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要 旨 ム コ 多糖症のー在n.であ る Morquio 症候群は極め て併な疾患であ り ， 骨 ・ 関節j に対す る 観

血的治療の報告 は 少 な い. 本症候訴は多彩な骨 ・ 関節変形を 呈す る が 今回当科での手術例 に つ い
て， ① 務i軸関長(I\j亜脱臼， ② 手関節l尺側偏位， ① 外反l膝の障害部位 ご と に 検討 を行 っ た

政治h関節朗脱臼 l 例 に は 上位致推固定申IITを施行 し た 術後 不安定性が再発 し た が神経症状は な
く 経過観察 し て い る 手関節尺側偏位に よ る 把持機能障害を 呈 し た 1 例 に 尺骨 延長 を施行 し た . 術
後， f巴持[J寺 に手関節が安定 し ， 力が入 り やす く な っ た. 外反IJ�� に よ る 歩行障害に 対 し ， H 9tl に大腿骨
)皇位部 . JlI骨近位部内側の成長抑制 を施行 し たが， 術後の成長が少な く ， 充分な矯正効果が獲得で

き なか っ た . 2 例 に 大腿骨遠位部内側の成長抑制お よ び下IFJll骨・近位部内反矯正骨切 り を 行い有効な
矯正が得 ら れ， 歩容 も 著明 に 改善 し た

本症候群の よ う な稀 な疾Jillt に 対 し て も ， 適 切 な |時期 と 手技 に よ る 観血的治療は ADL の 改善 に 繋
が る と 考え る .

は じめ に

ム コ 多糖症 ( ム コ 多糖代謝異常症) は， ア ミ ノ 糖

を成分に も つ 多糖の一群で あ る ム コ 多糖の分解酵

素が， 先天性 に 欠損す る こ と に よ り ， 全身 (特に皮

j百， 骨， 軟骨な ど の結合組織) に， ム コ 多糖の 切れ

端 ( テ。ル マ タ ン 硫酸， へパ ラ ン 硫酸， ケ ラ タ ン 硫酸)

が蓄積 し ， 種々 の臓器や組織が損傷 さ れ る 進行性

の疾患であ る . Morquio 症候群は ケ ラ タ ン 硫酸が

蓄積す る ム コ 多糖症の一種で， 本邦で治療中の催

患 者 は 20 例程度 と 極 め て 稀 な 疾患で あ る . 本症

候群は多彩な骨 - 関節変形を 呈す る こ と が知 ら れ

て い る が， そ の障害に は一定の傾向があ る . 本疾

患の股関節 は高度な変形を き た すが， 小児期 に終

痛 を 訴え る こ と は な く ， 治療の必要性 は 少 な い.

一方， 脊椎 ・ JJ奈関節 ・ 手関節な ど で は ADL 障害 を

き た す こ と があ る . 今回 当 科での手術例 を 部位

ご と に分析 し ， 観血的治療の有効性を 検討 し た (表

1 ) ， 

症 例

1 . 環軸関節E脱臼

症例 l は他院での酵素分析， 尿ム コ 多糖分析に

て Morquio 症候群 A 型 と 診断 さ れ， 4 歳時 に 当

科を 紹介受診 し た 男 児であ る . 神経症状は な か っ

た が， 頚椎前屈 時 の 単純 X 線 に て ADI 4 mm， 

Key wo.'ds : Morquio syndrome (Morquio 症候llf) ， ulnar deviation of wrist (手関節尺側偏位) ， genu valgum (外反膝) ，
mucopolysaccbaridosis ( ム コ 多糖症) ， atlantoaxial subluxation (関取IJ関節班脱臼)
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| 症例 性別 開制|関節ITtil!)t.臼 前腕 ・ 手l刻印l尺側偏位 外反!膝

l 男 4 i説I�f 後方|徐圧 ・ 固定術
7 i�1時 左尺旬 延長 9 j説|時 間大腿宵述位部内側成長tf[ l制

8 歳|時 右 尺旬 延長 と 岡下腿旬'近 {立音[� 内反矯正'首 切 り 術

2 1正 j[珪度の た め経過観察中 軽度で機能障害な し
10 歳|時 両 大腿骨迷{立 部 内 111� と 岡j匠
'I� 近位部内側 ス テ プル固定

3 女 な し な し
14 歳時 両大腿骨迷位 部 内 側成長仰
制 と 岡 fl腿骨近位音I1内反矯正骨切 り 術

表 1 .
各症例の症状 と 手術

SAC 7 mm の環ilIliI関節亜脱臼があ り ， 同年， 第 l

頚椎の後弓切除に よ る 除圧 と ， 後頭骨か ら 第 3 頚

椎 ま での後方固定を 施行 し た. 術後， 前屈時の環

椎不安定性が再発 し た が， 13 歳の現在， 神経症状

は な く 経過観察 し て い る ( 図 1) .

2 . 前腕 ・ 手関節尺側偏位

上記 と 同一症例 で あ る が， 尺骨の相対 的短縮が

著 し し 手関節が著 し く 尺屈 し 安定 し な い た め，

7 歳 時 に 左， 8 歳時 に 右 の 尺骨延長 を Orthofix

M103 創外固定器崎 用 い て施行 し た 術前尺骨は

椀骨 に 対 し て 左 右 と も 約 25 mm 短 く ， 0 . 25""_' 

0 . 50 mm/ 日 (左 : 52 日 間， 右 : 42 日 間) で約 22

図 1 .
症例 1 : 関取iI関節亜脱臼

a やIrr前
b : 術後 2 . 5 "*'. 後頭骨か ら 第 3 頚

桁: ま での後方固定を施行
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図 2.
症例 1 : 前腕 ・ 手関節尺1)[リ偏{立

a : f，lrr前
b : 術直後
c 最終観察I時 (術後 6 年)
Orthofix M 103 創 外 固定 器@を 用 い て 尺
骨延長を施行

mm の延長 を 行 っ た . 延長仮骨の形成 は 良好で，

術後 6 年 (右 は 術後 5 年) の現在， 外観の矯正 の み

な ら ず， 把持の際に 手関節が安定 し ， 力 が入 る よ

う に な っ た ( 1豆1 2) . 

3 . 外反膝による歩行障害

3 例 の 外反膝変形症例 に 対 し て 矯正 を 行 っ た .

症例 2 は歩行速度が遅 い， 全身の関節の過伸展，

低身長 を呈 し ， 前 医 に て 尿 中 ケ ラ タ ン 硫阪高値か

ら Morquio 症候群 と 診断 さ れ， 9 歳時 に 当 科 を 紹

介受診 し た 女 児 で あ る . 荷 重 時 femurotibial an­

gle (FTA) は右 1490 ， 左 1430 ， femoral angle2l (大

腿骨長ililh と 大腿骨遠位関節面 と の な す 外 側角 ) は
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a 術前

図 3. 症例 2 : 外反!J奈 a l b  

b : 最終観察時 (術後 3 . 5 年)
ス テ ー プ ル 固定を施行ー し た が， 充分な矯正効果 は な
か っ た

右 780 ， 左 790 ， tibial angle2) (腔骨長期IJ と 腔骨近位

関節面 と の な す 外側角 ) は右 760 ， 左 710 で， 膝内

反矯正装具を 装着 し た が著効 し な い た め ， 10 歳時

に両大腿骨遠位内 側 ・ !毘骨近位内側の成長抑制術

を ス テ ー フ。 ル を用 い て 施行 し た . 術後の身長の伸

びが少 な く ， 術後 3 . 5 年の現在， 荷重時 FTA は

右 1420 ， 左 13r ， femoral angle は右 780 ， 左 770 ，

tibial angle は 右 770 ， 左 73。 と 矯正効果 は な か っ

た (図 3) .

そ こ で他の 2 例 の 外反膝 に 対 し て は， 両側大腿

骨 遠 位 内 側 の 成 長 抑 制 (Percutaneous Epiphy­

siod巴sis Using Transphyseal Screws4) ) と 同 時 に

両下腿骨 近位部の closed wedge での 内反矯正骨

切 り を施行 し た. 腔骨骨切 り は FTA 1700 を 目 安

に 25"'30。 矯正 し ， 俳骨遠位骨幹部 の骨切 り も 併

用 し た . 6 週間 の ギ プ ス 固定 を 行 い ， 術後 8 週か

ら 荷重 を 開始 し た . 症例 l は 4 歳時 よ り 当 科で経

過観察を 行 っ て き た が， 荷重時 FTA が右 1540 ，

左 1420 ， femoral angle は 右 780 ， 左 740 ， tibial 

angle は 右 760 ， 左 78。 と 進行 し ， 長時間の歩行が

困 難 と な っ た た め， 9 歳児 に 手術 を 施行 し た. ま

ず左下肢の 手術を 施行 し ， 術後 4 か 月 時 に右下肢

の 手術 を 施行 し た . 術後 4 年で荷重時 FTA は右

171 0 ， 左 1680 ， femoral angl巴 は右 850 ， 左 870 ，

tibial angle は 右 780 ， 左 77。 と な り ， 歩容は著明
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a 術前

図 4. 症例 1 : 外反膝 a l b  

b : 最終観察|時 ( 術後 4 年)
大腿骨遠位内側の成長抑制お よ び下腿骨近位部での内
反骨切 り を 施行 し ， 充分な 矯正に よ り 歩容 は著明 に 改
善 し た.

に 改 善 し た (図 4) . 症 例 3 は， 3 歳 時 に 他 院 で

Morquio 症候群 と 診断 さ れ， 高度の外反膝変形 に

よ っ て 自 立歩行困難 と な り ， 14 歳時 に 当 科を紹介

受診 し た 女性で あ る . 初診時の荷重時 FTA は右

1380 ， 左 1490 ， femoral angle は右 780 ， 左 790 ，

tibial angle は 右 720 ， 左 730 で， 装具療 法 を 施行

す る が奏効せず， 両側同 時 に 手術 を 施行 し た . 術

後 1 年 1 か月 で FTA は 右 1620 ， 左 1720 ， femo 

ral angle は右 760 ， 左 790 ， tibial angle は 右 850 ，

左 前。 と な り ， 歩 容 は 著明 に 改善 し た が， 術後 1

年 8 か月 に 右IJ奈関節の 外反変形が再発 し ， 荷重時

FTA は 1530 と な っ た .

外反膝手術 に お け る 大腿骨 と 下腿骨の各操作の

効果 を検討す る た め， 術前 ・ 術直後 ・ 最終観察時

の femoral angle， t ibial angle を 測定 し た . 症例 l

は， femoral angle に 関 し て， 術後 4 年の最終観察

時 に は 術前 と 比較 し て 右 90 ， 左 1 1 0 の 改善があ っ

た . す な わ ち 大腿骨の成長 に伴い矯正 さ れて い た .

一方， tibial angl巴 に つ い て は， 矯正骨切 り 術 を

行 っ た た め， 術直後は改善 し た が， 最終観察時 に

は術前 と 同程度 ま で、戻っ て い た . す な わ ち 再外反

変形を 呈 し て い た . 症例 2 は femoral angle， tibi­

al angle と も ， 術 前 ・ 術 直 後 ・ 最終観察 時 (術後
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図 5. 各症例の femoral angle と tibial angle 
左 ・ 術前， 中央 . 術直後， 右 : 最終 観察 H寺
+ : 右1I奈関節， . : ;左膝|具l節

位 と !珪骨近位内側の成長抑制 の組み合わせ に よ る

治療では， 著 し い外反JJ* に 対す る 有効 な 矯正 は得

難かっ た.

大腿骨 と 下腿骨に お け る 外反膝手術後の 効果を

検討 し た と こ ろ ， 大腿骨遠位の成長抑制 と 下腿骨

近位部の内反矯正骨切 り を 併用 す る こ と で， 術後

成長 し た 場合に は ， 矯正骨 切 り し た 下腿骨 は再外

反傾向 と な っ た が， 成長抑制 に よ る 大腿骨遠位の

矯正に よ り ， 下肢の alignment が大 き く 再悪化す

る こ と は抑制 さ れ る . ま た ， 術後成長 し な か っ た

場合に は， 大腿骨遠位の成長抑制効果は期待で き

な い が， 下腿骨は矯正骨切 り し た alignment で維

持 さ れた た め， -jご肢全体の alignment は保持で き

た

症例 3 の右Im�関節 に 関 し て ， 外反膝変形再発時

に 内側側副靭帯の緩みがあ っ た . し た が っ て ， 外

反膝変形が増恋す る と ， 変形の矯正が困難 と な る

可能性があ る . 本例で は ， 装具療法 を 予定 し て い

る が， 今後 は 内側側副靭帯の緩みが高度 に な る 前

に矯正すべ き と 考 え た .

股関節では変形が高度 に も かかわ ら ず終痛の訴

え は な か っ た . し か し ， Borowski ら は ， 亜脱臼 し

無治療の ま ま の股関節 は， 早 期 に 関節症 を 引 き 起

こ す傾向があ る た め， 早期の骨盤骨 切 り 術 を 推奨

し て い る . 本疾患では特異な 臼蓋形態 を 呈 し ， とl

輩が浅 く 臼蓋前壁 と 上方 に 高度 な形態変化 を 生 じ
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3 . 5 年) で明 ら か な 変化 は な か っ た . す な わ ち ， 術

後の身長 の伸 びが少な く ， 大腿骨 ・ 下腿骨 と も 成

長 に 伴 う 矯正が得 ら れ なか っ た . 症例 3 は， 術前 ・

術後 l 年 1 か 月 時 と も femoral angle に 大 き な変

化 は な い. tibial angle に つ い て ， 矯正骨切 り やj'T を

行ーっ た た め， 術直後は 右 170 ， 左 160 と 改善 し た が，

術後 l 年 1 か 月 に は右 40 ， 左 30 減少 し ， 再外反傾

向 に あ る ( 図 5) . 

本症候群に は骨関節障害 に一定の傾向があ っ た

(表 1 ) . 開lIîrll開館i亜脱臼 は頻度が高 く ， 高度の不

安定性や脊柱管前後径の狭小化を呈す る 症例 は手

術適応 と な る .

前腕では椀尺骨の短縮 お よ び変形 を 生 じ る が，

特に 尺骨が相対的 に短 く な る た め， 青世| 変形お よ

び手関節尺側 偏位が進行す る . こ の た め， 把持11寺

に 手 関 節 が安 定 せ ず， 充 分 な 把持がで き な い と

い っ た 障害 を 呈す る . 本障害 に 対 す る 尺骨の仮骨

延長 は有効な治療法で あ り ， 外観の み な ら ず手関

節の安定 を 得 た . ま た本疾患に お い て も 問題な く ，

延長器 を 用 い た 延長， 仮骨形成が可能であ っ た .

膝関節は低年齢で は 変形は軽度であ る が， 10 歳

頃 か ら 外反膝が急激 に 進 行 す る と の 報告3) が あ

り ， 我 々 の症例 も 同 様の 経過で あ っ た . 本疾患で

は 10 歳以降の身長 の 件l び は わ ずかで， 大腿骨遠
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S urgical Treatment for Morquio Syndrome 

Kosuke Sasaki， M. D.， et al. 

Department of Orthopa巴dics Surgery， National Center for Child I-Iealth and Development 

lVIorquio syndrome is a rar巴 kind of mucopolysaccharidosis， with few cases reported of surgical 
treatment of the bone and joint. Th巴 infant pati巴nt presents a wide diversity in symptoms in the 
bone and joint. with the most common symptoms being atlantoaxial subluxation， ulnar deviation in 
the wrist， and genu va]gum. Here we report 3 cases treated surgically. 

One case presented atlantoaxial subluxation. and we perform巴d cervical spinal fusion 
Postoperatively th巴 neurological symptoms w巴re reli巴ved， but instability recurred. Another cas巴
presented ulnar deviation in the wrist， and we performed bone lengthening in the ulnar. 
Postoperatively the wrist was stable on grasping， and g1'asping strength was r巴stored. The other 
case pres巴nted genu  valgum， and we performed medial epiphysiodesis of femu1' and tibia fo1' the 
growth inhibition. Postoperatively th巴re was little growth and valgus deformity was not fully 
co1'1'ect巴d. These findings show巴d that tibial osteotomy with medial epiphysiodesis of femu1' can 
correct deformity and improve functional ability. Overall su1'gical t1'eatment was satisfactory for 
treating this rare condition. 


