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第 17 回 日 本小児整形外科学会学術集会 主題 II /下肢の変形矯正

先天性排骨列欠損 に お け る 下肢変形

大阪府立母子保健総合医療セ ン タ ー整形外科

川 端 秀 彦 ・ 田 村 大 資 ・ 和 田 麻由 子 ・ 高 木 瑠以子

要 旨 先天性排骨列欠損では緋骨が欠損す る だ け で は な く ， 腔骨 ・ 大腿骨や 足部 に も 変形が及

ぶ 本研究 で は 当 セ ン タ ー で イ リ ザロ フ 創外固定 に よ る 治療 を行 っ た 症例の変形の詳細 を 分析 し ，

そ れ を解決す る こ と で可能 と な る 患肢温存治療 に つ い て 考察 し た . 症例 は 1 1 例， 手術時年齢 は平均

6 . 5 歳， 経過観察期聞 は平均 7 . 7 年であ っ た 排骨低形成が 5 例， 勝骨全欠損が 6 例で あ っ た 全例

で脚長差 を 認め た . 外反変形 を大腿骨近位部 2 例 ・ 遠位部 4 例， 腔骨近位部 5 例 ・ 遠位部 5 例， 足

根骨部 9 例 に認 め た 腔骨の前方凸変形 を 3 例に認めた 尖足変形 を 足関節で 6 例 に ， 足根骨で 6 例

に 認 め た 距腫骨聞の癒合 を 9 例 に 認 め た . 創外固定器 を使用 し た骨延長 ・ 変形矯正 を延べ 16 回 (大

腿骨 2， 匠骨 9， 腔骨+ 足根骨 5) ， 軟部組織緩徐矯正を 2 回行 っ た そ の際 に軟部組織解離術 を併用

し た も の が 7 例あ っ た すべて の症例で装異 を使用 し な い独立 し た 歩行が可能 と な っ た

は じ め に

先天性排骨列欠損 ( ま た は排骨列形成不全) は縦

列 欠 損 を 呈す る 四肢先天異常 のー型 であ る そ の

重症例 で は 排骨が欠損 し 3 残存す る 腔骨の低形成

も 著 し く ， さ ら に 変形 は大腿骨や足部 に も 及ぶ.

そ の た め ， 統 合 的 な 治 療 が 困 難 で 早 期 よ り の

Syme 切断 と 義足歩行が一般 的 な 治療法 と さ れ て

い る . 一方， イ リ ザ ロ フ 法 を代表 と す る 仮骨延長

法 は， 脚長差の補正や， 長幹骨の変形の治療法 と

し て 知 ら れて お り 3 整形外科領域 の数多 く の先天

性疾患の 治療 に も ， 画期的 な変革 を も た ら し て く

れ る も の と 期待 さ れ て い る . 近年に な っ て 先天性

排骨列欠損に対 し て も ， 患肢の温存 と 独宣 し た 歩

行の獲得 を 目 的 と し て ， イ リ ザ ロ フ 法 を応用 し た

治療が行わ れ る よ う に な っ て き た 制7)川 こ こ で

は 当 セ ン タ ー で イ リ ザ ロ フ 創外固定 に よ る 治療 を

行 っ た 症例 の変形の詳細 を 分析 し 先天性排骨列

欠損に対す る 患肢温存治療 に つ い て 考察 し た

対 象

現在 ま で に 当 セ ン タ ー で経験 し た 先天性排骨列

欠損 3 1 例 中 ， イ リ ザ ロ フ 創外 固定 に よ る 治療 を

行 っ た 1 1 例 を対象 と し た 手術時年齢 は平均 6 . 5

歳 (l�1 1 歳) ， 経過観察期 間 は 平 均 7 . 7 年 (1�13

年) で， 変 形 の 評価 は 手術 前 の 単 純 X 線 写 真 ・

CT . MRI を 用 い て行 っ た . 性別 は男性 6 例 ・ 女性

5 例で あ っ た ー 手術側 は右側 5 例 ・ 左側 6 例で， 1 

例 は 両側 例 で あ っ た が一 側 の み を 治療 対 象 と し

た . 他 の 1 例 で反対側 に 皮膚 性 合 E止 を 認 め た ­

Achterman & Kalamchi の 分類1)で type 1 (排骨

の低形成) が 5 例， type II (排骨 の 全欠 損 ) が 6 例

であ っ た

Key words : fibular ray deficiency (出|滑列形成不全) ， hemimelia  (片肢症) ， bone lengthening (骨延長) ， Iimb saving 
(患肢温存) ， I 1 izarov methocl ( イ リ ザ ロ フ 法)
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電話 (0725) 56- 1 220
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表 1 先天性俳骨列欠損に お け る 相
対的短縮度 (健側 と の %比) - . �. I (case) 

Femur Tibia Foot 

Type 1 95 . 2  84 . 8  74 . 3  

Typ巴 II 94 . 5  75 . 8  65 . 0  

Tota! 94 . 8  79 . 9  68 . 1  

図 1. .... 
外反変形の発生頻度

外反変形 の 発 生 は type I I に よ り 多 く み
ら れ， 末梢 ほ ど頻度が高い傾向があ っ た
(type 1 勝骨低形成 (11 = 5) ， type II : 
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図 2 4 
尖足変形の発生頻度
尖足変形の 発生 は type I I に よ り 多 く み I 2 
ら れた

(type 1 排骨低形成 (11 = 5) ， type II : 。
緋骨完全欠損 (11 = 6) ) 

結 果

1 . 脚長差

1 1 例全例で脚長差 を認め た 健側 と の骨長比 は

大腿骨 95%， 腔骨 80%， 足部 68% で あ っ た (表 1) .

2 . 冠状面変形 (図 1)

大腿骨近位部の外反変形 を 2 例 に p 遠位部の外

反変形 を 4 例 に認 め た ー 腔骨近位部 の 外反変形 を

5 例 に ， 遠位部の外反変形 を 5 例 に 認 め た 足根骨

部での外反変形 を 9 例 に認 め た

3 矢状面変形 (図 2)

大腿骨 で は 矢状面での変形 を 認 め な か っ た . 腔

骨 の 前方凸変形 を 3 例 に ， 足関節での尖足変形 を

6 例 に ， 足根骨での尖足変形 を 6 例 に 認 め た

4 . 足部異常

距腫骨 聞 の 癒合 を 9 例 に 認 め た . こ れ ら は 全例

位置異常 を伴 っ て い た . 足部 は 全例で足長 ・ 足幅 と

も 小 さ く ， 1 例 を 除 き 1�4 足E止列の欠損を認めた

tibial bowing ankle equinus 

5 . 手 術

tarsal hypoplasia 

口 type II 
・ type 1 

創外固定器 を 使用 し た 治療 で は ， 骨延長 ・ 変形

矯正 を延べ 16 回 (大腿骨 2， 腔骨 9， 腔骨 + 足根骨

5) ， 軟部組織緩徐矯正 を 2 回行 っ た そ の 際 に 軟

部組織解離術 を 併 用 し た も の が 7 例 で 足 関 節 解

離， ア キ レ ス 腫延長， WF骨遺残物 の切除 を 症例 に

応 じ て施行 し た ー 手術合併症 は長管骨 に お い て は

創外固定器抜去後の骨折 3 例， 変形再発 ま た は矯

正の不足 3 例， 足根骨延長 に お い て は 早期骨癒合

2 例， 仮骨形成不良 1 例 を 認 め た . 手術 1 回 あ た り

の創外固定器装着期間 は平均 180 日 で あ っ た す

べ て の 症例で装具 を使用 す る こ と な く 独立 し た 歩

行が可能 と な っ た . 最終経過観察時点で も 装具 を

使用 し な い歩行 は 全例 で可能 で あ っ た が， 歩容改

善の た め に補高が必要 と な っ て い る 症例が 3 例 あ

り ， 今後経過観察が長 く な る に つ れ症例数が増加

す る も の と 思わ れた . 変形 を残 し た 3 例 に お い て

は い ずれ補正手術 を行 う つ も り だが， 変形の た め
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に 歩行時装具が必要 と な っ た も の は な く ， 経過観

察 中 で あ る .

考 察

患肢温存の た め に は機能的 な関節 と 正 し い ア ラ

イ メ ン ト を持 っ た脚長差 の な い下肢の再建が必要

で あ る . し た が っ て ， 適切な手術 を行 う た め に は

こ れ ら の変形の要素 を評価 し ， 下肢の ど の部位で

ど の よ う な 変形が生 じ て い る か を と ら え て お く 必

要 が あ る ー

縦列欠損 に お け る 相対的 な 短縮度 は成長 と と も

に 変化 し な い と 考 え ら れ て い る り 成 人 の 大腿骨

長 を 45 . 5 cm， 腔骨長 を 37 cm， 足部高 を 9 cm と

仮定す る と 2) 今 回 の 結果 か ら 先天性俳骨列欠損

に お け る 予想 さ れ る 最終脚長差 は ， type 1 で 10

cm， type II で 15 cm と 大 き な値 に な る ー ま た ， 表

1 に あ る よ う に ， 短縮度 は末梢 に 行 く ほ ど強 く ， 足

部 の高 さ の差 も 無視で き な い こ と がわ か っ た 大

腿骨の短縮度 に つ い て は type に よ る 差 は 認め ら

れ な か っ た ー

外反変形 は 末梢 ほ ど発生頻度が高 く (図 1) ， こ

の 疾患 に お い て は 足部 の 治療が重要で、 あ る と 思わ

れ た 一方で膝周辺 に 外反 の 要素 を 伴 う 症例 も 約

半数あ り ， 全体の ア ラ イ メ ン ト を整 え る た め に は

膝 の変形矯正 も 必要 で あ る 股関節 を 含 め て 下肢

全体に 変形が及び う る こ と が， こ の疾患の特徴で

あ り ， Stevens ら の提唱す る post axial h叩0・

plasia の概念10)が的 を射た も の で あ る と い え る .

腔骨の前方凸変形の頻度 は 高 く は な か っ た が，

術後の変形再発 3 例の う ち の 2 例 は こ の変形であ

り ， 治療 に 際 し て は 注意 を 要す る . 尖足変形 は足

関節後外側要素の低形成 と 配列異常 を 伴 う 足根骨

癒合 に 起因 す る 変形 の 2 種類が混在 し て い た 治

療 に お い て も そ れ ぞ れ に 応 じ た 治療 を行 う 必要が

あ ろ う

足根骨癒 合 の 頻 度 は お お む ね 40�50% と さ れ

て い る 8)が， 今 回 は 1 1 例中 9 例 82 % に 認 め た . 今回

の 高 い数値 は ， CT ま た は MRI を 用 い て評価 し た

こ と が， 評価時年齢が若 い と 癒合 を単純 X 線写真

で と ら え ら れな い と い う 従来の報告 の 欠 点 を 補 っ

た 結果 で あ り ， 足根骨癒合症 は先天性俳骨列欠損
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に お い て は 高頻度 に 存在す る も の と 思わ れた . 足

部が小 さ い こ と は ， 将来 に 温存 し た 患肢 に 痛 み を

も た ら す か も し れ な いが， 現時点 で は 足部 の 大 き

さ ・ 足祉の数の減少 に 関 し て の訴 え は な か っ た

変形の 治療 に あ た っ て は変形が ど こ で生 じ て い

る か を 正確 に 評価す る こ と が大切で、 あ る 下腿の

変形 に対 し て は腔骨 の 変形矯正， 足関節での変形

に対 し て は軟部組織解離， 足根骨の 変形 に対 し て

は距腫骨の変形矯正が適応 と な る . 今 回 の 分析 か

ら は外反変形 に 対 し て も 尖足変形 に 対 し て も 足根

骨の関与が大 き い こ と が示唆 さ れた . し た が っ て ，

変形 を 治療す る に あ た っ て は， こ れ ま で の 報告 で

触れ ら れ て い な い 足根骨 の ア ラ イ メ ン ト の 問 題 を

正 し て お く こ と が重要で、 あ ろ う . 外反 と 尖足 の両方

の要素 を矯正す る た め に は よ り 複雑 な リ ン グ構成

が必要 と な り ， 幼少期の小 さ な 足部 に対 し て は無理

が あ る と 判断 し た た め ， 今 回 は よ り 変形が強い ほ う

の要素 に 主 眼 を 置 い た 矯正 を 行 っ た 幸 い今回の症

例 に お い て は 足根骨で外反 と 尖足 の 両方 が重度 の

症例 は な か っ た が， 矯正を行わ な か つ た ほ う の要素

に対 し て は必必、要でで、 あ れ ば将来 に 治療 を行 い た い -

先天性即緋ド骨

て は 賛否両論が あ る 7)μ11リ) 患肢温存 の 問 題 点 と し

て ， 脚長差 の再発が必発で あ る こ と が挙 げ ら れ，

そ の原因 と し て 元来成長能力が低 い こ と は も ち ろ

んで あ る が， 延長 自 体が成長 を 障害す る と の報告

も あ る り ま た ， こ れ と 関連 す る が， 重症例 で は 低

年齢か ら 治療 を 開始 せ ざ る を 得ず， 治療が複数回

か つ 長期 に 及ぶ こ と も 問題 点 の l つ で あ る 切

断 ・ 義足 と い う 従来の治療法 に は ， 治療が単純でト，

脚長差の補正が容易 で あ る と い う 利点 が あ り ， こ

れ は正 に 患肢温存治療の 欠 点、 に通 じ る も の であ ろ

う 確か に ， 多 く の 症例 で成長終了 ま でに 少 な く

と も 2 回 は創外固定 を 用 い た 治療が必要 と な る .

そ れぞ れが 180 日 要す る と 仮定す る と ， 合わ せ て

1 年間 は 創 外 固 定器 と と も に 過 ご さ ね ば な ら な

い . ま た ， す べ て 解決 し た と は い う も の の ， 合併

症の数 も 決 し て 少 な く は な く ， 我々 も 1 1 例 中 9 例

と 高率 に 経験 し た し か し ， 自 分 自 身 の 足で完全

に 自 由 に 歩 き 回 れ る 自 由 を手 に 入れ る 代償 と し て

受 け入 れ ら れな い ほ ど重篤 な も の は な く ， 先天性



俳骨列欠損 に お げ る イ リ ザ ロ フ 法 を応用 し た 患肢

温存治療 は優れ た 治療法であ る と 結論づ り た い

主士 三五巾口 口口

先天性僻骨列 欠損 1 1 例 に 対 し て イ リ ザ ロ フ 創

外固定 に よ る 治療 を 行 い ， すべて の症例で装具 を

使用 し な い独立 し た歩行が可能 と な っ た イ リ ザ

ロ フ 法 を 用 い た 患肢温存治療 は先天性俳骨列欠損

に お け る 下肢変形 に対す る 有用 な 治療法で あ る
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Lower Extremity Deformities in Congenital Fibular Defect 

l-liclehiko Kawabata， M. D.， et a l .  

Department of Orthopaedic Surgery Osaka Meclical C巴nter ancl 

Reseach Institute for Maternal ancl Ch ild 1-1ealth 

Fibular h巴mimelia involves various kinds of congenital abnorll1ality in the fibula， 
ac巴tabulu111， f巴mur， tibia， ancl foot. The standard treatll1ent for severe congenital fibular 
hemimelia is Syme amputation followecl by prosthesis. Recently the I1 izarov method has been 
appliecl in case with fibular hemill1巴lia in order to avoid amputation. ì;νe have experiencecl 1 1  
cases with fibular hemimelia treated with an 1 l izarov external fixator. 1n this study， w e  have 
analysecl the cleformities and discuss the surgical results， focusing on the limb saving eff巴ct 111 
this rare condition. The I 1 izarov op巴ration was p巴rforll1ec1 1 6  times overall cases with an 
average age of 6 . 5  years. The follow-up periocl was 7 . 7  years on average. Limb length 
cliscrepancy was pr巴S巴nt in all cases. Valgus defomity was seen in th巴 proximal femur in 2， the 
c1istal femur in 4 ， the pl刀ximal tibia in 5， the distal tibia in 5， ancl the tarsal bone in 9. Equinus 
cleformity was seen in the ankl巴 in 6 and in the tarsal bon巴 in 6. Tarsal coalition was seen in 
9 cases. The final results w巴re satisfactory， although there were 9 cases of major complication 
All the patients could walk independently at the 1110St recent fol low-up without using any brace. 
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