
はじめに

新生児マス・スクリーニングで発見された先天性副

腎過形成症（21―水酸化酵素欠損症）の治療指針（1999

年改訂）では，維持療法としてコルチゾールを「一般的

に乳児期は 20～40mg�m2，幼児期は 15～30mg�m2，
学童期は 15～25mg�m2 がおよその 1日の必要量であ
り，分 3で経口投与する．維持量は，個人差が大きい

ので，上記の一般的維持量を目安として，症例毎に適

切な維持量を見つけるのが良い．酢酸コルチゾンを使

用する時には，1.25 倍量を使用する．」と記載されてい

る1）．酢酸コルチゾン投与時の糖質コルチコイド活性

がコルチゾールの約 80％であることから，酢酸コルチ

ゾンの用量を設定した．しかし，酢酸コルチゾンの利

用率に関しては個人差が大きいことが指摘されてお

り，今回治療指針を見直したので報告する．

背 景

酢酸コルチゾン（商品名：コートン錠）は，消化管

から吸収後に肝臓で生理的なグルココルチコイドであ

るコルチゾールに変換されてその作用を示す2）3）．肝臓

でコルチゾンの 11 位の酸素が水酸化されるが，この反

応をつかさどる酵素が 11β-hydroxysteroid dehydro-
genase type 1 の 11-reductase（11β-HSD1）である4）．

しかし，この酵素の活性は乳児期には低く，個体差が

大きいことが知られている5）6）．また，酵素活性が先天

性に低下している症例の存在が知られている7）8）．さら

に，標的組織での変換も薬剤の効果に影響を与える4）．

その結果，維持療法に必要な酢酸コルチゾンの投与量

が個人により大きく変動することが知られている．

結 果

酢酸コルチゾンの生体利用率（bioavailability）は肝

臓および標的組織での代謝に大きく依存している．生

体利用率の個人差が大きい薬剤で長期の維持療法を実

施すると，長期間に渡り十分に治療効果を発揮してい

ない危険性が生じる．あるいは逆に，過剰投与となる

可能性も生じる9）．成長期の小児にこのような補充量

の過不足が生じると，不可逆的な成長障害を起こす危

険性がある．さらに，補充量の不足は生命の危険をも

伴う．したがって，維持療法には生体利用率の個人差

が少ない薬剤を選択すべきである．

ま と め

本委員会としては，新生児マス・スクリーニングで

発見された先天性副腎過形成症（21―水酸化酵素欠損

症）の維持療法として，コルチゾール（商品名：コー

トリル錠）の使用を推奨する．
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