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要 旨 当 科に お け る 線維性骨異形成症の 大腿骨病変 に 対す る 治療 を 検証 し た 対象 は線維性骨

異形成症 の 大腿骨病変 に 対 し て 当院で、治療 を 行 っ た 9 例 10 肢で男性 6 Øtl， 女性 3 例. 病型は 単骨性

3 例， 多骨'it 1 øtl ， McCune-Albright Syndrome (以下， MAS) 5 例 で あ っ た . 調査項 目 は 治療方法，

当院での治療開始前の 顕性骨折既往歴， 経過観察中の頚体角 の変化， 経過観察中の骨折 と し た . 治

療方法は髄内釘が 5 J比 骨髄鏡視下骨掻J随 ・ 情 移植が 2 J肢， ス ク リ ュ ー 固定が 2 肢， 保存治療が 1 肢

で あ っ た . MAS の 5 f9tl "I:' 4 例 に 治療開始前の骨折既往 を 認め ， そ の 全て の症例 に髄内生] 固定を 行 っ

た . 経過観察中の頚体角 の変化 を 5 f9tl に認め た が術前頚体f� 正常例で は経過中 に も 頚体角 は保た れ

て い た . MAS で保存治療 に て 経過観察中 と ， 髄内釘予定の やIfr前待機 中 の 2 症例 に お い て 骨折 を 認

め た MAS で骨折の 既往 があ る 症例 に は髄内釘固定が必要 と 考 え ら れた . 頚体角正常例 で は 低侵

豊島 な鋭視下病巣掻!限， 骨移植術の 有効性が示唆 さ れた

序 文

大腿骨の線維性骨異形成症は繰 り 返す病的骨折

に よ り 内 反変形が進行 し 治療 に 難渋 す る こ と があ

る . 治療 に は骨掻!随， 骨移植， 髄内釘固定 な どの
方法が報告 さ れて い る が， 年齢や手術方法に つ い
て は 統ー し た 見解がな い . 今巨し 我 々 が行 っ て き

た 線維性骨異形成症の大腿骨病変 に対す る 治療の

妥 当 性 を 検証 し た の で報告す る .

drome (以下， MAS) 5 例で あ っ た . 当 院初診時す

で に 他施設 で 手 術 を 施 行 さ れ て い た も の が 2 肢

あ っ た . 経過観察期間 は平均 3 . 2 年 (9 か 月 "-'8 年)

で， 内固定 を 行 っ た 全て の症例で抜 去 は 行 っ て い

な い . 手術症例 に つ い て は全例病理組織 に よ る 確

定診断 を 行 っ た .

調 査.項 目 は 治療方法， 当 院 で の 治療開始前の顕

性骨折既往歴， 経過観察 中 の 頚体角 の 変化， 経過

観察中 の骨折の有無 と し た .

対 象

対象 は 1997 年か ら 201 1 年 に 線維性骨異形成症

の 大腿骨病変 に 対 し て 当 院 で 治療 を 行 っ た 9 例

10 肢で， 男性 6 例， 女性 3 例で あ っ た . 病型は単
骨性 3 例， 多 骨 {生 l 例， McCune-Albright Syn-

結 果

治療方法 は髄 内 釘が 5 肢， 骨髄鏡6) を 用 い た 鏡

視下骨掻!胞 と 自 家骨移植術が 2 肢， キ ャ ニ ュ レ イ

テ ッ ド ス ク リ ュ ー 固定 (以 下， ス ク リ ュ ー 固定) が

2 肢， 坐 骨 免 荷 装 具 を 用 い た 保 存 治 療 が l 肢 で

Key words : fjbrous dysplasia (線維悦特 異形成症) ， femoral deformity (大腿骨変形) ， intramedullay nailing (f槌内釘)
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表 1 . 症例 の 治療経過

症例 性別 病型
'南折既往 治療方法 初診 "寺 手1iI�"寺 調 査 H寺 やIIT前 頚体角

i詰終
経過"1コの

( 回数) 年齢 年IHlî 年齢 術直後 骨折(回数)

右 M MAS' 4 i鎚内室J (骨切 り ) 7 7 10 1 15 130 105 。

左 l 髄内釘(骨切 り ) 7 10 120 130 130 。

2 F MAS 6 髄内釘 1 1  12  20 140 130 130 。

3 M MAS 2 髄内釘 9 12 13 1 15 120 120 l 
4 F MAS 。 ス ク リ ュ ー . .  10 10 13 1 10 1 15 105 。

5 M MAS l 保存治療 8 10  130 130 130 l 
6 M 多 * 。 鋭視下僚j随 4 5 6 140 140 140 。

'自移楠
7 F 。 ス ク リ ュ ー * 噂 7 7 1 1  1 25 125 1 1 5  。
8 M 主ìí. 。 i随内釘 “ 12 12 15 1 15 130 125 。

9 M * 。 鋭視下鑑j随 12 12 15 135 135 135 。

'骨移植

事MAS = ルMcCun閃1児e-A刈Ib切】Mχr沼ht叫t synd山Jrome 多 * = 多骨骨，性 I単i巳[1， *率 = ヰ単[t'1�白�J 性 . 
.可E顕兵性骨J折庁|時時 に 手 術
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図 1.

症例 2
a : 1 1  j設初診11寺， k-wir巴 に よ る 固定で

十分な骨癒合 は 得 ら れて い な い.
b : 12 歳時 手術時. 髄内釘固定施行
c : 20 歳H寺. 頚体角 の変化は認め な い.

あ っ た (表 1 ) ， 4 {�U 5 肢で 当 院 で の 治療開始前に

骨折の既往 を 認 め た . 手術施行例 の う ち 3 倒 は顕

性骨折発生時に手術 を 行 っ た . 術後内反が進行 し

た の は 4 {�U で あ り ， そ の 内訳 は MAS で髄 内 釘 固

定 と ス ク リ ュ ー 固定 を 行 っ た 2 例， 単骨性 に対 し

て ス ク リ ュ ー 固 定 と 髄 内 釘 固 定 を 行 っ た 2 例 で

あ っ た . 新規骨折の 発 生 は MAS の症例 に お い て

保存治療施行例 の 骨幹部 と ， 髄 内 釘施行例 の 術前

待機期 間 中 の 大腿骨頚部 に 認 め た ， f;l\J前頚体角 正

常例 で は経過 中 に も 頚体角 は保たれて い た .

症例提示

症例 2 : 初診時 1 1 歳， MAS， 1 歳時か ら 6 @ の

大腿骨骨折の既往があ り 他医で 5 巨l保存治療を施

行 さ れて い た ， 6 回 目 は 保存治療で骨癒合せず手

術 を 施行 さ れ る も ， 十分 な骨癒合得 ら れず当院受

診 し た ( 図 1-a) ， 12 歳時 当 院 に て 髄 内 釘固定施行

し た ( 図 1-b ) ， 20 歳 の 経過 観察 時 に は 頚体 角 は

1300 に保た れ， 終痛 も な く 移動能力 も 良好 で、 あ っ

た ( 図 1-c) ， 
症例 3 : 初診時 9 歳， MAS， 大腿骨変形 に よ る

歩容異常 と 終痛 の た め 当 院受診 し 両大腿骨 に疲労

骨折 を 認 め た ( 図 2-a) ， 経過観察 中 に 内 反変形は

進行 し ， 12 歳時に 手術 を 予定 し て い た と こ ろ 症状

な く 左大腿骨頚部骨折 を 発症 し た (図 2-b) ， 髄内

釘固定を 行 い経過観察 中 で あ る (図 2-c) ， 
症例 9 : 初診時 12 歳， 単骨性線維性骨異形成症.

骨折の既往 は 無 く ・熔痛， 国主行 を 主訴 に 受診 し た ( 図

3-a) ， 鋭視 f tこ 骨掻j阻， )J易骨移植 を 行 っ た ( 図 3-

b) ， 15 歳 の経過観察時!毘擦 は 縮 小 傾 向 を 認 め 頚

体 角 の 変 化 を 認め な か っ た (1豆1 3-c) ， 終痛 も な く

移動能力 も 良好 で あ っ た .
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a i b i c 図 2 症例 3
a : 9 歳初診H寺. 右大!腿骨転子部 と 左大腿骨近位骨幹部に疲労

骨折 を 認め る (矢印) • 
b : 12 歳時. 左大腿骨頚部骨j]Í' を 認め た .
c 手術11寺 . 髄 内 釘 固 定施行

a i b i c 図 3. 症例 9
a : 12 歳初診時. 大Jm;!骨頚部 内 側 に 限局 し た病 変 を 認 め る
b : 手術H寺. 骨i柏鏡視下に 骨掻l阻， 骨移他 を 施行
c : 15 歳H寺. )匝協の縮小 傾 向 を認め る .

考 察

線維性骨異形成症 は Gs 蛋 白 α サ ブユ ニ ッ ト の
変 異 に よ り ， woven bone の 成熟障害が起 こ り ，

正常骨組織が線維性組織 に 置換 さ れ る 骨増殖性疾

患で あ る . 病型は 単骨性， 多骨性 と ， 内 分泌疾患
と カ フ ェ ・ オ ・ レ 斑 を 伴 っ た MAS に 大別 さ れ，

多骨性や MAS は成長終了 後 も 病変の拡大があ り
重症 と さ れ る 1)

骨掻j阻 と 骨移植 を 施行 し 良 好 な 成 績 を 報告 し lL

Ennneking ら は 頚部 内 側 骨皮 質が保 た れ 変形が
軽度であ る 症例 に 対 し て俳骨の皮質骨移植の適応、
があ る と し て い る 2) し か し Stephenson ら は 18

歳以下の症例 に つ い て は保存治療や掻腿， 骨移植

は成績不良であ り 必要 に 応 じ て骨切 り を 併用 し た
髄内 釘固定 を 行 う べ き で あ る と し て い る 7) Guille 

ら は 22 例 の 長 期 経過 か ら 掻j限， 骨 移植 は 内 固定
よ り も 成績が劣 り ， 頚部内側骨皮質 に病変が及 ぶ
症例 は可能 な 限 り 早期 の 内 固定が好 ま し い こ と を手 術治療 と し て Nakash ima ら は 単骨性 に 対 し
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報告 し て い る お .

髄 内 釘 は 強固 な 固定が可能で あ る が年齢に よ り

髄腔径， 大転子部骨端線の 破壊 に よ る 成 長障害 ，

骨 切 り 併用 に よ る 侵 襲 な ど の 問題があ る 1 ) ま た

髄 内 釘回定に よ っ て も 内 反変形 は進行す る こ と も

報告 さ れて お り 5) ， そ の適応や 手術 の タ イ ミ ン グ

に つ い て は議論があ る .

|いi験挽例 に お い て は MAS でで、骨骨，折の既往の あ る 6

例 中 4 1:例F列リ に髄内 釘回定 を 行 い経過f観品察1:1

発生は無カか3 つ た . 保存治療 を 行 っ た l 例 は経過中

に 新 た に骨折 し ， 髄 内 釘 固定 を 行 っ た症例で も 手

術待機 l:þ に l 例骨折 し て い た こ と か ら MAS で骨

折の 既往があ る 症例 に 対 し て は 変形の矯正 目 的の

み な ら ず骨折予防 目 的 に も 髄 内釘固定 の必要性が

考 え ら れた . し か し 手術の タ イ ミ ン グ と し て ， 顕

性骨折 の な い状態で骨折予防 目 的 に 大i伝子骨端線

を 破壊 し て ま で髄 内 釘固定 を 行 う か ど う か に つ い
て は さ ら な る 検討が必要で あ る .

ス ク リ ュ ー 固定 は 顕性骨折発症時 に用 い た が，

低侵裂で は あ る も の の 角 度安定性 を 有 さ な い た め

術後 内 反 も 進行 し ， 固定方法 と し て は 不十分であ

る と 考 え ら れた .

骨折の既往がな く 初診時か ら 頚体角 も 正常域 に
保 た れ た 症例 に 対 し て は骨髄鋭に よ る 骨掻j限， 骨
移植 を 行 い ， 内反の進行 も 無 く 良好 な成績で あ っ

た . 骨髄鋭を髄内 に挿入 し 病巣 の 三 次元的 な 広が

り を 鋭視す る こ と で， 掻胞の際関節内へ の穿破す

る こ と な く 適切 に 骨移植が行 え た と 考 え て い る .

結 論

1 )  McCune-Albright 症候群で骨折 の既往が

あ る 症例 に はi槌内 釘固定が必要 と 考 え ら れた .

2 ) 頚 体 角 正 常例 で は 低 侵 裂 な 鏡視下病巣撞

)阻， 骨'移植術の 有効性が示 唆 さ れ た .
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Femoral Deformity with Fibrous Dysplasia 

Shigeo Hagiwara， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surg巴ry. Chiba Children's Hospital 

We report the outcomes from treating femoral deformity in fibrous dysplasia in 9 patients 
involving 10 femora. There were 3 patients who were monostotic， 1 patient who was polystotic. and 
5 patients who were McCune-Albright Syndrom巴 (MAS) . Treatment involved intramedullary 
nailing in 5 femora 巴ndoscopic curettage and bone grafting in 2 femora. screw fixation in 2 femora， 
and conservativ巴 treatment in the other 1 femor. Among the 5 patients with MAS， there were 4 
with a history of fracture， and intram巴dullary nailing was used in all these 4 f巴mora. During follow­
up. 2 of the 5 patients with MAS showed re-fracture. These findings suggest that intramedullary 
nailing is indicated in all cases of MAS with a history of fracture 


