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要 旨 先天性絞犯輸症候群 に お い て 絞泥輸部お よ び先端合指音11 に 生 じ た骨変化の評価 と 術後

の 改善 を 検討 す る 目 的で， 我 々 が経験 し た症例の調査を 行 っ た 先天性絞肥輪症候群で初診時 に 骨

変 化 を 認 め ， 阿部の絞恒輪形成術， 合指分離術 を 行 っ た 20 例 を 対象 と し た . 手術時期の平均 は 15

か 月 で， 術後平均経過観察期間は術後 3 年 4 か月 で あ っ た . 単純 X 線像を Type A ・ ，自 に 陥 凹があ

る も の， Type B : 遠{立が先細 り で あ る も の， Type C : 骨が湾曲 し て い る も の に 分類 し ， 最終診察時

の 変化 を 評価 し た . 最終診察時， Type A は 53 . 8%で remodeling， 30 . 8 % で先細 り の成長 を 認 め た

Type B は 95 . 2% で先制 り の ま ま で成長 を 認 め た . Type C は 下腿で、絞犯輸の形成後， 明 ら か な re

modeling を 認 め た . 先天性絞掘輪症候群の骨変化の改善に は圧迫のW，�除， 循環の 改善が関与 し て い

る と 推察 さ れた. こ れ ら の変化は軟部組織の処置のみで改善が得 ら れ る 可能性が高 く ， 陥 凹 ・ 警|曲

が著 し く て も 初期治療は軟部市Il織の処置の みで対処すべ き で あ る .

序 文

先天'1生絞掘輪症候群で1ま ， 絞抱輪部 お よ び先端

合指部 に 骨変化 を 認 め る こ と が多 い が， 絞掘ili命形

成術や合指症分離術後の変濯 に つ い て の詳細な報

告 は 少 な い . 今回， 軟部組織の 治療後の骨変化を

検討す る 目 的で， 我 々 が経験 し た 手術症例 の調査

を 行 っ た .

初回手術は基本的 に l 歳前 に 施行 し ， 絞把i愉 に

対 し て は一期 的 に 絞掘輪形成術， 先端合指 に 対 し

て は合指分離術 を 行い 皮脂欠損が大 き い場合は遊

離植皮 を 追加 し て 対処 し て き た . 手術時期の平均

年齢は 15 か 月 (3"'96 か 月 ) で， 術後平均経過観察

期間は 3 年 4 か 月 (3 か 月 "'1 1 年) で あ っ た .

初診時の単純 X 線像 に お け る 骨変 化 を 桐 生 ら 1)

の 報 告 を 参考 に し ， 骨幹部 に 陥 凹 が あ る も の を

Typ巴 A (図 1-a) ， 骨の近位は正常で、， 速位部分は

末端 ま で存在 す る が先細 り を 呈 す る も の を Type

B ( 図 2-a) ， 骨が著 し く 湾 曲 し て い る も の を Type

C と 分類 し た . な お ， 骨が横断的 に 切断 さ れ， 末

梢が存在 し な い も の は 除外 し た

対象 ・ 方法

2002 年 か ら 201 1 年 ま で に 当 院で経験 し た 先天

性絞担輪症候 群 は 50 例 (男 児 27 例， 女児 23 例)

で， こ の う ち ， 初診時.tì;í，*市 X 線像で骨変化 を認め，

阿部位 に 対 し て 絞拒輪形成術あ る い は合指分離術

を 行 っ た 20 例 (男 児 1 2 例， 女児 8 例) を 対象 に ，

そ の単純 X 線像 を 評価 し た .

そ れ ぞれの症例 数 は ， Type A 9 例 1 3 指， 1 枇

(手指基節骨 1 3 指， 足日止基節骨 u止) ， Type B 12  

例 21 指 (手 指 基 節 骨 19 指， 手 指 中 節 骨 2 指) ， 

key wOl'ds : congenital constriction band syndrome (絞把輪症候群) ， radiographic analysis (単 純 X 線 分 析) ， bone 
remodeling(骨 再構築) ， acrosyndactyly (先yrM合指) ， lymphedema ( リ ンパ浮腫)

連絡先 : 〒 157-8535 東京都 世田谷区大蔵 2-10-1 国立成育医療研究セ ン タ -�整形外科 福 岡 昌 利 電話 (03) 3416-0181
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図 1.
a : 1 歳， 男 児 : 環指基節骨， 単純 X 線像. 骨幹部やや速位に 陥

凹 を 認め， Type A と 分類 し た.
b : 図 1-a の 術後 4 年経過|侍， 単純 X 線像. 骨幹部 に remodel

ing を認め る

図 2.
a : 10 か 月 ， 男 児 : 中指基節骨， 単純 X 線像. 骨の遠位 に 先

制 り の変化 を 認 め ， Type B と 分類 し た .
b : �1 2-a 症例の術後 4 年経過時， 単純 X 線像. 先制 り の成

長 を 認 め る

Type C 2 例 2 指 l 腿 (手指基節骨 l 指， 手指中町j

骨 l 指， 下腿 l 腿) で あ っ た . 骨変化部分の病態は，

Type A で は絞把輸 3 例 4 指， 先端合指 6 例 8 指，

l 祉， Type B で は絞抱輪 4 例 5 指， 先端合指 8 例

16 指， Type C で は 絞拒輸 l 例 l 腿， 先端合指 1

Øtl 2 指で あ っ た .

骨 変 化 の 術 後 変 化 を 次 の よ う に 評 価 し た .

Type A， Type B で は 単 純 X 線正面像 に お い て

骨の基部 と 陥 凹部 も し く は最 も 紺| い部分の横径の

比率で比較 し ， 20% 以上の改善が見 ら れた も の を

remodeling 陽性 ( 図 1-b) と し た . ま た ， remod

eling は さ れ な い が， 遠位が制 く な り ー長j!iUI方 向 へ

の成長 を 認 め た も の を 先制 り の成長 ( 図 2-b) と 定

義 し た . Type C は 骨 の 湾 出1 角 度が 200 以 上 改善

し た も の を remodeling 陽性 と し た .

結 果

最 終 診 察 時， Type A は 5 例 7 指 (53 . 8% ) で
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remodeling， 4 例 4 指 (30 . 8 % ) で先細 り の成 長 を

認め， 2 例 l 指 l 凪1: ( 1 5 . 4 % ) で、変化 が な か っ た .

絞掘輪形成術後 で、 は 3 例 3 指 で remodeling を 認

め た が， 1 指で先細 り の成長 で あ っ た . 合指分離

術後で は 3 例 4 指 で remodeling， 3 例 3 指 で先細

り の成長， 2 例 1 指 l 削:で、変化 な し で あ っ た .

Type B は 1 2 例 20 指 (95 . 2 % ) で先細 り の成長

を 認 め ， 1 190 指 で変化 を 認 め な か っ た . 変 化 を

認 め な か っ た 1 指 の 原 因 は 先端合指で あ っ た .

Type C は 1 例 1 下腿で与絞抱輪形成術後， 術前

390 の膏 |性| が， 術後 l 年 2 か 月 で 9。 の 膏 曲 と な り

remodeling を 認 め た が， 1 19tl 2 指 で は 変 化 を 認 め

な か っ た . 変 化 を 認 め な か っ た 2 指の原因 は先端

合指で あ っ た .

症例呈示

症例 1 : 男 児. 左手母指か ら 中 指 に か け て の 有

窓性指聞 を 伴 う 先端合指， 左下腿絞掘輸， 右環指
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図 3.
症例 l
a 術 前 の 左 手単純 X 線像. 示 指 中 指 の 基節 骨 に

陥凹変化 を認め， Type A と 分類 し た
b : 最終診察H寺， 6 歳 に お い て の単純 X 線像. 示指

は remodeling， "1コ 指 は 先制 り の成長 を 認 め た .

図 4.
症例 2
a 術前の右下腿単純 X 線像. 下腿骨が湾 曲 し Type C 

と 分類 し た .
b : 術後 l 年 2 か月 経過H寺， 単純 X 線像. 湾 曲 は 改善 し ，

remodeling を 認 め た

絞J氾ili命 を 認 め た . 単純 X 線像 に て 示 指 中 指基節

骨 に Type A の 変化 ( 図 3-a) を 認 め た . 10 か 月 i時

に左手の合指分離術及 び遊離植皮 を 行 っ た . 最終

診察時 (6 歳) の 単純 X 線像で は ， 示指 は remod

eling， 中 指 は 先細 り の成長 ( 図 3-b) を 認 め た .

症例 2 : 女児. 右 手 中 指 ・ 環指の 絞羽田命， 環指末

梢 の切断， 左 3 ・ 4 �止の絞把輪， 右下腿 に 絞把輸 に

よ る 変形 と 遠位 の リ ン パ浮JJ重 を 認め た . 下腿の絞

把輸音lí よ り 遠位 は低形成で， 足が内方に反転 し ，

ßli: 尖 と 下 腿が連続 し て い た . 単純 X 線像 で は 下

腿 骨 の 著 し い 湾 出I ( 図 4-a) を 認 め ， Type C と 診

断 を し た . 足根骨や足部の骨化遅延や低形成 も 著

明 で あ っ た . 生後 2 か 月 時 に 下腿遠位の絞掘輪部

の 切 除 お よ び皮脂の Z 形成 を 行 っ た . 青山部の 内

側 は， J見? と 思 わ れ る 組織の 緊張が強か っ た が特 に

処 置 は 行 わ な か っ た .

術後， 絞担輪部遠位の リ ン パ浮腫は徐 々 に 改善
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が得 ら れ， 単純 X 線像 で は 術 後 2 か 月 の 時 点 で

remodeling を 認 め た . 足 部 の 内反 を 改善 目 的 に

ギ プス に よ る 矯正 を 行 い ， 最終診察時 l 歳 4 か月

( 図 4-b) で は， 骨 の 湾 曲 も 約 300 改善 し ， 長下肢

装具装着下での歩行が可能 と な っ た .

考 察

Kiryu ら 2) は 先天性絞掘輪症候群の術後の骨変

化 と し て ， Type A の よ う な 症例 は ， 遠位が低形

成 と な り つつ長ilij!i方 向 に 伸 び る 先細 り の成長 を す

る こ と を 報告 し た . し か し 今回 新 た に軟部組織の

処置後 に Type A， Type C の 多 く の 例 で r巴mod

eling が得 ら れ る こ と が分か っ た . 病態 に よ っ て

remodeling が生 じ る 差 は 認 め な か っ た が， 絞 把

輪形成 術後 に つ い て は 4 指 中 l 指 で の み remod

eling が得 ら れな か っ た . こ の 1 例 は 手術時期 が 8

歳 と 遅 く ， ま た 臨床症状 に お い て 絞把輪形成術後



に リ ン パ 浮腫の 改善が全 く 得 ら れ な か っ た症例で

あ っ た . 絞掘輸 に よ る 圧迫の期間， 浮)J重の存在が

骨の横径の成長 を 阻害 す る 可能性があ る こ と が示

唆 さ れ る が， そ れ以外の症例 で は 手術時年齢 な ど

に差 は な か っ た .

Type B の先細| り 部 分 は ， 遠位がそ の紺l い形状

を 維持 し た ま ま 長径の成長 を 認め る こ と が多かっ

た. 本来で あ れば骨の近位 に 成長軟骨があ る た め

に ， 近位の骨幅 を 保 ち な が ら 長軸方向 に成長 す る

こ と が予想 さ れた が， 違 う 結果 と な っ た . 先制 り

部分の骨に は軟部組織の強 い絞掘が手術 を し て も

な お 残 っ て お り ， 骨膜性骨化が阻害 さ れて い る 可

能性が考 え ら れた .

Type C の 膏 曲 変 形 に 関 し て は ， 下腿で は 単純

X 線上の remodeling が得 ら れ た が， 指骨で は 明

ら かで、 な か っ た . 先天性絞把i愉症候群での 下腿骨

の警 世l の 治療 は過去 に 栗本3) ， Magee ら ，1) Mutaf 

ら 5) の報告があ る . 栗 本 は 骨 切 り を 行 い 良 好 な 成

績 を 収め て い る が， Magee ら ， Mutaf ら は軟部処

置 の み 行 い ， わ れ わ れ の 結果 と 同 様 に remodel

ing が得 ら れ， 良好な成績 と 報告 し て い る . 全周

性の絞担輪処置の 際 に ， 骨切 り を 同 時 に 施行す る

と ， 骨髄血行 を 損傷 し 末梢の血流|障害が懸念 さ れ

る . こ の よ う な症例 で は骨周 囲の1[11行， 骨髄内 Ifll

行が末梢への循環維持 に重要 と 推測 さ れ， 湾曲が

著 し く て も ま ず軟部組織の処置の みで対 処すべ き

で あ ろ う .

単純 X 線像 の 変化 を 認 め な か っ た 症例 は， い

ずれ も 術後の経過観察期 間が 12 か 月 以下 と 短 く ，

観察期間が長 く な れ ば remodeling が得 ら れ る 可

能性があ る . ま た 手術時年齢 と remodeling と の

相 関 は 統計学的 に は 明 ら かで‘ な か っ た が， 適切 な

手 術 時期 に つ い て の 検討 を 今後 す る べ き と 考 え

る . 先天性絞抑li命症候群の病因 は 未 だ、明 ら かで な

い が， 今 回 の 研究 に み ら れ た 術後 の 速や か な re

modeling は ， 骨変化が軟部組織の 圧迫や循環障

害に よ る 二次的変化であ る こ と を 支持す る も の で

あ る .

結 語

先天性絞把ili命症候群 に み ら れ る 骨幹部 の 陥 凹 ・

先制| り ・ 湾 曲 な ど の宵 変 化 は ， 軟音lí組織の処置で

改善が得 ら れ， 圧迫の 解除， 循環の 改善が関与 し

て い る と 推察 さ れた .
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Bony Change and Remodelling in Congenital Constriction Band Syndrome 

Masatoshi Fukuoka， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surgery， National Cent巴r for Child health and D巴V巴lopment

We report surgical remodelling to treat bony changes in cong巴nital constriction band syndrome 
in 20 patients. Surg巴ry involved excision of 凶e constriction ring using Z-plasty， and s巴paration of 
syndactyly. Their mean age at operation was 15  months， and the mean follow-up duration was 40 
months. The bony changes were classified into thr巴e types as ; - Type A : ring constriction， Typ巴
B : tapered distal site， and Type C : angular deformity. 1n Type A at final follow-up， bony 
remodelling was achieved in 53 . 8%，  and growth in the tapering site was s巴en in 30 . 8% .  1n Type B 
at final follow-up， longitudinal bony growth in the tapered site was seen in 95 . 2 % .  1n Type C at 
final follow-up， bony r巴modelling of the tibia and fibula was seen early aft巴r release of the 
constriction band. These findings suggest that adequate bony remodelling can be achieved through 
treating th巴 soft tissue， even in cases of remarkable bony changes involving ring constriction， 
taper巴d distal site or angular deformity 


