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緒　言

くる病（骨軟化症）は骨石灰化障害から下肢変形
を来す疾患であり，特に低リン血症性くる病

（Hypophosphatemic Rickets：以下，HR）では治
療に難渋する．我々は，当院で経過観察した HR
患者に対する長下肢装具の臨床経過から，変形増
悪の要因につき検討した．

対象と方法

2015 年までに当科でくる病と診断され治療を
受けている 38 症例（男：18，女：20）のうち，HR
は 8 例で診療記録上の装具療法経過，全下肢立位
単純 X 線，当院での血液検査，および薬物療法
の経過記載があった 7 症例（男：1，女：6）を対象
とした．装具装着は入浴時以外原則昼夜装着と
し，約 3〜6 か月に一度外来経過観察および装具
装着指導をした．装具装着状況が不十分と判断さ
れた症例は，装具装着指導の頻度を増やしたり，
夜間装具装着指導を行ったりするなどした．装具

終了基準は半年ないし 1 年間隔での単純 X 線像
でほぼ正常アライメントに改善し，その後増悪が
ない場合に装具療法を終了した．評価時期は装具
装着前，装具終了直後，装具終了から最終経過観
察の体重が最も増加した時点，および最終経過観
察時とした．評価項目は年齢，Body Mass Index 

（BMI:kg/m2）, 単純 X 線像上の右下肢 mechanical 
Femorotibial Angle （mFTA）1），mechanical Lat-
eral Distal Femoral Angle （mLDFA），mechani-
cal Medial Proximal Tibial Angle （mMPTA）3）と
血漿カルシウム（Ca）, リン（P），アルカリフォス
ファターゼ（ALP）とした．X 線評価と血液検査
については装具装着前，装具終了直後，最終観察
時に統計学的に評価し（Kruskal-Wallis test）p＜
0.05 で有意差ありとした．また，最終観察時の愁
訴および追加手術の有無につき検討した．

使用装具の概要

当院で使用するプラスティック製長下肢装具
は，国立小児病院村上寶久先生が使用されていた
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要　旨　低リン血症性くる病患児に対して，長下肢装具で加療した 7 例（男：1，女：6）につき装
具装着期間，体重変化，単純 X 線上の下肢アライメント，最終観察時の愁訴，および追加手術の有
無を検討した．【結果】平均装具開始年齢は 2 歳 9 か月，装着期間は 3 年 10 か月で大腿脛骨角（以下，
FTA）は改善した（p＝0.012）．平均経過観察期間は 10 年 10 か月で，装具終了後最終観察時まで
FTA の変化が 5°未満であった症例は 4 例で，装具終了後の BMI（kg/m2）は 5 未満の変動であった．
一方，FTA 5°以上の変化を認めた症例は 3 例で，両膝痛と運動制限を伴い 1 例手術に至った．【考
察】低リン血症性くる病下肢変形への装具療法は，装具コンプライアンス，電解質，BMI，下肢ア
ライメントを適切に管理すれば選択の余地はある．
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「昼夜長下肢装具（村上式装具）」を改良したもので
ある（図 1）．この装具の開発経緯については不明
であるが，徳山らは同様の装具に関し報告してい
る11）．当院で現在使用の装具は，可撓性のあるプ
ラスティック部分と下肢外側のアルミニウム支柱
からなる．プラスティック部分は，患児の下肢変
形に沿って膝屈曲 15°，足関節底背屈 0°で採型さ
れている．自験例でも，膝関節軽度屈曲位により
FTA 矯正が痛みなく行えており，徳山らも同様
の所見を報告している11）．また，村上式装具の足
関節部分は，シューホーンの形状であり，底背屈
が可能である．アルミニウム支柱は，下肢アライ
メントの変形中心（CORA）で，支柱を外側に弯曲
させている．弯曲角度はアルミニウム支柱遠位端

と足関節内顆をベルトで引き寄せるようにして，
FTA180°になるよう調整する．この長下肢装具
は，継ぎ手がないため歩行遊脚期に股関節軽度外
転を要するが，支柱が外側にあるため立脚期は重
心近くに足底接地が可能であり，装具装着での歩
行は比較的容易である（図 1-a,b）．

結　果

全症例の結果を表 1 に示す．初診時年齢（平均
（範囲））は 3 歳 6 か月（1 歳 0 か月〜3 歳 7 か月），
装具装着開始年齢は 3 歳 9 か月（1 歳 10 か月〜3
歳 8 か月），装具終了年齢は 7 歳 5 か月（4 歳 3 か
月〜8 歳 10 か月），装具装着期間は 3 年 10 か月（1
年 6 か月〜6 年 2 か月）, 経過観察は 10 年 10 か月

（2 年 8 か月〜22 年 2 か月）であった．単純 X 線
像上，長下肢装具装着前の mFTA（平均（標準偏
差））は 194.9（8.5），装具終了時 183.7（3.0）であっ
た（p＝0.012）．mLDFA は装具開始時 98.0（3.6），
装具終了時 89.6（3.4）で（p＝0.0017），mMPTA は
装具開始前 81.4（7.9），装具終了時 87.7（4.0）であっ
た（p＝0.1166）．図 2 は症例 7 の単純 X 線像の経
時的変化で，図 3 は思春期前までの mFTA の経
時的変化を示す．経過観察期間中の活性型ビタミ
ン D 投与量は，平均 0.06 µg/kg/日，P 中和物は
40.1 mg/kg/日であった．血液検査所見では装具
開始，装具終了，最終観察時の骨代謝関連因子の
変動に有意差はなかった（表 2）．装具終了後から
最終観察時までの mFTA 変化は，3 例が 5°未満
の変化，1 例が 8°の外反変形，残り 3 例が 10°以
上の内反変形であった．症例 2 は成人以降に関節

図 1．当院使用の内反膝長下肢装具
a）右下肢正面　b）側面

a b

表 1．低リン血症性くる病患児に装具療法を行った 7 症例の内訳
症例 性別 年齢 BMI（kg/m2） mFTA（°） 最終生活活動

a b c d a b c d a b c d 疼痛 運動制限 追加手術

1 男 2 歳 4 か月 5 歳 6 か月 9 歳 4 か月 9 歳 9 か月 14.7 14.6 16.1 15.5 198 185 171 172 なし なし なし

2 女 2 歳 7 か月 7 歳 0 か月 17 歳 11 か月 26 歳 8 か月 15.6 14.6 21.5 20.5 199 180 185 185 膝痛 制限 なし

3 女 3 歳 5 か月 8 歳 10 か月 9 歳 0 か月 10 歳 11 か月 18.2 17.6 18 17.6 192 180 175 175 なし なし なし

4 女 3 歳 8 か月 5 歳 6 か月 7 歳 3 か月 7 歳 3 か月 17.6 16.4 17.9 17.9 208 185 187 187 なし なし なし

5 女 1 歳 10 か月 8 歳 1 か月 12 歳 10 か月 17 歳 3 か月 19.1 18.3 24.8 24.7 198 185 214 214 膝痛 制限 あり

6 女 2 歳 9 か月 4 歳 3 か月 21 歳 3 か月 21 歳 3 か月 16.1 16.2 23.7 23.7 197 180 190 190 膝痛 制限 なし

7 女 3 歳 0 か月 7 歳 10 か月 13 歳 9 か月 13 歳 9 か月 15.8 18.5 23.3 23.3 197 187 199 199 膝痛 制限 なし

a：装具開始時　b：装具終了時　c：装具終了後最大 BMI 値　d：最終観察時
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リウマチの併発を認めた．症例 2 を除く症例 1,3,4
は，BMI の変化が装具終了後から最終観察時ま
で 5 kg/m2 未満の変動であり，最終観察時に愁
訴なく，追加治療を要さなかった．一方，後者の
3 例は BMI 変動が 5 kg/m2 以上であり，BMI の
最大値に一致して mFTA の増悪と愁訴を認め，
1 例は 16 歳時に下腿骨，18 歳時に大腿骨骨切り
術が行われた（表 1）．図 4 は 7 例の下肢アライメ
ントのすべての経過について示す．

考　察

HR は，腎尿細管での P 再吸収障害による骨石
灰化障害により，骨脆弱性が進行して，下肢変形
を惹起する疾患である10）．

今回の検討で，HR 下肢変形に対する装具療法
は，治療に長期間を要し，装具コンプライアンス
維持に難渋することから絶対的適応でないが，手
術的侵襲を加えず下肢アライメント矯正し得る方
法として選択の余地はあると考えられた．我々は

図 2．表 1 症例 7 の単純 X 線経過（白破線は Mikulicz 線）
a）3 歳 0 か月（装具開始時）　b）7 歳 10 か月（装具終了）　c）13 歳 10 か月（最終観察時）

図 3．全 7 例の下肢アライメントの経時的変化
＊　初診時から思春期以降および最終観察までの
mFTA の経時変化を示す．

表 2．装具開始から最終経過観察時までの骨代謝関連
因子の推移

（N=7）
Ca

（mg/dL）
P

（mg/dL）
ALP

（u/L）
装具前 9.440（0.1949） 2.400（0.3317） 2181（429.6）
装具後 9.483（0.1722） 2.467（0.3141） 1714（594.8）
最終 9.240（9.983） 2.560（0.3362） 1232（950.9）
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HR 患者 7 例に対して長下肢装具療法を行い，ほ
ぼ全例 mFTA の改善があり mLDFA の改善を認
めた．村上式長下肢装具による矯正効果が，大腿
骨側（mLDFA）により影響を及ぼしたと推察され
た．HR 下肢変形に対する装具療法の効果は，成
書2）によると限定的としている．装具療法の適応
は，3 歳未満でかつ 1 年未満の装着期間とし，外
科的介入は 4 歳以降としている．HR 患者に対す
る骨切り術は，骨癒合遷延を来す場合が多く，骨
切り術・矯正骨切り術後の変形再発率は，諸家の
報告で 27〜90％と報告されている7）10）．また，ス
テープルや金属プレートを用いた片側骨端線抑制
術は，骨切り術のような骨癒合遷延などの合併症
はなく，低侵襲に下肢変形矯正が行える6）．しか
し，アライメント矯正後速やかに内固定を除去し
ないと，逆変形や骨端線早期閉鎖が生じ得る．ま
た，HR の下肢変形は，骨端線閉鎖後も生じ得
る10）．

我々の結果から，長下肢装具を用いた下肢アラ
イメント矯正後に変形が進行する症例では，BMI
が増加する経過であった．BMI 増加の 3 例は，
すべて 12 歳以降まで経過観察した症例で，BMI
増加の原因は第 2 次性徴や運動量増加など考えら
れたが，明らかな要因は特定できなかった．HR
の下肢変形の治療は，装具終了後も電解質コント
ロールと正確な下肢機能軸の獲得が重要であるこ
とから10），BMI の適切な調節や運動量の調節で，

装具治療の効果を成人以降まで維持できる可能性
がある．また，HR による O 脚変形では，長幹骨
に線状の X 線透過性の Looser 改構層を認めるこ
と5），ビスフォスフォネート長期投与による非定
形大腿骨においても不全骨折の段階で Looser 改
構層を認めること9），および非定型大腿骨骨折治
療や脚延長術後の創外固定早期抜去や骨折予防目
的とした髄内釘併用の報告があることから7），HR
患者に対して村上式装具で正常下肢アライメント
に矯正後，変形予防に髄内釘固定を追加すれば，
下肢正常アライメントの長期的な維持が期待でき
るかもしれない．

ただ，今回の検討は多変量解析を行っておら
ず，診療記録に基づいた後向き研究である．性差，
運動量，成長過程，薬物療法や装具装着状況など
の多因子の影響を考慮しなければならない．特に
装具装着状況については，主観的な評価に頼らざ
るを得ない．近年，サーモセンサーで 24 時間モ
ニタリングを行うことで，装具装着を客観的に評
価4）する試みが特発性側弯症の体幹装具でなされ
ている．今後，各々の客観的要因の下に，HR 患
児に対する長下肢装具の下肢アライメントへの影
響を検討する必要がある． 

まとめ

1）　低リン血症性くる病下肢変形に対して，長
下肢装具療法は電解質コントロール下で内反膝が
改善した．

2）　12 歳以降に BMI が生じた 3 膝は，内反膝
が増悪した．
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