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要 旨 血友病に 伴 う 関節 内 出血 に 対す る 滑膜切除術の 有効性 を 検討 し た . 適切 な 定期凝固因子
製剤補充や装具治療 に 抵抗す る た め 滑膜切除術 を 行 っ た 10 例 16 関節 (肘 3 関節)， 膝 5 関節， 足 8 関
節) を 対象 と し た . す べ て 血友病 A で， 重症 8 {9tl 13 関節， 仁 |ご l 等症 2 {9tl 3 関節 ( イ ン ヒ ビ タ ー症例 は
3 {9tl 6 関節 ) で あ っ た . 鋭視下 手 術 は 4 例 5 関節 ( す べ て 膝関節) で あ っ た . 術 前後 の 関 節 内 出血l回
数， 関節可動域改善の有f!l�， お よ び X 線像 (槍山分類) を 用 い た 血友病性関節症の 3 項 目 に つ い て 調
査 し た . 関節内 出血回数 は 術前平均 1 . 8 回/月 で あ っ た が， 術後平均 0 ， 2 回/月 と 著明 に 減少 し た .
そ の う ち 13 関節で術後 出血は な か っ た . 関節可動域 は 9 関節で軽度増悪 し た ー X 線像 で は 7 関節
は 変化 な く ， 9 関節 は 悪化 し た . 滑膜切除術は 関節 内 出血の回数を著明 に減少 さ せ る 効果があ っ た .
血友病性関節症の進行 を 止 め る こ と は で き な い が， 進行 を 遅 ら せ る こ と は 可能で、 あ る .

は じめ に

血友病 は先天的な血液凝固第 四 ま た は 医 因子の

欠乏の た め ， 易 出血性 を 呈す る 疾患で， 整形外科

的 な 問題 と し て 関 節 内 出血や 筋 肉 内 出血があ る

頻 固 な 関 節 内 出血は血友病性関節症 を 生 じ る

中 村 ら は 月 2 回以 tの関節内 出血が続 く 症例で

は ， 血友病性関節症が進行 す る と 述べ て い る 6)

そ の た め 当 院 で は 月 2 回以上の関節内出血が持続

す る 場合， ま ず定期凝固 因子補充療法 (以下， 定期

補充療法) や装具療法 を 行 い， な お も 関節 内 出 血

を 繰 り 返 す 症例 に 対 し て 滑膜 切 除術 を 行 っ て い

る . 今回我 々 は， 血友病 に 伴 う 保存的治療抵抗性

の頻固 な 関 節 内 出血 に 対す る 滑膜切除術の 有効性

を 検討 し ， 関節症進行が防止で‘ き る か否か に つ い

て 調査 し た .

対象 と 方法

適切 な 定期補充療法 (凝固 因子活性 30% を 目 標

と す る ， 週 2"-'3 回の製剤補充) や装具療法に抵抗

す る た め 当 院で、滑膜切 除術 を 行企 っ た 10 例 16 関節

を 対象 と し た . 内 訳 は 肘 3 関節， 膝 5 関節， 足 8

関 節 で あ っ た (表 1 ) ， す べ て 血友 病 A で 重症 8

例 13 関節， 中 等症 2 {9tl 3 関節. イ ン ヒ ビ タ ー は

いずれ も 重症例 で， 3 例 6 関節 (肘 l 関節， 膝 3 関

節， 足 2 関節) で陽性 で あ っ た . イ ン ヒ ビ タ ー 陽

性例 の 術前 イ ン ヒ ビ タ ー 値 は 平均 14 ， 8 U (2 ， 02-

58 ， 70 U) で あ っ た . 平均手術時年 齢 は 1 1 歳 5 か

月 (6"-' 18 歳) ， 平均術後経過観察期聞 は 5 年 3 か

月 (6 か 月 "-'16 年) で あ っ た . 滑膜切除術 を 行 っ た

10 例 16 関節の う ち ， 膝関節の 4 例 5 関節 は す べ

て鏡視下 に 滑脱 切 除術 を 行 っ た . ま た ， 8 関節 (肘

2 関節， 膝 1 関白↑\1， 足 5 関節) に 関 し て は ， 同 時 に
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表 1. 症例一 覧

症例 部位 血友病 重症度 イ ン ヒ ビ タ 一 手術 i時年的 (歳) 鋭視下制民切除 同時手術

左肘
中等症

6 1!!� 無
1 

右 肘
A 

16 111E 侠骨 頭切除

左肘 1 1  7瓜 授動fÆIT

2 左l路 A 重症 + 14 有 告!\
右j熔 18 有 i民

3 右)捺 A 重症 + 7 有 無
4 右l膝 A 中等症 16  有 金jl

5 左l路 A 重症 17 有 タ ナ切除

6 
右 足

重症
9 i!!\ 関節鏡 (鏡視の み )

A 
左足 9 il\� |刻印I鋭 (鏡視の み)

7 左足 A 重症 6 1111 無
8 

右 足
A 重症

1 5  告正 実!(

左足 15 前!( int 

9 右足 A 璽症 1 1  1!!\ ド リ リ ン グ

10 
右 足

重症
6 実!( 関節鋭 + ド リ リ ン グ

A + 
左足 6 部!� 関節鏡 + ド リ リ ン グ

表 2. 血友病性関節症の X 線像檎山分類.1)

Grade 1 : 関節周 囲組織 の 陰影増強のみで骨関節 自 体の変化 は な い .
Grade 2 ・ 骨 端部 の 骨萎縮 と 過成長
Grade 3A : 以下の う ち ， 2 項 目 以下 の 変化 を も つ も の
Grade 3B : 3�4 項 目 の変化 を も つ も の
Grade 3C : 5 項 目 全部 の 変 化 を も つ も の

( 1 ) 骨端部の変化 ， 骨萎縮， 過成長， 軟骨下辺縁の 不整，
!額間寵の拡大

(2) 関節裂隙狭小化 (3) 軟骨下襲包形成 (4) 骨林形成
(5) 関節裂隙の部分消失

Grade 4 ・ 関節裂隙の完全消失， あ る い は そ れ に 近 い 状態
骨硬化像

肘関節授動術， N巨骨 ド リ リ ン グ， 膝関節 タ ナ切除，

j憐骨頭切 除術， 足関節鏡 (鏡視 の み ) を 行 っ た . 術

前後の 出血回 数 ( 1 か 月 あ た り の 出 血回数お よ び

総出血回数) ， 関節可動域 (以下， ROM) ， X 線像

に よ る 檎 山分類 (X 線像檎 山 分類) を 用 い た 血友

病性関節症評価の 3 項 目 を 検 討 し た . X 線像楠

山分類は， 檎 山 ら が DePalma の 分類 を 基 に Grade

3 を さ ら に A， B， C に 細 分化 し た も の で あ る 2)<1)

(表 2) .

結 果

出血回 数 は 術前 1 か 月 あ た り 平均 l . 8 回 (0"-6

回) ， 総出血回 数 は 平均 20 巨1 (0"-42 回) で あ っ た

が， 術 後 l 年 で は 1 か 月 あ た り 0 . 8 巨I (0"-2 . 5  

回 ) ， 最終診察 時 か ら 遡 っ た 1 年 間 で は平均 0 . 2

回 (0"-2 回) で あ っ た . ま た ， 16 関節 の う ち 13 関

節 で、 術 後 l 度 も 当 該 関 節 に 出 血 が な か っ た ( 図

1 ) .  ROM は 4 関 節 で や や 改 善 し た が， 1 関節 で

。
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図 I 術前後 で の 出lfn回 数変化
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図 2. ROM 変化

変化 な く ， 10 関節 で悪化 し た (図 2) . 改善 し た の

は膝 l 関節， 足 3 関節 で あ っ た . 肘 l 関節は， 術

前 ROM が不明 な た め評価で き な か っ た . X 線像

檎 山分類で は， す べ て の 関節 で関節症性変化 は変

わ ら な い か 進行 し た . 改 善 し た 症例 は な か っ た

( 図 3) . イ ン ヒ ビ タ ー の有無で比較 し た 場合， 出

血回数， ROM， X 線像檎山分類 3 つ の 項 目 い ずれ

も 差 は な か っ た .

症例呈示 (症例 6)

9 歳， 男児. 血友病 A 重症例 で イ ン ヒ ピ タ ー は

陰性. 4 歳頃 よ り 両足関節 出血が出現 し ， そ の 後

出 血 を 繰 り 返す よ う に な り ， 第 四 因子 750u (投与

に よ り 約 38% の 因子活性) で週 3 回 の 定期補充療

法 を 開始 し た . さ ら に 8 歳時 に 足関節サ ポ ー タ ー
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図 3 術前後 の 血友病性関節症変 化 (x 線像
檎山分類)

を 装着 し た が， 改善 し な か っ た . 術前の 出 血回数

は 両側 と も 1""-'5 回/月 (合計 40 回 以 上) で， 足関

節 ROM は 背 屈 右 150 左 50 ， 底 屈 右 400 左 30。 と

低下 し て い た ま た ， X 線像檎山分類 は 両側 と も

3 A で あ っ た (図 4-a) . 9 歳 8 か 月 時 に 両 側 足 関

節滑膜切 除術 を 行 っ た . 術後 2 年 7 か月 の最終診

察時， 出血回数は左右 と も 0 回/ 月 ， ROM は 背屈

右 200 左 200 ， 底屈右 350 左 350 と 背屈が改善 し て

い た . 檎 山 分類 は 両側 と も 3 A で 変 化 し な か っ

た (図 4-b)

考 察

血友病で は関節内 出血に よ っ て 線維系， ヘモ ジ

デ リ ン な どの血液成分が滑膜や， 関節包に沈着 す
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 図 4. 症例 6
足 関節滑膜切除術前後の X 線像 の 比較
a 術前 X 線. 右 足 関節正面像 (9 歳)

檎山分類 Grad巴 3A
b : 最 終 診 察 時 X 線. 右 足 関 節 正 面 像 (12 歳)

檎山分類 Grade 3A 

る こ れ ら に よ り 血管の増生， 過形成， 肥厚が生

じ ， 線維組織の び ま ん性増殖， 廠痕形成 に よ っ て

関節の拘縮が起 こ る . ま た 沈着物 に よ る 関節軟骨

お よ び、軟骨下組織へ の侵蝕， 破壊 な ど も 加 わ っ て

関節変形 と 機能 障害 を き た す 1)2) そ の た め ， 関節

内 出血 の 回 数 を 減 ら す こ と は ， 血友病性関節症 を

防 ぐ こ と と な る .

我 々 は， 月 2 回 以 上 の 関節 内 出 血が続 く 症例で

は， 血友病性関節症が進行す る と い う 中村 ら の報

告6) に 基づ き ， 月 2 回 以 上 の 関 節 内 出血が持続す

る 場合， 定期補充療法や装具療法 を 行い ， な お も

関節内 出血を 繰 り 返す症例 に 対 し て 滑膜切除術 を

行 っ て い る . 血友病性関節症 に 対 す る 滑膜切除術

(open synovectomy) の 有効性 は ， 1969 年 に Stor

ti が膝関節 に つ い て 最初 に 報告 し た8) そ の 後血

友病性関節症 に 対 す る open synovectomy が広 く

行 わ れ る よ う に な っ た が， Montane ら は膝関節 に

対す る open synovectomy は ROM を 低下 さ せ る

欠 点、 が あ る と 指摘 し た5) ROM 低 下 を 防 ぐ 目 的

で鏡視下滑膜切 除が行わ れ る よ う に な り ， 本邦で

も 清水 ら が そ の 有効性 を 報告 し て い る の . し か し

な が ら ， Wiedel は膝関節鏡視下滑膜切除術 を 行 っ

た 9 例 中 2 例 で ROM の 制限が起 き た と 述べ て お

り 10) 今 回 の 我 々 の研究 に お い て も ， 鏡視下 に 滑

膜切 除術 を 行 っ て も ROM 制 限 は 起 こ っ て い た .

ま た ， Greene ら は ， ?'骨膜切 除術 は 関節症の進行
を 止 め る こ と は で き な い が， 進行 を 遅 ら せ る こ と

は 可能 で、 あ る と 報告 し て い る 3) 自 験例 に お い て

も 約 半 数 (7/16) で 術 後 関 節症性変化 の 進行 は な

か っ た . Tamurian は 滑膜 切 除術 は 関 節 内 出血の
回数を 減 ら す こ と に 有 効 な 治療法で， そ の 経済効

果は治療に要す る 医療費 を 1/8 に 削減す る と 述べ

て い る 9)

し た がっ て ， 滑膜切 除術 は 関節 内 出血lの 回数を

減少 さ せ る こ と に よ り ， 血友病性関 節症の進行を

遅 ら せ る 有効 な 方法 と 考 え る .

ま と め

滑JI英 切除術 は 関節 内 出血の 回数 を 減少 さ せ る 有

効 な 方法であ り ， 関 節症 の 進行 を 必 ず し も 止 め る

こ と は で き な い が， 進行 を 遅 ら せ る 可能性があ る .
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Synovectomy for Recurrent Hemarthrosis in Hemophilia : Review of 16 Cases 

Hideaki Asai， M. D.， et al. 

Department of Pediatric Orthopedics， Shizuoka Children's Hospital 

We report the effectiv巴ness of synovectomy for tr巴ating h巴marthritis in 16 cases of hemophilia 
A， involving 10 patients with recurrent hemarthrosis despite appropriate replacement th巴rapy and
orthosis. The 16 cases included 3 elbows. 5 kne巴s， and 8 ankl目。 Of these. 13  joints (involving 8 
patients) had severe hemarthritis. and the other 3 joints (involving 2 patients) were moderate. Six 
joints (involving 3 pati巴nts) had inhibitors. Arthroscopic synovectomy was performed on aJJ 5 
knees. We 巴valuated the 巴ffectiveness of treatment. The frequency of hemarthrotic episodes was 
reduced from an average of 1. 8 times per months to 0 . 2  times per month. The range of motion 
however deteriorat巴d in 9 joints. with progression in bemophilic artbroplasty. Ther巴 was no 
radiographic cbange in th巴 other 7 joints. We concluded that whil巴 it is difficult to halt progression 
in hemophilic arthroplasty. we can slow the progression. and reduce the incidence rat巴 of
hemarthrotic episodes. 


