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Russell-Silver 症候群を 含む 片側低形成の 4 例

総合太田病院整形外科

谷 村 絵 里 ・ 朝 長 明 敏 ・ 竹 島 昌 栄

小 倉 洋 二 ・ 藤 江 厚 贋

要 旨 検診での早期 ス ク リ ー ニ ン ク。 に お い て ， 片側低形成の報告例 は 少 な い. 今回， 乳児検診
に お い て ， 基礎疾患 を 含 ん だ片側低形成 4 例 を 経験 し た の で報告 す る 症例 は ， 初診時月 齢 1 か月
か ら 8 か 月 で全例女児で あ っ た . 2 例で先天性股関節脱 臼 を 疑 い ， 1 例 は 厚手 オ ム ツ 装着指導 を 施
行 し 脱 臼 の所見 は 消 失 し た も う l 例 は Ri巴menbüg巴l を 装着 し た . し か し 2 例 と も 経過 中 に 脳l長
差が出現 し ， 下 肢片側低形成 と 診断 し た こ の 2 例 の う ち 後者 は ， 小児科 に て Russell-Silver 症候
群 と 診断 さ れ， も う 1 ØU は 原疾患精 査 中 で あ る . 他 の 2 例 は 先天性股関節目見 臼 の 所見 は み ら れ な
か っ た が， SMD ・ 骨長に 左右差がみ ら れた た め ， 骨長評価 を 継続 し て い た が， い ずれ も 脚長差 は 消
失 し た . 以 上 よ り ， 先天性股関節脱臼 疑 い での経過観察例 で は ， 最終的 な診断が片側低形成で あ っ
た 症例 も 存在 し ， そ の よ う な例では基礎疾患の存在 も 念頭 に 置 く 必要があ る と 考 え ら れた .

序 文

乳児検診での早期 ス ク リ ー ニ ン グに お い て ， 先

天性股関節脱臼 と 診断 し 経過観察 し て い る 症例 は

数多 く み ら れ る が， 片側低形成例 の報告 は い ま だ

に 少 な い . 今回， 我 々 は 経過観察 中 に 下肢片側低

形成で あ っ た 4 症例 を 経験 し ， 1 例 で は 基礎疾患

を 認 め た ので， 若干の文献的考察 を 加 え て報告す

る .

症 例

症例 1 : 2 歳 8 か 月 ， 女 児

主 訴 : 4 か月 検診時脚長差

家族歴 . 遺伝病 ・ 近親結婚， 流産)亙等特記事項

な し

出 生 : 在胎 39 週 3 日 ， 子宮内 発育遅延 あ り

現病歴 : 4 か 月 検診 時 に 脚長 差 を 指摘 さ れ， 当

院整形外来 を 紹介受診 し た . 初 診時所見で は 開排

制 限 ・ Click 等 は 認 め な か っ た が， 右 凹 の轡筋非

対称， Allis sign 陽性， Shenton ' Calvé lin巴 の不整

がみ ら れた 先天性股関節脱 臼 の疑 い に て ， 5 か

月 時 に Ri巴menbügel 装具 ( 以下， RB) を 装着 し た .

し か し 経過中 に股関節所見 は 改善がみ ら れた も の

の， 脚長の左右差 が 目 立 ち は じ め ， 9 か 月 時 に 右

下肢形成不全 と 診断 し ， RB を 除去 し た . 併診中

の小児科に お い て ， 1 歳 8 か 月 時 に 後述 す る Rus­

sell-Silver 症候群 の 主要症状 を 満 た し ， 同症候群

と 診断 さ れ た . 2 蔵 4 か 月 時 に は ， 主要症状で あ

る 身長体重 の 発 育 障害 と ， 四肢実測長左 右 差 ( I豆|
1 ) ， 逆三角 形顔貌 ( 図 2) と 小指 内替 を 認 め た . そ

の 他 の 臨床症状 で は 顔面 側 湾， Cobb 角 l l O の 脊

柱側室蓄 を 認 め た . X 線所見で は ， 上肢長 は 上腕骨

約 0 . 7 cm， 槙骨約 0 . 7 cm ずつ の 右側 の 短縮 を ，

下肢長 は大腿骨長約 1 cm， 腔骨長約 0 . 7 cm ずつ

K巴y wOI'ds : Russell-Silver Syndrom巴 (Russell-Silver 症候群) ， limb length discrepancy (四肢長不均等) ， hemihypopla­
sia (片側低形成)
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受付白 : 平成 22 年 2 月 26 日
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図 1 症例 1 : -f1技 SMD で は 右 に 2 cm の ， 上肢の実測
長 で右 に 1 . 4 C111 の短縮 を 認 め た ー

図 3. 症例 1 : 身体所見
と 同様 に 大腿骨長約
1 cm， 腔骨長約 0 . 7
C111 ず つ の 右 側 の 短
縮 と 右 α 角 28。 の 軽
度の 臼 蓋形成不全 も
認 め た .

の 右側 の短縮 を 認め ， 有意 な 四肢骨長差 を 認め た .

ま た ， 右 α 角 280 と 軽度 臼 蓋形成 不 全 を 認 め る も

の の ， Shenton ・ Calvé lin巴 は 改善傾向 に あ っ た ( 図

3) . 2 歳 8 か 月 時点、 で は 脚長 差 が 2 cm だ が， 小

走 り がで き る 等 ADL は 保 た れ て い る た め ， 特 に

装具等の処置はせず経過観察 と し た

症例 2 : 1 戯 6 か月 ， 女児

主 訴 : 1 か月 検診時脚長差

家族歴 : 遺伝病 ・ 近親結婚 ・ 流産歴等特記事項

な し

出 生 : 在胎 39 週 0 日 ， 子宮内発育遅延な し
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図 2 症例 1 : 前顎が突 出 し
た 逆三 角 形顔貌， 顔面側
室蓄 を 呈 す ー

現病歴 : 1 か 月 検診時 に 脚長差 を 指摘 さ れ， 当

院 小 児 科 よ り 当 科 に 紹 介 さ れ た . 初 診時 に は 左

Allis sign 陽性 な が ら も 轡筋 の 左右 差 は 認 め ず\

Shenton ・ Calvé line の不整 も 認め な か っ た . し か

し ， x 線上大腿骨長の 1 . 2 cm の 差 を 認 め た . 先

天性股関節脱臼 と は 診断 し がた く ， RB は 装着せ

ず厚手 オ ム ツ 装着 に て ， 3 か 月 お き に 経過観察 し

て い た が， そ の後下肢の脚長差が増悪 し て き た .

上肢長 の 差 は 認 め な か っ た . 1 歳 3 か 月 時 に 身長

体重 と も に 発育 障害 を 認 め な い が Allis sign は 陽

性 (図 4) ， 下肢 SMD で左に 3 . 2 cm の短縮 を 認め

た . x 線所見で も ， 大腿骨長約 2 . 1 cm， 腔骨長約

0 . 6  cm の 左 の 下肢骨長短縮や 臼 葉形成不全 も 認

め た (図 5) . 1 歳 6 か 月 時 に て ， 補高靴 を 作成 し

脚長差の さ ら な る 変化 に つ い て 経過観察 と し た .

症例 3 : 1 歳 3 か月 ， 女 児

主 訴 : 下肢運動左右差

家族歴 ・ 遺伝病 ・ 近親結婚 ・ 流産歴等特記事項

な し

現病歴 : 母親が 「左右 の 足の動か し 方が違 う 」

と ， 月 齢 3 か 月 ご ろ に 気 付 き ， 4 か 月 で当 院 を 受

診 し た . 初診時 に は 身体所見 . x 線所見 と も に股

関節の 異常所見 は 認 め な か っ た が， x 線計測上，

大腿骨長 0 . 4 cm， 腔骨長 0 . 6 cm の 差 を 認 め た .

し か し ， 6 か 月 時 に は F肢長差が X 線上 0 . 2 cm 

と 改善 し た . 9 か 月 時で は ， 脚長差 を 認 め な か っ

た . 1 歳時 で は ， 身長体重 と も に 発育障害 は な く ，

F肢長 も 大腿骨 ・ 腔骨 と も に 差 を 認 め な か っ た .

症例 4 : 1 歳 8 か 月 ， 女児



図 4.

症例 2
Allis sign 陽性

表 1 .

脚長差 を き た す疾患や原因 の 分類
(文献 2 よ り 引 用 ・ 改変)

主 訴 : 大腿皮脂溝非対称

図 5

症例 2
大腿骨長約 2 . 1 c m， [毘 骨 長 約
0 . 6 cm の左の短縮 と ， 両側 α 角
300 の 臼蓋形成不全 を 認 め た .

!闘l長短縮の原因

先天性肢欠損
先天性大腿宵欠損症
先天性)日|ー骨欠j印定
!丘骨列 欠損 な ど

神経学的嬰因 (非対称性神経学的疾懲)
片側脊髄髄膜jj有
ポ リ オ後遺症
片麻痩， 片側性末梢神経障害

外傷性
変形治癒
骨折後骨 端線成長障害

仙の後天的骨端線成長障害
感染
l匝協
( 内11次骨l匝， 骨軟骨l匝， 単胞性骨援胞)
放射線l(i日射後
Blount 病
ペ ル テ ス 病

片側萎縮
特発性片側萎縮
Russell-Silver 症候抑
片側性内反足
先天性下腿偽関節J症

!同l長嶋加 の原因

外傷後過成長
大!腿骨骨 幹部骨折
服骨骨幹部骨折

11次部組織過成長症候群
神経線維胞に伴っ た 巨 人症
Klippel-Trénaunay 症候群
Beckwi凶-Wiedemanll 症候群
Proteus 症候群
特発性片側肥大

関節炎

家族歴 : 遺伝病 ・ 近親結婚 ・ 流産歴等特記事項

な し

認 め た 下肢長差 も 改善 し て お り ， X 線所 見 に お い

て 下肢長 も 大腿骨 ・ 腔骨 と も に 差 を 認め な か っ た .

現病歴 : 大腿皮脂溝が対称で な い と 月 齢 8 か 月

時 に 近医 よ り 紹介受診 し た . 初診時は 大腿皮!苛潜

が非対称で あ る こ と と ， SMD で右約 1 cm， X 線

計測上， 大腿骨長 0 . 1 cm， 腔骨長 0 . 3 cm の短縮

を 認 め た こ と 以外 は ， 身体所見 . X 線所見 と も に

股関節の 異常所見 は 認 め な か っ た . し か し ， 舷Il長

差評価lî を 継続 し て い た 1 1 か 月 時 に は ， 初診時 に

考 察
脚長差 を き た す疾患や原因 は ， 表 l の よ う に 分

類 さ れ2) そ の 中 に 我 々 が経験 し た R ussel l-Sil­

ver 症候群が含 ま れ て い る . Russell-Silver 症候

群 と は ， - l SD 以 下 の 子 宮 内 発育遅延 と 出 生後

の - 1 SD 以下の低身長 を 呈 し ， 顔面 ・ 四肢左右非

対称， 前額が突 出 し た 小 さ い逆三角形顔貌や小指
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短小 内 膏等 の特徴的 な 徴候 を 示す症候群で あ る .

1953 年 に Silver ら が 2 例， 1954 年 に Russell ら

が 5 例報告 し ， そ の 後 1999 年 に Pric巴 ら が こ の

上記徴候の う ち 3 項 目 を 満 た す疾患であ る ， と 暫

定 的 に 診断基 準 を ま と め た 6) 頻度 は 報告例 だ け

で 1/5 万 人'" 1/10 万 人 と い わ れて い る が， 実際に

は さ ら に 多 い と 考 え ら れて い る . ま た ， 約 10 % の

症例 に 7 番染色体の母性片親性 ダ イ ソ ミ ー が認 め

ら れ る と 報告 さ れ， 他 に も 常染色体優性遺伝， 常

染色体劣性遺伝， X 染色体連鎖遺伝家族例 と 考 え

ら れ る 家系例 も 報告 さ れて お り ， こ れ ら か ら 遺伝

的素1;&1 も 示唆 さ れて い る 4)

1950 年代の報告 で は性腺の 異常， す な わ ち 尿中

ゴナ ド ト ロ ビ ン の 上 昇 な ど も 診断基準 と 考 え ら れ

て い た ほ ど， 臨床症候 と し て 出現す る 率が高い.

上記診断基準 の 他 に も 思春期早期発来や感冒時 ・

宮腹時の低血糖な どの臨床症状 を 呈す る こ と があ

る .

整形外科的 に は 四肢左右非対称 (92 % ) ， 手指内

脊 (76 % ) の 他， 側 膏 症 (36% ) ， 骨 年 齢 の 遅 延

(72 % ) ， 合也t症 (20 % ) ， 先天性股関節脱臼 (12% )

の 合併 を 認め る と の報告があ る l)

臨床的 に は ， 各徴候 に 対 し て 治療が必要 と な れ

ばそ れ に 対症 的 に 行 っ て い く こ と が基本 と な る .

本症 に お け る 発 育遅延 は 成長 ホ ル モ ン の分泌不全

で は な いが， 成長 ホ ルモ ン の低値 を 認め れ ば補充

療法を 行 う こ と も あ る . 脚長差の程度の報告例 は

機 々 で， 予想 さ れ る 成長 終 了 時 の 間l長差 を 評価す

る こ と は 困 難で あ る . 脚長差 そ の も の の 治療適応

の 明 確 な 指針 は な い が， 2 cm 未満 の 脚長差で は

そ の ま ま 経過 を 観察 し ， 2 cm 以 上 の 差 は 足底板

で補高 を 行 い ， 3 cm 以 上 の 差が生 じ た 場合 に 創

外固定な ど に よ る 骨延長術 を 考慮す る こ と が推奨

さ れて い る日.

今回， 我 々 が経験 し た 4 症例 中 2 例 が基礎疾患
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な く 経過観察 中 に 脚長差が消失 し た . 過去の報告

で は ， 2 cm 以 内 の 脚長差で あ れ ば 自 然 消 失 が期

待 さ れ る ， と あ る が3) ， 我 々 が遭遇 す る 検診 に て

脚長差が見過 ご さ れ， 経過観察 さ れずに経時的に

差 が 消 失 し て い る 例 も 存 在 す る こ と が示 唆 さ れ

る . こ の変化 に つ い て は更 な る 調査， 検討が必要

で あ る と 思 わ れ た .

結 論

先天性股関節脱 臼 の 診断 に あ た っ て は ， 実際に

は片側低形成で あ る 場合， あ る い は そ れ ら 2 疾患

を 合併 し て い る 場合 も あ り ， そ の よ う な症例で は

Russ巴 ll-Si lver 症候群の よ う な 基礎疾 患 の 存在 も

念頭 に 置 く 必要があ る と 考 え る .

(患者の家族 は ， 得 ら れ た 写真 や デ ー タ が掲載 さ れ
る こ と に つ い て 説 明 を 受 け ， そ の 内容 に つ い て 同意 を

得て い る . ) 
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| Abstract I 
Hemihypoplasia in Four lnfants lncluding One with Russell-Silver Syndrome 

Eri Tanimura， M. D.， et al. 

D巴partm巴nt of Orthopaedics Surgery， Ota General Hospital 

We report four cases of hemihypoplasia in four infants including one with Russell-Silver 
syndrome. Hemihypoplasia rarely is seen during routine early screening， as in these four cases. The 
four cas巴s involved four females with an age range of 1-8 months at first presentation. Two cas巴5
involved congenital dislocation of the hip. another case was applied a thick diaper， and the other 
case a Riemenbügel bandage. During follow-up we noticed a difference 川 leg lengths， and 
diagnosed hemihypoplasia. 1n one of these cas巴s， a pediatrician had diagnosed Russell-Silver 
syndrome， and another cas巴 did not show an underlying disease. The other 2 cases showed no 
congenital dislocation of the hip. However we continued follow-up because laterality was found by 
SMD and leg length. Over tirne 出e difference in leg lengths disappeared in both cases. We 
concluded that in young cases of congenital dislocation of the hip the apparent discrepancy in leg 
lengths can disappear with tim巴 Also we noted that an underlying disease may also need attention. 
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