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骨盤の低形成 と 脚短縮の 同側に合併した 臼蓋形成不全の治療経験
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要 旨 片 側の骨盤低形成 と !問l短縮に合併 し た 臼蓋形成不全の 一例 を 経験 し た . 症例 は 12 歳男
児で墜落性!被行 と 股関節痛 を 訴 え て受診 し た. 右骨R完全体が低形成で恥骨 は1!lt形成で あ り ， 臼議;形
成不全 を 認 め て お り ， 悶側の下肢 4 . 5 cm の短縮を 認めた こ の症例 に対 し て Salter 骨盤骨切 り お
よ び大腿骨内反減捻骨切 り 術 を 施行， 癒合後 に下!阻骨での脚延長 を胸行 し 骨癒合を 得 た . 術後 4 年
の現在， J出l長差 は認めず ， 臼 藁の骨性被覆 も 改善， 股関節の運動|時痛 も 軽快 し た 白菜形成不全に
対 し て は， 恥骨1!!�形成の た め Salter 骨盤骨切 り 術 し か適応がなかっ た た め 自 性被覆の改善 に は 限
界があ り ， 大 き な移動量が必要で あ っ た そ の結果， 脇信骨切 り 部の安定性が不良で骨癒合が遅延
し た . 脚延長では良好な骨形成を 示 し て いた . 骨盤の低形成 と 同1HUの脚短縮に 合併 し た 臼蓋形成不
全を認めた症例 の報告 は渉猟 し 得た 限 り では認め なかっ た . 何 ら かの骨系統疾患が疑わ れ る が， 確
定診断 に は至 っ て い な い.

小児期 に お い て脚長差 を き た す骨系統疾患は 多

数あ る が， JJtrJ長差 を き た す よ う な骨盤の低形成 と

臼蓋形成不全 を 合併 す る よ う な症候前二は知 ら れて

い な い. 我 々 は 片側 の 骨離の低形成 と IlLII短縮 に伴

う 臼蓋形成不全を 呈 し た一例 に 対 し て手術を行い

良好な結果 を 得 た の で報告す る .

満を認め た が， 特徴的な顔貌や精神発育遅滞は認

め な か っ た . cafe au lait spot や外見上の変形， 奇

形を認め な か っ た が， J患芭側 の停留皐丸 お よ び

症 例

症例 は 12 歳男児で， 6 歳の頃か ら 出11長差を 指摘

さ れ当科に て 経過観察 さ れて い た . 12 蔵 に な り !U，II

長差 に よ る 倣行 を 認め， 患側股関節の運動時痛 な

ど を 訴 え る よ う に な っ た た め 手術 目 的に て 入院 と

な っ た . 既往歴， 性成熟 に特記すべ き こ と は な か っ

た

全身所見 と し て 身長 は平均 ::!:: l SD で'jl韮度のJl日

歯の萌出 を 認め な か つ た . 永 久歯の萌出 は母親に

も 百思め な か っ た .

単純 X 線では右大腿骨 2 . 5 cm， 右下腿骨 2 cm

の短縮を認め， 同 1n� の骨盤全体が低形成で恥骨 は

無形成で あ っ た ( E�I l ) . 思側大腿骨の頚部 は11珪度

短縮 と 400 の 高 度前捻 を 呈 し て お り ， Sharp 角

480 ， Center-edge angle (CE 角 ) 180 ， Acetabular 

Head Index (AI-II) 72 % と 骨性 臼 葦 の 被 覆 が 不 良

であ っ た . 骨盤全体が患側 に傾 い て お り ， 患側 の

臼蓋は 7。 後方 に 開 い て い た . 関節の可動域は 健側

に比 し て 屈 |社1 ， 件I展， 外旋 に 制限があ り 最終域で

痛 み を 伴 っ て お り ， 内}jJfは増大 し て い た . 墜落性

Key words : acetabular dysplasia (0 1蓋形成不全) ， hypoplasia of pelvis (骨 撚低形成) ， aplasia of pubis (恥骨無形成) ，
short leg (l肉l短縮) ， osteotomy ('lîJ 切 り )
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図 l
入院11寺単純 X 線
a 立位骨盤前後像. 右11!U骨鍛の低形成 お

よ び右恥骨の1!!Ii形成 を 認 め る Sharp
角 480 ， CE 角 180 ， AHI 72% 

b : 両下)J支立位全長前後像. 同 側の大腿骨
に 2 . 5 C111， 下腿骨に 2 C111 の脳l短縮を
認め る .

図 2 術直後骨盤単純 X 線
骨tif症は Salter 骨盤骨 切 り 術を行い ， 11易骨
骨 切 り 部 を ネ ジ イ寸 き 4 . 5 111111 K-wire 3 
本 に て 固定 し た . 大1D1'!骨 は 内 反 1 00 ， 減
捻 35。 の減捻内反骨切 り 術を 行 っ た .

図 3. 最終経過t6'L察1K'j骨i!空単純 X 14l a | b  
a 立位骨盤前後像. 骨切 り 部の骨癒合 と 良好な骨性被覆 を認め る .
b : 延長 中 お よ び延長終了後の患側 下腿骨 前後像. 延長音flの骨形成 は良好で、

あ る

披行 を 認 め た が， Trendelenburg 徴候 は 陰性で

あ っ た . 恥骨部 に は圧痛， !腫脹な ど を 認めず， 透

視下で は 股関節の脱臼， 亜脱臼 も 認め な か っ た た

め， 痛みの原因 は脚長差 に伴 う 炎症の可能性が高

い と 考 え た .

こ の症例 に 対 し て ま ず骨性の被覆 を増大 さ せ る

た め に Salter 骨盤骨 切 り お よ び大腿骨 内 反減捻

骨切 り 術 を 行 い ， そ の後 に脚延長 を 行 う こ と と し

た . 大腿骨の骨切 り は減捻 350 ， 内反 100 で腸骨の

骨 切 り 部 は 4 . 5 mm ネ ジ 付 き I(-wire 3 本 に て 固

定 し た (図 2) . 術後 は 3 週間の体幹下肢 ギ プス 固

定 の 後， 5 週 目 か ら 部分荷重 を 開始 し た . 術後経

過 と し て 内 固定材料の折損や骨切 り 部の選延性骨

癒合 な どの合併症 を 認め た が， 内固定材 料の追加

や骨髄液の局所注 入 な どの追加処置を 行 い ， 骨性
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の被覆の減少 は あ っ た が骨癒合を 得た . 次 に リ ン

グ型 の創外固定器 を 用 い た 骨延長で は 特 に ト ラ ブ

ル な く 延長が可能で healing index 30 . 6 日 /cm と

良好な骨形成を 認め た.

術後 44 か 月 の 最 終経過観察時 に は Sharp 角

420 ， CE 角 350 ， AHI 90% と 良 好な骨性被覆が得

ら れ， 出1I長差が消失 し 墜落性披行が解消 し て い た

(図 3) . 可動域 は 屈 曲 の可動域が拡大 し て お り ，

運動時痛 は軽減 し て い た . 内 外旋の可動域は術前

と 比 し て 外旋方向 に シ フ ト し て い た . 術後の大腿

骨頚部の前捻は健側 と ほ ぼ同等であ っ た が， 骨性

臼蓋は術前の後 ろ 聞 き が 70 か ら 200 へ と さ ら に増

大 し て い た (図 4， 表 1 ) . 現在， 高校で運動部 に 所

属 し て お り 激 し い運動を 行 っ て い る た め ， 時折股

関節痛を訴え る も のの大 き な問題は認め て い な い.



術前 術後

l 与 恥 |
図 4，
骨盤， 大腿骨近位部の形態変化

右 左
術前 か ら 骨盤 は 患側 に r 程度傾斜 し て い
た . 態1!!U の大腿骨頚音11前捻は術後， 館側 と
ほぼ同等であ っ た が， 1三l 蓋は術前 よ り も さ
ら に後 ろ 開 き と な っ て い た. 大腿骨頚部前捻 400 ........ 50 

股関節の前聞き -70 寸 ・20。
100 ____.. 100 
150 ヴ 150

考 察

小学校高学年での 臼蓋形成不全 に対す る 補正手

術 は骨盤骨切 り と 大腿骨骨切 り を 組み合わせて 行

う のが一般的であ る ， Salter 骨盤骨切 り 術 は骨片

の移動量のわ り に被覆の改善度が低 い た め， 高年

齢に な る と 回転 の 中 心が骨頭に よ り 近い術式の ほ

う が有効であ る . 骨端線の閉鎖前 に は ト リ フ。ル骨

切 り 術， 閉鎖後 に は 臼蓋回転骨切 り 術 と い っ た 手

術が行われ る こ と が多 いが， 本症例 に お い て は恥

骨の無形成の た め に こ の よ う な術式を 行 う こ と が

不可能であ り ， Salter 骨盤骨切 り 術 し か選択肢が

な か っ た . 骨切 り し た 骨片 を 大 き く 移動 さ せ る こ

と は容易では な し 結果 と し て 固定具に も 大 き な

負担が生 じ た と 思わ れ， 術後の 内固定材'�;_;I の折損

や骨切 り 部の選延性骨癒合 に 影響 し た 可能性が高

い. 骨 盤の形態異常に伴 う ほか の 問題点 と し て骨

盤の傾 き が術前か ら 後方 に 聞 い て お り ， 骨片 を 前

外側へ移動 さ せ る こ と に よ り ， 後方への亜脱臼の

危険がさ ら に高 ま っ て い る 点 も 今後注意が必要で、

あ る .

本症例 は骨盤の低形成や歯牙形成不全な ど骨系

統疾患 に 共通す る 所見 を 有 し て い る た め， 既知の

症候群 と の鑑別診断が必要で あ る . 頭蓋鎖骨形成

不全症 に お い て 部分欠損が よ く 認め ら れ る 部位で

あ る 鎖骨や頭蓋骨 に は形態学的異常 を 認め て い な

い. 総排rl!t孔脱出で認め ら れ る 恥骨結合の解離や

外性器の異常' は認め な か っ た . ま た停留翠丸 は あ

る が尿路系の閉塞性障害や腹筋の形成不全 も 認め

表 1 . 術前後の関節l可動域， x K�j(計 測値の変化

右 左
!市 |出 90 1 10 120 

伸展 - 5 。 10  

タト1 40 -砂 40 40 

内 転 30 40 30 

廊 111 1外旋 40 50 80 

J罰 111 1内旋 60 40 10  

CE 角 18 35 33 

Sharp 角 48 圃令 42 45 

AHI 72% 90% 90% 

il\ 1l!1l股関節 は {ijIT後， }iî: I 1 1 1 お よ び外旋の可動城が改善 し
た . CE ffJ ， Sharp 角 ， AI-II と も に 健1!!11 と 同 等 ま で改善
し た .

な か っ た た め プル ー ン ペ リ ー症候群の 可能性 も 低

い と 判断 し た ま た骨延長 に お いて も 良好な骨形

成 を認めて い る こ と か ら ， 骨形成不全 を き た す疾

患は否定的で あ っ た ， J膝蓋骨や脊椎 に は 異常所見

を 認 め なか っ た が， 歯牙形成不全を 認 め た . 以上

の点か ら 既知lの症候群 と 診断 す る の は 困 難で あ っ

た

骨盤の低形成 に よ る 股関節 臼蓋形成不全は 今 ま

で数例報告 さ れて い る が1) 凶l短縮 を 伴 っ た 症例

の報告は さ れて い な い . 本例で は IJ対l短縮 は 大腿，

下腿 と も に認め て お り ， 同側の骨盤の低形成 を 認

め て い る こ と か ら ， 片側骨盤か ら 下肢 に か け て の

低形成 と も 考 え ら れ る . Sarban ら の報告 し た 乳

児の症例 は恥骨'1n�形成 と 臼輩形成不全 お よ び股関

節脱臼 に停留準丸 と 泌尿器系 の先天異常合併 し た
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症例 で4) ， 本症例 と 共通点が多 い が， 確定診断 に

は 至 っ て い な い. Sf巴ropoulos の 報告 し た 2 f9tl で

は両側の恥骨形成無形成 と 股関節脱臼 を 合併 し て

い る が， 泌尿器系の異常 は認め て い な い5) Nish

lmura ら は こ う し た症例 に は small patella や Spl

nal deformity を 合併 す る こ と や家族 内 発 生 を 認

め る こ と が多 い た め， 1 つ の症候群 で は な い か と

述 べ て い る が3\ 原 因遺伝子は ま だ 同定 さ れて い

な い2)

志士 吉五'1‘ロ ロロ

骨盤の低形成 と l出l短縮に合併 し た 臼 蓋形成不全

の一例 を 経験 し た . 恥骨無形成 の た め， Salter 骨

盤骨切 り やIIT し か適応がな く 骨性被裂の改善 に は 限

界があ り ， 大 き な移動量が必要で あ っ た た め， jJ易

骨骨切 り 部の安定性が不 良で骨癒合が遅延 し た.

患側の股関 節 に は後方開 き の傾向があ り ， 大腿骨

内 反減捻骨切 り 術 と の組み合わせ に よ り 後方亜脱

臼 の 危険が残存 し て い る . }問l延長では良好な骨形

|Abs加ctl

成 を 示 し て い た . 何 ら かの骨系統疾患が疑 わ れ る

が， 確定診断 に は至 っ て い な い.
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Shogo Mukai， M. D.， et a1. 

Department of Orthopaedic Surg巴ry， National Hospital Organization Kyoto lVIedical Center 

We report a case of acetabular dysplasia combined with ipsilateral hypoplasia in the pelvis and 
short leg in a 12-year-old boy presenting limping and hip joint pain. Plain radiographs showed 
hypoplasia of right pelvis and aplasia of pubic rami， and acetabular dysplasia. with a 4 . 5  cm 
shortened ipsilateral leg. We performed Salter pelvic ost巴otomy and femoral varus derotation 
osteotomy， followed by leg lengthening in th巴 tibia. At four years after the operation， there was no 
pain and radiographs showed improved bony coverage over the acetabulum. and no length 
discrepancy in the leg. The lack of pubic rami requir巴d the Salter ostetomy and mad巴 i t difficult to 
achieve stability at the osteotomy site. Bone formation in callus distraction was not disturbed 
There has not been no other r巴ported cases of acetabular dysplasia combined with ipsilateral pelvic 
hypoplasia and short leg. This is the first known case of this malformation syndrome. 


