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（平成２１年度改訂） 
 

先端巨大症の診断の手引き 

Ⅰ 主症候（注 1） 

1) 手足の容積の増大  

2) 先端巨大症様顔貌（眉弓部の膨隆，鼻・口唇の肥大，下顎の突出など） 

3) 巨大舌 

 

Ⅱ 検査所見 

1 成長ホルモン（GH）分泌の過剰 

血中 GH 値がブドウ糖 75g 経口投与で正常域まで抑制されない（注 2） 

2 血中 IGF-1 (ソマトメジン C)の高値（注 3） 

3 CT または MRI で下垂体腺腫の所見を認める（注 4） 

 

Ⅲ 副症候および参考所見 

1) 発汗過多 

2) 頭痛 

3) 視野障害 

4) 女性における月経異常 

5) 睡眠時無呼吸症候群 

6) 耐糖能異常 

7) 高血圧  

8) 咬合不全 

9) 頭蓋骨および手足の単純Ｘ線の異常（注 5） 

 

（注 1）発病初期例や非典型例では症候が顕著でない場合がある。 

（注 2）正常域とは血中 GH 底値 1 μg/L（リコンビナント GH を標準品とする GH 測定法）

未満である。糖尿病、肝疾患、腎疾患、青年では血中 GH 値が正常域まで抑制されな

いことがある。また、本症では血中 GH 値が TRH や LH-RH 刺激で増加(奇異性上昇)

することや，ブロモクリプチンなどのドパミン作動薬で血中 GH 値が増加しないこと

がある。さらに，腎機能が正常の場合に採取した尿中 GH 濃度が正常値に比べ高値で

ある。 

（注 3）健常者の年齢・性別基準値を参照する（附表）。栄養障害、肝疾患、腎疾患、甲状

腺機能低下症、コントロール不良の糖尿病などが合併すると血中 IGF-I が高値を示

さないことがある。 

（注 4）明らかな下垂体腺腫所見を認めない時や、ごく稀に GHRH 産生腫瘍の場合がある。 

（注 5）頭蓋骨単純 X 線でトルコ鞍の拡大および破壊、副鼻腔の拡大と突出、外後頭隆起

の突出、下顎角の開大と下顎の突出など、手 X 線で手指末節骨の花キャベツ様肥大

変形、足Ｘ線で足底部軟部組織厚 heel pad の増大＝22mm 以上を認める。 

 

(附 1) ブドウ糖負荷で GH が正常域に抑制されたり、臨床症候が軽微な場合でも、IGF-1 が

高値の症例は、画像検査を行い総合的に診断する。 
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[診断の基準] 

確実例：Ⅰのいずれか，およびⅡをみたすもの 

疑い例：Ⅰのいずれかをみたし，かつⅢのうち 2項目以上をみたすもの 

 

 

 

 

 

 

下垂体性巨人症の診断の手引き 

Ⅰ 主症候 

1) 著明な身長の増加 

発育期にあっては身長の増加が著明で、最終身長は男子 185cm 以上、女子 175cm 以上で

あるか、そうなると予測されるもの（注） 

2) 先端巨大 

発育期には必ずしも顕著ではない。 

Ⅱ 検査所見 先端巨大症に同じ 

Ⅲ 副症候 先端巨大症に同じ 

Ⅳ 除外規定 

脳性巨人症ほか他の原因による高身長例を除く。 

（注）2 年以上にわたって年間成長速度が標準値の 2.0SD 以上。なお両親の身長、時代に

よる平均値も参考とする。 

 

[診断の基準] 

確実例：ⅠおよびⅡをみたすもの 

疑い例：Ⅰをみたし、かつⅢのうち 2項目以上をみたすもの 

但し、いずれの場合もⅣ（除外規定）をみたす必要がある 
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(附表) 
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先端巨大症および下垂体性巨人症の治療の手引き 

 

Ⅰ 治療の目的 

原因が下垂体腫瘍による場合には、まず腫瘍自身の除去(或いは退縮)および腫瘍による

周辺正常組織への圧迫を取り除くことによって、ＧＨ分泌過剰に起因する症候の是正と合

併症の罹病率減少を図り死亡率を一般人口の平均まで引き下げるとともに腫瘍周辺正常組

織の障害を軽減する。また、分泌障害に陥った下垂体ホルモンに対してホルモン補充療法

を行う。 

 

Ⅱ 治療の種類 

 １．ＧＨ分泌過剰の改善：手術療法，薬物療法，放射線療法がある。 

  １）手術療法 

治療の第一選択は、経蝶形骨洞的下垂体腫瘍摘出術(TSS)である。合併症などで手術

の危険性が高い場合は、薬物療法、放射線療法を行う。術前のオクトレオチド投与

により腫瘍縮小が期待されることがある。 

  ２）薬物療法 

手術後コントロール不良または手術により十分な腫瘍摘出が出来ない場合に行う。 

ａ ソマトスタチン誘導体 注射 

 酢酸オクトレオチド注射薬を、1 日当たり 150-300μg、2-3 回に分けて皮下投与

する。注入ポンプを用いた連続皮下投与も有効である。 

 酢酸オクトレオチド皮下注製剤を 2 週間投与して効果および安全性をチェックし

た後、酢酸オクトレオチド徐放性製剤(4 週間に 1 回，10-40mg を臀部筋肉内注射

に切り替えることが出来る。 

ｂ GH 受容体拮抗剤 注射 

 1 日 1 回ペグビソマント 10 – 30mg を皮下注射する。 

ｃ ドパミン作動薬 経口投与 

 メシル酸ブロモクリプチンを１日当たり 2.5-15mg、2-3 回に分けて食直後に経口

投与する。 

 カベルゴリンも有効であるとの報告がある（但し、保険適応は高プロラクチン血

性下垂体腺腫（外科的処置を必要としない場合に限る）であり、１回 1mg を上限

とし週に 1 回就寝前に経口投与する。先端巨大症で有効であるとする報告では週

に 2回以上でさらに多い投与量が使用されている）。 

    

  ３）放射線療法 

 手術が出来ない場合や手術後コントロール不良で薬物療法により効果がない場合

、再発の場合に行う。従来の少量分割照射法はあまり使われず、定位的放射線治療

（ガンマナイフ、サイバーナイフなど）が用いられる。 

 ２．補充療法 

尿崩症や下垂体前葉機能低下症を伴う場合には、それぞれに応じた薬剤による補充を

行う(尿崩症および下垂体機能低下症の項：参照)。 

 ３．合併症に対する治療 

 以下のような合併症を伴うことが多いので対症的に治療する。 

糖尿病、高血圧症、高脂血症、心疾患、変形性関節症、睡眠時無呼吸症候群、悪性腫

瘍（特に大腸癌） 
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４．治療効果の判定（治癒基準） 
1. コントロール良好（治癒または寛解） 

ブドウ糖 75g 経口投与後抑制された血中 GH 底値が 1μg/L 未満(注１)、かつ IGF-1
値が年齢・性別基準範囲内である。臨床的活動性を示す症候（注２）が全くない。 

2. コントロール不十分 
１および３のいずれにも該当しないもの 

3. コントロール不良 
ブドウ糖 75g 経口投与後の血中 GH 底値が 2.5μg/L 以上(注１)、かつ IGF-1 値が年

齢・性別基準範囲を超える（注３）。臨床的活動性を示す症候がある。 

 

 

（注１） コントロール良好（治癒）およびコントロール不十分、不良のカットオフ値は

便宜的に 1μg/L および 2.5μg/L(リコンビナント GH を標準品とする GH 測定法)に

設定する。無作為に採血した血中 GH 基礎値が十分に低値の場合（１μg/L 未満）、

ブドウ糖 75g 経口投与は必ずしも必要でなく、血中 GH 基礎値を投与後の血中 GH 底

値と読み替えることが出来る。薬物治療中の場合もブドウ糖経口投与は必ずしも必

要でない。GH 受容体拮抗剤で治療中の場合、血中 GH 値による判定は出来ないため

、IGF-1 値と臨床的活動性から判定する。 

（注２） 頭痛（本症に起因すると思われる頭痛（発症時期、頑固さ、酢酸オクトレオチ

ド著効などから判断する）を指す。典型的な血管性頭痛(偏頭痛)や筋緊張性頭痛は

除く）、発汗過多、感覚異常（手根管症候群を含む）、関節痛のうち 2つ以上の臨床

症状がみられる場合に臨床的活動性ありと判断する。 

（注３） IGF-I 値は、栄養障害、肝疾患、腎疾患、甲状腺機能低下症、コントロール不

良の糖尿病などが合併している場合には低値を示すことがあるので、判定に注意を

要する。 

 

５．治療指針 

１ コントロール良好の場合、現在の治療法を続行，または経過を観察する。 

２ コントロール不十分の場合、患者の合併症などを評価して、治療法の変更または追加

を考慮する。 

３ コントロール不良の場合、治療法を変更または追加する。 
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(附)治療の流れ図 

  

 

先端巨大症

 
 

 

年齢、活動性、合併症の程度、腫瘍の大きさと位置、治療の持続性、費用対効果、副作用

などを十分に考慮した上で、個々の症例に応じた治療を選択する。 

 

 

 

 

 

 

 

厚生労働科学研究費補助金難治性疾患克服研究事業 
間脳下垂体機能障害に関する調査研究班 
平成21年度 総括・分担研究報告書, 2010年3月 

 
 

手手術術

（手術前薬物療法）

コントロール

良好 

薬薬物物療療法法

定定位位放放射射線線治治療療  
  ままたたはは  再再手手術術  

コントロール不十分 

コントロール

良好 

コントロール

良好 

コントロール不十分 

手術が出来ない場合 
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