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Ａ．研究目的

骨形成不全症は重症度に広いスペクトラムを持つ

疾患であり1)、明らかな軽症例や重症例でない限

り個々の患児の予後評価が困難な事が少なくな

い。また、一旦歩行を獲得した児でもその後の骨

折や変形、手術治療など11)様々な理由により歩行

能力の低下を招くこともある。その様な時に患児

に歩行能力が潜在的にあるかどうかを判断するこ

とは、手術やリハビリテーションのゴール設定な

ど治療方針の決定に重要であり、さらには患児が

地元の保育園や学校に就学可能かといった問題

や、福祉を担当する地元自治体などにとっても関

心事である。この歩行能力の予後を予測するため

Shapiro14)は初めて歩行能力を考慮した分類を

作った。それによると分類には初回骨折時年齢、

生下時ないし初回骨折時の長管骨や肋骨のレント

ゲン所見が必要であるが実際にはこれらの情報を

得るのは困難なことが多い。そこで骨折の発生率

が皮質骨の幅と関係することより 12,16,17)下肢骨の

横径に着目し、横径成長と歩行能力との間に直接

の関係があるのかを調査した。

Ｂ．研究方法

骨形成不全症と診断され、X線写真ならびに撮影

時の歩行能力を含めた臨床所見の記載のある109

症例（男児60例、女児49例）を対象とした。診

断時年齢は生下児から12歳6ヶ月、平均1歳8ヶ

月。初診時年齢は生下児から32歳11ヶ月、平均5

歳7ヶ月。最終検診時年齢は1歳1ヶ月から48歳、

平均9歳6ヶ月。初回骨折時年齢は生下児より9

歳、平均11ヶ月であった。

X線写真では大腿骨は正面像を、下腿骨は本疾患

特有の前方凸変形を考慮して側面像にて最小横径

ならびに最小横径計測部位での骨髄腔横径を定規

で計測した。写真が正正面、正側面であることを

骨形成不全症における下肢骨横径成長と歩行能力
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確認するため、膝関節が写っている写真のみを計

測した。結果的に633枚の計測(1症例につき5.8

枚)を大腿骨横径に、285枚の計測 (1症例につき

3.4枚)を大腿骨骨髄腔横径に、239枚の計測(1症

例につき2.8枚)を脛骨横径に、217枚の計測(1症

例につき2.6枚)を下腿骨骨髄腔横径に行った。

歩行能力はHofferの分類9)を用いて3段階に評価

した（Good;装具使用の有無に拘わらず居住近辺

での屋外歩行が可能、fair;屋内歩行のみ可能、

poor;立位がとれず車椅子移動）　　　　　　

統計学的解析は、横径成長と歩行能力の関係をみ

るために単回帰分析を行った。また歩行開始以前

の横径成長から将来の歩行能力を予測するため、

歩行開始前から4歳以降まで経過を追えた12例に

ついてCox比例ハザード分析を行った。

Ｃ．研究結果

歩行開始年齢とその後の歩行能力

45例が2歳までに歩行を獲得し、最終診察時その

うちの40例はgood群であったが、5例はfair群と

なっていた。1例は脊椎後方固定術後、1例は右大

腿骨髄内定手術後fairとなった。5例は2歳から3

歳までの間に歩行を獲得し、全例good群であっ

たがうち2例は装具を必要とした。6例は3歳から

9歳までに手術治療や積極的歩行訓練を行った後

に歩行を獲得しており、すべてgood群であっ

た。38例は歩行が獲得されなかったが、うち5例

は装具や杖を使い実用的歩行を獲得していた。８

例はfair群、25例はpoor群のままであった。15例

については歩行開始年齢についての記載がなかっ

た。

下腿骨横径成長と歩行能力

大腿骨と脛骨の横径、骨髄腔横径ならびに皮質骨

幅はgood群でともに増大していき、骨成熟年齢

に達した後も増大を続けたが、poor群では骨髄腔

研究要旨　 骨形成不全症児の下肢骨横径成長を109例で計測し、歩行能力との関連性を検討した。そ

の結果、歩行群では横径成長は骨長径成長終了後も一貫して続くのに対し、非歩行群では横径成長は見

られなかった。歩行開始前より経過観察できた12 例における横径成長の分析では、横径成長を維持して

いる症例は将来歩行する可能性が高く、横径成長が停滞する症例は歩行できない可能性が高い傾向が

あった。Shapiroの分類は骨形成不全症における唯一の機能的分類であるが、移動能力の予後判定に新

生児期の情報が必要とされるため、その判定は必ずしも容易ではない。その点横径成長は簡易でより直

接に潜在的移動能力を知りえる良い指標と言える。
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も含めた横径増大と皮質骨幅の増大はともに見ら

れなかった。またfair群は両群の中間に位置し、

good群ほどではないにせよ横径骨髄腔径とも有

意な増大を示した(表１)。

Cox比例ハザードモデルでは危険率を、横径が

1mm増加した時にgood歩行例となる率と定義し

て、歩行開始前の下肢骨横径成長で将来の歩行能

力を予測した(表２)。危険率は脛骨横径成長で

もっとも高く、次いで大腿骨髄腔径で高かった。

データ数不足のため有意差が得られるには至らな

かったが、個々の症例を縦断的にみれば、歩行開

始前の成長が大きい症例がgood群となる確かな

傾向があった。

Ｄ．考察

Garn5,6)は骨形成不全症13例の第２中手骨径を計

測し、横径と髄腔径が健常者より減少しているこ

とを報告した。本研究では時間経過とともに径が

どのように成長するかを観察し、good群では健

常者同様に横径の増大が続き、poor群では増大

が見られないことがわかった。すなわち、横径の

増大が続いている限りその児はgood歩行例であ

り続けられるということになる。

Poor歩行群において下肢骨横径や骨髄腔径が増大

してゆかないメカニズムはどう考えたらよいだろ

うか。骨成熟期以降の廃用性骨萎縮は骨髄腔径の

増大として知られている10,19)。もしこの現象が成

長期の長管骨の廃用性萎縮で起こるのなら本性例

のpoor群で見られた径の横這い廃用性萎縮すなわ

ち歩行しないことによる結果ではなく、原因と考

えられる。しかし最近国内の成長期動物モデルを

使った実験で、荷重させない長幹骨では成熟動物

で見られる骨髄腔の拡大はおこらず、横径・骨髄

腔径のどちらも増加が抑制されるという結果が示

された18)。従って骨不全症の非歩行群で起きてい

る横径の横這い現象は歩行できないため免荷効果

でもたらされている可能性もある。しかし、2歳

以下の症例でも径が減少していることから、横径

が増大しない原因は遺伝的骨形成能力の欠如にあ

るのであって、歩行できないことはその結果と考

える方が妥当ではなかろうか。

経過観察中に歩行能力の低下を示す例があること

は、Falvo4)が骨折と進行性変形のため歩行できな

くなった4例を、Porat13)が術後歩行能力の低下を

no. no. no.
femur diameter slope (mm/year) 0.65    p<0.0001 40 0.17   p=0.08 16 -0.029   NS 13
tibial diameter slope (mm/year) 0.75    p<0.0001 16 0.22   p<0.0001 9 0.028   NS 7

femur medullary diameter slope (mm/year) 0.47  p<0.0001 24 0.12   p=0.02 10 -0.07   NS 9
tibial medullary diameter slope (mm/year) 0.33   p<0.0001 16 0.09   p=0.04 9 -0.10   NS 6

femur cortical thickness slope (mm/year) 0.40   p<0.0001 24 0.16   p=0.0038 10 0.12   NS 9
tibial cortical thickness slope (mm/year) 0.46   p<0.0001 16 0.16   p=0.0072 9 0.11   NS 6

Table 1 Periosteral and endosteal bone growth and ambulatory ability

good fair poor
ambulatory group 

femur outer femur inner tibia outer tibia inner
Risk ratio to be a good walker 0.767 0.648 2.826 0.977

p-value 0.37 0.18 0.15 0.96
number of people 15 11 11 10

Table 2 Prediction of the ambulatory ability during pre-ambulatory years

poor fair good total
Sillence 1 1 2 (6%) 6 (17%) 27 (77%) 36
Sillence 2 2 1 (50%) 1 (50%) 0 4
Sillence 3 5 (50%) 1 (10%) 4 (40%) 10
Sillence 4 1 (14%) 0 6 (86%) 7

unclassifiable 5 10 11 26 52
total 8 19 19 63 109

Table3 : Sillence classification and ambulation 

final ambulation
pre-ambulation
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示した3例を報告している。本症例でも5例に低下

を認めたが、全例下肢の髄内釘手術を受けてお

り、脊椎固定術と足関節部の骨折が2例で直接の

原因となっていた。歩行能力の低下が起きる以前

に4例で下肢骨の横径成長の停止を観察してお

り、横径成長は歩行能力低下の危険を察知する上

にも有用と考えられる。

Sillence 分類15)は現在最も頻用される遺伝形式を

基礎とした分類であるが、重症度の指標としても

用いられる傾向がある。本研究ではI型の77％、

IV型の86％がgood歩行例であった。III型の40％

はgood例であり、II型にgood例はなかった。III

型には、I・IV型に比して重症例が含まれるのは

明らかであるが、それでも半数近くがgood群に

属すことはこの分類を重症度分類として用いるこ

とが必ずしも適切でないことを物語るものといえ

る(表３)。

一方Shapiro分類14)は骨形成不全症における唯一

の機能的分類であり、歩行能力の予後について

Sillence分類よりは詳細な予測ができる。本症例

でもCA-typeの90％が非機能的移動しかでき

ず、TA-typeの89％は良好な移動ができた。し

かしCB-ないしC-typeでは歩行良好、歩行不可

が半々であり、この分類では依然としてこの群で

の予後予測が困難であることを示している(表

４)。

Ｅ．結論

下肢骨横径成長を観察することにより歩行能力の

予後を予測することができる。すなわち、横径成

長が一貫しておこっている症例ではいずれは歩行

し、歩行後はその能力が維持される。一方横径成

長が停滞している症例ではいつまでも歩行に至ら

ず、停滞が続く限り歩行できない状態が続き、一

旦歩行を獲得した例では歩行能力の低下を来た

す。
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