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足変形を認めたため，当科を受診した．
初診時臨床所見：骨盤から大腿遠位までは視診

上異常は見られなかった．両下腿は内反かつ低形
成であり，足部では著しい内反尖足変形を認め，
さらに右足趾は一部欠損して小趾側の 3 本のみ認
めた．膝関節の自動運動は屈曲伸展とも可能で
あったが，両膝に他動で 20°の伸展制限を認めた．
単純 X線像：両側の脛骨が完全に欠損してい

た（図 1）．大腿骨遠位は低形成を認めず，臨床所
見と合わせて先天性脛骨列欠損症（Jones 分類 1b
型）と診断した．

MRI像：両側ともに膝蓋骨が認められた．さ
らに両大腿四頭筋が膝蓋骨に停止している陰影は
確認できたが，膝蓋腱の停止部は明らかではな
かった（図 2）．

治療経過

治療方針決定に当たって，患肢温存か切断かの

はじめに

先天性脛骨列欠損症の脛骨完全欠損例（Jones
分類 1 型）は足部中央化や腓骨中央化手術により
荷重は可能となるものの，膝関節の可動域や安定
性の点から切断と義肢治療が推奨されることが多
い3）．特に両側例においては，機能的な膝関節を
再建することは困難とされている6）．今回我々は，
上記両側例に対して，再建手術を行い，良好な膝
関節可動域を得，歩行も可能となった症例を経験
したので報告する．

症例提示

初診時月齢 1 か月，男児．
主訴：両下肢形成不全．
合併障害：右裂手症．
家族歴：父が両裂手症．
現病歴：生下時より両膝以遠の低形成と両内反
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先天性脛骨列欠損症（Jones 分類 1b 型，両側例）に対し
再建手術を行い，歩行能力を獲得した 1 例
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要　旨　〈目的〉先天性脛骨列欠損症の脛骨完全欠損例は，膝関節の可動域や安定性の点から切断
と義肢治療が推奨されることが多い．特に両側例においては，機能的な膝関節を再建することは困
難とされている．今回我々は両脛骨列完全欠損例に対して再建手術を行い，良好な膝関節可動域を
得，歩行も可能となった症例を経験したので報告する．〈症例〉現在 3 歳の男児．出生時から両脛骨
が完全に欠損しており，先天性脛骨列欠損症 Jones 分類 1b 型であった．両下肢の温存を希望され，
1 歳 6 か月時に両足部中央化手術を行い，2 歳 1 か月時に両腓骨中央化手術（Brown 手術）を行った．
術後 1 年の現在，膝関節可動域は右が 0～100°，左が 0～80°となり，手引き歩行が可能となってい
る．〈結語〉両脛骨列完全欠損例でも再建術により歩行可能となった．しかし長期的な機能評価は今
後も必要である．
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選択肢があることを家族に提示しそれぞれの利点
と欠点を説明した．結果として患児の家族は患肢
温存を強く希望されたこと，さらに両膝の自動伸
展が可能で徒手筋力検査（MMT）でも 3 以上が確
認できたことから，下腿以下の再建術を選択する
こととした．

1．足部中央化手術：1 歳 6 か月時に両足同時
に施行した．

右足から開始し，皮切はアキレス腱の内側から
足背にかけて J 字状に加えた．後脛骨動脈と脛骨
神経を保護して，アキレス腱，後脛骨筋，長趾屈
筋を切離した．距骨欠損が見られる（図 3）が可及
的な plantigrade を獲得するためにはある程度の
腓骨短縮は必要であった．そのため腓骨遠位の骨
端部先端を少しずつ削り，踵骨には腓骨先端部が
収納できるような骨溝を作成し（図 4），矯正位を
確認しながら腓骨先端をはめ込んだ後に踵骨-腓
骨間を K ワイヤーで固定した（図 5）．

図 1．初診時の単純 X 線像
両側の脛骨は完全に欠損しているが，大腿骨遠位の
低形成はない．

図 3．足部の単純 X 線像
左には距骨が存在するが，右には存在しない．

図 5．足部中央化手術の術後単純 X 線像
可及的に尖足を矯正し，K ワイヤーで踵骨-腓骨間を
固定した．

図 2．大腿部の MRI
両側に大腿四頭筋が存在し（矢印），膝蓋骨も存在す
る（三角印）．

図 4．足部中央化手術の術中写真
→　腓骨
＊　腓骨先端
下の骨鉗子は踵骨の内外側壁を把持している．
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入し腓骨，大腿骨間を膝関節伸展位で一時的に固
定した（図 8）．右では固定性をより強固とするた
めに K ワイヤーを 1 本追加した．膝蓋腱や外側
側副靭帯は腓骨頭に縫合し関節包も縫合した．術
後は長下肢ギプス固定を 3 週間行った後に K ワ
イヤーを抜釘し，長下肢装具に変更の上，可動域
訓練を開始した．

左足は右足と異なり距骨が存在していたので，
これを摘出したのち同様の手技で手術を行った．
踵骨-腓骨間の固定性を考慮して K ワイヤーを 2
本追加した．術後は 12 週間のギプス固定ののち
荷重を許可した．

2．Brown手術：2 歳 1 か月時に両膝同時に以下
の手技で施行した．

膝蓋骨内側上縁から腓骨頭に向かい S 字状の
皮切で侵入し，膝蓋骨を同定したところ，膝蓋腱
は脛骨の遺残物様組織に付着していた．これを切
離の上，膝蓋骨を近位に翻転させ関節内に至っ
た．腓骨神経を保護し，大腿二頭筋腱を腓骨頭付
着部で切離し，外側側副靭帯，前十字靭帯，膝窩
筋腱も切離した．大腿骨顆間窩に骨溝を作成し，
腓骨頭は骨端線を損傷しないように骨端軟骨のト
リミングのみを行った．これらの操作により，腓
骨は短縮を加えずに骨頭が大腿骨顆間窩に緊張な
く収まり（図 6），膝関節として伸展，屈曲とも比
較的滑らかに可動することが確認できた．さらに
可動域の温存には同部での自然癒合を阻止するこ
とが必要と考え，腓骨頭を覆うように，ゴアテッ
クスソフトティッシュパッチ®（日本ゴア株式会
社）を介在させ（図 7）て腓骨近位周囲の軟部組織
と縫合し安定化を図った．

さらに K ワイヤーを髄内釘として足底より刺

図 6．Brown 手術の術中写真（1）
大腿骨顆間窩に骨溝（矢印）を作成し，腓骨頭をはめ
込むようにした．

図 7．Brown 手術の術中写真（2）
大腿骨顆間窩にゴアテックスソフトティッシュパッチ®

を留置した．

図 8．Brown 手術術後の単純 X 線像
大腿骨と腓骨を K ワイヤーで固定し，伸展位でギプ
ス固定した．
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最終調査時の状況

術後 1 年となる現在（3 歳），右の尖足が残存す
るものの（図 9），下肢アライメントは良好で脚長
差も認めず（図 10），長下肢装具を装着して独歩
が可能となっている．また手引き歩行にて長距離
歩行も可能である．膝関節の他動での可動域は右
が 0～100°，左は 0～80°可能，大腿四頭筋の筋力
は両側 MMT 4 程度である．

考　察

Jones 分類 1 型の先天性脛骨列欠損症に対する
治療法は，患肢を温存するために Brown 手術1）

を行うか，義肢の使用を前提として離断を行うか
の大きく二つの選択肢がある．Brown 手術は，
術前に四頭筋が機能しており 1 歳までに行うこと
ができれば，術後成績が良いとする報告6）がある
が，両側例では成績不良としている．また，四頭
筋が機能していても，膝の屈曲拘縮を起こすので
離断を推奨するという報告が多く2）3）7），膝の亜脱
臼や外反膝，強直などの変形，内外反の不安定性
などの機能障害を起こすことも指摘されている5）．

一方で，Jones 分類 1 型でも 1a 型と 1b 型で治
療法は異なり，1a 型には膝関節離断，1b 型には温
存も検討すべきという意見もある4）．加納らが報
告した両側例（片側が 1a 型，片側が 1b 型）では
Brown 手術を行い，20 歳時の長期成績において
も，1b 型の膝は可動域（0～75°）を温存でき，装
具なしでの自立歩行も可能であったとしている4）．

ただし Jones 分類 1 型の分類は初診時には困難
である場合が多い．本症例も大腿四頭筋は MRI
では存在を確認できたものの，自動運動や筋力は

1 歳過ぎにようやく正確な評価が可能となった．
和田ら8）は近年，Jones 分類 1a 型には膝関節離

断を第一選択とし，1b 型には Weber 手術9）や脛
骨軟骨の骨化を待って脛骨腓骨骨接合術を行うと
している．

Yadav らのインドからの報告では，切断は 1
回の手術で済むものの，その後の義肢治療は特に
小児においては成長に応じた作り直しが必要であ
り，経済的ではないという背景があるため，膝関
節も足関節も固定する方法を提案している10）．

これらを踏まえると，医療経済やその国の文
化，家族の考え方などすべてを配慮した上で，ど
の治療法が適切かを十分に検討する必要があると
考えられる．

本症例は，ご家族が切断はどうしても避けたい
と患肢温存を希望されたことに加え，四頭筋が有
効に作用し膝関節の伸展機能が温存されていたた
め，ある程度の勝算をもって再建手術に踏み切る

図 10．術後 1 年の単純 X 線像（2）
アライメントは保たれ，脚長差もない．

図 9．術後 1 年の単純 X 線像（1）
尖足がやや遺残しているが装具への適合性は良い．



先天性脛骨列欠損症（Jones 分類 1b 型，両側例）に対し再建手術を行い，歩行能力を獲得した 1 例

16　日本小児整形外科学会雑誌 Vol. 30, No. 1, 2021

こととした．また膝関節可動域を温存する目的
で，中間挿入膜の使用や術後の膝関節固定期間を
できるだけ短くし（3 週間），早期の可動域訓練開
始などを試みた．これらがどの程度有効であった
かの判断は難しいが，術後 1 年の短期経過とはい
え，膝関節は比較的良好な可動域（右 0～100°，
左 0～80°）を保ち装具歩行も可能となっており，
当初の目的は達成できたと考えている．

ただし，残存した足部変形，膝関節の安定性と
可動域の温存，成長に伴う体重増加が下肢に及ぼ
す影響などの観点からは，今後継続的な経過観察
が必要であり，今回の結果のみで結論を出すのは
早計であろう．

結　語

先天性脛骨列欠損の治療において，Jones 分類
1b 型で膝関節伸展機構が温存されていれば患肢
温存という選択肢がありうる．足関節と膝の再建
手術により，短期的には装具歩行が可能であるこ
とがわかったが，今後の長期成績については慎重
な経過観察を要する．
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