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シトステロール血症

病態: 小腸上皮と肝臓での植物ステロールの排泄に関わる
ABCG5、ABCG8の異常により植物ステロールが体内に蓄積

特徴: ① 常染色体潜性遺伝
② 皮膚および腱黄色腫
③ 血中植物ステロールの著明な上昇
④ 一般検査でのコレステロール値は正常～増加
⑤ 早発性動脈硬化症の合併

治療: 食事療法が有効
エゼチミブ
陰イオン交換樹脂製剤が有効、スタチン製剤は無効

予後: 若年での冠動脈疾患発症により規定される



難病センターのHP



“燃料パイプ”が
細くなる病気

“エンジン”が
損傷する病気

狭心症と心筋梗塞



脳卒中と脳梗塞

ラクナ梗塞（穿通枝梗塞）
心房細動

“頚動脈”に
プラーク



コレステロールとリポ蛋白の関係
コレステロールは無いと困るが余ると毒

 コレステロールは全然水に溶けない!!

 コレステロールは血液中ではリポ蛋白の中に
含まれている

 細胞膜は、リン脂質、コレステロール、ス
フィンゴ脂質でできており重要な構成成分

 リポ蛋白がコレステロールを届けたり、回収
したりしている

 コレステロールは各種ホルモンの材料にもな
る

 コレステロールは細胞内濃度が重要で、厳格
に調節されている

 コレステロールの
構造式

 細胞膜

 リポ蛋白

https://ja.wikipedia.org/wiki/コレステロール
コレステロール

コレステロールエステ
ル遊離コレステロール

コレステロール

中性脂肪



LDL-Cと冠動脈疾患の相対リスク

Imano H et al. Prev Med. 2011;52:381-386より作図

 日本人においてLDL-Cが>140mg/dLだと<80mg/dLに比べて、冠動脈イベントのリスクが約2.8倍

対象・方法： 脳卒中、冠動脈疾患の既往のない40～69歳の男女8,131例の冠動脈疾患（心筋梗塞、狭心症、心臓突然死）の発生を中央値21.9年間、観察した。
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難病センターのHP

 シトステロール血症患者さんには、LDL-Cが高い方と正常範囲の方がいます



コレステロール

シトステロール

 動物性ステロール
‒ コレステロール

 植物性ステロール
‒ シトステロール
‒ カンペステロール
‒ スティグマステロール

シトステロールとは?



J Clin Invest. 1974;53:1033-1043.

 1974 年にBhattacharyya とConnorは、血中コレス テロール値が
正常範囲なのに広範な黄色腫を認め、植物由来のステロールが増
加している姉妹症例をシトステロール血症として初めて報告した

シトステロール血症の最初の報告例

sito/chol=13.1%

sito/chol=8.7%
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 シトステロール/コレステロール比は患者さん間、分画間毎で大きな差はな
かった（3.8±1.3％）。

リポ蛋白分画におけるシトステロール値と
シトステロール/コレステロール比



シトステロール血症の治療

 エゼチミブはシトステロール血症患者の
血漿植物ステロールを減少させる

 エゼチミブはシトステロール血症患者の
血漿シトステロールを約30%減少させる

Circulation. 2004;109(8):966-71.
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 血漿シトステロール濃度をさらに減少さ
せるには摂取を減らすことも大事



生活習慣の改善

日本動脈硬化学会脂質異常症治療ガイド 2018年版

* 中強度以上とは3メッツ以上の強度を意味する。メッツは安静時代謝の何倍に相当するかを示す活動強度の単位。通常歩行は3メッツ、速歩は4メッツ、ジョギングは7メッツに相当する。
** 運動習慣がない者には、軽い運動や短時間の運動から実施するように指導する。
*** およそ日本酒1合、ビール中瓶1本、焼酎半合、ウイスキー・ブランデーダブル1杯、ワイン2杯に相当する。



生活習慣の改善

日本動脈硬化学会脂質異常症治療ガイド 2023年版

シトステロール血症では控える



動脈硬化性疾患予防ガイドライン2022年版. 日本動脈硬化学会（編）

第３章 動脈硬化性疾患予防のための包括的リスク管理第３章 動脈硬化性疾患予防のための包括的リスク管理
２ 生活習慣の改善２ 生活習慣の改善

1 ．過食に注意し、適正な体重を維持する
· 総エネルギー摂取量（kcal/日）は、一般に目標とする体重（kg）*×身体活動量（軽い労作で25～30、普通

の労作で30～35、重い労作で35～）を目指す
2 ．肉の脂身、動物脂、加工肉、鶏卵の大量摂取を控える
3 ．魚の摂取を増やし、低脂肪乳製品を摂取する
· 脂肪エネルギー比率を20～25％、飽和脂肪酸エネルギー比率を7 ％未満、コレステロール摂取量を 200 mg/

日未満に抑える
· n-3 系多価不飽和脂肪酸の摂取を増やす
· トランス脂肪酸の摂取を控える
4 ．未精製穀類、緑黄色野菜を含めた野菜、海藻、大豆および大豆製品、ナッツ類の摂取量を増やす
· 炭水化物エネルギー比率を50～60％とし、食物繊維は 25 g/日以上の摂取を目標とする
5 ．糖質含有量の少ない果物を適度に摂取し、果糖を含む加工食品の大量摂取を控える
6 ．アルコールの過剰摂取を控え、25 g/日以下に抑える
7 ．食塩の摂取は 6 g/日未満を目標にする
＊18歳から49歳:［身⾧（m）］2×18.5～24.9 kg/m2、50歳から64歳:［身⾧（m）］2×20.0～24.9 kg/m2、
65歳から74歳:［身⾧（m）］2×21.5～24.9 kg/m2、75歳以上:［身⾧（m）］2×21.5～24.9 kg/m2とする

シトステロール血症では控える



シトステロール血症の食事療法の難しさ

 シトステロール血症では、薬物療法として、エゼチミブ（ゼチーア®）、コレス
チミド（コレバイン® ）が有用であるが、正常値までシトステロール濃度を低下
させることは難しい。

 動脈硬化症の予防のためには、コレステロール、シトステロールの両方を意識し
た食事療法が重要。

 特に植物油（なたね油、ごま油、米ぬか油）に多い。種類と調理法の工夫を!

 コレステロールを減らした食事で取り入れた食品に、シトステロールが多く含ま
れることがあり、両立はなかなか難しいが、工夫して乗り越えましょう!

 家族の理解と協力も必要です!（潜性遺伝なので家族に患者1人のことが多い）



https://hfnet.nibiohn.go.jp/specific-health-food/good-use2/

「コレステロールが高めの方に適する」
表示をした食品:特定保健用食品（トクホ）

コレステロールは小腸内で胆汁酸に溶解することが
必須で、胆汁酸には限られた量のステロールしか溶
解できないため、構造上コレステロールに類似して
おり、胆汁酸に溶解する働きを持つ植物ステロール
が存在すると植物ステロールがコレステロールに置
き換わり、相対的にコレステロールの溶解量が減少
し、吸収が抑制されます。

https://www.apha.jp/medicine_room/entry-3757.html

 植物ステロールが添加された食用油類がある



日本動脈硬化学会 脂質代謝部会 厚労省
原発性脂質異常症調査研究班 共催セミナー

 主治医の先生、ご参加ください!!



第45回日本臨床栄養学会総会/
第44回日本臨床栄養協会総会/第21回大連合大会

 2023年11月11-12日＠大阪国際交流センター

 シンポジウム:原発性脂質異常症の食事療法

- 家族性高コレステロール血症
- シトステロール血症
- 原発性高カイロミクロン血症

 “The Japan Diet”のシトステロール血症版の
作成を目標にしています

 管理栄養士の先生、ご参加ください!!


