
東京都立小児総合医療センター内分泌・代謝科
長谷川　行　洋

（聞き手　齊藤郁夫）

横断的診療⑨　小児内分泌疾患とトランジション

　齊藤　小児期発症の内分泌疾患とト
ランジション、移行期医療ということ
でうかがいます。
　内分泌疾患では、どういうものが多
いのでしょうか。
　長谷川　一番多いのは糖尿病です。
しかし、１型の糖尿病は代謝疾患であ
り、純粋な内分泌疾患といっていいか
どうかわからないと考える方もいると
思います。仮に１型糖尿病を外します
と、内分泌臓器の広範にわたって、下
垂体機能低下症、甲状腺の先天性の疾
患、副腎の先天性の疾患、21水酸化酵
素欠損症などが一番有名、かつ頻度も
多いと思います。それ以外に小児期特
有なものとして、成長障害があります。
低身長が問題になって病院に来る疾患
は多岐にわたります。代表的なものの
一つがターナー症候群です。我々が治
療して生涯にわたって内分泌的なフォ
ローアップが必要な疾患です。こうい
ったものが代表的なものといえると思
います。
　齊藤　糖尿病は糖尿病の専門医がた

くさんいますが、内分泌疾患の専門医
は少ないですから、なかなか難しいそ
うですね。
　長谷川　そうですね。内科医で内分
泌疾患を小児期から発症しているケー
スはあまり見たことがないという方、
経験が少ない方も少なくないと思いま
すので、小児科の我々と一緒に協力し
ながら行いたいと思っています。
　齊藤　下垂体ではどういう疾患が多
いのでしょうか。
　長谷川　下垂体は圧倒的に鞍上部の
腫瘍で下垂体・視床下部障害が前景に
出て見つかるような子どもたちで治療
が必要です。脳腫瘍の治療前、あるい
は治療に伴って複合型の下垂体機能低
下症が合併します。その治療の基本は
補充治療ですので生涯にわたります。
　齊藤　下垂体というと、副腎、成長
ホルモン、甲状腺、あるいは性腺など、
様々なものがありますか。
　長谷川　そうですね。それに、あと
一つ加えると臨床的マネジメントが比
較的難しい尿崩症も入ります。

　齊藤　それからもう一つ、副腎関連
ではクライシスもあるのですね。
　長谷川　そうですね。急性副腎不全
は緊急事態がありえる疾患単位です。
今は在宅自己注射で副腎皮質ホルモン
を注射で打つようなことも保険適用に
なっているので、緊急性は極めて高い
疾患の一つといえると思います。
　齊藤　甲状腺については、赤ちゃん
のときにスクリーニングをするのです
ね。
　長谷川　生後数日でスクリーニング
をして、見つかる方の半分程度が生涯
とおして補充療法を必要とします。そ
ういった方は成人期になっても甲状腺
ホルモンを飲んでいただくことになり
ます。
　齊藤　甲状腺ホルモン補充は比較的
やりやすいですか。
　長谷川　そう思います。成人の橋本
病を中心に診ている医師、甲状腺に少
し経験がある医師がいれば、先天性の
発症であっても、その投薬の調整の仕
方は全く同じですので決して難しくな
いはずです。
　齊藤　それから副腎はどうですか。
　長谷川　一番多いのが21水酸化酵素
欠損症です。先ほど先生にお話しいた
だいた新生児スクリーニングで全例見
つける努力をしていて、やはり２万人
に１人ぐらいの発生頻度であることか
ら比較的多いといえます。２万人に１
人だと、今は年間80万人生まれますの

で毎年40人出るという勘定です。
　齊藤　これも補充療法ですか。
　長谷川　原則ホルモン補充療法です。
糖質コルチコイドと必要があればミネ
ラルコルチコイドを投与する治療にな
ります。これもlifelongで生涯必要にな
ります。
　齊藤　それからの低身長を特徴とす
るものがありますか。
　長谷川　先ほどちょっと申し上げた
ターナー症候群ですが、ターナー症候
群は女性特有の染色体異常、代表例は
45,Xという核型です。それ以外にそれ
に準じる核型の方が低身長あるいは性
腺機能低下症で我々の外来に来ます。
低身長は小児期に成長ホルモンで治し
てあげることができるのですが、性腺
の補充が必要な方は閉経年齢まで続き
ます。それに加えて、成人特有の合併
症が、ターナー症候群で知られており、
そのマネジメントも一生の中では非常
に大事なことになります。
　齊藤　ターナー症候群の成人の症状
には、どういうものがあるのですか。
　長谷川　一番頻度の多いものとして、
性腺機能低下症のために、ポストメノ
ポーザルオステオポローシスと同じよ
うな背景で骨粗鬆症が起きてきます。
そのほか、頻度は非常に少ないのです
が、緊急性が非常に高いものとして大
動脈拡張、大動脈解離を合併しうると
いわれています。特にもともと心疾患
の合併の多いターナー症候群の方は、

日常臨床にひそむ内分泌疾患と最近の話題（Ⅺ）
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　齊藤　小児期発症の内分泌疾患とト
ランジション、移行期医療ということ
でうかがいます。
　内分泌疾患では、どういうものが多
いのでしょうか。
　長谷川　一番多いのは糖尿病です。
しかし、１型の糖尿病は代謝疾患であ
り、純粋な内分泌疾患といっていいか
どうかわからないと考える方もいると
思います。仮に１型糖尿病を外します
と、内分泌臓器の広範にわたって、下
垂体機能低下症、甲状腺の先天性の疾
患、副腎の先天性の疾患、21水酸化酵
素欠損症などが一番有名、かつ頻度も
多いと思います。それ以外に小児期特
有なものとして、成長障害があります。
低身長が問題になって病院に来る疾患
は多岐にわたります。代表的なものの
一つがターナー症候群です。我々が治
療して生涯にわたって内分泌的なフォ
ローアップが必要な疾患です。こうい
ったものが代表的なものといえると思
います。
　齊藤　糖尿病は糖尿病の専門医がた

くさんいますが、内分泌疾患の専門医
は少ないですから、なかなか難しいそ
うですね。
　長谷川　そうですね。内科医で内分
泌疾患を小児期から発症しているケー
スはあまり見たことがないという方、
経験が少ない方も少なくないと思いま
すので、小児科の我々と一緒に協力し
ながら行いたいと思っています。
　齊藤　下垂体ではどういう疾患が多
いのでしょうか。
　長谷川　下垂体は圧倒的に鞍上部の
腫瘍で下垂体・視床下部障害が前景に
出て見つかるような子どもたちで治療
が必要です。脳腫瘍の治療前、あるい
は治療に伴って複合型の下垂体機能低
下症が合併します。その治療の基本は
補充治療ですので生涯にわたります。
　齊藤　下垂体というと、副腎、成長
ホルモン、甲状腺、あるいは性腺など、
様々なものがありますか。
　長谷川　そうですね。それに、あと
一つ加えると臨床的マネジメントが比
較的難しい尿崩症も入ります。

　齊藤　それからもう一つ、副腎関連
ではクライシスもあるのですね。
　長谷川　そうですね。急性副腎不全
は緊急事態がありえる疾患単位です。
今は在宅自己注射で副腎皮質ホルモン
を注射で打つようなことも保険適用に
なっているので、緊急性は極めて高い
疾患の一つといえると思います。
　齊藤　甲状腺については、赤ちゃん
のときにスクリーニングをするのです
ね。
　長谷川　生後数日でスクリーニング
をして、見つかる方の半分程度が生涯
とおして補充療法を必要とします。そ
ういった方は成人期になっても甲状腺
ホルモンを飲んでいただくことになり
ます。
　齊藤　甲状腺ホルモン補充は比較的
やりやすいですか。
　長谷川　そう思います。成人の橋本
病を中心に診ている医師、甲状腺に少
し経験がある医師がいれば、先天性の
発症であっても、その投薬の調整の仕
方は全く同じですので決して難しくな
いはずです。
　齊藤　それから副腎はどうですか。
　長谷川　一番多いのが21水酸化酵素
欠損症です。先ほど先生にお話しいた
だいた新生児スクリーニングで全例見
つける努力をしていて、やはり２万人
に１人ぐらいの発生頻度であることか
ら比較的多いといえます。２万人に１
人だと、今は年間80万人生まれますの

で毎年40人出るという勘定です。
　齊藤　これも補充療法ですか。
　長谷川　原則ホルモン補充療法です。
糖質コルチコイドと必要があればミネ
ラルコルチコイドを投与する治療にな
ります。これもlifelongで生涯必要にな
ります。
　齊藤　それからの低身長を特徴とす
るものがありますか。
　長谷川　先ほどちょっと申し上げた
ターナー症候群ですが、ターナー症候
群は女性特有の染色体異常、代表例は
45,Xという核型です。それ以外にそれ
に準じる核型の方が低身長あるいは性
腺機能低下症で我々の外来に来ます。
低身長は小児期に成長ホルモンで治し
てあげることができるのですが、性腺
の補充が必要な方は閉経年齢まで続き
ます。それに加えて、成人特有の合併
症が、ターナー症候群で知られており、
そのマネジメントも一生の中では非常
に大事なことになります。
　齊藤　ターナー症候群の成人の症状
には、どういうものがあるのですか。
　長谷川　一番頻度の多いものとして、
性腺機能低下症のために、ポストメノ
ポーザルオステオポローシスと同じよ
うな背景で骨粗鬆症が起きてきます。
そのほか、頻度は非常に少ないのです
が、緊急性が非常に高いものとして大
動脈拡張、大動脈解離を合併しうると
いわれています。特にもともと心疾患
の合併の多いターナー症候群の方は、

日常臨床にひそむ内分泌疾患と最近の話題（Ⅺ）

ドクターサロン68巻１月号（12 . 2023） （37）  3736 （36） ドクターサロン68巻１月号（12 . 2023）

2401_HONBUN.indd   372401_HONBUN.indd   37 2023/12/11   15:142023/12/11   15:14



定期的なフォローアップが極めて重要
になりますので、内科医にお願いする
ときには一緒にやらせていただく、あ
るいはお願いしています。
　齊藤　それから、性腺はどうなので
しょうか。
　長谷川　性腺疾患については、性腺
ホルモン補充を必要とするような疾患
が全部対象になり、今お話ししたター
ナー症候群も実はその一部です。その
ほか、現在、増えているものはがん治
療を小児期に行った方がその治療の合
併症で性腺機能低下症になる場合です。
そういった方が性腺疾患では一番多い
です。今、がん治療がどんどん進んで
いまして、白血病でも80、90％以上の
５年生存率があるので、その分、合併
症がより問題になっているのが現状で
す。そのがん治療に伴う合併症の中で
最も頻度の高いものの一つが内分泌 
合併症です。その性腺機能低下症は、
lifelongな治療が必要になりますので、
我々、あるいは内科医がカバーしなけ
ればいけないと認識しています。
　齊藤　これは性腺ホルモンの補充を
するということですか。
　長谷川　はい。それに伴ってオステ
オポローシスがもし出てくれば、すで
に内科医がしてくださっていることで
すが、それにさらに何か治療を追加す
るということが、比較的よくあること
です。
　齊藤　このように、たくさんあって、

なかなか難しいということが一つ。そ
れから、成長していくお子さんへこう
いったことを教育して、知ってもらっ
ていくことが重要なのでしょうか。
　長谷川　先生のおっしゃるとおりで
す。発症、診断したときから順番に成
人年齢になっていくわけです。その各
年齢ごとで理解できる範囲は違います
が、その節目節目で発達のステージに
応じて自分の体質であったり、どうい
う治療をしているのか、どういうとき
が緊急で病院に行かなくてはいけない
のかみたいなことを順番に理解してい
ただきたいです。それを理解したうえ
で、なるべく健常の方と近い生活を享
受していただくことが我々の願いです
ので、そうした疾患の理解がある程度
できたところで内科にいっていただき
たいと、我々は考えて診療しています。
　齊藤　病気の治療もたいへんですが、
人間教育というか、成長を幅広くサポ
ートするところがたいへんですね。
　長谷川　そうですね。サポートとい
えばサポートなのですが、もちろん
我々が患者さんと接しているのは本当
に短い時間だけです。診療の時間では、
本人とその家族との中で、我々がどう
いったことを大事にしてほしいかとい
うエッセンスを伝え、家族でそういっ
た方向を意識して、いろいろなことを
やっていただくことを下支えするとい
うか、サポートすることを気をつけて
いるつもりです。

　齊藤　短い臨床の診療時間ではなか
なか難しいのですが、今は、リモート
ができるようになってきましたね。そ
ういうことも取り入れていくのでしょ
うね。
　長谷川　そのとおりです。実際、我々
の病院は遠くから来る患者さんもおら
れ、そういった方は、ちょうどコロナ
がきっかけで、例えば北海道からリモ
ートで話をするようなことが実際シス
テムとして動き始めています。対面と
同じかどうかはわからないのですが、
かなり近いことができます。明確に時
間およびお金の節約にはなりますので、
そういった方向性は今後広がっていく
のではないかと思われます。
　齊藤　成人になった患者さんを診て
いる先生へメッセージはありますか。
　長谷川　我々はお願いする立場なの

ですが、ぜひ小児科の医師と協力して、
先天的あるいは小児期早くに発症、生
涯にわたって治療が必要な方を、一緒
に診療させていただきたいというのが
一番強いメッセージです。先生方にお
願いしたい方が少なからずいるんだ、
ということをまず内科医と共有したい
です。
　齊藤　内科医も非常にチャレンジン
グではありますが、小児科医とよく協
力してみていく、ということでしょう
ね。
　長谷川　たくさんの成功例、あるい
はうまくいかない症例から我々は多く
のことを学んできました。きちんと準
備しておけば、お互いの協力関係を築
いていくことは、たぶんそんなに難し
くないと思います。
　齊藤　ありがとうございました。
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定期的なフォローアップが極めて重要
になりますので、内科医にお願いする
ときには一緒にやらせていただく、あ
るいはお願いしています。
　齊藤　それから、性腺はどうなので
しょうか。
　長谷川　性腺疾患については、性腺
ホルモン補充を必要とするような疾患
が全部対象になり、今お話ししたター
ナー症候群も実はその一部です。その
ほか、現在、増えているものはがん治
療を小児期に行った方がその治療の合
併症で性腺機能低下症になる場合です。
そういった方が性腺疾患では一番多い
です。今、がん治療がどんどん進んで
いまして、白血病でも80、90％以上の
５年生存率があるので、その分、合併
症がより問題になっているのが現状で
す。そのがん治療に伴う合併症の中で
最も頻度の高いものの一つが内分泌 
合併症です。その性腺機能低下症は、
lifelongな治療が必要になりますので、
我々、あるいは内科医がカバーしなけ
ればいけないと認識しています。
　齊藤　これは性腺ホルモンの補充を
するということですか。
　長谷川　はい。それに伴ってオステ
オポローシスがもし出てくれば、すで
に内科医がしてくださっていることで
すが、それにさらに何か治療を追加す
るということが、比較的よくあること
です。
　齊藤　このように、たくさんあって、

なかなか難しいということが一つ。そ
れから、成長していくお子さんへこう
いったことを教育して、知ってもらっ
ていくことが重要なのでしょうか。
　長谷川　先生のおっしゃるとおりで
す。発症、診断したときから順番に成
人年齢になっていくわけです。その各
年齢ごとで理解できる範囲は違います
が、その節目節目で発達のステージに
応じて自分の体質であったり、どうい
う治療をしているのか、どういうとき
が緊急で病院に行かなくてはいけない
のかみたいなことを順番に理解してい
ただきたいです。それを理解したうえ
で、なるべく健常の方と近い生活を享
受していただくことが我々の願いです
ので、そうした疾患の理解がある程度
できたところで内科にいっていただき
たいと、我々は考えて診療しています。
　齊藤　病気の治療もたいへんですが、
人間教育というか、成長を幅広くサポ
ートするところがたいへんですね。
　長谷川　そうですね。サポートとい
えばサポートなのですが、もちろん
我々が患者さんと接しているのは本当
に短い時間だけです。診療の時間では、
本人とその家族との中で、我々がどう
いったことを大事にしてほしいかとい
うエッセンスを伝え、家族でそういっ
た方向を意識して、いろいろなことを
やっていただくことを下支えするとい
うか、サポートすることを気をつけて
いるつもりです。

　齊藤　短い臨床の診療時間ではなか
なか難しいのですが、今は、リモート
ができるようになってきましたね。そ
ういうことも取り入れていくのでしょ
うね。
　長谷川　そのとおりです。実際、我々
の病院は遠くから来る患者さんもおら
れ、そういった方は、ちょうどコロナ
がきっかけで、例えば北海道からリモ
ートで話をするようなことが実際シス
テムとして動き始めています。対面と
同じかどうかはわからないのですが、
かなり近いことができます。明確に時
間およびお金の節約にはなりますので、
そういった方向性は今後広がっていく
のではないかと思われます。
　齊藤　成人になった患者さんを診て
いる先生へメッセージはありますか。
　長谷川　我々はお願いする立場なの

ですが、ぜひ小児科の医師と協力して、
先天的あるいは小児期早くに発症、生
涯にわたって治療が必要な方を、一緒
に診療させていただきたいというのが
一番強いメッセージです。先生方にお
願いしたい方が少なからずいるんだ、
ということをまず内科医と共有したい
です。
　齊藤　内科医も非常にチャレンジン
グではありますが、小児科医とよく協
力してみていく、ということでしょう
ね。
　長谷川　たくさんの成功例、あるい
はうまくいかない症例から我々は多く
のことを学んできました。きちんと準
備しておけば、お互いの協力関係を築
いていくことは、たぶんそんなに難し
くないと思います。
　齊藤　ありがとうございました。
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