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Ａ．研究目的             
日本人ゴーシェ病の治療の実態を明らかにし、

移行期医療の問題点や基質合成抑制療法（SRT）

の位置づけを明らかにすることを目的とする。 

 
Ｂ．研究方法 
対象は東京慈恵会医科大学附属病院でゴーシェ

病と診断され、現在治療を受けている 105 名の主
治医に診断年齢、現在の年齢、主治医の診療科、現

在の治療法に関してアンケート調査を行った。 
（倫理面での配慮） 
特に無し 
                   
Ｃ．研究結果             
１．105名のうち、63名（60％）が成人患者であ

った。この63名中診断時期が小児期である移行

期例は33例（52％）であった。  

 

２．成人例63例中34例（54％）は小児科が主な

診療科であった。移行例33例については23例（

70％）が小児科が主な診療科であった。 

 

３．成人例63例中酵素補充療法で治療している

例は48例であり、このうち28例（58％）は小児

科が主な診療科であるのに対し、SRT治療例15例

のうち小児科が主な診療科であるのは6例（40％

）にすぎなかった。  

 

Ｄ．考察               
日本ゴーシェ病は小児期発症例が約80％と大

多数を占めるのに対して、現在治療を受けてい

る患者の60％は成人であった。そ 

のうち約半数は小児からの移行期例であった。

そして、その70％は小児科が主な診療科であっ

た。ただし、SRT治療例では小児科が主な診療科

の例は40％と低値であった。 

 
Ｅ．結論               
成人ゴーシェ病はパーキンソン病・多発性骨髄腫

・胆石など成人診療科で診療すべき疾患を合併す

るので、日本におけるゴーシェ病の移行期医療の

システムの構築が重要である。 

                   
Ｆ．健康危険情報 
 分担研究者のため記載なし 
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研究要旨：日本人ゴーシェ病 105例の診療実態を調査した。その結果、成人例は 63例、

小児例は 42例であった。成人例 63例中、小児から移行した例は 33例であった。成人患

者 63 例中 15 例が基質合成抑制療法（SRT）で治療されていたが、そのうち小児科が診

療科である例は 6例にすぎなかった。  

 


