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1.は じ め に

ペルテス病は発達段階にある小児の股関節疾

患であり, 4歳から12歳位まで,平均すると7

歳前後で発病する1)a20世紀初頭まで結核件股

関節炎の ･形態と考えられていたが,その後無

腐件であって大腿骨頭の阻血性壊死に基づ く疾

患と考えられるに生った｡この疾患を放置 して

いると,大腿骨頭は巨大化,偏平化さらに茸状
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変形を来 して変形性股関節症に進展する｡大腿

骨頭部も内反あるいは短縮する｡早期に発見 し

て治療する必要があるが,そうしても20%以上

が成人になってから変形性股関節症 として発症

し,歩行障害,下肢短縮,可動域障害,股関節

痛などの症状を里するようになる｡

その病態は,成長期には特殊な分布を示す大

腿骨頭への栄養血管が障害されて,骨端核およ

び骨幹端の阻血性骨壊死に基づ く疾患であると

されている2･う)Cぉぉよそ 5ニ1で男児に多く発

病するり｡血管障害を来す原因として,外傷

性うJ,滑膜炎(う),そ して塞栓7)などが考えられ

ているが,近年遺伝的要因についての知見が多

く報告されつつある日ノ,J私達 も同胞に発症 した

ペルテス病を治療 している過程で,兄が口血病

を発症 し,弟より骨髄移植を行って軽快 した症

例 を経験 したO この際,家族 を含めて Hl.A

(humanleuk｡cyteantlgeI-:ヒ ト主要組織適合

遺伝子複合体)の精査を行ったのでその結果を
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検討 し,報告する(〕まずペルテス病について概

略を述べ,その後症例を呈示する｡

2.ペルテス病の臨床症状

初発症状は,〔Ilj股関節痛 (通常片側),②歩

行障害 (版行)蓬)可動域制限を三大徴候 とす

る｡主訴は股関節痛であることが多いが,幼児

の場合,母親が版行を発見することがある｡診

察時,ROM を測定するのが大切で,股関節屈

曲伸展,内外旋,開排の制限を記録 し,その経

過を追うことで股関節炎と関節水腫の消遇を知

ることができ,股関節内圧を推測 して,勤脆途

絶の可能性を考えることができる｡脚長差は初

期には認めない0

3.ペルテス病の診断

本疾患は I.egg9'が191｡年に独立 した疾病単

位として報告するまでは,股関節結核の類縁疾

患と考えられていた｡ しかし,臨床経過に結核

菌感染症としての膿疫形成,壌孔形成の所見を

認めないことより,Leggは外傷性骨端核阻lrFL

性壊死 による独 17疾患 と考えるに圭ったo

p｡rtll｡S‖')は骨頭の組織学的所見より若年性股

関節 変形性 骨軟 骨 炎 (osteo(thondriLisdefor一

malls COXaejuverlilis)と命名 し,炎症性疾患 と

考えた｡このように,歴史的には感染症や炎症

性疾患 と混同していた時代があり,診断も困難

であったが,現代では単純X線検査に加えて

CT,MRl,シンチグラム,血液および細菌学

的検査により診断は容易となっている｡単純X

線にて前後像,ラウエンスタイン像を撮影 し,

骨端核の偏平化,硬化,分節化,吸収像を認め

ればペルテス病が疑われる｡X線像で異常が無

くても,股関節痛に歩行障害,可動域制限を認

めれば単純性股関節炎として 1カ月の安静を命

じる (observati｡11llip)∩ 1- 2カ月後のX線像

で骨端核の変化が明瞭となることがある｡鑑別

すべき疾患は,小児期に股関節の疹痛と歩行障

害を来す疾患 として,先天性股関節脱rl,化膿

性股関節炎,結核性股関節炎,若年件 リウマチ

性関節炎,単純性股関節炎,大腿骨頭骨端線離

閲などがある｡先天性股関節脱臼は整復されて

いてもX線像でいわゆるペルテス病様変化を羊

することがある｡骨軟骨腫,類骨腫などが人腿

骨頚部に生じることがあり,この場合X線像で

の鑑別が凶難な場合がある｡悪性 リンパ腫,

Gaucher病などの基礎疾患のために大腿骨頭の

阻血性壊死を生 じることもあり注意を妾する｡

4,ペルテス病の予後について

ペルテス病と判明した場合,その経過と予後

に関しては Catt｡rallの分類11)が最 も利用され

ている｡それに従うと次の4つのグループに分

けられる｡

第 1群 :骨端核 (cpiPhysiS)の前方部分だけ

が障害された場合｡骨幹端 (metaphysis)には

変化が無い｡非壊死部 には后平化 (collapse)

を生 じない｡

第 2群 :骨端核の前方以外の部分も障害され

る｡骨壊タヒ部には偏平化,硬化,分核の変化が

認められるが,非壊死部ではその高さが保たれ

るO

第 3群 ･非壊死部は極 くわずかで後方部に存

在する｡壊死骨は硬化,偏平化 して中央にあり

headWithinaheadの像が出現する｡)骨幹端の

変化 も認められる⊂)

第4群 .骨端核全体が壊死に陥る｡壊死骨は

硬化,后平化 して線状 となる｡骨端線 (epi-

physealllne)は角度が変わって水平化 し,骨幹

端にぴまん性あるいは嚢腫状の変化が広範囲に

生じるO

第3,4群は予後不良とされる0第2群でも

Gage徴候を認める症例は不良とされる0

5.ペルテス病の病理組織学的所見とその病態

について

pertheslO)が1913年に変形をiTlした人腿骨頭

の組織像を検索 し,骨頭内に軟骨島と骨髄の線

維化が存在するのが特徴であると報告 したのが

射織学的検査の最初の記載である｡その後切除

骨頭の詳細な検索がなされ,大腿骨頭内の骨壊

死が特徴的な病理刺織像であること,又,その

ー ワ-
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修復の過程に様々な反応が生 じて骨再生までの

組織像を多彩にしていることが判明してきたo

Jons孟ter3',西尾12)等の報告に従いその病,qJlに

分類 した所見を記す｡

Ci)初 期 :人腿骨頭内に阻血性,軽反応性の

骨壊死を認める｡骨梁と骨髄の細胞核は染色性

を保っているが,関節軟骨や軟骨下骨の破壊が

認められる｡骨髄は壊死組織で満たされてい

る ｡

rf2)分核初期 ･骨端核 (ePiphysjs)内の骨梁と

骨髄は壊死に陥 り,壊死組織で満たされるが,

骨梁間に結合織が侵入して壊死骨の周凶に破骨

細胞が出現 し,壊死骨梁の吸収が始まってい

る｡

③分枝後期 .大腿骨頭内の骨端核は広範な壊

死に陥 り,その周囲は血管に富む結合織がとり

かこむ｡骨端軟骨は広範囲に消失 し,島状に残

る｡吸収される壊死骨に再生骨の添加も認めら

れるようになる｡骨幹端 (methaphysis)でも骨

梁は萎縮 し骨髄は線維性の変化を示すことが多

く,大きな嚢腫を形成することもあるo

④修復斯 :壊死骨は新生骨により置換され,

骨髄 も次第に正常となり,骨端核および骨幹端

に正常の骨梁,骨髄組織を認めるようになる｡

本疾患の病因についてはまず Legg等10)が外

傷説を提唱 し,その後いくつかの仮説が出され

ているが次のように集約される｡

宜疲労骨折説 .Cafrev5),Harris｡n13)

②pressurenecrosis説 :Craigl4'

現在では,人腿骨頭への栄養nl管の血行が障

害,遮断されることにより,阻血性骨壊死が生

じるとした考え方が受け入れられている｡つま

り,特発性 阻血性骨端壊死 (idiopathicava-

scularepipllySealnecrosis)の-疾患 として,大

腿骨近位骨端核に発生 したものであるとの理解

である｡

西尾等は,成人の特発性人腿骨頭壊死では動

脈の狭窄部より未櫓に行 くに従い変化が強 くな

り,最後には閉塞 しているのに対 し,ペルテス

病の組織検査では,栄養rh管の管腔の閉塞の強

いものでも,骨頭内へ入ってから管腔は広 くな

り,末梢に至る程動脈の管腔が拡大する傾向も

あると述べている12)O成人の場合動脈硬化 と

血栓形成により完全に閉塞 して,血流再開の可

能性がほとんど軽いのに比 して,ペルテス病に

おける大腿骨頭への栄養血管の血行途絶は一過

性の変化と考えられる｡従って,壊死に陥った

骨頭の形を免荷により保護,維持 してゆけば,

血流は必ず再開し,骨頭を形成する骨組織は再

形成されて修復,治癒に至るのである｢)この再

生される骨頭の変形を防ぎ,日豊との適合性を

崩さないようにするのが,機能的予後に最も大

切なことである〔〕このような病態が生まれるの

は,小児に特有な骨頭への栄養血管の解剖学的

特徴があげられる｡

Tucker15),Tr｡eta16,17)等の報告によれば大

腿動脈から深人腿動脈が分岐し,その市後に内

側人腿回旋動脈,次いで外側人腿回旋動脈が分

岐する｡足立 1畑 こよれば内側大腿回旋動脈は

日本人の14.4%で大腿動脈より直接分岐する｡

この二つの回旋動脈は転子間部の股関節包の高

さで大腿骨頭部をとりまく動脈環を形成する｡

この動脈環から骨頭にむかって前山管東,後血

管束,後上血管束,後下血管束の4群の血管束

が 出 る｡ CaPjtalartery (Hove) と も retina-

cularartery(Tucker)も呼ばれる被膜下動脈は

関節包 を貫通 し滑膜の rctinaculum に包 まれ

て,一部は大腿骨頭部の皮質骨を,大部分は骨

頭軟骨との境界の皮質骨を貫通して入り,人腿

骨頭を栄養する｡関節包内は吻合をしない終末

動脈であ り,血行が途絶するとその分布領域は

側 副 血管 が 無 く壊 死 に陥 る｡後 上 血管束

(superiorcapitalartery)が最も大きく,骨頭の

外側部, L部,内側部,中央部など2/3を栄養

するu

Tr｡eta171'によれば, 4- 7歳の時期では,

骨端核と骨幹端の間に成艮軟骨板 (X線では骨

端線)が厚 く,大腿骨骨幹部より骨頭に至る血

流は非常に乏しく,後上血管束よりの外側骨端

動脈が途絶すれば広範な骨端核の阻血性壊死が

生 じるとしている｡

更に,このような栄養血管の 一時的な途絶の
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原因として次のような説がある｡

①骨端核-の栄養動脈は関節包の被膜内を走

るため,関節内圧の尤進により容易に閉塞を生

じる1̀り｡関節内什OTJrli進は,股関節炎に伴 う

関節水腫などで生 じるが,股関節の肢位により

更に克進することは我々の報告であきらかであ

る2°)｡spock21-により単純性股関節炎の6%

がペルテス病に進展 したと報告 され,Jacobs6)

は17%としている｡

②軽微な外傷により,血小板凝集 とフィブリ

ン血栓を生 じ,血管閉塞を生 じるとする考えも

ある｡

6.ペルテス病の治療

ペルテス病の保存的治療は装具療法が中心で

あ り,今LdTachdJian巧望外転免荷装 具を用い

たO様々な装具があり,各々の理論があるが,

ページ数の関係で次回に詳細に述べることとす

る｡

7.症例呈示 :同胞に発症 したペルテス病

症例 1,7歳,男子｡昭利56年10月 4日生

主 訴 :左股関節痛

生育歴,既往歴 二生後 6カ月で開排制限を指

摘され,X線検査を受けたが異常無 く身体がか

たいためと言われた｡幼稚園の時,股関節部の

痔痛を訴え他医を受診 して股関節炎と言われた

が軽快 した｡

家族歴 :1年後に弟がペルテス病を発症する

が,他に特記すべ きことはない｡
規病雁 :平成元年 5月, 1週間前より誘因軽

く左股関節痛を訴えて来診 した｡X線検査にて

ラウエンスタイン像で左大腿骨頭の骨端核前外

側の偏平化が疑われた (図 1)｡安静 を命 じ,

1カ月後のX線像で左大腿骨頭の后平化が認め

られたので装具療法を勧めたが (図 2)この時

には自覚症状が安静のために軽快消失 していた

ので患者は従わなかった｡平成 2年 3月に運動

後の左股関節痛 を訴え再来 し,X線検査 (図

3)にて,左大腿骨近位骨端核全体の硬化像 と

その外側 ･内側での吸収像 (矢印)を認め,管

端核は分節状態を呈 していた (分節初期)｡骨

幹端にもびまん性変化を認め,典型的なペルテ

ス病であるので Tachd｣ian式外転免荷装具 を

作成 し装着 した｡室内では装具除去 して 2本松

葉杖免荷歩行 も併用 し,通学などの遠距離では

車イスも用いて免荷を守らせた｡学校の遠足で

は大阪の花博会場- も同級生に押 してもらって

車イスで参加 した｡図 4の平成 2年10月のX線

倭では,硬化 した骨端核の吸収が中央部で進み

(分節後期),外側では修復像が出現 して来てい

る｡骨幹端の変化は吸収像 (矢印)が拡人して

著明 となり, cattcral19)の分類では第 4群で,

予後不良例であることがわかる｡

平成 3年 2月成長のため外転免荷装具再作

成｡

平成 3年 4月のX線像では骨端核の吸収は終

了 して,内側は硬化のまま終わり,外側では修

図
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図2 症例 1, 1カ月後図 3 症例 1,平成2年3月｡矢印は全体に硬化

した骨端核の

吸収像,復像が骨頭の形 を再現するように進む

(修復期)(図うーA)､〕平成 3年11月成長により下肢

長が長くなった為再び装具作成｡X線像では (図 5-1

3)骨端核の修復が進み,中央部の吸収像が減少 して行

く｡骨幹端 も修復が進み透亮像が著明に減少するo

平成 4年 2月のX線像 (図 6)では,骨幹端の修復はほぼ終了 して,大腿骨近位骨端核の中 分節形成を示す

央部に吸収像を残すのみとなる｡骨端線は
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図4 症例 1,平成2年lCI月｡矢印は骨幹端

のびまん性吸収像を示す｡急性

骨髄単球性白血病 と診断され,大阪地区白血病

治療研究グループのプロ トコールに従い化学療法

を行った′この間,ダウノマイシン,キロサ イ ド,プレドニン,61MP, メソトレキ

七一 トの投与を受け同年 6月に寛解 した｡プレ

ドニ ンは 40mg/m2/Hで 4週間の投与 を受け

ている｡7月19日よりブスルファン,キロサ

イド,メルファラン,による前処置を行い 7月29口に人阪府立母子保健総合医

療センターにて弟から同種骨髄移植を行った｡

,この際,家族全員の HLA検査を行ったので

その結果を表 1に示す｡表 2に示すように,両

親,姉にはペルテス病を認めず,本人と 1歳

違いの弟にペルテス病を認めている｡白血病は本人だけ

に認めたO同種骨髄 移植後 は Gradelの

宿主移植 片反応(Graft-versus-H｡stdisease),軽度肝機能障害

を認めたのみで順調

に経過 し,予定より少 し遅れて平成 5年 7月に荷重

を許可された｡平成 6年4月より中学生となり,体育の授業にも全て参

加 している｡平成 7年 4月のX線像では (図

7)骨頭が spherlCalとな り,きれい

な球形を形成 して目蓋との適合性 も良

好であるU骨端核の中央
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ぎ享でp ∴ ‥撃 こJ

図6 症例 1,平成4年 2月｡

表 1

○ ■■
ペルテス病 ペルテス病
白 血 病

を訴えX線検査を行ったO図 8-人のように左

大腿骨近位骨端核の全体に硬化像 を認め,図

8-Bのラウエンスタイン像では偏平化を認める

(矢印)｡又,骨幹端 には大 きな嚢腫状の変化

(矢印)を認める｡兄と同 じTachdjiall型外転

免荷装具を作成 し装着 したく)図 9は平成 2年10

月のX線像であり,骨端核の硬化,分節,偏平

化を認め,骨幹端の吸収像は全体に拡大 してい

る (分節初期)｡catLera11で予後不良の第 4群

に分類 される｡

図10(平成 3年4月)のX線では,骨幹端の

吸収部分が修復を示 し,骨端核の外側にも修復

像が出現 している｡ 3年11月のX線像 (図11)

では矢印で示すように骨端核外側部での修復像

図7 症例 1,平成7年4月O

の出現が鮮明となる｡図12-A (平成 4年10月)

では中央部での修復 も認められ,図12B (午

成 5年 1月)では骨端核全休がよく修復され,

関節に面する軟骨下骨の形成も球状で良好であ

る (修復期Jo平成 (う年 4月に装具を除ま した
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A B図8 症例2.平成2年5月r,上の矢印は全体に碓

化した骨端核と前外側の肩車化を示し,下の矢印は骨

幹端の大きな嚢腫状変化を示す｡図9 症

例 2,平成L)年10月｡際に行ったX線検査

の両股関節前後像を図13に示すし,この図で骨

端核および骨幹端の骨壊死部はよく修復 されて再生像を示 し,

中央部に小さな透亮像を残すものの,骨頭の形 も求心

作の球形で良好であるr,平成 7年5月の最終

X線像(凶14)では,透亮像 も消失 し完全に治
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図10 症例 2,

平成 3年4月｡菖 している(,Wansbrollgh等2

斗)は124人のペルテス病患者の家系を調査

し,港透率の低い優性遺伝であるとしている｡

また,一般的に2万人に 1人の出現率であるが,

患者の家系では35人に 1人の高図11 症例 2,平

成 3年11月O 矢印は骨端核外側部
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A B図12 症例 2,Aは平成4年10月,Bは5年 1月｡

図13 症例 2,成人の大腿骨頭壊死については

石井等25)が1984年に報告 して

いる｡彼等によると ′126,m＼,'60が

多いとのことである｡ペルテス病については検索が

少ないが,石井等狐 は,Alocusで A2が対照4

9%に対 して83%と高い出現率を示 し,A2

,DR4の組合せが 4/6を古め圧倒的に多い

こと,また,母親がA2を保有 しているものが83%であったと報告

している｡Bertr

ams等27)もA-I()cusの高頻度の出現
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図14 症例 2,平成 7年5月｡されてい

る｡HLA と疾患感受件の密接な相関を規す

機序は次のように考えられている｡〔i)ある

感染性囚子に対 して侵襲を受けやす くなる :抗

原構造の近似による自己との誤認,感染性因子の

受容体 として働 く可能性,免疫応答 (抑刺)遺

伝子の機能の強さの程度 による等(〕②HL

A 領域に存在 している補体成分の異常による影響し,3)疾患の発症

に重大な関係を持つ遺伝子が偶然に H

LA領域に近接 し連鎖不平衡を通じて相関する

Cなどである,ペルテス病は明瞭な原疾患の存在

無 く,大腿骨頭の骨端核の骨壊死を生じる疾患とされ

,単純性股関節炎に続発することが多いと考え

られているG･L'l)cl単純性 股関節 炎 (tT･anS-entSynOVitis

ortheHID)は,非化膿性,非結核

性股関節炎の疾患名として一般に使用 され,transit(Dryarthrltis,

observat10n hip,toxicsynovltlS)Phantom h

ip,nonspecific synovltis､ transie

nt epIPhysltis,mtermittenthydrarthrosisとも称 されて b

enigllself-1imiti.,gな 1)ainfulhipillChildrenの

主原因 ll とされている

O関節炎に伴う関節水腫により関節内圧が上昇 し,終末動脈が圧迫されて骨壊死が生 じることが実験的

にも証明されている】9)0これらのことより,ウイルス感染症などに随伴する股関節炎が介在 して,

HLA に基づ く易感染性がペルテス病の疾患感

受性を高める可能性も示唆 しているように思われる｡今後,この領域の検索により,多 くのデータが蓄積

して進歩するよう期待される09.ペルテス病と白血病 との合イ井急性

骨髄性白血病に合併 した成人大腿骨頭壊死の 3例が新倉等-'Lj)により報告 されている

oいずれ も8:21転座 を伴 う AML (M2)である｡人腿骨頭壊死の原因は副腎皮質ステロイドの

使用,白血病細胞増殖による虚血が考えられている｡我々がここに報告 した症例はペルテ

ス病が先行 してい

るので状況は異なっている｡笠井等 30)は大腿骨頭壊死症 を初発症状 としたphL陽性の慢性骨髄性白血

症の 1症例 を報告しているoペルテス病に白血病が合併 した報告は検索 しても見当たらな

いが,今後注意をして症例を検討 して行きた

いと考える｡文 献1)FISherRL AnEpldemiol

oL,ICalStudyorLegg-PerthesI)isease.JBoncJoillt

Sur岩1972こ54-^ 76(卜7782JZemallSky AP.Tr.T
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