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分担研究報告書

A．研究目的
　嚢胞性線維症（CF; cystic fibrosis）は，乳児期
から発症し，腸閉塞，栄養不良，繰り返す呼吸
器感染を来たす遺伝性の難治性疾患である1）．
CF患者の多くは，膵酵素の分泌不全により，脂
質やタンパク質の消化吸収不良を呈している．
そのため，適切な栄養管理を行うことは，患者
の予後に係わる2）．CF は欧米では多くみられる
疾患だが，日本を含むアジア人種では非常に稀
で3），我が国におけるCF患者の食事療法は十分
に確立されていない．本研究では，日本の CF
患者の栄養状態を把握するとともに，病態の重
症度判定や栄養管理法を検討する．

B．研究方法（倫理面への配慮）
　CF 登録制度により主治医から集められた患
者22名（８ヵ月～39歳，男性10人，女性12人）の
個人票から，身長，体重，膵外分泌機能，血中ア
ルブミン値，ヘモグロビン値，総コレステロー
ル値，中性脂肪値について解析し，栄養状態お

よび栄養管理法を検討した．

C．研究結果
　18歳以上の患者９名のうち，BMI18.5未満の
者は８名（89％）であった．アルブミン値はBMI
と有意な正の相関（p<0.05）を示し，特に BMI16
未満の者で顕著に低値であった．膵外分泌不全
を有する者でも，膵消化酵素補充剤を使用して
いる者のアルブミン値は正常であった（図１）．
ヘモグロビン値においても同様の結果であった

（図２）．総コレステロール値および中性脂肪値
は BMI との相関が認められなかった．
　成長期（18歳未満）の患者13名では，BMI が
50パーセンタイル未満の者は10名（77％）であっ
た．BMI が10パーセンタイル未満の者におい
て，アルブミン値およびヘモグロビン値が顕著
に低値であった（図３，図４）．
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【研究要旨】
　CF患者の多くは膵酵素の分泌不全により脂質やタンパク質の消化吸収不良を呈している．本研究では
CF 患者22名（８ヵ月～39歳）の栄養状態を評価した．　
　18歳以上の患者の89％は，BMI が18.5未満であった．BMI とアルブミン値およびヘモグロビン値は有
意な正の相関（p<0.05）を示し，特に BMI16未満の者で顕著に低値であった．成長期（18歳未満）の患者で
は BMI が10パーセンタイル未満の者で，アルブミン値およびヘモグロビン値が顕著に低値であった．し
たがって CF 患者の栄養障害の重症度判定には BMI を用いる．
　栄養管理法は，膵消化酵素補充剤を毎食後，食事が長時間におよぶ場合は食中も服用する．栄養付加
量は，栄養アセスメント結果をモニターしながら，エネルギーを基準値の1.3～1.5倍とし，脂溶性ビタミ
ンを積極的に摂取する．中鎖脂肪酸や成分栄養剤なども活用する．膵外分泌不全がない場合でも，呼吸
器症状によるエネルギーの消耗を考慮し栄養量を付加する．
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D．考察
　本研究では我が国の CF 患者の栄養評価を
行った．その結果，ほとんどの患者において
BMIが低値であった．アルブミン値とヘモグロ
ビン値は BMI と有意な正の相関を示し，BMI16
未満の者において顕著に低値であった．
　小児については，通常体格判定に用いられる
カウプ指数，ローレル指数の基準値が年齢によ
り異なるため，BMI パーセンタイル4） を用い
て評価した．その結果，10パーセンタイル未満
の者において顕著に低栄養状態であった．した
がって，CF患者における栄養障害の重症度を表
１のように示す．但し，腹水がある場合は，BMI
が過大評価されるため留意する必要がある．
　膵外分泌不全を有する者は低栄養状態を呈し
やすい．特に脂質の消化不良，脂溶性ビタミン
の吸収不良が起きる．これは膵消化酵素補充剤
を服用することで改善が期待できる．リパクレ
オン等の膵消化酵素補充剤を毎食後（間食を含
む），食事が長時間におよぶ場合は食中も服用
する．
　栄養付加量については，栄養アセスメント

（表２）結果をモニターしながら，エネルギーを
基準値の1.3～1.5倍とし，脂溶性ビタミンを積
極的に摂取する．中鎖脂肪酸（MCT オイル）や
成分栄養剤（エレンタール）など膵消化酵素に依
らない栄養補給法も活用する（表３）．膵外分泌
不全がない場合でも，呼吸器症状によるエネル
ギーの消耗を考慮し，栄養アセスメント結果を
モニターしながら栄養量を付加する．
　合併症として，胆汁うっ滞型肝硬変や糖尿病
を伴うことがある3, 5）．塩分制限は，患者の約８
割は汗腺の機能低下により汗への塩分損失が高
い3）ことを考慮する必要がある．エネルギーや
糖質制限は，低栄養状態の患者が多く，脂質の
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消化吸収能力も低いため，過度な制限にならな
いように留意する．

E．結論
　我が国の CF 患者における栄養障害の重症度
判定にはBMIを用いる．栄養管理は，膵消化酵
素補充剤の適切な服用と，エネルギーの付加，
脂溶性ビタミンの積極的な摂取を行う．
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