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慶應医 学 ・85(2):149～158,2009

講 座

上肢の先天異常 とその治療

国立成育医療センタ- 第2専 門診療部

     高 山 真一 郎

Key Words:congenital anomaly, hand, polydactyly, syndactyly, hypoplastic thumb

は じめに

 上肢の先天異常 は多彩で,発 症原因 ・病態にはなお不

明なものが多 く,現 在 これらの疾患の名称は主に外観か

ら命名 されている.す なわち指の数が多ければ多指症,

指が癒合 していれば合指症 というようにその形態によっ

て命名 ・分類がなされて きたが,1976年 にSwanson1)

が発生学観点を取 り入れた上肢先天異常の分類を提唱 し

た.本 分類 は優れたものであったが,同 一機序で発現す

ると考えられる裂手症,中 央列多指症,合 指症が異なっ

たcategoryに 分類 され て い る こ とやsymbrachy-

dactylyに 含まれる典型的な合短指症 と非定型的裂手症

が別々な分類 に入れ られていることなどの問題点が指

摘2)され,こ れ らを解消させた国際手の外科連合 による

改良分類や日本手の外科学会の修飾分類(表1)3)が,

現在上肢の先天異常の基本的分類法として広 く用いられ

ている.

 本邦では先天異常 は他の疾患や外傷 と異なり,"形 が

奇なるもの"す なわち先天性の形態異常は家族にとって
"恥ずべ きもの"と いった風潮があったが,社 会的背景

は徐々に変化 しっっある.ま た"奇 形"と いう用語は差

別にっながるという見方があり,現 在は"先 天異常"と

呼称されることが一般的である.

 診断の基本は外観の形態であるが,指 の数 ・大きさと

いった基本的な事項以外,指 の長さのバ ランス,側 屈変

形の有無,可 動域制限なども重要な項目である.さ らに

爪の形態,指 や手掌皮線(crease),母 指球筋などの筋

肉の発育などの観察 も必要である.も ちろんX線 によ

る骨変化の評価 も重要であるが,乳 幼児では軟骨成分が

多 く,手 指骨や手根骨の存在の判断が難 しいことがあり,

注意を要する.さ らに手の奇形は骨系統疾患および症候

群の部分症であることも多く,他 の先天異常の合併の有

無を検索することも重要である.

 これらの疾患に対 しては,形 態的 ・機能的両面の改善

を考慮 して治療計画を立てていくが,治 療結果が完全に

満足できる症例は限られる.形 態異常が著 しいほど一般

に両親は早期治療を希望するが,治 療の内容によっては

一定の年齢まで待機 してからの手術が薦められる疾患も

少なくない.逆 に至適時機を逸すると異常な動作パター

ンが固定化 して機能改善が得難い疾患もあり,手 術時期

は機能障害の程度 ・再建目的などを十分検討 して決定す

べきである.ま たこれ ら生まれっきの障害は,外 観か ら

の予想より日常生活動作上の機能障害は軽度で患児自身

が機能障害を訴えることは少ないが,一 方で有効な機能

再建術は上肢の機能を大幅に向上させ得ることも事実で

ある.

 以下頻度の比較的高い疾患について 解説 し,最 近の治

療の進歩や問題点について 述べたい.

多指症(母 指多指症)

 上肢の先天異常の中で最 も頻度が高 く,多 指症の大部

分は母指である.家 系発生例は10%以 下であるが,男

児に多 く,両 側性は約15%と いわれている.母 指多指

症では先端が拡が り幅の広い爪をもっ ものから,第1中

手骨 レベルか ら完全に分かれ,2本 が蟹のハサ ミのよう

な形をとるものまで様々で(図1),分 岐高位に基づい

たWasselの 分類4)が広 く用いられている.ま た母指は

基節骨と末節骨の2節 であるが,小 さな中節骨を有する

3節 母指を伴 うこともある.

 治療の目標は,で きるだけ正常に近い母指を形成する

ことである.退 化型では,皮 膚 と血管神経束のみで連続

しており,基 部の小皮切による切除で問題ないが,通 常
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表1手 の先天異常分類(日 本手の外科学会先天異常委員会 改訂版2000年)

1.Failure of fQrmation of parts形 成 障害(発 育 停止);上 肢の一部あ るいは全体が形成 されない異常

   A 横軸列形成障害(symbrachydactyly合 短 指症)

   B 縦軸形成障害(擁 側列形成不全 尺側列形成不全)

   C Phocomelia(あ ざ らし肢症)

   D 筋腱形成障害

   E 爪形成障害

II. Failure or differentiatioII Qf parts分 化障害:皮 膚 ・骨 ・関節.筋.神 経 ・血管 な どの構成 単位が い っ

 たん は形成 され たが,最 終的 な段階 まで分化 しなか った異常

   A 先天性骨癒合症(櫨 尺骨癒合症,中 手骨癒合症 など)

   B 先天性擁骨頭脱 臼

   C 指関節強直

   D 拘縮 ・変形(多 発性関節拘縮症,風 車翼手,屈 指症 など)

   E 腫瘍類似疾患(血 管腫,リ ンパ管腫,神 経線維腫症 など)

皿.Duplication重 複:指 の数 が過剰 に形成 され る異常

   A 母指多指症

   B 中央列多指症(→categQry IVに 分類)

   C 小指多指症

   D 対立可能な三節母指

   E その他 の過剰指節(症)

   F Mirror hand

W.Abnormal induction of digital rays指 列誘導異常:手 板内に指放線が誘導 され指の数が決 まる際 の障害

   A 軟部組織:皮 膚性合指,過 剰な指間陥凹

   B骨 組 織:骨 性合指,中 央列多指,裂 手,三 節母指,複 合裂手

V.OvergrQwth過 成長

   A 巨指症

   B 片側肥大

VI. Undergrowth低 成長

   A 小手(症)

   B 短指(症)

   C 斜指(症)

皿.Constriction band syndrome絞 拒 輪症候群;い ったん形成 され た上肢 に障害が加 わ り発現す る異常.絞

 拒輪 ・リンパ浮腫 ・先端合指 ・切断型

皿.Generalized skeletal abnormalities&part of syndrome骨 系統疾患及 び先天異常症候群 の部分 症

]X.Othersそ の他(分 類不能例 を含 む)

図1 母指多指症:分 岐高位は様々である
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母指多指症では両多指成分 とも低形成で,一 方の母指の

切除のみでは細い母指が残 ることは否めない.そ こで両

側 の成分を合算 して太い母指 を形成す る二分併合法

(Bilhaut-Cloquet法)5)が 生み出された.し かし整容的

問題は単に指の太 さだけではなく,爪 ・爪郭の形状,手

術創が目立たないことなども重要である.二 分併合法は

末節骨の成長障害,指 節間関節(interphalangeal joint

以下IP関 節)の 屈伸障害,爪 の変形などの合併症が生

じやすく,良 好な結果を得 るためには技術的習熟が要求

される.こ れに対 し,合 併 した爪やIP関 節の変形を防

止することを目的に,末 節骨の片方のみを関節面に利用

し,も う一方は末梢部分だけを併合する改良法6)が考案

され,良 好な成績が報告 されている.

 筆者 は,嶢 側母指尺側母指ともに細 く,そ れぞれの末

節骨がほぼ同等のサイズな例に限 って二分併合法を用い,

その他の末節骨型には骨抜き皮弁法を適応 している.こ

れは嶢側母指の末節骨を切除 し,擁 側母指の指尖と爪郭

部を皮弁 として利用する方法で,比 較的安定 した成績が

得られている.こ の際皮弁の指尖部の不足や余剰がない

ように注意することが重要である7).

 基節骨型では,多 くの症例で尺側を温存 し擁側母指を

切除する.尺 側母指が細い場合,僥 側母指の一部を皮弁

として尺側母指を太 く形成することがあるが,基 部が太

く先端が急速に細 くならないように注意する.残 存させ

る母指をできるだけ太 く形成する目的で,切 除母指の一

部を皮弁として用いることもあるが,手 術疲痕を考慮す

ると指背側の疲痕は目立ちやす く,側 方の直線的な手術

創が望ましい.皮 弁を用いて形成を行 うかどうかは,こ

の点 も考慮 して選択すべきである.

 擁側尺側母指ともIP関 節 ・中手指節関節(metacar-

pophalangeal joint以 下MP関 節)が 側屈 している場

合,一 方の母指を切除 した後に母指の骨軸を整えること

は機能的にも重要である.側 屈変形が強い場合,矯 正骨

切りや側副靭帯再建などが必要だが,乳 児期に正確な骨

切りを行うことは容易でない.乳 児期の不適切な骨切 り

により,か えって著 しい側屈変形 と関節動揺性をきた し

たという報告 もある8).筆 者は,極 端な側屈変形例を除

き,初 回手術では無理に矯正骨切 りを施行 しないで側副

靭帯の縫合 とKirschener wireの 仮固定による骨軸の

保持のみとし,目 立 った変形が残存する時に二次的矯正

を行 っている.

 基節骨型では切除する擁側母指基部 に短母指外転筋

(APB)が 停止 している場合が多い.こ の際 同筋の停

止部を骨膜 ごと剥離 し尺側母指基節骨に再縫合すること

は良 く知 られている注意点であるが,縫 合部 をMP関

節屈伸軸の背側に定 めることが重要である.APBは 母

指の掌側外転 ・回内という対立運動を司 っているが,同

時に一部は長母指伸筋(EPL)腱 にも線維が連続 しMP

関節伸展にも作用 している.APBの 停止部が基節骨掌

側 に偏位す ると,対 立運動の際にMP関 節が屈曲 ・擁

屈 し,機 能障害の原因となる.初 回手術でこの点の配慮

が欠けたため,対 立機能障害が生じた例はまれではない.

APBの 一部をEPL tendonあ るいは基節骨背尺側基部

の骨膜に縫合 し,MP関 節の伸展 ・母指の回内機能が損

なわれないように処理を行 う.ま た対立障害遺残例に対

しては,APB末 梢部をいったん剥離 し,第1中 手骨背

側より基節骨尺側基部に移行させる再建術が有効である.

 また母指多指症ではIP関 節の自動屈曲が障害されて

いる症例 も少なくない.術 前にIP関 節の自動他動運動

を良 く観察 し,可 能 なら術中に長母指屈筋(FPL)腱

を牽引 してIP関 節の屈曲状態を確認する. FPL腱 が末

節骨中央でなく側方へ偏位 していたことが二次的IP関

節側屈変形増強の原因と考え られた症例 もあ り,FPL

腱停止部の確認を要することがある.

 母指多指症では正常な母指に余剰な母指が付着 してい

るのではなく,2本 ともに正常の母指よりやや細 く,動

揺性あるいは変形を有することを認識 しなければならな

い.本 症は先天異常手の中では比較的安易に治療が行わ

れる傾向があるが,術 後の遺残変形を残すことも少なく

ない.余 剰指型を除 くと,変 形や関節動揺性の矯正を目

的とする追加手術の頻度は約20%に 達 している9).

 小指の多指症 も母指に次いで見 られるが,多 くは両側

性である.そ の他示指や中指の多指症は稀で,母 指多指

症と区別され合指症 ・裂手症 と同じグル-プ に分類され

る.

合指症

 多指症に次いで頻度の高い先天異常である.合 指症は,

軟部組織の指列誘導障害には分類され,皮 膚のみが癒合

しているものが多数を占めるが,指 骨の一部あるいは全

部が癒合 しているものは骨性合指症と呼ばれる(図2).

典型例は中指 と環指の合指で,指 尖まで完全に癒合 して

いるものから,指 間部がやや上昇 して見えるだけの不全

合指まで癒合 レベルは様々である.骨 性合指は裂手症と

の位置づけが問題になるが,治 療は極めて困難であり,

分離するとかえって動 きが悪 くなるような症例は,分 離

手術の適応にならない.

 合指症の分離に際 しては様々なデザイ ンが提唱されて

いるが,背 側の矩形皮弁により指間部の形成を行い,指

一151一



慶應医学 85巻2号(平 成21年4月)

A B C

図2 合 指症

  A・Bl皮 膚 性合 指(A:不 全合 指,B:完 全 合指)

  C:骨 性 合指

側 面 は全 層 植 皮 で被 覆 す る と い う術 式 が一 般 的 に行 わ れ

て い る.指 側 面 の欠 損 部 に対 して は,従 来 鼠 径 部 よ りの

植 皮 が行 われ て い たが,植 皮 部 分 の 色 素 沈 着 が 目立 っ た

め,足 関節 内果 部 よ りの 採 皮 が 薦 め られ る.全 層 植 皮 部

分 は比 較 的狭 い範 囲 で あ る ため,筆 者 はtie over dress-

ingを 行 わ ず,指 間 部 に ナ イ ロ ン綿 を挿 入 して 軽 度 の 圧

迫 の み と して い るが,植 皮 片 の 定 着 は問 題 な い,合 指 症

術 後 の 問 題 は 主 に 皮 弁 の 収 縮 に よ る 近 位 指 節 関 節

(proximal interphalangeal joint以 下PIP関 節)の 屈

曲拘 縮 と指 間 部 の再 上 昇io)で あ るが,皮 弁 の 良好 な 生 着

とPIP関 節 の 屈 曲 拘 縮 を 防 止 す る た め,術 後 約4週 間

Kirshcner wireを 用 い て 指 尖 よ り指 伸 展 位 でMP関 節

ま で の 仮 固 定 を 行 っ て い る.手 術 は1-2歳 に行 な う こ

とが 多 いが,示 指 か ら小 指 まで4本 の 合 指 症 の 場 合,す

べ て の指 間 部 の 形 成 を同 時 に 施 行 す る と中 央 の 指 に 循 環

障害 が 生 じる危 険 性 が あ るの で,通 常 分 離手 術 を2回 に

分 けて 施 行 して い る.皮 膚 性 合 指 で も,指 の側 屈 ・回 旋

変 形 を伴 う場 合 は まれ で な く,分 離 後 に 矯正 手 術 を要 す

る こ と もあ る.

 また 絞 掘 輪 症 候 群,Apert症 候 群 な ど で も合 指 を呈 す

るが,典 型 的 な 合指 症 とは形 態 が異 な る.

棲側列形成不全 ・母指形成不全

 尺側列形成不全 とともに縦軸欠損 と分類される疾患で

ある.先 天異常分類では形成障害の中の縦軸形成障害に

位置づけられているす前腕部の欠損があると手関節が著

しく撓屈するため内反手(radial club hand)と いわれ,

手に障害がある低位型は母指形成不全症と表現されるが,

いずれも撓側の細胞死の結果と考えられている.治 療に

あ た って 注 意 す べ き こ と は,心 臓 疾 患 や血 液疾 患 な ど他

の 先 天 異 常 を 合 併 す る 頻 度 が 高 い こ と で,Holt-Oram

症 候 群,VATER association, Fanconi貧 血 な ど に伴

う症 例 が あ る.

 前 腕 で は撓 骨 が や や 短 い ものか ら完 全 に欠 損 す る もの

ま で,障 害 程 度 は様 々で あ る.母 指 の形 成 不 全 に 関 して

も,正 常 と見 極 め のつ き に くい軽 度 な症 例 か ら母 指 の全

欠 損 ま で 多 彩 な 病 態 を 呈 す る.母 指 形 成 不 全 について は

Manske"'に よ り修 正 され たBlauthの 分類12)(図3)が,

前 腕 に 関 して はBaynes'の 分 類 が一 般 に用 い られ て い

るが,前 腕(撓 骨)の 低 形 成 と母 指 の低 形 成 の程 度 は必

ず し も-致 せ ず,撓 骨 が 全 欠 損 で も母 指 に は ほ と ん ど異

常 が 見 られ な い 症 例 もあ る.

 母 指 形 成 不 全 症 で は重 症 型 の 母 指 欠 損 や 著 しい低 形 成

を 除 く と外 観 は比 較 的 目立 た な い ため,比 較 的 頻 度 が 高

い もの の,診 断 や外 科 的 治 療 の 判 断 が 遅 れ る こ とが 稀 で

な い.本 症 の主 た る治療 目的 は母 指 の 機能 改善 で あ るが,

手 の機 能 面 か らみ る と,母 指 が 安 定 して 対 立 で き る こ と

は極 め て重 要 で あ る.す な わ ち 母 指 形 成 不 全 症 の 治 療 は

単 な る先 天 異 常 の治 療 とい う面 に 留 ま らず,手 の 機 能 再

建 を考 え る上 で興 味深 い課 題 とい え る.

 母 指 形 成 不 全 の 最 も頻 度 の高 いBlauth Ⅱ お よ びⅢA

で は,第1指 間 の 狭 小 化 。MP関 節 の不 安 定 性 ・母 指 球

筋 の 低 形 成 に よ る対 立 機 能 障 害 が 特 徴 で,小 指 外 転 筋

(ADM)移 行 術 に よ る対 立 再 建(HuberL4), Littler'ら

が 報 告 して お り本 邦 で はHuber-Littler法 と呼 ば れ る)

が 標 準 的 に 行 わ れ て い る16・v).し か しMP関 節 の 動 揺

性 が 著 しい と,つ ま み 動 作 で 著 し い母 指MP関 節撓 屈

変 形(ulnar.collapsed pattern)を き た し良 好 な 機 能

は得 難 いが,そ の重 要 性 に つ い て は十 分 に認 知 され て い
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図3 母 指形 成 不全 Manskeら の改変 によ るBlauth分 類

  Type I=ご く僅 か な低 形成

  Type II=第1指 間 の狭 小化 ・MP関 節 の不 安 定性.母 指球 筋 の低形 成

  Type皿A l Type皿 の 特徴+手 外 筋 の異 常 と第1中 手骨 の軽度 の 低形 成

  Type皿B=Type皿Aの 特徴+第1CM関 節 欠損(第1中 手 骨 中枢 部 の欠 損)

  Type IV=浮 遊母 指

  Type V=母 指 の欠損

るとは言えない.MP関 節安定性の獲得に対 しては,関

節包の縫縮,尺 側側副靱帯形成,MP関 節仮固定あるい

は関節固定18〕などが行われてきたが,筆 者の経験ではい

ずれも満足とは言い難 く,MP関 節仮固定では挿入 した

Kirschner wireが 折損 して抜去困難 とな った症例 も経

験 している.さ らに母指の対立運動 は単に掌側外転運動

だけでなく,母 指と他の指との指腹部が向かい合うよう

に回旋即ち母指の回内が重要だが,従 来のADM移 行

術では十分な母指の回内が得られず,母 指と他の指との

指腹が対抗できない.こ れらの問題点を解消する目的で,

移 行 筋腱 末 梢 部 をMP関 節 尺 側 に縫 合 す る改 良
法l9.20)を考案 し

,良 好な成績が得 られている.母 指形成

不全の場合,年 齢が進むと低形成な母指を使用せず示指

と中指で物を挟むパターンが確立 して しまうため,で き

るだけ早い時期(3-4歳 頃)に 手術を行 った方が機能

成績は良好である.

 母指の全欠損や著 しい浮遊母指では示指の母指化術が

薦められ,比 較的母指の大 きさが保たれているBlauth

皿Bで も欧米では母指化術が適応されているが,本 邦で

は家族が母指を温存する治療を希望することが圧倒的に

多い.1973年 矢部 ら2L)はこの様な症例に対 し,第1中

手骨近位部に骨端線を含む第4中 足骨頭の遊離移植を行

い,2次 的に筋移行を追加 して再建を報告 した.わ れわ

れはこの方法でこれまで20例 以上 の再建を行ってきた

が,本 法は血管柄付でないものの,移 植骨と第1中 手骨

末梢部の骨癒合は良好であった.多 くの症例で移植骨片

の骨端線は5年 以上開存 し長軸方向への成長が認められ,

最長例で健側と同時期の15歳 まで開存 していた.こ れ

は,手 術年齢(平 均3歳)が 大いに影響 しているものと

考えている.半 数の症例でほぼ正常に近い第1中 手骨長

が獲得され,母 指は対立位で安定 し,母 指と示 ・中指間

での物体把持が可能となった22).類 似の術式と比較 して

本法の優れている点 は,可 勤域を有する安定 した母指

CM関 節が形成できることである. B1authⅢBの 症例

では母指の内転力が存在 しているが,浮 遊母指では母指

内転に作用する筋も存在 しないため,小 指外転筋移行の

みでは母指が徐々に外転 して しまう.こ れを防止するた

めに,尺 骨神経麻痺と同様に固有示指伸筋腱を用いた母

指内転再建を加える必要があった.母 指化術 との機能評

価の比較は難 しいが,母 指が温存できたことによる整容

面での家族の満足度は高 く,本 法は母指化術 と並ぶ選択

肢 となりうる(図4).な お初期の症例では第4中 足骨

採取後に著明な第4趾 の短縮が生 じたが,1992年 以後

の症例では第4趾 の短縮防止のため中足骨 の欠損部に

apophysisを 含む腸骨移植を行った結果zs),移 植腸骨片

は他の中足骨とほぼ同様に成長 し,趾 の短縮は防止でき

た.

合短指症と短指症

 上肢を横断するように形成障害が出現するものは合短

指症と呼ばれ,手 の先天異常分類ではカテゴリー1の 横

軸列形成障害と表現される.典 型例では指が短く皮膚性

合指を有 し,中 節骨の欠損や低形成が各指に見られる,

重症型では合短指症という名称から想像 される形態とは

やや異なるが,中 央列ほど形成障害が強く,示 指から環

指が基部以下で欠損することがある.さ らに合短指症に

は母指のみ しか存在 しない例,す べての指が欠損する例
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A B C D

図4 母 指形 成不 全Blauth type IV浮 遊母 指 型

  A・B:術 前 C・D:術 後4年

  ぶ らぶ ら状 態 の母指 を 中足 骨移 植 で再 建 した症例 で, 短いなが ら母指 として十分使用可能な状態となった

A B C D

図5 合短指症と短指症

  A・Bl合 短指症=指 がやや短 く不全合指を呈する症例から,痕 跡程度 しか指が存在 しない例 まで多彩なパタ-ン を含む

  C・D:短 指症;中 節骨が短いものや中手骨が短 いものなどがある

などが含まれる(図5).

 治療は合指部分の分離や,骨 移植や骨延長術などによ

る指の長さの再建が行われるzn).仮骨延長法による延長

は骨移植を要 しない点で従来の方法に優るが,軟 部組織

の緊張のため延長量に限界があること,延 長 した部分の

長軸方向への成長が期待できないことなどが問題点であ

る.

 一方類似の名称である短指症は,カ テゴリーⅥの低成

長に分類される疾患で,手 指の中手骨 ・基節骨 ・中節骨

あるいは末節骨の短縮により,す べての指あるいは特定

の指の長 さが正常よ り短い状態と定義される(図5) .

短指症は軟骨無形成症 ・多発性骨軟骨腫 ・多発性内軟骨

腫症 ・ダウン症など骨系統疾患をはじめとする様々な全

身疾患の1症 状として見られることも多い.様 々な変異

形態が含まれるが,手 指の欠損があるものは除外される.

短指症には生後直後より短縮が見 られる場合 と,早 期骨

端閉鎖により10歳 前後で短縮が明 らかになる場合があ

り,短 縮変形が出現頻度の高い部位は,小 指中節骨 ・母

指朱節骨 ・第4お よび第5中 手骨 で,Type Aか ら

type Eま でのBell分 類25)が広 く用いられている.短 指

症では,基 本的にすべての手指骨.中 手骨が存在するが,

乳児で骨化が遅れている場合,末 節骨が確認できないこ

とがある.時 に指骨は台形あるいは三角形を呈 し,指 骨

間の癒合 もみられる.

 短縮の程度が軽度であれば,治 療は不要だが,整 容的

改善を目的に中手骨 ・手指骨の延長が行われることがあ

る.短 指症に対 しても創外固定を用いた骨延長が しばし

ば行われるが,サ イズが小 さいため特殊な創外固定器械

を要するae),中手骨では仮骨形成は良好だが,手 指骨で

はしばしば仮骨形成が不良なことがある.
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裂手症(中 央列形成不全)

 典型例では中指が欠損 し,示 指と環指との間が深いⅤ

型の指問陥凹で手掌部まで裂けたような形をとるため,

この様 に呼ばれる(図6).中 指のみ欠損す る典型例で

は,第3中 手骨が存在する場合 と欠損する場合があり,

裂隙の深さは中手骨の有無 と関連する.第3中 手骨が存

在する例では,欠 損は中指のみに限定 している.第3中

手骨末梢に,示 指あるいは環指に向かう横走骨 ・介在骨

が存在することがあり,時 に手根骨の異常を合併するた

め,上 肢近位(手 根骨前腕を含め)の 検索を必要 とする.

重症例は中指だけでなく中央列の2指 例(中 指環指)あ

るいは3指 列(示 指中指環指)の 欠損がみられる.ま た

深い裂隙のみならず,蟹 足様の斜指変形を呈することが

ある.さ らに撓側 ・尺側の隣接指間に時に皮膚性合指合

併や複数指欠損例ではしばしば母指の短縮や三節母指が

み られる.発 生上,中 央列多指症 ・骨性合指症 ・斜指症

などとの類似性 ・関連が議論されており,両 側例 も多 く,

時に裂足症を合併す る.な おBarsky27)の 述べた非典型

裂手 は,現 在では合短指症symbrachydactylyと 考 え

られ,別 個のカテゴリーに分類 されている28).さ らに指

列減少を伴わない環小指間の異常 な指間陥凹は,尺 側列

形成不全 との関連が考えられ,裂 手症 とは区別される.

 中指の欠損による典型例 における機能障害は比較的問

題が少なく,整 容面での改善 目的で手術が行われること

が多い.母 指の低形成や母指示指間の第1指間 の狭小化

を合併する症例では,把 持機能障害の改善 目的も合わせ

て手術を計画す る必要があり,難 易度が高 い29).

先天性多発性関節拘縮症

 広 範 囲 に 軟 部 組 織 が 侵 さ れ,手 で は屈 指 症,全 指 が

MP関 節 で 尺 側 に 偏 位 す る 風 車 翼 状 手(windmill de-

formity)と 呼 ばれ る特 有 な形 態 を呈 す る(図7).ま た

母 指 で はMP関 節 屈 曲 拘 縮(伸 展 障 害)を 呈 す る状 態

を 握 り母 指 症 と呼 ん で い る.こ れ ら と所 謂 先 天 性 多発 性

関 節 拘 縮 症(Arthrogryposis multiplex congenita以

下AMC)や 内 反 足 ・垂 直 距 骨 な ど を 合 併 す るdistal

arthrQgrypQsis,特 異 な 顔 貌 で 知 ら れ るFreeman

図6 裂手症(中 央列形成不全)

  中指が欠損 し手背中央部が裂 けたように見える. 他の指の異常を伴うことが多い

図7 先天性多発性関節拘縮症(AMC)

  著 しい母指内転屈曲拘縮と中指か ら小指の屈曲拘縮を呈する
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She1don症 候群との鑑別は明らかでない.重 症なAMC

では肘や手関節 ・手指の自動屈伸運動がほとんど不可能

である.

 手の機能障害の改善のためには,皮 膚性の指伸展障害

に対 し手掌部から指基部掌側の皮膚移植による拘縮の改

善を図り,第1指 間に対 しては有茎皮弁による形成が有

用である301aU.本 疾患に対 しては,有 効な治療法がない

と記載している教科書 もいまだにあり,多 くの整形外科

専門医が外科的治療の有効性を認知 していない.本 症に

対 しては乳幼児期の装具療法による拘縮改善が効果的で

あるが,装 具のみではMP関 節の伸展力が得 られない.

母指MP関 節の伸展力障害(欠 如)の 再建は難 しく,

伸筋腱の剥離 ・短縮 ・移行などによってもMP関 節 の

自動伸展が得 られないことが多い.筆 者はこの様な例に

対し,母 指形成不全症の対立再建の改良法にヒントを得

て,短 母指外転筋付着部を長母指伸筋腱の深層を通 して

母指MP関 節尺側に移行する方法を考案 し,良 好な結

果を得ているA2).

 さらに拘縮が著 しい症例では良肢位での関節固定を行

わざるを得ない,本 疾患では下顎の低形成を伴 い,年 長

になると徐々に挿管が困難となるため,就 学前 に手術を

行 うことが推奨 される.手 術成績 も低年齢で行 った方が

良好である.

先天性絞拒輪症候群

 四肢の一部をゴムバンドで締め付けたような形を絞拒

輪と呼ぶ.前 腕や手指の部分的あるいは全周性の輪状の

皮膚のくびれから,先 端合指,遠 位部の欠損まで,様 々

な形態が同一患者の四肢に種々の組み合わせで出現す る

(図8).絞 拒輪が強い場合にはその末梢部がリ ンバ浮腫

を呈 し,さ らに著 しくなると切断となる.絞 拒輪 としば

しば合短指症(symbrachydactyly)と の鑑別が問題と

なるが,合 短指症では片側罹患であること,中 央指列

(示指中指環指)に 障害が強いこと,痕 跡指が しば しば

みられること,罹 患上肢全体の形成障害が存在すること

などが鑑別に有用な特徴である.ま た絞拒輪症候群では

切断端の近位の骨形成障害をほとんど見 られないことも

参考になる33).

 本疾患の原因は不明であるが,家 族発生はみられない.

絞拒輪部分の形成には様々なデザインが報告されている

が,筆 者はZ形 成術と陥凹部の切除を組み合わせて行っ

ている.絞 拒輪の合指症では,指 の先端が判別困難な程

癒合 している症例でも,指 基部が分かれているため分離

手術は可能で,変 形の固定を防止するため可及的早期に

手術を行うべきである,

先天性擁尺骨癒合症

 肘周辺の先天異常では最 も頻度が高い疾患で,男 児に

多く,時 に家族性に発症 し,両 側例 も見 られる.前 腕近

位部で擁骨と尺骨が骨性に数センチ癒合 しているが,擁

骨頭は後方あるいは前方脱日位を呈するものが多い(図

9).前 腕の回旋運動制限が主たる症状だが,多 くは手

掌が下を向く前腕回内位で固定されている.前 腕の回旋

制限は肩関節である程度代償されるため,中 間位で固定

されている例では日常生活上問題が少なく診断が遅れる

ことがある.手 関節 ・肘関節の屈伸可動域は通常正常で,
"お茶碗の持ち方がおか しい"

,"鉄 棒の逆上が りができ

ない","洗 顔時に手 のひらで水をためられない","野 球

の時にグローブで うまくゴロが拾えない",な どのエピ

ソー ドで初めて障害が判明する例も少な くない.

麟 』

臨
タ
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図8 先天性絞掘輪症候群

  A:ゴ ムバン ドが食い込んだような著 しい皮膚のくびれ

  B:先 端合指

  C:リ ンパ浮腫
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図9 先天性撓尺骨癒合症

  撓 尺骨近位部は数センチにわたって骨性に癒合 している-

  撓 骨頭は低形成で前方あるいは後方に脱臼していることが多い.

 日常生活で特 に障害がなければ,治 療は不要 とする考

え方 もある.撓 尺骨癒合症では単に癒合部分を切離 した

だけでは,回 内外可動域を獲得することは困難で,ま た

癒合部を切離 しても再癒合することが多い.こ のため従

来は,癒 合部あるいは撓骨の遠位1/3部 位での回旋骨

切 りにより,回 内位の固定肢位を中間位あるいはやや回

外位の肢位に変換する方法のみが行われていた.近 年,

癒合部の切離だけでなく,撓 骨の骨切 りによる腕撓 関節

の適合性改善および血管柄付の筋膜 ・脂肪の挿入などの

術式の改良34.細により,回 旋可動域獲得目的とした治療

が進歩 した.特 に撓骨の轡曲異常による回内外運動時の

偏芯性運動の改善が,良 好な術後可動域獲得に重要で,

骨切り術による撓骨の適切な矯正が鍵 となる.

 手術は年長になっても可能だが,強 い回内位固定の症

例では骨間膜や遠位撓 尺関節の影響などから10歳 を過

ぎると分離授動術が難 しくなるため,就 学前の4-5歳

ごろに行うことが推奨される.

おわ りに

 国 立 成 育 医 療 セ ン タ ー で は現 在 年 間100例 以 上 の 先

天 異常 手 の 手術 を施 行 して い るが,本 症 の 手 術 は整 形 外

科 ・手 の外 科 の 中で も特 に高 度 で 繊 細 な技 術 が 要 求 され

る.

 外 傷 や 腫 瘍 な ど にお け る 手 術 の 目標 は,"元 来 正 常 で

あ った もの が,何 らか の 原 因 で 機 能 や 形 態 の 障 害 が 生 じ

た状 態"を 元 に 戻 す こ とで あ る.従 って"元 に 戻 す こ と

が で き れ ば 治 療 成 績 は100点"に な る が,先 天 異 常 で

は,も と も と形 態 異 常 ・機 能 障 害 が 存 在 し,ど の よ うな

治 療 を 行 って も"完 全 に正 常 な状 態"が 獲 得 で き る こ と

は な い."正 常 な 手"に 直 して 欲 しい と い う患 者 側 の 要

求 は強 い もの の,現 在 の医 学 で は,"な い指 は創 れ な い",

"も と も と全 く動 か な い関 節 は動 か せ な い"と い う限 界

が存在する.重 度な先天異常では治療側 ・患者側ともに

完全に満足な治療結果が得られる症例は限 られ,治 療の

適切な到達目標設定 も重要である.

 本疾患の治療に携わるわれわれの使命は,機 能的 ・整

容的により満足度の高い治療方法を開発 し,個 々の症例

に応 じて実践 していくことであるが,今 後遺伝子 レベル

の研究による発現機序の解明と再生医療の進歩などによ

り,こ れまでは考えられなかった治療法の革新が期待さ

れる.
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