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V A TER association に お け る 榛側列異常の特徴 に つ い て
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要 旨 [ 目 的] V ATER assoc iation に 合併 す る 憐側列 異常 の特徴を 検討す る .

[症例 お よ び結巣] 2003�201 1 年 に ， 僚側列 異常 に て 当 科 を 受診 し た 1 1 例 を 対 象 と し た . 母指 多指

症は 2 例 2 肢 に 認 め ， 母指尺側 に 余釆IJ指型の母指が存在 し て い た . 僚側列形成不全は 9 例 15 肢 に認

め ら れ， Modified Bayne 分類で， type 0 : 2 肢， type 1 : 4 肢， type 2 :  2 JJ支， type 3 : 1 肢， type 4 : 

6 J肢で あ っ た . こ れ ら の症例 の母指形成不全 に つ い て は ， Blauth type ill A : 2 肢， type ill B : 3 !比

type IV : 6 肢， type V : 4 肢で， 重症型が多か っ た ， Bayne 分類 と Blauth 分類の重症度 に は 相関が

認め ら れた .

[�ä諾] 母指多指症 は， 尺側母指低形成の�I三典型例 で あ っ た . ま た ， 母指形成不全の 87% に 侠骨形成

不全が合併 し て お り ， 重症型の悦↑!!�列形成不全が多い こ と が示 さ れ た .

は じ めに
に合併す る 焼側 列 異常の特徴 を 明 ら か と す る こ と
と し た .

V A TER association は， Vert巴bral defects， 

Anal atresia， Tracheo-esophageal fistula with 

esophageal atresia， Renal dysplasia， Radial dys 

plasia が同 一 個 体 に 合 併 す る 傾 向 が あ る こ と か

ら ， そ れ ぞ れの頭文字を と っ て ， 1972 年 に Quan

と S mi th に よ っ て 命 名 さ れ た 奇 形 の 迎 合 で あ

る 7) そ の 後， Cardiac  malformation， l imb 

anomalies を 加 え て ， VACTERL association と も

言 わ れて い る . 一般 的 に は， limb anomalies を 除

い た 6 大奇形の う ち ， 3 つ 以 上 を も っ て VATER

association と 診断 す る .

6 大奇形の頻度 に つ い て は ， い く つ か の報告が

あ 札 幌 側 列 異 常 は 25�45 % と 報 告 さ れ て い
る 倒的 (表 1 ) . こ の 様側 列 異 常 の 重症度は症例 に
よ っ て 様 々 で あ る . そ こ で， V A TER association 

対象お よび方法

2003 年"'-'20 1 1 年 に ， V A TER association に 合

併す る 焼側列異常 に て 当 科 を 受診 し た 1 1 例 (男 児

7 17V， 女児 4 例 ) を 対 象 と し た . 両側例 は 6 例， 片

側例 は 5 例 で あ っ た . 調査時平均年齢 は 4 歳 6 か

月 ( 1 歳 5 か 月 "'-'13 歳 8 か 月 ) で あ っ た . こ れ ら の

症例 に認め ら れた 焼側列異常は， ìlîl[j前性多指症 と

榛側列形成不全で、 あ っ た . こ れ ら の 憐側列異常に

つ い て ， 単純 X 線像の特徴 を 調査 し た 憐側列 形

成 不 全 に つ い て は ， �� 骨 形 成 不 全 は M o d if i e d

Bayn巴 分類2) 母指形成不全 は Blauth 分類1) を 用

い て 重症度分類 を 行 っ た . ま た ， 椀側 列形成不全
を 認 め た 患者 に つ い て ， 6 大奇形の 合併数 を 調査
し た . 焼骨形成不全の Modified Bayne 分類 と ， 母

Key words : V A TER associa tion (V A TER 迎合) ， radial longitudinal deficiency (院側列異常) ， preaxial polydactyly (軸前
性多指症) ， thumb hypoplasia UE:指形成不全) ， radius bypoplasia (椀骨形成不全)
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Vertebral defects 
Anal atresia 
Tracheo-esophageal fistula 

with esophageal atresia 
Raclial clysplasia 
Renal dysplasia 
Cardiac malformation 
Number of patients 

表 1.

6 大奇形の合併頻度

小 崎4 )

54 . 5% 
71 . 5% 

Lawhon5) 

100% 
75 . 0% 

Weaver
8) eaver 

58 . 7% 
56 . 5 %  

79 .5% 

26 .8% 
38 . 4% 
68 . 7% 

1 12 

57 . 1 %  

46 .4% 
85 . 7% 
2l . 4% 

28 

67 . 4 %  

28 . 3% 
60 . 9 %  
78 . 3 %  

46 

表 2.

椀側 列形成不全の重症度 分類

Raclius : Moclifiecl Bayne 分類

Type 。 l 2 3 4 言 | ー

。 。 。 。 。 。
E 。 。 。 。 。 。

Thumb : 
目 A 1 l 。 。 。 2 

Blauth ill B l l 。 。 3 
分類 IV 。 2 l l 2 6 

V 。 。 。 。 4 4 

2 4 2 6 1 5  

図 1 .

椀似IJ 列 形成不全に お け る 6 大奇形の合併数
V : Vertebral d巴fects
A : Anal atresia 
TE : Tracheo-esophageal fistula with 巴sophageal
atresla 
R巴 : Renal dysplasia 
Ra : Radial dysplasia 
C : Cardiac malformation 
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合
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形

6大奇形の合併数

ill B :  3 肢， type N : 6 肢， type V : 4 肢で あ っ た

(表 2) . 焼側列形成不全に お け る 6 大奇形の合併

数に つ い て は， 3 奇形合併が 4 例， 4 奇形合併が 4

例， 5 奇形の 合併が l 例 で あ っ た ( 図 1) . 槙骨形成
不 全 の Modified Bayne 分 類 と 母 指 形 成 不 全 の

Blauth 分類で、示 す重症度 に つ い て は ， Spearman 

順位相関係数 は 0 . 81 (p < 0 . 0005) ， Kendall 順 位

相 関 係 数 は 0 . 73 (p < O .  005) で あ り 懐骨形成不

全 と 母指形成不全の重症度 に は 相関関係が認め ら

例

症例 1 : 4 歳 10 か月 ， 女児. 鎖』工， 食道閉鎖，
左腎低形成， 1IIlII前性多指症， 心奇形 ( フ ア ロ ー 四徴

症

れ た .

果

1111"前性多指症 は 2 例 2 肢 に 認 め ， い ずれ も 片側
の み の躍患で あ っ た . 2 例 と も ， 尺側母指が低形
成 を 呈す る 稀 な タ イ フ。の 刺l前性多指症で、 あ っ た .

j憐側列形成不全 は 9 例 15 肢 に 認 め ら れ た. {尭
骨形成不全の Modified Bayne 分類で は， type 0 : 

2 肢， type 1 : 4 )肢， type 2 : 2 肢， typ巴 3 : 1 Jl支，
type 4 :  6 肢で あ っ た . こ れ ら の症例 の 母指形成
不 全 に つ い て は， Blau出 type ill A : 2 肢， typ巴

指形成不全の Blauth 分類に よ る 重症度 に つ い て

は ， Spearman 順位相関係数 お よ び Kendall 順位

相 関係数 を 用 い て 相 関関係 を 検定 し ， p < 0 . 05 を

有 意差あ り と し た .

来高
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図 2.

症例 1 : ]1411前性多指症. 尺側母指 が よ り 低形成 を
呈 し て い る .

図 3 症例 2 ・ 焼側列形成不全
a 左母指形成不全 Blauth type IV 
b : 右母指形成不全 Blauth type ßI 
c 左椀骨形成不全 Bayne type 3 
d : 右椀骨形成不全 Bayne typ巴 1

図 4. 症例 3 : 椀側列形成不全
両側 と も 内 反手を 呈す る 重症型で あ る .
a 左母指形成不全 Blauth type V 
b : 右母指形成不全 Blauth type V 
c 左椀骨形成不 全 Bayne type 4 
d : 右椀骨形成不全 Bayne type 4 

?出



表 3.
回指形成不全 の Blauth 分類
に よ る 発症頻度 ]ames3J 

当院での

手術症例

( 1982-2009) 

今 回の

調査結果

症) を 合併 し て い る . 軸前性多 指 症 は 基節骨型で

あ る が， 尺側母指 が よ り 低形成 を 呈 し て い る (図

2) . 

症例 2 : 2 歳 9 か月 ， 女児. 椎体奇形， 鎖肌 食

道 閉鎖， 榛側列 形成不全 を 合併 し て い る . 両側4躍

患の憐側列形成不全で あ り ， 右側 は 母指形成不全

が Blauth type 皿 a， 桟骨形成不 全 は Bayne type 

l であ る . 左側 は よ り 重症型で あ り ， 母指形成不

全が Blauth type N ， 榛骨形成不全は Bayne type 

3 で あ る (図 3) . 

症例 3 : 2 歳 10 か 月 ， 男 児. 心奇形， 左腎低形

成， 椀側列形成不全 を 合併 し て い る . 憐側列形成

不全は 両側擢患であ り ， 最 も 重症型で あ る . 両側

と も ， 母指形成不全 に つ い て は母指 欠損の Blauth
type V で あ り ， 榛骨形成不全 に つ い て も 槙骨完

全 欠 損 の Bayne type 4 で， 内 反 手 を 呈 し て い る

( 図 4) . 

考 察

V A TER association で は ， 6 大奇形の う ち Ver­

tebral defects と Radial dysplasia の 2 つが整形外

科的な評価 ・ 治療を 必要 と す る も の であ り ， 我 々

は そ の 病態 に つ い て の 理解 を 深 め る 必要があ る .

し か し な が ら ， こ れ ら 病態 に お け る 詳細 な 特徴や

重症度 に つ い て の報告 は 少 な い . Lawhon ら め は，
V A TER association 28 例 を 調 査 し ， 13 例 に Ra­

dial dysplasia を 認 め た と 報告 し て い る . こ れ ら の

症例 に お い て ， 母指形成不全が最 も 多 く 54% を 占

め ， 次 い でJ!iJlJ前性多指症が 38 % ， そ の 他 憐骨欠
損， 内反手， 上腕骨低形成， 肘関節癒合 を 認 め て
い る 5) 本研究 で は ， 母指形成不全 は 82% で あ り ，

こ の 中 の 87 % に 榛骨形成 不 全 を 伴 っ て い た . ま
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Blau th 分類

対象 E III A ; III B IV V 音l'
全 て の 6 57 7 15 10 95 
症例 66 . 3 %  33 . 7% 

基礎疾!怠 。 23 46 I 18  13 7 107 
な し 64 . 5 %  35 . 5% 

VATER 
。 。 2 3 6 4 15 

aSSOCJatlon 
86 . 6 %  1 3 . 4 %  

の み

表 4. 母指形成不全 に お け る 榛骨形成不全の 合併頻度

対象

]ames3J 全て の

1�:例

今回の
VATER 

調 査結果
assocla tlon 

の み

母指形成不全 ( + )

機骨形成不全 ( ー ) 侠骨形成不全 ( + )

95 (49 . 7% )  96 (50 . 3 % )  

2 ( 1 3 . 0 % )  1 3 (87 . 0%)  

た ， �ílli前性多指症 は 18% に 認 め ら れた .

íl4b前性多指症 に つ い て は ， Ogino ら 6) は ， 母指多

指症 1 1 3 例 中 ， 棟側母指低形成 は 107 例， 尺側母

指低形成 は 2 例， 憐側 ・ 尺側 と も 同 じ 大 き さ は 4

例で あ っ た と 報告 し て い る . 典型的なJ!illiïW性多指

症 は椀側母指が低形成で あ る が， 本症例 に お け る

V A TER association の 2 例 で は ， 尺側母指低形成

の非典型的なílílb前性多指症 を 呈 し て い た .
母指形成不全 に つ い て ， J ames ら 3) は す べ て の

母指形成不全 を 対象 と し ， Blauth 分類を 用 い て そ

の重症度 を 評価 し 報告 し て い る . 一般 的 に， 母指

再建術の適応 と な る Blauth type 1 ，  ll ，  m a と ，

母指再建術の 困 難 な Blauth type m b， N， V の 2

群 に 分 け る と ， J am e s ら の 報 告 で は ， 前 者 が

66 . 3% ， 後者が 33 . 7% で あ っ た3) ま た ， 当 院 で

の 基礎疾患の な い母指形成不全の手術症例 に つ い
て は， 前者が 64 . 5% ， 後者が 35 . 5 % と ， James ら

の報告 と 同様の結果で あ っ た . 一方， 本研究での

V A TER association の 患 者 群 で は ， 前 者 が

13 . 4 % ， 後者が 86 . 6 % で あ り ， よ り 重症の症例が
多 く を 占 め て い た (表 3) . 

ま た ， James ら は， 焼骨形成不全 と 母指形成不
全の関連性 に つ い て 調査 し ， 母指形成 不全の患者
は， 椀骨形成不全を伴わ な い も の が 49 . 7 % ， 椀骨



形成不全が伴 う も の が 50 . 3 % で あ っ た (表 4) . さ
ら に ， 憐骨形成不全 と 母指形成不全の重症度に は
相 闘 を 認 め た と 報告 し て い る 3) 本症例で も ， 焼
骨形成不全 と 母指 形成 不 全 の 重症度 に 相 関 を 認
め， 母指形成不全 に 椀骨形成不全 を 合併す る も の
は 87% と 高率で、 あ っ た . こ の こ と か ら ， VATER 
association で は ， 重症型の焼側列形成不全が多 い
こ と が明 ら か と な っ た .

結 語

1 )  V A TER association の Radial dysplasia に

お い て ， IIIill前性多指症は 2 例 ( 18% ) に 認め ら れた .

ま た ， 母指形成不全 を 1 1 例 (82% ) に 認 め ， 15 肢

中 13 肢 (87% ) に 椀骨形成不全 を 伴 っ て い た .

2 ) 本症例 に お け る 軸前性多指症の 2 {)îU で は ，

尺側母指低形成 の非典型的 なïliil l前性多指症 を 呈 し
て い た

3 )  V A TER association で は ， 重症型の椀側列

形成不全が多 い こ と が明 ら か と な っ た .
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Radial Longitudinal Deficiency with V A TER Association 

Chieko Nakamura， M， D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surg巴ry. National Center for Child I-Iealth and Development 

W巴 report the clinical features of raclial longituclinal cleficiency in el巴ven cases with V ATER 
association. Two cases presented atypical preaxial polydactyly with the ulnar thul11b more 
hypoplastic than the radius. Nine cases presented 15 hands with d巴ficiency involving the thumb 
ancl radius hypoplasia. Accorcling to the 1110dified Bayne c1assification for raclius hypoplasia， 仕1巴re
were two cases at type 0， four at type 1， two at type 2， one at type 3， and six at type 4. According to 
the Blauth classification for thumb hypoplasia， ther巴 wer巴 two cases at type m A. three at type m B， 
six at type IV， ancl four at type V .  The severity of th巴 thul11b hypoplasia was proportional to the 
S巴verity of the radius hypoplasia. Among the 15 cases with thumb hypoplasia， 13 (87 % )  presented 
radius hypoplasia. These findings inclicatecl that most cases of thumb hypoplasia with VATER 
association presentecl more severe raclius hypoplasia. 
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