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注意欠陥多動性障害を合併 した先天性脊椎骨端異形成症の

0 脚変形の治療経験
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要 旨 注意欠陥多動性障害 を 合 併 し た 5 歳男 児で， 0 1闘!変形矯正手術 を 行 っ た 先天性脊椎骨端

異形成症の l 例 を報告す る 2 歳11寺に 両親が 0 1肉l変形に 気 付 き ， 当 科 を 初診 し た 単純 X 線像 で，

FTA は右 2020 ， 左 21 1 。 と 高度な 0 1開変形があ り ， し か も Il�骨近位 と 大腿骨遠位内側の'目 端部の不

整像を 呈 し て い た. 5 歳l時 ま で、装具療法を行っ たが受 け入れが困難で， 進行 し た た め 手術を 行 っ た .

術後の創外固定管理の困難が予想 さ れ， iiL下 に埋没 し た KiI官hner 鋼線の 内 固定 に よ る 一期的矯正

骨切術 を 行 っ た . 術後良好な矯正が得 ら れた.

は じ め に

Spondyloepiphyseal dysplasia congenita (以下，

SEDC) は ， 生 下時 よ り 低身長で， 脊椎 ・ I�I肢長 幹

骨の骨端部 に 異形成があ る 骨系統疾患の ひ と つで

あ る 4) SEDC は 下 肢 で は ， 幼 児期 よ り 高度 な 内

反股 と 下肢の O 脚 あ る い は X IJ1;11 を 呈 し ， 早期 よ

り 関節症の進行 も あ る . こ の た め下肢の ア ラ イ メ

ン ト 矯正や治療H寺期の決定 な ど に は難渋す る こ と

は 少 な く な い. 今回我々 は， SEDC で高度な進行

性 の O 脚変 形 を 呈 し ， し か も 注 意 欠 陥 多動性障

害 (attention-deficit/hyperactivity disorder ; 以

下， ADHD) を 合併 し た 5 歳 男 児の 治療 を 経験 し

た の で報告す る .

症 例

症 例 : 5 歳， 男 児 (初診時 2 歳)

主 訴 : 0 脚変形， 両膝関節痛

現病歴 : 在胎 38 週， 身長 46 cm， 体重 2 ， 680 g， 

帝王切開 (前回帝王切 開 ) で仮死な く 出生 し た . 2 

歳 2 か 月 時 に 両親 が 0 1闘|変形 に 気付 き ， 近 医 を

受診 し た . 骨系統疾患が疑 わ れ， 当 科 を紹介受診

し た . 単純 X 線像 よ り SEDC と 診断 し た (図 1 ) .

当 初 は ， 装具療 法で O }拡1I 変形の 進行遅 延 を 図 っ

た が， 装具装着の 受 け 入れが困難であ っ た . 徐 々

に O 凶l変形が進行 し ， 歩 行 時の 両 }j奈痛 が 出 現 し

た た め， 5 歳 3 か月 時 に 手術を 勧 め た.

発達歴 : 定頚 4 か 月 ， 寝返 り 9 か 月 ， 座位 9 か

月 ， っ か ま り 立 ち 10 か月 ， 独歩 12 か 月 で あ っ た.

既往歴 : な し

家族歴 : な し

入院時所見 : 身長 98 cm ( - 2 . 2 SD) ， 体重 1 6 . 2

kg ( 一 0 . 7 SD) ， 上肢長 102 cm， 比指極 1 10 % で体

幹短縮型低身長 を 呈 し ， 高度の O 脚変形， 鳩胸胸

郭， 腹部突出 を 認め た (図 2) . 顔貌は正常で， 眼 ・

耳な ど、 に変形は な か っ た . 歩行時の両膝痛 と 動揺
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図 1 .
初診H寺岡下JJ支正面
立位単純 X 線像
大腿骨遠位お よ び腔'間 近位骨端
部 の 異 常 を 認 め る . FTA は 右
2020 ， 左 21 1 0 と 著明 な O MI 変
形であ っ た .

図 3.

図 2. 身体所見
体幹短縮型低身長 と ， 高度 O 脚変形を 認め る .

術前の X 線所見
両下肢単純 X K;}Jl像では， IJ宅骨近位での骨幹端の不整， 骨端の出現
遅延， FTA は右 2220 ， 左 2290 ， MAD は 右 78 mm 内側， 左 85 mm
内í!!� と 著明 な 内反l践であ っ た ( a ) . 脊椎側面像では， 椛{本の扇平化
( 一部西洋梨状変形) に よ る l腰:tw過前湾 を 示 す ( b ) . 両股関節正面像
では， 大!腿骨骨ytMの不終 ・ 骨化遅延 ・ 内反11支であ っ た ( c ) .

性倣行， II珪度の う ち わ歩行を 認 め た . 神経学的異

常所見は な く ， 血液生化学検査は正常であ っ た .

画像所見 : 両下肢立位単純 X 線像で は 両陛骨

近位内側 お よ び大腿骨遠位内側での骨端の 不整，

骨端核の出現遅延を 認 め た . FTA は 右 が 2220 ，

左が 2290 ， 下肢荷重I�h は 右 で‘ 78 mm 内側， 左で

85 mm 内側に偏位 し て い た . 脊椎は椎体の廟平化

と 一部 は 聞洋梨1犬変形 を 呈 し て 腰椎 は 過 前 萄 で

あ っ た . 両股関節では大l阻骨骨端の不整， 骨化遅

延， 内 反股で あ っ た (図 3) . CT で は )J歪骨近位内

1Jm ・ 大腿骨速位内側で骨端線の不整 と 骨化の遅延

を， MRI で は 阿部位に Tl 強調像で低信号領域を

認めた (図 4) . 

a l b �  

治療経過 : 0 111;11 に 対 し て ， 朋:骨 を 1 cm 切除 し ，

腔骨近位 1/3 の骨 切 高位で 300 外反 と す る closed

wedge の棋状骨切 り を 行 っ た ( 図 5) . Kirschner 

鋼線の 内 固定 に よ る cross pinning で一期 的 に 矯

正 し た. ワ イ ヤ ー は 皮下に埋没 し た . 術後 は ギ プ

ス に よ る 外固定 を 6 週間併用後， 9 週間 で 荷重 開

始 し た . 14 週で骨癒合が得 ら れ， 内 固定 を 抜去 し

た . ADI-ID に よ る 多動 傾 向 が あ る た め 術後装具

は着用 し な か っ た . 1;1�1& 7 か 月 |時点 の 単純 X 線

像 で は FTA は 右 1830 ， 左 1860 と 改善 し た (図

6) . 歩行H寺の両JJ約百] は 消 失 し ， 術前の歩容異常は

改善 し た.
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図 4. 両膝 MRI 冠状Ijfr Tl 強調像
大l腿骨遠位 内 側骨端， IJI骨近位 内 M骨淵か ら 骨幹端
に 低信号領域があ る .

考 察

SEDC は H 型 コ ラ ー ゲ ン の 逃伝子 (COL2A l )

変異 に よ り ， 脊椎 と 長幹骨骨端音11 に 異形成 を 認め

る 体幹短縮型低身長 を 示す疾患であ る . 1966 年に

Spranger と Wiedemann ら が Morquio 病 と SED

tarda の盟型 と し て SED congenita の 名 称 を提唱

し た3) �11j度 と し て は お よ そ 1/2 . 000�1/30 ， 000

程度 と さ れて い る 2) 症状は低身長， 樽状胸郭， 下

肢変形 (X 脚 ・ O 胸り ， 内反股， 腹部突出， 動揺性

披行， 内反尖足， 口 蓋裂， 網膜剥 自[t ËI 内 |樟， ネ

フ ロ ー ゼ症候群 な どがあ る . 画像検査で は長幹骨

骨端部の 不整像 と 骨化遅延， 扇平推， 脊柱側 背症，

歯突起低形成 な ど を 認 め る 5) 特 に!接関 節では骨

端f:[;llの 異形成 に よ る 変形 と 早発性の変形性関節症

を 生 じ る 1)

本症例 に お け る 膝関節の治療では， 将来の変形

性膝関節症の発症を 予 防 す る こ と が重要であ る .

し か し 手術時期， 手術方法， 矯正後の固定方法に

つ い て の報告は 少 な く ， 一定の コ ン セ ン サ ス があ

る と は い え な い現状で あ る . 本症例 では， 5 歳時

ま で は装具療法に よ る 下肢 ア ラ イ メ ン ト 矯正を 期

待 し た が， 骨端の 不 整 と MRI で骨端部内側の輝

度変化があ っ た た め 手 術 に 踏み切 っ た. 骨切 り 部

位 は腔骨近ー位で、成長線を 水平化す る こ と を 目 標に

FT A 170。 を 目 標 に し て 腔骨 粗 面 下 の レ ベ ル で
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図 5 両下Wl'!矯正骨切 り 術後 X 線像
WIソ13・は 中央で 1 cm の 部 分 切 除 し ， 腰骨粗面下
で棋:1犬骨切 術で変形矯正 し ， Kirschner 鋼線 3

本 に よ る cross pinning 法 に て 骨 切 音1\ を 固定 し
て い る .

図 6. 術後 7 か月 |侍の両下肢立位正面 X 線像
FTA は右 1830 ， 左 186。 と 改善 し て い る .

30。 外反骨切 り と し た . 再外反化傾向 も あ り 目 標

FTA は よ り 過矯正が良か っ た か も し れ な い.

今 回 の 問題点 と し て ADHD を 合併 し て お り 創

外固定を 使用 す る こ と で術後の管理が困難で、あ る

こ と が予想 さ れた . ま た プ レ ー ト 固定 は， 骨端線

損傷の 可能性や近位骨 片 の 固定性が問題 と 考 え

た . こ の た め， Kirschner 銅線 に よ る 一期 的 な 両

側 同 時の腔骨近位での closed wedge 骨 切 り 術 を

選択 し た . 一期的に矯正 す る こ と で治療期 間 を 短



縮し ， ギ プス を 併用 し て 術後管理 を 最低 限 に す る

こ と で 患 児 の 受 け 入 れ を は か っ た . こ の 結 果，

ADI-ID に よ る 多 動傾向 の あ る 患 児 を 多1[1品種 の ス

タ ッ フ で支援 し な が ら ， 高 度 な O 間l 変形が矯正

さ れた .

ス 管理 に よ り 腔骨 近 位 で一 期 的根状骨 切 術 を 行

い， 下肢ア ラ イ メ ン ト の矯正 を 行 っ た . ADHD に

伴 う 術後管理 上の問題は な か っ た.
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| Abstract I 
Bow-Leg Deformity in Spondyloepiphyseal Dysplasia Congenita with 

A ttention-Deficit Disorder : A Case Report 

Tsutomu Oshigiri， M. D.， et al. 

Departm巴nt of Orthopaedic Surgery， I-Iokkaido Medical Center for Child I-Iealth and Rehabili tation 

W巴 report th巴 treatm巴nt of bow-leg deformi ty in spondyloepiphyseal dysplasia congenita in a 5 
year-old boy with attention-deficit hyperactivity disorder. The boy first visited at 2 years of age in 
our hospital. Radiographs show巴d leg deformities in both the epiphysi巴s and metaphyses of th巴
medial knee joint， and diagnosis was platyspondyly and short-trunk dwarfism. The bow-I巴g
deformity became progressive， and complained of knee joint pain on walking. The femoro-t ibial 
angl巴 was 2020 on 凶e rigbt and 2 1 1 0  on 凶e left， ancl he was diagnosed as spondyloepiphyseal 
dysplasia congenita. Initial treatment was using AFO orthosis， but he cannot aCCjuired to continue 
this treatment. At 5 y巴ars old， he was perform巴d corrective osteotomy at the proximal tibia fixed 
with criss-cross fixation and cast fixation. I-Ie cannot us巴 the external fixator beause of the control 
during healing of osteotomy. Acute correction with intracutaneous criss-cross fixation with plaster 
cast is the option for this ADI-ID child 
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