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要 旨 骨形成不全症に伴 う 変形治癒骨折後のJ1'.] 関節機能障害 に 対 し て 手 術 を 行 っ た 2 例 3 肘 を

経験 し た .
[症例 1 J 14 歳， 女性， 骨形成不全症 sillenc巴 I 型.

幼児期 よ り 多数回 骨折を 繰 り 返 し て い た 14 歳INi に 両11'.] 内反変形 と 可動域制 限 を 主訴 に 当 科を受
診 し た. 両肘内反屈 IHI変形 と IU 関節制l展制限に対 し て創外出|定燃を !'I'] � ， た 上腕骨外反{fI:1股矯正管 切
り 術を 行 っ た 術後 22 年の最終診察H寺では肘関節可思J域は改善 し ， EI �:哲生活に支障を認め な い.
[症例 2J 14 歳， 女性， 骨形成不全症 sil1ence 1 型.

幼児期 よ り 多数回官・折 を繰 り 返 し て い た . 14 歳l時に 右 11'.] 内 反変形 と 運動|時のJ1'.] 関節痛を 主訴に 当

科を受診 し た 校骨頭周 凶 に圧痛， 運動|時痛があ り ， 単純 X 線像で前腕骨の高度の湾 曲変形 と 腕焼

関節の 脱臼 を 認め ， I業l節症性変化 も 呈 し て い た. 1冬痛改善 目 的に椀骨頭切除 と Ilす筋を 用 い た 関節形
成術 を 行 っ た . 術後 l 年 10 か 月 の最終診察時では圧痛 運動時1I)j は iì�失 し ， 日 常生活， 学校生活に

支障を認め な い

は じ め に

骨形成不全症 は 小 児期か ら 易骨折性 を 呈 し ， 多

数回骨折後の変形治癒が問題 と な る . 骨形成不全

症 に 伴 う 変形治癒骨折の報告 は 多 く が下肢に関す

る も の で あ り ， 上肢 に 関す る も の は 少 な い1)2)6)

両肘内反変形 と 可動域制限 を 主訴に 当 科 を 受診 し

た. 初診時所見で 内 反 角 は 右 が 250 ， 左が 350 で

あ っ た . 右 肘 関 節 の 可動域 は 伸 展 が 300 ， 屈 曲

1450 ， 左 はや1 "展が - 300 ， 屈 |並1 140。 と 伸 展制 限 を

認 め た. 単純 X 線像で骨折後の 変形治癒 に よ る

上腕速位の 内反屈 曲 変形 と 尺骨の膏 曲変形 を 認め

た. 右椀骨頭 は班脱臼 し て い た . Carrying angle 

は右が 2050 ， 左が 215。 であ っ た (図 1 ) .

下肢 は 荷重肢で あ り 脚長差や変形が， 起立 歩行ー な

ど 日 常生活動 作 の 大 き な障害 と な る こ と が理由 と

し て あ げ ら れ る 捌. 今回 は上肢多発骨折後の変形

治癒に よ り ， 肘関節機能障害 を 呈 し た骨形成不全

症の 2 例 3 [J�の手術後成績を検討す る .

症例 I

14 歳， 女性， 骨形成不全症 sillenc巴 I 型. 幼児

期 よ り 多数回の 回目立骨折の既往があ る . 14 歳|時に

両肘 内反屈 曲 変形 と 肘関節伸展障害 に 対 し て左

右 と も 上腕骨遠位で， 400 の 外反矯正， 前方屈 曲 角

度(tilting angle) 100 を 目 標 と し た 伸展矯正 と な る

よ う に レ ジ ン 創外固定 を 用 い た 上腕骨速位の矯正

骨切 り 術 を 両側 に施行 し た (図 2， 3) 9) . 術後単純

X 線像で carrying angle は 右 が 1700 ， 左が 1750

と な り ， 上腕骨速位の前方屈 |曲 角 度 は 右が 250 ，

Key wo，'ds : osteogenesis imperfecta ( 骨形成不全疲れ impairment of elbow joint (肘関節障害 ) ， surgical procedure ( 手 討す
治療)
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図 1. 術前単純 X *JA像
上腕骨遠位での 内反屈 11l:1 変形 と 尺骨の室富 山変形
を 認 め た. Carrying angle は 右 が 2050 ， 左が
215。 であ っ た . 右椀骨頚は亜脱臼 し て い た

左が 150 であ っ た .

術後 22 年 の 最終診察1I寺 に お け る 布 肘関節の可

動域は伸展 - 150 ， 屈 曲 1300 ， 左は伸展 100 ， 屈 |曲

1300 で あ っ た . 単純 X 線像では carrying angle は

右が 1700 ， 左が 1750 に保た れて い た . 腕焼関節に

]1珪度の関節症性変化 を 認め た が， 日 常生活に支障

は な か っ た (図 4) . 

症例 2

14 歳， 女性， 骨形成不全症 sillenc巴 I 型. 幼児

期 よ り 多数回の四肢骨折の既往があ る . 14 歳H寺に

右肘 内反変形 と 運動時の 肘関節痛 に よ り 学校生活

に支障を き た し た た め 当 科 を 受診 し た . 初診11寺所

見で、は右幌骨頭の 隆起を 触知 し ， 椀骨頭周 囲 に 圧

痛 と 囲内外運動時 に 強 い終痛 を認め た . 右肘 関節

の 可動域は伸展 が 50 ， 屈 曲 が 1450 ， 前腕囲 内が

850 ， 回外 は 700 であ っ た . 左は伸展が 50 ， 屈 1 1 1 1が

1450 ， 囲 内 が 850 ， 回 外は 850 と 健側 と 比較 し て可

動域制限 を 認め な か っ た . ま た 肘 内反 ス ト レ ス で

不安定性 を 呈 し て い た . 単純 X 線 と 3 次元 CT 所

見で は骨折後の変形治癒に よ る 尺骨の著明 な 軍事 l出

変形 と 槙骨頭の外側後方脱臼 ， 腕幌関節の 関節症

性変化を認め た . 上腕骨に は変形 を 認め な か っ た .

Carrying angle は 右 が 2000 ， 左が 1700 で あ っ た

術前 術後

正面 側面 正面 側 面

図 2. ( 文献 7 を一部改変)
レ ジ ン創外固定を 用 いて 左右 と も 40。 の 外反矯正 と 前方屈
曲 角 度 (tilting angle) 10。 を 目 標 と し た 伸展矯正骨 切 り 術を
胞行 し た.

a l b 図 3. 術後単純 X 線像
上腕骨遠位は 外反 250 ， 前方屈 曲 200 と な っ た .
a 正面， b : 側面

(図 5) . 

術中所見で は焼骨頭 に 関節軟骨の 欠損 と 骨腕を

認め た (図 6) . 

焼骨頭H見臼 に 伴 う 右肘 内反変形 と 腕槙関節の変

形性関節症の診断 に て 焼骨頭 切 除 と 肘 筋 を 用 い た

関節形成 術 を 施行 し た (図 7-a， b ) . 術後 l 年 10

か 月 経過 し た 最終診察時では可動域制 限 は 無 く ，

圧痛 と 運動時痛 は消失 し て い た . ま た 術後 の 内反

不安定感は認め な か っ た . 日 常生活や学校生活 に

支障は認め て い な し 当 (図 8) . 

考 察

骨形成不全症は I 型 コ ラ ー ゲ ン の生合成異常を

基盤 と し て骨の脆弱tl: を 示す疾患で あ る . 発症頻
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a . 右 正面 b . 右 側面 c . 左 正面 d . 左 側面

図 4. 術後 22 年経過H寺の単純 X 線像
Carrying angl巴 は右が 1700 ， 左が 1750 であ り ， 上j腕骨 述位の前方屈 曲 角 度 は右が 200 ， 左が 100
と 良好な ア ラ イ メ ン ト が保 た れて いた.

図 6 術中所見
椀骨頭の関�@I次骨 は 欠損 し ， 変形性関節j症
の所見 を 呈 し て い た (矢印 ) • 

a . 正面 b . 側面 c .  3 次元 CT

図 5. 術前単純 X 線像， 3 次元 CT 像
尺骨の著 明 な 湾 I H I 変形， 機骨Njîの外側後方!脱
臼 ， 腕機関節の関節症性 変化 を 認め ( 矢 1=1] ) ， 
carrying angle は 200。 であ っ た. 上腕骨の変
形は認め な か っ た .

度は約 25 ， 000 人 に l 人 と さ れて い る 7) 小児期か

ら の易骨折性 に 加 え て骨折後 に 生 じ る 体幹や四肢

の変形が問題 と な る .

変形矯正予術 に 関 す る 報告 は 多 く が下肢 に 対す

る 手術 で あ り ， 上肢に 関 す る 報告 は 少 な い4) 理

由 と し て， 上肢は非荷重関節で あ り 下肢 と 比較 し

て 日 常生活で機能障害 を 呈す る 例 が少 な い こ と が

挙 げ ら れ る 1)2) 我 々 の渉猟 し え た 範囲で， 変形治

癒骨折 に 伴 う 肘関節機能障害 に関す る 報告 は 2 例
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のみであ っ た3)>1)

一 方， 機能障害 を 有 す る 未治療例が 少 な く な い

こ と も 報告 さ れて い る 1)

自験例 で は上腕骨変形治癒骨折 よ り 肘関節機能

障害 を 呈 し た l 例 2 肘に 対 し て ， レ ジ ン 創外固定

を 用 い て 上腕骨外反伸展矯正 骨切 り 術 を 施行 し

た9) 術後 22 年の長期経過 で は 右肘 に軽度の伸展

制 限 と 単純 X 線像で腕焼関節 に軽度の 関節症性

変化を認め る が， 日 常生活や事務仕事に は 支 障 を



図 � a l b 
a : Morrey ら の術式に 準 じ て椀骨頭切|徐 と f1� 筋 を 用 い た 関節j形成 術 を

施行 し た (Morrey. 2002) . 肘 筋 を上腕骨外側上組付 着部 を 温存 し て
遠位よ り 弁上に持ち 上 げ， 骨切 り 後の腕焼関節に 中間押入( interpo­
s ition) し ， M筋の速位端を機'自 の骨子Lよ り 引 き 出 し て縫合固定 し た.

b : 術中所見. 続骨頚 を 切除後， 腕椀関節に J1� 九万 を挿入 し た (矢1:1] ) . 上
腕骨小頭(マ) ， 切除 し た焼骨断端 (点矢印) . 

認め な か っ た .

骨形成不全症 に 伴 う 変形治癒骨折 の 治療法 は

Sofield ら の髄 内 釘 に よ る 変形矯正手術が広 く 普

及 し ， 手技が確立 さ れて き た 1) 8) 変形治癒骨折 に

伴 う 肘 関節機能障害 に関す る 手術治療で は， Mir 

baha ら が Sofield 法に よ る髄内釘 固定 l 例 を 報告

し て い る '1) Lammens ら は侵製が少 な し 関節 内

の手術操作が不要で， 強固 な 固定が得 ら れ る と い

う 理由 で Ilizarov 創 外固定器 を 用 い た l 例 を 報告

し て い る3) 自 験例 の 1 例 2 JM は 上腕骨述位で内

反屈 曲変形 を 呈 し た 肘関節障害で あ っ た た め， レ

ジ ン創 外固定 を用 い た 上腕骨速位で外反 伸 展矯正

骨切 り 術が有効で あ っ た.

他の l 例 l 肘は構骨頭の 外側後方脱臼 と 腕憐関

節の関節症性変イじを 呈 し ， 運動時痛 に よ る 日 常生

活や学校生活で の 障害 を 認 め た. そ の た め Mor­

rey ら 5) の 術 式 に 従 い， 椀骨頭切 除 と 肘筋 を 用 い

た関節形成術 を 施行 し た . 若年者 に お け る 焼骨頭

切除の適応 に つ い て は慎重な検討が必要で、あ る .

本例 は 骨端線 は 閉鎖 し て い る こ と ， 単純 X 線像

で憐骨頭が完全に 外側後方脱臼 し て い る こ と ， す

で に 変形性関節症 を 呈 し て い る こ と ， 前腕骨の変

形が複雑であ り ， 骨切 り 術 に よ る 肘関節 ア ラ イ メ

ン ト の 改善 は 困 難 で、 あ っ た こ と よ り ， 同 手術 を

行 っ た . 術後 l 年 10 か 月 と 短期 間 で は あ る が右

肘運動時痛 は消失 し た. 肘関節の不安定感は な く ，

図 8. Wí後 1 年 10 か月 の単純 X 線像
腕後|実|節 の ア ラ イ メ ン 卜 は 保 た れ て お り ， carry ll1g 
angle は 1850 であ っ た .

日 常生活， 学校生活で は 支 障 を 認 め て い な い. 今

後 も 注意深い経過観察が必要であ る .

骨形成不全症 に お い て ， 上肢変形治癒骨折 に 伴

う 肘関節機能障害 を 呈 す る 症例 で は矯正骨切 り 術

や関節形成術な どの手術治療が有効 な 例 があ る こ

と を 念頭 に置 く 必要があ る .

ま と め

1 ) 骨形成不全症の変形治癒骨折 に よ り 肘 関節

機能障害 を 呈 し た 2 例 3 肘 の 術後成績 を 検討 し

た
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2 ) 上腕骨遠位 の両)j� 内 反屈 曲変形を 呈 し た l

例 2 肘に 対 し て レ ジ ン 創外岡定 を 用 い た 矯正骨切

り 術を 施行 し た . 右焼骨頭脱 臼 と !腕椀関節の関節

症性変 化 に よ る 肘 関節機能 障害 を 呈 し た l {�ll l 肘

に対 し て ， 憐骨頭切 除 と 肘 筋 を 用 い た関節形成術

を 施行 し た .

3 ) 両症例 と も に 日 常生活 に 障害 を 認め ず， 術

後経過 は 良好で あ っ た .
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W巴 r巴port 3 cases of elbow joint impairment in osteogen巴sis imperf，巴cta involving 2 girls. Th巴
first patient was a 14-year-old girl with Sillence typ巴 1 osteogenesis imp巴rf，巴cta who had 
sustained repeated bone fractures since infancy. She presented varus-flexion deformity in the 
bilateral elbows with limited extension句 and unden九 ent valgus-extension osteotomy of the humerus 
uSlI1g ext巴rnal fixators. At  most recent follow-up at 22 years after the operation， the range of 
motion was improved in both elbows and she had no difficulties in perforll1ing daily activities. The 
second patient was also a 14-year-old girl with Sillence type 1 osteogen巴sis imperfecta and a 
history of recurring bon巴 fractures since infancy. Sh巴 pres巴nted varus deformity in th巴 right elbow 
with tenderness and pain around the radial head on exerclsll1g. An X -ray showed advanced 
curvature deforll1ity in the bones of the right forearl11 and dislocated hum巴roradial joint. She 
additionally presented osteoarthritis. We performed radial head resection， and arthroplasty using 
th巴 anconeus muscle. At 1110St recent follow-up at 1 year 10 1110nths aIter the operation there was 
no tenderness and no pain during exercise， and she had no difficulties in perforll1ing daily activiti巴S


