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(Aus der Kaiserl. Orthopadischen Universitatoklinik zu Kyoto (Prof. Dr. H. Ito）〕

Dぉ familiareVorkomn 

Wir hatten neuerdings Gele』~enheit, rlrei solcher Falle zu beob::i.chten. 

In einer armen Familie mit blutsverw且ndtenEltern leiden drei Kinder在nOsteogenesis 

imperfecta, und zwar eine lljahrige Tochter, ein 4jahriger Sohn und eine 2jiihrige Tochter. 

Die Eltern sind gesund und die Wαssermαnnsche Reaktion bei den Eltern und Kranken 

negativ. Nur ist bei der Mutter die Sklera leichtgradig blau. 

Die drei Kinder, reif und glatt geboren, wurden mit Kuhmilch, Brei und Muttermilch 

genahrt. 

Diese Kranken zeigen hochgradig deformierte Knochen der G!iedrnassen und der ¥Virbel-

siiule. Beim geringsten Anlass kam es zu Frakturen meist der Langrohrenknochen. 

Bei der lljahrigen Tochter sind leichte Schwerhorigkeit und !eichtgradig blaue Sklera 

nachweisbar, bei den anderen zwei Kindern jedoch nicht. 

Aile clrei Kranke kiinnen weder stel】町1noch gehen. 

Auf den Rontgenbildern bietet sich das typische Bild der Osteogenesis imperfecta dar, aber 

van dem Resorptionsring (n・Kienbock)oder der Umbauzone (n. Looser) ist nichts zu sehen. 

Die Entwicklung des Knochen-und des Epiphysenknochenkerns ist nicht verzogert. 

Blutbilrl : Es findet sich relative Lymphocytose. Die Blutur】gszeit ist bei der llj量t】riger 】

Tochte『undde『n 4jat】re『】 Sohnefast normal, bei der 2jah1抱enTochter jedoch hod】gradi耳

verziigert. Die Gerinnungszeit ist bei allen diesen Kranken fast normal. 

Kalziumgehalt im Blutserum bei 

der lljiihrigen Tochter 11,13 mg/di, 

elem 4jahr抱enSohn 

der 2jahrigen Tochter 

bei dieser also subnormal. 

10,95 m芦／diund 

9,64 mg/dl, 
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Bei der pharmakodynamischen Untersuchung waren die Krank巴ngegen 1 ~~.ige Adrenalin-

16sung emp日nrllicherals gegen 1%ige Pilokarpinliisung. 

Hystologischer Befnn<l an den Knochen : Die ganze Kompaktschicht ist sehr目 poros,

scheint also spongios zu s~in. Die Reil】eder Lamcllen ist sehr umでgelmassig. An Osteocyten 

sinrl fast kein号 odernur田hrwenige nachwei必ar,unrl es zeigt sich Storung der Ossi自kation.

Therap;e: Den Kranken wurden 1aglich rnehrere Gramm Vig;mtol per os verabreicht, 

und die stark gekr泊mmten Langrohrenknochen wurden mit Osteotomie und Gipsfixation 

behandelt. Aber 5 8 l\Ionat~ nach der Operation kam es wicder zn Frakturen der Langrohren・

knoch巴n.

Es wurde also bei uns色同nFallen therapeutisch mit Vigantol kein giinsiiger Erfolg erzielt. 

(An toreたrat)

緒 ー日
曾テ fo~tale Rachitis ト栴セラレシ，一種f-明ノ疾患ハ，共ノ骨＝於ケル主要ナル病竃部位ノ

相違，及ピ病王型組織・寧r的研究＝依リ，Chondroc!ystrophiafoetalis (Kaufmann 1892), Ost田genesis

imperf，巴eta(Vrolik 1848）トシテ厳密ニ匝別セラレタリ。

Osteogenesis imperfectaナル疾患ノ特徴トスル所ハ，先天性ノ骨非薄性，骨！脆弱性，並ピ＝長

管ilJ：骨ノ多蛮性骨折及ピ習曲デアル。

本疾患ノ本態ニ開シテハ現在向不明ナルモ，組織墜的ニハ遺骨細胞ノ機能障磁ヲ認メ．骨膜

性及ピ骨内性浩骨作用ノ不完全ナyレ嬬メニ超JI，モノナル事ハ一般ニ認メラルル所ナリ。

本疾患ガ度々難聴及ビ青色章膜ヲ件フ賭ヨリ Bauerハ中旺、葉系統＝起レyレ一種ノ髄質異欣ナ

リト記載シ，内藤ハ歯牙ニ於テモ骨組織ト同様ノ蜜化アyレヲ認、メタリ。

Osteogenesis imperfectaハ生存シテ此ノ所調 Ost己opsathyrosisidiopathica (Lobstein 1833} ト

甚ダヨク似タル症朕ヲ呈ス， ト稿セラレ，又タ其ノ護病ノ時期ノ相違＝依リ Osteogenesisim-

perfecta congenita, Osteogenesis imperfecta tardaトシテ匝別セラレタルモ， Bauer，住田等ノ研究

ニ依リ，只ダ共ノ病的質化ノ村重ニ依リ，護病ノ時期ヲ異ニシタルノミエシテ，何レモ同一疾

患ナル事ガ明ラカエセラレタリ。

本疾患ガ遺体性ヲ有スル事ハ一般ニ認メラル、所ニシテ欧米文献＝依レパ，共ノ報告例相官

多数＝見出シ得ラル。然yレニ本邦＝於テハ遺停性ヲ示セル例甚ダ少ク，手ロ稀ナリトセラルs

最近我教室＝テ経験セシ例ハ， 7人兄弟ノ内3人迄モ本疾患ニJ催リシモノニシテ，辺ー僻性ヲ濃

厚＝示セル例ナリ。極メテ興味深キモノト信ジ，共ノ詳細ヲ悲＝報告セントス。

患者第2女 11設

第3男 3~!'-1 ヶ月

第4女 1年4ヶ月

間生地：奈良l孫

臨床例

翼民族腿：父母ノ、従兄妹同志ユシテ共＝健在。父系， f手系共＝骨格系統／疾患ユ摺リシ者ヲ認メズ。同胞a
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於テノ、第1男ノ、生後7ヶ月＝テ痛町lJ，どこテ死亡セシモ，第1女，第3女，第2男ハ何レモ健在＝シテ，骨折ヲ起

セジ事無シ。（第1表）

第 1表家族腿
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一平死亡（不明病）

一 l一平死亡（不明病）

＿，ー♀死亡（不明j病）

一一一ー，＿o死亡（不明病）

ー♀健主

一’ ｜ ♀健在 ｜ ｜ 」早健在

」8死亡｛不明病）ー一一ーー

父ハ20歳ノ時淋疾ニ催リダル外ノ、若忠ヲ知ラズ。難聴，予t色寄生l民ヲ誌メズ。

母ノ、生来健康ユシテ早産，流産無シ。ワ氏反腹ノ、陰性。難聴ノ、無キモ，翠股ノ、極度＝青色ヲ帯プ。血清／

Lカルシウム守合有fitノ、 10.48mg/dl＝テ正常値ヲ示ス。（タラータ氏微設定説一法＝依ル）

家族ノ；食事；主食物ノ、委飯（米6：安4）ユシテ副食物ノ、主＝野菜矧ナリ。魚類，肉類ノ、 1週間.＝.1阿佼＝ジ
テ，魚類ノ、主＝乾物デアル。

父母共ニ特典ナル偏食無シ。

第1例第2女 11歳

現病廃：満期安産。生後約1年ハ牛乳，母乳＝テ育テラレ，以後ノ、軟イ食事ヲ携，，，。果物ヲ好ムモ，肉煩，

魚類及ピ野菜煩ヲ貴子マズ。

生後約5ヶ月目＝母親ガ患者ノイi足ヲ持チ上ゲタル際，右大腿＝疹'frfi性服脹ヲ来シ，副木問定＝依リ約1ヶ

月三テ躯快セリ。

生後約HF5ヶ月日＝誇附ト思ハレル~~無クシテ，右大腿ニ疹桁性肺脹 7~長シ，’目縫合／手術ヲ受ケ，約 1 ヶ

月之テ趨＇tJ，とセルモ，起立，歩行ノ、令然不可能ナリ。

生後約I年7ヶ月日＝左大腿＝疹痛快！Ff(脹ヲ来タシ，其ノ｛占f放trtセル所，約2週間二テ極快セリ。
爾来誘悶ト思ノ、レルヰ4剤、クシテ，度々四肢＝疹柿』陀日副長ヲ来タシ，雨親モ其／!UlHヲUJJll);t＝記憶セズ。其

／餓放置セル所，次第＝全身／I崎形ヲ来9シタリ。 9歳頃ヨリ制旬シ得ラレ，，，様＝ナリタルモ，起立，歩行

ノ、現在卸会然不可能ナリ。 10歳頃ヨリ雨税ニ依リ輝度ノffi.lt聴ヲ気附カレシモ，智カハ良好＝シテ小事校へ行

方ザルモ片俄名ヲ書キ得。言語除l凝，視力防l凝ヲ来タセル4.:無シ 0 ）ιタ興術後ノ特別ナル主主汗，顔面ノ泣白
或ノ、~赤，九ふさ宇ヲ来ダス傾向ヲ認メズア。食慾，睡眠良好エシテ， f店直ハ1 日 1行。
現在高i：：健格小ニシテ．者シキ時形ヲ皐セル女児。骨格繊弱蔵痩シ，皮膚ハ開力性減少シ貧血性。

頭部：形態正常ユシテ堅ク，毛髪ノ愛育ハ良好。大額門ノ、会グllf-1銀スノレモ，其／ j部＝骨性陥問ヲ胸レ得ラ
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Pし。

顔面： ;j.tf稽性＝シテ．査証貌ノ、無慾Mrラズ。鞍鼻ヲ誌メズ，鼻線部i，、正常。眼球ハ大サ正常品シテ， Wt膜

ノ、輯度＝青色ヲ帯プ。

口候＝ハ2-3ノ焔樹ヲ認ム。樹ノ愛育形態ノ、正常＝シテ 12/12，ハッチ y ソン繭ヲ認、メス了。樹列モ整然9

P。扇桃腺ノ、木イ；Jt:.!Jヰ扶ヲ訟メズf。

頭部：外槻上著シク短ク見ユ。甲駅腺肥大又9ノ、淋巴腺脈ヲ認メズ了。

胸部：胸廓ハ一般ニ肌胸こシテ，右胸廓ハ特＝甚シ。肋骨＝ハ胸診fニ＼＼！扶肥厚ヲ認、メコf，肋骨念珠無シ。

:fi背部＝於テハ肋骨ノ、核依ユ突出シ，~メエ肩H甲骨ノ、著シク右方＝車事｛if:セラル。鎖骨ノ、ft右共ホポ相稽性＝

S字朕ユ惨拘セ，..，ヲ認ム。心臓及ピ肺臓ニノ、共AAヲ認メズ。

腹部： Jim－：ヲ認メズ。肝臓，日午臓及ピ左右ノ腎臓ヲ鯛レズ。
腰部：著シクゴ，，村l稿性ヲ示シテ，司自：切Jナル斜｛if:ヲトル。右腸骨前上敵ノ、ft腸骨前上純＝比シ約5椀上｛if:.=.

アリ 0 tr.;{1 ／腸什前上純7結プ線ハ約30度ノ角度ヲ以テ左ニ傾ク。背商＝於テノ、右腸骨ノ、療扶＝後方＝向ヒ

テ突出ス。

脊柱：！動］椎後/liHrl：，胸椛右側ffll]争華航，胸膜椴左側側管あ，［~ヲ著明＝辺、ム。 I医痛及ピ拍痛無キモ，胸腰椎金慢

ノ、強Ki：性ナリ。

右 I・.肢：上勝ハホポ中央ユテ外方＝向ツテ突問符Ith＂，約 90度ノ角度ヲナス。 J二IJ.ilj:ノ上字分ハ約90度／：外

車事作ヲトリ，前方＝向ヒテ突出妙itlf7-o 下＇I三分ノ、挫事ikトホボ卒行トナリ，後方ユ向ヒテ突l:!Hヲil!J7.o前陣及

ピ手指ユノ、形態呉扶ヲ訟メズ。

肩閥筒ノ迩ー動ノ、自動的エノ、殆ンド不可能＝シテ，他動的孟ノ、90度以上高陸上シ得ズ。肘闘節，腕凶節ノ迩動

ノ、自動的，他動的共＝正常ナリ。

左上段：上勝ユノ、N!lkナル勾1111アリテ， IA三分ノ、前方二向ヒテ突出惣曲竹下字分ノ、後方＝向ヒテ突出稼

削ス。前II事及ピ手指ユノ、形態呉常ヲi:{f,メズ。

肩関f'!riノ迩動ノ、自動的ユノ、殆ンド不可能＝シテ，他動的＝ハ 120度以上場上シ得ズ。肘関節，腕閥節ノ運

iii:炉、自動的，他動的共＝正常十九

t尽力言！ヲ月］ヒテ把鍛カヲ測定スル＝左右JVイよナリ。（11歳健康女児＝於ケル主E常イ1ffノ、；｛18-11定7-10)

右下肢：大腿l有車車協ノ、強度＝緊張ス。大腿ノ、ホボ中央部ヲ中心トシテ前方＝向ヒテ突出将IHIス。大腿／中

央外側部ユノ、約lO:jl~ ノ陳益性被痕アリ。（生後1年5ヶ月目＝受ケタル骨縫合手術.＝. fl衣ル披痕）大腿内線及ピタト

骨~、ノ、著llJJ .＝.突 Ii＇.スルモ~術無シ。下腿＝ハmたヲ ri：｛！， メズ。足跡ノ、極度ノ外車事f古ヲトリ，尖足ナリ。

ft下肢：大腿内車事筋ノ、一般ニ緊張シ大腿ノ、股閥的＝於テ約何度ノ外車事｛ケヲトリ，ソレヨ P伸展シ得手レズ。

大腿ノ中央部ニ於テ後方＝向ヒテ突問勾＇ ilhセル大腿骨ヲ胸レ符ラル、モ陣痛無シ。股閥mi／運動ノ、他動的ユ

ノ、外車事，内蒋ノ、正常ニ行ヒ仰ラル、モ｛中展シj'.fラレズ。白羽U(I勺エノ、迩到J殆 y ］－＂不可能ナリ。

下腿及ピ足腕：ニノ、形態Wllたヲ＂ιメズ0 IE!~槻節ノ、極キ加！日l 1•'r: 7 取リ，約 150度迄自主力的立主ピニ他動的.＝. fl~展

シ符ラル。 IW闘節ノ外fl!~ ノ皮膚ノ、約 2銭鋼1~大ニワダリテ肥／＇／ス。此レノ、常＝膝行ヲ行ヒシ~：起レルモノ

ナリ。足酬Ni ＝－ノ、 ~··rnたヲ必メヌ了。自動的ニ自由 ＝－ 1f1J カシ j'.Jo 。

両側共皮膚ノ感徒隊仮ヲ認、メズ0 JM~叢腿反射2えピ Lアヒレス寸腿反射ノ、木右共正常ユ保タレ，具J伏見P反射ヲ

言：色メズ。

血液所見：血色素合有hl:.........…－…・・・…・…・…・・75度（ザーリー氏法＝依ル）

白血球数一...・ ・・・・・・・・・・・・・・..…・・・・・ ....…6300 

赤血球数…－・.....一・・ ・…・・…………・・・ 481高

中性多核白血球…一……－一...・ H ・－……・・52.0%

『エオジン寸晴好性白血球一日…...・H・－－－… 1.5~岳

擁来日削f性r・1血球…－…・…...・ H ・...・ H ・H ・....3.5% 
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f大淋巴球・・……...・H ・H ・－－………・ 5.0%¥
前巴球i ト36.o%'
l 1J、淋巴球……..........・H ・－………31.0%:

翠核及ピ移行型…・...・ H ・－ー・………ー……・・.7.0% 

之レヨリ見ルユ中性多核白血球二比シ，淋巴球及ピ里親幕日制子性白血球ノ比較的場加セ）Lヲ認ム。

関血時間ヲ測定スルニ；l分20秒，凝問時間ハ26。C孟於テ50秒（佐藤氏法二依ル）ユシテホボ正常・ト大j聖書草キ

ヲ認ム。

ヨ＂＝－ 赤血球沈降速度ヲ検スルユ
15分・ ・・・・・・・ ・・・・・・・・・2

30王ナ ・・・・・・ー・…－－・・・・ー…・ 3.5 

45分 …・……・ー・ H ・H ・－－・・6

1時間… …－・ ……・・9

2時間 … －－一…・…・・・・20

＝シテ，其／速度惑キヲ認メタリ。

中等値＝9ふ

血清JLカルシウム寸合有量ノ、 11.13mg/dlナル値ヲ｛41・タリ。（クラーク氏微111：定量f去＝－f炎ル）

現在力準的検査： 1%,;Lアドレナリ y「O.lcc, l%Lピロカルピ Y,O. lcc皮下注射＝依リ検スルユ，』アドレナリ

♂ユ翁シテハ多少鋭敏ユ反感スルモ，Lピロカルピ y ＇＝－針シテノ、殆ンド反躍進セザル ヲ訟メ9リ。

耳所見： ；左右／鼓膜ノ、極ク1凶7埼シ，紛々陥問セ ル外，特呉ナノレ所見ヲ訟lメズ。聴力検査ヲ行 7＝低音界ハ
左右共短縮シ，

左

延長

（ー）

一偽回毎

Schwabach 

Rinne 

右

延長

（一、
ナル結果7｛号タリ。耳ノレ線検査＝テノ、・5'1!-朕ヲ認メズ。し左右ノ中耳力日谷兇寸ト診断サル。

限所見：；左右共角膜輪部外方約 Immノ部分ヨリ童保脱ノ、一様ェ躯度ノ背・色ヲ帯7・。翠股ニノ、限局性院予j起ヲ

認メズ。前限部，透過般lkピ限底＝ノ、!J·~紙ヲ ；i:I!. メス・。

ヨi:＝身位各部／長サヲ測定スル＝，骨折及ピ吟1U1J少キ部分ノ、標準＝近キイ直ヲ示シタリ。旬チ前日事，手指
及ピ頭部ハホボ向似或ノ、精小ナル依ヲ示シ，其／他ノ部分ノ、線、テ過小ナル値ヲ示ス。胸廓ニ於ケル矢歎i直径

ノ、標準ヨリモ大ナル値ヲ示スモ，此レノ、胸椎後刷jlilJ・，プk=ftui..モノナリ。下腿及ピ足蹴ノ、骨折及ピ管nh無キ
斗旬ラズ，過小ナル｛直ヲ示スハ歩行ヲ：全然行ノ、ズ，不働性萎縮ニ依ル毛／ナラント想像サル。t第2表）

と線所見：骨ノ、一般ニ透徹性強ク，骨質部ノ、薄ク，四肢ノ長管欣骨ニノ、多数／古キ骨折lk.ピ特異ナル努rib

ヲ認メ，偲骨；形成ヲ以テ慶子砂陸ニ治癒セル像ヲ認ム。吟rthノ、左右ノ上勝骨及ピ大腿骨品於テ者ゆjナル品反

シ，前略骨及ピ下Im骨ノ、一般ニi白：llkナリ。骨折／部分＝ノ、重量質宇野（Umbauzone:Looser) Xノ、吸牧環（Rむor-
ptionsring : Kienbock）ヲ認メズ。

頭蓋骨：大'!lir'Jノ、fl!/;＝閉鎖サレ，後E頁骨ノ、多小薄クナレルモ，内蔚＝向ヒテ鉱・JU；トノ、ナラズ。
土耳古鞍ハ幅炭カラザルモ，多少f.f<シ。

脊柱：者切jナル胸m後ft1\fri~，胸fi~右側ffjlj符症及ピ胸腰推左側側分!ii； ヲ E昔、ム。各脊椎 ノ、防：サ夫身不規則＝ シ
テ，胸推ユノ、 Fischwirbel J像ヲ示スモノアリ。脊椎板ハ大侵規則j工Eシキl手サヲ有ス。

鎖骨：左右共S－字紙ユ待出lシ，左側ニ於テハ比較的新シキ骨折ヲ総メ， 侭骨形成著明ナリ。

肋骨・左右手f；棚橋性ナル努曲ヲナシ，右！胸骨ノザrlh度ノ、tr.ヨリモ強ク，特＝右1宇都ユ於テノ、強ク努［fh；＜.。

骨折ノ像ヲ認メス・。骨軟骨境界都ハ多少肥厚セル外ユノ、，呉ID;ffell手部ヲ認 メス了。

骨盤再：強度 ＝ iii ＇相手母性ヲ示シ，左腸骨櫛ノ、左ユ傾キ惨1ri1~ ト殆ンド平行トナル。
上勝骨：；左右共前述／虫日夕著シタ特曲ス。其ノ符［UJノ度／強キ部分ノ骨膜ノ、多少肥厚シ，其／部分ノ骨質
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第 2表 第 2 女 11歳

第 2 女 日本人女児
標準第左｜比 較(11歳） 11歳 （凶凶）

型事 重 12.2 kg :!6.:¥15kg 過

身 長 874mrn 12.¥!1.：＼土ti.:¥mm ;,.i.o 過

肩 l峰突起筏 187 " 276.2土1.8" 15. 7 過 1J、

悌制1的胸廓径 164 lfl:l.3土1.0" 8.9 過

矢欣胸廓 f豆 } Ii:! 131.9土1.0” 8.8 過 大

胸間（安婦呼吸時） ;:;2:; " 612.6土3.1" 27.2 ；包 小

腰 市l司Q J：＼時 H 202.G士1.4" 12.3 過 小

J. 肢 会 長
右 4,54

528. 7土3.5" 30.2 過左 457

JfW: 
右 148 " 22-t内士2.1" 18.7 過1i正 154" 

前 M;: 11 177 170.2土1.2 10.7 ホポI司似
；.~ 173 " 

手 指 長
右 12リ

12!1，；－，土0.8" 7.7 ホポ』日1似
左 130" 

手 指 幅
右 48 。1.7土0.6" 4.3 税tr. 50 " 

旦民
古'"' 

.J78 " 677.K土：＼A" 2!1 fl 過

大 腿
右 186

292.1土2.1" 18.3 過左 l!l4

下 腿
右 224

2.~） 8. l土l.K" 16.1 過
；／己 2:2.J " 

足 蹄!F. 長
右 HG

191.6士1.3" 11.3 過1正 147

足 蹴 幅
右 50 " /:¥.4士0.4" 4.2 過；／正 48 

頭 i司 .JIG ,. 

頭 前 後 m ]li4 " ]l)S.2±0.6 ,, 5.8 ホボー｜司似

lflfi プF 右 f笠 1::4 ,. 1::1-1.：；土け九円 5.1 ホボfnj似

古lj頭最小径 87 " liJ::.o土OJi,, 4.6 梢 小

l/J'l ’骨 ， ノ. 径 110 " 120.9土O九円 -t4 約

下 働守 戸｝ 筏 88 ！日1.G土（J.i)" .).8 府？

部ノ、不規則ナル網朕トナル。新シキ骨折ノ像ヲ認メコマ。竹頂’目・妓及ピ小頭’百本炉、f,¥J著1珂ニ説明サル、モ，骨

端線ノ、一部既ニ化・n－，，，，不規則ナル波J伏線トシテイUr:ス。
接骨，尺骨；左右共ュ骨折及ピ手｝Jillヲ＂；gメズ。

手根骨，＇.~：·／＇］－，手指’自’ ＼＇，~：［ Jc ヲ花、メズ。

大腿骨．左右共rJliillノ如キ特異ナル狩Jiilヲ示ス。右大腿骨:lif（ノ、若シキ股内統ヲ示シ，皮質ハ締mトナル。
右大腿廿頭，左大腿廿，，，ザ~i'il>及ピ左大腿骨下 1/:3 ノ部分＝ノ、1限’~j·形成著l!Jj ＝－ シテ， r'.i＂キ骨折ヲ思ハシム。

骨頭骨核及ピ遠f立骨端核ノ、諮l!Jjサル、モ，骨端線ノ、イ（｜》E正エ化骨シ，波紋不規則ナル線トシテ【ii！.！.メラPレ。

腔骨，俳骨：骨折及ピ（Jill!ヲ認メズ。骨端線ノ、波朕不tJl.WJナノL線トシテ者llJJ=-，；；｛！.、メラル。

足根’月・，，，，足骨，足白！：・目・：呉扶ヲ認メズf。

庭置及ピ経過：」ピガントー p日ヲ終日n包＝－ (8滴lICI 3J司分服）奥へ 1ト｝Jill／度／強キJJCJ股ノ長管欣骨＝ハ骨
切除術ヲ行ヒテ， Lギプス1同定ヲ施セリ。

手術所見；＇｛ j大腿， Z巨大腿， tr.1-.Jr~j:及ピコ（＇j_f：跡＝於イテ 4fc:!］ユ分チテ犬々手術ヲ行へリ。
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字予尚ノ強キ部分ヲ『~J心トシテ皮府小切開ヲ加 7o 皮下脂肪組織ノ後育ノ、貧＝シテ，筋肉ノ、繊薄ナリ。骨膜

＝ハ肥厚及ピ充血ヲ訟メズ。何レモ骨ヲ喫朕＝切骨シ，其ノ特出ll豆正ヲ行ヒ，皮膚縫合／後， zギ7・λ1聞定

ヲ施セリ。

術後経過良好＝シテ，次第＝格’快打治療開始後約6ヶ月三テ四肢ノ、殆ンドi在扶トナリ，坐ft,事モ可能ト

ナリタリ。然ルニ8ヶ月目ユ旬勾練習『11ノ正大腿’庁＝自然’百折ヲ起セリ。

大腿骨組織型的所：兄．外部骨質剖い、通常骨街fr苦キカ， Xタノ、非常二小ナル骨禽ノイI在スル部分ナル＝拘ラ

ズ，本標本＝於テハ海新！質ト殆y ド同様ナル権造ヲ有ス。

邸チヨ野シタ気孔性ニシテピここ主三＿＂＇：氏符ヲ陶ミ廿板府ノキ tJ11：問エ三土と竺Z・氏需（HawshipscheLacunen) 
ヲ作レル状態ノ、i海綿質ニ良ク見ルJj)；態ナリ。骨板府／配列ガ大仰廿ノ長制iニ併行セルヲ訟メ，此ノ勤ノミガ

海綿質ト民ル所ナリ。

骨街ヲ見ルユ肪肪骨髄ト同ジ扶態＝シテz 遺骨細胞／酉日明jy、前ンド必メラレス：又タ毛細作ノ納，1た構造内

＝於ケル主主血~k態ノ像ノサミダ佑カ＝骨髄＝於イテ散在性ユ ~＇｛！. メラル、ノミナり。

細胞ノ染色性ノ、卿基H削f性＝シテ細胞ノ若キ事ヲ示ス。

第2例第3男 3'oJミ1ヶ月

現病賂：満期安産。生後約 1 ヶ 11~ ノ、牛乳，母乳及ピ重湯デ育「テラレ？ ソレ以後ノ、軟イ食事ヲ携ル。果物ヲ

好マズ。

生後約liF6ヶ月ヨリ制ωシ始メタルモ，間モ負E ク誘l吋ト息ハレル事却－~ '7＇聖子部＝創出ヲ訴へ約1週間ユ
テ軽快セリ。

生後約1＇.ド10ヶ月 H＝－母親玖tJ.l.者／両足 7:kへ I：悌子育百二曲ゲタル時，左大腿部ニ4知市iヲ来タセルモノ J

如ク，銃i立シ，紹度IH<ff脹，後赤ヲ来タシp 膝柿アリタリ。其ノ催欣＼ITセル所t~l ヶ月＝テ l燈快セリ。

生後約2iF10ヶ月目ユ左足ヲ撲タレ，左大腿部＝担割前性服脹ヲ＊9シダルモ，約fドヶ月二テ経快セリ。

生来特別ナル位溢J:11－無ク，智力／後育ノ、正常ナリ。言語附f凝，難聴ヲ来タセル事無シ。起立，歩行ノ、現

在街全然不可能ナルモ， t同勾ノ、ナシ得ラル。食慾， l時限ノ、良好。生来使硲ユ｛頃キ1迦.：.l fl同佼ノ事アリ。
現在fι：績格小，ホポ均衡／取レタノレ男児。骨格繊弱ニシテ蔵痩ス。皮膚ノ弾力性紛欣ユシテ貧血性ナリ。
頭部：大サ正常ユシテ，相稀性。頭蓋骨堅ク，大：：~1勺ノ、既＝閉鎖ス。毛髪ノ愛育ノ、正常。

顔面：相稽性ニシテ査員司貌ノ、無慾~ナラズ。青色家燃ヲ誰明セスー，絞鼻ヲ認メズ。鼻根脅［＼モ正常。耳＝於イ

テノ、聴力検査ヲ行ヒ得ザリシモ難聴ノ、無キモノノ虫flシ。

口l盤ユ於イテノ、樹列ノ、正調ニシテ，繭ノ政育モ正常（6/6）。陥的，ハッチンソン街ヲ.i.忽メズ。左；釘ノ扇桃腺

ノ、肥大セルモ充血性ナラズ。

頭部：形態正常4 シテ，淋巴腺脆7,i:e.メガ。 ltl状腺モ肥大セズ。披i立エ際的左イiノ外頒静脈ガ者切jニ怒

脹スルヲ.i:f!ム。

胸部：ホボおl秘性ユシテ，心臓及ピ肺臓ニハ%欣ヲ訟メズ。呼吸ノ、胸腹式エシテ安静ナリ。肋骨川待陶度

J、左右ホポ栴l都性ユシテ，鰯診上呉朕目巴I字：及ピ肋骨念珠ヲ訟メズ。

鎖骨ノ、相稀性ニ左；（j共S－字放＝秒間Iセルヲ認ム。

腹部：児扶ヲ認メズ。肝臓，昨l臓及ピ左右／腎臓ヲ胸レズ。

腰部：＋11稀性＝シテ，左右／腸骨前一I：刺iノ、ホボ［1iJ高ナリ。

脊柱著明ナル胸椎イifl!IJ側待k，胸腰椎左Hill側ザJ.i~ ヲ訟メ，第X胸椎ヨリ第血腰椎ユ至ル間ユノ、弓AA隆起

ヲ訟メ，強抗性ナリ。墜す出動，拍捕里占無シ。

J:.肢：左右f共！J判長袴rt11無ク，骨端部／肥大ヲilびメズ。朕痛知無ク，骨／奥扶H巴l'l部ヲ胸レズ。肩関節，肘

闘節及ピ！地開節ノ込t動ノ、自動的，他動的共＝正常ニ保9ル。

右下肢：呉鉄分曲及ピ熟m巴／＿if：部ヲ殻切jセズ。線テノ閥節ノiili劫ハ自動的，他動的共＝ホボ正常ナ H。
左下肢：；左下肢ハ内轄佼ヲ耳:ii.v, im関節ユテ控キllli附fi/:ヲトリ，；｛1・下肢ニテ支へタル如1キ般車Eトナリ，密度
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ノX字脚ヲ示ス。

左大腿ノ、著明＝タト方＝向ツテ突出・：J.:Jr出シ，皮膚ハ光津性エシテ，瞥度／腺股7i':f!，ム。其／ rJl1'!：部＝於イテ

輪妹＝－JM:n街貼アルモ，典獄肥厚部，英紙可動性及ピ札際音ヲ詮fl）］セズ。

左下腿及ピ左足蹴＝ノ、具J!k形態ヲ訟メズ。

左下肢ハ自動的ユノ、会ク動カサザルモ，他動的＝ノ、線テ／閥節ノ注勤ハ正常＝保タレ，大腿骨頂及ピ大韓

子ハホボ正常作品燭レ得ラル。

雨似lj共皮膚ノ感魔~·!fr.凝ヲ訟メズ。膝蓋舵反射及ピ Lアヒレス寸舵反身Jハ正常。呉欣股反射ヲ認、メズ。

血液所見：血色素合有批・…・…・一一ー・…・......・ H ・－…60度（ザーリー氏法＝依ル）

白血球数・・．，． ........... 日・・・.....・・...12580 

赤血球数...............・・........…・・・・・ ・・511；（高

中性多絞白血球－……….，，・a・..............・ H ・－引.75%

Lエオジ y寸晴好性白血球ー…・……...，.・ H ・..,, 3.00% 

｛大淋巴球ー…・・・…・・・.....・－－…，........・・ D 25;-,;" l 
淋巴球4 ト44.25%
l1J、淋巴球一－….....・ H ・...，・ H ・－－－…・・35.00%)

E製本H帯主f性白血球……………・……・…… 0.25%。

草核及ピ移行塑－…・・….，，.・H ・－－－…・・……1075% 

中性多核白血球＝比シ，淋巴球ガ比較的暫加セルヲ記、ム。

出血時間ヲ測定スル＝－2分，凝同時間ハ26°C＝－於イテ1分30秒（佐藤氏法二依ル）ユシテホポ正常ナル値ヲ示

セり。

血清ノ Lカルシウム寸合有量ハ10.!J5mg/dl（グラーク民微量定f止法＝依＇＂）ニテ正常値ナリ。

察力率的検査： 1%.:Lアドレナリ y寸0.0Scc,1%.Lピロカルピ：：.・＂0.08cc皮下注射＝依リ検スルエ，何レノ検査

＝際シテモ銃泣セル1~ メ正確ナル値ヲ待ル事不可能ナリシモ，大惨ノ傾向ヲ知リ得 IJ Vo IWチ文ーニ著明ナル

聖書化ヲ示サザルモ，』ピロカルピ，，，.エ劉スルヨリモLアドレナリ y寸ユ釣スル方ガ多少鋭敏ナルヲd、メタリ。

ヨたエ身鶴各部／長サヲ測定スルュ，各部分ノ標準値ヲ知リ得ザ＇＂~メ正確ユハ比較シ得ザルモ，今世豊重，

身長，胸間，坐高及ピ頭間＝－f寸キ，日本人1溺3歳健康男児ト比較スレベ何レノ部分モ小ナルヲ認、メ＂ v。
（第3表）

レ線検査：骨ハ一般＝透徹性強ク，骨質部モtL~材構造工乏シク，四肢／長＇ti＇朕骨＝戸線計約 6 f[Ojノ骨折ヲ

認メ，何レモ↑段骨形成或ヒハ肥！’ん移曲ヲ以テ治癒セル像ヲ，j忍ム。吸牧浪ヲ記、メズ了。長信＇ Jiた骨ノ骨端線ノ、比

較的整然＂ ¥) 。

頭蓋骨：多少薄キモ内商品向ヒテ鋸扶トハナラズ。大領門ノ、既ュW・l鎖的土耳古鞍ノ、多少深夕日ーツ幅庚シ。

脊柱：胸w.右側側移症，胸腰椎左側仰lj，｝あi；及ピ胸膜惟後刷fir；ヲ著llJJ=-it官、ム。各脊椎ノ厚サハ不規則ユシテ
Fiscfiwirl冗Iノ像ヲ示スモノアリ。頚椎及ピ胸椎ハ特＝局卒ユシテ，脊椎板ノ厚サハ大陸＝於イテ一様ナ p。

鎖骨．た右共骨折ヲ訟メザルモ，ホボ中央＝於イテ強ク村山シ， ;J.11稲性＝－S・字扶ヲナス 0 1iて右共其／中央

部ヲ撹トシテ，遠f古斗三分ノ、近1v:~ド分ヨリモ細ク．約 1/2 ノ大サトナレルヲ誌ム。

/JJJ骨：左右相解性＝シテ，一般ニ符 llli 度ノ、小ナルモ，興JJ~n巴惇及ピ骨折ヲ必メズ。

骨盤骨： ft右ホボ相稽性ナノレモ，腸骨，空l毛骨及ピ耳止骨ノ問／化骨ノ、f勾不完全ニシテ，耳止’舟聯合ノ、fl・J幅庚ク

開ク。

.UfiJi:骨：；左右Jl:上 1/4／所二古キ骨折ノ像ヲ認メ， f隈骨形成若年明ユシテ某材構造ノ、網扶トナル。吸牧環ヲ

認メズ。骨折郁子中心トシテ左右［共外方＝向ツテ突出勾附ス。骨端部／肥厚ヲ認メズ。骨頭骨核，大結節骨

核及ピ l：胸骨1J、頭骨絞ノ、低＝後現シ，’骨端線ノ、整然9 り。

総骨：左右共ホボ出献。骨折ヲ訟メズ。骨端部／肥！以ヲ訟メズ。小頭骨絞ハが·I~造現セザルモi玄H：骨端核ノ、

ー既＝雪道現ス。



空襲閃．同胞3人＝現ノ、レダル化骨不全fi£ 973 

第 3表 第 3 男 3年1ヶ月

第 3 男仰ケ川 日本人男児揃3年｜比 絞

堕 重 8.95 kg 12.40kg I 過小

身 長 800mm 854mm I 過小

肩峰突起径 170 " 

侵軸的胸廓径 147 " 

矢朕胸廓径 124 " 

胸間（安静呼吸時） 450 " 481 " 

腰 幅 122 

上肢 会長
右 335" 
左 331”

上 陣
有 127" 
2会： 1~3 " 

前 時
有 114" 
左 113" 

手 を旨 長
宥 94" 
左 95" 

手 指 幅
右 41”
左 41" 

坐 高 455 " 502 " 過小

大 腿
右 158" 
左 156" 

下 腿
右 155" 
左 155" 

足 肢 長
右 117”
定 113" 

足 瞭 幅
右 43" 
左 44" 

頭 間 468 " 476 " 1J、

頭前後 径 159” 
頭左 右 径 rn7 ,, 

前頭最小径 93 

額骨 弓 径 105” 
下館角 径 82 " 

尺骨：左右共ホボ直扶。骨折ヲ認メズ。骨端部ノ、肥厚セス~o 尺骨頭骨妓及ピ主主f立骨端核ノ、共ニ Mil主現セヌ了。

手根骨：頭骨及ピ有鈎骨ノ骨核褒現セルノミ。

中手，手指骨：何レモ骨折無ク，骨校及ピ骨端核ノ後現ニ呉証人ーヲ認メズ。

右大腿骨：大腿骨顕ノ、股外線ノ形ヲトリ，小車事子／直下／部分ニtiキ骨折ヲ認内著明ナル偲骨形成アリ。

大腿骨頭ヨリ其／骨折部ユカケテ骨質部ノ、制扶トナリ，骨梁ノ像ヲ訟メコマ。又9下 1/3／部分ユ古キ骨縛／

像ヲ認ム。右大腿骨ハ全般トシテ外方＝向ヒテ突出努問1ス。骨端部／）］巴厚ヲ訟メズ。

左大腿骨：大IJll!骨頭ノ、目立外線トナザZド股臼セルヲ訟ム。小車事子ヨリ上全般ノ、納扶／像強ク俄骨形成著明ナ

~ o下J/aノ部分ニ古キ骨折ヲ認メ｛段骨形成著明ナリ。岡部エノ、骨梁／像ノ、多少日：・gメラ JLPレモ，納扶／像強

シ。吸牧環ヲZ君、メズ。大腿骨ノ上部 2/3ノ、強度ユ内方＝向ツテ陥凹努曲竹下部 1/3以下ノ、直扶トナル。

腔骨：；左右共凶：扶。骨折ヲ認、メズ。近佼及ピ遠佼骨端核ノ、低ニ褒現シ，骨端線ノ、整然9リ。

勝骨・左右共直扶。骨折ヲ認メズ。近f立骨端核ノ、未ダ話霊魂セザルモ，主主f立骨端核ノ、既＝主主現シ，骨端線ノ、

整然9リ。骨端部ハ肥厚セズ。
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!Mi葉骨：骨絞術後現セズ。

足根骨：全快トシテ611~1／’骨核後刻h 何レモ卵岡形ナリ。

中足，足Nil：骨：其扶ヲ必メズ。

慮置＆.ピ経過： Lピガントール寸ヲ終日的ユ（7滴1JCI3fe.J分服）奥「丸A大腿／待1tl1ノ強キ部分＝於イテ，骨

切除術ヲ施h Lギプス寸同定ヲ行ヒタリ。

手術所見：；左大！腿中央部側商ユ於テ約6桝ノ皮膚切開ヲ加 7o皮下脂肪組織及ピ筋肉ノ後育貧。先グ骨膜

ヲ宇＇iJ離スル目的ヲ以テ咽 L メス1ヲ以テ骨）欧＝切/MJヲカn7，レ＝，存易ユ緩特7質ヲ貫キ，骨髄＝－；士一セリ。骨膜＝

ノ、肥厚及ピ充ー血性ヲ＂芯メザルモ，級物質ノ、至ツテ f,jj.クfl.ツ軟ナリ。骨切除術ヲ行ノ、 y トスル時其ノ場所＝於

イテ骨折ヲ起セリ。故＝其ノ／，／，：村岡lヲ｜ゼ正シ，筋IJ史縫合，皮肉縫合ヲ行ヒ， tギプス寸岡定ヲ施シ手術ヲ終レ

P。
術後経過良好ナリシモ，治療開l/.f；後約130FJニシテ誘閃ト忠ハレル事無クシテ，右上勝及ピ左大腿＝疹痛性

腕脹ヲ来担シ， lfiJi¥i；ノ自動的ffwn／、？？クド可能トナリタリ。 ii（チユレ線衿査ヲ行7=, 
右上勝骨：ホボ＇ l＇リ.：；；＇；！）），えピ I:l /'1ノ部分品於イテ新シキ横骨折ヲ認メタリ。

右大腿骨：大腿骨j!fi／、目立外縦ノ度ヲヰサシ， JI.ツ中央部＝於イテノ、外方ニ向ツテ突闘争ま曲シ，其ノ度ノ、前向

／検査＝比シヰ干加ス。

左大腿骨．大腿廿ノ干｝itllノ度ハ減少スルモ，大腿骨顕ノ、股外線ノ度ヲ噌竹下 1/3ノ部分＝若者シキ骨折ヲ

認メタリ。骨切除術ヲ施セル部分ノ、古キ’B折トシテ ~!,t. メラレ，鰐骨形成著ゆjナリ。

故＝副木同定ヲ行ヒタノレヱ約三ドヶ月ユテ柑快シ， 自動的8'.勤ノ、可能トナリタリ。

大腿骨組織接的所見．級将f質及ピ海綿質ノ、大悦ノ閥係ヲJ、メ｛リラル、モ，縦性f質＝於イテノ、骨板府ノ配列

；伏態ノ、何レモ甚ダシタ 1~lll!!IJナリ。骨梁ノ、病的Rた態ナル構造ヲ示内骨板府ノ構造ヲ正シク呈セル所ノ、殆ン

ド無ク，何レモ納クJI.ツ気孔性ナリ。骨鰐／内商＝ノ、原形質ι1:rム細胞（O,teocyten）ヲ少数＇1主ラ認メ得ラル。

骨寓ニハ何レモ制IJ扶ノ構造ガ認メラレ，此レハ恐ラクしコロイド寸様物質ト思ノ、レ，遇常骨髄ニ見ラレル絢

員長級細胞ヱノ、§fl＇プ（0 11.Dチ之レヲ域ムルモノノ、恐ラクノ、JI旨llh様物質ナラント思ハル。

特＝注目スベキノ、比較的ぷ商ユ於イテ地岡欣／軟骨様組織ノイバTスル事ナリ。其／基本細胞ノ、週iil＇・／軟骨

ト同ジク比較的透明ナル核ヲイiスル細胞＝シテ，騨某日韓好性， J'J－性／構造ヲ有シ，密ニ存在ス。此レノ、周

悶ノ骨質部ト比れ(J01YJ的ニ境セラレテ存花シ，白ラ骨梁ヲ形成セントスル傾向ノ、認メラレズ。此／限局性／

軟骨様物質ヲ中心トシテ，特質ノ表面ガ陥｜叫セルヲ認メ， fih反／赦メテ少キ部分ノ中心ヲ市ムル4;:7示ス。

第3例第4女 l'-1°4ヶ月

現病騰： i前 l~J安 r'ti。生後主段物ノ、’＼＇礼二シテ．其／他ノ、母乳，米ノ粉及ピ ，，p~ ヲ以テ祭養サル。果物及ピ牛

乳ヲ好7ザルヲ以テ無l''llニ奥へルヲ常トス。

生後約9ヶ月目＝母こ狗ガLオムツ＇ 7仕換へタル際，強ク秘泣シ，倒来右下肢ヲi申バシタ JL-.，，.、自動的＝ノ、

迩動全ク不可能トナリタリ。其ノ儲放置セルJifr約10l l ＝－ テ絡・rJ，とセリ。

爾来1ヶ月乃至2ヶ月 ＝－In巴］グッヵ、 JL-獲作アリタルモ，何レモ10日乃至l::iI 1ニテ胸快ス。
生後仰臥佼ヲトリ J;tJL-仰＝シテ， lfEiJモ＇i':'f."1：＇.＞くハ制旬ヲナシタル＊無シ。 l雌限良好ナノレモ食慾ノ、不振。便

油ノ、便秘＝傾キ1迦問ェlI司／ Jj；：アリ。干？力隙仮，言u ｛；防艇及ビ~~力炉；（£（，寂ヲ気附カズ。

現：（E症：ホポ均衡ノトレタル女児＝シテ，位格小，事長主主駒表へ，骨格繊弱。皮膚ノ、弾力性軟，貧血性。

頭部：大サ尋常。頭蓋骨監ク，毛髪ノ縫合一ノ、正常二シテ密ナリ。大 !111”I ノ、向1~1鎖セズ（I桝 xl糎）。

顔面部z羽lffl性。 M慾扶ナヲズ。青色'iiilll英ヲ E；忽メズ。鞍鼻ヲd、メス、，』：，＼根部モ正常ナリ。耳ニ於イテノ、聴

カ検査ヲ行ヒ得ザリシモ聴力附f凝ノ、無キモノノ如シ。

口腔エ於イテノ、前ノ後育ハ 4/4＝シテ正常。陥樹』えピハッチンソン繭ヲ認メズ。扇桃腺ノ、左 fj共肥大セ

スf。
頭部：淋巴腺肱及ピ Ep朕腺肥大ヲ認メズ0 ｝／，~ i・'lfl寺＝際竹左右／外預静脈／箸ゆJ＝－怨脹ZJレヲ認ム。
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胸部・将l務性＝シテ，胸廓ノ、麻妹校。肋’白ノ特1111度ノ、正常＝シテ，具,'lk肥厚＆ピ肋骨念珠ヲ訟メズ。心臓，

肺臓ιノ、典獄ヲ認メズ。

鎖骨ノ、ti.治・共相稀性＝－S－字扶＝傍jlfi；＜.ルモ，災i1,1;n巴厚部ヲ鰯レス・。

腹部：多少附問スルモ奥朕無ク，肝臓， H＊臓及ピ左右／腎臓ヲ鱗レス’。

腰部：判精性＝シテ，左右ノ腸骨前上線ハホボ岡高ナリ。

脊杭；著明jナル胸腰椎後肘，f.£，目白j腰椎ホfill］側手:'i'k ヲ訟メ，第 XIJ('iH!~以下令傑ハ強i向性ナリ。

上肢：；左右共典獄符Jiil及ピ異常肥厚部ヲ総メズ。又タスペテノ閥筒／自動的，他動的llli華航市：仮ヲ認メズ。

下肢：長サノ、左右ホボ同長ナリ。右大腿部ノ、ft大腿部二比シテ粉大キモ，皮肉・二ノ、後赤1~~ ク光t率性無シ。

躯度ノO字脚ヲ認ム。

右下肢： ：右大'Ill!ハ全線トシテ外前方＝－ 1匂ツテ鰹キ突出，：:t州ヲ示民自動的＝ノ、殆ンド動カシ1；；，ヲレズ。大

腿骨頭及ピ大車事子ノ、正常校＝！燭レ得ラレ，股閥的ノ、他動的ニノ、運動障擬ヲ訟メズ。布下腿ノ、i在株二シテ．膝

関節及ピ足閥節ノ運動ノ、自動（19，他動的共ι正常ナリ。

tr.下肢：ホボ斑扶＝シテ．英紙著書問ヲ訟メズ。糖、テノ閥節／迩動ノ、自動的，他動的共＝異扶ヲ訟メズ。大
腿骨頭及ピ大車事子ノ、正常f立ユ胸レ得ラル。

方右共皮膚／感~隊！凝ヲ言君、メズ。 jg~蓋雌反身.Y＆ピ Lアヒレス寸股反身Jノ、正常＝保タレ，輿J伏Jll!反射ヲ訟メズ。

血液Ji)j見：血色素合有；i:1t・・・・・・・・－…ー・・－－－－…・……65度（ザーリー氏法＝依JI.-)

白血球数一－・・・・・・・・・・・・・・ー ・・・・・ a・・・・・・・・・ ・・・13000

赤血球数・－……・ー・・ー ・ ・ …一一…－・ー ・ ..・ 553~高

中性多核白血球…・－一－－・・ー…...・・・ ・・.....・・・51.0;-,;

Lエオジン可晴灯・性白血球・，....・・・・0・・・…－・・ 1.0;-,;

照子事情好性白血球………．，…・・……ド…－－ 6.5;-,; 

l大淋巴球ー・ー……－…－－－－－・・ー， e ・・・・ 4.0%¥ 
i淋巴球｛ ト33.0°0
（小淋巴球・・・・・・・・….....・................29.0%) 

翠核及ピ移行型・・・・・・・・・・・・・・0・・・・…・・・・－…。 8.5；＞；。

此レヨリ見ル＝，中性多核白血球＝比シテi外巴球及ピ隠基l鳴貴子性白血球／幣力日セルヲ認ム。

疑問時間ノ、26°C＝－於イテ2分30秒（佐藤氏法ユ依ル）ユシテホボ正常値ヲ示ス毛，出血時間，，:j分＝シテ著シ

タ延長ス。

血清＝於ケルLカルジウム守合有主主ヲ測定スルユ 8.64mg/dl＝シテ標準値以下ノイl買ヲ示シタリ。

日レクトロカルデイヲグラム， 7見ルユギi＊俊勢ノ傾向ヲ示内心筋／鰹キ隙媛ヲ訟メタリ，。

ヨ~：身俊各部ノ長サヲ測定スル＝，問年齢＝於ケル標準値ヲ知リ NサrJL-1，完メ正衛：エノ、比較シ得ザルモ，今

鐙重，身長，胸閤，坐高及ピ頭悶＝付キ，日本人1滞1歳健康女児ト比較スレバ，何レノ部分モ小ナルヲ認メ

1J 9 。（第4表1

と線所見；前2例＝同ジク骨質部薄ク，透徹性強タ，長信＝扶骨ニノ、総計約10伯｜／骨折ヲ認ム。俵骨形成ヲ

宮、ムルモ，前2例ユ比シ著f!JJナラズ。又タ努itli／度モ甚ダシカラス）骨折部品ノ、吸牧環ヲ訟メズ。骨端部ノ、

肥大セス・，骨端線ノ、整然9リ。

頭蓋骨：一般＝薄キモ特＝薄タナレル部分ヲ認メズ。又タ呉扶陥l!!l＆ピ突出ヲ認メズ。 X担内面ユ向ヒテ

銀株トノ、ナラス・。大小型E門ノ、for閉鎖セズ。土耳古級ノ、深カラズ且．ツ幅炭カラス・。
脊柱：著明ナル胸腰椎後屈症＆ピ胸膜推右側側＜ni~ ヲ認ム。各脊椎ノ、一般＝其ノ 1手サ薄タHツ不規則＝シ

テ7 腰折~：ノ、 Fischwirbel I像 7示スモノアリ。脊椎板／厚サモ亦不規則ナリ。

鎖骨：左右共S－字紙＝世主的スルモ，骨折又タノ、異l!J.:肥厚7認メズ。

肋骨：；左右ホボ村l稽性ナルモ，右側肋骨ノ砂附度ノ、左側ユ比シティ、ナリ。骨折又9ノ、英扶ニ肥！巨セル部分
7認メズ。
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第 4表 号事 4 女 1年4ヶ月

第 4 女怖4ヶ月）！ 日本人女児 満 1年 比 較

搬 重 6.70kg 8.50kg 過 小

」社 長 676mm 729mm 過

肩時突起筏 157 

強制的胸廊主E 143” 
矢欣胸廓 f-~ 107” 
胸悶（安静呼吸時） 425” 444 ,, -

股‘ 幅 116” 

上 政 会長
右 292”
"ii=. 293 

上 勝 右 111”
ft 113” 

前 時
右 ~8
京 98

手 守旨 長
右 83
友 82

手 指 幅 右 34”
左 37" 

坐 高 416 459 ,, ；邑

大 腿 右 140”
左 141”

下 腿 方 137”
左 136,, 

足 踊k 長
右 98,, 
ft 97” 

足 画t 幅
右 39,, 
左 40,, 

頭 問 440” 441 ,, 小

頭 前 後 径 145” 
im'. ft 右 径 129” 
前頭最小型E 84 ,, 

額 ’lif 弓 径 107” 
下 富島 f司 筏 81 ,, 

骨鍵骨：非材！稽性＝シテ，鱈キ宗寺f立ヲトル0 l!Pチ右腸骨前上純ハ高校三アリテ， ft右／腸骨前上疎ヲ結プ

線ノ、約10度ノ角度ヲ以テオーエ｛頃ク。腸骨， lJil:骨及ピ必骨／，境界ノ、化骨fl.f行ハレズ，草寺fjfJユ認メラル。

右卜！博骨： ーI：部主l三分ノ、具扶＝肥厚シ下部字分ノ約2倍ノ：太サヲ有ス。上1/3ノ部分及ピ中央部＝於イテ古キ

骨折／像ヲ問、ム。骨頭骨核，小頭骨核ノ、段a音量現シ，骨端線ノ、盤然11v o '.N~た事f附無シ。
メド上回l骨：ホボ ii（~長ナルモ，上部字分ノ、下部牛分＝比シ約 2 倍ノ：太サヲ有ス。中央部品ノ、比較的新シキ骨

折 ヲ訟メ，依’丹・形成著明ナリ。吸牧~ヲ認メス・。骨頭骨核及ピ小頭骨核ノ、mc=JJ.霊魂シ，骨紛線ハ整然 11 9 0 

右除問’：泊1たナルモ，下端＝新シキ骨折ヲ認メ，｛段骨形成サル。遠f立骨端絞ハ~＝~現スルモ，小頭骨鋪

核ノ、来グ~現セズ。

tr.f沌骨： 11（収エシテ骨・折ヲ認メズ。 主主伶’湾端本炉、既＝溌現スルモ，小頭骨端l!¥／、米ダ~現セズ：0 

1↓骨：；左右共骨折，傍曲ヲ認、メズ。尺骨頭核及ピ逮f立骨端核ノ、未ν音量現セズ。
手根骨：頭骨及ピ1i鈎骨ノ 2ツノ骨絞ガ卵図形トシテ宮霊魂スルノミ＝シテ，他ノ骨核ノ、未ダ愛現セズ。

『I•手，手指骨：呉朕ヲ認、メズ。

, 白‘‘ 
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右大腿骨：大腿骨頚ノ、股内線ノf立託ヲトリ，同部品比較的古キ骨折ヲ認メ，侭骨ノ形成ヲ見ル。骨膜ノ、肥

厚ス。吸牧環ヲ認メズ。右大鹿骨ノ、:?it惨トシテ前外方＝向ツテ躯度こ突闘争？附ス。骨頭骨核及ピ主主位骨端核

ノ、既....~主現スルモ，大車事子及ピ小樽子骨核ノ、M君主現セズ。

左大腿骨：大腿骨顕ノ、l挺内線／位置7トp，阿部＝古キ骨折ヲ認メ，侭骨形成著明ナリ。骨膜ノ、肥厚ス。

下端ι於イテ比較的新シキ骨折ヲ認メ，僚骨ノ形成サル、ヲ見ル。吸牧浪ヲ総メス・。骨膜モ'J}；多少肥厚ス。

左大腿骨ハホボj（（｛伏ナ Fo骨頭骨核及ピ主主佼骨端核ノ、正常二認メラル、科大車事子及ピィ、韓子’持核ノ、未ダ

愛現セズ。

右脳骨： "i/J扶ユシテ符ilh無シ。上端部品於イテ骨折ヲ認メ， f段骨ハ形成サレ，皮質ノ、納J伏トナル。吸牧草畏

ヲ認メス・。 ’~膜ノ、肥 l!i-セズ。

i創立及ピ返佼骨端絞ノ、俊二五重現シ，骨端線ノ、整然タリ。

ft~骨： ib：松z シテ骨折ヲ訟メズ。遠佼及ピ近f；＇；：骨端核ハ正常＝音量現シ， fl・端線ノ、整然タリ。

右目F骨：t：：獄ナルモ， j：端部＝近タ比較的新シキ骨折ヲ訟メ， f段骨ノ形成ヲ見ルo吸l政環ヲ認メズ。骨膜
ノ、Hl'l厚セズ。

近fす骨端~~，、未ダ設現セザルモ，主主f立骨端核ノ、既 .＝.~現シ，ホボ図形ナリ。

完勝骨：ii（朕＝シテ異扶聖書簡ヲ認メズ。上端部＝近ク新シキ骨折ヲ組メ，俄骨／形成ヲ見ル。吸牧環ヲ認

メヌt。骨膜ハ肥l手セス・。

近佼骨端核ノ、未ダ~現セザルモ，遠f立骨端核，、既＝君主現シ，ホオf図形ナリ。

膝蓋骨：骨核ノ、未ダ~現セズf。

足根骨：5ツノ骨核ヲ認ム。何レモホボ図形＝シテ，距骨， llR骨，依子骨，第E換鉄骨及ピ足舟獄骨ノ骨

核ト推断サル。

rp足，足舵骨：骨占庁ヲ認メズ。骨核及ピ骨端絞ノ｛愛現ニノ、具扶ヲ認メズ。

治療及ピ線治：』ピガントール1 ヲ経口的品（5滴1 日3同分服）奥 7n 勧~＊骨折ノ、起サザルモ，治療開始後約8

ヶ月経過セルモi起立，歩行ノ、勿論，旬旬毛f/,f行 7事官Eノ、ズ，且ツ胸腰椎後lli1fri'.／）変ノ、有力目セルヲ認メタリ。

線 括

以上述ベタル化骨不全症.3例ヨリ次ノ知見ヲ得タリ。

1) 父母ハ従足妹同志＝シテ，骨折ヲ起セシ事無シ。父系，母系共＝骨髄系統ノ疾患＝擢リ

シ者ヲ認メズ。

2) 同胞7人ノ内3人ニ於イテ化骨子全症ヲ来タシ，他ノ 1人ハ筋腫症＝テ生後7ヶ月ニテ死

亡セリ。他ノ3人ハ健在ナリ丹

3) 家族ノ食事ハ貧ナリ。魚類，肉類ヲ繍ル事稀＝シテ，魚類ハ主＝乾物ナリ。第1例ハ果

物ヲ好ムモ，第2例，第l例ハ好マズa

4）患者ハ3人共碕j醇ヲ認メ，特＝第l例＝於イテ甚シ。脊住，上醇及ピ大腿ニハ著シキ習曲

ヲ認ム。何レモ歩行ハ勿論，起立スラ不可能ナリ。

5）母親及ピ第1'Wll.：：.於イテハs限度ノ青色輩膜ヲ認ムルモ，第2例及ピ第31知1］＝＝－ハ之レヲ認メ

ズo

6）第l'W!J ：於イテハ軒キ難~t~：アルモ，他ノ2人＝ハ之レヲ認メズ。

7) 歯 1形態及ピ護生＝ハ異Rたヲ認メズ。

8) .：：－線検査ニ依レパ，骨ハ一般ニ透徹性強ク，骨質部ハ薄ク，五管献骨ニハ多数ノ骨折叉
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タハ替曲ヲ認メ．｛毘骨形成ヲ以テ費］伝性＝治癒セJレ像ヲ認、ム。骨折.l部分＝ハ吸牧境（Reser-

ptionsring) ヲ五色メズ。

9) 骨妓及ピ背・端援ノ護現ハ遅延セス〉

10）骨ノ組織製的所見ト シテへ骨桜居ノ配列ハ不規則＝シテ，甚シク気孔性ナリ。造骨細

胞ハ第1例大腿骨標本＝於イテハ殆ンド認メズ，第2例ニ於イ テハ極ク少数認ムルノミエシテ，

遺骨作用ノ；苦シキ陣暁ヲ認メタリ。

11）血液像＝於イテハ，中性多核白血球＝比シテ，淋巴王~ガ比較的増！mセ fレヲ認メ，第 3例

ニ於イテハ躍碁晴好性白血球ノ著シキ増加ヲ認メタリ。

12）血液i疑問時間ハ何レモホボJI：常値ヲ示ス。

13）出血時間ハ第1例，第2~tl ＝－於イテハホボii：常値ヲ示スモ，第3伊1]＝－於イテハ著シク延長

ス。

H）血清ノLカルシウム寸合白量ハ母親，第1例及ビ第2例＝於イテハホボE常値ヲ示スモ，第

3WIJ ＝－於イテハ撚準値以下ノ1ruヲ示ス。

15）柴J），事的検炎＝於イテハ第1例， ~M例~t ニ Lピロカ Fレピン1ニ封スルヨリモ， Lアドレナリ

ン寸ニますシテ多少鋭敏ナリ。

16）治療＝闘シテハ，しビガント－ル寸ヲ粧口的ニ輿へ，腎曲ノ；著シキ肯．＝革lfシテハ骨切除術

ヲ行ヒ， Lギフ．ス1回定ヲ施シタリ。然yレニ5ケ月内：至8ケ月＝シテ再ピ長管欣fす＝自然肯

シ，且ツ脅曲ノ！主ヲ士曾シ夕リ。 lil!Jチ本症例＝於イテハ， Lビガントール寸z依リテ大シタ放果ヲ

皐グ得ラレザリキ。

~ -sh 
市百 言問

化骨不全症ハ両1i述ノ女uク，中匪葉性護合ー陣磁ニ依ル髄質異欣ナリト稿ヘラレ，組織接的ユハ

浩骨制11胞ノ；機能障醗ヲ『泌メ．骨膜作，骨内性遺骨作fl]ノ陣磁ト郁ヘラル、モ，共ノ本態ハ現在

向ホ不明ナリ。之レヲ他方ヨリ考古手スレパ，同一作用ガ骨＝働クモ，肯’ハjたシテ同ー方向＝愛

化ヲ日スルモノニ非ス。例ヘパ今貫験的＝成熟家兎ニ葡萄精i谷液ヲ興フルモ，骨ハ何等ノ鐙化

ヲMセズト雌モ，極ク幼弱ノ家一兎ニ之レヲ興フル時ハ骨端部＝著明ナル位化ヲ起ス。

人ニ於イテモ年齢，惜質ノ相違＝依リ，骨ノ’2ケyレ蟹化ハ夫々異ルモノト考ヘラレ，骨＝鐙

化ヲ興へFレ襲来ハ種k~I[多＝ シテ一元論的ニ決定シf~. ラルルモノ＝非ズ。

化’斤不全症ノl京国＝刻シテハ古来種々ナル説アリテ」、ダ一致セズト~モ，温・似（性自11チ目玉芽ノ

崎｝修了北叉タハ内分泌障醗ヲ唱ヘル皐者最モ多シ。 Fairbankニ依レパ28%.：：.於イテ遺1PJ・I生ヲ認

メタリ。本邦文献＝依レパ泊［仲性ヲ忠ハシメルモノfll'iカエ 1例ニシテ，本邦ニ於イテハ遺僻，、

等ロNf；ナリトセラレタリ。

本痕例ハ同胞3人工現ハレタルモノェ シテ，斯ノ如ク遺仰性ヲ濃厚＝詮明セシ伊lハ未ダ之ヲ

見ザル所ナリ。
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附圃説明

第1圃，第2闘：第1例（第2女， 11歳）普通潟員。第3圃：第I例頭部レ線像。第4園：第1例脊性側面

レ線｛象。第5画：第1例脊柱前後商レ線｛象。第6圃：第1例腰部前後商レ線像。第7圃：第1例右上！博骨。

第8圃：第I例左上勝骨。第9圃：第1例右大腿骨。第10圃：第 1f~l];fl正大腿骨。第11圃：第 1 例右大腿骨組

級像（弱廓大） Zeiss : Ocul.lf 3, Objektiv 8 

第12嗣：第2例（第3男， 3年1ヶ月）普通認員。第13圃：第2例頭部レ線｛象。第14圃：第2例胸部レ線像。

第15圃：第2例脊柱前後面と線像。第16圃：第2例存林側面と線像。第17圃：第2例腹部及ピ大腿骨土こ線像。

第18圃：第2伊I]右目［事骨。第19圃：：第2例右大腿骨組織｛~（100倍廓大）。第20圃；第2例右大腿骨級統質組織像

（強郎大）， Zeiss: Ocular 3, Objektiv D. 

第21圃：第3例（第4女， VF4ヶ月）。第盟国：第3例頭部レ線像。第23圃：第3例脊枝市I後商レ線像。第

24圃：第3伊j脊性側面レ線1象。第25圃：第3例右上！博骨。第26圃：第3~／］:ft I二時骨。第27圃：第3f~I]腰部レ

線像。第28園：第3例左右下腿レ線像。




