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要 旨 2 年 に わ た る 右足関節部のl匝熔 と 足 |共| 節の可動域制 限 を 主 訴 と す る ， 6 歳 男 児 に 発生 し
た 比較的 ま れな dysplasia epiphysealis hemimelica の l 例 を 経験 し た . 右足関節部 に 直径 5 cm 大の

骨性隆起 と ， 関節可動域制限があ り ， 単純 X 線像 と CT では腔骨遠位端 お よ び距骨 と 連続す る 2 か
所の病変 を 認 め た .

確定診断 と |刻 節可動域制限の改善 を 目 的に 切除術 を 施行 し た 病理組織学的 に は骨軟骨l匝に類似

し て い た が， 距骨お よ び膝骨遠位1�J-!t市部か ら 発生 し て い た こ と か ら ， dysplasia epiphysealis hemi­

melica と 診断 し た . 術後関節可動域制限 と 歩容の 改善が何 ら れた

は じめ に

Dysplasia epiphysealis hemimelica (以下， DEH)

は一般的 に 片側肢の長管骨の骨端部 ・ 関節内や距

骨な ど肩平骨 に 発生す る 骨軟骨の過形成であ る .

発症年齢は大部分が幼少期で， 男 児の足部に 多 く

見 ら れ る . 病理組織学的 に は軟骨帽 を 有す る 良性

疾患であ り ， 骨]1次骨)]重に一致す る . 今回， 切除術

に よ っ て 足関節の 良好 な機能回復 を得た 比較的稀

な DEH の l 例 を経験 し た の で報告す る .

症 例

症 例 : 6 歳 ， 男 児

主 訴 : 右足関節前方の)]重婚 と 可動域制 限

現病歴 : 4 歳頃か ら 母親 は 主 訴 に 気付 い て い た

が経過 を 見 て い た . し か し ， !J副留は次第に端l大 し ，

歩行中 に し ば‘ し ば" jl忌倒 す る よ う に な っ た た め平成

19 年 に 当 科 を 受診 し た .

既往歴 : 特記すべ き こ と な し

初診時所見 : 全身状態 に 明 ら かな異常 は なかっ

た . 右足関節前方 に は， 可動性の な い直径約 5 cm

の辺縁不整な球状の骨'性隆起 を 認め た . 自 発病，

圧痛は な く ， 局所に 発赤， 熱感 も なか っ た (図 1 ) ，

足関 節の可動域 は 自 動運動， 他動運動 と も に 背屈

- 15。 で あ っ た .

画像所見 : X 線正面像 (図 2-a) で は 腔骨内側遠

位骨端部 に ， 側面像 (匡1 2-b) で は 距骨前方 に 骨化

を 思 わ せ る 異常陰影 を 認 め た ， CT (図 3) で は距骨

前方に石灰化 を 伴 う 異常陰影 を 認め た . 両側膝関

M'iや 左足 関旬、i に ， 単純 X 線像で は 異常所見 は な

か っ た

臨床検査 : 特 に異常所見 は な か っ た .

以上に よ り 良 '性の骨軟骨性病変 を 疑 っ て切除術

を 行-っ た.

手術所見 : 約 12 cm の足関節前方縦切聞に て 進

入 し ， 右足関節 を 展 開 し た . 関節包内 に は距骨に

連続 し た 直径約 40 mm x 40 mm， 厚 さ 15 mm， 表

面が]1次骨様の辺縁不整 な球状の骨性病変 を 認 め た

(1豆1 4) ， こ れ と は 別 に 足関節内側 に も 腔骨 と 連続

す る 同 じ 性:1犬の 直径約 10 mm の 骨性隆起 を 認め

た . 関節包 と の癒着は な く ， Y'骨!I史は軽度茶褐色に

変色 し て い た . 関節軟骨を 損傷 し な い よ う に 注意
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図 1. 肉 眼所見
右足関節の前方 お よ び内側に'自
性隆起 を 認 め た

図 3. CT 
腔骨お よ び)俳骨前方 に 骨性の
異常陰影 を 認 め た .

し つつ腫癌 を 切除 し た .

病理組織学所見 : 腫癌の表層 は硝子軟骨か ら な

る 軟骨帽 を 有 し ， 既存の骨梁 と 連続す る 内軟骨性

骨化 を 呈 す る 病変であ り ， 骨軟骨!腫 と 一致 し た (医1

5-a， b ) .  

腫癌が骨端部 よ り 発生 し て い た こ と か ら DEH

と 診断 し た .

術後経過 : 術後 l 年の現在， 右 足関節前方の骨

性腫摺 は 消失 し た. 可動域は 背屈 100 と 改善 し ，

歩容は改善 さ れた . 転倒す る こ と は な く な り 局所

に終痛 も な く ， 再発 も な い ( 図 6-a， b) . 

な お ， へ ル シ ン キ 宣言 に の っ と り ， 両親に本症

例 を 発表す る 事に つ い て， 承諾 を 得て い る .

考 察

DEH は 1926 年， Mounchet と Belot が tarso­

megalie と し て 報告 し た の を l陪矢 と し ， 1956 年

図 2 単純 X 線像 a l b  
a 正面像では腔骨内側遠位骨端部に 骨化 を思 わ せ

る 小 円 形 の異常 |陰影 を 認め た .
b : 側面像では距骨前方 に 直 径約 4 cm の骨化 を 思

わせ る 異常陰影を 認 め た .

図 4. 術 中所見
関節包 を 切開す る と ， 既存骨 と 連続性 し
た !J重熔があ り !J訓告表面 は 白 濁 し 軟骨l帽様
であ っ た . 関節包 と の癒着 は な く ， 滑JJ英
は]1径度予�f窃色 に 変色 し て い た .

Fairbank が DEH と 命名 し 今 日 に 至 っ て い る .

DEH は一般的 に は 片側肢の長管骨 の 骨端部 ・ 関

節内や距骨な どの廟平骨 に 単発 あ る い は 多発す る

骨軟骨の過剰発育を 示す骨系統疾患で あ り ， 病理

組織診断学 に は 骨軟骨腫像 を 示 す6) 発生頻度 は

100 万 人 に l 人 と 稀で あ り 2) 本邦 で は 現在 ま で

に約 75 例が報告 さ れて い る に す ぎな い5) 遺伝性

は未だ不明 で あ る . 多 く は 10 歳 以 下 の 小 児期 に

発生 し ， 男 女比 は 3 対 1 と 男 児 に 多 し )6) 今 日 ま

で報告 さ れた症例の 2/3 が多発性で あ る . 発生部

位は大腿骨遠位内側， 腔骨'近位内 側お よ び足関節

が好発部位 と さ れて お り 6) ， 自 験例 は 6 歳 男 子 の
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図 5. 病理組織学的所見
a 縦割| す る と ， 軟骨帽様組織が連続 し て 観察 さ れた .
b : 軟骨組織は 正常骨髄に な だ ら か に 移行 し て い る 像 を 示 し た ( x 20) 

足関節発生例であ り ， 年齢， 性別， 発生部位 は い

ずれ も 典型的で あ る .

DEH は ， 肉 眼 的 に は 骨軟骨種 を 思 わ せ る 軟骨

帽 を 有 し て お り ， 病理組織学的所見では両者の鑑

別 は 困難であ る . ま た軟骨組織 を 含み関節近傍に

発生す る 滑脱性骨軟骨症 と の鑑別 も 必要であ る .

DEH と 骨軟骨腫の違い は， 発育方向が DEH で

は 骨端方向 に 向か う の に 対 し て， 骨軟骨腫では骨

幹端か ら 骨幹方向 に 向 か う 点 で両者 は 異 な る 6)

ま た 多発例では遺伝性があ る . 骨軟骨腫に み ら れ

る EXT-l， EXT-2 遺伝子の活性の低下は， DEI-I 

に お い て は 見 ら れ な い3) な ど の点で両者は鑑別 さ
れ る .

滑IJ莫t性骨軟骨症は滑H英組織 由来で、あ る と い われ

て お り ， 滑l院内や関節内 に局在す る . 好発年齢は

DEI-I よ り も 高 く ， 病理組織学的 に は 滑膜 と の連

続性 を 認め る へ 遊離体の存在 な ど も 鑑別 に 有用
で あ る .
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図 6.
術後単純 X 線像
a ，  b 術後 l 主n か 月 明 ら か な再発 は

認め て い な い .

自 験例 は 遊離体や 腫痛 と 滑Jj英 と の 連続性 は な

く ， 滑IJ真性骨軟骨!屈 は 容易 に 否定で き た が， 骨軟

骨Jj重 と の鍛別 は極め て 困難であ っ た . し か し ， 発

生部位 と 腫痛の伸展方向が DEH と は異 な り 過去

の報告例 と |臨床像が一致 し た こ と か ら DEI-I と 診

断 し た .

DEH の主な症状は 腫癌， 運動時痛， 関節可動域

制限な ど で あ り 6) ， こ れ ら の改善 を 目 的 と し て 切

|徐術を適応 さ れ る こ と が多 い . 手術は， 関節機能

の温存を 目 的 に ， 関節変形が発生 す る 前に 行 う こ

と が 一般 に 推奨 さ れて い る 1) 切除範囲 に 関 し て

は， 完全切除が困難 な関節近傍に病変があ る 場合

は， 完全切除でな く て も 時間の経過 と と も に 腫癌

は 消 失 す る こ と も あ る ï) 自 験例 は 腫癌の増大に

伴 い関節可動域制限が進行 し て転倒 し やす く な っ

た た め， Jj重摺の切除術 を 施行 し た . ま た放置 し て

お く と 機能障害 は進行 し ， 関節変形 を き た す可能

性が高い と も 考 え た .



術後 l 年の現在， {ilìj前 と 比べて 足関節の背屈 は

100 と 正常域 に 達 し ， 転倒 も ほ と ん ど し な く な っ

た . 画像所見で は現在再発 は認め て い な い.

関節 内 に発生 し た症例の た め， 変形性関節症の

発症の有無 に つ い て ， 術後の長期経過観察が必要

と 考 え て い る 2)
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Dysplasia Epiplasia Hemimelica in the Ankle Joint : A Case Report 

Takayuki Aoyagi， M. D.， et a1. 

Department of Orthopaedic Surger::，人 Kyorin University 

We report a case of dysplasia epiplasia hemill1elica in the ankle joint of a 6-year-old boy. On 
initial examination， he presentecl an 巴nlarg巴cl bony mass 5 cm in diameter and Iimitecl range of 
motion in the right ankl巴 joint. The mother reportecl first noticing symptoms at two years earlier， 
ancl the boy continued to su妊er frequent falls while walking. Raclographs ancl CT showed two bony 
lesions on the talus and distal portion of the tibia. Resection was performecl to obtain a 
histopathological cliagnosis ancl to improve th巴 range of motion. The histopathological findings 
suggest巴d an osteochondral lesion similar to osteochondroma， but clysplasia epiplasia hemimelica 
was the final diagnosis sinc巴 the lesion stemmed from the talus ancl distal epiphysis of the tibia 
After r可決ction， the range of motion was improved with ill1provecl gait ancl relief froll1 pain 
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