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要 旨 両側腔骨列形成不全症 (Jones' 分類 1 型) の 2 症例 に対 し て ， 膝離断術 と 義足 を 用 い て の
歩行訓練 を行 う 機会 を 得た の で， 観察期聞 は短いが， こ れ ま での経過 を文献的考察 を加 え て 報告す

る .

1 例 目 は両側裂手 ・ 祉欠損 を と も な う 腔骨完全欠損例であ り ， Jones' 分類で右 1 a 型， 左 l b 型で

あ っ た . 2 例 目 は， 両側鏡手鏡足 を伴 う Laurin-Sandrow 症候群類似症例で腔骨完全欠損 と 重複勝
骨の存在があ っ た . 両側 と も に 欠損型 は Jones' 分類 l a 型であ っ た .

十分 に そ れぞれの家族 と 治療法 を検討 し た後に ， 3 歳 7 か月 と 4 歳 3 か 月 の 時点 で両側膝離断術

を行っ た . い ずれ も 離断術後， 3 週でパ イ ロ ン型仮義足 に て 歩行訓練 を 開始 し た . 膝固定型義足 に て

10 週 ま で に 階段昇降 を獲得 し ， 10 か月 ま で に膝継手付 き 本義足へ移行で き た .

は じ め に

先天性腔骨列形成不全症 は， 片側軽症例 を含め

て も 発生頻度 は お よ そ 100 万人 に 1 人 と さ れて い

る . 両側例， し か も 両側 と も 完全腔骨欠損であ る

Jones' 分類 1 型 は稀な疾患 と い え る 8) 今回我々

は， こ こ 2 年聞 に 2 症例の紹介 を 受 砂 ， いずれ も

両側膝離断術 と こ れ に 引 き 続 き 義足歩行訓練 を行

う 治療機会 を得た の で文献的考察 を加 え て報告す

る .

症 例

症例 1 : 在胎 38 週， 帝王切開， 2 ， 906 g に て仮死

な く 出生 し た 男児. 妊娠経過 に異常な く ， こ の 間

母親 に は薬物・放射線な どへの曝露歴 も な か っ た

出生直後 よ り ， 両裂手， さ ら に 両膝 よ り 遠位部の

異常 に気づかれた . 家族歴では ， 父親 に 右中指欠

損， 父方の従兄弟 の 子 に裂手の先天異常が存在 し

た

上肢 は手関節 よ り 近位 に は異常 な い が， 右 は 中

指欠損， 左 は 中指環指小指欠損， と も に裂手 を呈

し て い た (図 1) . 頭部か ら 体幹の異常 は な か っ た .

下肢 で は ， 両股 関 節 の 可動域 ・ X 線 と も 異 常 な

か っ た が， 両 膝 の 著 し い 伸 展 制 限 (可 動 域 右

110"-' 140.， 左 120"-'150.) と 大腿長 に対 し て 著 し く

短縮 し た 両下腿お よ び会陰部 に足底 を 向 け た 高度

の両内反尖足 を 認 め た ( 図 2) . さ ら に 右足軸前性

世欠損が存在 し た (図 1) .

X 線に て ， 右側 は大腿骨遠位頼部が低形成単頼

で， 腔骨 は完全欠損 し て お り ， 腔骨列形成不全症

Key words : bilateral congenital longitudinal deficiency of the tibia (両側腔骨列形成不全症) ， Jones' 分類 l 型
(Jones'classification type 1 ) ， disarticulation (膝離断術) ， lower limb prosthesis (義足)
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図1. 症が� 1 両手・両足所見

a 両手外見 b :両手X線 c お足外見

d:右足X線 e 左足外見 f;;左足X線
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図2.

症例I

休幹より荷

下般にかけ

ての外見所

見

a: typo la 1.: IYI時11>
図4. 症例1下舷X線

南側とも股骨は完全欠銭

図3. Jones'分類

a .'お側はJones'分類1a型でJllf1警は括合に対して前ñ脱臼

b :荷下舷像. 商股関節の正常な形成

!座骨完全欠損型は1型でるる. 細分化し てla型

は大1隠骨遠伎合結低形成{単頼〉で透?詑膝蓋骨告と伴

わないるの{膝fゆ緩機能不全} ;を呈し， 1 b型は大

j隠傍低形成なく療護合唱と有するむのを指すe

c ;;左側はJones'分類1b型で腕骨は�合に対して前方脱臼

Fu: :大腿脅遠位都F:俳合

Jones宅分類2'1 a型(図3)であった. 左側は大腿脅

はほぽ正常所見であるが. やはり縫合が完全欠損

しておりJones'分類lb型(図3)でbった. 足関

節では両側jとも緋骨が距骨fjíj方』こ完全脱臼してい

た(図4).

当.8(g設には3歳6か月で紹介受診となった膝

立ち歩行で移動して絞り， 荷量号事j滋のため荷膝葺

前00に務主主包炎が存在した. これまでに企画各地

の小児整形外科専門外来を受診して治療法を家族

が横討しており. すでに膝離断術とその後の主主足

歩行訓練を希望しての受診であった 離断手術に
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対する 家族の意志に変わりなかったので ， 3歳7

か月時に. 同手術を行った.

術φ所見にて. 右膝はX線所見同様に， 大腿骨

遠イ立額部は{I!形成主総額であり. 僻骨骨頚は大腿脅

に対して後方に落ち込んでおり大腿脅と関節酒を

形成していなかった. 膝蓋骨の痕毒事と思われる1

cm大の弾性硬の農癒を大腿骨前面に蝕知した.

半月程や十字拐帯. 官事i副視宇野は存在しなかったe

Jl1t:腹筋はほぽ通常の位置より起始していた(図

5). 

左膝では ほぽ正常な大腿�・遼位頼部と膝蓋骨

を認め， 緋骨'r!守頭Lt後方には務ち込んでいるもの

の大腿骨外側頼部と関節面を形成していたしか

し 半月板. 十字観孝弘侭l副靭手容に相当する組織



図ゑ症例1右膝街φ所見a.b(方向を変えて綬童書)と

もに膝.断直前の所見

P(黒矢印) :痕跡絞の膝蒼貸し.I!，われる軟骨塊

Fu(臼矢印) :低形成単願の大腿傍違位骨量語

FIH白矢頭) . .大腿骨遭<<L1U.1と関節薗を形成しない

脈骨骨頭

図7.症例Hl足

図6.症例l 左膝術φ所見

aは緩衝前外側より観察. b It燈断後内側より鏡祭

P(白矢頭}:;大腿骨と関節商を形成する膝蓋合

Fu(白長矢印) :雨期を形成する大腿骨造位骨Øi

FIH臼短矢印) :大腿骨遺位外側頼と関節簡を形成する

勝骨骨扇町 bでは.. 断後のため存在しない.

a坐骨支持型パイロン仮差足 肩からのつり下げ式ベルトを用い. 大腿

長差をパイプ長で調隻した.

図H 症例lに主主げるパイロン仮義足での歩

行核保 a: :平勉では両手でバランスを

取って歩行した. b:階段昇りの伏怒{術

後8週}b:膝固定型本裳足 aと問機に肩からのつり下げ式ベルトを用いた.

は同定できなかった(図6) .膝.断後.膝蓋骨は大

腿頼書官とl-t号サージロン糸にて可及的強固な縫合

国定を行った.

術後は. 坐骨支持型パイロン(&Jfl足を作製して

3遜よりさ歩行訓練を朗始した4週で平鮒捗行が可

能となった8週自には手すりを利用しての階段

昇降が獲得された{図7. 8). その後膝固定型本裳

足にて分田し歩行で移動していたが，術後10か月

で膝継手付き本差足へ変更した. 術後2年5か月

の現在， 平地では膝駆動を利用した桝予がどうに

か可能となっている. 外来受診ごとに成長に合わ

せてのソケットおよび創長の調隻を紋付ている.

また， 右大腿骨遺位低賃歩成のため. .断術後より

大腿長差2cmが遺残している{図9). 

症例2:;在胎29週.切迫写4のため帝王切開，

図9.症例l 術後下倣所見

a 外見で右大腿長は2cm短

b:X線所見では右大腿骨遣也管理由低形成である.
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図10.

症例2. 9か月金身所見

Laurin Sandrow症候群

4こ報告されている顔蕊で

は血管腫と券部低形成.

両手両足鏡像所見， 下!腿

の著しい短縮， 両側停匂

若島丸が認められるe

図11. 症例2下倣X 線

両側とも大総合選位管緒は皇位務{象形成で. J隆t警が完

全欠損しており. Jones・分媛la型である.かわりに

ほぼ同じ大きさの藤井舎が2本存在している.

図12. 症例2左際術中所見.縫断高官内側より

観察

p(白矢印) : 1.資産車状の僚議骨と思われる欽命

線

Fu(累矢印) :低形成単搬の大総合選位管端

LFH(累矢療) :大関合選位骨織と関節高唱と

形成する外側1砂骨骨鏡

MFH(白矢鎮) :関節商そ形成 しない外側勝

骨骨頭

1.134 gにてApgar score 3/6で出生した男児ー生

後10日間は呼吸管理を受けたが.その後は全身状

態良好で. また緩衿運動発達遅滞ちなく成長して

いる， 家族涯には特記すべきことなし 出生直後

より.1).部fß:形成. 両手足にミット状多合指・多

会此両官事f下腿以下の異常に気づかれた. 当初は

手足の状態からApert 1iï候群を疑われていたが.

その後両側j鏡手鏡足を呈していることから.Laur. 

in-Sandrow症候群類似疾怠叫と診断された{図

10) . 

下肢では. 両股関節に異常を認めなかったが.

1ttJ展できない膝関節と下腿の外見は症例lと類似

していた. しかし X線は異な仏 大腿骨遠位鎖

部は低形成単績であり.ともに隣合と患われる 2
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本の下腿骨が両側j下腿に存在し これらは大腿骨

に対して後方に落ち込んだ状態でみった. 経骨列

形成不全症としては両側とちJones'分類1 a型

に設当した(図 11)ー

10か月時に象部形成と手指分離手術を前産で

受けていた.当施設には.3歳6か月時に下舷再建

目的で紹介受診となったしかしながら， 横討の

結果.9か月後の 4歳3か月時に.調i断術にて治療

を行うことに決定した. 街中所見で.左E奈は 大

腿骨遼位頼部がfß:形成単頼であり. 外側勝骨がこ

の大腿骨に対して関節面を形成していた. 膝蓋骨

と患われる軟骨塊が存在した半月板は見あたら

f. fj主跡程度の前十字靭待と後方関節包と癒合し

た後十字靭務が存在したー 外側には側副靭彩と患

われる靭待組織が存在したが内側にはなかった

(図12). 対して右側jでは. 大腿骨に対して内側緋

骨が関節面を形成している他は. 左側Il!奈と同様の

所見であった膝縦断後膝葦骨と患われる軟骨

塊は大腿綴部と可及的強固な縫合 固定を行った.

術後経過は.ほほ症例1問様で.3濯自にパイロ

ン型仮義足歩行開始. 1 2避で膝固定型本義足へ変

更した(図13).さらに術後8か月より平地での膝

駆動を利用した歩行訓練を開始し 現在術後l年

9か月に至っている(図14). 

考 案

先天性能骨列形成不全復の治療に関しでは. 重

症度. 片側lJ1主か両卵性かに加えて. 態、児の生活状

態や文化的背;去を考織する必要があ るeここでは.

完全欠損型初Jones'分類i型に関して考察する.

欧米においては. 1 a裂でも1b型でも.手術回



t 

図13 症例2における義足での立位

a つり下げま完封量管支持型パイロン仮皇室足{術

後4週)

b : I際国定型本義足{術後14週}での正面f象

c 同じく背面f余

数. 治療期信1. 怠児と家族の負担を考慮して膝離

断術と務足歩行の導入が広〈認めら れており， 歩

行分析結果から膝離断術 はエネルギー消費量も少

なく選択すべき良い治 療 法 と して定着してい

る�. F恥er口rnao耐3泊de位z.子al治azz以z刻iらは.発展途上国におい

ては， 経済的観点から医療的治療期間の短い縦断

術が第一選択と報告している，)

一方， 日本においては， 生活様式が著しく西洋

化したが，家屋内で靴を脱ぐ習慣はi樹莞しており.

今後も常時靴履きの生活に移行するとは考えにく

い. 務足の須繁な脱着は筒患となる. また.�漸

術に対する家族の心埋的葛藤は非常に強く. 定例

iの家族の様に舎、児をつ れて全国各地を訪ね回り

各施設で同様な意見を潤くことで. ょうやく離断

術を受容できるようになることも起こりうる. こ

れは. 我が固だけの特殊事情でなく. I<.ara �.)O) 

イスラム教文化圏からの報告にもあるように. 何

らかの方法で窓般温存を粉望ずる文化圏が存在す

る.

技術的には. 片側例のJo間s'分類1b盤 ， すな

わち膝蓋骨が存在し膝伸展機構が再建できるなら

ば. 膝関節はBrown変法・足関節は距管内に緋骨

を穆め込む方法でともに俳雪中失化をはかる， あ

るいは足部に関してはSyme切断にて. 機能自明

建 が 可能である制. しかし， 長期経過観察した

Lode円札著しい際屈曲拘締が遺残するために結

局は離断術に至る定伊tが多いと報告している. し

かし 練り返しになるが， 日本を含めていくつか

の文化圏では単純に機能追求だけでは解決できな

図14. 症例2における際継手付き皇室足での立伎

a 正面f象. b:側面f象. c:差し込みまえ{シリコ

ンライナ←とどンアタッチメント)を用いるこ

とでつり下げ肩ベルトが不要となった際継手

はセンチュリ TI< 1100 

い背3棄を抱えているので， 多少機能が劣っても可

及的に混存湾建を行うことは十分に検討されなけ

ればならない.

Jooes'分類1a盤は，膝{命展機能が存在せず，勝

骨中失化手術によっても膝不安定が遺残して著し

く機能的に劣り長下肢装具での膝関節安定化が必

要となる. したがって1a型は片側でみつでも離

断術を選択してよいと考えている しかしながら，

それでも遺残する大腿四頭筋鎚膜を一部連{立に線

転ずることで膝伸展機構を再逮ずる戸祭らの報

告附もあるので， 検 討すべきでbる. ま た.

Weber'"は大腿四頚筋健のZ延長と関節包によ

る側副靭務再建をBrowo変法に加えて行い. さ

らにllízarov固定ままで外固定することでwalker

を用いるが自カ歩行を可能とした1Øllを報告して

1，)る.

両側1a型であれば， 再建した下肢は際関節不

安定住ゆえにどちらも荷量般となり得ないので，

離断術および務足により安定した荷量を得る方法

が実用的と思われる. それでも， I<.ara �4'はまず

は袴建術を選択し， 不都合があれば思考期以降で

離断術を行う 方針としている. 盛怠ら川ふ 両側l

a型に対して湾建も切断も行わず， 装具を工夫し

て31緩まで特に支障なく過ごしている定例を報

告している.

1 a盤と1b型混在の場合は先の戸祭ら附はl

a盤には前述の方法で1 b盤には通常のBrowo

変法で湾建し， 足部syme切断を追加して両側鎖;

足を使用しているが， 杖なし歩行を獲得したと報

告している. 症例iもこの1a型と1b型混在で
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あ っ た が， 家族が十分 に離断術 と 温存治療の利点

欠 点 を 検討 し た上での選択であ っ た の で， 家族の

意向 を尊重 し て 膝離断術に て対応 し た .

短期成績で は あ る が， 両側離断術後の治療経過

は諸家 の 報告の よ う に ， 杖な し歩行を比較的短期

聞 に獲得で き 良好であ る . し か し ， 成長期のた め

ソ ケ ッ ト が快適 に適合 し て い る 期聞 は短 く ， 微調

整 を繰 り 返 し て い る . ま た ， 症例 1 で は大腿長差

が存在 し ， 骨端線閉鎖前後 に脚長補正手術が必要

で あ ろ う . こ の よ う に 問題が遺残 し て い る .

切断手術の時期 も 問題 と な る . 異常 な下腿が存

在 し て い た イ メ ー ジ を持たせ な い よ う に ， で き る

だ け早期 に行 う べ き と の報告が多 い5) し か し ， 我

が国で は， い ま だ切断手術 は特殊な治療であ り 家

族が受容す る ま で の 考慮期 間 は 絶対 に 必 要 で あ

る . さ ま ざ ま な葛藤 を家族が経た 上で 3 歳以降に

離断術 を 選択す る こ と も 発生 し う る と 思わ れ る .

離断術 ま で に ， 患児 は下肢 に対 し て の イ メ ー ジ を

獲得 し て い る こ と に な る . 年長 に な る ほ ど精神面

の サ ポ ー ト を考慮 し な く て は な ら な い. 医療者側

か ら は， 家族だ け で な く ， 患児 に対 し て も 離断術

に対 し て の わ か り やす く 納得い く 説明 を行 う こ と

は， 悪性腫蕩 に お い て の切断選択の場合 と 同様に ，

術後安定 し た精神状態での歩行訓練 を継続す る に

あ た っ て必須であ る .

今回， 我々 は腔骨列形成不全症完全欠損型の 2

症例 に対 し て膝離断術 に て 治療 を行い そ の結果 も

現時点 で は 良好であ っ た . し か し ， 両側 Jones' 分

類 l a 型であ っ て も ， 診断後た だ ち に 重症度 の み

に と ら わ れて 膝離断術 あ り き で な く ， 前述の よ う

に い く つ かの選択枝があ り ， い ずれ も 否定 さ れ る

治療法でな い こ と を ふ ま え ， 治療 に 当 た っ て は利

点欠点 を十分 に 家族 と と も に検討 し た上で対応す

べ き も の と 考 え る .
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Knee Disarticulation in a Child with Bilateral Congenital Longitudinal 

Deficiency in the Tibia (J ones' type I )  : Report of 2 Cases 

Hideki Kubota， M. D.， et al. 
Department of Orthopaedics Surgery， Saga Handicapped Children's Hospital 

Here report two cases of a child with bilateral congenital longitudinal deficiency in the tibia， 
in which both knees were disarticulated， and were fitted with lower limb prostheses. The first 
case was of a 3-year-7-month old boy with bilateral deformities and bilateral cleft hands. His 
right leg was classified as type 1 a， and left leg as type 1 b， according to J ones' Classification. 
The second case was of a 4-year-3-month-old boy with bilateral fibular dimelia， bilateral 
mirror hands and feet， external naisal deficiency and superficial capi1lary hemangioma over the 
frontal head. These findings were compatible with those in Laurin-Sandrow syndrome except 
for the bilateral ulnar dimelia. Both legs were classified as type 1 a. After extensive discussions 
with each family， each case underwent disarticulation both of knees， and were fitted with 
prostheses. Both can now walk without crutches at 4 weeks after disarticulation. 

65 


