内分泌機能障害などが突然発症する疾患で，その

頻度については1.5-27.7%と報告によりかなり幅が

ある.今回我々は上記の症状によって発症し，経鼻的

に腫蕩摘出術を行なったところ，病理組織学的に下垂

体腫蕩梗塞と考えられる例を経験したので， ここに報

告する.

症例は49歳男性.主訴，頭痛区吐.家族歴，既応

歴には特記すべきことなし. 1984年 9月10日，突然、の

頭痛，頻回の日区吐が出現した.症状は 2-3日でやや

軽快したが 9月14日，再ひ、増悪したため，当科入院

となった.入院時，神経学的には意識清明で，項部硬

75 

直などの髄膜刺激症状以外に異常を認めなかった.腰

椎穿刺では初正220mmH20，キサントクロミーを認

め，細胞数93(単核球54，多核数39)，蛋白61mg/dlで

あった.頭部単純写真ではトルコ鞍の払大を認め， CT 

で鞍内腫蕩が認められた.入院後，下垂体前葉機能の

低下が徐々に出現した為，ステロイドによる補充療法

を行なってより，尿崩症も出現した.これらを対症的

に治療しつつ， 11月1日経鼻的に下垂体腫湯摘出術を

施行した. トルコ鞍底には骨の弄薄化及び'部骨欠損

を認め，腫蕩は灰白色で粥状な組織であり，これを可

及的に除去した.切除標本は，大部分は凝固壊死組織

であり，これらの中に一部 chromophobeadenomaを

思わせる腫蕩細胞が認められた.またわずかに

hemosiderinの沈着を認めたが，明瞭な出血巣や血腫

は認められなかった.以上の所見から，下垂体腫蕩梗

塞と診断した.

術直後より尿崩症が増悪したため，ピトレシン筋注

及び， DDAVPの経直腸的投与にてコントロールし，

12月29日退院となった.

〔総説〕
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小児科学は，小児の健康を維持することを目的とし

ているが，その領域は， (1)小児保健学と， (2)小児

病学(治療小児科〉にて大別される.

小児病学は，小児の疾患を対象とし，その診断と治

療を目的としている.

一方，小児保健学は，小児の健康を対象とし，小児

の成長発達，予防，栄養，育児と小児の健全育成への

積極的な関与を目的とする小児にとって重要な分野で

ある.

従来，小児科においては，疾病の治療に重点がおか

れ，小児保健に対する要望は，それほど強いものでは

なかった.

このたび女子総合医療センターの中に小児保健部門

が誕生し，母性，新生児部門を協調して，小児保健を

推進していく立場から，これからの小児保健の役割に

ついて考えてみた.

1)発達障害の管理と予防

小児の発達に与える影響は，出生前にさかのぼらな

ければならない.遺伝，胎芽，胎児，周生期における

各諸因子が出生後の小児の発達に大きな影響を与え

る
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