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てホルモン補充療法が禁忌となる例にも

用い られる，漢方療法 において も，胃腸

障害や肝 機能障害などの 副作用があるの

で 定期的な検査が必要である，

　臀塩罩の 極端な減少や骨粗鬆症を伴う

例で は、ホルモ ン補充療法や漢方療法に

あわせて，食事指導と薬物療法を始める．

慢性疼痛を有す る 例 で は，温熱 療法 や

マ ッ サ
ー

ジなどの物理療法を行う．アル

フ ァ カル シ ド
ー

ル ：活
「1生型 ビタミ ン D3

（アル フ ァ ロ ール
O
），サケカルシ トニ ン ：

胃吸収 抑制 薬 （サ
ー

モ ニ ン），L一ア ス パ

ラ ギ ン 酸力 ル シ ウム （ア ス パ ラ
ーCA ）の

投5 を開始 し、年に 1 〜 2回 の 冐塩 量測

定で効果 判定を行う ，

（表 12） 更年期障害に用い られる主な漢方

　 　　 　製剤と症状

※ おおよそ の 目 安 なの で詳 しくは 成 書 を参 考 にす ること

虚証

　当帰芍薬散 ： 冷え、動悸 、憂うつ 、頭 痛、め

　 　 　　 　 　 ま い 、疲 労 感，肩 こ り

　加味逍遙散 ： ほ て り，冷 え，動悸，憂 う つ 、
　 　 　　 　 　 頭 痛，め ま い ，疲 労感，肩 こ り

　温 経 湯 ： ほて り，冷 え，勦悸 ，憂 うつ ，肩こ り

実証

　桂枝茯苓丸 ：ほて り，発汗，肩 こ り

　女神敵 ：ほて り，発汗，不 眠，憂うつ ，頭 痛，
　 　 　　 め ま い ，疲労感，肩 こ り

　桃核承気湯 ：ほて り，発汗，頭 痛，肩 こ り

　精神症状が強 い例で は，向精神薬を併用する．うつ 状態には，塩酸ミア ンセ リン ： 四環

系抗うつ 薬（テ トラミ ド
・E）
）30mg ／日，不安性障害に は，エ チ ゾラム ：抗不安薬 （デパ ス

z’
）1．5

〜3mg／日，パニ ッ ク ・デ ィ ス オーダー
で は，アルプラゾラム ；抗不安薬 （コ ンス タン

o
）1．2

mg ／日を 1〜 2 週間投与する．精神症状に対する投薬治療を開始 して
F
　2週間内服 しての 症

状の 軽快が認め られな い場合 は，精神科へ 診療依頼を したほうがよい ．
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（5）ターナー症候群

　夕一ナ ー症候群 は 1938年に Turner が，　 D 低身長，2）翼状頸や外反 肘な どの 外表奇

形、3）性器発育不全の 三徴を認め る女性を報告 したこ とから，名付けられた症候群であ

る，その 後，こ の 症候群は 1954年に Wilkins　et　al．によ り、存在す るはずの X 染色体が

欠如 して い る こ とが報告され，1959年に核形が 45X であることが判明 した．

臨床像

L 身体的特徴

　低身長，翼状頸や外反肘などの 外表8 形 ，性器発育不 全の ほか，楯状胸，短中手胃，後

頸部の低頭髪毛 ライン等の 症状があげられる，ターナー症候群の最終身長は平均で 139．1
± 5，6cm で，低身長は出生時よ り認められる とされてい る（平均47．1±2．5cm ）、
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　　　　　 2．内性器 異常
義

　　　　　　内性器は女性型を示 し，子宮，卵管は正

　　　　　常に近い形を示す．子宮 内膜 はホルモ ンに

　　　　　反応するが，卵巣は streak 　gonads の 状

　　　　　態であ り，組織学的に は間質様結合組織の

　　　　　みか ら構成され．正常卵は認められない，

　　　　　こ の ため、通常は原発性無月経を呈 する．

　　　　　 しか しながら，モザイクなどの場合は時 に

　　 蘿　 卵胞が残存することもあり，このような場

　　　　　合 は二 次性徴の 発来や ， 妊娠が可能な場合

　　　　　もある．

　　　　　3．知能

　　　　　　知能の 発達は正常域であるこ とが多い ．

　　　　　4．他の 合併症

　　　　　　  心奇形

（表 13） Turner症候群の染色体構成

45，×
46，XXp −

46，Xt　I（Xq ）

45 ，X／46 ，　XX

45，X！46，　X，　Xp −

45，×／46，X，1（Xq）

45，X／46、　X，　r （X）

45，X／46，×Y
45，×〆47，X×Y
45，X〆47，　XXX
45、×〆46，×X／47，X××

45，X！46，　XX ／46，　X ，　r （X ）

　大動脈縮窄症，心室中隔欠損，肺静脈還流異常症などの心血 管系奇形が報告されて いる．

　  腎奇形

　馬蹄腎 ，尿 路走行異常がある，

　  而寸米唐自旨異常

　加齢とともに，糖代謝異常をきたす症例が多いこ とが報告されて いる．

　  自己免疫疾患

　甲状腺疾患である橋本病やバ セ ドウ病の 発症が多い とされてい る，また，これら甲状腺

疾患の ある症例で は潰瘍性大腸炎や つロ
ー

ン病の 8 併 も多い とされる，

　  臂粗鬆症

　  聴力障害

診断の 進め方

1，遺f云学的検査

　無月経および身体的特徴な どからターナ
ー
症候群を疑っ た場合 は確定診断の ために染色

体分析を行 う，夕一ナ ー症候群の基本的な染色体は45Xであるが，　 X 染色体の 構造異常や

核型の 異なる細胞の 混在するモザ イクの 場合 も夕一ナ ー症候群の 症状 を呈 す るこ とが わ

か っ ている，また、Y 染色体の 混在する症例も報告されて いる．現在まで に報告されで い

る ターナ ー症候群の 染色体構成を表 13に示 す，モ ザイクで は二 次性徴が認め られ る症例

が存在する ことや，また，心奇形の発症頻度が少ない とされているが 、

一
般的に染色体構

成と夕一
ナ

ー症候群の 身体的特徴との 間には関連性がない とされて い る，

2．ホルモ ン検直

　典型的なターナ ー症候群の 場合，エ ス トログンの 分泌 は認 められず，LH ，　FSH は高値

を示す，LH −RH テス トで は卵 巣
ll
生無月 経の パター

ンを示 す．低身長で はあ るが，　 GH の

分泌 は正常を示す．

3．出生前検査

　出生 前診断の ために は羊水穿刺による胎児染 色 体分 析が 必要 とな る ，妊娠初期超音波検

査におい て 妊娠 10週から妊娠 12週頃の 胎児後頸部 に肥厚（nuchal 　translucency）が 認 め

られた場 合は、21トリソミ
ーをは じめ とする胎児の 染色体異常を疑 うとい うこ とが報告
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されて い るが，この とき t 性染色体異常の 中で はターナー症候群が最も多い とされてい る．

したが っ て．この ような所見が認め られた場合はターナー症候群も念頭に入 れ十分なイン

フ ォ
ーム ドコ ンセン トの 後，検査を行う必要がある （写真 1，2 ）．

治療

1．ホルモン治療

　性腺形成不全を認めるもの は妊孕能を回復させることは難 しい，この場合はホルモ ン補

充療法 を行い，胃粗鬆症などエ ス トログン欠乏に伴う合併症の 予防に努めるこ とが大切で

ある．性腺機能低下 のみ の 場合 は，クロ ミフ ェ ン療法 により排卵を起 こさせ，妊孕能を獲

得させ ることも可能であ るが，いたす らに排卵誘発を行うの で はな く r 患者の希望，将来

設 計 にあわせて 行う ことが望ま しい．

2．カウンセ リング

　本疾患 は知能も正常であるこ とも多い ため，本疾患の告 知後は心理 的な影響，ス トレス

を考え 、親を含め十分力ウンセ リングを行う必要 がある ．ホルモ ン補充療法を行 っ てい く

うえでも、精神的なケアは大変重要とな っ て くる．

　 また、出生 前に 本疾患であることが診断された場合も両親に は十分なカウンセ リングを

行 い．妊娠中の 曷体の ス トレス を極力軽減する必要がある．時には妊娠中か ら小児科医と

両親との 話 し合い の 場を設け，出生後の 検査、治療に つ き十分納得して もらい ，出産に臨

むほうが、出産後の 児の 受け入 れを良好にすることもある，

（6）精 巣女性化症候 群

　本症候群は精巣を有す るが，内性器お よび外性器が女性型を示す症候群で あ り，原因 は

ア ン ドログン標的臓器 にお けるア ン ドログン レセ プター
不応によるア ン ドログン作用の欠

如 とされて いる．

胎生期 における 性分化

　胎生 期 にお ける性分 化 は胎児 精巣セ リ トリ細 胞よ り分泌 され る MUI｝er 營 抑制 因 子

（MUIIerian　inhibiting　substance ；MIS）により行われ る．　 MIS の 分泌に より MUIIer管

は退縮 を起こすが，この MIS の 分泌がない場合，　 MUIIer 管は子宮などの 女性内性器 へ の

分化が誘導される．正 常男性の 場合 ．この MUIIer管の 退縮 に加え，精 巣ラ イデ ィ ッ ク細

胞か らの ア ン ドログン 分泌 が起こ り， Wolf管 よ り精巣上 体 t 精管、性嚢などの 男性内性

器が形成され る，また，排泄腔由来の ア ン ドロ グン標的細胞内で はテ ス トス テ ロ ンは，5

α
一レダク ターゼ に より活

」1生化 され，陰茎 や陰嚢が形成さ れる，こ の ように性分化 は XY

染色体 によ り性腺原器か ら誘導され た精巣か らの MIS およびア ン ドログ ンの 分泌の 有無

によ っ て 決定さ れる，

病因

　精巣 女 性化 症 候群 は ア ン ドログ ン レセ プタ
ー

不応が原因で あるが，そ の 程度によ り完全

型 と不 完全 型 と に分 類 され る，精巣女性化症候群で は MIS ，ア ン ドログ ンの 分泌 はある

ため，MUIIer籃の退縮 は起こ るが r ア ン ドログ ン に よる Wolf 筥か らの 男
「1生内性器 の 誘

導が起 こらず、また t 排泄腔由来の ア ン ドロ グン標的細胞内でもテス トステ ロンの 活性化

が起こ らないため ，外性器は女 1生化を示すこ とになる．
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