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要 旨 Freeman-Sheldon syndrome， congenital windblown hand， congenital contractural 
arachnodactyly， arthrogryposis lT1ultiplex congenita， な どで、は先天性 多数指屈 IHI拘縮を 呈 す る
こ れ ら の過去 5 年の手術成績を報告す る .

症例 は 1 1 例 15 手， 男性 8 例， 女性 3 190 ， 手術時年齢は平均 8 j:i誌であ っ た . 母指は 15 手 ， 母指以

外の指は 8 手で手術 を 行 っ た 母指の手術は ① 第 l 指間拘納， ② MP I共Jt{j'î屈 曲拘縮， ③ MP 関節

やI 'IJÆ . 対立機能不全， の 3 点 の 改善 を 主 た る 目 的 と し た 結果は母指 に 関 し て は 最終診察H寺 で の

MP 関節の 自 動伸展角度の測定お よ び術前 に出べ て の改善度評仙IÎ を 行 っ た . 他の指 に 関 し て は 術前

と 最終診察時の屈曲拘縮角度を 測定比11攻 し た . 母指では上記 3 項 目 に お いて 15 手 中 14 手で改善が

み ら れ， 手指 PIP 関節iの屈曲拘縮 も 改善 し た . 母指 MP 関節制，)民 ・ 対立機能の改善は上記の 3 項 目

の "1コでは一番難 し い項 目 では あ る が， 今凹 短母指外11去筋移行術を 用 い て 有効 な 改善が得 ら れた

は じめ に

先天性多数指屈 曲拘縮 を 呈 す る 代表的 な疾患 と

し て Freeman-Sheldon 症候群 (以下， FSS) ， 先天

性風車翼手 (congenital windblown hand ; 以下，

CWH) ， 先 天 性 拘 縮 性 く も 状 指 (congenital con­

tractural arachnodactyly ; 以 下， CCA) ，  arthro­

gryposis multipl巴x congenita ( 以 下， AMC) な ど

があ げ ら れ る 制12) こ れ ら の疾患， 特 に 前 2 者で

は母指の高度 な 屈 曲 内 転拘縮， 手 指 の 屈 1 1 1:1拘縮 を

呈す る こ と が多 い . 今回， こ れ ら の疾患の母指 お

よ び他 の 指 の機能再建術 の 有 効性 を 検討す る 目 的

で手術成 績 を 調査 し た .

対象 と方法

今回対象 と し た の は ， 先天性で多数指屈 出!拘縮

を 呈す る ， い わ ゆ る AMC， FSS， CCA ，  CWH と

診断 さ れた疾患鮮で， 母 指 の み が擢患す る 先天性

握 り 母指， 母指形成不全， 産性麻焼 に よ る 屈 曲 拘

縮 な ど は 対象か ら 除外 し た .

対象 は 最近 5 年 間 に 手術 を 行 っ た 母 指 1 1 例 15

手， そ の う ち 8 手 18 指 で は他 の 指 ( 示 指 1 ， 中 指

7， 環指 6， 小 指 4 指) も 手 術 を 施行 し た . 男 性 8

例 1 1 手， 女性 3 例 4 手， 手術時年齢は 3"-' 19 jJ� (平

均 8 歳) ， 術後経過観察期 間 は 7"-'40 か 月 (平均 24

か 月 ) ， 術 前 の 母 指 M P 関 節 自 動 伸 展 角 度 は -

30"-' - 1250 (平均 一 750 ) で あ っ た . 手 指 の 屈 1:11 1 拘

縮 角 度 (MP 関 節 を 他動 的 に 伸 展 O。 と し ， そ の 時

の PIP 関 節 の 屈 曲 拘 縮角 度 : 図 1) は 表 l の 通 り

で あ っ た . な お ， 乳児 で は ま ず装 具 を 装着 し ， 3 

歳前後で手術 を 行 い ， 3 歳以 降 の 症例 は 待機 す る

こ と な く 手 術 を 選択 し た .

Key words ・ congenital flexion contracture (先天性J罰則1拘縮) ， Freeman-Sheldon syndrome ( フ リ ー マ ン シ ェ ル タ守 ンf副長
1伴) ， arthrogryposis multiplex congenita (先天性多発関節拘t�iii症) ， Z plasty (Z 形成)
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第 I 指聞の拘稲îí

屈 11 t 1打ll�fI'i

対立仲肢障害

‘ 図 1 .
母指以外の手指
の屈 IJ!I拘縮角度
の凱IJ定

表 2. 母指の手術内容

内転筋 ・ 第 l 背側骨|日lil7j)腿切開[1 2 手

+ Sliding flap 10 手

+ Opposed Z plasty 3 手

FPB. FPL 華11 自[f 13 手

+ FPB 切開f! + FPL Z 延長 1 手

+ FPB 切断
1 手

+ FPL 延長 (PL )腿移他)

EPB. EPL 剥向[Ê + APB 移行 13 手

EPB. EPL 剥 離 + APB 移行
l 手

+ 中手骨回錠骨切 り

MP 関節回定 l 手

手 術 に あ た っ て ① 第 l 指間拘縮， ② 屈 曲拘縮，

③ 対 立 件 1 )喪 障 害 の 3 要 素 の 改善 を 主 た る 目 的 と

し た . 第 l 指間拘縮に 対 し て は 母指 内Iliï.;筋 ・ 第 l

背側 骨 間 筋 切 離 15 手 と oppos巴d Z plasty 3 手 あ

る い は sliding flap 10 手 を 施行 し た . 屈 曲拘縮 に

対 し て は， FPB， FPL 剥 離 に 加 え て ， FPL 延長 (Z

延長 l 手 あ る い は PL 移植 l 手) ， FPB 切離 l 手

を 施行 し た . 対立伸展障害 に 対 し て は EPB， EPL 

剥 離 に 加 え て ， APB 移行 を 14 手 に 行 っ た . APB 

移 行 は 14 手 で 移行腿末梢端 を MP I期的尺側へ縫

合 し た が， そ の う ち 2 手 で は APB の低形成 の た

め MP 関 節 尺 側 へ は 縫合 困 難 で あ り ， EPL に 縫

合 し た . 腿移行 に よ っ て も 母 指 MP 関 節 の 囲 内

が不 十分な 1 手で は 第 1 中手骨の 回旋骨切 り を 同

時 に 行 っ た . 術 中 所見 で MP 関 節 の 適合性が悪

い ， す な わ ち ， 第 l 中 手骨遠位関節面 と 母指基節

骨近位関 節 面 の 萄 曲 が MP 関 節 屈 [UJ で は 適 合 し

て い て も ， 拘縮 を 解離 し て 伸展 さ せ て い く と 湾 曲

が迎合 し な い l 手 で MP 関 節 固 定 術 を 施行 し た

(表 2) . 他の 指 で、 は 手掌指針i皮 線 に ��It皮 切 を も う

け拘縮 を 解離 し ， 必要で あ れ ば!健制 も 切開 し た
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表 1. 母指以外の手指の屈曲拘縮角 度
( ) 内 は 数

指 (数) イ出動屈I出拘縮角 (PIP] ) (0 ) 
示 折 ( 1 ) 40 
'"1"指 (7) 46 
政指 (6) 48 
小指 (4) 52 

皮府 の 欠損 に は 全層遊離植皮 を 施行 し た .

術 後 の 評 価 は 母 指 に 関 し て は 最 終診 察 時 で の

MP 関節 の 自 動 伸展角 度 の 測 定 お よ び術前 に 比べ

て 改善， 不変， 悪 化 の 3 段階 の 改善度評価 を 行 っ

た . す な わ ち ① 第 1 指 聞 の 拘縮， ② 母指 MP 関

節の 自 動{If l )展， ③ 対 立機能， の 3 点 に つ い て の 改

善度を 3 段階で評価 し た . 改善度 は 術前 も 診察 し

て い る 医mnが評側 し た . 他 の 指 に 関 し て は 術前 と

最終診察時 の 屈 曲拘縮 角 度 を 測定， 比較 し た .

結 果

母 指 M P 関 節 自 動 伸 展 角 度 は - 50--..... 150 (平均
一 120 ) と 改善 を 認 め た . 第 1 指 聞 の 聞 大 に 関 し て

は 改善 14 手， 不 変 l 手， 母 指 M P !共l節 自 動伸 展

に 関 し て は 改善 14 手， 不変 1 手， 対 立位保持 に 関

し て は 改善 14 手 ， 不変 l 手 で あ っ た . 各項 目 と

も 悪化 は な か っ た . 神経血管束の 緊張が強か っ た

2 手で‘ は 術前 よ り 改善 は み ら れ た が， 十分 な 他動

伸 展 は 得 ら れ な か っ た . 第 l 指 閣の搬痕拘縮の た

め に l 手で再手 術 を 施行 し た . 手 指 の 屈 曲拘縮角

度 は 術 前 40--.....600 ( 平 均 470 ) か ら 最 終診察 時 0--.....

450 (平均 220 ) と 改善 し た

症例 1 : 4 歳， 女 児， FSS. li!�前， 母指 は 屈 曲 内

転拘縮 を 呈 し ， 第 1 指 聞 の 狭小， MP 関 節i不安定

性 も み ら れ た ( !�! 2) . APB の 筋 腹 は 比較 的 保 た

れて い た が停止部が掌側 に偏位 し ， 対立の 力源 と

し て 十 分 に 機能 し て い な か っ た . 第 1 指 聞 の op­

posed Z plasty， 屈 筋l躍 ・ 伸 筋腿の!躍剥離術， APB 

停止 部 を MP 関 節 尺 側 へ 移 行 し た ( 図 3) . 術後 2

年 の現在， 母指 は MP 関 節 自 動伸展 も 得 ら れ， 第

l 指 聞 も 十分開大 し ， 把持機能 も 改善 が得 ら れ た

( !豆1 4) . 評価項 目 の 3 項 目 と も に 改善で あ る .

症例 2 : 6 歳， 男 児， FSS. 術前， ./:尋指 は !由 llll 内

転拘縮 を 呈 し ， 拘縮の た め に MP 関節他動伸 展 も



図 2. 症例 1 : 4 歳， 女児， FSS 
a ，  C 母指の屈 |控| 内 l阪拘縮を認め た .
b : 第 1 指問の狭小 化 を 認 め た .
d 母指 MP 関節の不安定性 を 認 め た

著 し い制限が見 ら れた ( 図 5) . Sliding flap， 屈 筋

)陛 ・ 仲 筋!胞の 剥 離 を 行 っ た が， MP 関節の 適合性

が著 し く 不 良 で、 あ っ た た め ， MP 関節固定術 を 施

行 し た ( 図 6) . � Iコ ・ 環 ・ 小指の拘縮 に 対 し て も 拘

縮解離 ・ 全層遊離植 皮 を 施行 し た . 術後 2 年， 母

指 ・ 他 の 指の伸展 は十分で、 は な い が， 把持機能 の

改善は得 ら れ た ( 図 7) . 評価項 目 の 3 項 目 と も に

改善で あ る

考 察

先天性多数指屈 曲拘縮 を 呈 す る 疾患 に は ， FSS， 

CWH， CCA， AMC な ど が挙 げ ら れ9) 10) FSS は

1938 年， Freeman と Sheldon に よ っ て報告 さ れ，

whistling face と い わ れ る 独特 の顔貌 を 呈す る 3)4)

CWH は 1897 年 Boix が “deveation des doigts en 

coup de vent" と い う 名 称 で、最初 に 報告 し た . そ

の後， 1990 年 に な っ て Wood と Biondi が wind­

blown hand と い う 名称 を 用 い た6) 13) ま た ， CCA 

は 1971 年， Beals と Hecht が最初 に 報告 し た 疾

患 で あ る 1 ) AMC は 出 生 時 よ り 存在 す る 多発性

関節拘縮症 と し て 1841 年 Otto に よ っ て 初 め て報

告 さ れ， 1 905 年 Rosenkranz に よ り arthrogry

posis multiplex congenita と 命名 さ れ， 現在で は

先天性 に 多数の関節拘縮 と 筋肉 の低形成 を 呈 す る

疾 患 と し て 認識 さ れて い る 2)5mS) 12) こ れ ら の 疾

図 3. 症例 1 : 術中所見
a : APB は掌側に偏位 し て い た .
b : APB を MP 関節尺側へ縫着 し た .
c : Opposed Z plasty 
d : 術後の状態(母指は良好な対立位 を 保 っ て い る )

図 4. 症例 1 : 術後 2 年
a ，  e : MP 関節 自 動イI I IJBi: も 改善 し た .
b ，  c 母指 は屈曲 も 可能で， 1巴持機能 も 改善 し た .
d : 第 1 指聞 は 聞大 し た

患 で は い ずれ も 母指 は 高度 の 屈 曲 内転拘縮 を 呈す

る こ と が多 い . 荻野 ら は こ れ ら の疾患の鑑別 を 詳

細 に 述 べ て い る 9l l0) す な わ ち ， 全 身 先 天 異 常 の

観察 を 行い ， 耳変形， 脊柱側室主症， 匹|肢延長が あ

れ ば CCA， 小 顎症 が存在 す れ ば FSS の 類似疾患

と し た

手 に 関 し て は ， 同 一 手 の 複数指 に 先天性の j富 山

変 形 を き た す場合， 尺側偏位が強 い 場合は CWH，

屈 11 t l変形が 目 立つ 場 合 は 多 発 性 の 屈 指症， 指 が出IH

く 長 い 場合 は CCA と 診断 さ れて い た9) し か し ，
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図 5 症例 2 : 6 歳， 男 児， FSS 
母指 は 屈 I出 内転拘縮の た め に MP 関節他動伸 展 は 不 良
で あ っ た.

図 7. 症例 2 : 術後 2 年
a "' d 母指 は 自 動で、伸展囲内維持 さ れ， t巴持機能 も 保
たれて い た .

手の変形の みで鑑別診断 を 行 う の は 不可能で、あ り ，

ま た 各 々 の 疾 患 の 境 界 に 位置す る 症例 も あ り ， こ

れ ら が独立 し た疾患か否かは今後の検討を要す る .

母指以外の指 に 対 し て は 手掌指節皮総の と こ ろ

に 樹皮 切 を も う け 拘縮 を 解離 し 皮脂 の 欠損に植皮

を 用 い る 治療が行 わ れて い る 10) 1 1 ) 今 回 の 検討で

は 術前 よ り も 改善 は み ら れて い る が， そ の程度は

症例に よ っ て 異 な っ て い た .

三術時期 に 関 し て は ， 成 長 に 伴 い ， 変形お よ び

不良H支位での 関節 の 拘縮が増悪 す る た め ， 可及的

早 期 の 手術 を 勧 め る 意見4)8) l 2) ， 機能評価H の た め の

期 間 を 考慮 し て あ る 程度 の 年 齢 ま で待機を 勧 め る

意 見2ゅ な ど様 々 で あ り ， 統ー し た 見解 は得 ら れて

い な い . 我 々 は ① 乳児 で は 母指 は 多 く は 屈 曲 内

転位を と っ て お り ， 装具療法 の 効果 を み き わ め る ，
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図 6. 症例 2 : 術中所見
a : Sliding flap 
b : MP 関節i の適合性 は 不 良 で あ っ た.
c 母指 お よ び他の指の拘縮は改普ー し た.
d 全j冒遊離植皮 を 施行 し た .
e : MP 開館j固定術 を 施行 し た

② 年少 の 場合， J躍移行ー な ど の 手術手技 を 正 確 に 行

う の が難 し い ， ③ 麻酔管理上の 問題， な ど を 考慮、
し て 3 歳前後で の 手 術 を 施行 し て い る .

母 指 の 障害 の特徴 は ， 第 1 指 聞 の 拘縮， MP 関

節 屈 曲l拘縮， 対立{I'I'I展障害 の 3 点 に 集約 さ れ る 4)

第 l 指間の拘縮 に 対 し て は母指 内転筋， 第 1 背側

骨間筋の切自m に 加 え ， opposed Z plasty あ る い は

sliding Ðap を 用 い る の が一般的で， 屈 曲拘縮 に 対

し て は FPB， F P L の 剥 離 を 行 い ， 必 要 に 応 じ

FPL の Z 延長， PL 移植で の延長， FPB の 切離 な

ど が必要で あ る . 対立伸展機能再建 に 対 し て は拘

縮の改善 ( 他動運動) お よ び 力 源 の 確保 ( 自 動運動)

の両者 を 必要 と す る . 屈 筋臆剥離 の み で伸展 の 力

源確保が 十 分 な い と 母指 MP 関 節 は再 び 屈 |曲 拘

縮 に 陥 る . そ の た め 対 立伸展障害の治療 に 関 し て

は EIP 移行術， FDS ( N ) 移行術な ど の腿移行が同

時 に 施行 さ れて い る . 我 々 も 過去 に は EIP 移 行

術 を 行ー っ て い た が， MP 関 節 の 伸 展 を 確保 す る の

は 難 し く ， IP 関節 の み が伸展 し て し ま う 症例が見

ら れ た . そ こ で APB 停止部 を 切離 し 母指 MP 関

節尺側 に移行す る 術式 を 本疾患 に も 適用 し た . 本

術式では， 母指基節骨暁側 に 付着 し て ， 母指焼側

外11底 力 と し て 作 用 し て い る APB を 母指 の 背側 を

ま わ し て 母指基節骨尺側へ移行す る . こ れ に よ っ

て 移行 し た APB は母 指 の 掌側 外転， 囲 内 効果 の

み で な く ， 伸展力 と し て も 作用 す る が， MP 関節



の み を 伸展 さ せ る の で再建の 目 的 に よ く 合致 し て

い る . さ ら に 必要 に 応 じ て 第 l 中 手骨回旋骨 切 り

術 の 同 時施行， MP 関 節 の 適合性が惑 い 場 合 は

MP 関 節 固定 術 を 施行 し て い る . 今 回 ， 14 手 で

APB 移行術 を 施行 し ， そ の う ち 回 外位拘縮が強

い l 手で第 l 中 手骨回旋骨切 り やl\i を 同 時 に 施行 し

た . APB 移行術 は 対立 お よ び MP 関 節伸展再建

の 力 源 と し て 有 効 で あ っ た . M e a d ら 7) は 母 指

MP 関節の 固定術 を 積極 的 に 勧 め て い る が， 我 々

は 関節面の 適合性が不良 な症例 に の み適応 を 限 っ

て い る . ま た ， こ れ ら の疾患の術後の評価 は 難 し

い が， 今 回 我 々 は 改善 目 標 と し た 3 点 (① 第 1 指

聞 の 拘縮， ② 母指 MP 関 節 の 自 動作1 1展， ③ 対 立

機能) の術前 よ り の 改善度 を 改善， 不変， 悪 化の 3

段階で評価 し た .

志士 圭五中ロ ロロ

先天性多数指 屈 曲拘縮例 の母指 お よ び他 の 指 に

対す る 1 1 例 15 手 の 手術成績 を 検討 し た .

本疾患 の 母指機能再建， 特 に 対立{II' I展再建 に 対

し て APB 移行術 は 有効で あ っ た .
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Reconstruction of the Thumb and Fingers in Congenital Flexion 

Contracture of Multiple Fingers 

Yasushi Morisawa， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surg巴ry， National Center for Child Health and Development 

Freeman-Sh巴ldon syndrome， congenital windblown hand， congenital contractural arachnodactly 
and arthrogryposis multiplex congenita， each involves cong巴nital flexion contracture of multiple 
fingers. 1n this study， we 巴xamined the outcome of thumb and finger r巴construction in 11 patients 
involving 15 thumbs tr巴ated surgically in the past 5 years. Of th巴 1 1 pati巴nts， th巴 fingers of 8 hands 
were also treated surgically. They consisted of 8 males and 3 f巴males， with an average ag巴 at the 
time of surgery of 8 years. The average follow-up period aft巴r surg巴ry was 24 months. At surg巴ry
on a thumb， there are three points which have to be improved including th巴 first web space 
contracture， the thumb metacarpo phalangeal joint (MPJ )日exion contracture and 出e dysfunction 
of opposition and MPJ extension. The postop巴rative results for th巴 thumbs w巴re evaluated by th巴
range of motion (ROM) of MPJ and the comparison between preoperative and final follow-up for 3 
grades (improved， no change and worsened) in abov巴 3 points. The results for the fingers were 
evaluated by comparison of the proximal interphalangeal joint (P1PJ) flexion contracture angle 
b巴tween pre-operative and final follow-up. 1n the thumbs and fingers， good results wer巴 generally
obtained. Although to improve the opposition and extension of the thumbMPJ is the most di丘icult in 
above thre巴 points， abductor pollicis brevis transfer is very 巴旺巴ctlV巴


