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緒　　　　　言

骨形成不全症(Osteogenesis imperfecta)揺,間某

組織基質の形成障害により引き起こされる骨系統疾患

の1つであるユ)0

本疾患は,全身的には骨の脆弱性(Bone fragility),

青色輩膜(Blue scleras),難聴(Deafness)を主症状

とするか,口腔内主症状としてしばしば象牙質形成不

全症(Dentinogenesis imperfecta)を併発する⊥1-7)

したがって,この疾患に罷患している患者の歯は,エ

ナメル質のchippingやcrackingを起こしやすく,

歯の破折や早期の著明な唆耗を惹起する。その結果,

頃合高径の減少さらには破折歯の抜去・脱落による岨

噂機綾障害を惹起する場合が多い。さらに,顎骨や頭

蓋骨の形成不全による審美障害をも惹起する。また,

歯の髄童および娘管が狭窄ないし消失しているため

2卜9',歯内療法が困難であることなどから,歯科学的

にも問題点の多い疾患と考えられる。

今回著者らは,岨噛障害および審美障害を主訴とし

た骨形成不全症患者に対して,主に岨噂障害の改善を

目的とし,歯内療法の後,補綴処置を施した。そし

て,本症の予後観察を行うとともに,岨噂値および筋

電図学的手法を用い,術前・術中・術後の阻噂機能を

観察した結果,若干の興味ある知見を得たので報告す

o　蝣

症　　　　　例

患者:二〇泰0, 20才,女性

初診r:昭和53年10月20日

主訴:岨噛障害および審美障害

家族歴: 3世代にわたる家系内に本症に催患してい

る者は,本患者以外には認めなかった(図1)。

既往歴:

1 )全身的既往歴:正常分娩で出生し,生下時体重

㌔:二
17　　　　　20
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⑱ : Osteogenesis imperfecta患者
◎:死亡者

数字は年齢を示す

約3000gであった。出生時すでに牒部の変形,大腿骨

骨折,青色輩膜を認めた。その後も,本疾患の特徴で

ある骨折を数度繰り返し,クシャミや就寝時の寝返り

によっても,胸骨・肋骨・四肢骨の骨折を経験した。

しかし, 10才以後は骨折することもなくなった。な

お,骨折の治癒経過は治癒期間が多少延長するのみ

で,正常であった。

2)局所的既往歴:生後12カ月頃より乳歯の前出を

認め, 2才頃で萌出を完了した。しかし,乳歯は象牙

質形成不全症特有の褐色を呈し,透明感を認めたOま

た,乳歯は脆弱で早期に歯の破折・唆耗・カリエスを

起し, 3才までに全て喪失した。

永久歯は6才頃より前出を認め,乳歯同様,象牙質形

成不全症特有の所見を礼ていたo粗pこ,テ㌘　6】 6

は歯の破折およびカリエスのため残椴状態となり,昭

和53年8月,本学口腔外科にて抜去したo

現症:

1 )全身的所見:患者は身長約1 m,体重約20kg,

*広島大学歯学部歯科補綴学第二講座(主任:山田早苗教授)

本論文の要旨は昭和54年9月の第5回日本補綴歯科学会中
国四国支部学会において発表したO
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数度の大腿骨骨折のため下肢は変形・屈曲し歩行不能

の状態であった。顔貌は,額が広く,また頭蓋が前後

方向に大きく,特に後頭部が突出しているため,側方

からみるとキノコ状を呈していた(図2)。青色撃膜

を認めたが,視覚の異常は認めなかった。聴覚および

靭帯の弛緩などの異常も認めなかった。

2)口腔内所見:
6 1!　n

76
が欠損し, 2日2

はC4 (生活反応あり), 7|はC2,臣まC3の状態で,

旦」卓は軽度の捻転, T5は遠心転位および捻転を示し

ていた(図3)。残存歯は褐色を呈し透明感を有して 図2　顔　貌　写　真

図3　治療前の口腔内写真

図4　治療前の嘆合状態

いたが,エナメル質には異常は認められなかった。歯

冠は小さく,特に臼歯はベル状の形態を呈していた。

歯肉は軽度の発赤,腫脹を示し,また多量の歯垢,歯

石の沈着を認め,口腔衛生状態は不良であった。舌は

歯列幅径に比べて大きく,安静状態では下顎臼歯の頃

合面約半分を被っていた。図4は初診時の患者の校合

状態を示す。下顎前実が著しく, over-bite約-10mm,

over-jet約-15mmで,両Ilとも上顎第一小円歯と下

顎第二小臼歯のみで頃合しているだけであった。

3)口腫内Ⅹ線所見:歯の髄室および根管は狭窄な

いし消失していた。歯根は細く,根尖は丸味を帯びて

いたが,歯冠と歯椴の比はほぼ正常であった。下顎骨

骨体は薄く,多孔性を示し,また骨皮質は罪薄であっ

た(図5)o



図5　治療前の口躍内Ⅹ線写真

A.歯牙Ⅹ線写真(デンタル)
B.パントモ写真

図6　A.頭部Ⅹ線規格写真
B.透写図

4)頭部Ⅹ線規格写真所見:頭蓋骨が大きく,骨皮

質は非薄であった。顔現は著しい上顎骨の後退および

下顎前突によりconcave type　という印象を受けた

が,頭部Ⅹ線規格写真の分析結果からも同様のことが

確認された(図6)0

治　療　方　針

患者は,岨噛障害および審美障害を主訴として来院
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したが,審美障害,特に下顎前突の改善のためには,

外科的処置が必要であった。しかし,患者が外科的処

置を希望しなかったため,下顎前突の改善は放置し,

可及的に岨噛障害の改善を計ることにした。治療方針

は次のように決定した。

1)低地欄髄切断(-午ヱ了)
1

2 )薯間義歯による残存歯の負担軽減および歯内療

法中の歯の破折防止。

3)暫間クラウンおよびブリッジによる頃合挙上
7　54　　　457

作、. ;'蝣'蝣]、・5一、十
1 I I i 】

4)黄終補綴物の製作

処　　　　　置

1 )低位生活歯髄切断

残存歯が全て生活歯であるにもかかわらず,髄室お

よび般昌;が狭窄・消失しているため正確な抜髄処置が

不可能であり,さらに象牙質の脆甜陸のため歯冠が短

いにもかかわらず最終補組物の維持をピンなどで象牙

質内に求めることが困難であった。したがって,低位

生活歯髄切断を行い,適法によりcast coreを製作し

て,最終挿絵物を装着した。断髄剤としてFR (村上

研究所)を用いた。約3カ月の経過観察を行った結

果,予後は良好であった。

2)暫間義歯の製作

残存歯の負担軽減および歯内療法中の菌の破折防止

のため,下顎臼歯部に暫問義歯を製作し装着した。

3)暫聞クラウンおよびブリッジによる頃合挙上

Mandioular-Kinesiographを用いた術前の検査101

により前歯部で約5mmの頃合挙上が必要であった。

そこで,臼歯郡に暫問クラウンおよびブリッジを装着

し,頃合挙土を行った。なお,この間にlテを根破折の

ため抜去し,さらに141も暫間クラウン撤去時に歯冠中

央で破折したため,低位生活歯髄切断を施し,支台築

造後暫間クラウンを装着した。

図7　最終補綴物装着時の口腔内写真
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4 )最終補綴物の製作

暫間クラウン・ブリッジ装着後,約1カ月の経過観

察を行ない,顎口腔系機能に異常がないことを確認し

て,最終補綴物を製作した。なお,暫間クラウン・ブ

リッジ装着後の顎問距離を維持するため片側ずつ補綴

也慧1-fr　・*-.一蝣
7541457

⑤①l④⑤
1　L　】 I

径を小さくした全部鋳造冠,

は負担軽減のため痛苦

t    i

3⑧11①23
321 1 2　3

は強度と審

美性を考慮し,陶材溶着鋳造冠とした(図7)。しかし

庁は暫間クラウン製作中,切端部が破折したため斤首

を連結した。

岨噴筋筋活動および岨噴値の測定

治療期間*,患者の呪噴機能の改善の程度を客観的

に把握するため,次の各時期に岨噂筋筋活動および岨

噴値の観察を行った。

StageI:術前

Stage∬:暫間義歯装着2週間後

Stage】Ⅱ:暫間クラウン・ブリッジ装着2週間後

StageF:最終補綴物装着2週間後

1)岨噂リズムの測定

ピーナツ2gを岨噂・犠下させ,岨噛時の両側嘆筋

および側頭筋前腹の筋活動を表面電極(Beckman社

製)にて導出し,ポリグラフ(日本光電工業社製RM

-45)にて観察,フォトコーダー(横川電気製作所製

type2924)にて記録した。岨噛リズムの測定項削ま,

(1)筋放電持続時間(Duration),(2)筋放電間隔

(Interval),(3)筋放電周期(Cycle)の3項目とした

た。

2)阻噛値のmTj定

"1噛値の測定は,ManlyandBraleyの方法11)に準

じて行ったOすなわち,試験食品としてピーナツを選

び,1週間デジケータで乾燥後,半割りにして大きさ

と形の一定なものよりなる5群(1群3g)の試験

食pを用意した。ついで1群ずつ習慣性岨噂側で20回

眠噂させ,嘩下することなく吐き出させて回収し,10

meshの稀を通過させた。節通過量(Ag)および節

上残留量(Bg)を100。Cで3時間乾燥し,その重量
(Aノ,Bノg)を秤量することで,岨剛直(甘a;
+B'×
100%)を算出した。

m定w^m

l)唱噂リズムについて

StageIではDuration(D),Interval(I),Cycle

(C)の値が各ストローク毎に大きく変動し,岨噛リズ

ムが非常に不規則であった(図8)0

StageIでは,StageIに比べるとD,I,Cともに

1

---ニー_r--*

msec

1000

20　　　　40　　　　60　stroke

図8　StageIのピーナツ岨噴時における側頭筋筋
活動の周期,間隔,持続時間の経時的変化

BF :筋放電周期(Cycle)

○ :筋放電持続時間(Duration)
⑳ :筋放電間隔(Interval)

10　　　20　　　30　stroke

図9　StageIのピーナツ岨噛時における側頭筋筋
活動の周瓢間隔,撫続時間の経時的変化

囲:筋放電周期(Cycle)
○ :筋放電持続時間(Duration)
⑳ :筋放電間隔(Interval)

500ト＼/
,へノV- ㌔;I-.-.A.--,A/V、

10　　　20　　　　30　stroke

図10　StageIのピーナツ岨噂時における側頭筋筋
活動の周執　間隔,持続時間の経時的変化

園:筋放電周期(Cycle)
○ :筋放電持続時間(Duration)

◎ :筋放電間隔(Interval)

変化は少なくなったが,まだ各ストローク毎に大きな

変動を示した(図9)。

StageIでは. StageIおよびStageIに比べ, D,

I, Cの値の変動が少なくなり,岨噂リズムの規則性
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10　　20　　30　　40　stroke

図11 StageIVのピーナツ岨噂時における側覇筋筋

活動の周期,間隔,持続時間の経時的変化

団:筋放電周期(Cycle)
○ :筋放電持続時間(Duration)
⑳ :筋放電間隔(Interval)

500ms

図12　ピーナツ岨噂時の岨噂筋筋活動

1 :治療前

2 :最終補綴物装着2週間後

RM :右側嘆筋
RT :右側側頭筋前渡

表1術前・術後におけるピーナツnfeL噛時の
右側側頭蔵前腹の筋活動の最大振幅

Before Treatment

After Treatment

Amplitude (〃Ⅴ)

613土133

943土166

表2　各補綴処置ごとの岨噴値

Masticatory
Performance {%)

Before Treatment

Temporary Denture

Temporary Bridge

After Treatment

4.0土1.4

9.2±2. 1

14.5±0.4

22. 7±2. 0

が認められた(図10)。

StageJVでは　StageIに比べ, D, I, Cの値の変
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動がさらに少なくなった。唄噂リズムはさらに規則的

になった(図11)。

岨噛筋筋活動量を観察すると　StageIでは,嘆筋

の筋活動量は側頭筋前腹のそれに比べ非常に小さく,

ほとんど活動を認めなかった。しかし,補綴処置が進

むにしたがい,特にStageIVにおいては　StageIに

比べ唆筋筋活動量が著明に増大し,側頭筋前腹と同程

度の筋活動量を示した(図12)。また,側頭筋前渡の

筋活動量もStageFでは　StageIに比べ著しく増大

し,最大振幅についてみると, StageIVではStageI

の約1.5倍に増大した(表1)0

2)岨噂値について

岨噂リズムの改善と同様に,補綴処置を施行するこ

とにより岨噛値も著明に向上した。すなわち, Stage

Iでは岨噛値は4.0^を示し,非常に低く. StageIで

は9- 2%,　　　では14. 53s, StageIVでは22. 1%を

示した。 StageIVではStageIに比べ,岨噛値は約

5.7倍にも増大し,著明な改善を認めた(表2)。

考　　　　　察

1)症状および処置について

骨形成不全症(Osteogenesis imperfecta)は,先大

型(Osteogenesis imperfecta congentia)と晩発型

(Ost占ogenesis imperfecta tarda)に分類され,前者は

劣性,後者は優性遺伝の形式を取ると言われている6'。

今回の症例は,病気の発現時期や図1に示すように,

患者の家系に本疾患に罷患している者あるいは疑われ

る者が全く認められない等のことから先天型骨形成不

全症であると診断した。

骨形成不全症は全身的に種々の症状を呈するが,特

に口港内主症状として,しばしば象牙質形成不全症を

併うことが多いl)-7)これは本疾患が問某組織の形成

障害に基づくもので,同様の問某組織系の1つである

象牙質にも障害が表われるためである日。エナメル質

は正常であるが,しかし,象牙質の石灰化不全や象牙

細管の走行の不規則性などによる象牙質の生来の脆弱

性のため,エナメル質はchippingやcracl。ingを起

し易く,その結果歯の破折や著明な唆耗を惹起する。

さらに象牙質形成不全症の歯は,髄室および根管が狭

窄あるいは消失し,歯根が短く細い場合が多い8),9)。

また,骨形成不全症においては,上下顎骨は他の四肢

骨と同様に骨が罪薄で多孔性を示し,石灰化不全を呈

することが知られており,また,下顎前実の報告もあ

る71,9)本患者においても重篤な象牙質形成不全症を

併発し,歯は褐色で透明感を有し,歯の破折・唆耗,

それに引き続く嘆合高径の低下をきたしていた。ま

た'上顎骨の後退,下顎骨の前実により著しい下顎前
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突の映態を呈していた。

□膝軟組軌こ関しては,特に歯肉において軽度の発

赤・腫脹を示すのみで,本疾患においては,特記すべ

き症候はなかった。また,文献的にも口腔軟組織に関

しては,異常の報告を認めないことから,一般に骨形

成不全症は口膝軟組織に特別な障害を与えないものと

思われる。、

今回の症例では,頃合挙上を行い,その後,金歯に

クラウン・ブリッジによる補綴処置を施した。これ

は,失われた唆合高径を回復し生理的な状態にする必

要があること,さらに,象牙質の脆弱性のために,歯の

破折やカリエスの防止を計る必要があること,また,

可撒性義歯による補綴処置では,審美的改善は求めら

れても,岨噂機能の改善はクラウン・ブリッジによる

ものより劣るためである。したがって,主に岨噂機能

の改善を目的として,全歯を切削し,クラウン・ブリ

ッジによる補綴処置をおこなうことにした。クラウン

・ブリッジによる補綴処置のためには,残存歯をより

多く利用することが維持歯の負担軽減のため必要であ

り,星止且は残根状態で, ¥1_ほC3であったが,とも

に骨櫨が艮好なので,維持歯として用いることにし

た.しかし,同部位の歯は生活反応があるにもかかわ

らず,髄室および根管が消失し,正確な抜髄処置が不

可能であった。さらに,歯の脆弱性のため,維持をピ

ンなどで象牙質内に求めることが困難で　cast coreを

装着し最終補綴物を施す必要があった。このため,ま

ず低位生活歯髄切断を試みた。予後は良好で,適法に

より　cast coreを装着し同部位の歯を維持歯として卜

分用いることが出来た。しかしながら,この点に関し

ては長期の経過観察や病理組織学的な検策が必要であ

ると思われる。

治療期間中,石丁子は歯の破折を起した。このよう

に,歯の破折や将来のカリエスによって歯の喪失を防

止するため,必ず全ての残存歯を被覆する必要があ

るOその場合,被覆物の強度が十分強固なものを選択

する必要があり,今回は臼歯部に全部鋳造冠,甫歯部

に陶材溶着鋳造冠を用いた。但し,その際,菌の負担

軽減のため頬舌径を小さくし,頃合関係も十分に注意

する必要があるものと思われる。

2)岨噛筋筋活動および岨噂値について

正常校合者の岨噴運動では,そのリズムに一定の律

動性が認められ規則的で動揺が少ない。一方,顎関節

障害,唱喝機能障害,歯の不正等を有する者では,そ

のリズムに乱れがあることが報告されている12J-I4)。

本症例においても,術前の岨噛リズムは著しく不規則

であったO　この原図は,嘆耗・歯の破折・欠損による

唆合高径の低下,歯列不正,不正頃合(本患者は前嘆

みの習慣を有していた)のため頃合に不調和をきた

し,その結果岨噛リズムがみだれたものと考えられ

る。しかし,嘆合挙上を行ない最終補綴物を装着する

と,岨噴リズムは非常に規則正しいものとなったoそ

の原因としては, JF.しい顎間距離の獲得,嘆合面積の

増大,顎口麓系機能の賦活化,さらに補綴物に対する

患者の慣れが影響しているものと考えられる。また,

同様のことが実際の筋活動記録からも明らかであっ

た.すなわち,術前においては,嘆筋の筋活動は,刺

頭筋に比べ非常に小さく,ほとんど活動を認めなかっ

た。これは嘆合高径の減少と患者の前喫みにより,嘆

筋が岨噴時にほとんど機能しないためと考えられる。

しかし,最終補綴物装着後においては,唆筋は側頭筋

とはぼ同程度の筋活動を示し,また側頭筋筋活動も術

前に比べ,約1.5倍にも増大した。このことからも,

術前の不正頃合が補綴処置によって正しく改善された

ものと考えられる。

岨噛値の大幅な改善についても,全く唱噛リズムと

同様な考え方をもって理解することが出来る。すなわ

ち,最終補綴物装着によって,新しい適切な口腔内条

件に適応した岨噂習慣を形成した結果であるものと思

われる。このことは,現在,患者が臨床的になんら異

常を訴えておらず,さらに食事が楽しくなったと述べ

ていることからも言えよう。

要　　　　　約

阻噛障害および審美障害を主訴とした重度骨形成不

全症患者に対して,正確な抜髄処置が不可能な歯に,

補綴物維持のため根管低位での生活歯髄切断を施行し

た。ついで,嘆合挙上後,クラウン・ブリッジによる

補綴処置を試み,本症の予後観察を行うとともに,覗

噂値および筋電図学的手法を用いて,術前・術中・術

後の岨噴機能の改善の程度を観察した。

その結果,本疾患に対して低位生活歯髄切断後,過

法により　cast coreを製作することが補綴物維持のた

め有効な一手段であることがわかった。また,唄嘱機

能の改善の程度を観察すると,術後の阻噂リズムは,

術前に比べ著しぐ安定し, 2 gピーナツ岨噴時の筋活

動の最大振幅は,術前の約1,5倍にも増大した。同時

に,術後の岨噛値も著明に増大し,その値は術前の約

5.7倍を示した。さらに患者の感覚においても喫みや

すくなったことがわかった。なお,治療後の機能の回

復の程度は,患者の満足度にもかかわらずその値は一

般人の総義歯装着者にも劣るものであり,食餌内容等

にも十分配慮し長期にわたる経過観察が必要であろ

う。
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