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序　文

先天性脛骨列欠損症は，先天的に完全または部
分的に脛骨が欠損している病態である．1/100 万
の頻度で発生する比較的まれな疾患で，散発例が
ほとんどであるが，家族例も散見される5）6）14）．

Jones らの分類9）（図 1）が広く用いられており，
今回，Jones type I，type II に対して 2011 年ま
で行ってきた患肢温存治療の治療成績を報告し，
その問題点を考察し，2011 年以降変更した治療
体系を述べる．

対象と方法

1984 年から 2011 年まで患肢温存治療を施行し
た先天性脛骨列欠損症 14 例 19 肢を対象とした．
Jones type Ia が 11 肢，type Ib が 2 肢，type II
が 6 肢であった．

膝関節や下腿の再建は Jones type Ia の 11 肢
中 10 肢では Brown 手術3）を行った．1 肢では中
枢性疾患合併により起立歩行の見込みなく，坐位
での整容的観点から足部中央化手術のみ行い，膝
関節は再建しなかった．術式は Brown の報告し
た方法に加え，移行した腓骨頭に相対する大腿骨
遠位関節軟骨面を海綿骨が露出するまで削り込
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要　旨　先天性脛骨列欠損症 14 例 19 肢に対して，1984 年から 2011 年まで，足部の再建は足部
中央化手術（Brown の腓骨踵骨関節固定術）を，膝関節や下腿の再建は Jones type Ia（11 肢中 10 肢）
では Brown 手術を，type Ib（2 肢）と II（6 肢）では脛骨腓骨骨接合を行い，脚長差には大腿骨延長
術や腓骨延長術を行ってきた．Brown 手術は全例成績不良で，著しい膝関節内外反不安定性，疼痛，
膝屈曲拘縮，腓骨亜脱臼，膝強直を生じた．3 例に膝固定術（大腿骨腓骨固定）を追加した．脛骨腓
骨骨接合は，type Ib では 2 肢とも骨癒合せず，type II の 1 例では膝蓋骨脱臼を来し，膝外反，下
腿外旋変形が重度化し膝関節離断に至った．足部中央化手術は，術後早期の矯正ロス，成長に伴う
腓骨角状変形，尖足，内反内転，踵足などの足部変形により，19 肢中 15 肢で複数回の再手術を行い，
さらに 2 肢でも再手術予定である．脚延長は，大腿骨と腓骨とも同等に延長可能であったが，膝屈
曲拘縮の進行により 2 肢で延長を早期中止した．
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み，ポリテトラフルオロエチレン（PTFE）シート
（Gore-tex）をはさみ，2〜3 本の K-wire で 3〜4
週間固定した13）．

Jones type Ib の 2 肢と II の 6 肢では脛骨腓骨
骨接合術を行った．腓骨近位で骨切りし，腓骨内
側と脛骨外側を側々で 2〜3 本のスクリューで固

定した．
良好な歩行，10〜80°の膝関節自動運動，膝屈

曲拘縮がない例を良好とした Jayakumar と Ei-
lert の診断基準7）を用いて評価した．

足部は著しい内反尖足変形であり，19 肢すべ
て， 足 部 中 央 化 手 術 を，Brown ら 多 数 の 報
告1）3）4）10）12）同様の腓骨踵骨関節固定術で再建した．
腓骨遠位端の成長軟骨帯を温存して形成し，距骨
後部を切除し，踵骨に埋め込み 10〜20°の軽度尖
足位で固定した．緊張が強く背屈矯正困難な症例
では腓骨短縮術を追加した13）．皮切は，初期の症
例は内側外側の二皮切で行われていたが，内反し
た足部を外反矯正させることにより内側に重篤な
皮膚壊死を生じ，長期の創治療期間を要すること
が多いので，著者は前方 U 字状皮切へ変更した．
矯正しても前方の皮膚には余裕があるので，術後
の皮膚循環は良好である．

脚長差には Orthofix 創外固定器を用いて大腿
骨延長術や腓骨延長術を繰り返し行った．術後
10 日より 1 日 3 回 0.75 mm/ 日の延長を行った．
仮骨形成不良や膝関節屈曲拘縮に伴い，延長速度
を遅くしたり，延長を休止，中止したりした．

結　果

Brown 手術を施行した Jones type Ia の 10 肢
全例，膝蓋骨の有無や大腿四頭筋力にかかわらず
不良で，著しい膝関節可動域制限，内外反不安定
性（図 2a），腓骨亜脱臼，膝屈曲拘縮（図 2b），膝
強直（図 2c）を生じ，膝強直例以外疼痛も強かっ
た．成長終了まで追跡した Brown 手術 3 肢の抜
釘を含めた手術回数は 12，15，19 回，入院期間
は 600，457，677 日と，多数回の手術と長期間の
入院治療を要した．長下肢装具で膝を固定させて
歩行しても疼痛著しい 3 肢に膝固定術（大腿骨腓
骨固定術）を追加した（図 3）．

側々で脛骨腓骨骨接合を行った Jones type Ib
の 2 肢は，軟骨性の脛骨が骨化する前に行われた
ため 2 肢とも骨癒合せず，1 例で膝関節離断術を
行い，もう 1 例は再手術後も偽関節（図 4）で，再
度の偽関節手術が必要である．

図 1．Jones らの分類8）

Jones type I は完全欠損で，Ia は大腿骨遠位骨端部
の低形成があるもの，Ib は大腿骨遠位骨端部が正常
で軟骨性の脛骨が存在するもの，type II は脛骨遠位
の部分欠損で脛骨近位が骨化しているもの，type III
は脛骨近位が欠損しているもの，type IV は脛骨遠位
が低形成で脛腓結合部離開を伴うもの．
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図 2．Jones type Ia に対する Brown 手術後の膝関節外反不
安定性（a），腓骨亜脱臼，膝屈曲拘縮（b），膝強直（c）．

（a）

（b）

（c）
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骨性脛骨の存在する部分欠損の Jones type II
では，膝関節は低形成であるが膝関節機能は温存
されており，6 肢中 5 肢で良好であった．しかし，
3 肢で，初回の脛骨腓骨骨接合術で骨癒合が得ら
れず，1〜2 回の再手術を要した．また，1 肢で膝
蓋骨脱臼を来し，膝外反変形，下腿外旋変形が重
度化し，抜釘を含めて 10 回の手術治療後に，13

歳時に膝関節離断術を行った．この症例では，膝
関節離断術前は長下肢装具をつけて杖歩行し，疼
痛が著しかった（図 5）が，離断術後は，膝継手付
の義肢を装着した初日より歩行可能で，1 か月後
には自転車運転も可能となり，ADL が著しく改
善された．

足部中央化手術は変形再発が多く，術後早期の
矯正ロス，成長に伴い腓骨角状変形，尖足（図
6a），内反内転，凹足，踵足（図 6b）などの足部変
形が出現し，19 肢中 15 肢で複数回の再矯正手術
を行い，さらに 2 肢でも再矯正手術予定である．

脚延長では，大腿骨と腓骨とも延長量や heal-
ing index に差はなく同等に延長可能であったが，
type Ia で Brown 手術を行った症例では，大腿骨
と腓骨とも膝屈曲拘縮の進行により 2 肢で延長を

図 3．Jones type Ia（13 歳）
Brown 手術後，不安定性強く著しい疼痛あり膝固定
術（大腿骨腓骨固定術）（矢印）と腓骨延長手術（矢頭）
を施行．

図 4．Jones type Ib（8 歳）
軟骨性の脛骨と腓骨の骨接合術後．再手術後も偽関節．
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早期中止した13）．

考　察

Jones type Ia では，欧米では，1980 年頃まで
Brown 手術3）が多くの施設で行われてきたが，
Brown 手術では，膝屈曲拘縮や亜脱臼，外反膝，
強直などの重篤な膝変形を生じ，著しい疼痛，可
動域制限，内外反不安定性や大腿四頭筋不全など
膝機能も不良であったため，術式として選択され
ることがなくなり，広く膝関節離断術と義肢治療
が行われることとなった．

Loder10）は，Jayakumar と Eilert の診断基準7）

を用いて 55 例中 53 例が不良，また，Epps ら4）は，
14 例全例で不良と報告した．Schoenecker ら12）

も，14 例全例不良で，10 例で膝関節離断に至り，
4 例で膝固定術（大腿骨腓骨固定術）を追加したと
報告した．

今回の Brown 手術を施行した 10 例の成績も，
過去の報告4）10）12）〜15）と同様，膝蓋骨の有無や大腿
四頭筋力にかかわらず全例不良で，著しい膝関節
可動域制限，内外反不安定性，腓骨亜脱臼，膝屈
曲拘縮，外反膝，膝強直を生じ，膝強直例以外疼
痛も強かった．また，変法として大腿骨遠位の関
節軟骨面を大きく削り海綿骨を露出させたことで
Weber 手術16）などによる再手術が困難で，長下
肢装具で膝固定させて歩行しても疼痛著しい 3 肢
に膝固定術（大腿骨腓骨固定術）を追加した．

過去に治療を行った Brown 手術の不良な成

図 5．Jones type II（13 歳）
脛骨腓骨骨接合術後の膝蓋骨脱臼，外反膝，下腿外
旋変形．

図 6．足部中央化手術後の尖足（a），凹足，踵足（b）．
（a） （b）
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績，成長終了まで追跡した症例での多数回の手術
（12〜19 回）と長期間の入院（457〜677 日），膝強
直例以外で長下肢装具が必要であることを患者家
族へ説明すれば，Brown 手術を希望されること
はなく，原則的に 1 回の手術で終了し，義肢によ
り良好な膝関節機能が得られる膝関節離断術を選
択されることがほとんどである．欧米で，膝関節
離断術が行われるのは Brown 手術の成績が著し
く不良であるから，Symes 離断術が行われるの
は足部中央化手術後の変形再発が多く装具の適合
性も悪いからである．日本では裸足で生活するこ
とや文化，慣習，信条の理由で患肢温存治療を希
望されるとされてきたが，自分の下肢で歩行させ
たいという患者家族の思いは，決して日本だけで
はなく，欧米でも同じである．四肢の先天異常を
持つ患児のご家族は，出生直後より病気に対する
責任感が強く，多くの不安を抱え，何とかしてあ
げたいという気持ちで来院される．しかし，十分
な治療成績を呈示せず，多数回の手術が必要だ
が，自分の下肢で歩けるようになるから頑張ろう
という安易な説明で治療を開始することは，今後
避けるべきと考えている．

2011 年以降，著者は，type Ia では膝関節離断
術9）を第一選択としている．患肢温存治療の十分
な説明をした上で，患者家族が膝関節の再建を希
望されれば，機能不良で疼痛強く，変形拘縮の再
発が多い Brown 手術ではなく，膝蓋骨があれば，
欧米で type Ia の再建法として広まりつつあ
る6）11）Weber 手術16）を，膝蓋骨がなければ膝固定
術（大腿骨腓骨骨接合術）を適応としている．

Jones type Ib では，欧米の教科書2）6）では，脛
骨が骨化してから脛骨腓骨の骨接合を行うと述べ
られているが，今回の 2 肢では，軟骨性の脛骨が
骨化する前に骨接合が行われた．2 肢とも骨癒合
せず，1 例は膝関節離断に至り，もう 1 例は再手
術後も偽関節で再度の偽関節手術が必要であるこ
とを，重く受け止めるべきである．近年，bone 
morphogenic protein （BMP）シート（Medtronic）
を用いて，未骨化の脛骨の骨化を促し，脛骨が未
骨化の時期での手術で良好な骨癒合が得られた報

告11）もあり，日本でも BMP シートの導入が期待
される．2011 年以降，著者は，再建手術として，
脛骨軟骨が小さければ Weber 手術を，脛骨軟骨
が大きければ骨化するまで待機して，端々で脛骨
腓骨骨接合術を行うことにしている15）．

Jones type II では，膝関節は低形成があって
も膝関節機能は良好であり，欧米でも，離断手術
ではなく，脛骨腓骨骨接合術や，脛骨延長手術に
より再建されることが多い．今回の 6 肢中 3 肢
で，初回手術で骨癒合が得られず 1〜2 回の再手
術を要したが，膝関節の機能は保たれており 5 肢
で良好であった．しかし，今回報告した脛骨腓骨
骨接合術は側々での骨接合であり，下肢軸が外側
に偏位することが問題となる．1 例で膝蓋骨脱臼
を来し，膝外反変形，下腿外旋変形が重度化し
13 歳時に膝関節離断に至った．この症例も，10
回の手術後に膝離断に至ったことを，重く受け止
めるべきである．膝離断術後は，膝継手付の義肢
装着初日より歩行可能，1 か月後には自転車運転
可能で，ADL は著しく改善した．2011 年以降，
著者は，脛骨が長ければ側々ではなく端々で脛骨
腓骨骨接合術を行っており，脛骨が長ければ脛骨
延長手術と脛骨距骨関節固定術も行うことにして
いる15）．

足部中央化手術は，これまで腓骨踵骨関節固定
術1）3）4）10）12）や腓骨距骨関節固定術8）11）の報告がある
が，我々は，Brown ら多数の報告同様の腓骨踵
骨関節固定術を行ってきた13）．Brown3）は，腓骨
踵骨関節固定を初期の 3 肢に施行したが，変形の
再発が多いことと，装具の適合性が悪いことか
ら，Symes 離断術を推奨しており，欧米では，
Symes 離断術がより用いられている．今回の報
告でも，過去の報告と同様，術後早期の矯正ロス，
成長に伴う腓骨角状変形，尖足（図 6a），内反内
転，凹足，踵足（図 6b）などの足部変形により，
19 肢中 15 肢で複数回の再手術を行い，さらに 2
肢でも再手術予定である．腓骨遠位の骨端線が閉
鎖するまで注意深く，変形再発を経過観察する必
要がある．足部中央化手術と前足部離断術の併用
により，変形再発のための補正手術を避け，装具
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の適合性を改善させた報告もある1）．2011 年以降，
著者は，前足部の機能の少ない足趾が 1〜2 趾の
少趾症の症例，凹足や踵足変形の再発した症例

（図 6b）では，変形再発に伴う補正手術や装具の
適合性も考慮し，前足部離断術の併用も選択枝と
している15）．

脚延長では，大腿骨と比較しても延長量や
healing index に差はなく，移行した腓骨でも十
分仮骨延長を行うことが可能であった13）．患側の
腓骨は健側と比較して生下時より横径が大きい
が，移行した腓骨は成長とともに次第に横径が増
大した．Brown 手術を施行した type Ia の症例で
は，大腿骨や腓骨延長を行う際，膝屈曲拘縮が進
行しやすいので注意が必要である．現在，著者は，
股関節や膝関節の屈曲拘縮の進行が予想される例
では，股関節や膝関節にヒンジを使用し，関節を
またいで股関節，膝関節を運動させたり，伸展位
で固定させたりできる創外固定器の Modular rail 
system（Smith & Nephew）（図 7）を導入して仮
骨延長手術を行っている．

まとめ

Jones type Ia に対する Brown 手術の成績は過
去の報告同様全例不良であり，現在は，膝関節離
断術を第一選択とし，再建する場合は，膝蓋骨が
あれば Weber 手術を，膝蓋骨がなければ膝固定
術（大腿骨腓骨骨接合術）を適応としている．Jones 
type Ib では，脛骨の骨化まで待機して脛骨腓骨
骨接合すべきである．Jones type II では，側々
での脛骨腓骨骨接合術による下肢軸の外側偏位，
膝蓋骨脱臼や膝外反変形を避けるため，現在は，
端々での脛骨腓骨骨接合術を行っている．Brown
に準じた足部中央化手術（腓骨踵骨関節固定術）
は，腓骨遠位の骨端線が閉鎖するまで高率に変形
再発することに注意が必要である．移行した腓骨
は，大腿骨と同様に仮骨延長可能であったが，膝
関節屈曲拘縮の進行に十分注意が必要である．
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