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下垂体性ゴナドトロピン分泌亢進症（指定難病７６）
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下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

模擬症例その１
70歳代の男性。
20XX年〇月、頻尿にて泌尿器科医院を受診。

抗コリン薬の投与を受ける。
〇＋3月、食欲低下、体重減少、倦怠感を自覚。
〇＋4月、消化器内科医院を受診。

上部下部内視鏡検査、腹部CT検査、
血算、生化学検査に異常なし。
尿糖は陰性。

〇＋5月、尿崩症疑いにて大学病院の予約取得。



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

模擬症例その１
70歳代の男性。

〇＋6月、大学病院を受診。
問診で尿が無色透明 尿検査で比重が1.001

cf.中枢性尿崩症の尿比重1.004未満。



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

模擬症例その１
70歳代の男性。

〇＋6月、大学病院を受診。
5～8日後に外注検査結果、ADHが測定感度未満。

中枢性尿崩症を疑い下垂体条件MRI検査。



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

下垂体後葉のT1高信号が消失
depleated posterior lobe（涸渇後葉）

正常な下垂体 バソプレシンが涸渇した下垂体



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

模擬症例その１
70歳代の男性。

〇＋6月、大学病院を受診。
転移性下垂体腫瘍の除外目的でPET/CT施行。

cf. 腎癌、肺癌、乳癌からの転移が多い。



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

模擬症例その１
70歳代の男性。

〇＋6月、大学病院を受診。
高張食塩水負荷、水制限、バソプレシン負荷、下垂体負荷、

迅速ACTH負荷試験など、約2週間の入院。



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

治療
●従来はデスモプレシン点鼻液®、デスモプレシンスプレー®などが主流。
●ミニリンメルトOD錠®が登場し、冷所保存が不要で持ち運びが便利になった。
●ミニリンメルトOD錠®は口腔内崩壊錠であり、舌下錠と異なり、主に消化管で
吸収されるので崩壊後は速やかに唾液と一緒に飲み下す必要がある。胃の中
が空の方が吸収が良いので食直後の服用では効果が減弱する可能性。
●2021年8月、デスモプレシン点鼻液®販売中止。



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

要点
●無色透明尿 比重1.004未満
●ADH測定感度未満
●下垂体後葉T1高信号消失
●転移性下垂体腫瘍除外
●検査治療入院2週間
●ﾃﾞｽﾓﾌﾟﾚｼﾝ酢酸塩水和物投与



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
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下垂体疾患に関連する難病の種類



下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

模擬症例その２
40歳代の男性。
20XX年〇月、動悸と発汗にて内科医院を受診。

甲状腺ホルモン高値にて抗甲状腺薬
を投与されるも改善せず。
TSH 7.77μIU/ml、FT3 5.5 pg/ml、
FT4 2.33 ng/dl。TRAb陰性。

〇＋3月、SITSH疑いにて大学病院に紹介。



下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

模擬症例その２
40歳代の男性。

初診時、甲状腺エコー検査、核医学検査のヨード
摂取率、下垂体MRI検査を予約。



下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

模擬症例その２
40歳代の男性。



下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

SITSHの鑑別診断

日本甲状腺学会HPより引用sして改変
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＝TSHoma

SITSHの鑑別診断

日本甲状腺学会HPより引用sして改変
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下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

模擬症例その２
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下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma



下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

下垂体腫瘍の手術の名称は、

endoscopic transnasal transsphenoidal pituitary surgery

内視鏡的 経鼻 経蝶形骨洞 下垂体 手術

略して、eTSS



下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

要点
●甲状腺中毒症状
●FT3、FT4高値且つTSH非抑制
●下垂体MRI検査
●TRβ遺伝子検査
●αサブユニット TRH負荷試験
●eTSS 免疫染色



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

クッシング病（指定難病７５）
下垂体性ゴナドトロピン分泌亢進症（指定難病７６）
下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）

＝先端巨大症、巨人症
下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）

下垂体疾患に関連する難病の種類



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

模擬症例その３
30歳代の女性。
20XX年〇月、不妊症にて産婦人科医院を受診。

PRL 60 ng/mlにてD2アゴニスト投与開始。
2ヶ月後、PRL 14 ng/mlと低下し投与中止。
4ヶ月後、PRL 68 ng/mlと増加し投与再開。
6ヶ月後、PRL 8 ng/mlと低下し投与中止。
9ヶ月後、PRL 102 ng/mlと再増加。
下垂体MRI検査で正中に6 mmの病変指摘。

20XX＋1年、 プロラクチノーマ疑いにて大学病院に紹介。



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

模擬症例その３
30歳代の女性。

お薬手帳と問診；
内科医院よりαメチルドーパ
整形外科医院よりセレコキシブとレバミピド



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
プロラクチノーマと鑑別が必要

スルピリド

メトクロプラミド

制吐・胃炎・胃潰瘍薬

日本内分泌学会雑誌 Vol. 95 Suppl. May 2019 より引用

高PRL血症、乳房緊満、乳汁分泌を来す薬剤

レバミピド スルピリドドンペリドン



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
プロラクチノーマと鑑別が必要
薬剤性の高プロラクチン血症

第2回日本内分泌学会東北地方会 高PRL血症がＧｎＲＨ分泌不全を介し性腺機能不全を引き起こすことを示唆する乏精子症の一例 亀田



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
プロラクチノーマと鑑別が必要
原発性甲状腺機能低下症

第4回日本内分泌学会東北地方会 GHの奇異性反応が認められたpseudo PRLomaの一例 亀田



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
プロラクチノーマと鑑別が必要

マクロプロラクチネミア

第192回日本内科学会東北地方会 テストステロン補充により女性化乳房が軽減したマクロプロラクチネミアの一例 亀田



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

模擬症例その３
30歳代の女性。

αメチルドーパをCCB、レバミピドをテプレノンに変更
しかし、1ヶ月後もPRL 120 ng/mlと高値

プロラクチノーマと診断



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
プロラクチノーマの治療

日本内分泌学会雑誌 Vol. 95 Suppl. May 2019 より引用



下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
プロラクチノーマ

要点
●複数回の採血でPRL高値
●薬剤性高PRL血症除外
●原発性甲状腺機能低下症除外
●D2アゴニスト投与前にMRI検査
●専門医に紹介



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

クッシング病（指定難病７５）
下垂体性ゴナドトロピン分泌亢進症（指定難病７６）
下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）

＝先端巨大症、巨人症
下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）

下垂体疾患に関連する難病の種類



クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫

模擬症例その4
30歳代の女性。
20XX年〇月、アクネ、体毛が増え、体型変化に悩み、

仕事でもミスが増えるようになった。
〇＋2月、検診で糖尿病の疑いを指摘された。
〇＋5月、無月経となり産婦人科医院を受診。

腹部の赤色皮膚線条からクッシング症
候群が疑われホルモン検査を施行。

〇＋6月、ACTHとコルチゾール値高値にて、
クッシング病疑いにて大学病院に紹介。



クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫

模擬症例その4
30歳代の女性。 WBC          7540 /μl

Eos 0.02×103/μl
RBC     406×106 /μl
Hb             12.5 g/dl
Plt 21.6×104/μl
TP        6.4 g/dl
Alb               4.3 g/dl
T.Bil 0.7 mg/dl
GOT 19 IU
GPT 20 IU
LDH               343 IU
ALP     102 IU
γGTP 26 IU
BUN 11 mg/dl
Cr              0.6 mg/dl
Na            141 mEq/l
K      3.1 mEq/l
Cl             108 mEq/l
C              8.9 mg/dl

FBS            120 mg/dl 
HbA1c   6.4 %
TG              260 mg/dl 
T.Cho 233 mg/dl

CRP <0.10 mg/dl
HBS-Ag        (-)
HCV-Ab        (-)

<尿>
ｐＨ 6.0
比重 1.029
糖 （-）
蛋白 （-）
潜血 （±）
ケトン （-）

入院時一般検査



クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫

模擬症例その4
30歳代の女性。 MRI

手術前



ACTH負荷下錐体静脈洞・海綿静脈洞サンプリング

クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫



クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫

模擬症例その4
30歳代の女性。 MRI

手術前 手術後



腫瘍免疫組織染色（抗ACTH抗体）

クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫

模擬症例その4
30歳代の女性。 eTSS施行。



要点

●非特異的徴候；高血圧症 耐糖能障害 骨粗鬆症
月経異常 多毛

●一般採血検査；好酸球減少 低カリウム血症

● 特異的徴候；満月様顔貌 赤色皮膚線条 中心性肥満
水牛様肩瘤 皮膚の菲薄化 皮下溢血

クッシング病（指定難病７５）
＝ACTH産生下垂体腺腫



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

クッシング病（指定難病７５）
下垂体性ゴナドトロピン分泌亢進症（指定難病７６）
下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）

＝先端巨大症、巨人症
下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）

下垂体疾患に関連する難病の種類



20XX年11月、強い息切れを主訴に救急病院を受診。
うっ血性心不全の診断で入院。
先端巨大症様顔貌を指摘。
脳MRIで下垂体腫瘍を認めた。

20XX年12月、精査加療目的に当院へ紹介。

身長182 cm、体重95.3 kg、眉弓部の膨隆、鼻・口唇
肥大、巨舌、嗄声、手足の拡大、発汗増加を認めた。

注）写真は本症例の患者様ではなくアクロメガリー広報センターHPより引用し改変したものです。

下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）
＝先端巨大症、巨人症

模擬症例その5
50歳代の男性。



下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）
＝先端巨大症、巨人症

模擬症例その5
50歳代の男性。



下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）
＝先端巨大症、巨人症

模擬症例その5
50歳代の男性。



下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）
＝先端巨大症、巨人症

模擬症例その5
50歳代の男性。



ドパミン作動薬 奇異性反応を利用
ソマトスタチンアナログ 生理的作用を利用
GH受容体拮抗薬



要点

●眉弓部膨隆、大後頭隆起突出、鼻・口唇肥大、巨舌、
下顎前突、歯列間隙開大、嗄声、手足拡大、発汗過多
●単純X線写真；頭部、手指、踵に所見
●ホルモン検査；GHとIGF-1(ソマトメジンC)
●治療は手術、D2アゴニスト、ソマトスタチンアナログ

下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）
＝先端巨大症、巨人症



下垂体性ADH分泌異常症（指定難病７２）
＝中枢性尿崩症

下垂体性TSH分泌亢進症（指定難病７３）
＝TSHoma

下垂体性PRL分泌亢進症（指定難病７４）
＝プロラクチノーマ

クッシング病（指定難病７５）
下垂体性ゴナドトロピン分泌亢進症（指定難病７６）
下垂体性成長ホルモン分泌亢進症（指定難病７７）

＝先端巨大症、巨人症
下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）

下垂体疾患に関連する難病の種類



下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）
ACTH分泌不全がある場合

模擬症例その6
60歳代の女性。
20XX年〇月、倦怠感、食欲低下を主訴に、かかりつ

け医院を受診。消化管、胸・腹部CT
検査に異常なし。Na 132 mEq/L、K
4.5 mEq/Lと相対的高K血症あり。
ホルモン検査にて、ACTH 6.2 pg/ml
(7.2-63.3)、cortisol 2.4μg(3.7-19.4)、
FT3 0.8 pg/ml(2.3-4.0)と低値にて、
下垂体機能低下症疑いにて紹介。



下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）
ACTH分泌不全がある場合

模擬症例その6
60歳代の女性。

20、30歳台に出産、52歳で閉経。
眉外側１/３、腋毛、恥毛が脱落。

頭部単純X線写真でトルコ鞍の拡大、二重底有り。



下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）
ACTH分泌不全がある場合

模擬症例その6
60歳代の女性。

LH、FSH、E2、PRL、TSH、FT3、FT4、ACTH、
cortisol、GH、IGF-1、DHEAS値が低値。



下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）
ACTH分泌不全がある場合

模擬症例その6
60歳代の女性。

入院精査にてempty sellae、汎下垂体機能低下症と診断
ヒドロコルチゾン、DDAVP、T4、成長ホルモンの順に補充



副腎不全の検査値について

より引用して改変



発熱、嘔気・嘔吐、頭痛、腹痛、下痢、捻挫、骨折、抜歯、
上部・下部内視鏡検査時などでは副腎皮質ホルモン補充量を2、3倍に増やす必要がある。

例；ヒドロコルチゾン錠（HC）を朝に10 mg、夕に5 mg（10-00-05 mg）服用している場合。
①前日まで、 HC 10-00-05 mg 医師の指示通り服用。
②昼に不調に気付いて、 HC 10-20-10 mg 昼に朝の2倍を追加して夕も2倍。
③翌日は、 HC 20-00-10 mg 朝と夕を2倍。
④2、3日後に、 HC 20-00-05 mg 夕を減量。
⑤2、3日後に、 HC 15-00-05 mg 朝を減量。
⑥2、3日後に、 HC 10-00-05 mg 元に戻す。
8日から11日間を要する。
シックデーでﾋﾄﾞﾛｺﾙﾁｿﾞﾝ(ｺｰﾄﾘﾙ®)を増量するときは、上記のように初日は思い切って
多めに服用した方が効果が分かり易くなります。

シックデイの対処方法について



下記HPで副腎皮質機能低下症を示すカードを作って携行することをお勧めします。



要点

●倦怠感、食欲低下など原因不明の愁訴
●低Na血症と相対的高K血症
●Cortisol < 4µg/dl
●副腎皮質機能低下症カード
●シックデイにはグルココルチコイド補充の増量

下垂体前葉機能低下症（指定難病７８）
ACTH分泌不全がある場合



ご清聴ありがとうございました


