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脊髄症を皇した先天性頚椎癒合症の 5症例

角田圭司 永田 泉

Congenital Cervical Block Vertebrae with Myelopathy: Report of 5 Cases 

by 
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Isolated congenital cervical block vertebrae， known as the Type 2 Klippel-Feil syndrome， is rarely presented 
with symptoms of spondylotic myelopathy. Here， we report on 5 patients who developed spondylotic myelopathy. 
Not only the adjacent nonfused segments but also the other nonfused segments may became hypermobile and sub-

ject to significantly increased stress. For multiIevel spondylosis， laminoplasty is effective treatment. This has the 
advantage of both decompression and the preservation of some cervical movement. 
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緒言

先天性頚椎癒合症とは，胎生期における椎体の分節也

の異常によるものであるが，通常これのみで症状を呈す

ることは少なく，単純X線撮影にて偶然発見されること

が多い.今回われわれは，脊髄症を呈した先天性頚椎癒

合症例に関し，その臨床的特徴について検討した.

対象と方法

2005年4月"'-'2007年 12月まで，当科および関連施設

において外来受診した患者のうち，単純X線撮影にて

block vertebraeを認めた症例は 7例であった.このうち

神経症状を認めない 2例(頭部痛のみ)を除外し， 脊髄

症を呈した 5例を対象とした.5例の臨床経過，画像所

見について検討を加えた.

結果

症例の内訳は，男性2例，ムー性3例の 5例，年齢は 63"'-'

83歳で平均 72歳であった (Table1).癒合椎聞は， C2-3 

が2例， C3-4， C4-5， C5-6がそれぞれ l例であった.脊

髄の最狭窄レベルは，癒合隣接椎聞に認められた症例が

3例と多かったが，癒合隣接椎聞のみで脊髄圧迫所見を

認めた症例は 1例のみであった.いずれの症例も単純X

線動態撮影による隣接椎聞の不安定性や過剰可動性は認

めなかった.また外見上，短頚，毛髪線の低位は認めず，

いわゆる KlippeトFeil苛pe2 Gsolated congenital cervical 

block vertebrae)であった.初診時の ]OAスコアは 7'"'-'15

点で，平均 11.3点であった.2例に軽微な外傷の既往が

あり，その後，脊髄症が徐々に進行していた.症状が瞬

度であった 1例を除き， 4例で手術を行った.手術はい

ずれも後方からの除庄術 (椎弓形成術)を施行した.術

後は 4例すべてで症状の改善が得られた.また保存的に
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Table 1 Clinical findings in cases of congenital cervical block vertebrae with 

myelopathy 

Case Age Sex Fusion Compression Instability ]OA Treatment 

70 M C5-6 C4/5>C6/7 7 Laminoplasty * 

2 83 F C2-3 C4/5>C3/4， C5/6 12.5 Laminoplastyネ本

3 63 M C2-3 C4/5>C5/6， C6/7 9 Laminoplasty* * 

4 70 F C3-4 C4/5>C5/6 13 Laminoplastyホ

5 74 F C4-5 C3/4 > C5/6， C6/7 15 Conservative 

* C3-6 laminoplasty and C7 dome laminotomy 
* * C4-6 laminoplasty， C3 laminectomy and C2， 7 dome laminotomy 

到置恒
Fig.l Plain lateral flexion (A)， neutral (B) and extension (C) X-ray films of the cervical spine 
showing fusion of the C5-6 vertebrae. Dynamic study showing no instability. 

様子観察している 1例も 1年の経過で症状の悪化を認

めていない.

なお今回除外した 2例 (39歳， 45歳)は，ともに C2-3

の癒合で， MRI上は脊髄，神経根の圧迫所見はない.

症例提示

患者:70歳，男性

病歴:これまで何度か転倒の既往あり.徐々に進行

する巧織運動障害，歩行障害を主訴に来院.

入院時神経学的所見:両手のしびれ，巧撤運動障害，歩

行障害 (1本杖歩行，階段昇降不可)，深部腿反射充進を

認め， ]OAスコア 7点、であった.
Fig.2 Sagittal-view T2-weighted MRI 
scan showing adjacent disc protru-
sion and thicken巴d ligamentum 
flavum. At the C4/5 level， increa-
s巴dintensity of spinal cord. 

神綬放射線学的所見:頚椎単純X線にて， C5-6のblock

vertebraeを認めた (Fig.1B).動態撮影では不安定性は

なかった (Fig.1A， C). 頚椎 MRIでは，上下の隣接椎

間 (C4/5および C6/7)で椎間板の膨隆， 黄色靭僻の肥厚

があり脊髄を圧迫しており，また C4/5レベルでは， T2 

高信号も出現していた (Fig.2).頚椎 3D-CTでは椎弓

の癒合も認めた (Fig.3).

手術:本症例は先天性頚椎癒合症に伴う隣接椎間病

変による脊髄症の診断にて，頚椎拡大椎弓形成術を施行
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AIB Fig.3 Reconstructed sagittal CT (A) and 3D-CT (B) 
scan showing fused vertebral archs (laminas) in 
addition to the fused bodies. 

Fig. 4 It is important that the trough was 
made to curve laterally in each 
fused laminas (arrow). 

到旦
Fig.5 Case 2 (A) and Case 3 (B) sagittal-view T2-weighted 
MRI scan showing fusion of the C2-3 vertebrae and 
cord compression at th巴C4/51evel.

した. 手術では，癒合した惟弓挙上の際， Fig.4で示す

ようにそれぞれの椎弓に弓状の hingeを作製し，同時に

持ち上げスペーサーを持入した.

経過:術後症状は，改善し， 1年後のJOAスコアは

13.5点である.

考察

先天性顕椎癒合症は，胎生則における 2つまたはそれ

以上の頚椎の分節 (segmentation)障害による奇形であ

るが， 一般にKlippel-Feil syndromeと呼ばれている.X

線学的に先天性と診断するためには，次の criteriaを満

たすこ とが必要である5)①椎間板の spaceに濃厚線状陰

影がある，②癒合椎体接合部で前後に小さなくびれがで

きる (“wasp-waistappearance")，①椎骨孔は平滑で骨腕

のencroachmentを認めない， ④椎体のみならず椎弓，

腕突起も癒合する，①癒合椎体の高さは， 2椎体の高さ

-disc spaceの値に等しい.

また Feilは，先天性頚椎縮合症を次の 3型に分類して

いる3) Type 1:頚椎から上位胸椎にかけ多数の骨性ブ

ロックを作って癒合しているものであり，古典的3徴

候，短顕 (shortneck) ，顕の運動制限(limitedmobility) ， 
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毛髪線の低位 (!owhairline)は，ほとんどこの型にみら

れる.Type 2:単に 1つまたは 2つの椎聞が癒合したも

ので，通常何ら症状はなく，他の目的からJ最影された頚

部X線搬影で発見されることが多い.Isolated congenital 

ce門 icalblock vertebraeとも呼ばれ， C2-3および C5-6の

癒合が多いとされる.Type 3:頚椎のみならず，下位胸椎

または腰椎にも癒合がみられるものである.

また癒合パターンから，次の 3型に分類し，その臨床

的特徴を検討している報告もある1l) Type r単一の椎
聞のみの癒合.Type II :非連続性の多椎間癒合.Type 

I1I:連続する多椎聞の癒合.このうち脊髄症発症の危険

性は， Type I!I， Type IIの11聞に高く， Type 1では，通常認

めないとされている.

今回の 5症例はいずれも上記の criteriaを満たし， Feil 

の分類では Type2に，癒合ノfターンでは Type1に相当

する.前述したように，この Typeは通常無症状である

が，時に mmortraumaによって頚髄損傷をきた した症

例2)8)1O)l2) さらにまれであるが進行ー性の脊髄症を認めた

症例2)6)8)が報告されている.これは，縮合椎による頭椛

のmotionsegmentの減少のため，癒合隣接椎間にストレ

スが集中し，隣接椎聞の変性を促進したり，不安定性が

生じることによるものと考察されている2)8) 実際，外傷

に伴う顎髄損傷症例のほとんどは，癒合隣接椎聞が損傷

高位と して報告されている 10)12) 

一方，脊髄症で発症する症例に関しては，必ずしも癒

合隣按推間が責任高位とはかぎらないようである.今回

のわれわれの 5症例においても，症例]のごとく癒合隣

接椎聞のみでの脊髄圧迫を認める症例もあったが，その

他の症例では癒合椎聞のみならず他の椎聞での脊髄圧迫

も認めており，特に C2-3癒合の症例では，隣接椎聞が最

狭窄部位とはなっていなかった (Fig.5). 

Klippel-Feil syndromeの自然経過を観察し，癒合隣後

椎間の惟間板変性を高率に認めた報告4)や先天性頚椎癒

合症における隣接椎問への影響を検討し，下位推間板高

の減少を認めた報告日)から示されるように，癒合隣接惟

聞の変性は確かに起こりやすいと考えられる.その際，

隣接椎聞の過剰可動性や不安定性があると上述したよう

に，外傷での脊髄損傷を起こしやすくなると考えられる.

そうした症例は比較的若年者に 多く認められてい

る10)12) しかしながら若年者での脊髄症発症の報告は少

なく高齢発症例がほとんどであるということや， 多惟聞

におよぶ頚椎症性変イじが多くみられたという報告!lから

考えた場合，若年のうちは隣接枇間での過剰可動性が認

められていたものが，加齢とともに同部で、の顕枇症性変

化が強く なる(黄色靭帯や椎間関節の肥厚など)ことで，

過剰可動性が減じていき，そうした変佑によりさらに上

下の椎聞に負荷がかかり，病変が多椎間へと広がってい

くことにより，最終的に脊髄症が発症するものと考えら

れた.

治療に関しては，いずれも頚椎不安定性は認めず，多

維間レベルでの脊髄圧迫を認めたため，後方からの除圧

術を選択した.基本的に椎弓形成術を行うわけであるが，

癒合した椎弓を挙上する際， hinge側の形成に工夫が必

要である.外側塊は中心部がやや隆起した形状をしてい

るため，椎弓挙上時に隆起部が骨縁の対側に干渉しない

よう隆起の合わせやや外側に膨らませるよう弓状に溝を

銅ることが大切で、ある7)が，癒合椎弓においてもこの弓

状溝を Fig.4のごとくそれぞれの椎弓に作製し，安定し

た強い hingeを形成することがコツである. C2-3癒合の

症例においては C3は椎弓切除とした.C3椎弓を C2から

分離し椎弓形成とするより手技も容易であり，また C2腕

突起に付着する筋肉の損傷も少なくなる.また単椎問の

病変であれば，前方除圧固定術や選択的椎弓形成術も考

えられ，特に不安定性を伴っている症例では，前方除圧

固定術のよい適応、と思われる.

一方，脊髄症症状がl程度な症例，頚部痛のみの症例を

経過観察する場合には，不安定性の有無をチェックする

ことと， minor traumaにて頚髄掛傷を起こす可能性があ

ることを患者自身にも注意を促すことが大切と思われ

る.また長期的にみて脊髄症発症の観察も必要である.

今後さらに多くの症例の蓄積により，自然経過を合め

た臨床経過が明らかにされていくものと考える.
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脊髄症を呈した先天性頚椎癒合症の 5症例について，

l臨床的検討を加えた.発症には，癒合隣接椎間障害のみ

でなく可動性の残された他の非癒合椎聞の変性も関与し

ているものと考えられた.治療は，後方からの除圧術が

有効であった.
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一般に Klippel-Feilsyndromeと呼ばれている先天性頚椎癒合症の中でも，単一椎聞の癒合のみの場

合，脊髄症を発症するととはまれである.今回われわれは，脊髄症を呈した先天性頚椎癒合症を 5例

経験した 脊髄症の発症には，隣接椎閣の変性だけでなく，可動性が残された他の非癒合椎間の変性

も関与しているものと考えられた.治療は，後方からの椎弓形成術が有効であった.
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