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思春期以降まで経過を観察 し得た

骨形成不全症の 下肢アライメ ン ト
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要 旨 骨形成 不 全症(01) で思春期以 降 ま で経過を観察 し 得 た も の の下 肢 ア ラ イ メ ン ト を計測
し た ， 9 (男性 2， 女性 7) 例 18 肢， 平均年齢 は 1 7 ( 10 "-'26) 歳. 病型分類 (Sillence) は 1 ， 日， N 型が

そ れぞれ 2， 3， 4 例. 移動能力 (Hoffer) は CA， HA， NFA， NA が 5， 2， 1 ，  1 例. 髄内釘 は な し ，

片側大腿骨， 両側大腿骨， 両側大腿骨下腿骨が 2， 2， 2， 3 倒. 偽関口!J'jは な か っ た . LLD ; 平均 25 . 9
mm， MAD ; 18 . 0 mm， LPFA ; 96 . 90 ，  LDFA ; 97 . 60 ，  MPTA ; 89 . 90 ，  LDTA ; 87 . 20 ，  ]LCA ; 

3T. 大腿近位内反 ; 1 1}技61 % ， 大腿遠位内反 ; 11 肢 61 % ， 下腿近位外反 ; 10 肢 56 % ， 下腿遠位

WNL ; 12 肢 67 % . 下肢全体 の 内反 ; 11 肢 61 % ， 膝内外反は WNL; 1 5 肢 83 % . 大腿骨 は 近位 お よ

び遠位で内反変形を， 下腿は近位 の み 外反変形を示 し た も の が多か っ た 下肢全体の ア ラ イ メ ン ト

は 多 く で内反を呈 し た が， 荷重i/仙の偏位量 は許容できる 範囲で あった.

目 的
表 1 . 病型 と 移動能力 の 関連

病型 (Sillence 分類) と 移動能力(Ho旺巴r 分類) の 関

連 は Sillence の I 型， N型， III型の }I頂に ， 歩行能

力が高い傾向があった

Hoffer 

骨形成不全症 (osteogenesis imperfecta ; 01)で

思春期以 降まで経過を 観察 し 得た も の の下肢ア ラ

イ メ ン ト を 計測 し た . 骨形成不 全症 の 下肢 は ， 多

発性の骨折， 頻固 な 骨折， 骨癒合 の 遷延 な ど に よ っ
て変形す る . 小児期 の適切 な 治療介入 は骨変形 を
予防す る が， 思春期 以 後 の 下 肢 ア ラ イ メ ン ト を 計
測 し ， そ の効果 に つ い て 検討 し た .

CA HA NFA NA 

対 象

対 象 は 当 セ ン タ ー で、小児期 に 治療 を 受 け ， 思春

期 に 達 し た 01 の う ち ， 両下肢全長 立位正面 X 線

像 を 有 す る も の と し た . こ の よ う な 症例 は 9 例
(男性 2 例， 女性 7 例 ) 18 肢あ り ， 平均年齢 は 17
歳 ( lO � 26 歳 ) であ っ た . 病型分類 (Sillence ) は I

Sillence IV 
m 

2 

3 

N=9 (例)

型が 2 例 m 型が 3 例， N 型が 4 例 であ っ た . 移
動 能 力 (Hoffer ) は community ambulator (CA ) が

5 例， household ambulator (HA ) が 2 例 ， non 
functional ambulator (NF A ) が l 例， non-ambu

lator (NA )が l 例であ っ た . Sillence と Hoffer の
関連 は Sillence の I 型， N 型 m 型の 順 に ， 歩 行
能 力 が高 い 傾 向 があ っ た (表 1 ). 手 術 は 髄内釘な

Key words : osteogenesis imperfecta (骨形成 不全症) ， alignment of the lower limb (下肢アラ イ メ ン ト )， femoral varus 
deformity (大腿骨内 反 ) ， tibial valgus deformity (腔'国外反)
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表 2. 計111�値か ら の変形評価
各計ìJll]値 よ り 変形 を 手刊面 し ， 該当す る 肢数 を カ ウ ン 卜

し た . 大腿骨 で は 近位 お よ び迷位で内反変形 を 多 く 認

め， 下腿で は近位の み外反変形が多かったが， 遠位で

は正常範囲が多かった 下肢全体の ア ラ イ メ ン ト は 多

く が内反 を 呈 し た が， 荷重取h の 偏位 は 平均 1 8 mm と

許容で き る範囲で あ った

部位 変形 肢数

下肢全体

大1M近位

大腿速位

下l腿近位

下腿述位

l除

内 反 (MAD lO mm 以上)

内 反 (LPFA 95。 以上)

内反 (LDFA 90。 以 上)
外反 (MPTA 90' 以上)
外反 (LDTA 85。 以下)

正常 (LDTA 85�950 ) 
外反 (JLCA - 5。 以下)

正常 (JLCA - 5�50 ) 

図 2.

1 1  肢 (6 1 % )

1 1 肢 (61 % )

1 1 肢 (6 1 % )

1 0 肢 (56% )

l 肢 (6%)

1 2  !政 (67%)

1 肢 (6%)

15 肢 (83% )

N = 18 (肢)

症 例 2 : 23 歳， 女性. Sil lence 
W 型， Ho旺er CA 
髄内釘は岡大腿骨 お よ び両腔骨
に 上腕骨用髄 内 釘 (ACE 社製)
が使用 さ れた LLD ; 24 mm 
(以下， 左/右 ) MAD ; - 9/12 
mm， LPF A ; 1 15/1060 ， LDF A ; 
86/890 ， M P T  A ; 89/890 ， 
LDT A ; 77/710 ， ]LCA ; - 8/4。
で ， 左下肢全体の 内反， 両大腿
近位内反， 両下腿遠位外反 を 呈
し た .

し が 2 f?V ， 片側大腿骨 の み が 2 例， 両側大l腿骨が

2 f9V 4 肢， 両側大腿骨お よ び両側腔骨が 3 例 12 肢
の ， の ベ 18 肢 に 髄 内 釘が使用 さ れ た . 髄 内 釘 は
Telescopic rod が 10 本， Kirschner 鋼線が 3 本，

ACE 社製上腕骨用髄内釘が 5 本で あ っ た .

方 法

両 下 肢全長 X 線像 よ り ， 以 下 の 項 目 を 計 測 し
た . 1 ) 脚長差 (Ieg length discrepancy ; LLD ) ，  
2 ) 荷重Ilïi11の偏位量 (mechanical axis deviation ; 

MAD ) ， 3 ) 大腿骨近 位 外 側 角 (Iat巴ral proximal 
femoral angle ; LPF A) ， 4 ) 大腿骨遠 位 外 側 角
(Iateral distal femoral angle ; LDF A ) ，  5 ) 腔骨
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図 1.
症例 1 : 18 歳， 女性 Si l lence  
m 型， Ho任er NFA 
髄 内 釘 は両大腿骨お よ び左腔骨
に Telescopic rod， 右腔骨 に K
Wlre が使用 さ れ た . LLD ; 35 
mm， ( 以 下 ， 左/右) M A D ; 
28/21 mm， LPF A ; 100/97' ， 
LDF A ; 1 16/1030 ， MPT A ; 92/ 
900 ， LDT A ; 94/930 ， ]LCA ; 
0/0。 で\ 両下肢全体の 内反， 両
大腿近位内反， 両 大腿遠位 内反，
右 下腿近位外反 を 呈 し た .

近 位 内 側 角 (medial proxiymal tibial angle ; 
MPTA) ， 6 )  J.Il骨遠位外側角 (Iateral distal tibi

al angle ; LDT A) ， 7 ) 関 節 線 収 束 角 (joint line 
convergence angl巴 ; JLCA) . 次 に ， 計測値 よ り 変

形 を 評価 し ， 該 当 す る 肢数 を カ ウ ン 卜 し た . 評価

の 定 義 は ， 以 下 の と お り で， 下 肢 全体 の 内 反 を
MAD ; 10 mm 以上， 大腿近位 内 反 を LPFA ; 950 
以上， 大!1)!!遠位 内 反 を LDFA ; 900 以上， 下腿近位

外反 を MPTA ; 900 以上， 下腿遠位外反 を LDTA ;

850 以下， 膝 の 外 反 を JLCA ; - 50 以下 と し た .

結 果

計測値の平均 は LLD ; 25 . 9  (5"-'86) mm， MAD ; 

18 . 0  ( 1 "-'44) m m， L P F A  ; 96 . 9  (65"-'130) 0 ，  
L D F A ; 97 . 6  (65"-' 148) 0 ，  M P T A ; 89 . 9  (76"-' 

107) 0 ，  LDT A ; 87 . 2  (71 "-'99) 0 ，  JLCA ; 3 . 1 (0"-' 
8) 0 . 内 外 反 の 変形 し た 肢数 は ， 大腿近位で は 内

反が 1 1 肢 61 % ， 大腿遠位で は 内反が 1 1 肢 61 % ，  

下腿近位 で は 外反が 10 肢 56 % ， 下 腿遠位で は 外
反が 1 肢， 正常範囲 内 が 12 肢 67 % で あ っ た . 下
肢全体の ア ラ イ メ ン ト で は 内 反 が 1 1 肢 61 % ， 膝
で は 外反 が l 肢， 正 常 範 囲 内 が 15 肢 83% と 多
か っ た . 上記 を ま と め る と ， 大腿骨で は近位お よ

び遠位で 内反変形 を 多 く 認 め ， 下腿で は 近位 の み
外反変形 が 多 か っ た が， 遠 位 で は 正常 範 囲 が 多
か っ た . 下肢全体の ア ラ イ メ ン ト は 多 く が内 反 を
呈 し た が， 荷重軸 の 偏 位 は平均 1 8 m m と 許容 で



き る 範囲であ っ た (表 2， 図 1 ， 2) . 

考 察

OI で は 骨折 が遷延 す る こ と が多 い た め ， 変形

治癒 を き た し 易 い . 変形の 典型像 は， 大腿骨の前

外方への青山， サ ー ベ ル状の 下腿， 外反膝， 内反

股が知 ら れω ， わ れわ れの調査で も ， 長管骨 そ れ

ぞれの変形 は 同様で あ っ た . し か し ， 形態的 な 表

現のみで は定性的 な 検討が困難であ る こ と か ら ，

今回， 定量的 な 変形評価引 を 試 み た . 一定量以上

の大腿骨内反， 下腿骨外反 さ ら に 下肢全体 の 内 反

は約 6 割 の 下肢で認め ら れた が， 絶対値 と し て は
許容で き る も の で あ っ た . 骨折頻度が低下 す る と

さ れ る 思春期以後の下肢ア ラ イ メ ン ト は小 児期の

治療結果 と 考 え ら れ る が， 多 く で整形外科的な治

療介入が行わ れ， そ の効果 と し て 立位 を 困難 と す

る よ う な著 し い変形を予防で き た も の と い え る .

OI の長管骨変形 に 対 す る 髄 内 釘 に は さ ま ざ ま
な取 り 組 み が行 わ れ て い る . 近 年 で は Telesco
pic rod の 不 具合 も 報告 さ れて い る 3) が， 自 験例で

は特段 の 問題 は 認 め ら れな か っ た . 髄内釘 で問題

と な る の は ， Sillence 1 型や N 型 で は な く ， 皿 型

で あ る . 皿 型で は ， 細 く テ ー パ リ ン グ し た 骨幹部
と 狭 小 な 髄 腔4) を 示 し ， 刺 入 可 能 な ロ ッ ド 径 が
3 mm 以下 に な る こ と も あ る . ま た ， 骨の易損性 も

著 し い6) た め ， ロ ッ ド が髄腔へ過剰 に 密着 し た り ，
頑強す ぎ る と ， ス ト レ ス シ ー ル デ、 イ ン グ に よ っ て

骨吸収が生 じ る こ と も 問題 と な る . し た が っ て ，
現実に は Telescopic rod 以外 に選択肢がな い こ と

も 多 い が， 立位に最低限必要 な ア ラ イ メ ン ト を 維

持す る 目 的か ら は 比較的満足の い く 髄 内 釘 で あ る

と 評価で き る .

結 論

小児期の 治療結果 と も い え る 思春期以降 ま で経
過 を 観察 し 得 た 01 の 下肢 ア ラ イ メ ン ト は ， 大腿

内反 と 下腿外反 さ ら に 下肢全体の 内反が半数以上

に 認 め ら れた も の の ， 荷重Jlírhの偏位 の 絶対値 は許

容で き る 範囲 で あ っ た .
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Lower-Limb Alignment in Mature Osteogenesis Imperfecta 

Tatsuhiro Ochiai， M.  D.， et a1. 

Department of Orthopedic Surgery， Takuto Rehabilitation C巴nter for Children 

We report measurements of the lower limb alignment in mature osteogenesis imperfecta (OI) . 
We examined all 18 limbs of the 9 patients (2 male and 7 female) treated at our institute. The mean 
age was 17 years (with a range from 10 to 26 years) . The limb was classifi巴d according to Sillence 
as type 1 in 2 patients， type III in 3， and as type N in th巴 other 4 patients. The walking ability was 
classified according to Ho妊ér as type CA in 5 patients， type HA in 2， type NFA in 1， and as type NA 
in the oth巴r on巴 pati巴nt. lntramedullary nails were used in two patients of unilat巴rally in the femur， 
in another 2 patients bilaterally in the femur， and in a further 3 patients bilaterally in 凶巴 f巴mur and 
bilat巴rally in the tibia. The mean LLD was 25 . 9  mm， the mean MAD 18 . 0  mm， the mean LPF A 
96 . 90 ，  th巴 m巴an LDF A 97 . 60 ，  the mean MPT A 89 . 90 ，  the mean LDT A 87 . 20 ，  and the mean JLCA 
was 3 . 10 •  Eleven (61 %) limb deformities were proximal femoral varus， 1 1  (61 % )  distal femoral 
varus， and 1O (56 % ) were proximal tibial valgus. The mechanical axis of the lower limb was varus， 
however， the mean MAD was within a permissible range 


