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多発性骨端異形成症のＸ線所見と身長との関係
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　多発性骨端異形成症（以下本症）は骨軟

骨異形成症の一つで、成長期に管状骨の骨

端部に異形成が多発するが、脊椎に明らか

な異常がない疾患である。本症の病変はＸ

線上は骨端部に限局し、骨端線すなわち成

長軟骨には異常がないので、骨の長軸成長

は妨げられないと考えられている。しかし

本症には四肢短縮型の低身長を示す例があ

り、成長軟骨にも異常のある可能性があ

る。そこで、本症における低身長が長管骨

の成長軟骨の異常により生じているか否か

を知ることを目的として、以下の研究を

行った。

　成長途上での１．５年以上の身長の経

過、または骨成熟後の身長が得られる本症

１５名（男８名、女７名）を対象とした。

本症の診断基準は、２組以上の左右対にな

る長管骨骨端部の異形成、正常または軽微

な変化の脊椎、正常な知能・顔貌とした。

　研究の方法は以下のとおりである。

（１）各症例の身長発育を日本人の標準成

長曲線上にプロットし、その特徴を観察し

た。骨成熟後の身長は成人日本人の標準値

と比較した。

（２）膝関節正面Ｘ線像を用いて、長管骨

の骨幹端部を観察した。

（３）膝関節正面Ｘ線像を用いて、長管骨

の骨端部を観察した。また骨端部の扁平化

の程度を知るため、骨端部の高さと骨幹端

の幅とを計測した。

（４）左手正面Ｘ線像で示指指節骨、第２

中手骨の長さを計測し、同性、同年齢の日

本人の正常値と比較した。

（５）これらの結果を用い、長管骨の骨幹

端部および骨端部の異形成、指節骨および

中手骨の長さと身長との間の関係を検討し

た。

以下に結果を示す。

（１）成長途上での身長の経過が判明して

いる１１名は、全体として平均より身長の

低いグループを形成しており、どの年齢に

おいても平均値＋１ＳＤを超えなかった。

４歳以降の成長曲線は正常成長曲線と並行

していた（図１）。４歳以降の身長が平均

値－１ＳＤより大きいか否かで対象を正常

身長群、低身長群の２群に分け四肢のＸ線

所見を比較することとした。

（２）大腿骨遠位および脛骨近位の骨幹端

部を観察すると、骨幹端部の成長軟骨との

境界線が鋸歯状で不整なもの、成長軟骨と

の境界線の傾斜の異常、骨幹端部の骨端線

側の骨硬化を示す症例があった。骨端線閉

鎖以前の骨幹端部を観察できた１０例のう

ち、大腿骨遠位では鋸歯状不整を５例、傾

斜の異常を３例、骨硬化を５例に認めた。

脛骨近位では鋸歯状不整を７例、傾斜の異

常を４例、骨硬化を６例に認めた。

（３）大腿骨遠位および脛骨近位の骨端部

の関節側の輪郭を全症例で、骨端線側の輪

郭を骨端線閉鎖以前のＸ線写真１０例で観
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察した。大腿骨遠位では、骨端線側の鋸

歯状不整を１０例中７例、傾斜の異常を

１０例中２例、関節側の鋸歯状不整を１

５例中９例、傾斜の異常を１５例中１２

例に認めた。脛骨近位では、骨端線側の

鋸歯状不整を１０例中６例、傾斜の異常

を１０例中６例、関節側の鋸歯状不整を

１５例中７例、傾斜の異常を１５例中１

４例に認めた。大腿骨遠位および脛骨近

位の骨端部の扁平化の程度は、ばらつき

が大きかった。

（４）末節骨は全例正常平均値より短

かった。指節骨、中手骨の長さの日本人

の正常値からの偏位は、近位の短管骨ほ

ど分散が大きかった。

（５）長管骨の骨幹端部の所見の中で、

鋸歯状の不整、傾斜の異常は身長と関連

せず、骨硬化の頻度は正常身長群でく、

低身長群で高かった（表１）。長

管骨の骨端部の所見は身長と関連がなかっ

た。中手骨の長さの平均値からの偏位は身

長と相関した。各指節骨の大小関係も身長

と関連した。

　以上の結果より、以下のことがわかた。

　Ａ．男性　　　　　　　Ｂ．女性

図１　個々の症例の身長の変化

◯△□：正常身長群、●▲■：低身長群

点線は正常日本人の平均値と±2SDの値を示す

表１　大腿骨遠位および脛骨近位の骨幹

端部の異形成と身長との関係
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（１）本症の患者を、４歳以降の身長が平

均値－１ＳＤより大きいか小さいかにより

正常身長群と低身長群の２群に分けてみる

と、Ｘ線所見との間に以下の関係を認め

た。

（２）本症ではＸ線上、長管骨の骨幹端部

と成長軟骨との境界に、鋸歯状不整、傾斜

の異常、骨硬化を示すことがあり、骨硬化

の頻度は正常身長群で低く、低身長群で高

かった。すなわち本症における低身長は、

長管骨の成長軟骨の異常により生じている

可能性がある。

（３）従来の骨端部の異形成と短指の有無

による分類とは別に、本症を骨幹端部の骨

硬化の有無、中手骨の長さ、指節骨の長さ

の正常平均値からの偏位の大小関係による

分類してみると、これらは身長と相関す

る。


