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はじめに

先天性下腿偽関節症（Congenital Pseudarthro-
sis of the Tibia：以下，CPT）の治療は非常に難
渋する．これまで髄内釘，創外固定，血管柄付腓
骨移植などさまざまな手術法が報告されている
が，いまだに確立された方法はない．今回，神経
線維腫症 1 型（Neurofibromatosis Type 1：以下，
NF1）に伴う先天性下腿偽関節症に対して，髄内
釘とイリザロフ法を併用施行した 2 例を経験した
ので報告する．

症　例

症例 1（図 1）は，前医初診時に生後 11 か月の女
児．NF1 に伴う CPT，Crawford 分類4） Type II
であった．1 歳 5 か月時に転倒し右脛骨を初回骨

折し，ギプス固定された．受傷後 2 か月で偽関節
となり，当院紹介受診となった．短下肢装具装着
を続けていたが，脛骨は偽関節のままで短縮し，
脚長差は 25 mm になり内反変形が進行したた
め，5 歳 9 か月時に初回手術を行った．手術は脛
骨偽関節部の掻爬と外反腓骨の部分切除および切
除した腓骨の脛骨偽関節部への移植を施行した．
髄腔最狭部を通過し，上下のイリザロフワイヤー
の挿入を妨げない径として採用した 2.4 mm 径の
キルシュナー鋼線 1 本を脛骨髄内に留置し，偽関
節部の上下にイリザロフ創外固定器を設置し圧着
固定した．骨短縮量は 10 mm 程度であった．術
直後から全荷重歩行を許可した．経過中，鋼線刺
入部に感染徴候を認めたが，抗生剤内服投与で軽
快した．低出力超音波パルス（以下，LIPUS）を併
用し，創外固定装着期間は 135 日間で脛骨の骨癒
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要　旨　神経線維腫症 1 型に伴う先天性下腿偽関節症に対して，脛骨髄内釘とイリザロフ法を併
用した手術法を 2 例試みたので報告する．症例 1 は初診時 11 か月女児，Crawford Type II．1 歳 5
か月時に転倒し右脛骨初回骨折，偽関節化した．5 歳時に本法を行い，創外固定装着期間は 135 日
で骨癒合を得た．術後 5 年経過時に脚長差 5 mm，脛骨外反変形を認めるが現在まで再骨折なく経
過している．症例 2 は初診時 4 か月女児，Crawford Type IV．5 歳時に同手術を行ったが骨癒合は
得られなかった．その後，健側から血管柄付腓骨移植術，さらに腸骨から自家骨移植術を追加して
骨癒合が得られた．先天性下腿偽関節症は複数回の手術が必要となることが多く，年少例では追加
手術も考慮した治療戦略を検討する必要がある．本法は手技が比較的簡便でそれぞれの特徴を補完
した方法であり，他部位への侵襲が少ない．また，血管柄付腓骨移植術など追加手術への移行も可
能であった．
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後は PTB 長下肢装具を使用した．10 歳 7 か月時
（初回術後 5 年 1 か月），脚長差は 68 mm まで拡
大し，健側からの血管柄付腓骨移植術および 3.0 
mm 径のキルシュナー鋼線 1 本を用いた脛骨髄内
釘固定術を追加施行した．3 か月後，移植近位部
の骨癒合は得られたが，遠位部の骨癒合は得られ
なかった．11 歳 1 か月時（初回術後 5 年 7 か月），
脛骨遠位および腓骨の偽関節部の掻爬，腸骨から
の自家骨移植，1.5 mm 径のキルシュナー鋼線 1
本を用いた腓骨髄内釘固定を追加した．7 週間の
ギプス固定後，PTB 装具を使用した．徐々に荷
重を許可し，4 か月後（11 歳 5 か月），両骨の骨癒
合が得られた．最終観察時（初回術後 6 年 1 か月）
11 歳 7 か月，短下肢装具にて全荷重歩行が可能
であり，再骨折はないが約 110 mm の脚長差が
残存している．

考　察

CPT では下腿骨が骨折するとギプス固定など
の保存療法による骨癒合が期待できないため，手

合を得た．創外固定除去後は 4 週間のギプス固定
後に短下肢装具とした．術後 1 年で LIPUS は終
了し，再骨折予防のため短下肢装具を継続した．
最終観察時（術後 5 年，10 歳 9 か月），脚長差が 5 
mm で脛腓骨の外反変形を認めるが，再骨折なく
経過している．今後，脚長差および外反変形の矯
正を検討している．

症例 2（図 2）は，初診時 4 か月の女児．NF1 に
伴う CPT，Crawford 分類 Type Ⅳであった．左
脛骨は先天性の偽関節で 1 歳時に腓骨骨折し，
脛・腓骨とも偽関節となり外後方凸変形していた．
5 歳 6 か月時に初回手術を行った．脛骨および腓
骨偽関節部の掻爬と，掻爬した骨の脛骨偽関節部
への移植を施行し，2.4 mm 径のキルシュナー鋼
線 1 本を脛骨髄内に留置し，偽関節部の上下にイ
リザロフ創外固定器を設置し圧着固定した．骨短
縮量は 10 mm 程度であった．術後 LIPUS を併用
したが骨癒合は得られず，骨吸収が進行した．術
後 119 日目に創外固定を除去した．創外固定抜去
後も髄内釘の留置は継続したが，骨癒合は得られ
なかった．術後 2 年目に髄内釘を抜去した．その

図 1．症例 1 単純 X 線
a：初診時（正面像）
b：初診時（側面像）
c：術前
d：術後
e：最終観察時　両下肢全長像

図 2．症例 2 単純 X 線
a：初診時　左下腿正面像
b：初回手術（脛骨髄内釘とイリザロフ法）　術前
c：初回手術　術後
d：2 回目手術（脛骨髄内釘と血管柄付腓骨移植術）　
術前
e：3 回目手術（脛骨および腓骨偽関節部の掻爬，腸骨
から骨移植，腓骨髄内釘）　術前
f：脛骨および腓骨骨癒合時
g：最終観察時　両下肢全長像
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術治療が必要となる．そのため，確定診断後は未
骨折例では幼少期から装具を使用し，骨折および
骨折後の偽関節化を予防することが重要である．
骨折前に気づかれていないことがあるため，特に
NF1 患者の脛骨骨折では CPT を念頭に置く必要
がある3）．また，いったん骨癒合が得られても再
骨折が生じ再度偽関節化したり，変形や脚長不等
などの二次性変化が問題となり，複数回の手術が
必要となることが多く，年少例では追加手術を考
慮した治療戦略を検討する必要がある．我々は初
回手術として脛骨髄内釘固定とイリザロフ法を併
用施行した 2 例を報告した．年少例の先天性下腿
偽関節症に対して，初回手術として髄内釘とイリ
ザロフ法を同時に行った報告は渉猟し得る範囲で
は見当たらない．今回の 2 例のうち 1 例は本法の
みで骨癒合を得たが，もう 1 例は追加手術を必要
とした．

CPT に対する髄内釘を使用した治療について，
Anderson らは髄内釘に骨移植を併用し 10 例中 9
例で骨癒合を得ることができ，CPT に対する髄
内釘固定の有用性を述べている．しかし，髄内釘
挿入中でも足関節の外反変形を来すことがあり，
脛骨外側の成長が遅いため変形が生じやすいと述
べている1）．また，山田らはキルシュナー鋼線な
どを用いた髄内釘固定では髄内血流が障害される
こと，髄内釘が折損する可能性があることを報告
している10）．

一方，CPT に対するイリザロフ法の治療成績
としては，Paley らをはじめ，高い骨癒合率が報
告されているが，骨癒合後の再骨折や変形の出現
による再手術例も少なくない7）．また，近年は
Choi らによる 4-in-1 osteosynthesis の高い治療成
績が国内でも報告されている2）8）．イリザロフ法
のデメリットとしては，小児の短い下腿では創外
固定器の装着が困難な場合がある点，長期の固定
では感染が問題となる点，固定除去後に再骨折の
可能性がある点が挙げられる．

2000 年に報告された European Paediatric Or-
thopaedic Society の多施設研究によると，CPT
の治療は血管柄付腓骨移植術またはイリザロフ法

の二つが手術治療の主流となってきたが，イリザ
ロフ法は骨癒合率だけでなく，変形矯正，脚長補
正，関節機能温存の点で血管柄付腓骨移植術より
勝っていた．しかし，「イリザロフ法でも骨癒合
率は 75.5％であり，決して満足できるものではな
かった」と記載されている5）．日本でも多施設研
究が行われており，骨癒合率は血管柄付腓骨移植
術（74％）よりもイリザロフ法（84％）がやや高く，
特に病巣掻爬に伴う骨欠損が大きい場合には，骨
延長が同時に可能なイリザロフ法が推奨されてい
る6）．

症例 1 の反省点としては，乳児期に診断されて
いたが装具による骨折予防がされておらず，幼少
期に骨折し，偽関節化を来したことが挙げられ
る．幼少期装具の使用を徹底すべきと考える．ま
た，骨癒合は得られたが下腿の外反変形が遺残し
ている．本症例では腓骨が偽関節のままであり，
脛骨の正しい骨軸成長には腓骨の存在による外側
支柱効果が重要といわれており9），腓骨の骨癒合
も目指した治療戦略が必要だったと考える．

症例 2 では，初回手術での骨癒合が得られな
かった．原因として，偽関節部が当初より遠位に
移動しており，初回手術時の病巣掻爬が不十分
だった可能性がある．徹底的な病巣切除のために
は，MRI などによる病巣範囲の十分な評価が必
要であったと考える．また，最終的には骨癒合が
得られたが，大きな脚長差が生じてしまった．2
回目手術までに脚長差は拡大しており，適切な時
期での追加治療によっては脚長差の拡大を防げた
可能性はある．

以上の反省点はあるが，髄内釘固定とイリザロ
フ法を併用した本術式は，手技が比較的簡便でそ
れぞれの手術法の特徴を補完した方法であり，他
部位への侵襲も少ない．また，初回手術で癒合せ
ずとも血管柄付腓骨移植など追加手術が可能であ
り，CPT 年少例の初回手術の選択肢の一つと考
える．
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