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要 旨 先天性筋緊張性 ジ ス ト ロフ ィ ー (以下， CMyD) は ， 常染色体優性の遺伝性疾患で， 新生

児期の著明 な筋緊張低下， 呼吸障害， 精神発達遅滞 を示 し， 内反足や外反足 など の足部変形 を認め

る こ と も 多 い. 今回， 足部変形 を と も な う CMyD 患児 4 例 (男児 3 例， 女児 1 例， 最終経過観察時

年齢 2 歳 3 か 月 �5 歳 4 か月 ) に つ い て の治療経験を報告す る . 出生時 に両側内反足 を認め た 2 例で

は， 1 例 は矯正ギ プス 治療で， も う 1 例 は足関節 周 囲筋解離術で変形 は改善 し た . 他の 2 例 は ， 出生

時仮死のた め長期間呼吸管理中 に ， 下肢 に産性を認め ， 生下時 は足部変形 を 認め な か っ た が， 経過観

察中 に 外反尖足が出現 し た . 1 例 は装具療法で経過観察中で， も う 1 例 は変形が増悪 し手術 を 予定 し

て い る .

足部変形の発生要因 に は ， 窪性の影響 も 関連 し て い る と考え ら れ る . 個々 の症例 に合わせ て ， 治

療方法 を選択す る こ と が大切であ る .

変形 に対 し て の治療 は重要であ る .
は じ め に

先 天 性 筋 緊 張 性 ジ ス ト ロ フ ィ ー症 (以 下，

CMyD) は， 常染色体優 性遺伝疾患であ り ， 新生児

期の著明 な筋緊張低下， 呼吸障害， 晴乳力低下，

ミ オ パチ ー顔貌 ( テ ン ト 状の 口 ) ， 精神運動発達遅

滞な どが特徴で， 内反足や外反足 な ど足部変形 を

合併 し て い る こ と も 多 い . 出生後， 極度の筋緊張

低下 に よ る 呼吸障害な ど に よ り 人工呼吸器管理な

ど集中的な全身管理が必要 に な る 症例 も 多 い が，

新生児期 を乗 り 切っ た症例で は ， 運動発達 は遅延

し なが ら も 独歩可能 に な る こ と が多 いため， 足部

今 回， 過 去 10 年 間 (1993�2003 年) に 当 セ ン

ター で診察 した CMyD 患児 7 例 の 内， 足部変形 を

伴 う CMyD 患児 4 例 (男3 例， 女 1 例， 最終経過

観察時年齢 2 歳 3 か 月 �5 歳 4 か 月 ) の 治 療 経験

に つ い て報告す る .

症例呈示 (表 1)

症例1 : 4 歳 5 か月 の男児

母親 は成人型筋緊張 性 ジ ス トロ フ ィ ー を発症 し

て い た 母親が糖尿病 も 合併 し て いたた め妊娠 18

週 よ り 入院管理 し ， 39 週 5 日 3，270 g で出生 した

Key words : congenitaI myotonic dystrophy (先天性筋緊張'性ジス ト ロ フ ィ ー) ， foot deformity (足部変形) ， surgicaI 
treatment (手術療法) ， corrective cast therapy (矯正ギプス 治療) ， orthosis therapy (装具療法)
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図L症修11 1の経時的外観

a 生後5か月時 b :術前(2綾6か月島幸)

c 最終経過観察時(4綾5か月時)特徴的顔貌

{テント状口)および足部

が， 出生 時仮死を認め人工換気が3臼間行われ，

生後3か月で退院した. 生後Gか月時呼吸不全の

ため 15日間人工換気を受けた. 脳のMRIでは.

軽度の脳実質奇襲縮. 悩室舷大.脳梁f�形成を認め

た生下時より両官事j内反足を認めていたが， 全身

状態不良にて， :7転治療であった 生後8か月より

裳真療法. 可動場訓練を行っていたが. 変形は遂

行し.つか まり立ち時に 足宵をつくようになっ

たため(図1)， 2歳6か月で.足関節周囲筋解縄開

を鈍行した.術前足関節背屈角度は.右 30-'左ー

伺・で， 右は前足部内転， j隻管内反の 告を手矯正か可

能であったが.左は内反田足変形が進残した後

内側進入で， アキレス腔2Omm， 後経骨筋健15

mm， 長島t屈筋鍵10倒01， 長母Ihl屈筋縫10 mmを

Z状に切離し延長した左足のみ距腿関節包の後

内側の一部を解離し 足関節中間位まで矯正可能

になった.左足部に寝度内転回足が滋残したが.

告を手矯正で矯正可能であったため . 足底部の解離

は行わなかった.術後15・底屈位で4週間.中間位

で2週間ギプス固定を行ったその後.プラスチッ

ク装具{ジレット)を使用し， 3歳で独歩可能に

なった. 術後l年ヲか月の現在. 足部は外反篤平

足を呈するが.足関節背屈角度は右30'，左25・で，

経過良好である.

X線像 の 経過は ， 生 後5か月では正面像で

ta rso-first metatarsal angle (以下， TFM角}が

右22'， 左23"距媛角は右33'，左21'，側面像で
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表1. tff.例の電電念

出笠井善 後発 出生締 入エ 紛'JI:II ___ �_ �歩日目指定m年c絵 手術 量産袋
定様変形 変形 仮死 後気 治療 銘時JI:II

1 4緩 lJJ iI<i内皮 右外長 続 381百i全身状両足ジνァトH量

5か月 尖結 局平i草 態彰〈鍵涯AFO

2 2.滋 � 河内 皮 肉外皮
3かJ事 尖起 屑Jjl足

3 sôl lJJ なし 左外反
4かR 尖lil

4 5歳 男 なし 右外&:
Zか3事 尖縫

で〈ず会

なし なL 銭定 なし ジνγ� I'lã，歩圭
ギプス AFO 

有 :.!tJ・n なし なし ジレット2稜.( ;'p. 
IIU M'O 月

街 '1�日 なし 手術ジνザ，. 4 ôl 

!III 予定AFO

はTFM角が右22"左38'， 距鰻角が右33' ， 左

2T，陸題角は右130'，左130・で内反.内転， 尖足，

凹足が高度であったが.術前は.正面像でTFM角

右5'，左6'，距短角右28'，左28・，側面像ではTFM

角右10'， 左25'， 距題角右33・， 左30・ ， 羅媛角右

126'，左128・で， 内反.内転は矯正され， 尖足が変

形の 主体であった.術後l年10か月時では， 正面

像でTFM角 右ー28・， 左-5・， 距躍 角右30・， 左

30・，側面像ではTFM角右5'，左ー11・， 距腫角右

30'，左35'，睦鍾角右76"左78・で右が外反濡平足

になり.左は十分に矯正されていた(図2-a--ç)_ 

症例2:2歳3か月の女児

母親は成人型筋緊張性ジストロフィーを発症し

ていな い. 在胎31週より羊水過多で経過観察(羊

水穿刺8回合計11 ，530 m/)後， 41週5日3 ，360g

帝王切開で出生した‘ 仮死は認めなかったが， 自

発呼吸が弱<， CPAPを数日間使用した. 生後2

か月の脳のMIミlでは明らか な所見を認めなかっ

た， 生後2か月時当センターを初診した 両側内

反尖足変形を認めたが， 右は告を手矯正にて中間位

まで矯正可青色左は尖足 20"， 軽度経部内反が残

存した 2か月間の 矯正ギプス療法にて変形は矯

正され. 以後.装具療法を継続している. 現在，

外反層面平足を認めるが， 伝い歩きが可能で. 足関

節背屈角度は両側20・で. 経過良好であ る

X線像では.初診 時.正面像で距媛角右28'，左

34"側面像で距躍角右56・， 左32・， 睦麗角右95・.

左118・で， 両側とも前足部内転は矯正可能で， 尖

足変形が主体であった最終経過観察時は， 正面

像で臣経角右35'， 左34'，側 面像で距経角右35'，

左4/，躍鍾角は右6/，左88・で両側穏平足を認めた

建例3:5歳4か月の発見



右 左

図2-a， 生後5か月時足表ßX線像、高官足務内転，出足，尖足変形

右|右:

図2-c，

録終経過観察4捻5か月時足務X線{象

尖足変形』ま改著書. 左は前足綿勾転が転度選残.

両検i経度属平外反足に変化

母親は成人型筋緊張性ジストロフィーを発症し

ている.38遁2. 846 gでお生したfßEを認め，

生後2か月間人工換気を行った， 1 歳5か月の初

診時には尖足変形は認めな かったが，両下骸!腿反

射充進を認めた 脳のMRIでは侭j脳室拡大.脳梁

低形成を認めた 1歳 1 0か月時. 尖足が出現し，

祭典療法を開始し， 2歳4か月で強歩可能になっ

たa現在， 足関節脊屈角度は右5.. 左 0・， 両下限

鍵反射充進 ， 足クローヌスを認め.両尖足歩行で.

装具使用を継続している.

建例4:5歳2か月の男児

母親は成人型筋緊張性ジストロフィーを発症し

ている.妊娠中， 学水過多で経過観察の後， 31週

1.8 66 g前期舷水. 胎児仮死で帝王切開にて出 生

した呼吸窮迫症候群を認め74日間人工換気を受

けた 生後2か月の脳のMRIでは脳室拡大，脳萎

縮を認めた 生後 8 か月の初診時に， 下肢灘反射

充進， 足関節管屈角度は右15.， 左30・で右後度可

動域制限を認め. 足関節ストレッチ. 可動域訓練

を開始した2歳時より装具療泌を開始，4歳で強

歩可能になった現在は. 右外反尖定歩行で経綾

地不古色際反張f立で歩行している. 足関節常屈角

右 左

図2 b， 術前2裁6か月時足音�X線像

伝i足務内事長とl出足は改善， 尖足変形が残存

度は右 30.，左5・で， 変形拘縮が遂行しているた

め， 右足関節周囲筋解離術を予定している ，

考 察

CMyDの足部変形の治療についての報告は少

ない.S\lZanneら叫ま，17 例中9例に生下時両側の

内反足を認め. 変形は内反よりも尖足が量度で前

足部四足を合併することが多かったと報告し 早

期のギプス治療て矯正されることが多く. その後

成長終了時まで装具を使用することを勧めてい

る}方， 12歳以上に漆した4例中3例に内反の

再発を認めたと報告している. Jhosefin前払矯正

ギプスを銭すことによって早期に内反尖足変形を

矯正することが可能だが， 再発 しやすいため通常

は徹底した解離術が必要になると報告している.

しかし 今回のお生時内反足を認めた2例では.

1例は.早期の矯正ギプス療法て変形が政蓄し授

をは両側とも外反窮平足を呈している. また， も

うl例は初期の全身状態が悪く， ギプス治療がで

きず， 手術を要したが， 鍵延長と最小限の距腿関

節街η侭j解綴のみで中間f立までの矯正f立を獲得

し現在は， 片側は外反罵平足を呈している. こ

3 



の こ と か ら ， 手術 を行 う 場合に は， 最小限の解離

術で矯正が可能で， 過度の解離術 を行 う と 過矯正

を招 く 危険性が あ る こ と を十分 に考慮 し て お く こ

と が重要 と 考 え る . 手術 を行 う 時期 に つ い て は，

ギ プス 療法や装具療法， 運動発達 を促す小児 理学

療 法 を 継続 し ， 膝歩 き や っ か ま り 立 ち が可能 に

な っ た 時点、で， 尖足 を 矯正す る こ と で歩行能力 を

獲得で き る と 判断 し た と き に手術に踏み き る のが

良 い と 考 え る .

尖足変形の発現原因 と し て ， 若井町ま， 10 歳す ぎ

に 尖足 に よ る 歩行障害が比較的急速 に 出現 し た 2

例か ら ， CMyD の経過中 に脊髄病変が出現す る 可

能性 を 示唆 し て い る . lr win ら 叫ま ， 足部の筋の構

造変化が筋力不均 衡を も た ら し， 内反尖足変形 を

引 き 起 こ す と し て い る . 今回， 出生時足部変形 を

認め な か っ た 2 例 は， 出生時重度仮死のため人工

換気 を長期間要 し ， 下肢 に は産性を認め た . 成長

途中の足部変形の発症要因 と し て ， 原疾患 に よ る

筋の変化 に 加 え ， 低酸素性脳症 に よ る 下肢産性の

影響 も あ る と 推測 し て い る .

CMyD 患者に対 し て は， 全身麻酔での危険性が

報告 さ れて い る . Mathieu ら 2) は， 219 人の CMyD

の手術麻酔時の 合併症 に つ い て ， 発生率 は 8 . 2%

(18/219 例) で， 最 も 多 か っ た も の は 肺合併症 16

例で， 5 例が急性呼吸不全で人工呼吸器を必要 と

し ， 4 例 は無期肺を ， 3 例 は肺炎 を起 こ し ， 重度の

筋力低下， 特 に 上肢の筋力低下が危険因子であ る

と 報告 し て い る . 足部変形 に対 し全身麻酔下での

手術 を行 う 場合 は ， 麻酔科 と 十分 に 検討 し ， 慎重

な対応が必要で あ る . 今回， 手術 を行っ た l 症例

は， 麻酔に よ る 合併症 は， 全 く 起乙 ら な か っ た.

CMyD は ， 第 四 染色体長腕 に あ る 3塩基対反

復配列 (CTG リ ピ ー ト ) 数が増加 し て お り ， リ ピ ー

ト 数 と 発症年齢や重症度が関連 し 母親か ら 子 に伝

わ っ た場合， リ ピ ー ト 数が増加す る 傾向があ る た

め ， CMyD 患者の母親 は， ほ と ん どが， 成人型筋

緊張性 ジ ス ト ロ フ ィ ー で あ る 叫. 今回 の 4 例で も 3

例 75% であ っ た 出産時， 母親 に 症状が認め ら れ

な く て も ， そ の後症状が現れ る こ と も 十分 に 予想
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さ れ る . そ の た め遺伝的な説明 は ， 母親の 立場 を

十分考慮 し て慎重 に行 う 必要があ る . ま た ， ほ と

ん どの症例で歩行能力 を獲得で き る が， 母親の 症

状の程度 に よ っ て は子育て が非常 に大変 に な る こ

と があ る た め ， 母親に対 し て 身体面， 精神面両方

に考慮 し た 他職種 に よ る チ ー ムア プロー チ が重要

に な る と 考 え る .

ま と め

1 ) 足部変形 を伴っ た CMyD 患児 4 例 の臆延

長術 1 例， 矯正ギ プス 療法 1 例. 装具療法 2 例の

治療経験を報告 し た

2 )  2 歳 6 か 月 で手術 を 行 っ た 1 例 で は ， 腫延

長 と 最小限の 関節解離で矯正が可能で， 矯正ギ プ

ス 療法 を行っ た 1 例で は容易 に矯正位が獲得で き

た.

3 ) 出生後に足部変形が出現 し た 2 例 で は 出生

時に受傷 し た低酸素性脳症 に よ る 下肢産性の影響

も あ る と 推察 さ れた .
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Management of Foot Deformity in Four Children 

with Congenital Myotonic Dystrophy 

Tomotaro Torii， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surgery， Hokkaido Asahikawa Habilitation Centre 

for Disabled Children 

Congenital myotonic dystrophy is inherited as an autosomal dominant. Children with congeni. 
tal myotonic dystrophy are severely hypotonic and have both respiratory and feeding diffi. 
culties. Approximately half will develop bilateral talipes equinovarus. We report four patients 
with foot deformity in congenital myotonic dystrophy. There were 1 female and 3 males. The 
age at the confirmed diagnosis was from 2-years-and-four-months to 5-years- and-four 
months. Two cases had bilateral talipes equinovarus at the time of birth. One of them had been 
treated with serial casting. The other had surgical correction. The other two bom without foot 
deformity had spasticity. They required ankle-foot一orthos巴s to walk. One of them has devel. 
oped severe equinovalgus that has required surgical correction. 

It was concluded that talipes equinovarus is one of the causes by which spasticity produced 
clubfoot in congenital myotonic dystrophy. It is important to choose the treatment method 
according to each case. 
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