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要 旨 [背景] 骨線維性異形成 (osteofibrous dysplasia ; 以下， OFD) は 10 歳以 F の小児腔骨 に
好発す る 良性脹湯様病変 で あ る が， OFD-like adamantinoma ( 以 下， OFDA ) の概念の提唱以来，
OFD 様画像所見 を 示 す病 巣 の 治療方針 に つ い て定 見 は な い. 自 験例 よ り 本症 の 治療方針 に つ い て
検 討 を 加 え た . [対象J 1978"-'2007 年 ま で に 手術 を 行 っ た 16 例 の OFD を 対象 と し た . 同 時期 に l
例 の OFDA を 経験 し た . [結果 ・ 考察] 画像上の再発 は 4 例で あ り ， そ の 中 で 1 例 に再手術 を 行 っ
た . OFD は こ れ ま で組織診断 は 省 き 経過観察 ま た は保存的治療の み 行 う 傾向 に あ る が， OFDA 提
唱 後 は OFDA と の 鑑 別 や 臨床経過の 観察が重要で、 あ る . 現在 は ① 症状 の 有無 に よ ら ず組織診断
を 行 う ， ② 術中迅速診断で良性 な ら ， 最小限の侵裂で、撮j阻 ・ 人工骨移植 を 行 う ， ③ 永久標本で OFD
な ら ば年 I 巨|の 経過観察， CÐ OFDA な ら ば， 追加切除はせず半年 に l 巨 |の経過観察 と し て い る

は じめ に

骨線維性異形成 (osteofibrous dysplasia ; 以下，

OFD) は 10 歳 以 下 の 小 児 の 腔骨骨幹 部 に 好 発す

る 良性腫虜様病変 で あ る . 本症 は， 画像所見 に 特

徴があ る た め ， 以 前 は症状 に 乏 し け れ ば， 組織診

断 を 省 き ， 保存的治療で良 い と さ れて い た . し か

し 近年， OFD-like adamantinoma (以下， OFDA) 

の概念が提n�， さ れ て 以 来， OFD 様の 画像所 見 を

示 す病巣 に 対す る 治療方針 に つ い て 定見は な い.

今回， 我 々 は 自 験例 を も と に ， 本症の 治療方針に

つ い て 検討 を 加 え た

対象 と方法

1978 年 l 月 よ り 2007 年 12 月 ま で に 当 科で手

術 を 行 い OFD と 診断 さ れた 16 f9tl ( 男 : 7， 女 : 9) 

を 対 象 と し た . 初 診 時 平 均 年 齢 12 . 9 歳 (5"-'21

歳 ) ， 経過観察 期 間 は 平 均 59 . 1 か 月 ( 13"-' 168 か

月 ) で あ っ た . 術 前 に 病 的 骨折 を 認 め て い た の は

l 例 で あ っ た . 手術 は い ずれ も 切 開生検 を 行 い，

迅速病理診 断 で 悪性 を 否定 し た 後 に 病 巣掻胞 を

行 っ た . �蚤腿後 は 2 例 を 除 い て 骨移植 ( 自 家骨移

植 3， 人工骨移植 1 1 例 ) を 行 っ た . ま た ， 同 時期

に 経験 し た OFDA は 1 例 で あ り ， 小児腔骨単骨

発生の線維性骨異形成 (fibrous dysplasia) は 20 例

で あ っ た .

結 果

術 後 に 画 像 所 見 で再発 を き た し た の は 4 例 で

あ っ た が， そ の う ち 再手 術 を 必要 と し た の は l 例

(初回手術 18 か 月 後 ) で あ り ， 再度掻鵬 ・ 人工骨移

植 を 行 っ た . ま た ， 著 し い変形 を き た し た症例 は

無かっ た .

Key WOI-ds : osteofibrous dysplasia (骨線維性異形成) ， tibia (腔骨) ， child (小児)
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図 1. 症例 1 : 1 1 歳， 女児 術前 X 線
腔骨近位 1/3 付近 に 骨皮質 に 限局 す る 骨透亮像 を 認め る .

ム4
図 3 症例 l 病理所見 AE1/AE3 

上皮様成 分 に 陽性 と な る AE1/AE3 で の 染色で
は ほ と ん どの範囲で陰性で あ っ た .

症 例

症例 1 : 1 1 歳， 女 児

主 訴 : 左下腿腫脹

病 歴 : 9 歳時 よ り 左腔骨の膨隆 を 自 覚. 1 1 歳

時 に 近医 で の X 線検査 で 異 常 陰影 を 指摘 さ れ 当

科紹介受診 と な っ た . 生検 ・ 掻腿 ・ 人工骨移植 を

施行 し ， 術後 13 か 月 の 時点、 で再発 を 認 め て い な

画像所見 : 腔骨骨幹部近位 1/3 付近に皮質内 に

限局 す る 比較的境界 明 瞭 な 骨透亮像 を 認 め る ( 区|

1 ) .  

病理所見 : 骨梁 聞 に線維性組織の増殖がみ ら れ，

成熟 し た 骨梁 と 骨芽細胞 が あ る ( 図 2) . 免疫組織

イじ 学 的所 見 で は 上 皮 様成 分 に 陽性 と な る A E1/

図 2. 症例 1 : 病理所見 H E 染色
骨梁間 に 線維細胞が増殖 し ， ま た 骨梁周 辺 お よ
び 内 部 に 骨'芽細胞 の存在が確認で き る .

A E3 に お い て 病 巣 の ほ と ん ど の 範 囲 で 陰性 で

あ っ た ( 図 3) .

症例 2 : 13 歳， 男 性

主 訴 : 左下 腿腫脹

病 歴 : 12 歳 時 よ り 左下腿前面腫脹出現. そ の

後 自 然緩解 と 増 悪 が あ り 来院. OFD を 疑 い， 生

検 ・ 掻)阻 ・ ア ル コ ー ル処理 ・ 人工骨移植 を 行 っ た

(図 4-a) . 術後 1 8 か 月 で再発 ( 図 4-b) ， そ の後 も

病巣の増大 を 認め た た め ， 初 回 手術か ら 2 年半後

に再手術 (生検 ・ 掻JjIg2 ・ 人 工 骨移植) を 行 っ た ( 図

4-c) . 

考 察
OFD は ossifying fibroma of 10ng bone あ る し コ

は intracortica1 fibrous dysp1asia な ど と 呼 ばれて

き た 病変で 10 歳 以 下 の 小 児 の 腔骨骨幹部 に 好発

す る . X 線所 見 は ， 骨皮質 に 限局 し た 単 な い し 多

房性の骨透亮像 を 示 し ， 通常骨膜 は保た れ て お り

骨膜下の 皮質骨 は非薄化 し て い る こ と が多 い6)

病理組織学的 に は 第 1 に 線維性組織の増殖 と 表

面 に 骨芽細胞が並ぶ成熟 し た 骨梁か ら な る . 第 2

に 区域構築 (zona1 architecture) を 示 し ， 病変の 中

心 部 に は 骨 梁 が乏 し く 周 辺 に い く ほ ど 骨 梁 が 多

く ， ま た 成熟 し て お り 皮質骨 に 移行 す る と い っ た

特徴 を 示 す6)

一方， 病変 の ほ と ん ど が OFD の 像 を 呈 し て い

る が， ご く 一部に 上皮様細胞の小 さ な集 団 の み ら

れ る 例 が ま れ に み ら れ る . 近年 こ の よ う な病変 は
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OFDA と 呼 ばれて お り ， こ れ ま で に differentiat

ed adamantinoma あ る い は regressing adamanti

noma， j uvenile intracortical adamantinoma な ど

の 名 前 で報告 さ れ て お り 2) ， OFD と ア ダ マ ン チ

ノ ー マ と の 中 聞 に位置す る も の と し て 考 え ら れて

い る 川. 若年 者 の 腔骨骨幹部骨皮質 内 に 骨透亮

性病変 を 形成 す る 点 は OFD と ま っ た く 同様であ

る . OFD と OFDA の組織学的 な 相 違点 に つ い て

は， 未だ十分な意見の一致が得 ら れて い る と は し 〉

い 難 いが， 多 く の場合通常の H & E 染 色 に お い て

OFD で は 上皮様細胞が確認 さ れ な い が， 上皮様

細 胞 の 小 集 団 が確認で き る と き に OFDA と 診断

さ れて い る も の と 思 わ れ る 3)

線維性骨異形成 (fibrous dysplasia) が髄 内病巣

を 主体 と し ， 顕著 な 変形 を き た し 得 る の に 比較 し

て ， OFD は 皮質が主体の病変で あ り ， 変形 も 比較

的 少 な い . Campanacci ら は OFD の 治療方針 と
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図 5.

図 4.

症例 2 : 13 歳， 男 性 X 線 再発例
a 初診時
b : 再発 時 ( 初 回 手術後 18 か 月 )
c 再手術後

初 回手術後 18 か 月 で 手術部位の近位側 に 再
発 を 認め ， 再手術を 施行 し た .

22 歳， 男性 X 線 (OFDA)
来院時腔骨近位側 と 遠位側 に 2 か所の骨透亮像 を 認 め た .
2 か所 の 病 巣 か ら 生検 を 行 い， 迅速病理診断 で は と も に
OFD で あ っ た が， 近位側病巣の み最終病理診断 は OFDA
で あ っ た. 本症例 で は 術後 3 か 月 で近位側病巣部 に MRI
上再発が疑 わ れ， 注意深 く 経過観察を 継続 し て い る が， 術
後 49 か 月 の時点で明 ら か な 病巣 の橋大傾向 を 認 め て い な
l; ) 

し て 再 発 の 可能性が高 い た め ， 特 に 15 歳 以 下 の

症例で は 骨膜下 の辺縁切 除 は すべ き で は な い と し

て い る . ま た ， 病 的骨折 を 繰 り 返す ま た は病変の

進行が速 い症例以 外 に は 手 術 は 慎 む べ き と 述べ て

い る 1) 以 来 OFD に 対す る 治療方針 は 無症状で

あ れば経過観察 あ る い は保存的治療の み行 っ て き

た 傾 向 が あ る . し か し ， OFDA が提 唱 さ れ て か

ら は ， OFDA の 予 後 が不 明 で あ る こ と か ら も ，

OFD と OFDA の鑑別 は 非 常 に 重要で あ る .

我 々 は 以 前腔骨の OFD 様病変 ( 図 5) に 対 し 手

術 を 施行 し ， 術 中迅速病理診断で OFD で あ っ た

が， 永 久標本での 免疫組織学的検討 に よ り 最終病

理診断が OFDA と な っ た症例 を 報告 し て い る 5)

こ の 症例 で は 画像所見 だ け で は O FD と OFDA

と の 鑑 別 は 困難 で あ り ， OFDA の 可能性 を 常 に

念頭 に 入 れ て 治療す る 必要があ る .

そ こ で， 現在 の 当 科での OFD が疑 わ れ る 病変



図 6.

当科での OFD に 対す る 治療方針

に 対 す る 治療方針 は， ① 症状の有無 に かかわ ら ず

組織診断 を 行 う ， ② 迅速組織診断で悪性で な け れ

ば， 最小限の侵製 を 心がけ， í蚤!拠 ・ 人工骨移植 を

行 う . た だ し ， 術 中 迅速病理で は OFDA の診断

は 困 難 な た め 内 固 定 は で き る だ け避 け る ， ① 永久

標本で OFD で あ れ ば l 年 に l 回 の 経過観察 と す

る ， ④ OFDA で あ れ ば， 追加 切 除 は せ ず に 半年

に l 巨|程度の厳重 な 経過観察 と し て い る (図 6) . 

組織診断が明確 に な り ， し か も 掻!阻 ・ 人工骨移

植術 を 行・ っ た OFD の 経過が良好で、 あ っ た こ と か

ら も ， OFDA 例 の長期成績が明|僚 に な る ま で は，

こ の 治療方針は ， 継続す る 価値があ る と 思 わ れ る .
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Therapeutic Strategy for Osteofibrous Dysplasia 

Takashi Taniyama， M. D. ，  et al. 

Department of Orthopedic Surg巴ry， Cancer Institute Ariake Hospital 

W巴 report 16 cases of osteofibrous dysplasia (OFD) in childr巴n successfully treated with surgery. 
OFD is a benign lesion arising from tibia. and mainly a丘ecting children less than 10 year of age. 
Rec巴ntly OFD-like adamantinoma (OFDA) has been proposed. How巴ver there is not yet consensus 
on the therapeutic strat巴gy for treating any OFD-like lesion. Here w巴 describe our experience and 
suggest an effective therapeutic strategy for OFD and OFD-like lesions. The 16 patients had a 
mean age of 12 . 9  years (range from 5 to 21 )  at operation. and were followed for a mean duration of 
59 . 1  months (range from 13 to 168 months) . One of these involved an OFD-like lesion. During 
follow-up， four patients showed recurrence. and one of these underwent re-operation. Pr巴viously.
OFD lesions have been treated conservatively. However we recommend the following strategy 
based on these 16 cases ; ( 1 )  open biopsy. whether or not symptomatic. and (2) if pathological 
findings are benign and diagnosis is OFD， then minimally-invasive curettage is performed with 
bone grafting， and follow-up examinations are performed annually. If the diagnosis is OFDA， then 
follow-up is performed 巴very six months 




