






【要約】易骨折性・骨脆弱性を主訴とし、未解決の問題点の多い骨形成不全症の診断治療

に関する手引き書作成のため、全国の大学病院・小児病院・療育施設の小児科・整形外科

を対象に二次調査を行い診療中の患者の状態杷握を行った。患者数は計 230 名、Sillence

分類ではⅠ:73,Ⅱ:4,Ⅲ:36,Ⅳ:56,分類不能:61 例であった。骨折は乳幼児期に多発し、

思春期以後激減し、四肢長管骨主体に認められ、側弯後彎をはじめとする脊椎変形も高頻

度であった。成長障害は成人男性 135.1±20.4cm、女性 121.4±17.0cm と著明であった。

著明低値である腰椎骨密度も考慮した的確な診断と共に、骨折・成長障害に対する有効な

薬物治療法の開発、適切な髄内釘使用も含めた整形外科的治療の検討が必要であると考え

られた。


