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要 旨 我 々 が こ れ ま で に 手術 を 施行 し た 足の 巨魁症 に つ い て調査 し ， 病態の特徴， 治療方針な
ど を 検討 し た 症例は 1 1 例 (男性 6 例， 女性 5 例) 21 世で， 初診時年齢 は 7 か 月 �23 歳 と 多彩であ っ
た 治療方針は 形態や年齢 に よ っ て選択 し た . 長軌方向調整手術 を施行 し た症例 は 19 祉 (90% ) で，
骨端線抑制 ・ 閉鎖術を 10 駈 (48% ) に ， ß止短縮術 (日11:節骨切除， 関節固定等) を 1 1 蹴 ( 52 % ) に施行 し ，
横lf! lli方向調整手術を施行 し た 症例 は 12 ßII: (57 % ) であ っ た .

足肱の治療 は手 指 の 治療 と 比べて 整容的， 機能的要求が異 な る . 足 の 巨ßJl:症 で は ， 終痛がな く ，
歩行 ・ 活動の 障害 に な ら な い こ と ， 健側 と 同 じ あ る い は通常サ イ ズ の靴が履 け る こ と な どが治療の
目 標 と な る . 長南Ii方向の成長抑制 に は基節骨 ・ 中足骨の骨端線固定， 中飾骨の切除 な ど を 行 い ， 手
術 に よ る 改善効果が得 ら れた が， 横II油方向 の形成 に は軟部組織の切除 の み で は 限界があ り ， 現在の
と こ ろ 満足 で き る 方法がな い

巨祉症 は 稀 な疾患であ り ， 原因や病態 は い ま だ

に 不明 で、， 現在の と こ ろ 確 立 さ れ た 治療法 は な い .

ま た ， 手 の 巨指症 に 比べ， 足 の 巨E止症 に 関 す る ま

と ま っ た 報告 は 少 な い. 足 の 巨祉症の 治療 は 手 の

巨指症の治療 と 比べ て 整容的 ・ 機能的要求が異な

る と 考 え る . 我 々 が こ れ ま で に 手術加療 を 施行 し

た 足 の 巨祉症 に つ い て 調 査 し ， 病態の特徴， 治療

方針な ど を 検討 し た .
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合併症
合指症
血管腫
脂肪腫

分類(Tentamy の改良分類)
Tru巴 macrodactyly

Static typ巴
Progressive type 

Hyperostotic macrodactyly 
Proteus syndrome 
Klippel-Weber syndrome 

は じ め に

年 5 か 月 (7 か 月 � 14 年 1 か 月 ) で あ っ た .

右 8 fYU 1 5  �止， 左 5 例 6 ßJl:で， ßJl:別で は UJl: 3 地L

1 HJl: 9 世， m �止 HJl:， N ßJl: H止， v 出t 3 世で あ っ

た ， Tentamy の 改良 分類4) で は ， true macrodac­

tyly の static type 7 例， progressive type 3 例，

Klipp巴l-Weber syndrome 1 例 で あ っ た .

合併症 と し て は ， 合指症 2 例， 血管腫 2 例， 脂

肪腫 l 例が認め ら れた (表 1 ) ，

対象および方法

対象症例 は 1 984�2007 年 ま で に 手術 を 施行 し

た 足 の 巨世症 1 1 例 (男 児 6 例， 女児 5 例) 2H止で

あ る . 初診時年齢 は 7 か 月 "'-'23 歳， 初 回手術時年

齢 は 1 1 か 月 か ら 23 歳， 平均 フ ォ ロ ー ア ッ プ は 5

Key words : macrodactyly ( 巨世症) ， tr巴atment policy (治療 方針) ， epiphysiodesis (骨端 線 固 定) ， resection (切 除) ，
phalanges (�lt節骨)
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表 2. 手術内容

- 長軌方向調整手術 印 刷:/21 hl止 (90 % )

主 な やm式 末節骨 中旬i骨 基飾骨 中足骨 言1-
- 骨端線抑制術 骨端忠良抑制術
- 骨�t品線閉鎖術 骨端線閉鎖術
- 指節骨切除術 部分切除1il\í

全切除術

昔|

そ の他の術式
. PIP 関節短縮固定例IT 3 
・ 創外固定 (世長短縮用 ) 2 
. 基節骨末節骨間短縮術
• R止列 全切 除術

2 。
2 。
2 2 

6 

7 8 

- 骨)it前線抑制 ・ 閉鎖術 10/21 枇 (48% )
う ち 基節骨 ・ ，*，足骨 9/21 祉 (43% )

. R止短縮術 (R止節骨切除， 関節固定 etc) 1 1/21 Rl[ (52 % )  
う ち "P節骨 7/21 世上 (33 % )

- 横軸方向調整手術
(軟部形成術)

12  jj!止/21 地上 (57 % )

手術 (5 歳 6 か月 )

2 
5 
3 
。

10 

l 歳 4 か月 (初診時) ， 女児
右 N . V 世巨副 症 第 4 ・ 5 中足骨骨端線閉鎖

tension band wiring 固定

図 1. 症例 1

3 7 
4 1 1  
2 9 
。 7 

9 

術直後 術後 8 か月

こ れ ら の症例 に 対す る 手術 内 容 に つ い て 調査 し

検討 し た .

結 果

器 (由1:長短縮用 ) 装着術 (2 削:) ， 基節骨末節骨間短

縮術 ( U止) ， 祉列 全切 除術 ( U 止) を 施行 し た 症例

も 存在 し た .

長軸方 向 調 整 手術 を 19 枇 (90% ) に 施行 し た .

主 な術 式 は ， 骨端線抑制術， 骨端線閉鎖術， 指節

骨切除術で， 表 2 に 示す よ う に ， 症例 に よ り 末節

骨 ・ 中節骨 ・ 基節骨 ・ 中足骨の そ れ ぞ れ に 施行 し

た . 骨端線抑制 ・ 閉鎖術 は 10 ßl上 (48 % ) に施行 し ，

う ち 基 節 骨 ・ 仁|コ 足 骨 へ の 施行例 が 9 世 (43 % ) で

あ っ た . 指 節 骨 切 除創立 は 1 1 此 (52 % ) に 施行 し ，

う ち 中節骨への施行例が 7 祉 (33 % ) で あ っ た .

そ の 他， PIP 関 節短縮国定術 (3 泊t) ， 倉u外固定

1吉岡山方 向調整手術 を 施行 し た 症例 は長軸方向調

整手術 と 比較す る と 少 な く ， 1 2  ß止 (57% ) に と ど ま

り ， 主 に軟部形成術で、 あ っ た .

各ßtl: に 対 す る 手術侵襲の 回数 は 1 巨1 1 U止， 2 回

8 ß.Jl:， 3 回 2 ß止で あ っ た .

症例呈示

症例 l (図 1 ) : 1 歳 4 か 月 時 に 当 院初診 し た 女児

で， 右 N V 祉 巨 ß.Jl:症 (static type) で あ っ た . 2 歳

時 に 前 医で外側 の軟部組織 切 除術 の み施行 さ れた
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2 歳 9 か月 ( 初診時) ， 男 児
左 E 肱巨白1:症
前医で <101節骨切除令官施行
末E↑j骨が外反 し て い る

手 術 (5 歳 6 か 月 時)
基ifI'î骨末節骨間短縮
籾帯形成， 軟部形成

術後 3 年半

図 2. 症例 2

5 歳 1 1 か月 ， 女児 MRI 筋肉 の肥大が確認で き る

図 3. 中足部での肥大例

が， N .  V 祉の 肥大が 目 立 っ て き た た め ， 当院で

は 5 歳 6 か 月 時 に N ・ V 中 足骨骨端線閉鎖術 を 施

行 し た . 骨端線 を 十分切 除 し ， tension band wir 

ing で骨端線 を 確 実 に 圧迫固定 し た . 現在 ま だ術

後 8 か月 で あ る が， 骨端線 は 完全 に 閉鎖 さ れて い

る .

症例 2 ( 図 2) : 2 歳 9 か 月 時 に 当 院初診 し た 男 児

で， 左 IHll:巨削;症 (progressive type) で あ っ た . 1 

歳 時 に 前 医 で 中 節骨切除術を施行 さ れて い る が，

基節骨 と 末節骨が離れ て 長軸方向 の 制御が十分で、

な く ， ま た ， 末節骨が外反変形を き た し て い た .

5 歳 6 か 月 時 に 基節骨末節骨間短縮， 靭;階形成，

軟部形成術 を 施行 し た 現在術後 3 年半が経過す

る が， 良 好 な 効果が得 ら れて い る .

考 察

巨指 (祉) 症の病態 は 各症例 に よ っ て様 々 で， か

っ経時的 に 変化 す る の で， 画一的 な 治療体系 は な

く ， 治療 に 難渋す る こ と が多 い .

こ れ ま で に 病態分類 は Barskyl )や Tentaml) な
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ど に よ り な さ れて い る が， 今 回 は Ten tamy の 改

良分類4) を 用 い て 評価 し た . 主 に ， 他 の 指 と 比較

し て 不均 衡 な 過成長 は 見 ら れ な い static type と

成長過程で急激 に 増大 す る progr巴SSIV巴 typ巴 の 2

型 に 分 け ら れ る . 治療計画 を 立て る 上 で， static 

type か progresslve type かの鑑別が重要で、 あ る .

特 に progressive type の 治療 が困 難 で あ る と さ れ

る .

自 験例 な ら び に 過去 の報告か ら ， 手 の 巨指症 と

比較 し て 足 の 巨世症の特徴 は ， ① 両側例 の 比率が

高 い， ② 中 足 部 で の 肥 大 例 ( 中 足 骨 が扇 型 に 広

がっ て い る ) が あ る (図 3) ， ③ 1 祉だ け が極端 に 大

き い 例 は 少 な い な ど が挙 げ ら れ る .

手 の 巨指症 の 治療の 目 標 は ， よ り 正常指 に 近 い

長 さ ， 太 さ を 有 し ， 指尖部 の 知 覚 を 保持 し ， 有用

な 関 節 可 動 域 を 保 つ 手 指 を 形 成 す る こ と で あ

る 3) こ れ に 比べ 足 の 巨 �ll:症 の 治療 の 目 標 は ， 終

痛 な く ， 歩行 ・ 活動 の 障害 に な ら な い こ と ， 通常

サ イ ズの靴が履 け る こ と な どで， 手 の 巨指症 に 比

べ整容的 ・ 機能 的 な 要求 は 少 な い. こ れ ら に よ り ，



手 の 巨指症 に 比 べ て ， 長制| 方 向調整術の必要性が

高 く ， 横車rl1方 向調整術の必要性 は 少 な い と 考 え ら

れ る .

こ れ ら を ふ ま え て ， 長軸方向調整術は， 骨端線

抑制 ・ 閉鎖術 ( 特 に 基節骨 - 中足骨) と 削A節骨切除

令官 (特 に 中 節骨) を 組み合わせ た 治療 を 主 に施行 し

て い る . 骨端れ主抑制術 と し て は ， ス テ ー プ リ ン グ

の み で は 不確実な こ と があ り ， 確実な長llìJlj方向の

成長停止 に は メ ス で骨端軟骨 に 切 り 込 む だ け で な

く ， 確実な 切 除5) と tension band wiring に よ る 強

固 な 固定が有効で、 あ る . 横�jjJr方向調整術 に は ， 現

在 の と こ ろ 決定 的 な 方 法が な い が， 足出1:の横径調

整手術の適応 は 手 の 巨指症 よ り 少 な い . 長軸 ・ 横

軸共 に 大 き く な り す ぎた 場合， 爪 も 含め た E止の片

側 骨 . l欧部 切 除術 の 適応 も 考 え る 必要 が あ る 2)

ま れ に 中 足骨 レ ベ ルで、開張 し て い る 症例があ り ，

骨間筋 ・ 足 底 筋 の 肥大 を MRI で確認 し て い る が

( 図 3) ， こ れ ら の症例 の横径調整 に は 筋 切 除 も 必

要 と 考 え て い る .

ま と め

巨Nll:症の 手 術例 に つ い て 検討 し ， 治療方針 を 検

討 し た . 巨Nl上症の病態は症例 に よ り 様 々 で， 各症

| Abstract l 

例 に あ わせ た 治療計画 を た て る 必要 が あ る . 巨祉

症 の 治療 に 要 求 さ れ る 内 容 は 巨 指 症 と 若 干 異 な

り ， 長llItb方向調整術 は 多用 さ れ る が， 有 効 な 横軸

方 向調整術 は な い .

文 献
1 )  Barsky AJ : Macrodactyly. J Bone J oint Surg 

49 A : 1255-1266， 1967. 
2) Bertelli J A， Pigozzi L， Pereima M et al : Hemi 

digital resection with collateral ligament trans­
plantation in the treatm巴nt of macrodactyly : A 
case report. J Hand Surg 26 A-4 : 623-627， 
2001 

3) 石田 治 ， 生 田義和 ， 木森研治 ほ か . 巨指症の
手 術 的 治療 に 対 す る 検 討. 日 手 会 誌 14-5 

836-838， 1998 
4) 大村愉己 巨指 (副:) 症ー長期経過か ら み た 分類

と 治療. 日 形会誌 26 : 371-382， 2006. 
5) 篠原孝明， 中 村琴吾， 堀井恵美子 ほ か : 巨指症

に お け る 成 長 抑 制 手 術 の 長期 成 績. 日 手 会 誌
22-5 : 632-634， 2005 

6) Tentamy SA. McKusick V A : The genetics of 
hand malformations. Birth defects original 
article series， Vol. X N (3) ， Alan R Liss， Inc.， 
New York， p. 506-519， 1978. 

Treatment for Macrodactyly 

Keisuke Nakagawa， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surgery， National Center of Child Health and Development 

We have reviewed our operated cases of macrodactyly of the foot. Since 1984， we have operated 
on 21 digits of 11 patients (6 males and 5 females) . Surgery was planned according to the shap巴 and
the size of toe， and th巴 ag巴 of the patient 

Epiphysiodesis and resection of the phalanges was performed for 19 toes (90 % )  for limiting the 
growth rate. The results of this procedl.\fe for limiting growth were generally satisfactory. The 
procedure of digit reduction was don巴 for 12 toes (57 % ) .  

The cosmetic and functional requirements of macrodactyly i n  the foot are different from those of 
the hand. The purposes of treatment are to reduce the size in order to wear ordinary shoes. The 
ranges of motion of the MTP joint and th巴 PIP joint are less important compared with the 
macrodactyly of the hands 

Epiphysiodesis and resection of the phalanges are useful for limiting growth， but there is not yet 
any established method for digit r巴duction.
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