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ﾈ 乙のン 4 　Departlnent 　of 　 Orthodontics ，　Osaka 　University，　Faculty 　of　De
istry

耳 Department 〔〕f　Dentistry 　and 　 Oral ＆Maxillufacial　Surgery ，　Hyogo 　 College   f　 M

icine キ ーワード：Cornelia 　de 　Lange 症候群， 成

， 顎顔而頭蓋 　Cornelia 　 de 　 Lange 症 候群は ，精神

滞 ， 成 長障害 ， 眉 毛癒合 ， 上 向 いた 鼻 孔 ， 頭 髪 の生

際 の 線 が低い ， 日 立っ人中，長 い 睫毛，小顎 症 ． 幅広

鼻 根 部， 薄い口唇， 両口角の ド方屈曲な ど の特徴的

顔 貌 ，多 様 な合 併奇 形 な ど を特 徴 とす る 先天 性奇形

候 群 の 1 つ で，原 因不 明 の 疾患 で あ る．今回われわれはCornel

　 de 　 Lange 症 候 群と診 断 さ れ

2 症例 に つい て ， そ れ ぞ れ 　 　 　歳 まで顎 顔 面 頭

の 成 長観 察 を 行 う 機 会 を 得た の で ， 若干

文献的 考察 を 加えて報告 する． 　 症例 1 は

嚼機 能 障害 を主訴として 来院 した 　　の女子 で．初

時 小 頭な らび に 短 頭 症， 高［ 蓋 ， 叢 牛 お よ び開 咬 が

め ら れ ，骨 格 的に は上 顎骨 の 劣 成長 を 示 す 骨 格 性の

奄   謔 ｵ てい た ． 症例 2 は咬 合 異 常 を 主 訴とし て 来

し た　 　　 　 　 の 男子 で ， 短頭 症， 軟日 蓋 裂， 上 顎

側 側 切 歯およ び下 顎 切 歯1 歯の先 天 欠如 を伴 う 空隙 1

列 弓 が 認め ら れ 、 骨 格 性 1 級 を 呈 して い た ．2 症 例

は 本症 候 群 に 特 異 的で あると思 われる 頭 蓋 基 底部 の

育 不全 が 認めら れた ， し か し ， 共 通

た顎顔面形態 の成長パ ターンは見出せなかった， 　　　　　　

（日矯歯誌 　53 （6）：662〜674 ，1994 ） Orthodont

　 findings　of 　two　patientswith 　the

Cornelia　 de 　Lange 　syndrome 　 The 　Cornelia 　de 　Lan

　syndrome　is　characterizedby 　lnerltal 　retardation，　gro

h　 retardation ，　 distinctivefucial 　features ；synophry

C 　anteverted　nost ．rils ，　lowhair 　Iine ，　prQmirlent 　p

Itrun1 ，　long　eyelashes ，1ni ． crognathia ，　broad 　alld！or

depressed　nasal　brldge ， 　thinlips 、　 downturned 　 angles

，f 　mQutll ， 　 and 　 other 　congeni ． tal 　malformati

s ．　 The 　cause 　 of 　this 　svndromeremains 　unknown ．　W
@had 　a　girl　and 　a　b〔， y　 who　hudsuffered 　 fr〔 ml 　the　 Cor

］ia 　de 　Lange　 sy ・ndrome ．　Ilユしhepresent 　paper，　th

@longitudinal 　charlges 　 of 　theircraniofacial　
owth 　from 　　　　　 　 and 　　　　　　　ye

s ， respectively ，“℃re　reported． 　The　caseユwas

a 　 　 　 　　 　　　　　 　　　 　　　girl 　at 　initialexamination ，　whos

@chief　c り mplail ユt 　was 　 masticatorydisturbance ．　S

　had　microcephaly ，　brachycephaly ， highly 　arched 　 palate

　cr〔〕wdillg 　 of 　 the 　teeth ，　 anterior 〔）pcn 　bite 　and 　

eletal 　3　 relatiorlship 　 with 　growthret

datbn　Qf　maxilla．　 The 　case　2　 was　aboy 　at 　initial 　 e

mination，　whose　 chie「comp］aint 　washis 　malocclusion

　He 　had 　brachycephaly 、　 cleft 　 of　 thesoft 　palate ，　 wide

　spaced 　teeth、vith 　congenital　miss ． ing 　of　the　 upp

　right 　lateral　incisor 　and　the 　 bwerinc ｛ sor ，　and　

elctal 　l　relationship ．　 From 　 the 　ce ． phalonユetric 　eva

ation， 　 growth 　retardation
　ofcraniaIbase 　was　 found 　a

@a 　characteristic 　of　 the 　
Cornelia

　 dcLange 　syndrome 、

H〔〕 、vever ，　both 　cases 　didn 「t 　show 　thesame 　growth 　

ttem　of 　 craniofacial 　 colnplex ． 　 There ． fore ，　any　 typi

l　growth　pattern　of　craniofacial 　com− plex 　rela

d 　to　this　syndrome 　couユdll ’t 　be 　seen ． 　　　

J ． Jpn ． 　 Orthod ． 　Soc ． 53 （6）： 662 〜
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図 1 症 例 1 ：両側手掌写真 （猿線 を矢 印 で示 す） 図 2　症 例 1 ：初診時 （ ）の 顔面写真

緒 言

　C 〔｝rnelia 　de　Lange 症 候群 は，精神遅滞，成長障害，

眉 毛癒合，上 向 い た 鼻 孔 ．頭髪 の 生 え 際 の 線 が 低 い ．

目立 っ 人中，長 い 睫毛 小顎症，幅広 い 鼻根部，薄 い

口 唇 ，両 口 角 の 下方屈 曲な どの 特徴的 な 顔貌，多様な

合併 奇形 な ど を特徴 とす る原 因不 明 の 疾 患で あ る．本

症候群 に つ い て の 全身的 お よ び局所的所見や，一一
般歯

科治療経験 に つ い て の 報告 は 比較的多 くみ ら れ る
ト ’3 ，

が ，歯科矯 正 学 的所見や ．歯科矯正 治験例 に つ い て の

報告は み られ な い ．

　今 回 Comeljade 　Lange 症候群 と 診断 さ れ た 2 症例

を経験 し た の で ，初診時 の 所 見や 顎顔面領域 の 経年的

変化 に つ い て 報告 し，歯科矯．IE学的 な 観点 よ り考察 を

加 え た．

症 例

症例 1

　患　者 ：　　 　　 　　 女子

　 主　訴 ：咀 嚼機能障害

　既往歴 ：満期 正 常分娩 で 出産 （体重　270Gg，身長

47．Ocm ）．生下時，仮死状態 で あ っ た，　　　 に ．滲出

性 巾耳炎 に 罹患 し，経鼓膜換気 チ ュ
ーブ 留置術 を 行 っ

た．ま た．ア デ ノ イ ド肥大 が あ っ た た め　　　　　時

に 摘出術を 行 っ た．

　 家族歴 ：父　　 ，母 　　 　 の 第 2 子．両親 は と も

に 健康 で ，家系 の 中 に 血 族 結婚，精神遅 滞 ，成長障害，

奇形 を有す る も の は 認 め な い ，同胞 は　　　　　 1人

で 健康 で あ っ た．咬合 に 関 して は　　　 に 叢生 が 認 め

られ た．

　初診時 （　　　　　 時）所見 ： 1 ）全身所 見 ；身長

ユ09．1cm で 昭 和 55年 度 文 部 省 学 校 保 健 調 査報 告 書 の

　　女 子 の 全国平均 と比較 し て 1 標準偏差 （以下 SD

と記 す ） を越 え て 小 さい が 健康状 態 は良 好 で あ っ た．

視 力 障 害 （左 右 0．8，乱 視 ），聴 力 障 害 （低音 が 聞 き取

り に くい ）．お よ び 知能 の 遅 れ （3 歳桿度）を伴 っ て い

た ．左側手掌 に は 横行 す る 1本 の 猿線 （図 1） が 認 め

られ た，

　 2）顔貌所見 （図 2 ）；正 貌 は 左右対称的 で ，安静 時

に ll唇 の 閉鎖困難が み られ た．側貌 は前突型 で 口 唇部

の 突 出感 が 認 め られ た．頭長幅指数 は 91．9 で 過短頭 で

あ っ た．眉毛 は濃 く弧状で 左右が ほ と ん ど連 な っ て お

り．睫毛 が 濃 く長 くカール して い た．また．平坦な鼻

梁，小 さ く前上方を向い た 鼻，長 い 人中．薄 い 口 唇 ，

低位耳介 が 認 め られ た．

　 3）口 腔 内所 見 （図 3 ）；上 下 顎 と も に 小 さ く，上 歯

列弓 は U 字型 で ，狭窄 して お り， 卜歯列 弓 は V 字型 で

あ っ た．口 蓋 は狭 く，か っ 高 く，深 い 裂溝 を形 成 し て

い た ．ま た ，li蓋 側歯肉 の 著明 な 肥厚 を認 め た．

　現 存歯 は 1詈言C
号粥号

C
器髷 で あ っ た．咬合状 態

は 叢 生 お よ び開咬 を 伴 う 反 対 咬 合 で ，オ
ーバ ーバ イ

ト
ー2．3mm ，オ ーバ ージ ェ ツ ト

ー3，0　mni で あ っ た．

．ヒ下 顎 第 二 乳 臼 歯 の 近 遠 心 的 咬 合 関係 は メ ジ ア ル ス

テ ッ プ 型 で ，両 側 第
一

大 臼 歯 お よ び前歯部 は 交叉 咬合

を 呈 し て い た．模型分析所見 で は 大坪
4〕

の 標準値 に 比

べ 萌出永久歯 の 歯冠幅径 は、ヒ顎 第
一大 臼 歯 を 除 き，す

べ て 2〜4SD を越 え て 大 で あ っ た （図 4 ＞．最大開 口

は 30．8mm で 顎 運動時 に 偏位 な どの 異常所見 は み ら

れ ず，顎 関節部 の 雑音 お よ び 疼 痛 な ど も 認 め られ な

か っ た．舌癖 な どの 不良習癖は認 め ら れ な か っ た ．

　 4 ）臨床検査所見 ；血液学的検査．生化学的検査，

な らび に
一

般検査 の 結果 は表 1 に 示 す よ うに 末梢 血 液

で は 白血 球数 の わ ず か な 上 昇 と MCV の 低 下 が み ら

れ た．生 化学的検査 で は ALP ， リン ，　 LDH ．　 CPK ，

CHE ，　 A ／G 比 の 上昇 お よび CRE の 低下 が み られ た

が ，特 に 異常所見 は 認 め られ な か っ た．ま た
一

般検査 ，

染色体検 査 も正 常で あ っ た．

　 5 ） X 線写真所見 ；パ ノ ラ マ X 線写真 （図 5A ） で

は先 大 欠如歯，過剰歯 は認 め られ な か っ た，上 下顎第

三 大 臼歯 の 歯胚 の 存在 は 確認 さ れ な か っ た．

　咬合法 X 線写真，手部X 線写真，足部 X 線写真，上

肢 部 X 線写真 お よ び胸部 X 線写真 で は 特 に 異常は認 め

ら れ な か っ た （図 6 ＞．骨年齢 は暦年齢相当で あ っ た．

　頭部 X 線規格写真 で は 頭 蓋 冠 に 著明 な指 圧 痕，異常

N 工工
一Eleotronio 　Library 　



Japanese Orthodontic Society

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Orthodontio 　Sooiety

　　　　　　　　664 　　日矯歯 誌　53（6） 662 〜674，1994

図 3　症 例 1　 初 診 時 （ 〉 の 口 腔 内写 真
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表 1 症例 1の 臨床検査成績

項 目 正 常 値 結 果 　単位 項 目 正 常値 結果　単位

BIood

　 RBC

　 WBC

　 Hb

　 Ht

　 MCV

　 MCH

　 MCHC

　 PLT

　 St

　Seg

　 Eos
　 Bas

　Ly

　 Mo

　 GOT

　 GPT

　 GTP

　 ALP

　 TP
　 ALB

　 AIG

　 BIL

　 D−BIL
　 Na

　 K

　 Cl

　 UN

　 UA

　 CRE

380〜480

4．O〜9．0
12．O〜16．D
　 34〜42

　S4〜1（｝（）

　 26〜32

　 32〜3613

．1〜4  ．1

32以 下

40以 下

35以 下

164〜344

6．0〜8 ．0
3．5〜6．0

D．2〜1．0
　 0〜0 ．4

138〜146

3．8〜5．196
〜1071

】
〜203

．O〜6．O
D昌7〜1．5

469 × 10ッ mm3

9．5　× 103／mln3

12．8g ／d♂

38、2 ％

81．4 μ m
：」

27．3P933
．5 ％

35，0 × 104

　 3 ％

50 ％

　 1 ％

　 1 ％

42 ％

　 3 ％

　25U ／L

　 gU ／L

　 8U ／L408U

／L7

．6g 〆d’

5、l　g 〆d’

2、04D
、6mg ！d’

O．l　m9 ！dJ
l41　 mEq 〆L

4．5　n1Eq 〆L

lO5　 mEq ！L

lL8　 mg ／d／

3．Omg ／d！

0．3mg ／d1

　 Ca

　 P
　 LDH

　 CPK

　 LAP

　 CHE
　 CHO

　血 糖

Urine
　 Color

　 S，G ．
　 PII

　 Protein
　 Sugar

　 Occult　B ．

　 Urobili
　 Keton　 B．

4．2〜5，1　　　　　4．9

3，0〜4．5　　　　4．6　mg ／d♂

119〜249　　　289　U ！L

　 16〜130 　　　 133　U ！L

　25〜51　　　　　　42　U ！L

150〔工〜34α〕　 3416U ！L
160〜210　　　　171　1ng ！dど

　 70〜11｛1　 　　 97mg ／d♂

　Micro 　Sc〔〕pic　RBC

　 　 　 　 　 　 　 WBC

Protein　electropholesis
TPAIbu

「rline

α 1−globulill
α 2−globulin
β 910bulin

γ 91ul）ulin

AIGIG

．　 GIG
．　AIG
．　M

6．5〜8．0
　 62〜73

　 1〜4

　 4〜9

　 7〜12
　 8〜181

．6〜2．4
1000〜19UO

　 96〜430

　 48〜350

vello 、、
・

　 1．020
　 　 5．8

　 （
一
）

　 （
一

）

　 （一）

Il（＞rn ユal

　 （
一
）

1000U1100U

7．3　9／dl

71．2 ％

2．4 ％

8．8 ％

7．2 ％

10．1 ％

2．471055

　mg ／d〜

108　m9 ／d’

241 皿 9 〆d9

図 5　症 例 1 ：パ ノ ラ マ X 線 写 真

に 拡 大 し た トル コ 鞍，短 い 斜台 が 認 め られ た （図 7 ）．

側 而 位頭部 X 線規格写真分析 に つ い て は 大 阪大学歯学

部矯 正 学教室所蔵 の 発育研究資料
5〕

の う ち，凵 本 人

　 女 子 の 標 準 値 との 比 較 を行 っ た （図 7， 8）．

　 Skeletal　pattenn で は S−N が 572　rnm で 2SD を

越 え て 小 さ く，頭 蓋 基底前方部 の 前後径 に 発育 不 全 が

認 め ら れ た．上 顎骨 で は，上 顎骨歯槽部 の前後径を 示

す APtm 〆NF が 38．8mm で 2SD を 越 え て 小 さ く．

∠ SNA が 68．4nで ISD を越 え て 小 さ く，水平的 な 形

成不全 お よ び頭蓋 に 対 す る後 方位が 認 め ら れ た．下 顎

骨 で は Ar−Go が 32．1　mm で 1SD を 越 え て 小 さ い が

Go −Me ，　Ar　 Me は 57，5　mrn ，85．9　 mm で lSD 内 で ，

ド顎実効長 お よ び 下顎骨体長 は標準的 で あ るが 下顎枝

高 は 小 さか っ た．ま た，∠ SNB が 68．9で 2SD を 越

え て 小 さ く下顎骨 は や や 後方位 を呈 して い た，Gonial

Ang ］e は 145．3で 3SD を越 え て 大 き く，
．
ド顎角が 開

大 し，下顎
’
ド縁 平 面 傾斜角 も 著 し く大 き な 値 を 示 し

（Mand ．　pl−SN67 ．9’，　Mand ．　pl−FH555 ＞ 4SD ），骨格

性 開咬 の 形態的特徴 を呈 して い た．下顎枝後縁 の 傾斜

角 は 大 き く　（Ramus 　 pl−SNIO5 ．9
°
，　 Ramus 　 pl

一
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A ：咬合法，
　 図 6　症 例 1 ；X 線写真

B ：手 部，C ：足 部，　 D ：上 肢部，E ：胸 部

FH93 ．5
「
＞ 2SD ），下顎骨 の 後方転位 が 認 め ら れ た ．上

下顎 関係 に つ い て は ∠ ANB が 一
〇．5

°
で 2SD を越 え

て 小 さ く前後的 に は skeletal 　3 で ∠ Mand ．　pl　to　FH

が 55．5
’
で 4SI ） を 越 え て 大 き く垂直的 に は 骨 格性開

咬 （high　angle 　case ）で あ っ た，顔面高 に 関 して は N
−Me が 117．5　cm ，　Me 　PalataI　pl が 69，1　mm で 前顔面

高，前下顔面高 が 特 に過 大 で ，Sto 　Palatal　p1 が 232

mm で 後上顔面高が 特 に 過小 で あ っ た ．　 NahoumG ♪
の

開咬 の 形態分析法 に 準 じ た 結果 で は課潔午は 69．9％
で ，平均値 （78．5％） に比較 し明 ら か に 小 さ く，さ ら

に ，会
「
課 も 27，3％ で ，平均値 （35．1％）に比較 し小 さ

く，開咬 の 顎態的特徴 を示 し た．

　Denture　pattern で は ∠ Ul　to　SN が 87．Sc，∠ Ul

to　FH が 99．gnで ltve前歯 の 舌側傾斜 が 認 め られ た 。

ま た FMIA が 52．4
°
，∠ LI　to　Mand ．　pl が 72．0

°
で l

SD を越 え て 小 さ く．
一
ド顎前歯 は フ ラ ン ク フ ル ト平 面

に 対 し て は唇 側 傾斜，下 顎 平 面 に 対 して は 舌側 傾斜を

示 し た．

　診 断 ：以 上 の 全身的，局所的所見 よ り某医療機関

小 児科に て Cornelia　de　Lange 症 候群 と診断 さ れ た ．

歯科矯正学的 に は頭蓋顎顔面変形 の 著 し い ，叢生，開

咬 お よ び 両側 臼歯部交叉咬合 を伴 う下顎 前突症 で ，骨

格 的 に は skeletal 　3，　high　angle 　case で あ っ た ．

　治療方針 ： 1） 口腔衛生指導，2 ）上 歯列 弓 の 側方

拡大， 3） ヒ顎切歯 の 唇側移動，4 ）上顎部 の 前方誘

導，が あ げ ら れ た ，な お ， ヒ顎 部 の 劣成長 が 顕著 な た

め，将来外科的矯正治療 を 施 す 可能性が あ る．

　治療経過 ：冂 腔衛生状態が 悪 く，う蝕 お よ び処置歯

が 多 か っ た た め 口 腔衛 生 指導 を 行 い っ っ ，側方歯群 の

交換 を待ち な が ら現在ま で 経過観察を行 っ て お り

　　　時 に 資料 を採得 した．

　　　　　　時所見 ： 1 ＞顔貌所 見 ；正 貌，側貌 と も
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に ほ と ん ど初 診 時 よ り変化 を 示 さ な か っ た，

　 2 ） 口 腔 内所 見 （図 5B ， 9 ）；現存歯 は

漏 拙 1 謙 哲 職 τ 瀰 出中 で あ ・ た．
口 腔 衛 生 状態 は ，母親 の 協力も得ら れ て ，初診時 に 比

べ 改善 され た．

　 咬合状態 に つ い て は オーバ ーバ イ トが
一2．3mm か

ら 一〇．5mm へ ，オ ーバ ージ ェ ッ トが 一3．O　mm か

ら 一2．8mm へ と変化 した．．ヒ下顎第二 乳 臼歯 の 近遠

心的咬合関係，上 下顎 正 中線，上下歯列 弓 形 態 な ど に

著明な変化 は み られ な か っ た．

　 3）頭部 X 線規格写真分析所 見 （図 10）；Skeleta］
pattern で は上 顎部 に お い て ∠ SNA が 1．3槭 少 し

た．
一
ド顎骨に お い て は Go −Me が 3，6　mm ，　Ar．

　Go が 0．5
mm ，　Ar−Me が 4．1　mm 増加 し，∠ SNB は 1．1

°
ta少

し，後下方 へ の 位置変化 が 認 め ら れ た，そ の 結果，上

下顎 の 前後関係 は ∠ ANB が 0．3
」
減 少 し一

〇．8
．
と な

り，依然 と し て skeletal 　3 を呈 し て い た．ま た ，垂 直

的関係 は ∠ Mand ．　pl　tQ　SN が 3．le，∠ Mand ，　pl　to
FH が 2．8n増加 し，開咬 が さ ら に 悪 化 し た．　 Denture

pattern で は上 下 顎 第
一

大 臼歯の 歯槽性 の 垂 直 的な成

長 と
一
ド顎切歯 の 舌 側傾斜 が 認 め られ た．

図 7　症例 1 ：初 診 時 （

　　 格 写 真

　　 左 ：正 貌，右 二側貌

）の 頭 部 X 線 規

mm ）←

症例 2

　 患　者 ：　　　　　　 男子

　 主　訴 ：咬合異常

　 既往歴 ：満期正常分娩 で 出 産 （体重 3100g，身長 49．
Ocm ）．生 下時，軟 冂 蓋裂 を認 め，　　　　　　 時 に

口 蓋形成術を 受 け た．9歳 時 に 滲出性中耳炎 で手術 し

た．　　 頃 まで ，痙攣 を よ く起 こ した．なお ，

　 時 IQ77 で 知能 の 遅 れ を伴 っ て い た．
家族歴 ：父　　 ，母　　 時 の　　　．両親 は と も に

健康 で，家 系 の 中 に 血 族結婚 精神遅滞，成長障害，

奇形 を有す る もの は 認 め な い ．同胞 は　　 ，　　 の

　 ，　　 の 　 　3 人 で 健康 で あ っ た ．

　初診時 （　　　　 時）所．見 ： 1） 全 身所見 ；身長

120．7cm で，昭和 55 年度文部省学校保健 調 査 報告書

の 　　 男子 の 全 国 平 均 と比 較 し て 3SD を越 え て 小

さ い が 健康状態 は 良好 で あ っ た，知 能 の 遅 れ を伴 っ て

い た．

　 2 ）顔貌 所 見 （図 ll）；正 貌 は 左右対称的 で，側貌 は

前 突 型 で あ っ た ．頭長幅指数 は 91．3 で 過短頭 で あ っ

た ．眉 毛 は濃 く弧状 で ，睫毛 は濃 く長 くカ
ー

ル して い

た ．ま た，平 坦 な 鼻梁 小 さ く前 上 方 を向い た 鼻，長

い 人 中，薄 い 口 唇 と や や 下降 し た 口 角，低位耳介 が 認

め られ た．

　 3 ）口 腔 内所 見 （図 12＞；上下歯列弓 は放物線型 で あ

り，口 蓋 は浅 い ．現存 歯 は 1晝躍 21 ｝2 鴇畿 で

あ っ た．咬合状態 は下 歯列 弓 に 軽度 の 叢生 を認 め，オ ー

バ ーバ イ ト 2・9mm ，オ
ーバ ージ ェ ツ ト 2．8　 mm で あっ

た、模型分析所見 で は 大坪
4
切 標準値 に 比 べ ，歯冠幅径

は上 顎第 二 小臼歯，下顎 第
一・，第 二 小 臼歯 が 2SD を

図 8 症例 1 ： プ ロ フ ィ ロ グ ラム の 重 ね 合わ せ

越 え て 大 で 、他 は 1SD 内 で あ っ た （図 13）．顎運動時

に偏位な ど の 異常所 見 はみ ら れ ず，顎 関節部 の 雑音 お

よ び疼痛 な ど も認 め られ な か っ た．舌癖 な ど の 不 良習

癖は 認 め ら れ な か っ た．

　 4 ）X 線写真所見 ；パ ノ ラ マ X 線写 真 （図 14A ）に

お い て 上顎右側側 切 歯 お よ び
．
ド顎切歯 の うち 1 歯が 先

天欠如 して い た．上 顎 左右第 三 大 臼 歯 の 歯胚 を認 め た．

　咬合法 X 線写真 （図 15A ）で は特 に 異常所見 は 認 め

られ な か っ た．

　手部 X 線写真 （図 15B ）で は 豆状骨，橈 骨 下 端 の 骨

核 お よ び 拇指尺 側種 子 骨 が 認 め られ ず．骨年齢 は 7歳

程度 で あ っ た ．

　頭部 X 線 規 格写真 （図 16）で は 頭蓋冠 に著明 な 指 圧

痣 中央 で 漏 斗状 に 陥 没 し た 頭蓋底 が 認 め ら れ た．
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図 9　症 例 1　 2 年 4 カ 月後 （ ）の ロ 腔 内 写真

図 11　症例 2 ：初診時 （ ）の 顔面 写 真

図 10 症 例 1　 プ ロ フ ィ ロ グ ラ ム の 重ね 合わせ

　　　　　　　ヨ
　側面位頭部 X 線規格写真分析 に つ い て は，大 阪 大 学

歯学部矯正学教室所蔵 の 発育研究資料
FJ
〕
の う ち ，身長

お よ び 顎顔面 の 大 き さ を考慮 し て ．日本人 8 歳男子 の

標準値 との 比 較を行 っ た （図 16，17）．

　Skeletal　pattern で は S −N が 61．5　mm で 1SD を

越 え て 小 さ く，前頭蓋底 の 前後径 に 発育不 全が認 め ら

れ た．上 顎骨 で は ∠ SNA が 87．5
；
で lSD を越 え て

大 き く，頭蓋 に対 す る前方位 が 認 め られ た．下 顎 骨 で

は Go−Me が 68．O　mm で 2SD を越 え て 小 さ く，Ar

Go は 35．7　mm で 2SD を 越 え て 小 さ く，Ar −Me は

94．Omm と 1SD 内で ，下顎枝高 は小 さ く，
一
ド顎骨体

長 は大 きい が，下顎実効長 と し て は標準的で あ っ た ．

ま た，∠ SNB が 81．rで lSD を越 え て 大 き く，下 顎

骨 は前方位 を 呈 し て い た．S−N が 小 さ い た め ∠ ANB

を補 正
7）
す る と 4．O

°
で lSD 内 とな り，上下顎関係 に つ

い て は 前後的 に は skeletal 　1 で ，∠ Mand ，　pl　to　FH ，

∠ Mand ．　pl　to　SN が そ れ ぞ れ 30．5
［
， 3S．1

°
と ISD 内

で 垂直的 に は標準 的 （average 　angle 　case ）で あっ た．

顔面 高 に 関 し て は ，S　to　Palatal　p1 が 35．3　mm ，　Go　to

Palatal　pl が 26．3　mm で 後顔面高が 上 下 と も に過小

で あ っ た．

　 Denture　pattern で は ∠ U1 −SN ，∠ U1 −FH ，∠ U1 −

PP が 108．0
’
．115．6

°
，118．5

」
で 1SD を 越 え て 大 き く，

上 顎 前歯 の 唇 側傾斜 が 認 め られ た．

　診 断 ：以 上 の 全 身的，局 所 的 所 見 よ り某医療機関

小児科 に て Cornelia　de　Lange 症候群 と診断 さ れ，歯

科矯正 学的 に は ヒ顎 右側側切歯 お よ び 下 顎 切 歯 1歯 の

先 天 欠如 に よ り軽度 の 空 隙 を伴 う Angle　I 級不 正 咬

合で あ っ た ．

　治療方針 ： 1） 口腔衛生指導， 2 ）永 久 歯 へ 交 換後

エ ッ ジ ワ イ ズ装置 で 治療 を行 う こ と と し た．

　 治療経過 ：側 方歯群 の 交換 の 問，経過観察 を行 っ た．

側方歯群交換後 エ ッ ジ ワ イ ズ 装置 に よ る 動的治療 を検
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図 12　症 例 2　 初 診時 （ ） の 口 腔 内写真

　　 S．D ．　　 Mean 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Mean

4．82
−

90
　 100 　 　

＋
　 　 　 　 　

　
80 　 90

2．612

．442

，23

1．31

3，023

．592

．67

3．5D

　　　　　Maxillary　Arch 　　　　　　　　　　　　　　　Mandibular　Arch

　　　　　　　　　　　 Mesio −Distal　Diameter 　of　Permanent 　Teeth

O．54　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Centra王Incisor

O，77　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Lateral　Incisor

O．40 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 Canine

O．48　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1st　Prernolar

O．40　　　 　　　　 　　　 　　　　 　　 2nd　PremGlar

O，56　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1st　NIolar
　 　 　 　 　 　　 　 　lO．91　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　11、41

　　（Standard：by　Ootsub   ）

　　　　　　　　 図 13　症例 2 ：初診時 （　　　　　 ）の 模型分析所見

ou りu　　 　　 　　　 　 「
一

Tooth 　 Material
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3088
、48

　　　40
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討 した が，永 久 歯 列 に お い て 著 し い 歯列不 正 は発 現 さ

れ ず，現 在本 人 お よ び 家族 が エ ッ ジ ワ イ ズ装置 に よ る

治 療 を 希望 し な い た め，引 き続 き観察 を続 け て お り，

鵬 力．月時 に 資 料 を採得 し た．

　1辱 mse6，th月時所 見 ： 1 ）顔貌所見 ；正 貌 側 貌 と も

に ほ とん ど初診時 よ り変化 を示 さ な か っ た ．

　 2） 口 腔内所見 （図 14B ，18）；現存歯は

1器 麗 21 拷芻 1器で あ っ た ．凵 腔衛生 状態 は

悪 く，ほ ぼ 全 歯に わ た っ て 歯頸部 に プ ラ
ーク の 付着が

認 め られ，また ，歯肉 の 発赤 お よ び 腫脹 が み られ た ．

　咬合状態 に つ い て は オ ーバ ーバ イ トが 2，9mm で 変

化 な く，オ ーバ ージ ェ ッ トが 2，8mm か ら 3．5　mm へ

と変化 した ．上 下顎第
一

大 臼歯 の 近 遠 心 的咬合関係 は

両側 Angle　 I 級 で ，上 下顎 正 中線 上 下歯列弓型 な

どに 著明 な変化 は み られ な か っ た．

　 3 ）手部 X 線写真所見 （図 15C ）；豆状骨，橈骨下

端 の 骨化お よ び拇指尺側種子骨 の 出現 が 認 め られ た．

　 4 ） 頭 部 X 線 規格 写真分析所見 （図 19）；Skeletal

pattern で は 上 顎部 に お い て ∠ SNA が 2．4
°
減 少 し

た ．下 顎 骨 に お い て は GQ　Me が 5，6mm ，　Ar −Go が

3．5mm ，　Ar−Me が 7．6　mln 増加 し，∠ SNB は 0．5e増

加 し，頭蓋底 に 対 し，前下 方 へ の 位 置 変化 が 認 め ら れ

た ．そ の 結果，上 下 顎 の 前後 関係 は ∠ ANB が 1，8誠

少 し，skeletal 　l の 範囲 内で あ る が，下顎 の 前 方 へ の 変

化 が 認 め ら れ た ，Denture　pattern で は上 顎 前 歯 が さ

ら に唇側傾斜 した ．

が 報告 さ れ て い る ．

　本症候 群 の 発生 頻度 は 1万人 に 1 人
1M

あ る い は 3
〜 5 万 人 に 1入

m
とい われ て お り，男女 差 は な く，思者

の 弟妹 の 経験的再発率 は 2〜5％ と され て い る
】2）．病 因

に つ い て は ，環境因子 ，内分泌機能不全，染色体異常，

遺伝 な どが あ げ ら れ る
12¶16 ）が ，定説 は な くい ま だ 不 明

で あ る．本 症 例 1 ， 2 に も、そ れ ら に 該 当す る病因は

認 め られ な か っ た ．

　臨床症状 に つ い て は de　Lange8 ）
の 10項 日 の 診断基

準，Becki7 ｝
の 10項 目 の 診断基準，　 Ptacekis〕の 11 項

目 24徴候 ，
Bergu 〕

の 29 徴候 な どが あ げ られ る．著 者

ら は BerglD の 報告 し た 主 症 状 と症 例 L 　2 を 対比 さ

せ て 表 2 に 示 し た．な か で も，高頻度 に み ら れ る症 状

は成長発育遅延，精神発 達遅延．鼻根部 が 幅広 い か 陥

考 察

1 ．Cornelia　de　Lange 症候群 に つ い て

　本症候群 は 1933 年 オ ラ ン ダの 小児科医 Cornelia　de

LangeS）

に よ り，　 Sur　un 　type　Nouveau 　de　d696nera−

tion （typus 　Amstclodamensis） と し て 特徴的 な顔貌，

知能障害，発育障害，多発奇形 を伴 っ た 2症例 に つ い

て 報告 さ れ て 以来，現在 まで に 欧米 で 約 300例 が 報告

さ れ て い る．本邦で は 1963年 の 奥平 ら
9）
以来，約 60例

図 14　症 例 2 ：パ ノ ラ マ X 線写 真

　　　　　　　　　　　 図 15　症 例 2 ：X 線写真

A ：咬合 法 ，B ：手部初診時 （　　　　 ）．　 C ：手 部 3年 6 カ月後 （ ）
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表 2Cornelia 　de　Lange 症候群の 特徴発 現 頻 度

　　　Berg ら
1】1

（1970） に よ る症 例 の 総括

身 体 徴 候 報告頻 度 　　（％）　 症例 1　　 症 例 2

精 神 発 達 遅 延

成長発育遅延

眉 三合癒合 （Syn 〔コphrys ）

小 頭 症，多 くは短 頭 症

ヒ向 い た鼻 孔

多毛

頭 髪 の 生 え際 の 線 が低 い

日立 つ 人 中

長 い 睫 毛

拇指 の 近 位付 着

耳介 低 位 付 着

手 足 が小 さ く，指趾が 短 い

生
一
ド時体重 2，500g 以 下

新 生 児 期 に お け る ほ乳障害，呼吸 障害

小 顎症

第 5 指内彎

第 2 ，3趾 問 の 翼 状 膜 形 成

鼻 根 部 が 幅 広 い か 陥 凹

簿 い n 唇

肘 関節 の 伸展 制限

猿線

両 口 角 の 下 方 屈曲

高 ロ 蓋 ま た は 口 蓋裂

歯牙萌出遅延

大 理 石 様 皮 膚 紋

眼，鼻，「1の 周 囲 の 青 い 着 色

前額，側頭部 の 静脈 拡張

2031204　　　　99

1961205　　　　95

1911203　　　　94
180！19ユ　　　　94

177／195　　　　90

160，勹67　　　　95

160！169　　　　94

157／165　　　　95

155〆159　　　　97

142／160　　　　88

ユ4（∀157 　　　　89

139A56 　　　　89

142／160　　　　89

141／】53　　　@9

ユ381167　　　　8

133〆159　　　　8

129／174　　　　7

119！145　　　　8

114！134　　　　8

105／152　　　　6

95f126　　　　7
91／ユ18　　　　7

84／118　　　　7

65！74 　 　8

64／93 　 　6

45！59 　 　　7

28！52　　　　　5

OOO

（

uCOCOe

τ

？

？

○

●

？〇
二

冖

二

○

O

．

O
？

CO

●

000

？

H一

？

・

？

？

○
？
？
⊃

ノ
　ー
ノ

ー・
　
r丸

・ ‘ 2 ・ ？ 曾 ○ 　は っ きり

認め ら れ る も の ？　 ど ち ら と

判 定 しが た い も の

認 めら れ な い もの 図

症例2 ：初診時

　 　 　規 格写真 　

　左 ：正 貌，

：側 貌 ）の頭部X 線 凹， ヒ 向 い た 鼻孔 ，薄い

唇 ．両凵角 の 下方 屈 曲 ，眉 毛癒 合 ， 長 い 睫 毛 で あ

， 症 例1 ， 2 には これら のほ と ん どが 認 め られ た

ま た ， 感染 症
の反復が多くみら れる例 も 多 く ls ’ IY ｝ ，

症例 1 ， 2 にお いて も 幼少 時 に 滲 出性 中 耳 炎 の既

が みら れ た こ とか ら 感 染 に 対 す る 抵 図17

例 2 ：
プ
ロフ ィ ロ グ ラ ム の 重ね 合わせ N 工 工一
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図 18　症 例 2　 3 年 6 カ 月後 （ ）の 口 腔 内 写 真

図 19 症 例 2　 プ ロ フ ィ ロ グラ ム の 重 ね合わ せ

抗性 の 低下 も本 症 候 群 の 特 徴 で あ ろ う と考 え ら れ る ．

　臨床検 査 所 見 に つ い て は 本症 に 特異的 で あ る と思 わ

れ る 異常所見 は 特 に な い ．文献的 に も特異 的 な 異 常 所

見 は な く，ガ ン マ ーグ ロ ブ リ ン 低値，尿 素窒素高値 な

ど，約 20種 の 所 見 が 散 見 的 に み ら れ る に す ぎ な

い
15’1B ｝

．本症例 1 で も 自1血球数 の わず か な E昇 ，
　 LDII

値 の 上昇 な どが み られ た が ，い ず れ も本 症 と の 因果関

係 の 推定 は困難 と思 わ れ る．

2 ．Cornelia　de　Lange 症候群 の 顎顔面形態 と不正咬

　　合 に つ い て

　Cornelia　de　Lange 症候群 の 頭 蓋 お よ び顎 顔面形態

に つ い て は，小 顎症，
ト 3’H’11 ” 5’コ8’le’25 ｝

トル コ 鞍 の 異常な

拡大
2〕，著明 な 指 圧 tiA19’20 ），小 さ な トル コ 鞍

2° 〕

，頭 蓋 底

の 陥 凹
21 ）．鶏冠 の 欠損

2D
，小頭症，短 頭症

L・2’H’1「” LH』21 ’23’25 ）

等 の 症状 が 報告 さ れ て い る ．ま た，口 蓋 は狭 く，か つ

高 く，口 蓋 裂 を伴 う こ とが あ り，歯 の 萌出 は遅れ，歯

そ の もの も小 さ い こ とが 多 い
22’23 ）

と い わ れ ，93％ の 患

者 に 空 隙 幽列 弓 が 認 め ら れ た
2 ‘，

と い う報告 が あ る．症

例 1 で は ，下顎骨 に お い て 小 顎 症 は 顕 著 で な く，上顎

骨 に お い て は 狭 くか つ 高 い 口蓋 が 認 め ら れ ，劣成長 が

著明 で あ り，skeletal 　3 の 骨格 的異常 お よ び 開 咬 が み

られ た．ま た， ト ル コ 鞍 が 大 き く，著明 な 指 圧 痕，小

頭な らび に 短頭症，短 い 斜台を認 め た．短 い 斜台 は 蝶

形後頭軟骨結合 の 早期癒合に よ る と 思 わ れ る ，蝶 形 骨

お よ び後頭骨 の 発育不 全 の 結果 と考え ら れ る．上 顎部

の 成長発育不全 は ，こ の 頭蓋基底部 の 発育不 全 に 起因

す る の で は な い か と考え ら れ る．症例 1 で み られ た 高

［1蓋 お よ び歯肉 の 異常 な 肥厚 は 口 蓋正 中部 に 裂溝 を形

成 し，い わ ゆ る pseudo −cleft　palate の 所見 を呈 し て

い た，症例 2 に お い て は短頭症，軟 冂 蓋裂 が み ら れ．

顎顔 面部 に 全体的な 劣成長が み られ たが ，上下顎骨 は

均衡を と り な が ら成長 し，骨格 的 に は skeletal 　1 を呈

し て い た ．なお ，凵 蓋形成術 の 既 往が あ る もの の，裂

は軟 凵 蓋 に 限局 し，ま た， h歯列 弓 の 狭窄 は認 め られ

な か っ た こ とか ら，口 蓋形成術 に よ る ト顎骨 の 成長 へ

の 影 響 は 少 な か っ た と 思 わ れ る ．ま た，頭蓋冠 に 著明

な 指圧痕，中央 で 漏斗状に 陥没 し た 頭蓋底 が 認 め られ

た．口 蓋 は浅 か っ た ，

　 歯 に 関 し て は．症例 1 で は 萌出永久 歯
6
冤｝｝1456は 上 顎第

一
大 臼 歯 を 除 き，歯 冠 幅径

が す べ て 2〜4SD を 越 え て 大 き く，重度 の 叢生 が み ら

れ，症例 2 で も す べ て標準か も し くは 大 きか っ た が，

先天 欠如歯が あ る た め ，空隙歯列弓 と な っ て い た．先

天 欠如歯がなか っ た 場合 を仮 定 して ， 同名歯 の 歯冠幅

径を加 え て ア
ーチ レ ン グ ス デ ィ ス ク レ パ ン シ

ーを 算 出

す る と ， 症 例 2 も叢生 とな る こ と が 予測 され た．
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　 本症候群 の 全身的 な 臨床症状 は 多様で あ り，顎 顔 而

領域 に お け る臨床症状 も多種多様 で あ り，そ れ ら に よ

り，不 正 咬合が 誘発 さ れ る こ と が 考 え ら れ る ．こ れ ま

で の 報告 に よ る と
24 ｝，skeletal 　2 の 骨格的異常 お よ び

空隙歯列 弓 を 引 き起 こ しや す い と考 え ら れ る．し か し，

本症 の よ う に 病因論的診 断 が 不 可 能 な 奇形 症候群 は患

者 の も つ 非特異的症 状 の 組 み 合 わ せ に よ っ て 診断 さ れ

る た め，症例 に よ っ て 症 候 の 差 異 が み ら れ る こ と に な

る ．し た が っ て ，顎 顔面 形 態 の 異常お よ び 不 正 咬合 も

さ ま ざ まな 様相 を み せ る と 考 え られ る ．症例 1 ， 2 に

お い て も 上 述 の 症 状 を全 て 満 た し て は お らず，
skeletal 　lや ske ］eta13 お よ び 叢生 を認 め た．さ ら に ，

顎顔面形態 の 成長変化 に つ い て．症例 1 に お い て は上

顎部 の 劣成長 に 起因す る下顎前突 お よ び開咬 の 顎顔面

形態 の成長 パ ター
ン を示 し た．す な わ ち，上 顎骨 の 成

長 お よ び下顎枝 の成長量 が 小 さ い の に 対 し，上 下顎大

臼歯 の 歯槽性 の 垂直方向へ の 成長量 が 大 き く，下顎 角

が 開大 し て お り，オ トガ イ部 の 後下方 へ の 回 転 が 認 め

られ た、ま た，症例 2 に お い て は 前頭蓋底 の 発育不全

お よび全 身的な発育遅延 が 認 め られ る もの の ，成長 バ

ター
ン に つ い て は 特 に 異常 は な く，上 顎 骨 お よ び下 顎

骨 は均衡を保ち な が ら前下方 へ の 成長 が 認 め ら れ た．

　 以上 よ り，本症候群 に 特異的な 顎顔面形態 は 前頭蓋

底 の 発育 不 金 の 他 は不 明 確 で あ り．そ の 成長 パ ターン

は 個々 の 患者 の 顎顔面形態特有 の パ ターン を 示 す 傾 向

に あ る と推測 され る．

3 ．歯科的対応

　瀬畑
3 ）
は本症候群患者の 歯科 治療 に お け る 注意点 と

して 易感染性，知能障害 の た め の 非協力 ， 多発 う蝕等

を あ げ て い る．症例 1 に お い て も初診時，う蝕 お よ び

処簀歯を多数認 め た が ，患者 の 歯科治療 に 対す る 抵抗

は比較的少な く，う蝕 の 治療 は他院 で 行 っ て い る が ，

診療 の 際，全身麻酔 な どは必要 と して い な い ．症例 1
は重度の叢生 ，骨格的開咬 を伴 う反対咬合 を呈 して い

る こ と よ り，咬合 の 改善 に は 矯正 治療 が 必須 で あ る こ

と は 明 らか で あ り，矯正装置 の使用 の 上 で も う蝕の 予

防 な らび に う歯 の 早期 治療 が 重要 で あ る と考 え，口 腔

衛生指導 に努め て い る．ま た歯科治療 に 対 す る 協力度

か ら，可撤式装置 お よ び顎外固定装置の 使 用 も比 較的

容易 で あ る と推測 して い る．症例 2 に お い て は 永久歯

列 に お い て 空隙歯列弓 で は あ る が 重度 の 不 正 咬合 は発

現 さ れ ず，患者 もエ ッ ジ ワ イ ズ 装置 に よ る 治療 を希望

し て い な い た め，定 期 的 に観察 を続 け て い く予 定 で あ

る．な お ，初診時 に プ ラ ーク コ ン トロ ール 指 導 を行 っ

た に も拘 らず 3 年 6 カ 月後 の 口 腔衛生状態 は や や 悪 化

し て お り，上 顎 左 側 第 一大 臼 歯 に う蝕， ド顎右側第 二

乳 臼 歯 の 残根 を 認 め た ．川 上 ら
261

は 口 腔衛 生 状態 の 改

善 は 冂 腔 衛 生 に 対 す る 個人 の 意識 と 動機付 け に 因 る も

の が 大 きい と 述 べ て お り， 本症例 で は 精神発達遅滞 が

あ る こ と に よ り 口 腔衛生 に 対す る患者自身 の 意識 と動

機付 け を求 め る こ と は難 しく，今後 は家族．特に 母親
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に 意識 の 向、ヒ と 動機付 け を は か る 必要 が あ る と 考 え ら

れ る．さ ら に ，症例 2 は症例 1 に 比 べ 著 し い 不正 咬合

が 認 め ら れ な い こ とか ら，凵 腔 衛 生 に 対 す る 関 心 が よ

り低 く，ま た 年齢 も比較 的高 い こ と か ら，ブ ラ ッ シ ン

グ を患 者 に 任 せ ，家族 の 介助 ・監 督 が 疎 か に な りや す

い と い う点 に も留意 す る必 要 が あ る と思 わ れ る．
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