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【 要 旨 】 P r a d e r - W i l l i 症 候 群 ( P W S ) は 、 乳 幼 児 期

に は 筋 緊 張 低 下 に よ る エ ネ ル ギ ー 摂 取 不 足 で 痩 せ

て い る が 、 年 長 児 か ら は 高 度 肥 満 と な り 、 成 長 に

伴 い 体 脂 肪 量 が 劇 的 に 変 化 す る 疾 患 で あ る 。ま た 、

近 年 P W S 患 者 の 多 く に 導 入 さ れ て い る 成 長 ホ ル モ

ン ( G H ) 療 法 は 体 組 成 を 変 化 さ せ る 。 今 回 我 々 は 、

6 - 3 9 歳 の P W S 患 者 4 8 人 ( 年 齢 中 央 値 1 6 歳 、B M I 中

央 値 2 4 . 0 ㎏ / m ² ) に お い て 、 脂 肪 分 布 ( 内 臓 脂 肪 量

( V A T ) 、 皮 下 脂 肪 量 ( S A T ) 、 V A T / S A T ( V / S ) ) を  F a t  

s c a n ® で 解 析 し 、 脂 肪 分 布 と 年 齢 の 関 係 と 、 G H 療

法 の 脂 肪 分 布 へ の 影 響 に つ い て 後 方 視 的 に 検 討 し

た 。 ま た 、 脂 肪 細 胞 か ら 分 泌 さ れ る ア デ ィ ポ ネ ク

チ ン を 測 定 し た 。 結 果 、 S A T は G H 投 与 中 も 年 齢 と

共 に 増 加 し て い た が 、V A T は  G H 投 与 中 群 で は 増 加

は み ら れ ず 、 G H の 投 与 の な い 思 春 期 以 降 か ら 著 増

し て い た 。 G H 投 与 歴 あ り 、 G H 投 与 歴 な し 群 で の

V A T , S A T の 有 意 差 は 認 め な か っ た 。 B M I  ≧ 2 5  k g / m 2

の 肥 満 群 2 2 例 中 、V / S ≧ 0 . 4 の 内 臓 脂 肪 型 肥 満 は 5

人 で 、 皮 下 脂 肪 型 肥 満 が 多 か っ た 。 ア デ ィ ポ ネ ク

チ ン は V A T  ( r =  - 0 . 5 4 ,  p < 0 . 0 0 1 )  S A T ( r =  - 0 . 5 0 ,  

p < 0 . 0 0 1 ) と 強 い 負 の 相 関 を 示 し た が 、 肥 満 P W S 群

に お い て 、正 常 値 ( 4 μ g / m l ) 以 下 は 2 人 の み だ っ た 。

体 脂 肪 分 布 を 良 好 に 保 持 す る た め に も 成 人 期 も G H

継 続 投 与 が 望 ま し い と 考 え た 。   
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【 は じ め に 】P r a d e r - W i l l i  症 候 群  ( P W S ) は 父 親 由

来 の 1 5 番 染 色 体 q 1 1 - 1 3 i m p r i n t i n g 領 域 異 常 に よ

っ て 起 こ る 症 候 群 で あ る ¹ ⁾ 。 遺 伝 子 型 は 、 こ の 領

域 が 欠 失 し て い る 欠 失 型 ( 7 5 % ) と 父 親 由 来 に 代 わ

っ て 母 親 由 来 が 2 本 伝 播 し た m a t e r n a l  

u n i p a r e n t a l  d i s o m y ( U P D ) ( 2 5 % ) 、刷 り 込 み を コ ン

ト ロ ー ル す る i m p r i n t i n g  c e n t e r の 異 常 ( 2 % ) の 3

タ イ プ に 分 か れ る ² ⁾ 。 多 彩 な 症 状 の 本 幹 は 視 床 下

部 機 能 障 害 に あ る と さ れ て い る が 、 幼 児 後 期 か ら

始 ま る 肥 満 に 関 し て は 、 摂 食 中 枢 の 障 害 か ら 過 食

と な る こ と に 加 え 、 成 長 ホ ル モ ン ( G H ) 分 泌 障 害 か

ら 、 除 脂 肪 量 が 減 少 す る 結 果 と し て 、 エ ネ ル ギ ー

消 費 が 低 下 す る こ と も 一 因 と 考 え ら れ て い る ³ ⁾ 。

P W S の G H 療 法 は 低 身 長 に 対 し 適 応 と な っ て い る が 、

そ の 効 果 は 身 長 の 増 加 だ け で な く 、筋 肉 量 の 増 加 、

体 脂 肪 増 加 の 抑 制 な ど 、 体 組 成 に も 良 好 な 影 響 を

与 え て い る ⁴ ⁾ ⁻ ⁶ ⁾ 。現 在 で は 過 食 に よ る 肥 満 が 顕 著

化 す る 前 の 乳 幼 児 期 か ら 多 く の P W S 患 者 で G H 投 与

が 開 始 さ れ て い る 。  

P W S の 学 童 期 以 降 は 、 依 然 と し て 高 度 肥 満 に よ

る 肥 満 合 併 症 が 問 題 と な っ て い る 。 し か し 、 肥 満

P W S は 同 程 度 の B M I の 単 純 性 肥 満 と 比 し て イ ン ス

リ ン 抵 抗 性 の 改 善 や 抗 動 脈 硬 化 作 用 を 有 す る ア デ

ィ ポ サ イ ト カ イ ン で あ る ア デ ィ ポ ネ ク チ ン が 高 値

で あ る た め 、 心 血 管 系 疾 患 （ C V D ） の 合 併 頻 度 が 少
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な い と い わ れ て い る ⁷ ⁾ ⁸ ⁾ 。 肥 満 P W S は 単 純 性 肥 満

と 比 し て 内 臓 脂 肪 量 が 少 な い た め ア デ ィ ポ ネ ク チ

ン 分 泌 が 保 た れ て い る と 考 え ら れ て い る 。  

P W S の 内 臓 脂 肪 、 皮 下 脂 肪 の 脂 肪 分 布 解 析 に つ

い て は 、 肥 満 P W S や 成 人 P W S を 対 象 と し た 解 析 は

行 わ れ て い る ⁹ ⁾ ¹ ⁰ ⁾ が 、 若 年 者 や 非 肥 満 者 、 G H 非

投 与 者 も 含 め て 解 析 し た 報 告 は 検 索 し う る 範 囲 で

な か っ た 。 今 回 我 々 は 、 当 院 通 院 中 の 年 少 児 か ら

成 人 の P W S 患 者 の 内 臓 脂 肪 量 ( V A T ) 、 皮 下 脂 肪 量

( S A T ) 、 内 臓 脂 肪 量 / 皮 下 脂 肪 量 ( V / S ） を 測 定 し 、

脂 肪 分 布 の 特 徴 、 G H が 脂 肪 分 布 に 及 ぼ す 影 響 に つ

い て 検 討 し た 。 ま た 、 脂 肪 細 胞 か ら 分 泌 さ れ る ア

デ ィ ポ ネ ク チ ン を 測 定 し 、 P W S の 脂 肪 分 布 と の 関

連 を 検 討 し た 。  

【 対 象 お よ び 方 法 】  

対 象 ： P W S の 確 定 診 断 は G - b a n d i n g ,  F I S H ,  あ る い

は メ チ レ ー シ ョ ン テ ス ト で 行 っ た 。 当 院 に 通 院 中

の P W S 患 者 の う ち 、 腹 部 C T 撮 影 の 行 わ れ た 7 5 人

の 脂 肪 分 布 を 後 方 視 的 に 解 析 し た 。 脂 肪 量 が 極 端

に 少 な い た め 測 定 誤 差 が 生 じ 計 測 値 に 再 現 性 が 乏

し か っ た 5 歳 以 下 の 小 児 2 7 人 は 除 外 し 、 4 8 人 ( 男

性 3 0 人 、女 性 1 8 人 、年 齢 中 央 値 1 6 歳（ 6 ～ 3 9 歳 ）、

B M I 中 央 値 2 4 . 0 ㎏ / m 2  ( 1 4 . 0 ～ 5 8 . 7 ) ) で 検 討 し た 。

遺 伝 形 式 は 欠 失 型 3 8 人 、 U P D  1 0 人 で あ っ た 。 検

討 時 G H 投 与 中 の 症 例 ( G H 投 与 中 群 ) は 1 8 人 、 過 去



5 

 

に 投 与 の 既 往 が あ っ た 症 例 ( G H 投 与 歴 あ り 群 ) は

1 5 人 、 投 与 の 既 往 が な い 症 例 ( G H 投 与 歴 な し 群 )

は 1 5 人 で あ っ た 。 G H 投 与 に よ る 各 群 の 性 差 、 年

齢 、 B M I 、 G H 投 与 期 間 の 内 訳 は 表 1 に 示 す 。  

ま た 、 4 8 例 中 、 B M I ≧ 2 5 ㎏ / m ² の 2 2 人 を 肥 満 群 と

し た 。 肥 満 群 の 定 義 は 肥 満 合 併 症 の リ ス ク が 上 昇

す る と さ れ て い る B M I ≧ 2 5 ㎏ / m ² と し ¹ ¹ ⁾ 、 内 臓 脂

肪 有 意 型 肥 満 は V / S ≧ 0 . 4 と し た ¹ ² ⁾ 。 肥 満 群 は 年

齢 中 央 値 2 2 歳 ( 1 4 - 3 3 歳 ）、 B M I 中 央 値 3 2 . 1 ㎏ / m ²

( 2 6 . 6 - 5 8 . 7 ) で あ っ た 。 肥 満 群 に G H 投 与 中 の 症 例

は な く 、 G H 投 与 歴 あ り 群 は 9 人 、 G H 投 与 歴 な し 群

は 1 3 人 で あ っ た 。  

な お 、 P W S が 性 腺 機 能 不 全 を 合 併 す る こ と 、 疾

患 特 異 的 な 肥 満 体 質 で あ る こ と を 考 慮 し 、 男 女 の

区 別 は つ け な か っ た 。 ま た 健 常 児 の 標 準 体 重 を 使

用 す る 肥 満 度 や B M I S D は 用 い ず 全 年 齢 で B M I を 使

用 し た 。  

方 法 ：  

1 ）  脂 肪 分 布 の 特 徴  

臍 高 腹 部 C T を 用 い て 体 脂 肪 計 測 ソ フ ト

( F a t S c a n ○R  V 5 . 0 . 3 . 0 . 0  E a s t  J a p a n  I n s t i t u t e  

o f  T e c h n o l o g y ,  J a p a n ） に よ り 、 年 齢 に お け る

V A T 、 S A T 、 V / S の 変 化 を 検 討 し た 。 ま た 肥 満 群

の 脂 肪 分 布 の 特 徴 を 検 討 し た 。  

2 ） G H の 脂 肪 分 布 に 及 ぼ す 影 響  
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i )  「 G H 投 与 中 群 」、「 G H 投 与 歴 あ り 群 」、「 G H 投

与 歴 な し 群 」 の 脂 肪 分 布 を 対 象 群 間 例 数 の 差 が

大 き く な ら な い 1 4 歳 以 上 2 0 歳 以 下 の 症 例 2 1

人 (「 G H 投 与 中 ( 2 - ⅰ ) 群 」 5 人 、「 G H 投 与 歴 あ り

( 2 - ⅰ ) 群 」 1 0 人 、「 G H 投 与 歴 な し ( 2 - ⅰ ) 群 」 6

人 ) で 検 討 し た 。3 群 間 で の 脂 肪 分 布（ V A T 、S A T 、

V / S ） の 有 意 差 の 有 無 に つ い て 検 討 し た 。  

i i )  「 G H 投 与 歴 あ り ( 2 - ⅰ ) 群 」 1 0 人 中 G H 中 止

前 後 で の 脂 肪 分 布 を 経 時 的 に 追 え た 5 人 ( G H 中

止 時 年 齢 中 央 値 1 5 歳 、 男 性 4 人 、 女 性 1 人 ) に

つ い て 、G H 中 止 前 後 の B M I と 脂 肪 分 布 の 変 化 に

つ い て 検 討 し た 。  

3 )  ア デ ィ ポ サ イ ト カ イ ン と 脂 肪 分 布 の 関 連  

ア デ ィ ポ ネ ク チ ン 値 を 増 加 さ せ る チ ア ゾ リ ジ ン

誘 導 体 を 内 服 中 の 3 例 を 除 外 し た 4 5 例 ( 年 齢 中

央 値 1 6 歳  ( 6 ～ 3 3 歳 ) ) で 、脂 肪 分 布 ( V A T 、S A T , 、

V / S ) と ア デ ィ ポ ネ ク チ ン の 関 係 を 検 討 し た 。 ア

デ ィ ポ ネ ク チ ン は ラ テ ッ ク ス 免 疫 比 色 法 で 測 定

し た 。ま た 肥 満 群 2 2 例 の う ち 同 様 に チ ア ゾ リ ジ

ン 誘 導 体 を 内 服 中 の 3 例 を 除 い た 1 9 例 で の 脂 肪

分 布 と ア デ ィ ポ ネ ク チ ン の 関 係 も 検 討 し た 。  

 

統 計 処 理 に は 統 計 解 析 ソ フ ト ウ エ ア J M P 9 . 0  f o r  

W i n d o w s ,  S A S  i n s t i t u t e  I n c .  U S A を 用 い た 。 2 群

間 の 相 関 に つ い て は 単 変 量 回 帰 で 検 討 し 、 2 群 間
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の 有 意 差 は W i l c o x o n 検 定 を 行 い 、 p < 0 . 0 5 を 有 意

と し た  

【 結 果 】  

1 ）  脂 肪 分 布 の 特 徴  

V A T 、 S A T 、 V / S は 年 齢 と 正 の 相 関 を 示 し ( r = 0 . 6 9  

p < 0 . 0 0 1 、 r = 0 . 4 3  p < 0 . 0 5 、 r = 0 . 5 6  p < 0 . 0 0 1 ) 加 齢

と 共 に 脂 肪 は 蓄 積 し た ( 図 1 - A 、 B 、 C ) 。「 G H 投 与

中 群 」 に お い て は 、 S A T は 加 齢 と と も に 増 加 し

た が 、 V A T の 蓄 積 は 年 齢 増 加 に か か わ ら ず 3 0 ㎝

² 以 下 だ っ た ( 図 1 - A ) 。 検 討 時 に G H 投 与 を し て

い な か っ た 「 G H 投 与 歴 あ り 群 」、「 G H 投 与 歴 な し

群 」 の 両 群 は 、 V A T 、 S A T の 蓄 積 が 加 齢 と 共 に み

ら れ て い た 。   

ま た 図 2 に お い て 、 B M I  2 5 ㎏ / m ² 以 上 の 肥 満 群

2 2 例 中 、 V / S  0 . 4 以 上 の 内 臓 脂 肪 型 肥 満 は 5 人

で あ り 、 P W S の 肥 満 は 皮 下 脂 肪 有 意 型 肥 満 が 多

か っ た 。 肥 満 群 の V / S 比 に 、 G H 投 与 歴 あ り 群 と

G H 投 与 歴 な し 群 間 に 統 計 的 有 意 差 は な か っ た 。 

2 ）  G H が 脂 肪 分 布 に 及 ぼ す 影 響  

i )  G H 使 用 の 有 無 に よ る 脂 肪 分 布 ( V A T 、 S A T , 、

V / S ) の 違 い に つ い て 、1 4 歳 以 上 2 0 歳 以 下 の「 G H

投 与 中 ( 2 - ⅰ ) 群 」 5 人 、「 G H 投 与 歴 あ り ( 2 - ⅰ )

群 」 1 0 人 、「 G H 投 与 歴 な し ( 2 - ⅰ ) 群 」 6 人 で 検

討 し た 。 V A T は 「 G H 投 与 中 ( 2 - ⅰ ) 群 」 は 、「 G H

投 与 歴 あ り ( 2 - ⅰ ) 群 」 及 び 「 G H 投 与 歴 な し ( 2 -
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ⅰ ) 群 」 と の 間 に 有 意 差 を も っ て 少 な か っ た  

( p < 0 . 0 5 、 p < 0 . 0 5 ) 。 し か し 「 G H 投 与 歴 あ り ( 2 -

ⅰ ) 群 」、「 G H 投 与 歴 な し ( 2 - ⅰ ) 群 」 間 の V A T に

は 有 意 差 は な か っ た ( 図 3 - A ) 。  

S A T は 「 G H 投 与 歴 あ り ( 2 - ⅰ ) 群 」「 G H 投 与 中 群

( 2 - ⅰ ) 」 に お い て 有 意 差 が あ っ た が 、 V / S 比 に

お い て は ３ 群 間 に 有 意 差 は み ら れ な か っ た ( 図

3 B 、 C ) 。  

i i )  G H 投 与 中 止 前 後 の 経 過 を 追 え た 5 例 に つ い

て 、 G H 中 止 時 を 0 年 と し 、 前 後 2 年 間 の B M I 、

V A T 、 S A T に つ い て 図 4 に 示 し た 。 症 例 ② 、 ③ 、

④ に つ い て は 中 止 前 1 年 前 か ら G H 投 与 量 が 減 量

さ れ て い た （ 症 例 ②  0 . 1 4 0 → 0 . 0 5 6 ㎎ / ㎏ / 週 、

症 例 ③  0 . 2 1 0 → 0 . 0 6 3 ㎎ / ㎏ / 週 、 症 例 ④  0 . 1 3 3

→ 0 . 0 7 0 ㎎ / ㎏ / 週 ）。G H 中 止 あ る い は 減 量 を 境 に

し て 、 V A T 、 S A T 、 B M I と も 増 加 傾 向 が あ っ た 。

特 に V A T に お い て は 、全 例 で 増 加 し て い た 。V A T 、

S A T 、 B M I の 増 加 傾 向 が 顕 著 で あ っ た 症 例 ② に つ

い て 、 f a t  s c a n 画 像 の 変 化 と 、 V A T 、 S A T 、 B M I

の 値 の 推 移 を 図 5 に 示 す 。 症 例 ② は 、 G H 中 止 時

年 齢 1 4 歳 の 男 児 で あ る 。 G H 減 量 後 V A T は 1 8 ㎠

か ら 5 4 ㎠ と 3 倍 に 、 さ ら に 中 止 後 1 年 で は 8 3

㎠ と 著 増 し た 。 中 止 時 、 中 止 後 1 年 と 比 較 す る

と 、 B M I の 変 化 は ほ と ん ど な か っ た が 、 脂 肪 量

は V A T 、 S A T と も に 著 明 な 増 加 傾 向 を 認 め た 。  
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一 方 、 症 例 ④ （ G H 中 止 時 1 6 歳 男 児 ） の み 、 G H

中 止 1 年 後 の S A T ( 3 1 4 → 2 4 9 ㎠ ）、B M I ( 2 6 . 2 → 2 5 . 2

㎏ / m ² ) は 減 少 し て い た が 、 V A T は 4 7 ㎠ か ら 5 2

㎠ と 微 増 し て い た 。  

3 ）  ア デ ィ ポ サ イ ト カ イ ン と 脂 肪 分 布 の 関 連  

全 体 の ア デ ィ ポ ネ ク チ ン ( 中 央 値 1 0 . 2 ㎍

/ m l ( 2 . 2 - 3 5 . 6 ㎍ / m l ) ) は V A T 、 S A T と 強 い 負 の 相 関

( r = - 0 . 5 0  p < 0 . 0 0 1 、 r = - 0 . 5 4  p < 0 . 0 0 1 ) を 示 し た ( 表

2 ) が 、 年 齢 と も 負 の 相 関 を 示 し た （ r = - 0 . 4 5  

p < 0 . 0 5 ）。肥 満 群 に お け る ア デ ィ ポ ネ ク チ ン の 中 央

値 は 6 . 8 ㎍ / m l ( 2 . 2 - 1 9 . 6 ㎍ / m l ) で そ の う ち 正 常 値

( 4 ㎍ / m l ) 以 下 は 2 人 だ っ た 。 肥 満 群 に お い て は 、

ア デ ィ ポ ネ ク チ ン は V A T 、 S A T 、 V / S い ず れ と も 統

計 的 に 有 意 な 相 関 は 示 さ な か っ た 。 た だ し 、 S A T

よ り も V A T と の 相 関 係 数 は 高 く 、 V A T が 少 な い 程

ア デ ィ ポ ネ ク チ ン は 高 い 傾 向 が あ っ た ( 表 2 ) 。  

【 考 察 】 P W S は 年 齢 で 体 格 が 変 化 す る こ と が 特 徴

で あ る ² ⁾ 。 乳 幼 児 期 は 筋 緊 張 低 下 と 低 栄 養 が 問 題

と な り 、 3 歳 ご ろ か ら 過 食 に よ る 肥 満 が 出 現 、 学

童 期 以 降 は 肥 満 が 顕 著 化 し 肥 満 合 併 症 が 問 題 と な

っ て く る 。 こ う し た 自 然 歴 に 加 え 、 2 0 0 2 年 か ら は

G H 療 法 が 導 入 さ れ る よ う に な り 、 体 格 変 化 に 大 き

な 影 響 を 与 え る よ う に な っ て い る 。 P W S で は 、 こ

れ ま で に G H 投 与 の 有 無 の 比 較 ¹ ³ ⁾ 、 成 人 肥 満 症 例

と 単 純 性 肥 満 と の 比 較 等 ⁹ ⁾ ¹ ⁰ ⁾ ¹ ⁴ ⁾ に お い て は V A T 、
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S A T を 区 別 し て 直 接 測 定 し た 報 告 は あ る も の の 、

全 年 齢 層 で 脂 肪 分 布 を 解 析 し た 報 告 は 調 べ う る 限

り は な か っ た 。 P W S は 加 齢 と と も に 体 脂 肪 量 が 著

明 に 増 加 し て い く こ と は 周 知 の 事 実 で は あ る が 、

今 回 我 々 が 検 討 し た S A T と V A T 増 加 の 過 程 に は 差

が み ら れ た 。S A T は 加 齢 と と も に 蓄 積 し て い く が 、

V A T は G H 治 療 期 間 中 の 蓄 積 が 抑 え ら れ て い た 。 現

在 、大 多 数 の P W S が G H 治 療 を 幼 少 期 か ら 導 入 さ れ 、

全 年 齢 範 囲 で の G H の 投 与 の 有 無 に よ る 比 較 は 困

難 で あ っ た た め 、 ３ 群 が 含 ま れ る 年 齢 範 囲 で 比 較

す る と 、 V A T は G H 投 与 中 の 群 で 有 意 差 を 持 っ て 少

な か っ た 。一 方 G H 治 療 の 既 往 の 有 無 で は 差 が み ら

れ な か っ た 。 G H 投 与 中 は 抑 え ら れ て い た V A T は 、

投 与 中 止 と と も に 急 激 に 蓄 積 し て い く 可 能 性 が 推

測 さ れ 、 実 際 に 経 時 的 な 変 化 を 追 え 得 た 5 例 に お

い て は そ の 傾 向 を 支 持 し て い た 。 ま た 、 B M I の 変

化 が な く と も 、 体 組 成 の 悪 化 、 特 に V A T の 増 加 が

存 在 す る 事 が 示 唆 さ れ た 。  

P W S へ の G H 導 入 に よ り 、 体 脂 肪 量 を 減 少 さ せ 、

筋 肉 量 、 除 脂 肪 量 を 増 加 さ せ る 効 果 に つ い て は こ

れ ま で に も 報 告 さ れ て い る が ⁴ ⁾ ⁻ ⁶ ⁾ G H 中 止 前 後 の

脂 肪 分 布 の 変 化 に つ い て 経 時 的 に 追 っ た 報 告 は 検

索 し 得 る 限 り は な い 。 V A T の 増 加 は C V D や 糖 尿 病

な ど の 罹 患 リ ス ク を 高 め る 。現 在 P W S の G H 療 法 は

低 身 長 に 対 し 適 応 と な っ て お り 、 成 長 の 終 了 に と
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も な い 治 療 も 中 止 と す る の が 現 状 で あ る 。 今 後 、

体 組 成 を 良 好 に 保 ち 肥 満 合 併 症 の リ ス ク を 軽 減 す

る 目 的 に お い て も 、 P W S に 対 す る G H 療 法 は 長 期 継

続 す る 事 が 望 ま し い と 思 わ れ る 。  

し か し な が ら 、G H だ け が P W S の 内 臓 脂 肪 量 や C V D

の リ ス ク を 規 定 す る 因 子 で は な い 。 肥 満 群 に は G H

投 与 中 の 症 例 は 含 ま れ て い な い が 、 高 度 肥 満 例 が

多 い に も 関 わ ら ず 、 い わ ゆ る メ タ ボ リ ッ ク 症 候 群

を 惹 起 し や す い 内 臓 脂 肪 有 意 型 の 肥 満 は ５ 例 の み

で あ っ た 。 ま た 、 肥 満 群 の G H 投 与 歴 あ り 群 、 G H

投 与 歴 な し 群 で V / S の 差 は な か っ た 。 こ れ ま で に

も 、 同 程 度 の B M I の 単 純 性 肥 満 に 比 し 、 G H 投 与 の

な い 肥 満 P W S は 内 臓 脂 肪 が 少 な く イ ン ス リ ン 抵 抗

性 が 低 か っ た と 報 告 さ れ て い る 。 ⁹ ⁾ ¹ ⁰ ⁾ ¹ ⁴ ⁾ 。 つ ま

り 、 P W S の 自 然 歴 に お い て も 相 対 的 に V A T は 少 な

い と 考 え ら れ て い る 。 P W S で V A T 量 が 相 対 的 に 少

な い 理 由 は 未 だ 解 明 さ れ て い な い 。 一 般 に 内 臓 脂

肪 蓄 積 に は 、G H の 他 、コ ル チ ゾ ー ル 、性 ホ ル モ ン 、

炎 症 性 サ イ ト カ イ ン な ど が 関 与 し て い る と 言 わ れ

て い る ¹ ⁵ ⁾ 。 ま た 、 内 臓 脂 肪 細 胞 に 発 現 し て い る 不

活 性 型 の コ ル チ ゾ ン を 活 性 型 の コ ル チ ゾ ー ル に 変

換 す る 酵 素 で あ る 1 1 β - h y d r o x y s t e r o i d  

d e h y d r o g e n a s e  T y p e 1 ( 1 1 β - H S D 1 )  ¹ ⁵ ⁾ も 注 目 さ れ

る 。 P W S で は 潜 在 的 な c e n t r a l  a d r e n a l  

i n s u f f i c i e n c y が あ る と い う 報 告 も あ り ¹ ⁶ ⁾ 、 今 後
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P W S で の 視 床 下 部 ― 下 垂 体 ― 副 腎 系 検 討 は 、 脂 肪

蓄 積 の メ カ ニ ズ ム の 面 か ら も 興 味 深 い 。  

ア デ ィ ポ ネ ク チ ン は 、 内 臓 脂 肪 細 胞 の 肥 大 化 で

減 少 す る 抗 炎 症 性 ア デ ィ ポ サ イ ト カ イ ン で あ り 、

イ ン ス リ ン 抵 抗 性 や 動 脈 硬 化 に 対 し 有 利 に 働 き 、

C V D や 糖 尿 病 へ の 進 展 を 防 御 し て い る ¹ ⁷ ⁾ 。 一 般 小

児 に お い て も V A T の 増 加 と と も に ア デ ィ ポ ネ ク チ

ン は 減 少 す る こ と が 報 告 さ れ て い る ¹ ⁸ ⁾ 。今 回 我 々

の 検 討 で は 、P W S の ア デ ィ ポ ネ ク チ ン 値 は V A T 、S A T

ど ち ら と も 強 い 逆 相 関 が あ っ た が 、 加 齢 に 伴 い 身

体 が 大 き く な る に つ れ V A T も S A T も 著 明 に 増 加 し

て い く た め 、 年 齢 、 V A T 、 S A T は 互 い に 強 く 影 響 し

て い る と 考 え ら れ た 。 今 回 、 肥 満 群 で は ア デ ィ ポ

ネ ク チ ン は ど の 因 子 と も 相 関 を 示 さ な か っ た が 、

V A T が 多 い 方 が 少 な い 傾 向 に あ っ た 。  

過 去 の 報 告 で は 、単 純 肥 満 に 比 し 、肥 満 P W S で は 、

善 玉 ア デ ィ ポ サ イ ト カ イ ン で あ る ア デ ィ ポ ネ ク チ

ン 、 特 に 活 性 型 の 高 分 子 ア デ ィ ポ ネ ク チ ン が 高 値

に 保 た れ て い る と さ れ て い る ⁷ ⁾ ⁸ ⁾ ¹ ⁹ ⁾ ² ⁰ ⁾ 。 V A T の

相 対 的 な 少 な さ が ア デ ィ ポ ネ ク チ ン が 高 い 理 由 と

さ れ て い る が 、 我 々 の 検 討 で も 、 肥 満 群 で も ア デ

ィ ポ ネ ク チ ン は 高 値 に 保 た れ て お り 、 正 常 値 以 下

を 示 し た 2 例 は 、 内 臓 脂 肪 有 意 型 肥 満 で あ っ た 。  

一 般 的 に 、 V A T は 1 0 0 c m 2 を 超 え る と メ タ ボ リ ッ ク

症 候 群 の 危 険 性 が 出 て く る と 言 わ れ て い る 。 本 検
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討 の 症 例 で も 、 V A T の 絶 対 値 は 図 １ に 示 す よ う に

1 0 0 c m 2 を 遙 か に 超 え る 例 を 多 数 認 め た に も 関 わ ら

ず ア デ ィ ポ ネ ク チ ン が 正 常 に 保 た れ て い た 。 P W S

の 高 ア デ ィ ポ ネ ク チ ン 血 症 に は 、V A T 以 外 の 因 子 、

例 え ば 遺 伝 的 な 要 素 、T N F α 等 の 炎 症 性 サ イ ト カ イ

ン な ど の 関 与 に つ い て も 、 今 後 考 慮 す る べ き と 思

わ れ た 。  

【 結 論 】 P W S に お い て 、 加 齢 と と も に 脂 肪 は 著 明

に 蓄 積 す る 。 G H 投 与 中 は V A T の 蓄 積 は 抑 え ら れ て

い た が 投 与 中 止 と と も に 蓄 積 し て い く こ と が 示 さ

れ た 。 ま た 、 肥 満 P W S の 脂 肪 分 布 は 皮 下 脂 肪 有 意

型 で ア デ ィ ポ ネ ク チ ン 値 も 高 か っ た 。今 後 成 人 P W S

で の 体 脂 肪 分 布 を 良 好 に 保 持 す る た め に も G H 投

与 の 継 続 が 必 要 と 考 え ら れ た 。  

 

日 本 小 児 科 学 会 の 定 め る 利 益 相 反 に 関 す る 開 示

事 項 は あ り ま せ ん 。  
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