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要 旨 鎖骨頭蓋異形症は 全身の骨イじ遅延を特徴 と す る 比較的稀な疾患で あ る . 我 々 は 幼 児期 に

側奄 を 合併 し た 本疾患 に 対 し て ， growing rod 法 を 行 っ た . 本症例 で は 上位 フ ッ ク 設置椎体 に 潜在

性脊椴披裂 を 認 め ， 脆弱性が危倶 さ れ た た め ， 初期手術 と し て 上下位の anchor の安定化 を 行 っ た

後 に 2 期手術で上下位 anchor 聞の ロ ッ ド連結 を 行 っ た .

は じ め に

Growing rod 法 は幼少期進行性側膏症に対 し て

有 効 な 手術法の一つ で あ る . 今回， 全身の骨化遅

延 を 特徴 と す る 比較的稀な遺伝性疾患であ る 鎖骨

頭蓋異形成症 に 合併 し た 幼 児期先天性後側寄症に

対 し て growing rod 法 を 行- っ た の で報告す る .

症 例

症例 : 6 歳， 1 1 か 月 の女児

主訴 : 脊柱変形

現病歴 : 出生後す ぐ に 鎖骨頭蓋異形成症 を 指摘

さ れ た . 成 長 過 程 で は 特 に 遅延 は 認 め な か っ た

が， 3 歳 頃 に 脊柱 の 変形 に 母親が気 付 き 某 医 を 受

診 し た 5 歳 よ り 装具療法 を 開始 さ れ た が， 側奄

の進行 を 認め た た め 当 科受診 と な っ た .

既往歴 ・ 特記すべ き こ と は な い.

家族歴 : 父親家系が低身長であ り ， 姉 も 鎖骨頭

蓋異形成症 を 指摘 さ れて い た .

入院時現症 : 身長 は 120 cm で， - 2 SD 以下 と

図 1. 初診時
右側肋骨隆起 と 両側肩甲部の突出

低身長 を 認 め た . 右 凸 の 側湾 お よ び waist line の

非対称 を 認 め， bending test で は ， 220 の 右側肋骨

隆起 と 両側肩 甲 部 の 突 出 を 認 め た ( 図 1 ) . 神経学
的異常 は 認 め な か っ た .

画像所見 ・ 単純 X 線像前後像で Th6"'Ll に 76。

の 右 凸 の 側 室蓄 を ， 側 面像 で胸 椎 部 に Th 1"'9 に

680 の 後 寄 を 認 め た . ま た ， Th5 に 半椎 を 認 め た

( 図 2) . 単純 CT 像 で は ， 上位胸椎部 に 多 発 す る

潜在性脊椎披裂 を 認 め た ( 図 3) . 全 身 単 純 X 線
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図 2. 術前単純 X 線{象
前後像で 76。 の 右 凸 の 側 湾 を ，
側面像で胸椎部 に 680 の 後 脊 を
認 め た

図 5.

図 3. 上位胸椎部の 多発潜在性脊椎披裂 お よ び
第 5 胸中佐半椎

初回手術

図 4.
a 頭蓋骨大泉門開存
b : 両側鎖骨外側端部欠損

像で は 頭蓋骨の 大泉門開存 お よ び両側鎖骨外側端

部 の 欠損 を 認め た (図 4) . 

その他の所見 : 術前の 呼吸機能検査 で は ， 拘束

性障害 ( % VC 54 . 5 % ，  FEVl . O% ，  108 . 7 % ) を 認

め た .

治療方針 : 呼吸障害 を 伴 う 高度 な先天性後側脊

症 で あ り ， 幼 少 期 症例 で あ る 本症例 に 対 し て は

growing rod 法 の適応 と 考 え た . し か し ， 上位胸

椎 に 多 発 す る 潜 在 性 脊 椎 披 裂 が 存 在 し ， 上 位

hook 設置椎 の 脆弱性が危慎 さ れ た . ま た ， 著明

な 後萄変形 も あ り hook の逸脱の可能性 も 高 い と

考 え た . ま ず 1 期 的 に 上位 anchor の 安定性獲得

を 目 的 と し て hook 設置お よ び骨移植 を ， ま た 下

位 anchor に は screw を 刺 入 し ， rod の 連結 は 2

期 的 に 骨形成が完成 し た 後 に 行 う 方針 と し た .

初回手術 : 患児 を 腹 臥位 と し ， 後方進入に て 上

下位の anchor 設置椎 弓 部 の み骨膜下 に 露 出 し ，

implant に は pediatric ISOLA (Depuy spine ) を 用

a 上位 anchor ‘ 
b 下位 anchor

い た ・ ーヒ {立 a n c h or に は C7 カミ ら T h2 に c l a w

hook (supra laminar hook-facet hook) を ， 下 位

anchor に は L2， 3 に pedicle screw を 設置， ま た

そ れぞれ anchor に は rod 孔 の 骨埋没予防 お よ び

hook 安定化の た め short rod を 装着 し ， そ の 周 囲

に 腸骨か ら 採取 し た 自 家骨 と 人工骨 (ハ イ ド ロ キ

シ ア パ タ イ ト ) を 混合 し た 自 家骨移植 を 行 っ た ( 図

5) . 

2 期手術 : 骨形成が完成 し た 初 回 手術 6 か 月 後

に 上下位 anchor 聞 の rod 連結 を 目 的 と し た 手術

を 行 っ た . 2 期手術待機 中 に 側 膏 の 進行 は 認 め な

か っ た 初 回 手 術 と 同 様 の 体 位 に て 上 下 位 a n

chor 設置部 を 展開 し ， rod を 凸側 凹 側 に 2 本ずつ

計 4 本 を 準備 し rod 接合部 に ISOLA の extend

ed tandem connector を 使用 し て 連結 し ， rod は

筋 層 内 に 留 置 し た . 術 中 所 見 で は ， 上 下 位 a n 

chor 周 囲 の 骨 形成 は 良好で、 あ っ た .

術後経過 : 術後 3 日 目 に TLSO を 着用 し て 離床
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図 6. 初回手術後単純 X 線像

を 行 っ た . 装 具 は 基本 的 に 終 日 着用 と し た . 術

後， 神経学的脱落症状 の 出 現や感染 は 認 め ず， 経

過良好で、 あ っ た .

初回手術後 (図 6) ， 2 期 手術後 ( 図 7) の画像所見

を 示す.

2 期手術後 の 単純 X 線像前後像 で は 側 湾 は 680

に ， 側面像での後膏 は 540 に 改善 し た . 2 期手術

後 6 か 月 後 に 10 mm の rod 延長術 を 行い， 現在，

初期手術後 1 年 3 か 月 が経過 し て い る が implant

failure な ど の 合併症 は 認 め て い な い . 今後 6 か

月 後 ご と に rod 延長 を 行 っ て い く 予定であ る .

考 察

鎖骨頭蓋異形成症 は ， cor巴 binding αl の遺伝子

変 異 が原 因 と さ れ る 常 染 色 体優性遺伝形式 を と

り ， 発症率が 10 万 人 に 0 . 5 人 と さ れ る 比較的稀

な疾患であ る . 疾患の特徴 と し て ， 全身骨格の発

育遅延 を 認 め ， 均衡型低身長 ・ 鎖骨低形成 ・ 頭蓋

骨縫合骨化遅延 ・ 歯牙蘭出遅延 な どがあ り ， 脊椎

で は 本症例 の よ う に 潜在性脊椎披裂 を 高率 に 認

め， 側膏 を 合併す る こ と があ る 5)6)

Growing rod 法 は ， 骨未成熟 な幼少期の進行性

側脊症 に 対 し て ， 延長可能 な rod を 用 い脊椎の成

長 を 温存 ・ 維持 し つ つ ， 脊柱変形の進行 を 防 止 し

脊椎固定術が行 え る 年齢 ま で の ， time saving と

し て の 役割 を 持つ 手術 で あ る 1)-4) .7)- 10) し か し ，

多数回手術， spontan巴ous fusion， implant failure， 

感 染 な ど の 合併症が問題 と な り ， 特 に implant

fai lure に 関 し て は 諸家の報告 を 見 る 限 り で は 決

し て 低 率 な も の で は な い2)3)7)8) 1962 年 に Har

nngton に よ っ て instrumentaion without fusion 

116 

図 7. 2 期手術後単純 X 線像

と し て 報 告 さ れ， Harrington rod を 用 い る Sln

gle-rod に よ る 報告 は implant failure が問題視 さ

れ た 1)2)8) そ の 後， hook 設置部 に 骨移植 を 行 い

anchor の安定化 を 図 っ た 後 に rod 連結 を 行 う 方

法 や anchor に claw hook 用 い る な ど の anchor

強佑 の工夫が さ れて き た 1)-3) 1998 年 に は， さ ら

に single-rod で な く dual-rod を 用 い implant が

強化 さ れた growing rod 法が Akbarnia ら に よ り

報告 さ れ現在 の 主流 と な っ て い る 1)7)

Akbarnia ら の 方法 で は 上位端で は claw， 下位

端では pedicle screw が可能で， かつ dual-rod を

用 い transverse connector で連結す る た め従来の

implant に 比較 し 非 常 に 強固で あ る . し た が っ て

事前に 骨移植 し ， anchor を 作成 す る こ と は 必ず

し も 必要で な い . 一方中村 ら は growing rod を 設

置す る 前 に anchor を 作成 し た 症例 を 報告 し て い

る 4)

当 科 で も ， A k b a r n i a の 方 法 に 基 づ い て ，

growing rod 法 を 行 っ て き た . し か し ， 本症例 で

は anchor 設置椎 に 潜在性脊椎披裂が存在 し 椎 弓

の脆弱性 を 認 め hook 脱転や椎 弓 骨折が危倶 さ れ

た た め ， ま ず anchor 自 体の 強イじが必要 と 考 え た .

そ の た め 中 村 ら と 同 様 に anchor の安定化 を 行 う

手術の み を 行 い， 次 い で、骨癒合が完成 す る 6 か 月

後 に 上下位 Anchor 聞 の rod の 連結 を 行 う 2 期 的

手術を 行 っ た . 現在の と こ ろ implant failure な ど

の合併症 は 認 め て お ら ず， 従来 と 同様 に 6 か 月 間

隔 に rod 延長 を 行 っ て し ぺ 方針で あ る . 骨脆弱性

を 認 め る 骨系統疾患 も 決 し て 少 な く は な く ， 本症

例 の よ う に ま ず anchor 安定化 を 行ー っ て か ら rod

連結を 行 う 2 期 的手術 は 有効 で あ る と 考 え た .



ま と め

1 ) 先天性後側膏症 を 伴 っ た鎖骨頭蓋異形成症

に対 し て ， growing rod 法を 行っ た l 例 を 経験 し た

2 ) 骨脆弱性が危慎 さ れた 本症例 に 対 し て ま ず

安定 し た 上下位 anchor を 作成 し た 後 に rod を 連

結 さ せ る 2 期的手術を選択 し た .

3 )  anchor 設置椎 の 脆 弱性が危倶 さ れ る 場 合

に は ， ま ず anchor を 安定 さ せ る 2 期的手術は有

効であ る と 考 え た .
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The Growing Rod Technique for Congenital Scoliosis in 

Cleidocranial Dysplasia : A Single Case Report 

Shinichi Inoue， M. D.， et  al. 

Department of Orthopaedic Surgery， National Hospital Organization Kobe Medical Center 

We performed limited posterior fusion using the growing rod techniqu巴 for congenital scoliosis in 
a patient with cl巴idocranial dysplasia. Very small lamina with spina bifida was recognized in the 
upper thoracic spine， and so we performed bone grafting to that region to establish a stabl巴
foundation before correction. The two-stage operation that involving a suitably strong anchor 
achieved bony union and correction， and is proposed as the treatment of first choice for 
osteochondrodysplasia with bone fragility 
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