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はじめに

脂肪萎縮症は， 全身の脂肪組織が欠
如する全身性脂肪萎縮症と， 特定の領
域に限局して脂肪組織が消失する部分
性脂肪萎縮症に分けられる． 極度の脂

肪萎縮が原因で発症する糖尿病および
脂肪萎縮に合併する一連の代謝異常を
総称して脂肪萎縮性糖尿病とよぶ．

症　　例

症例：64歳，女性．

主訴：術前血糖コントロール．
現病歴：31 歳時に糖尿病と診断され

内服治療開始．脂肪肝があり，高血圧症，
脂質異常症に対し内服加療中． 血糖コ
ントロー ル不良のため，51歳時にイン
スリン導入となっ たが， その際の尿中
CPRは230μg/日（BMI 20kg/m2）であっ
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高度インスリン抵抗性と
特徴的な脂肪分布の異常
から脂肪萎縮性糖尿病が
疑われた 1 例

下顎，前頸部の脂肪沈着

下肢優位の四肢の脂肪萎縮

図❶　身体所見
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される脂肪組織の部位，発症時期によっ
て先天性，後天性，全身性，部分性に
分類される． 先天性部分性脂肪萎縮症
は常染色体優性遺伝で， 原因遺伝子と
してLMNA遺伝子1），PPARγ遺伝子2）

およびZMPSTE24遺伝子3）が同定され
ている． 部分性脂肪萎縮症では， 代償

縮症を疑 っ た． レプチン11 .5ng/mL，
アディ ポネクチン9.6μg/mL と正常範
囲であった．

考　　察

脂肪萎縮症は成因（ 発症機序 ）や障害

た． 合併症として糖尿病網膜症はAⅡ
（p），神経障害（下肢のしびれ，深部腱
反射減弱，自律神経障害あり）を認めて
いた．64歳時， 白内障に対する術前血
糖コントロー ル目的に入院となっ た．
本人の話では，30 歳頃より部分性脂肪
萎縮を認めていた．

既往歴・家族歴：特記事項なし．
入院時現症：身長152.5cm， 体重57.4 

kg，BMI 24.7kg/m2，血圧132/60 mmHg，
脈拍88/分・整，体温36.0℃，体脂肪率
33.4%． 下顎， 前頸部， 後頸部に脂肪
沈着を認める一方，上下肢には顕著な脂
肪萎縮を認めた（ 図❶ ）． 心肺には異常
を認めず，腹部では肝腫大を認めた．神
経学的所見では，アキレス腱反射，膝蓋
腱反射ともに減弱し，振動覚は上下肢で
低下していた．

一般検査所見（ 図❷ ）：空腹時血糖値
は 221mg/dL，HbA1cは9.9%と血糖
コントロール不良であり，尿中CPRは
40μg/日と低下を認めた．メバロチン®

10mg/日内服下で脂質コントロー ルは
良好であった．

画像検査（ 図❸ ）：CTで脂肪肝の所
見を認めた．

臨床経過：メトホルミン750mg/日と
糖尿病食1,400kcal の食事療法で速やか
に血糖コントロールは改善し，注射イン
スリン総量は 82 単位 / 日から 66 単位 /
日となった．

約 10 年前より高度インスリン抵抗性
を認め，尿中CPRは230μg/日から40
μg/ 日と進行性に低下していること，
特徴的な身体所見より， 部分性脂肪萎

尿一般 生化学
pH 5 .5 TP 7 .1 g/dL TG 123mg/dL
比重 1 .022 Alb 4 .4 g/dL LDL-C 93mg/dL
蛋白 （－） T-Bil 0 .7 mg/dL HDL-C 49mg/dL
糖 （1＋） GOT 33 IU/L TSH 2 .3μIU/mL
潜血 （－） GPT 35 IU/L FT3  2 .6pg/mL
ケトン体 （－） ALP 221 IU/L FT4 1 .19ng/dL
微量Alb 9 .5mg/g・Cre LDH 233 IU/L FPG 221mg/dL

γ -GTP 38 IU/L HbA1c 9 .9%
血算 BUN 18 mg/dL
WBC 6 ,900 /μL Cre 0 .56 mg/dL
RBC 435×104 /μL Na 141 mEq/L 蓄尿
Hb 13 .4g/dL K 4 .3 mEq/L 尿中CPR 40μg/日
PLT 22 .3×104 /μL Cl 104 mEq/L Ccr 113mL/min 

Ca 8 .9 mg/dL 
IP 3 .7 mg/dL

図❷　一般検査所見

図❸　画像検査
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をもたらす自己抗体やウイルス感染，
HIV治療薬であるHIVプロテアーゼ阻
害剤などが知られている． 病態として
は，脂肪組織の減少（消失）により，糖，
脂質は血管内，骨格筋，肝臓，膵臓な
どの非脂肪組織に受動的に再分配され
る．脂肪毒性，糖毒性，細胞内中性脂
肪蓄積などの複合的メカニズムにより，
臓器レベル， 細胞レベルのインスリン
抵抗性（ 膵臓ではインスリン分泌不全 ）
が惹起される（図❹）4）．さらに，脂肪
組織から分泌されるレプチン， アディ
ポネクチン不足により，インスリン抵抗
性や脂質代謝異常，脂肪肝の発症，進展
に大きな影響を与える．身体所見では上
下肢の脂肪萎縮が顕著であり，代償性に
頸部や顔面に脂肪沈着を有する．本症例
では部分性脂肪萎縮症に一致した臨床的
特徴を認め，レプチン，アディポネクチ
ンはそれぞれ11.5ng/mL，9.6 μg/mL と
相対的低値を示し， 部分的な脂肪組織
の欠如に矛盾しない所見であった．

治療としては， 病態から考えると①
脂肪組織の欠如→脂肪細胞移植療法，
②アディ ポサイトカイン分泌不全→レ
プチン補充， ③他臓器への脂肪蓄積→
チアゾリジン誘導体， がある． ①は未
確立で， ②は全身性脂肪萎縮症では有
効性が証明されている（図❺）5－9）．③
は部分性脂肪萎縮症にて有効な例があ
る 10－14）．チアゾリジン誘導体は脂肪細
胞に出現している核内受容体型の転写
因子 PPAR γのアゴニストとして作用
し， インスリン感受性の高い小型脂肪
細胞の増加， 肥大化した脂肪細胞のア

おり， ラミン蛋白の欠如は核機能を障
害し脂肪細胞死を招く． 後天性脂肪萎
縮症の原因としては， 脂肪組織の破壊

性に障害部位以外の脂肪組織の増大が
認められることが多い．LMNAは核蛋
白，ラミンA，ラミンCをコードして

糖・脂質は非脂肪組織に配分される

脂肪細胞

脂肪細胞機能関連遺伝子の遺伝子異常，
ウイルス感染，薬剤（HIVプロテアーゼ
阻害剤など），自己免疫的機序，
インスリン感受性ホルモンの分泌低下
（レプチン，アディポネクチンなど）

血管

高血糖
高脂血症

糖毒性
インスリン抵抗性 インスリン抵抗性 インスリン分泌不全

脂肪毒性

骨格筋内脂肪 膵臓内脂肪脂肪肝

肝臓 膵臓骨格筋

エネルギー貯蔵庫

糖・脂質代謝の活性化

肝臓
骨格筋

交感神経 交感神経

交感神経

脂肪細胞

視床下部

食欲 エネルギー消費

AMPキナーゼ活性化

脂肪酸β酸化

脂肪酸利用亢進
筋肉細胞内脂質の低下

脂肪酸合成の抑制
stearoyl-CoA desaturase 1

（SCD-1）

CPT-1活性化
レプチン

レプチン＋
＋

図❹　脂肪萎縮症の病態
 （文献4より引用）

図❺　レプチンの作用機序
 （文献4より引用）
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