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研究要旨  
 神経線維腫症I型（NF1）に伴う下腿偽関節に外科的治療は有効か、のclinical question作

成にあたり文献的考察を行った。現在、手術法は主に血管柄付骨移植術とイリザロフ法が用い

られているが、全体的にみた骨癒合率は80%以上であった。しかし、その重症度が、骨癒合率

のみならず、術後の再骨折率、下肢長差、足関節機能、疼痛の残存に大きく影響を及ぼしてお

り、骨癒合が得られた後も日常生活動作に関する問題点は少なくない。また、近年では、骨形

成タンパクや骨膜、骨髄移植なども試みられており、今後も骨癒合率の向上が予想される。 

 

Ａ．研究目的 

 本研究の目的は、神経線維腫症 I型（NF-1）に

伴う下腿偽関節症(CPT)に対する外科的治療の有

効性について文献的考察を行うことである。 

 

Ｂ．研究方法 

 文献検索はPubmed.を用い、key word「neurofi- 

bromatosis type1」and「Tibia」とした。 

 調査項目は、1. CPT 中に占める NF-1 の割合と

NF-1 における CPT の発生率、2. 変形の特徴、3. 単

純 X線像による分類、4. 保存療法、予防手術の

有効性、 5. 手術の目的、術式、至適年齢 6.術式

別にみた骨癒合率、7. 術後の合併症に伴う問題

点、8. 近年、試みられている新しい治療法であ

る。なお、本研究はヘルシンキ宣言に則り、十分

な倫理的配慮のもと施行した。 

 

Ｃ．研究結果 

1. NF-1における先天性下腿偽関節(CPT)の発生率 

 CPT中、NF-1が占める割合については、対象が

300例以上で、NF-1の診断をNIH criteriaを用い

ている Hefti Fらによると55％であった1)。一方、

NF-1におけるCPTの発生率は４％以下であった1-3)。 

2. 変形の特徴 

 生下時は、脛骨は下方で前外側に彎曲している。

同時に腓骨の変形も伴うことが多い。乳幼児期に

なり、荷重歩行の開始に伴い彎曲部に負荷がかか

り骨折を生じ、偽関節となることが多い。彎曲は

末梢1/3に多く、片側性であることが多い。50％

以上に腓骨の変形も伴う1,3,4)。 

3. 単純X線像による分類 

 Apoil分類5)、Boyd分類6)、Crawford分類7)などが

あるが、Apoil分類、Crawford分類が用いられる

ことが多い。Apoil分類は偽関節部が先細りとな

るatrophic typeと仮骨形成がみられるhyper-  

 

trophic typeからなる。一方、Crawford分類は、

type I: 骨皮質の骨硬化像、type II: 内腔狭小、

type III: 嚢胞形成（骨折前段階）、type IV：偽

関節に分類される。ただし、経過中にtypeが移行

することがあることに注意が必要である。 

4. 保存療法、予防手術の有効性 

 装具による骨折の予防は無効である8)。予防手

術として、Ofluogluらは、平均年齢3.6歳の本症

10例に対して、彎曲凹側にbypass strut grafting

を施行し、長期装具を行ったところ、全例で骨折

の予防が可能であったが、変形矯正のために４例

に二期的手術を要したと報告している9)。 

5. 手術の目的、術式、 

 手術の目的は骨癒合の獲得と良好なアライメ

ントの獲得である。後者は、再骨折の防止、脚長

差の補正、足関節の機能保持にも寄与する。また、

これらは骨成長終了後まで維持されることが重

要である。手術術式の原則は偽関節部に介在する

線維性組織（hamartomas）の掻爬、骨移植、固定

で構成されるが、その中で、骨移植法として血管

柄付骨移植術、また、固定法としてイリザロフ法

（外固定）と髄内釘が代表的である。なお、本邦

での多施設共同研究では半数以上に血管柄付骨

移植術が行われていた 10)。手術至適年齢は、髄内

釘はないが、イリザロフ法は５歳以上、血管柄付

骨移植術は 3.5〜7.5 歳とされている。 

6.術式別にみた骨癒合率 

 2013 年 Khan らの review8)によると、症例数、

骨成熟時における骨癒合率、切断に至った割合は、

髄内釘：53 例、81%、17%、イリザロフ法：23例、

96%, 0%、血管柄付骨移植術：52例、98%、0%であ

り、Ohnishi ら 11)が指摘しているように、イリザ

ロフ法と血管柄付骨移植術が髄内釘より優って

いる。 

7. 術後の合併症に伴う問題点 
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 術後の共通の問題点として、骨癒合不全、再骨

折、脚長差、疼痛の残存、足関節の機能障害があ

る。骨癒合不全により複数回手術が必要になる。

また、骨癒合が得られてもその後の力学的負荷に

よって再骨折を生じる可能性があり、Apoil 分類

の atrophic type では再骨折率は 47%とされてい

る 12)。これらの予後に影響を与える因子として、

年齢、偽関節の高位、重症度、彎曲度があげられ

る。 

8. 新しい治療法 

 骨移植の癒合率を向上させるために、Bone 

morphogenetic proteins (BMPs)
13) 、 Induced 

membrane and spongy autologous graft
14)、Periosteal 

grafts
15)、Autologous and bone marrow grafts

16)が試

みられ、良好な短期成績が得られている。 

 

Ｄ．考察 

 CPTは処女歩行開始後に顕著化し、下腿の支持

性が失われるために成長期の日常生活動作（ADL）

に著しい影響を及ぼす。治療目的は骨癒合の獲得

だけでなく、再骨折の予防、脚長差の補正、また、

末梢に生じることが多いことから良好な足関節

のアライメントの獲得が重要である。とくに、低

年齢で、彎曲度が強く、骨欠損が大きい重篤なも

のでは、骨成長終了後まで一期的手術のみでこれ

らを保持することは困難である。しかし、今回の

結果から、NF1に伴うCPTに対する外科的手術で

はイリザロフ法と血管付骨移植術の骨癒合率は

90%以上得られており、骨癒合の獲得によって支

持性が得られることはADL改善に大きく寄与す

ると考えられる。今回のreviewでの論文はいずれ

もevidence levelはVであり、高いものではないが、

NF-1に伴うCRTに対する外科的手術は有効であ

ると考えられた。 

 

Ｅ．結論 

 先天性脛骨偽関節症に対する手術療法は,  

合併症, 術後の問題点も多いが, 骨癒合の 

獲得によって ADL の向上が得られる.  
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