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 目的

 25歳未満で診断されたインスリン非依存型糖尿病の

なかに優性遺伝を示す旧型の存在することが見出さ

れ，1970年にMaturity Onset Diabetes of the Young

（MODY）と定義された．その後，今日までにMODY

に関する研究が主として欧米において重ねられてきた

が，日本においては詳細なMODYの家系調査はいま

だ報告されていない．本研究では，東京女子医科大学

糖尿病センターに登録されたMODYの12家系につい

て主として合併症とくに細小血管症に関する調査を行

い，日本人MODYにおける臨床的特徴を明らかにす

ることを目的とした．

 対象および：方法

 1980年から1987年までの間に東京女子医科大学糖尿

病センターを初診した者のうち，Fajans＆Tattersa11

によるMODYの定義，すなわち，①25歳未満で診断さ

れたインスリン非依存型糖尿病であり，②少なくとも

3世代にわたる遺伝を示し，③同胞の半数にインスリ

ン非依存型糖尿病を認める，という条件をすべて満た

したMODY患者12名を発端者とする12家系を今回の

研究対象とした．

 これら12家系について糖尿病を有する者の数，診断

時の年齢，治療方法，合併症の程度に関して調査を施

行した．調査の方法は，当センターに通院している者

については，①血糖コントロールの指標としてHbA、，

②眼底所見，③蛋白尿，④血清クレアチニン値を継時

的に初診時より1988年末まで観察した．他医に受診し

ていることが明らかな場合には，患者ならびに主治医

と直接連絡をとり情報を得た．その他の者に関しては，

本人および家族よりできるかぎり詳細に病歴を聴取し

た．

 結果

 対象となった12家系231名中78名に既知糖尿病を認

め，さらにこの78名のうち20名は25歳未満発症が明ら

かでありMODYと診断できた．これらMODYのう
ち網膜症が評価できた19名四，単純性網膜症は3名に，

増殖性網膜症は7名に認められた．また腎症の評価が

可能であった18名のうち4名に腎症を認めた．この4

名中，2名はすでに26歳および33歳で腎不全となって

いた．家系別にみた場合，4家系では細小血管症の出

現頻度が高く，2家系では細小血管症を有する者が認

められなかった．残り6家系では両者の中間であった．

 考察と結論

 日本人MODY 12家系について調査した結果，細小

血管症の合併頻度は，欧米にみられる報告に比較して

高く，人種により差のある可能性が示された．細小血

管症の出現頻度は家系により不均一である傾向を認

め，この点に関して欧米での報告に一致していた．
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論 文 審 査 の 要 旨

 ：本論文は，かつては日本に存在しないとさえいわれていた，明らかな優性遺伝を示すmaturity onset

diabetes of the young（MODY）の12家系について，その臨床的特徴を明らかにしたものである．とくに欧

米と異なり糖尿病性細小血管症の急速な進展を示すMODY家系の存在を証明したものであり，臨床的，学術

的に価値あるものと認める．
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