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装具装着下での実用的歩行能力を獲得した

先天性腔骨完全欠損の2例
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要 旨 l歳以前の早期から治療を開始し， 装具装着下での実用的歩行能力を獲得した先天性座

骨完全欠損症の2例を経験したので， その治療品盈について若干の考察を行い報告する.

2例ともまず始めにBrown法に準じて膝関節形成術を行った後，足部のSyme切断を行った. 膝

蓋骨が欠損していたJones分類laの膝関節についても， 大腿四頭筋腿をZ延長することで緋骨ま

で届くように工夫して膝関節伸展機憐を再建した. 足部の断端が成熟した後に， 装具装着した状態

で歩行訓練を開始し， 2歳前に独歩が可能となっていた

先天性庭脅完全欠損例に対しては， 早期に膝関節縦断を行うことで. 歩行能力を獲得したとの報

告は多い. しかしながら筆者らか程験した2例においては， 大腿脅頼部の低形成を認めたため. 装

具装着に際して有利となるように緋脅を残して脚長をできるだけ長く保つことを目的として膝関節

形成術とSyme切断を行った.

はじめに

先天性腔骨欠損症は， その発生頻度は100万人

にl人で， きわめて稀な四肢先天異常の一つであ

る.

特に腔骨が完全に欠損している例では， 膝f申展

機構の欠如による膝関節屈曲拘縮や内側に横倒し

となった足部の著明な変形をきたすため， 機能を

改善させることは非常に閤難で， 治療に難渋する

ことが多い.

今回筆者らは， Jones分類剖Type1の腔骨完全

欠損の2例に対し， 1歳前より治療を開始し装具

装着下での実用的歩行能力を獲得した2例を経験

したので， その治療経過について若干の文献的考

察を加えて報告する.

症例1 :男児

在胎39週2840gにて出生， 生下時より両下肢

の変形を認め， 生後4か月時に兵庫県立のじぎく

療育センターを初診となった. 既往歴として両側

停留§丸と心房中南欠損を指摘され治療を受けて

いた. 家族歴には特記すべきことはなかった田

股関節は軽度の可動域制限を認めたが， 関節の

形成は比較的良好であった右膝関節は正面に皮

膚陥凹があり膝蓋骨は触知できなかった自動伸

展運動を認めず， 著明な側方|掲節不安定性があっ

た 右足関節は， 緋骨の先端が突出し， 足部が内

側に績倒しとなっていた. 自動運動は底屈と内反

のみ認めた， 左足部では重複母祉， 裂足， 第2Rd:

Key wor由 congenital absence of the tibia (先天性経骨欠損)， centralization of the fibula (緋骨中央化)， Syme 

amputation (サイム切断)
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alblc 

図1.
症例1:生後6か月
a 外観
b:両下肢X線
c 右大腿中央部でのCT

績断像(→軟骨性の腫
癒)

図2， 症例1:関節造影 alblcld 
a 右際関節正面， b::右膝関節伸展位側面， c-右膝関節屈曲位側面. d :右足関節側面

低形成を認め. 短縮した母E止が外反・伸展方向へ

変形していた

X線{象では， 睦脅は完全に 欠損しており， 膝関

節では俳骨頭はやや内側後方に位置していた. 右

足部では距骨も欠損し第5i止列のみ遺残している

ように思えた. 大腿骨も鍵側に.I:tぺて短縮してい

た.

また， 大腿骨中央部には直径2cmの可動性の

ある硬い趨痴を触知できた これはCTでも確認

でき， 縫工筋内に存在することから睦骨となるべ

き脅性成分の原基ではないかと思われた(図1).
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図3.
症例1:;右膝関節形成術
a 術前X線
b:術中所見
c 術後X線

関節造影では， 右膝関節においては大腿骨頼部

の著明な低形成と膝蓋骨の欠績を認め， 俳骨頭部

とわずかに関節腔を形成しているのみであった.

他動での膝関節可動媛は屈曲115・伸展-45・であ

り. 前方へ俳骨頭は滑らずに一点を中心に回転す

るように動いていた. 右足関節においても勝骨と

麗脅との聞にわずかな関節腔の形成を認めたが，

可動性は認められなかった(図2). 

以上の所見より右下肢については]ones分類

Type 1 aの睦骨欠損症と診断した.

治療は， まず始めに右膝関節に対してBrown



法"に準じた勝骨中央化手術を生後12か月時に

行った. 大胆四頭筋は大腿骨遠位部で停止してい

たため， 半切した筋農を架橋として緋脅と連続さ

せ， 膝伸展機術を修復するように試みた(図3) . 

術後6週で膝関節を固定してい たKirschner

鏑線を妓釘したのち， 大腿骨頼部と緋骨頭前方で

荷重を受けられるようなアプミ付きの長下肢装具

を作成し立位歩行訓練を開始した(図4 a). 

左足部に対しては良好な足底接地が可能となる

ようにl歳6か月時に母艦の形成術を行った. 一

期的には形成することが悶難であったため， 第一

中足骨の延長を行うことで母駈の変形矯正とボ

リュームアップを計ったのちに裂足閉鎖術と足部

形成術を行った(図5) . 

右足部に対しては足 関節機能を改善させるのは

悶難と考え， 1歳7か月時にSyme切断を行った.

両足部の創が治癒したところで訓練用義足を作

成して立位 歩行訓練を再開し， 1歳11か月時に装

具装轡下で独歩可能となった(図4-b).

3歳6か月時には， 長下肢装具裟暫して実用的

な歩行が可能となっている. x綜仰ではIlJI・'I'tの術

径が拡大し 良好な位置が保たれているが， 側方

への関節不安定性が残存している. 再建した膝関

節 伸展俊僚は機能しておらず自動での膝伸展は不

可 能 であり， 他動での関節可動犠は屈曲80・伸

v図5. 症例仁左足部形成術

展-35.と制限を認める(図6). 片肢例であること

から，成長に伴い脚長 不等が繕大する傾向にあり，

装具の修理を頻固に繰り返しながら外来での経過

観祭を続けている.

症例2 :男児

在胎39週 3102gにて出生， 生 下時より両下肢

の変形を認め， 生後3か月時に兵庫県立のじぎく

療育センターを初診となった. 既往歴として誤礁

による肺炎があった. 家族歴には特記すべきこと

はなかった.

般関節は特に異常所見を認めず膝立ちが可能で

あった. 両手にも裂手を認めた. 両膝関節ともに

図4砂

a 

b 

症例1 :術後経過
a : 1歳1か月
b : 1歳11か月
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図6. 症例1 : 3歳6か月
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自動伸展運動を認めず， 著明な側方関節

不安定性があった. 両足部は症例lの右

足部と同様の所見であったが足魁が2本

残存していた x線像では， 陸骨は両側l

ともに完全に欠損していたが， 左膝関節

では大腿骨の低形成は比較的経度であっ

た. また， 症例Iと同犠に右大腿骨中央

部に硬い腫愈を触知できた(図7) . 

関節造影では， 他動での関節可動援は

わ膝届曲111伸展-í5.左膝屈曲130'伸

展 30・であり.右膝関節は症例lとほぼ

同様の所見であった. 左膝関節では関節

腔の形成および膝蓋骨の存在は確認でき

たが， 最大伸展位でも緋骨は後方に脱臼

したままとなっていた(図8) . 

alblc 

図7.

症例2 :生後3か月

a 外観

b :両下肢X線
c 右大腿中央部でのCT

績断像(....軟骨性の邸
癒)

3ti? 

図8.

症例2:関節造�
a 右膝関節正面
b :右際関節仰廃位側面
c 右膝関節屈II!J位側面1
d "左際関節正面
e 

. .左膝関節伸展位側面i
f:;左膝関節屈曲位側面



図9.

症例2:術後低B

a : 1歳5か月
b : 1歳7か月
c : 2歳8か月

計一叫

以上の所見より右 下肢についてはJones分類

Type 1 a.左下肢 についてはJones分類Type1 b 

の腔骨欠績症と診断した

治療は， 膝関節機能の改善が期待できうる左膝

関節から行った. 左膝関節では緋骨を前方に移行

させるために緋骨の短縮骨切りを要し さらに膝

蓋骨と膝蓋鍵が残存していたのでこれを緋骨に縫

着し膝伸展機構の修復を試みた. 次いで右膝関節

に対して症例1と同様の手術を行った固定除去

後ただちに長下肢装異を作成し立位歩行訓練を開

始した(図9 a). 1歳7か月時には装具装着下で

独歩可能となったので， 症例1と同様に両足部に

対 してSyme切断を行った(図9-b) 2歳8か月

時には長下肢装異装着して約2時間の連続歩行が

可能となっている x線像では右膝関節で内反変

形を左膝関節で後方亜脱臼の軽度の再発を認め

る. 再建した膝関節伸展機構については右膝関節

では機能しておらず自動での膝伸展は不可能であ

り， 他動での関節可動域は屈曲70・伸展-30'と制

限を認める. しかし 左膝関節は自動伸展が可能と

なっており， 屈曲80・伸展 35・の関節可動域を獲

得していた(図9-c). 両側例であることから脚長

不等については心配する必要は少ないが， やはり

成長に伴い装具の修理を頻 固 に繰り返す必要があ

り， 外来での経過観察を続けている.

考 察

先天性腔骨欠績症のうちJones分類Type1で

腔骨が完全欠損している場合には著明な膝関節不

安定性と足部内反変形をきたし さらに片肢例で

は下肢の短縮による著明な脚長不等を生じる. こ

のため患肢を温存して膝および足関節の機能再建

を行うことは非常に困難であり， 欧米では手術回

数， 治療期間， 患児や家族の負担を考慮すると膝

関節離断と膝義足の使用が最も実用的であるとさ

れている前川

しかしながら， 片側例で大腿骨の異常が軽度で

あれば. Brown法による緋骨中央化手術を行った

のちに， 足関節の再建またはSyme切断を追加

し二期的な脚延長術を行う報告も多い2)3)問副，た

とえ両側例であっても， 体重負荷に耐えうる下肢

を形成するといった報告もある7)剖.

筆者らが経験した2例においては， 大腿骨の短

縮と頼部の低形成も認めていたので， 膝関節離断

したとしても装異装着が困難となる恐れがあると

考え， できるだけ長い脚長を保つ目的で緋骨を残

し， 膝関節形成術を行うこととした.

ただし2例とも足部の低形成が著しく， 装異装

着に際し逆に邪魔となるのではないかと考え， 装

異内でのある程度の荷重に耐えられる足とするこ

とを目的として足関節再建術は行わずにSyme
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田園圃圃園園困層圏園面�
図10. 治療経過

切断を行った

また患肢温存の条件としては. K.alamchiらは，

膝関節の安定性と大腿四頭筋力が温存されている

ことが必要であると述べており釘， 筆者らもこの

考えに従い膝蓋骨が欠損していたType 1 aの2

膝に対してら， 大腿すの述位都に停止していた大

腿四 頭筋をZ延長して排骨まで届くように工夫

して膝伸展機構の修復を試みた結果的には自動

での膝関節伸展は不可能であり機能していなかっ

たが， 鍵固定効果により屈曲変形の再発予防と前

後方向の安定性の増大が得られたと考えられ， こ

の脚を支持脚として装具装着下で独歩が可能と

なっていた.

方，症例2のType 1 bであっ た左膝関節は膝

道j陸を緋骨lこ縫肴することで自動伸展が可能とな

り，比較的良好な結果が得られたことから. Type 

1 a以外の腔骨欠損症に対しては膝関節形成術を

行い， 患肢温存を積極的にはかるべきではないか

と思われた.

さらに今回筆者らが治療を行った2例とも. 1 

歳前より治療を開始することで， 活発な運動発達

の時期に合わせて治療を進めることができたの

で， このことも早期より歩行能力を獲得できた要

因のひとつであると考えている(図10). 

今後の問題点、としては，膝関節不安定性の残存，
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屈曲拘縮による伸展可動域制限の進行. IlJF骨近位

端の成長障害による二次変形， 脚長不等の増大が

あり， 今後も慎重なる経過観察を継続していく必

要がある.

結 語

1 )先天性睦骨完全欠損の2例.3肢に対し膝

関節形成術とSyme切断を行い. 2歳までに装具

装着下での実用的歩行能力を獲得することができ

た

2) 1歳前より運動発達の時期に合わせて治療

を進めることが， 早期より歩行能力を獲得できた

要因のひとつであると思われた.
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団

Two Cases of Congenital Total Absence of the Tibia 

Masaki Tomatsuri ，  M. D. ，  et al .  

Departl1ent of Orthopa巴dic Surgery， Hyogo College of Medicin巴

We report two patients with congenital total absenc巴 of the tibia for whol1 treatl1ent was 
started early (before the patient reached 1 year of age) . Both patients were able to walk with 
a prosthesis before they were two years old. Many authors recol1mend primary al11putation of 
the lower limb in patients with cong巴nital total absence of the tibia to enable early walking with 
a prosth巴sis. However， the f巴moral conc yl巴 was hypoplastic in both of our pati巴nts， so we 
undertook knee arthroplasty (centralization of th巴 fibula) by the Brown procedure and usecl a 
Sym巴 amputation to acc length to the stump， improving the lever arm ancl the fitting of a 
prosthesis. Two knee j oints had a patella c1efect (type 1 a by the Jones classification) . We 
reconstructed the knee extension mechanism by Z lengthening of the Cjuac riceps tenc 0n so that 
the insertion of the Cjuadriceps muscle reachec1 the fibula. A functional range of movement was 
not achi巴vec ， but the patients were satisfiec1 with their ability to walk with a prosth巴sis anc1 
carry out the activities of c1aily living 
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