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要 旨 榛側 列形成不全症 は 比較 的頻度が高 く ， 重要な疾態で あ る . 治療 の原則 は ， 装具療法な
ど の保存的治療で あ る が， 多 く が外科的治療 を必要 と す る . 外科的治療 は ， centralization 法が代表
的 で あ る . し か し ， 機屈変形の再発や尺骨の発達障害 に よ る 前腕の短縮な ど の た め ， 完成 さ れた 術
式 と は い え な い. 我 々 は ， 榛側列形成不全の l 例 を 経験 し た 症例 は ， 出生時 よ り 診断 さ れ， 装具
療法 を 開始 し た . 3 歳H寺， 7 歳|時 に centralization 法 を ， 14 歳時 に イ リ ザ ロ フ 法 に よ る 矯正 と 前腕 の
延長 を 行 っ た . 17 歳 の 最終経過観察時， 経過 は概ね良好で、 あ る . 本症例 で は ， 3 歳時 の 術 �I二" 憐骨
の遼位が一部存在 し て い る こ と が明 ら か に な っ た . 7 歳時 の 手術で接合 し た榛骨の一部は 憐側の
支持 と し て 重 要 な役割 を 果た す一方で， 前腕囲 内外制限の原因 と も な っ た . こ の た め ， 正確な病態
の 担握 と 手術時期や術式 の 十分 な 検討が必要であ る と 考 え ら れた .

周産Wì に 特記す べ き 異常 な し .
は じ め に

家族歴 ・ 既往歴 : 特記す べ き 事項 な し .

i憐側列形成不全症 は ， 胎生 5 週前後 に様 々 な 環

境因子や遺伝的因子の影響 に よ り ， 権骨相 当 の 中

佐葉細胞の濃縮や以 後 の分化が障害 さ れた た め に

発 生 す る と 考 え ら れて い る 8) 3 万'"10 万 出 生 に

l 人の 発 生 と い わ れ， 比較的頻度が高 く 重要 な 疾

患で あ る 3) 今回， 出 生 時 よ り 17 年間観察 し た 権

側列形成不全症 を 経験 し た . 保存的治療 と 外科 的

治療 を 行 っ た の で， 若干の 文献的考察 を 加 え報告

す る .

初診時所見 : 手関節 は 権側 に 軽度偏位 し て い た .

症 例

現病歴 : 1 か 月 検診 に て 右 上 肢 の 変形 を 指摘 さ

れ， 前 医 に て 右榛骨完全欠損の診断で当 セ ン タ ー

紹介受診 と な っ た .

周産期 : 自 然分娩に て 出生. 出 生 時体重 2440 g. 

外見上母指がやや小 さ し 指節間関節 に 屈 曲 制 限

があ っ た . そ の他 ， 肩 関節 肘関節 を 含 め ， 可動域

制 限 は な か っ た . X 線像 で は ， 憐骨 は 完全 に 欠損

し ， 尺骨 は 槙側 に 湾 曲 し て い た ( 図 1 ) .

経 過 : 初診時 よ り 矯正 シ ー ネ に て 保存的治療

を 開 始 し た . 以 後， 徐 々 に 槙屈 変形 は 増悪 し て

い っ た が機能 的 に 問題 と な る こ と が少 な く ， 装具

療法 を 継続 し た .

第 l 回手術 : 3 歳 時， 日 常生 活 で右 手 を 使 わ な

く な っ て き た め 手 術 の 方 針 と な っ た . やr�前， 手 関

節他動的可動域 で は 大 き な 制 限 は な か っ た . 前腕

長 の左 右 差 が 3 cm で あ っ た . 手 術 は 軟部 組織Wþ

離， 尺骨矯正骨切 り ， 長槙側手根伸筋 の 尺側手根

伸筋への!腿移行 憐側手根屈筋 の 1W!l!延長 を 行 っ た

Key words : longitudinal radial deficiency (椀側列形成不全症) ， club hand ( 内 反手 ) . cen tralization ( '=1= '心化) ， Ilizarov 
method ( イ リ ザロ フ 法)
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図 1 .
初診時 (3 か 月 時)
機骨は 完全 に 欠損 し ，
尺骨は椀側 に 軍事 曲 し て
し 3 る .

図 2，
第 l 回術後 (3 歳時)
軟部組織解離
尺骨矯正骨切 り
ECR を ECU に腿移行
FCR の腿延長 を 行 っ た .

図 3， a l b l c  
a ' 第 2 回術前i (7 歳時) ， 強 い機屈変形があ る 尺骨迷位が突 き 出 し て い る .
b : 第 2 回術後 (左 : 正面像， 右 : 側面像) ， 軟部組J織j狩自在， 尺骨の矯正骨切 り ， FCR を ECU に腿移

行， 2 本の K-wire で遠位桟尺骨の 骨接合 を 行 っ た .
c 第 2 回術後 8 か月 で、抜釘 術 を 行 っ た 焼屈変形 は 改善 し て い る . 接合 し た 遠位榛骨がは っ き り

と し た .

( 図 2) ， 術 中， 榛骨の遠位が一部存在 し て い る こ

と が明 ら か に な っ た . 術後 6 週 間 の 上腕 ギ プス 固

定 を 経て 装具療法 を 継続 し た .

第 2 回手術 : 7 歳時， 本 人 ・ 家族 よ り ， 右手が使

い づ ら い と の訴 え があ り 手術 の 方針 と な っ た . 術

前， 手関節他動的可動域で は 大 き な 制 限 は な か っ

た . 手 術 は j欧部組織解離， 尺骨矯正骨 切 り ， 続

側手根屈筋の 尺側手根伸筋への)躍移行， 残存棋骨

と 尺骨 の 骨接合 を 行 っ た ( 図 3) ， 術後 8 週 間 の 上

腕 ギ プ ス 固定を経て 装具療 法 を 継続 し た .

第 3 回手術 : 1 4 歳時， 外見上の 問題， 榛屈変形

の増悪や前腕の短縮 に よ る 使 い づ ら さ な ど、 を 理由

に 本 人 が希望 し 手術 の 方針 と な っ た . 手関節 自 動

的可動域で は ， 背屈掌屈 に 大 き な 制 限 は な か っ た

が， 囲 内 300 回 外 O。 で あ っ た . 前腕長 の左右差が
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9 cm で あ っ た . イ リ ザ ロ フ 法 に よ る 前腕延長 お

よ び矯正， 尺骨遠位骨端線閉鎖 を 行 っ た ( 図 4 ) ， 

骨延長 の距離 を 確保 す る た め ， ま た 尺側背側への

三次元での 矯正 を 行 う た め ， 槙尺骨接合部 よ り 近

位 2 箇所で骨切 り を 行 い ， 各 セ グ メ ン ト に リ ン グ

を 固定 し た . イ リ ザ ロ フ 法 に よ る 延長 は ， 矯正 と

並行 し な が ら 術後 1 週間 よ り 開始， 4 週間 を 経て

計 7 cm 延長 し た . イ リ ザ ロ フ 創 外固定器 は 術後

6 か 月 で抜去 し ， 装具療法 を 継続 し た こ の 間，

ピ ン 刺入部の感染や固定の緩み， 神経血管損傷な

ど の 合引:症 は な か っ た

最終経過観察時 : 1 7 歳 の現在， 手関節 自 動的可

動域 は， 背屈 50 掌屈 700 ， 前腕回旋 中間位での強

直肢位 と な っ た ( 図 5) ， 前腕長 の 左 右 差 は 5 c m

と 改善 し た . 本 人 は ， í 日 常生活で使 い や す く な っ



'hu

 

nd

 

図 4
a . 第 3 回術前 ( 14 歳時)

強い椀屈変形があ る . 右前腕の短縮が著明で上!波長 の左右差 は 9 cm
b : 第 3 回術後

イ リ ザ ロ フ 法 に よ る 前腕の延長 お よ び矯正尺骨遠位骨端線閉鎖を 行 っ た

た J ， I榛屈変形の矯正や前腕延長 に よ り 外見上降改

善 し 満足 し て い る 」 と 答 え て い る .

考 察

上肢の先天異常は， Swanson の 手 の 先天異常分

類で， category 1 (failure of formation of parts) に

属 し て い る . category 1 で は縦llîitl性形成 障害 と

�i�lljlh性形成障害 に 大別 さ れ， 前者 は さ ら に 焼側列

形成不全症， 中央列形成不全症， 尺側列形成不全

症 に 分類 さ れて い る 5) 機側列形成不全症 は ， 焼

骨 の 形態 に よ っ て さ ら に 4 つ の type に 分類 さ れ

る . す な わ ち ， type 1 (short distal radius) ， type 

2 (hypoplastic radius ) ， type 3 (partial absence of 

the radius) ， type 4 ( abs巴nt radius) で あ る 1) 本

症 例 は 当 初 t y p e 4 と 思 わ れ て い た が， 経 過 中

type 3 で あ る こ と が明 ら か に な っ た .

本疾患で は ， 全身性症候群が し ば し ば合併す る .

Fanconi 貧血， TAR 症候群， Holt- Oram 症候群，

VATER 連合 な ど が代 表 的 で あ り ， 合併症の検索

も 大切 で あ る 3) 本症例 は ， 遺 伝性疾 患 を 疑 う 家

族歴や， 他 の 奇形， 造血器 系 の 障害 な ど は な く ，

単独の権側列形成 不全症 と 考 え ら れ た

椀側列形成不全症 の 治療 は ， 保存療法が基本で

あ る 3) 可能 な 限 り 早期 か ら ス ト レ ツ チ と 装具療

法 を 開始す る . し か し ， 乳幼児期 は矯正位の保持

図 5. 最終経過観察時 (17 歳時)
榛屈変形 は 改善 し た . 上肢長 の 左
右 差 は 5 cm と 改善 し た .

が困難で、 あ る こ と ， 成 長 に 伴 い 焼屈 変形が増強す

る こ と な ど の た め ， 手術的治療が必要 と な る こ と

が多 い . 手 術療法 は ， 今 ま で様 々 な 方法が検討 さ

れ て き た . 血 管 柄 付 HJI= 骨 移 植6) や 1(11 管 柄 付 足 駈

MP 関 節 移植7) な ど に よ り 梼側 の 骨性 の 支持 と す

る 方法や， イ リ ザ ロ フ 法 に よ る 矯正4) な ど の報告

が 散 見 さ れ る が， 現 在 も 多 用 さ れ て い る の は

centralization 法で あ る 3)8)

Centralization 法 は ， 手関節榛側 を 解離 し ， JJ陛
延長やl躍移行， 尺骨の矯正骨切 り を 組 み合わせ，

手関 節 の 安定化 を 図 る 方法で あ る . よ り 強 固 な安
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定化 を 図 る た め に ， 手根骨を 切 除 し 尺骨末端 を 同
部 に 固定 す る 報告 も あ る 2) し か し ， 椀屈変形の

再発や手関節機能の 悪化， 尺骨の成長|障害 に よ る

前腕の 短縮 な ど が避 け ら れず， い ま だ完成 さ れた

術 式 と は い え な し 久 本症例 で は ， 3 歳 時 と 7 歳

時 と に centralization 法 を 行 っ た . そ の後， 前腕

の 短縮 に 対 し イ リ ザ ロ フ 法 に よ る 前腕延長 を 行 っ

た . 前述の と お り ， 槙屈変形の再発 に よ り 3 度の

手 術 を 必要 と し ， 前腕の短縮 も 生 じ た . し か し ，

C巴ntraliza tion 法 で、行 っ た 腿延長や 移行が， 術後

の 手関節背屈 に 寄与 し 良好 な 機能 の 維持 に 作用 し

て い る と の 印 象 を 受 け た . ま た ， 前l腕の短縮 に 対

し ， イ リ ザ ロ フ 法 に よ り 良好 な 結果 を 得 た が， 短

縮 そ の も の を 避 け る 手段 と し て は ， 過 去 の 文献で

も 述べ ら れて お ら ず， 対策 に は今後 も 検討の余地

があ る と 考 え ら れた .

本症例 で は ， 経過の 途 中 で椀骨の速位が一部存

在 し て い る こ と が明 ら か に な っ た . そ の た め ， 第

2 回 手 術 で、 遠 位 槙 尺 骨接 合 を 行 う こ と に な っ た

が， 接合 し た i憐骨遠位が焼側の骨性 の 支持 と し て

重 要 な 役割 を 果た す一方で， 前腕囲 内 外制限の原

因 と な っ た . こ の た め ， 術中所見や初期段階での

MRI な ど に よ る 病態 の 的確 な 評価が必要で あ り ，

残存棟骨 と 尺骨の骨接合の タ イ ミ ン グ に は 十分な

検 討 が必要 で あ る と 考 え ら れ た . 今 回 の 経過 で

は ， 腕側の骨性 の 支持が再発予防 に 寄与 し て い る

の は 明 ら かで あ り ， 前腕囲 内 外制 限 は ， 肩 ・ 肘関

節 の代的 に よ り 日 常生活で問題 と な ら な か っ た .

こ の こ と を 考癒す る と ， 囲 内 外 の 回旋制 限 よ り ，

椀屈変形の再発の ほ う が 日 常生活動作 を 障害 す る

と 考 え ， 残存す る 槙骨が焼側 の 骨性 の 支持 と し て

十分に機能 す る よ う ， 接合す る 部位 に は 十分 に 気

を つ け， 可能 な 限 り 早期 に 骨接合 を 行 っ た 方が よ

い と 考 え ら れ た .
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ま と め

1 ) 単独の椀側 列形成不 全症 に 対 し ， 保存的治

療 と 手術的治療 を 行 い な が ら 長期観察 し た .

2 ) 他の報告 と 同様， 榛屈変形の再発や尺骨成

長障害に よ る 前腕 の 短縮 を 生 じ た .

3 ) 腿延長 や 移行 を 行 っ た こ と に よ り ， 手 関節

の機能 は 良好 に 維持 さ れた .

4 ) 経過中 ， 暁骨遠位が一部存在 し て い る こ と

が明 ら か に な り ， 術式や経過 に 影響 し た . 前腕囲

内外制限は， 他関節i の 代 償 に よ り 大 き な 問題 と は

な ら な い た め ， 焼屈変形の再発予防の た め ， 榛側

の骨性 の 支持 と し て 早期 に 尺骨 と の接合を 行 っ た

ほ う が よ い と 考 え ら れ た .
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| Abstract I 
Longitudinal Radial Deficiency in a Club Hand : 

Long-term Follow-up in One Case 

Hirofumi Ooshima， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surg巴ry， National Rehabilitation Center for Children with Disabilities 

Longitudinal radial deficiency is relatively frequent in cases of a c1ub hand. The treatment of first 
choice is conservative treatment using orthoses， but most cases eventually need surgical treatment 
usually by the centralization method. Howev巴r， due to recurr巴nce of radial deviation or forearm 
shortening caused by dev巴lopm巴ntal disability of the ulna， there are many improvements to be 
achieved. We report one case of longitudinal radial deficiency diagnos巴d at birth and followed for 17  
years. Orthosis treatment was started soon after birth. Surg巴ry was performed by the 
centralization method at age 3 years and age 7 years， and by correction and elongation using the 
Ilizarov external fixator at age 14 years. At the time of last follow-up at age 17 years， we saw good 
results. For this case， during the operation at age 3 years， we discovered that one part of the distal 
radius 巴xisted. The part of the radius which we surgically join巴d at age 7 years continued playing 
an important rol巴 as a radial strut. but it b巴came the caus巴 of inadequate forearm pronation range 
On this account it was thought that correct understanding of the patient's condition and adequate 
timing and method of surgeries wer巴 巴ssential
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