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要 旨 先天'1生JJ至骨偽関節の乳児期の変形に対 し て矯正骨切 り + Ender 釘 に よ る 力11療を 行 っ た 2
症例 を報告す る . [症例 1 ] 生後 4 か月 H寺に左下腿の脊l曲 に気付 き ， 当手，1 初診 し た . 左目玉骨のi槌腔狭
小化， 外側骨皮質の非部化 を 認め た た め， 2 歳 0 か月 11寺に 左下腿骨矯正骨切 り 十 Ender 釘J市入術 を
施行 し た . 術後 1 年で骨 癒 合を得て， 歩行状態は良好であ る . [症例 2] 生後 1 か 月 H寺 に 神経線維JJ重
症 I 型 と 診断 さ れた . 1 歳 4 か月 H寺 に左下腿の前外側凸の変形で、当科に紹介受診 し た I 歳 7 か月 時
に左下腿骨矯正骨切 り + Ender 釘Jr11入術を施行 し た. 術後 4 年 9 か月 時に 前回 の骨切 り 部遠位 よ り
再度湾曲変形を認め た た め矯正骨切 り 術 + Ender 主] 入れ替え術を施行 し た . 術後 6 週 よ り 装具 な し
での 歩行が可能であ っ た. 先天性腔骨偽関節の治療 と し て， 十分な髄腔 リ ー ミ ン グで病巣部に血行
を誘導 し ， 強固な髄内釘固定 に よ り 病巣音11 を安定 さ せ る こ と で偽関節を 生 じ る こ と な く 歩行可能 と
す る 良好な結果を得 る こ と が可能で、あ る と 考え ら れた.

は じ め に

先天性腔骨偽関節の 多 く は， 出生時は腔骨遠位

部の膏|並|変形 を 認め る も の の 偽関節 ・ 骨欠損を 呈

し て い な い. 経年的 に青 曲変形が進行 し '骨折 を生

じ ， そ の後 に骨折部の癒合不全を 生 じ 偽関節 を 呈

す る 事が多数例で あ る . 今回我々 は乳児期 に本症

を 疑 っ た 患児の 変形の初期 治療 と し て ， 骨折発生

前 に 矯正 骨 切 り を 行 っ た 上 で Ender 釘 に よ り 髄

内釘固定に よ る 内固定で加療 し て 良好な経過 を 得

ら れた 2 {�� を 経験 し た ので紹介す る .

症 例

症例 1 : 4 か月 ， 女児

主 訴 : 左下腿青山

現病歴および治療経過 : 在胎 38 週， 2 ， 714 g で

自 然分娩で、出生す る . 妊娠， 周 産期経過 に 特 に 異

;常は認め て い な か っ た . 生後 3 か月 で左下腿の青

山l に 気 付 き ， 4 か 月 検診で専門医受診 を 勧 め ら れ，

当 科 紹介受診 と な っ た . 左下腿の内反前湾変形を

認め た が， 明 ら か な可動域制 限や運動制 限 は認 め

て い なか っ た . X 線像で左腔骨に 内反前背変形を

認 め た . 遠位 1/3 レ ベ ルで， 内側の骨皮質部 に 骨

硬化像 と i随腔の狭小化 を 認 め た ( 1豆I l-a， b ) . つ か

ま り 立 ち 以前の た め ， 外来に て 経過観察 と し た .

1 歳で独歩 を 開始 し ， 歩行量 も 増 え た た め， 1 歳 2

か月 よ り 短下肢装具療法 を 開始 し た . 徐 々 に左腔

骨内側の骨硬化像の拡大， 髄腔の狭小 化 を 認 め た .

2 歳時 に は 外側骨皮質に 非薄化 I吸収像 を 認 め た

(図 2) . Crawford 分類 type 2 の先 天性腔骨偽関

Key wOI'ds : congenital pseudoarthrosis of  the tibia ( 先天性服骨偽関節) ， intram巴dullary nail ing (伽11�釘) ， neurofibro
matosis type 1 (神経科\*ft極症 I 型) ， corrective osteotomy (矯正骨切 り )
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図 l 症例 1 : 初診l時 (4 か 月 時) a I b 
視診上左下腿の内反， X 線にてJ1�骨， ml・骨の
内反前湾変形 を 認 め た

図 3. 症例 1 : 術中所見
腔骨湾11:l1部の骨n免は， 白 色 に JJ巴厚. 1槌j陛の狭小化を認め た.

節 と 診断 し た . 骨皮質の改変 よ り 骨折の リ ス ク が

高 い と 判断 し ， 2 歳 2 か 月 時 に 下腿矯正骨 切 り +

Ender 釘 に よ る 髄内 釘挿入術を 施行 し た . 術中の

所見では， 腔骨湾曲部の骨1]英は， 白 色 に肥厚 し て

い て ， 髄!控の狭小化が認め ら れた (図 3) . 骨切 り

後 は， 遠位 ・ 近位の髄腔の リ ー ミ ン グを血流が確

認 さ れ る ま で十 分 に 行 い ， Ender 釘に て髄内釘固

定 を 施行 し た . 後療法 は術後 4 週 ま で大腿 ギ プ ス ，

4"-'6 週 ま で下腿ギ プ ス ， 6 週以降に下l阻装具にて

歩 行 開始 と し た . 術後 10 か 月 時 の 下肢長 は 42

cm/43 cm で あ り ， X 線像 に て 骨癒合が得 ら れ，

外来に て 経過観察 と な っ て い る (]豆1 4) . 
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図 2. 症例 1 : 2 歳時
内 側骨皮質の肥厚 ( 実線矢印) と 外1l!IJ骨
皮質のす]�薄化 (点線矢印) を 認め る . ま
た髄l肢の狭小化を認め る .

図 4. 症例 1 : 術後 10 か 月 ( l 歳 2 か月 H寺 )
骨癒合が得 ら れ， 歩行状態は 良好であ る .

症例 2 : 1 蔵 7 か月 ， 女児

主 訴 : 左下腿湾曲

現病歴および治療経過 : 在胎 36 週， 体重 2，780 g， 

自 然 分 娩 で 出 生 し た 父 親 に von Recklinghou

sen's disease の既往があ り ， 皮脂の 多数の カ フ ェ

オ レ 斑の存在か ら 生後 1 か 月 時 に や]1 経線維腫症 I

型 と 診断 さ れ た . 7 か 月 検診で左下腿の 内 反 を 指

摘 さ れ， 1 歳 に な り 独歩 を 開始 し た 時 に 歩容 異常

に気付かれ， 1 歳 4 か 月 で 当 科 に紹介受診 と な っ

た. 初診時に X 線像で左腔骨の 内反 300 ， 前脊 300

の変形を 認め， 遠位 1/3 に 内側， 後方の骨皮質の



図 5.
症例 2 ・ 初診H寺 ( 1 歳 7 か月 時 )
a 左/JE骨の 内反前脅 変形， 骨皮 質

の肥厚， 髄)控の狭小化を 認 め る .
b : 背部に カ フ ェ オ レ 斑を認め る .

a l b l � 
図 6.
症例 2
a : 1 歳 10 か 月 . 術後 6 か 月 . 骨癒合

は認め て い な い .
b : 3 歳 1 か 月 . 術後 1 1:1三 6 か月 . 宵

t癒癒奇程、合が得 ら れて い る .
c ・ 6 歳 4 か月 . 術後 4 年 9 か月 X 線

で前回管切 り 部 よ り 迷位で内反変
形を認め た. CT に て髄腔の完全
閉鎖を 認め た .

し同

肥厚， 髄腔の狭小 化を 認め た ( 医1 5-a， b) . 神経線

維j匝症 I 型 に 合併 し た Crawford 分類 type 2 の

先天tl:J腔骨偽関節 と 診断 し た . 1 歳 7 か 月 時 に 左

下腿矯正骨切 り + Ender 釘 挿入術を施行 し た . 術

後 l 年 6 か月 で骨癒合が得 ら れ， 歩行状態 も 問題

な く 経)品 し て い た . し か し ゃ町f麦 4 年 9 か月 の 6 í旗
4 か月 時に は前回の手術部位 よ り 遠位 に 内反 150 ，

前膏 200 の変形を 認め， 骨長 に 対 す る i随内釘 長 の

不均衡を認め た . ま た CT で髄腔の完全閉鎖 を 認

め た た め 骨折の リ ス ク が高い と 判断 し て， 矯1E骨

切 り と 髄内釘今の入れ替 え手 術 を 施行 し た (1豆1 6-a，

b， c ) . 前回手術時 と 同様に髄j控 は 完 全 に 閉塞 し

て お り ， 病理で も 海綿骨を 認 め な か っ た (図 7) . 

後療法は術後 4 J.阻 ま で大腿ギ プ ス ， 4"-7 週で下腿

ギ プ ス ， 7 週か ら 下l阻装具， 9 週か ら 荷重開始 と し

た . 現在初回手術後 6 年の 7 歳 7 か 月 時 の下肢長

は 67 cm/68 cm で あ り ， 骨癒合 も 得 ら れ， 歩容の

異常 も な く 良好な経過が得 ら れて い る ( 1豆1 8) . 

考 察

先 天 性 腔 骨 偽 関 節 は， 曜 患 率 は 140 . 000"-

190 ， 000 人 に l 人 と い う 非常 に 稀 な 疾 患 で あ る .

そ の 55% に神経線維腫症 と の合併， 15% に 線維性

骨異形成症 と の合併が見 ら れ， 線維成分の肥厚 に

よ り 血管の成長が乏 し い の が偽関節 を 生 じ る 原因

であ る と い う 報告 も み ら れ る が， 明 ら か な原因は

解明 さ れ て い な い，1 )5) 鑑別 疾 患 と し て ， ben ign 

form of  anterolateral bowing of the tibia があ り ，

KAFO に よ る 保存療法 に よ り 変形の 自 然矯正が

期待 さ れ る 1 )2) X 線像では腔骨の脊11/ 1 のみで， 1m，

73 



a ト

図 7.
症例 2 : 6 歳 4 か月
a 術直後. 前回手術時に リ ー ミ ン グに

よ り 髄腔形成 を 行 っ た が， 切除骨片
の髄腔は完全に閉塞 し て お り ， 病理
で も 海綿骨を 認め な か っ た (b) .

2 3 4 

骨が正常で、 あ る こ と 髄腔閉鎖や骨皮質の非薄イじ

を 生 じ な い の が特徴であ り ， 今回の 2 症例 と は X

線像が異 な っ て い る . 一方， 先天性腔骨偽関節は

一度骨折 を 生 じ る と 骨癒合が得 ら れに く く ， 様々

な治療 を 行 っ て も 再骨折， 変形， 短縮な どの機能

障害を 起 こ す こ と が多 く ， 治療法の選択お よ び タ

イ ミ ン グに難渋す る 疾患であ る . 画像上の分類は

複数報告 さ れて い る が， I臨床的 に は Crawford の

分類が用 い ら れ る こ と が多 い (図 9) . こ の 分類に

よ る と type 1 は 良性 と さ れ， 保存的治療で骨折

を 生 じ ずに経過観察可能 と さ れて い る . type 2 か

ら type 4 は ， 経過中 に 必 ず外科 的治療が必要で
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図 9.

図 8
症例 2 : 7 歳 7 か月
初回手術後 6 年. 骨癒合が得 ら れ，
歩行 も 問題な く 経過 し て い る .

Crawford 分類
Type 1 = 髄腔 に 異常を認め な い.
Type 2 = 髄腔の狭小 化を 伴 う 骨硬化
Typ巴 3 = 謹胞性病変 を認め る
Typ巴 4 = 骨折 ま た は 偽関節形成

あ り ， 病巣部の十分な骨切除が推奨 さ れて い る6)

今 回 の症例 は ど ち ら も 初診 時 に は type 2 と 判 断

し た . 術中所見で も 髄腔 は 硬 い 白 色皮質骨で閉鎖

し て お り 血行が認 め ら れな か っ た . 経年的変化か

ら type 4 に 移行 す る こ と も 考 え ら れた . そ の た

め病的骨折の可能性があ る こ と ， そ し て骨折を 生

じ て か ら で は 治療に 難渋す る こ と か ら ， 下肢ア ラ

イ メ ン 卜 矯正 お よ び強固 な 回定を行 う 目 的 に 下腿

矯正骨切 り + Ender 釘 に よ る 髄 内 釘挿 入 術 を 施

行 し た.

]oseph ら も ， 3 歳未満の髄内釘固定 + 骨移植に

よ る 治療で 良 好 な 成績 を 報告 し て い る 3) 卜分な



病巣部の骨切除を 行 う 場合， そ の骨欠損 を 補充す

る た め に は， 血管柄付 き )m:骨移植や骨移動術 も 必

要 と さ れ る こ と が し ば し ばあ る . し か も 骨癒合を

待機す る 聞の荷重 を 確保 す る た め に は創 外国定器

や強固 な 内固定が必要 と な る . さ ら に下 l胞の ア ラ

イ メ ン 卜 を長期 に 正常に保つ 事が良好な予後 を �gì

侍す る ヒで重要であ る こ と は い う ま で も な い7)

今回の 2 症例で は， 骨折前の乳児期 に病巣部の

骨切除 を す る こ と な く 下 腿矯正骨 切 り + Ender 

釘挿 入 術 を 施行 す る こ と で 良 好 な成 績 が得 ら れ

た . 骨折 ・ 偽関節形成前の段階では， 十分な病巣

部の骨切除を行わ な く て も ， 十分な髄)陛の リ ー ミ

ン グで病巣部に血行 を 誘導 し ， 強固 な髄内釘固定

に よ り 病巣部 を安定 さ せ る こ と で偽関節 を 生 じ る

こ と な く 良好な結果 を 得 る こ と も 可能であ る と 考

え ら れた . 成長 に 応 じ て髄 内 釘の 入れ替 え 手術が

必要 に な る こ と があ る が， 試みて よ い方法 と 考え

て い る .

ま と め

1 ) 先天性腔骨偽関節 に 対 し ， 乳児期 に予防的

に矯正骨切 り ， Ender 釘固定術 を 施行 し た 2 例 を

経験 し た.

2 )  2 例 と も 偽関節の形成 な く ， 骨癒合が得 ら

れて 良好な成績が得 ら れた.

3 )  1 例で は成長 に よ り ， 新 た な変形の進行を

認め， '1組内生j の入れ替え 手術が必要 だ っ た .
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Corrective Osteotomy and Intramedullary Nailing for Congenital 

Pseudoarthrosis of the Tibia 

Y uz uru Sakakibara， M. D.， et al. 

D巴partl11ent of Orthopaedic Surgery. Hokkaido Medical Center for Child H巴alth

and Rehabilitation， Sappor。

We report on two cases of congenital pseudoarthrosis of the tibia treated with corrective 
ost巴otOl11y and Ender's flexible intral11edullary nailing in toddler. Case 1 : The girl was noticed th巴
anterolateral bowing of the left thigh at 4 months old， and presented to our hospital for th巴 first
til11e. Because th巴 medullary cavity of the left tibia was narrowing and thinning lateral cortex was 
progressive. treated with corr巴ctlv巴 osteotomy and Ender's fl巴xibl巴 intramedullary nailing at 2 
years old. ìヘTalking can get after six weeks after surgery and maintain until one year. Cas巴 2 : The 
girl was diagnosed at a l110nth old as neurofibrol11atosis type 1 .  She was r巴ferred to our hospital for 
anterolat巴ral bowing of the left thigh at 1 y巴ar and 4 months old. We treated h巴r left t ibia with 
correctiv巴 ost巴otomy and Ender's flexible intramedullary nail ing at 1 year and 7 months old. The 
anterolateral bowing recurr‘巴d at distal end of osteotomy part 4 years and 9 1110ntlls after surgery， 
The corrective ost巴otomy and revision of Ender's nail. then she could walk without orthosis after 6 
weeks. 1n the initiate surgical treatment for the congenital pseudoarthrosis of th巴 tibia， it is the most 
important that the sufficient of reaming for medullary cavity for inducing blood supply and t lle 
stability with intram巴dullary nailing. For けlis reason， we think there two cases cause good outcome 
which patient can walk free after the initial surgery. 


