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骨形成不全症の 2 例

松江赤十字病院整形外科（医長：笠井突入博士）

粟屋梧老

TWO  CASES OF OSTEOGENESIS IMPERFECTA 

by 

GORO AWAYA 

From the Orthopedic Department, Matsue Red Cross Hospital 
(Director : Dr. J rrauTo KAsAr) 

(1) Recently I have experienced two rather rare cases, either of which proved、

何OsteogenesisImperfecta Congenita”． 
(2) Neither of the patients being the inmates of our hospital, (they came to 

our clinic only once) I had some difficulty in making a diagnosis in detail, but I 

made some observation and studies upon the cases using the X-ray pictures and 

some books and materials of reference. 

(3) Both of the patients are female and have no hereditary diseases in parti-

cular. One of them is 11 years old ; the other is congenitally deformed in limbs, 

besides the disease. 

( 4) Both of the cas巳shave neither complaints nor symptoms except the fragi-

lity of the bone. The characteristic features of the disease lie in this ; that the 

patient has bone fractures many times since his or her birth but every time it 

occourred, the recovery took placr~ not by forming pseudoarthrosis, but by a remark-

able callus formation. 

( 5) As to this disease, ther巴 aresome the"ories which attribute the causes to 

the innate of the mesodermal origin. 

緒 一＝ 軍司
最近我々は比政的稀な骨形成不全症の2例を経験し

症例は何れも先天性骨形成不全症と考えられる．

症 例

たが，患者は何~vL外来を一度訪れたのみで詳細な検 症例 1，和o~wっ. 11歳．♀．

査な出来なかったので，之に関する女献を参照し此処 主訴！歩行障碍．忠、者は稿期安産の第3乎．同胞は

に報告する・ ’ ー何れも健康．両親は血族結婿で、はない．叉他の遺伝的

Osteogenes!s imperfrctaは1833年に Lobsteinに依 ． 関係も認めない．

り報告された疾病であって，別名を Lobstein’sDisc- 頭症歴：患者は生後1週間で両側大腿が腫脹してい

ase s. Fragilitas ossium S. Osteopsathyrosis idiopa- るのに両親が気付いたがそのま L放置しておいた. 3 

tic aと云われておるか， Lobsteinの報告したのは 歳の11月に座布団がひっかLり右犬腿の骨折を起し，

Osteogenesis imperfecta tardaであって， I日47年に ギプス固定を1ヶ月なし約60日で、歩き始ぷイこ. 4歳の

Vrolik が此の疾病の生前~rn，則 Osteogenesis imper- 4月に転んで‘左大腿’骨折を起しギプス固定 1ヶ月で

f巴etaco,:genitaを報告して以来そのづき貌が明らカに 治癒した．同じく 4歳の11月に再び右大腿骨々折を起

された.li!n両疾患は同一疾患であり，その発生時期tこ し，約2ヶ月で治癒Lij;:行も可能とな，.＿，た．その後度

従って先天性と開発性とに区別する．我々の経験した 々主として下肢の骨折を起し，その数彩、J20固に及びそ：
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の回数が震なるに従って，骨は綴合しても 100日ぐら

いしないと歩けない様になったが，更に最近では少し

歩くと直ぐ骨折を起し，殆んど歩いた事がないと去っ

ている．

現症：思者の体格，顔貌，頭筆の形状は略h正常，

眼球正常，歯の発育障碍，光沢異常は著明には認め難

く，聴力は略々正常と思われる．胸震異常は認めな

い．上岐には特別な変化を認めなし、が，下肢は異常に

屈曲しており，左右大腿の上%が外方凸に曲り，右下

腿は略々中央に於て内方に凸に屈曲し全体として短縮

している．

X線所見：（下肢）：骨は全体に細長い感じがし，透

過性大にて骨折による著明な轡曲を認める．左大腿骨

は略々中央に於て骨折した部に化骨形成著明にして該

部は著しく屈曲し，左右下腿にも略々中央に於て膝骨

ノ骨折があって腔骨及緋骨は内方に著明な轡幽を示して

いる．骨皮質は著しく非薄にLて骨髄腔の拡大を認め

る．骨端部が骨幹部に比して甚だ大となり， M，筒状を

呈しておるが，所謂 Aufhellungszoneは認めない．

症例2. 金O美O子．生後50日．♀．
主訴：患者が生れた時足を組んで、いたという羽で両

親がつれて来涜した．第1＝子．布市川安産.BJ:fl分’：lr・

生下時体主主800匁．両親はプタイトコである．

王買症！顔貌．頭蓋，胸1i!には異常を認めない．両手
は所謂Fallhandを呈し左肘関節は160。以上仲良出来

ない．同股関節の外転は45°迄しか出来ない.li!D先天

性屈曲払j縮，股関節開排制限を認める．大腿は上九に

於て前方凸に屈曲す．ー右足は Pesequinovalgo・addu-

ct us，左足は Pesequinovarus-adductusを呈している．

X線所見・隣から下のX線所見に於て，両大腿の上

73に骨折があり，両腔骨にも骨折があり化骨形成著明

である．症例1と同様 Aufhellungszoneは認めない

が骨皮質の非滞，骨髄陸の拡大を認めふ .6!P骨形成；不

全症に先天性の手足の崎－~ーを伴ってい る ．

考察

骨形成不全症の特長は一言にしてLヅ＿（f，骨のよ華弱

性の増加であって僅かな外信により骨折を起し得るも

のである．主主症な場合には骨折は胎生時に起り，胎児

は死産或はllfi.g')：をもって生れてくるが生後間もなく死

亡する主'li＂品、多い．この亙は Vrolikの云う Osteoger;-

esis imperkcta congenita：の型である． ホ症例の2例

共之に属するものと考えるが，症例 1の如くこの誌の

ものでも長ずるまで生き残り得るものもあるのであ

る． も一つの Osteogenesisimperfecta tardaに於て

は骨折は生後数年まで起らず，骨の折れる傾向は思春

期以後には消失したJ僚に見え，叉自然治癒を経験する

事があるといわれている．即遅発型に於ては軽い経過

をとるのであるが，都合の悪いことには屡々同じ家族

に起り，優性遺伝を特長とするものである．之に反し

てcongenitaJW震症型に於ては特発性に起り，遺伝迎

式が劣性i量伝か奇かという事は未だ明らかでない．骨
形成不全症の侵援組織或は症状としては青色雲監朕，白

内障，脈絡膜或は限験の先天性郎裂（Coloboma），初

生見角膜周擁j園濁（Embryotoxoma), 主F，歯の瑛T同
様半透明，歯髄管の著しい狭少， 11の蟻弱！性，軟弱な

る鞍手首，等々の症候であ勺ーら これ等は木症と関係が

あると云われている， Osteogenrsis imperfecta tar-

<laに佐ては青色輩膜，骨r陵弱症，重E，等上記の症候が
恩者の同胞にも認められるカ，congenitaに於ては通

常家族には認められーに患者の骨虚弱性が主をなして

いるものである．木疾患に現われてくる之等の症状

は Bauerの云う如く中）托葉性原哀の先矢性欠陥に起

因するものと考えられている．叉木邦に於ても横山氏

！土木i）；巴にJI!:友病の合併せる一例を~11.告され，木病の

中）ff葉性疾患なる芸評を主張して居られる．就中木病の

主要た変化である停に於て，長骨の Diaphyseや下

顎の級密質の紋乏があり，骨皮質は非務になってお

り，叉：：：：のI放問妊の紋プと骨組織の一般的な紋乏状態

にも拘わらず仔の数民自分現列状態と骨の機能的順応は

証明されるのである.vn1宇佐例の場合tこ於ても Meta-
physcal-balken l' l政じ1:1t{IJ日と骨折後に’百梁の排列が認

められ，凹面に於ける縦の平行な骨梁過剰産生は機能

的順応と了解される．叉再三の骨折にも拘らず仮関節

を形成することなく，大量の秋台性fi:Z竹形成により非

位［こ：J＼；＂＇二泊？のし得るwは呉川、ふる切である．長特の
長さの成長は殆ど正常でt::>る品、厚子の成長は減じてお

る．それは縦の成長は骨体快仕，関空F欣仕I乃成長：こよ

るものであり，軟’rすの成長と化骨≫..それが吸収され刊

によって世決される機転は正治であるが， Cst:ob ！~s­

ten による烈の成長TJ•隊附されているためである． 元

の他の什の変イどとしては Cstcoger_cs・simptrfrcta 

co口genitaでは’i＇.｝結合ぶかな り迂，h，頭畳表の前後の

成長l!:rl只骨f生成長によるた足》に陣寄されないが，頭蓋

の各康平十＇1＇（主非常に荷車くなり，時には頭蓋’行 J汁本，；：一

枚の脳膜の様なものでプ司プヨ しており， その巾に小
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さな骨板（wormianbone）が浮いている様な軍症のも

のもあり，このために外耳の位置が変る様な著しい頭

蓋の変型を来すこともあるといわれる．その他頚部の

短縮，胸廓の変型，脊椎の変塾等が認められる．最後

にこの様な患者の血清カルシウム及燐の｛直はIm:々 過剰

なるものも報告されている／；:, i:t.警の記載によると大

体正常である．

結 語

I) Osteogenesis imperfecta congenitaの2例を経

験し， X線等真上より検討し，女献による考察を加え

Tこ．

2) 2例共女性で，特別な遺伝関係は；，｝！めなかった

3) 1例は11歳まで、生存していた患渚であった．他

の1例は木疾患に先天性の手足の暁裂を伴ったもので

あった．

4) 2例共骨炭弱性の他に特別の所見を認めなかっ

た．骨鹿弱性の特長は生後より再三骨折がありその度

に仮関節を作らず，仮骨形成が著明に出来て治癒する

ことである．

5) 木疾患に現われてくる症状は中庇葉性原基の先

天性欠陥に起因するものと考える説もある．
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附図説明

第 1図症例 I.附11111大腿骨前後而．

11'> 2図症例 I.雨似11大腿骨仰ljf([j.

約 3図症19111. 繭1川下腿骨前後而．

第 4図症例2.勝より下前後而．
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