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要 旨 先天性大腿骨短縮 ( 欠損) 症 は， [emoraHibular-ulnar developmental field の 欠損 に よ る
多 彩 な |臨床像 を 呈 し ， 下肢再建 は ， 大腿骨の短縮 に 方1 1 え 複合変形例が多 く ， 困難で、 あ る . 対 象 は 15
例 17 肢で， 股関節一大腿骨形態， 下腿~足部や上肢 な どのi臨床像， ま た 再建術が施行 さ れた 10 例 1 1
肢の術式， 合併症 を 調 査 し た Paley 分類で は Type 1 a  10， 1b 2， 2a 1， 2b 3， 3b 1 肢で， 6 例 6 )肢
に 股関節脱臼 ， 1 1 肢 に 緋骨列 欠損， 5 例 7 肢 に 肘関節異常 を 認 め た . ま た 内反足 5 例 8 肢， 側室� 2
例 を 認め た . 下肢再建 と し て 股関節治療 (5 例) ， 大腿 (7 例) ・ 下腿 (5 例) の 延長 ・ 矯正， 足部手術 (5
例) が施行 さ れ， 手術 を 要 し た 合併症 と し て 関節脱臼 (股 l 例， 膝 l 例) ・ 膝拘縮(2 例) があ り ， 創 外
固定器抜去後の骨折が 5 例 に み ら れた . 延長 に 伴 う 隣接関節の脱臼や拘縮， 抜釘後の骨折は軟部組
織 の 強 い 延長抵抗性 を 示 し ， 再建に は綿密な音| 画 と 注意 を 要す る .

は じめ に

先天性大腿骨短縮 ( 欠 損) 症 は ， f巴moraHibu

lar-ulnar developmental field  ( FFU complex) 6) の

欠損 に よ り 多 彩 な 臨床像 を 呈す る こ と が知 ら れて

い る . 下肢の再建 に は ， 単 に 大腿骨の短縮 だ け で

な く ， 股関節や大腿骨変形， 膝関節不安定性， ま

た jm:骨列 欠損 (下腿短縮 ・ 変形) ， 足関節ー足部変形

な ど解決す べ き 課題が多 く l)2)5)9) ， 治療 は 困難で、 あ

る .

対象 と 方法

対象 は 先 天性大腿骨短縮症 と 診断 さ れ た 15 例

17 I肢 で， 男 性 4 例， 女性 1 1 例 で あ っ た . 右 側 7

例， 左側 8 例で， 両側例 は 2 例で あ っ た . 家族歴

の あ る 症例 は な か っ た . こ れ ら の 股関節一大腿骨

の形態 (Paley 分類別 ) ， ま た 下腿~ 足 部 や 上 肢 あ

る い は 脊柱な ど全身臨床像 を 調査 し ， 下肢の再建

術が施行 さ れ た 10 例 1 1 肢 に つ き ， 術式お よ び追

加手術を 要 し た 合併症 を 調査 し た . 最終調査時年

齢は 2 歳か ら 27 歳 で あ っ た .

結 果

Paley 分類8)で は ， Type 1 a  10 肢， 1 b  2 肢， 2a 1 

肢， 2b 3 肢， 3b 1 肢で あ っ た . 大腿骨形態か ら 全

身像を み る と (表 1 ) ， type 1 の 半数 6 肢 に 同 時 に

股関節脱臼がみ ら れ， 俳骨列欠 損 は 10 例 1 1 肢 に

認 め た . ま た 内 反 足 あ る い は everted foot を 7 例

11 肢 (大腿骨 と 同 側 に 8 肢) ， (後) 側奄 を 2 例 に 認

め た . )j寸一前腕の 異常が 5 例 7 肢 ( 同 側 に 5 j技) に
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尺骨複合j京基) ， external fixation (fIU外国定) ， complication (合併症)
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表 1. 大腿骨形態か ら み た 全身臨床像 (N= 17)  
Type of  Femur 

1 a  1 b  2a 2b 3b 

大腿骨数 10  2 3 I 
股関節脱臼 5 1 

!日1:骨列欠損 7 + 1 l l 1 

内反足 (everted) 3 + 3  1 I 
(後) 側主主 2 

肘 ー前腕 3 + 2 2 

( + 反対側)

図 I ソ ル タ ー骨盤骨切 り 術 (5 歳 8 か月 )

認 め ら れ， 憐骨頭脱臼 が 3 例 3 肢， 尺骨存在下 の

腕椀関節癒合が 2 例 2 肢， amelia が l 肢， 肘関節

の屈 曲制限が 1 肢で あ っ た (表 2) ， 

Type 1 お よ び 2 の 5 歳 以 上 の 10 例 1 1 肢 に 下

肢の再建術が施行 さ れ， Type 1 a  7 肢， 1 b  2 肢，

2a 1 肢， 2b 1 肢で あ っ た . 再建術 は の ベ 30 肢で，

先天性股関節脱臼治療後 の 臼 蓋形成不全 に 対す る

補正手術が 5 例 6 肢， 大腿骨 に は 大腿骨近位偽関

節手術が 2 例 2 肢， 創 外 固 定 に よ る 延長 ・ 矯正が

5 例 6 肢 ( 内 l 肢 は Ilizarov hipIO) ) ， 延長 を 伴 わ な

い矯正が 2 例 3 肢 (l 肢 に は 遠 位 内 側 骨端線抑制

術) ， 創 外固定 に よ る 下腿延長 ・ 矯正が 5 例 5 肢，

表 2， 肘 ， 前腕の 臨床像 (N= 7)
， Dislocation of  radial head 3 
・ Humeroradial synostosis (present ulna) 1 + 1 

(osseous 1， fibrous 1 )  
' Amelia + 1 
・ Limitation of flexion of elbow 1 

( + co山-a lateral) 

図 2， I腕機関節の線維性癒合 に よ る 強直 (2 歳 6 か 月 )

切断 を ふ く む足部手術が 5 例 8 肢 に 施行 さ れて い

た . 追加手術 を 要 し た 合併症 は 10 例 中 4 例 で，

大腿延長 に伴 う 股関節脱臼 l 例 l 肢lO) ， 膝関節脱

臼 l 例 I 肢 ・ 拘縮 1 例 l 肢， ま た 下腿延長 に 伴 う

膝関節拘縮 l 例 1 肢で あ っ た . こ れ ら 4 例 4 肢 を

ふ く め た 5 例 5 肢 に お い て 創 外固定器抜去後 に 骨

折 を 生 じ ， こ れ ら は 固定器抜去翌 日 か ら 2 か 月 の

聞であ っ た .

症 例

8 歳， 男 児 Paley 分類 type 1 a で排骨 は 完全 欠

損， 球状足関節 を 呈す る (図 1 ) ， 先天性股関節完

全脱 臼 後 の 臼 蓋形 成 不 全 に 対 し ， 5 歳 時 に ソ ル

タ ー骨盤骨 切 り 術 を 施行 し て 股関節 の安定化 を 図

り ， 大腿延長 に 備 え た ( 図 1 ) ， 右 肘関 節 に 屈 曲 制

限がみ ら れ， 左肘 関節 は腕暁関節 の線維性癒合 に

よ り 強直 し て い る ( 図 2) ， 脊椎 は 胸椎 右 凸 の 回旋

を 伴 わ な い側室蓄があ り ， 脊髄空洞症 は 認 め な か っ

た ( 図 3) ， 6 歳時 に ， 80 m m の 下肢長差 に 対 し ，
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図 3.

回 旋 を伴 わ な い 脊椎側湾

図 5

The “fib ular" developmental 
fi巴Id
( 文献 7 に よ る )

イ リ ザ ロ フ 創外固定に よ り 大腿骨遠位部の 外反変

形 の 矯 正 (80 ) と 56 m m (24 . 3% ) の 延長 を 実施 し

た (図 4-a) . 延 長 終 了 時 に ， 膝 関 節屈 曲 拘縮一後

方亜脱臼 が顕著 に な り ， 可及的 に 延長部 を 短縮 し

て 終了 し た . 創外固定期 聞 は 171 日 ， EFI は 30 . 5

B /c m で あ っ た . 創 外 固 定 抜 去後 4 日 目 に 患肢

の 自 動運動 中 に 延長部近位端で骨折 し ， ギ プス 固

定 を 要 し た ( 図 4-b) . 抜釘後 l 年 の 現在， 膝関節

可動域 は - 10'"" 1400 と 回復， ア ラ イ メ ン 卜 も 良好

で あ る . 今後拡大が予想 さ れ る 下肢長差 に 対 し て

は， 将来下腿延長 を 予定 し て い る .
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図 4.

a 大腿骨の遠位部矯正 ・ 延長
(6 歳 9 か 月 )

b : 膝 関 節 は 後 方車 脱 臼 を 呈
し ， ま た 抜釘 4 日 後 に 延長
音[1近位端で骨折 を 生 じ た.

考 察
先 天性 大腿 骨 短 縮 ( 欠 損) 症 は ， 近 年 で は f巴

mur-fibula-ulna complex ( “自bular" d巴velopmen

tal field) の 胎生早期 の 欠損 に 基づ く も の で， 広範

な spectrum があ り ， phenotype と し て 大腿骨形

成不全， ま た即|二骨列， 尺骨列 の 欠損の合併 な ど，

多彩 な 臨床像 を 示 す6)市) 欠損機序 の詳細 は 未 だ

明 ら かで は な い . 下肢で は， 寛骨F臼 と 大腿骨頭が

同 一 原基か ら 発生 す る こ と は 以 前 か ら 知 ら れて い

た が， 恥骨や大腿骨近位部， 膝蓋骨や ACL， ま た

下腿か ら 足部の緋骨列 に お よ ぶ範 囲 が 出e fibular 

developmental field (図 5) ï) と し て 知 ら れて お り ，

こ の field に お け る 血管系 の 異常3) も ふ く め た 症例

が報告 さ れ て い る . Hamanishi4) は Thalidomide

グ戸ル ー プが femur-tibia-radius 異常を 示 す の に 対

し ， non-Thalidomide グ ル ー プで は femur-fibu

la-ulna の 異 常 を 呈 し ， 起源が異 な る と 予 見 し て

い る . 今 回 の 調査で も ， 下腿~足部の排骨列 欠損

を 高率 に 合併 し ， 上 肢 に も 尺側 列 を 中 心 と し た

様々 な 異常が認め ら れた .



下肢再建術は軽症か ら 中 等症 に 適応があ る と 考

え ら れて い る が， 今回 の報告では再建途上例 を ふ

く め て な お l 肢あ た り 平均 2 . 7 固 と 多数回の手術

を 要 し て い た ま た 大 き な 下肢長差 に 対 し て最大

限の延長 を 試 み た 結果， 隣接関節の 拘縮， さ ら に

は 亜脱臼 や 脱 臼 への進展， 創 外固定抜去後の骨折

な ど の 合併症 を 高率 に 認 め た . こ う し た 合併症

は， 軟部五回哉の伸張抵抗性 由来で あ り ， こ れ に 関

節の不安定性が関与 し て い る と 考 え ら れ る . こ れ

ら 合併症 の 回 避 の 観点 か ら 一 度 の 延長 量 と し て

Aston ら 1) は 60 mm (20 % ) ，  Karger ら 5) は 25 % ま

でが安全 と 報告 し て い る .

大腿延長 に あ た り 股関節不安定性 を 惹起す る 股

関節~大腿骨近位部の骨性要医1 ， す な わ ち 臼蓋形

成不全や 内 反股， 大腿骨近位部偽関節 ・ 後捻， 大

腿骨 内反な ど は ， 補正 し て 関 節 を 安定化 す る こ と

が必要で あ り ， 臼 蓋角 < 250 ， CE 角 注200 ， 頚体角

>90'" 1200 が 目 安 と さ れ て い る 2)8) ま た し ば し

ば膝十字靭帯不全 を 合併 し ， 延長 に よ る ハ ム ス ト

リ ン グ ス の 緊張か ら の膝関節後方不安定性に も 注

意が必要で、 あ る

患肢再建に あ た っ て は ， こ う し た 関節不安定性

因子， 軟部組織性因子 を 総合的 に 評イ[[Ij す る 必要が

あ る . 延 長 に よ る 関節 拘 縮 や 脱 臼 を 回 避す る た

め， 軟部組織解自ft 骨盤や膝関節 も ふ く め た 創 外

固定範囲の拡大 な ど5)8) も ふ く め ， 綿 密 な 計画 と 十

分 な 注意が不可欠で あ る と 思わ れ る .

卓士 言五
中口 日ロ

1 ) 先天性大腿骨短縮症 15 例 の 全身 臨床像 と

下肢再建 を 試み た 10 例 の 手術 内容 と 合併症 に つ

い て 調査 し た .

2 ) 全身臨床像 は 股関節脱臼， 俳骨列 欠損， 肘

関節異常， 内反足 な ど 多 彩で あ っ た .

3 ) 再建術 に は軽症例 に お い て も 高率 に 合併症

がみ ら れ， 再建に あ た っ て は ， 軟部組織の 強 し 3延

長抵抗性， 関節不安定性 に 留意 し ， 綿密 な計画 と

十分 な 注意 を 要 す る .
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Limb Reconstruction for Congenital Femoral Deficiency 

Hiroyuki Kataoka， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surgery， M巴dical Center for Children， Shiga 

Congenital femoral deficiency， caused by a defect of femoral-fibular-ulnar developmen t. presents 
a broad c1inical spectrum. The resulting deformity is often complex involving not only femoral 
shortening， and reconstruction is difficult. Here we review the morphology of the hip joint and 
femora， and of the upper and lower extremities in 17 limbs involving 15 patients， and revi巴w ten 
types of reconstruction. The 17 lim bs were classified according to Paley as ten at type 1a， two at 
type 1b ，  1 at type 2a， 3 at type 2b， and the other one at type 3b. Clinically there w巴re six cases of 
congenital dislocation in the hip， eleven cases of fibular hemimelias. five cases of elbow joint 
disorder， five cases of congenital c1ub foot， and two cases of scoliosis. The ten reconstruction 
methods included hip reconstruction in five cases， femoral lengthening and/or corr巴ctlOn ln s巴ven
cas巴s， tibial lengthening and/or correction 111 白ve cases. and foot reconstruction in five cases. 
Complications that required additional surgery included dislocation in the hip in one case， 
dislocation in Ule kn巴巴 111 on巴 cas巴， and contracture in the knee joint in two cases. Five cas巴S
incurred a fracture after removal of the ext巴rnal fixator. The high incidences of complication and 
fracture w巴re likely related to th巴 tightness in the soft tissu巴s， and we concluded that more careful 
planning and reconstruction were needed 




