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 研究要旨 

プラダー・ウィリ症候群（Prader-Willi Syndrome: PWS）の主症状は以下の 3徴候に大別される。

奇形徴候（小さな手足、アーモンド様の目、躯幹部中心の肥満、色素低下など）、内分泌学的異常

（低身長、肥満、糖尿病、性腺機能不全など）、精神・神経学的異常（筋緊張低下、知的障害、認知

障害、不適応行動など）である。PWSの臨床的特徴は年齢に伴って臨床像が変化することである。新

生児期には著明な筋緊張低下がみられ、これによる哺乳障害・体重増加不良がみられる。また、短小

陰茎、陰嚢低形成、停留精巣をみる。乳児期には筋緊張は徐々に改善するが、精神運動発達遅滞を呈

する。幼児期から過食傾向が出現し、肥満傾向となる。年齢に伴って高度肥満・糖尿病などを発症す

る。思春期には二次性徴発来不全・特徴的な頑固な性格を示し、不適応行動などがみられる。成人期

には躁鬱病やパニック障害などの精神症状が出現する。 

側弯症は、PWS患者の約40％に合併し、その内の28％（全体の10％）が側弯手術となるPWSにおいて

重大な合併症の一つである。PWS患者に側弯症がこのように高頻度に合併し、手術適応となる頻度が

高い疾患である。このため指定難病収載が望まれており、本疾患におけるに重症度分類の作成する必

要がある。本症における側弯症に関する文献レビューを継続し、重症度分類（案）を作成する。 

 

Ａ．研究目的 

プラダー・ウィリ症候群（Prader-Willi 

Syndrome: PWS）における側湾症の指定難病収

載のための側弯症の重症度分類を作成する。 

 

Ｂ．研究方法 

PWSの側弯症に関わる論文を抽出し、レビュー

を継続して行う。その結果などから側弯症の重

症度分類を作成する。 

 

Ｃ．研究結果   

①側弯症の頻度 

側弯症は PWS患者において高頻度にみられる

合併症の一つであり、その頻度は 60～80％と

されていた。側弯症は 1993年の Holm et al.

が作成した診断基準の副症状の一つにも入れら

れている。近年報告された PWS患者における側

弯症の頻度は、37.5-45.8%であった[1-6]。PWS

患者の年齢による側弯症頻度の検討を 2006年

に Nagai et al.が報告している[1]。これによ

ると 12歳以前は 21-25％であるのに対して 12

歳以降では 68％と急に頻度が増加することを

報告した。2008年の de Lind van 

Wijingaarden et al や Odent et al.が同様の

報告を行っている[2, 3]。この結果も同様であ

り、10歳以下では 30％であるのに対して 10歳

以降では 80％となることを報告している。こ

れらの報告などから PWS患者では 4歳以前に

PWS 患者の 23％、青年期前に 45％が側弯症を

合併する。PWS患者の側弯症合併は 4歳以前と

青年期前の 2峰性分布をとる。これらのことか

ら PWS患者では青年期前（10-12 歳）以降に側

弯症の頻度が急増するため側弯症の発症につい

て十分注意して診療を行う必要がある[7]。 

側弯症のタイプについては Nakamura et al.

が胸腰椎型 61.5％、ダブルカーブ型 28.2％、

胸椎型 10.3％10.3%であった。また、重症側弯

(コブ角 60 度以上)は 8.9% (9/101)あり、ダブル

カーブ型に 66.7% (6/9)みられたと報告してい

る[8]。 
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②側弯症の治療介入について 

側弯症の合併年齢は 2峰性であることは①で

示した。早期の側弯症合併年齢のピークは 4歳

以前であり、歩行獲得前・後である。PWS患者

はこの時期に体幹の筋緊張低下がみられ、これ

により側弯症を合併すると考えられている。そ

のため側弯症合併前から治療介入する必要があ

る。体幹を直立した座位を獲得するまでは食事

の際にはリクライニングした座位をとることや

座位獲得後は四足歩行や這うことなどを行う理

学療法を行う必要がある[1]。早期に側弯症を

合併した後の治療と後期側弯合併後の治療に変

わりはない。しかし、早期側弯合併 PWS患者は

低年齢であるためギブスやコルセット治療を行

い側弯症の改善、少なくとも進行を遅らせる必

要がある[1]。 

PWS 患者における側弯症手術患者頻度に関す

る報告はないが、重症側弯症患者が手術適応と

すれば、Nakamura et al.の報告にある 8.9％

となる[2]。PWS患者における側弯症に関する

治療には保存的治療であるコルセット、ギブス

と観血的治療である側弯症手術がある。Oore

らはコルセット治療と側弯症手術の治療開始後

2年でその効果、術後合併症について比較して

いる。コルセット治療、側弯手術でも同程度の

効果が認められたが、側弯症手術の方がコブ角

などの改善度は大きい。しかし、術後合併症は

コルセットでは 30％であるのに対して側弯手

術では 85％と高い[3]。PWS患者における側弯

症手術の術後合併症として脊髄損傷、矯正によ

る脊髄神経麻痺などの重度ものや矯正器具の離

脱、頚胸椎後弯などが多くみられることが報告

されている[4, 5]。このように PWS患者の側弯

症治療、特に側弯症手術では術後合併症などの

報告が多く、術後合併症などを十分考慮し、治

療介入をするべきである。コルセット、ギブス

などの治療は側弯症手術と異なり、合併症は少

ないが、側弯症の改善度は低い[3]。側弯症の

程度（コブ角）により治療効果が異なるため進

行速度などを加味し、治療計画の変更が必要で

ある。 

上記のように PWS患者の側弯症治療に関連す

る報告はあるが[3-5]、その治療介入のあり方

についての報告はない。このため特発性側弯症

などの治療介入を参考にすると下記の如くであ

る[6]。側弯症のコブ角 30度以上でコルセッ

ト、ギブスなどでの保存的治療、コブ角 60度

から 80度では側弯手術、または保存的治療の

継続、コブ角 80度以上では側弯症手術が推奨

される。上記のように PWS患者の側弯症治療、

特に側弯症手術では術後合併症などの報告が多

く、術後合併症などを十分考慮し、治療介入を

するべきである。 

このように側弯症治療介入のあり方に関する

エビデンスレベルは低い。しかし、PWS患者の

側弯症治療介入は特発性側弯症における治療介

入に準じて行われることが多く、エビデンスレ

ベルの高いものがない現時点では特発性側弯症

における治療介入に準じた治療介入が推奨され

る。 
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Ｄ．考察 

PWS における側弯症の合併頻度は 40％前後と

非常に高いものであった。本症における側弯症

治療は確立されていない。乳児期から側弯症の

合併がみられることからその治療介入に加えて

側弯症予防に向けた理学療法を行う必要があ

る。コルセットやギブスを用いた治療を行い、

その効果を今後検討する必要がある。 

これまで汎用されている側弯の重症度分類は

以下のものである。modified Rankin Scale

（mRS）、食事・栄養、呼吸の評価スケールを

用いて、いずれかが３以上を中等症とし、いず

れかが 4以上のものを重症とする。 

 PWSの側弯症にこの分類を使用すると腰椎側弯

の頻度が高いため本症においては重症と評価され

ることは稀となると考えられた。このため PWSにお

ける側弯症の重症度分類の作成が必要と考えら

れた。 

 下記の側弯の重症度分類（案）を作成した。 

 

中等症 

側弯 Cobb 角 60度以上 80 度未満で年間 10度以

上の悪化を認めるものおよび側弯 Cobb角 80 度

以上で年間 5度未満の悪化を認めるもの、または

modified Rankin Scale で 3以上のもの 

重症 

側弯 Cobb 角 80度以上で年間 5度以上の悪化を

認めるもの、または modified Rankin Scale で 4 以上

のもの 
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