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キ
ーワー

ド　 マ ル フ ァ ン 症 候群，ロ ン グ フ ェ イ ス ，外科的矯 正 治 療，機能分析，イ ン フ ォ
ー

ム ドコ ン セ ン ト

　 マ ル フ ァ ン 症 候群 の 患者 に 対 し 十分 な イ ン フ ォ
ーム ド

コ ン セ ン ト を行 い 外 科 的矯 正 治 療 を施 行 した ，本症 例 の

治 療 経過，形態 的，機能 的所 見 な どに つ い て 報告 す る，

　患 者 は，　　　 女性，著 し い 上 顎 前突 で，側 貌 は ロ ン

グ フ ェ イ ス で CQnvex 　type，口腔 内所 見 は叢 生，過蓋 咬

合 を 示 す Angle 　II級症 例 で あ っ た．また 骨格的 に は，　 F

顎骨 の 矮小，開大 そ して 後退 （劣 成 長） を伴 っ て い た．

本症 例 に対 し て 術 前矯 正 治療 （1年 9 カ 月），外科手術 （、ヒ

顎前方歯槽部 骨切 り術 に よ る上 顎前歯部 の 遠心 お よ び L

方移 動，下 顎 枝 矢状分割 術 に よ る下 顎骨 の 前 方移動，オ

トガ イ 形成術），術後矯正 治療（1年 2 カ 月），保定観察後，

歯 冠修 復 処置 を行 い 咬 合 の安 定 化 を図 っ た．上記
一一

連 の

総合的な 歯科的ア プ ロ
ー

チ に よ っ て 患 者の 咬合お よ び顔

貌 は著 し く改善 さ れ た こ とが 形 態 的，機能的 分析か ら示

され た ，

（日矯 歯誌 Orthod．　waves 　 57 （5）；349 〜358 ，1998）

Asurgical 　Orthodontic　Case 　Report

　　on 　Marfan　Syndrome 　Patient
with 　Severe　Maxillary　Prognathism

　This　paper 　describes　the　treatment　 and 　the　 mor −

phok エgical　 as 　well 　as 　functional 　findings　of 　a　Marfan

Syndrome　patient　 who 　 underwent 　the　 orthognathic

surgery 　under 　the　satisfactory 　informed　consent ，

　 Patient　 was 　 a 　　　　　　　　　 with 　 severe 　maxil ．

lary　protrusion ，　longface　and 　a　convex 　profile，　Intra
−

（，ral 　findings　indicated　Angle　Class　 II　 rnalocclusion

with 　crowding 　 and 　deep　over 　bite．　 Skeletal　features

included　a 　stunted 　and 　retruded 　mandible （mandibular

deficiency） with 　 clockwise 　 rotation ．　 Patient　 under ．

went 　pre
−
operative 　 orthodontic 　treatment （l　year 　g

months ），erthognathic 　surgery （maxillary 　segmental

alveolar 　osteotomy 　to　distalize　and 　intrude　the　maxil ．

1ary　 anteriors ；sagital 　 splitting 　 ramus 　 osteotomy 　to

advance 　the　rnandible ；genioplasty ），and 　post 　（，pera −

tive　orthodontic 　treatmellt （l　year 　2　months ）．Follow・

ing　retentiQn ，　the　crowns 　were 　reconstructed 　to　stab 卜

lize　the　occlusion ．　Post−treatmerlt　morph 〔，1（，gical　and

functional　analyses 　indicated　that　both　occlusion 　and

the　facial　profile　were 　remarkably 　improved 　by　this

cQmprehensive 　apProach ．

　　　　　 （Orthod．　Wave55 ア（5）：349 〜358 ，1998）
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緒 言

　 マ ル フ ァ ン 症候群 は，常染色体優性遺伝 に よ り結合

組織 の 先 天 的障害 か ら起 こ る疾 患で ，蜘蛛指症 の 別名

に も あ る よ う に 特徴 と し て 長 身 や せ 型 で 四 肢 が 細長

く，ま た漏斗胸 で 心 疾患が あ り 40〜50歳代 で 心動脈瘤

破裂 に よ り死 の 帰転 を と る こ と が 多 い と い わ れ て い

る
ト 14 〕．本症候群 を も つ 患者 の 顎顔面骨格形態 は著 し

い 骨格 「生の 異常 を呈 す る た め ，外科的矯正 治療の 適応

が 考 え られ る．しか しな が ら，手術侵襲 に よ る心臓 に

対 す る リス ク の た め に 外科的矯 正 治 療 の 報告例 は きわ

め て少 な い
H ・12 ）．

　今回わ れ わ れ は ，マ ル フ ァ ン 症 候群 と診断 さ れ た，

ロ ン グ フ ェ イ ス で 著 しい 上顎前突を伴う患者 と遭遇 し

た が，患 者か ら の 治 療 に 対 す る き わ め て 強 い 要 請 が

あ っ た こ と か ら，十分 な イ ン フ ォ
ー

ム ドコ ン セ ン トを

行 い ，顎変形 症 （著 しい 上 顎 前突 ） に 対 す る 外科的矯

正 治療 を口 腔外科，矯 正 科，歯科麻酔科，循環器内科

との 間で 検討 した う え で 処置 を行 い ，形 態的，機能的

に 良好 な結果を得 る こ とが で き た の で 報告す る．

症 例

1 ，患者 の 背景

　患　者 ：　　 女性

　主 訴 ：上 顎前突 （形態的，機能的咬合不全 とそ れ

に 伴 う審美障害）

　家族歴 ：血族結婚 は な い ．親族 に お い て 父方 に 同様

の や せ 型 長 身，下 顎 骨 の 後退 を 伴 う上 顎 前突 を示 す も

の が 父親 を含 め 数人認 め られ る こ とか ら，マ ル フ ァ ン

症候群 に 対 す る遺伝的素 因 を もつ 可 能性が 強い と推察

され た．

　既 往 歴 ・現病歴 ：　　　　　　　　　　 某国 立病院

小児科 で 心雑音 を 指摘 さ れ，　 　　 同院 に て マ ル フ ァ

ン 症候群 と診断．以 後，異 常 な く経過．

　　　　 ，循環器内科で 僧帽弁 の 軽度逸脱 の 診断 （臨

床 心機能分 類 NYHA 　 II） が あ り管 理 の 上 ，経過観察

とな る．こ の 頃 か ら上 顎前突 を呈 す る．

　　　　 ，上 顎前突 を主訴 に 某矯 正 歯科 を受診 し，成

長発育終了 まで 経過観察 と な る．

　　　　 ，左肺 自然気胸 と な るが 胸腔 ドレ ナージ に て

治癒．

　　　　 ，当科受診．患者 か ら顎顔面部 の 形態的，機

能的改善 の た め の 顎矯 正 手術 を強 く要請 さ れ，治療 の

た め 診断資料採 取．

　現 症 ： 1．全身所見 ； 　 　 　 　 　 と

や せ 型 で 四 肢 は 長 く （図 lA ），蜘蛛状 の 指，外 反 足，

脊椎側弯 お よ び 後弯，漏斗胸 と眼球突出 を認 め，強度

の 近視 で 眼 鏡 を着 用 して い た，また，心 機能 は循環器

内科 の 主治医 に よ り経 過 管理 さ れ て い た．

　 2．顔貌所見 ；下顎 の 矮小 お よ び後退 に よ る極端 な

上 顎前突 で 側貌 は convex 　type を呈 し て い た （図 1

B ）．また，正貌 で は下顔面部 の 非対称性 が み ら れ た ．

　 3 ．口 腔内 お よ び顎 関節所 見 ；Angle　II級 overjet

15mm ，　 overbite 　g　mm の 著 しい 上 顎前突 を示 し て い

た．口 蓋 は 深 く，また，上 下顎 歯列 は叢生 を伴 っ た強

い 狭窄が み ら れ た ，下顎 に は 強い ス ピー
彎曲 が 認 め ら

れ た．口 腔 清掃状態 は不 良で ，齲蝕歯が 多数認 め られ

た ，下顎左右第 二 小臼歯 は舌側転位 の た め 抜歯 さ れ て

い た （図 IC ）．ま た，顎関節 で は 閉 凵 時 に ク リ ッ ク音

が 右側顎関節 に 認 め られた ．さ ら に 開 口 運動時，オ ト

ガ イ は左 側 へ 偏位 し機能的 に 障害 が あ る と思 わ れ た，

II．症例分析

　 1 ．形態的分析

　　 1 ＞側 面 頭部 X 線規格写真 に お け る硬組織 と軟

　　　　組織 の 分析

　図 2 は初診時 の 側面頭部 X 線 規格写真 に お け る 代

表的 な硬組織 と軟組織 の トレ ー
ス を示 す．本 図 は，顔

面 頭蓋構造 の 特徴 を端的 に 把握 す る た め，硬 ，軟組織

o）輪郭 を Jarabak分析，　 McNamara 分析，　Wits 分析

そ し て 軟組織分析 の
一

部 を用 い て 示 した もの で ある．

　前頭 蓋 底長 （Nasion−Sella） に 対 す る 下顎骨体長

（cephal 〔jmetric 　Gonion−Menton ）は 68　mm に 対 して

56mm と短 く（正 常値 と して 両者 は ほ ぼ 1 ：1＞15 ），前顔

面高 に 対 す る 後顔面 高 の 比率 （Sella−cephalometric

Gfonion／Nasion−Menton 　X　1｛｝ω は 58％で 前顔面高 が

大 き く，下顎 の 強 い 開大傾向 を示 した ．Wits は ＋ 15

Mm ，　McNamara 　lineに 対 し て P 〔〕int　A が 一6．3mm ，
Pogonion 　

− 37　．5　mm ，ま た 軟 組 織 は 前 後 的 に は

esthetic 　lineか ら上 唇 11　mm ，下唇 8．5　mm の 突出が

み られ ，垂直的 に は 鼻下点か ら上唇下縁 まで の 距離 に

対 し て 上 唇下縁 か ら Soft　Tissue　Menton まで の 距離

は 正常 よ り長 くロ ン グフ ェ イス を呈 し て い た．さ らに

Downs ．
　Northwestern分析で Facial　 angle 　 73．5°，

Convexity　13．2mm ，　 A 　 B　plane　angle
− 12．4

°
，

Mandibular　plane 　angle 　52．  m

，　 Y −axis 　78．2“，　 ANB

9．6
”
，Gonial　 angle 　 148．Oe，　 U 　l−FH 　 120 ．6e，　 L　1−

Mandibular　70，2°で あ っ た （図 3）．こ れ ら の こ とか ら，

特 に 下顎骨 の 矮小，開大，そ して 後退，そ れ に 伴 う前

顔面高の 増大，歯性，骨格性 の II級，さ ら に 上 顎前歯

唇側傾斜，下顎前歯舌側傾斜 が 特徴的で あ っ た ．一方，

軟組織 で は， こ の 骨格 の 形態異常 の た め 著 しい 鳥貌 を

呈 して い た．

　　 2） 正 貌分析
16 ）

　 正貌 で は，右側下顎枝 が 左側 よ りもや や長 い た め ，

オ トガ イ 部 は左 側 に 偏位 し非対称 を 呈 し て い た．ま た，

N 工工
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　 　 C
図 1　 初診 時

B ：顔貌 写 真 　 C ：ロ腔 内写 真

Ricketts の 正 貌分析 の 結果 か ら，上顎骨 の 幅径（Jugal
process 間 の 幅径） お よ び下 顎 骨 の 幅径 （Ant｛gonial
protuberance 間 の 幅径） は 狭窄 して い た ．

　　 3）模型分析

　歯 の 幅径総和 は，ほ ぼ 平均値 で あ っ た．しか し，歯

槽基底 に お い て，上 下 顎 と も犬 歯間 お よび 大 臼 歯間幅

径 が き わ め て 狭窄 し て お り，歯 と歯槽基底 と の 著 しい

不調和が観察 され た．

　 2．機能的分析

　Gnathography に よ る下 顎 位 の 検討
17）

（図 4A ）

　Gnathography に よ っ て 中心位 （以下，　 CR ） と 中心

咬合位 （以下，CO）との 下 顎頭 の位置変化を調べ た 結

果，CR に 対 し て CO は，左側下顎頭 が 約 1，6mm 前方

に シ フ ト して お り，右側下顎頭 の ズ レ は僅 か で あ り，
垂 直的 に は 下顎頭 の 位置変化 は ほ と ん どみ られ な か っ

た．

III．診　断

　本症例 は ，著 しい 叢生を呈 し，下顔面 の 左右非対称

を伴 っ た 下 顎 骨 の 矮小 ，開大 ， そ して 後退 を示 す ロ ン

グ フ ェ イス の 骨格性上顎前突 （Angle分類 II級 1類）で

あ る．な お，患者は　　　　 の マ ル フ ァ ン 症候群 で ，

本症候群 の 凵 腔内所見 を含 む 全身的な形態的特徴 を有

し て い る．

N 工工
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図 2 側 面 頭 部 X 線規 格 写 真に お け る 硬 組

　　 織 と軟組織

　初 診 時 の 代 表 的 な分 析 に お け る 数 値 を 示

す．単 位 ： （mm ）

　S−N ；Ceph．Go −Me ＝ 68 ：56

　S−Ceph ．Go／N −MeXIOO ＝58．2％
　 Wits＝十 15　mm

　McNamara ：Pt　A （
− 6．3mm ）　Pog （

−

37．5mm ）

　E−line：upper 　lip （十 11　mm ）　lower 且ip

（十 8．5mm ＞

　 Sn −Stm ：Stm −Mes ＝ 25 ：55

IV．治療方針

　 上 下 顎 骨 の 不 調和 ， 上 下顎歯列 の 著 しい 叢生 ，前突

を 改善 す る た め 外科的矯正治療を行 う．こ こ で は，考

え ら れ る術前矯 正 治療， 手術 ， 術後矯 正 治療 を含 む

Visual　 Treatment　Objectiveを示 す （図 5），

　 1，Surgical−Vig．　ual 　Treatment　Objective（1）（以

下，SVTO ） お よ び set 　up 　model に よ る外科的矯 正

治療計画

　 S−VTO （1 ）に よ る手術計画 で は，小 臼 歯部 に お け

る上 顎 前方歯槽部骨切 り術 に よ り上 顎前歯部 の 上 方 お

よび 後方移動，さ らに 下顎枝矢状分割術 に よ る下顎骨

体 の 反 時計 回 りの 回転移動 お よ び前方移動 を行 う．ま

た，審美的側貌 を得 る た め，オ トガ イ形成術 を併 用 す

る方針 を とっ た ，

　 2 ．抜歯を前提 と した 術前矯正治療 を行 う．抜歯 の

位置と数の 決定に際 し て は ， （1）叢生 の 改善 お よ び歯

軸 の 整直，（2）上下顎骨 の 移動暈 （上顎 の 後方移動

下顎 の 前方移動 〉，（3）治療後 の ヒ下顎歯列 の 安定 した

咬合（犬歯 の 1 級関係 ，臼歯 の 1 歯対 2 歯 の 咬合），（4）

テ レ ス コ ピ ッ クバ イ トに 対 す る 矯正 装置 の 装着等 を考

慮 し て ，上 顎左右第
一，第 二 小臼歯 4 本 を抜歯 す る．
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16C

町 voxi しyA

−HPlmoMmdi
加 1＆rP1日調騾

Y・脳iB

0じじ匚巴肥1pL箆囗c
匸囗terincl ■巳■

M6 ●n 　　S．D．　 Prc．Tr 　 Po電重．　Tr
邸 ．9　 　 L69 　 　 　 T3．S　 　 BO．4

5．5　 　 2．934
．3　　 1．81L3

、2　　　　・2．9
」12．4　 　　 ■1．1

Z6、4　　　3、83 　　　　52．0　　　44．1
G4．3　　　2．27 　　　　7B ．Z 　　　71 ．9

8．6　　 5．56 　　　23．6　　　艮4．4
121．9　　 3．fig　　 117．0　　 113．2

Lr1 巴o　occlessl 　　 23．7　　 5．30
L．L　tO　M馳囗dibul風r　　98，2　　　　　4．OB
U・1tuA −Pp18u6 　　 9．2　　 1．24

FHtoSNSNASNB

州 B

5．8　　1．0783
．2　 　　1．44

s．s　 　 26．970
．2　 　 e7．121
．2　　　 t2．2

7．5　 　 　　7．S77
．1　 　　 70．6

跚 ．4　　　3，22 　　　　675 　　　　70，9
2r8　　　1．9D　　　　9．G　　　 O ．3

V −t竃oFH 　　　　　115．2　　 5．e6 　　120，6　　 115、O
Lr1 匚o 服 　　　　　　58、0　　5、錦 　　　57．8　　 4S．7

Goniel 　a囗91eRE
皿us　an ；lo120

．2　 　 4、04　 　 14S．0　 　 142、7
助 ．7　 　 4，55　 　 　 糾 ．2　 　 Sl．o

＿ 　　bcfort　trt8t皿6皿電
　 　 　 a 【tcr　trcetmenl

　　　　　　一
”

十

勃　 　　　　 　Loo

L口　　　　　　　o 20

L ．9
m　　　　　　　四

50　　　　　　　釦 ，囗

自 B眇

uO 」冊
」 2ひ 附　　　　　　　棚

即 ］囲　　　　　　no

o η

『 LO

η 鉤
男

嚠幽 切

］ 　　　　　　1 齟30
冊

1Lり 11 踟
扣

図 3Downs −Northwestern 分 析

初診時 と動的治療終了時 に お け る 計測 結果を示 す．

な お ，下顎左右第二 小臼歯 は舌側転位 の た め 既抜 され

て い た．

　 3．矯 正 装置 は．022イ ン チ の ス トレ ートワ イヤー
シ

ス テ ム （SWA ，　 Roth 　set　up ，　 A カ ン パ ニ ー，東京）

を 用 い た．

V ．治療経過

　 1．術前矯 正 治療

　 2 ．手術直前 の 治療方針 の 再検討

　術前矯正治療 は，約 1年 9ヵ 月 を要 し た．

　　 1）最終的 な S−VTO （II）に よ る paper 　surgery

　術前矯正 治 療終 了 時 の S−VTO （II）で は，．ヒ顎 前方

歯槽部 骨切 り術 を 行 い 上 顎切 歯部 を 7mm 後退，2

mm 上方移動，また 下顎 に つ い て は
．
ド顎枝矢状分割 を

行 い 歯槽部 を含 む 骨片 を上 方 に 回転 させ ， さ ら に オ ト

ガ イ 形成術 に よ り 16mm の 前方移動 を 行 う手術方針

と した．

　　 2）咬合器 を用 い た model 　 surgery

　 上 顎前方歯槽部 の 位置決め は ， S−VTO （II）の 上 顎

移動量 を 参考 に．ヒ顎 前方歯槽部骨切 り術 に よ る．ヒ顎前

歯部 の 上 方 な ら び に 後方移動 を 咬合器 上 の 模 型 で 行

い ，上顎固定用 ス プ リ ン ト （第 1 ス プ リン ト） を 作製

し た．そ し て 下顎枝矢状分割術 に よ る 下顎骨体 の 反時

計 回 リへ の 回 転移動 お よび前方移動 を 行 い ，下顎固定
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A

B

c

　 図 4Gnathograpy に よる 下 顎位 の 分析

　実線 は CR （solid 　model ） に 対する CO の 位

置 を示す，
　 A ：初診時　 B ：手術 前　 C ：手術 後

用 ス プ リ ン ト （第 2 ス プ リン ト）を 作製 し た．

　 3 ．外科手術

　歯科麻酔科管 理 の も と
， 全 身麻酔下 で 行 っ た．

　　 1 ） 上 顎 前 方 歯槽部骨 切 り術

　手術 に 先立 ち 、ヒ顎 左側第
一

お よ び 第二 小 臼歯 の 抜歯

を行 っ た．そ して そ の 抜歯空 隙 お よ び術前矯正 治療 に

て 確保 し た 反 対側 の 空隙 の 骨 を切 除 し ， 上 顎前方歯槽

部 骨 切 り術 を施 行 し た．引 き続 い て ，前方部骨片 を 後

方 お よ び上 方 に 移動 し ， 第 1 ス プ リ ン トに て 最終的 な

位 置 を決 定 した 後 ミ ニ プ レ ー
トに て 骨接合 を 行 っ た ．

　　 2 ）下顎枝矢状分 割術

　下 顎 枝 矢 状分 割術 に よ り反 時計回 りへ の 回 転お よ び

前方移勤 を行 い 第 2 ス プ リ ン トに て 位置決 め した 後 ス

ク リ ュ
ー

に て 骨 接合 を 行 っ た．

図 5　Surgical−VTO （1 ）に よ る術 前 矯 正 治

　 　 　療，外 科 手術 お よび術後 矯 正治 療 の 予

　 　 　測

　　 3 ） オ トガ イ形成術

　オ トガ イ部 を 3段 に 切離 し ， そ れ を 階段状 に 前方へ

突出 さ せ ，ス ク リ ュ
ーお よ び ワ イ ヤ ーに て 固定 し た ．

　　 4 ）顎間固定

　顎骨 の 移動量 が 大 き く骨接合部 も少 な か っ た た め ，

第 2 ス プ リ ン トを介在 させ た状態 で約 4週 間 の 顎間固

定 を行 っ た ．

　 4 ．術後矯正 治療

　術後約 2 カ 月で 術後矯 正 治療 を 開始 した ．術後約 1

年 2 カ 月 で 保定 に 入 D ， 上 顎ベ ッ グタ イ プ リテーナー
1

下顎 フ ィ ッ ク ス ド タ イ プ リ テ ーナ ーを装着 し た ．図 6

は，動的治療終了時 の 顔貌お よび 口 腔内 の 状 態 を示 す．

VI．治療結果

　 1 ．顔面形態

　術前矯 正 治療 1 年 9 カ 月 ， 上 下顎 骨手術 と入 院期間

を 含 め て 約 3週 間，術後矯正 治療 1年 2 カ 月 で 動的治

療 を 終了 した，そ の 後 ， 6 カ 月の 保定期 間 を お き ， 歯冠

修復処置 を指 示 し た ．図 6 に 示 さ れ る よ う に ，上 顎前

歯部 の 後退，下顎 お よび オ トガ イ 部 の 前方 移動 に よ っ

て 顔貌 は 著 し く改善 さ れ，ま た 歯列 で は 良好 な 咬頭嵌

合 が 得 られ た．こ れ に よ り， 困難で あ っ た 口 唇閉鎖が

容易 と な っ た だ けで な く，自然 な 笑顔 が 作 れ る よ うに

な っ た ．

　治療前 後 の 側面頭部 X 線規格写真 で の ト レ ー
ス の

重 ね 合 わ せ で は ， 上 顎前 方歯槽部 骨切 り 術 に よ る

Point　 A の 後退，下 顎枝矢状 分割術 に よ る Gonial

angle の 変化 お よ び オ トガ イ 形成術 に 伴 う Pogonion

の 前方移 動 に よ り，Facial　 angle は 大 き く，そ し て

CQnvexity，　 Mandibular 　plane　angLe
，
　 Y −

axis
，
　 ANB

は そ れ ぞ れ 小 さ くな り，骨格的に も大 き く改善 が み ら

N 工工
一Eleotronio 　Library 　



Japanese Orthodontic Society

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Orthodontio 　Sooiety

354 　　日矯歯誌 Orthod，　Waves 　 5ア （5）：349 〜358 ，1998

図 6　 動 的治 療終 了時 の 顔 貌 お よび 口 腔 内 写真

れ た （図 3，7）．ま た 図 8 は ，動的 治 療終 了 後 5 年 11

カ 月 を経過 し た 凵 腔 内 の 状 態 を示 す．凵 腔 内で は ，上

顎 リテ
ーナー

の 使用時間が 短 く歯冠修復処置に よ る咬

合の さ らな る 回復 を指 示 した に も拘 わ ら ず 患者 の 都合

で 処 置 が 行 わ れ な か っ た こ と もあ り，犬歯 第
一

大 臼

歯間 に ス ペ ース が 認 め られ た．下 顎 の フ ィ ッ ク ス ドタ

イ プ リテ
ー

ナ
ー

は ，こ の 間 に 脱落 し，そ の 後放置 さ れ

た た め 叢生 が 出 現 し て い た．図 9 は 動的治療終了時 と

動的治療終了後 5 年 11 ヵ 月 の 側 面 頭部 X 線規格写真
で の トレ ース の 重 ね 合 わ せ を示 す．上 顎 前歯 は 1mm

前方 へ の 傾斜移動 が 認 め ら れ た ．ま た ，下顎 前歯の 2

mm の 挺 出 に よ り overbite が 深 くな っ て い た ．骨格的

に は 大 き な 変化 は な い が ，オ トガ イ形 成術 を行 っ た部

位 に お い て 骨 吸 収 が 観 察 さ れ た．し か し，軟組織 に は

ほ とん ど変 化 が認 め られ な か っ た ．

　 2．顎機能

　　 1 ）サ ホ ン ビ ジ ト レ ーナ ーに よ る 検討 （下 顎 切歯

　　　　点付近 の 運動軌跡〉

　計測 は 水平面 に て 手術 前 （1 週間前），手術後 （2 カ

月後），動的治療終了後 （直後） に 行 っ た．

　手術前 の 計測 （図 10A ）で は 側方運動域 は大 き く，
一
ド顎 を前方 に 突出 した 状態で 側方運勤を行 っ て い た．
ま た ，前後運動 は 不 安定 で あ り，咀 嚼運 動 に お い て も

側方運動域 を充分 に 使 っ て 行 わ れ て い な か っ た．

　手術後 の 計測 （図 10B ）で は 側方運動域 は極端 に 小

さ く ， 特 に 左 側下顎頭 の 動 き が 抑制 さ れて い たが ，前

後運動 は や や 安定 し て き て い た ．咀 嚼 運 動 は左 側 で行

わ れ て お り ， 運動 の 集約性 の 乱 れ も あっ た．

　動的治療終了 後 （図 10C ）の 計測 で は 側方運 動 域 も

回復傾向に あ り， 最後退位 もは っ き り とみ えた ．前後

運動 は や や 左 に 傾 い て い た ．咀 嚼運動 は 右 よ り また は
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前方位 で 行わ れ る こ とが 多 くな っ た．

　　 2 ）Gnathographyに よ る検討

　Gnathography に よ り初診時，手術前 （1 週間前），

手術後 （2カ 月後） に 下 顎 位 の 計測 を行 っ た ，

　初診時 （図 4A ＞は CR に 比 べ て CO で は左側下顎頭

で 前方 へ 1．6　 mm ，右側 で 前方 0．6mm ，下 方 O．2mm
の ず れ を認 め た．

　手術前 （図 4B ）は CR に 比べ て CO で は左側下 顎 頭

で 後方 へ   ．5mm ，右側 で 後方 2．5　mm ，下方 3mm へ

の ずれ と な っ た．

　 手 術後 （図 4C ）は CR に 比べ て CO で は 左 側下顎頭

で 後方 1．2　mm ，下方 〔〕．lmm で 後外方 に，右側 で は 後

方 0．9mm ，下 方 1mm で 後内方 に ず れ て い た，

考 察

1 ．マ ル フ ァ ン 症候群を示 す患者 の外科的矯正 治療に

　 　 つ い て

　 マ ル フ ァ ン 症候群 は結合組織 の先 天 的障害 に よ る遺

伝性疾 患 で あ る と言わ れ て い る．今泉
1‘｝

に よ れ ば，近年

そ の 原因 と し て 細胞外 マ ト リ ッ ク ス の ミ ク P フ ィ ブ リ

ル の 異 常が 原 因 と 考 え ら れ る よ う に な り， 1993年
Dietz’3｝に よ リフ ィ ブ リン 遺伝子 （FBN 　1）の 変異が 発

見 され FBN 　1が 本 症 候 群 の 原 因遺伝 子 で あ る と証明

さ れ た，と し て い る．また，そ の 遺伝様式 は 常染色体

優性遺伝 で あ り，発 生頻度 は 10万 人 に対 し 4〜6人
7〕，

男女 間で は 若干，男性 が 多 い と い わ れ て い る
1°〕．本症候

群 は，心血管系 に お い て 大動脈閉鎖不 全，僧帽弁逸 脱，

解離性動脈瘤 が 認 め られ る こ とが 多 く治療 に 対 し て リ

ス ク をもっ て い る．そ の た め 口腔領域 に お け る観血処

置 を伴 う治療例の 報告 は少 な く，藤沢 ら m
の 下顎前突，

　 　 　 be「σretreatment
−一一一一一aftertreatment

図 7　初診 時 と動的治療終 了時 の 側 面頭部

　　 X 線規格写真 に お け る硬組織 軟組織

　　　の重 ね 合わせ

　動 的治療終了時の 代 表的な分析 に お け る数

値を示 す．単位 ：（mm ）

　N −S ：Ceph ．Go −Me ＝68 ：62

　S−Ceph．Go／N −Me × 100＝60．4％
　 Wits＝− 0．5mm

　McNamara ：Pt　A （
− 12　mm ）　Pog （

−

18mm ）

　E−line：upper 　lip（− 1mm ）　lower 　lip（O

mm ）

　 Sn−Stm ：Stm −Mes ＝ 26 ：51

図 8　動 的治療終了後 5 年 11 カ 月の ロ 腔 内写 真
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　 　 　 after　treatme 冂t
−一一＿一一at　5　years　l　l　mOnthS

　 　 　 aftertreatmen 電

図 9　動的治療終了時 と動的治療終了後 5 年

　　　11 カ 月の 側面 頭部 X 線規格写 真に お

　　　け る硬 組織 と軟組織重 ね合わ せ

　動的治療終了 後 5 年 11 カ 月の 代 表的 な 分

析 に お け る数 値 を示 す．単位 ： （mm ）

　 N −S ：Ceph ．Go −Me ＝ 68 ：62

　S−Ceph ．Go ／N −Me × 100 ＝60．4％
　 Wits ＝ 0．5mm

　McNamara ：Pt 　A （− 12　mm ）　Pog （−

22mm ）

　E −line：upper 　 lip（− lmm ）　 lower　 lip
（− 0。5mm ）

　 Sn −Stm ：Stm −Mes ；26 ：50

片倉 ら
12 ｝の上顎前突 に 対 す る外科的矯正治療 の 報告が

あ る に と ど ま っ て い る．本症 例 に お い て も ， 外科的処

置 を行 う際の 全身麻酔 を始 め 全身管理 を考 え た場合，

身体へ の リス ク は大 き い もの と思 わ れ た．し か し ， 患

者か ら は 身体上 の リス ク をも厭 わ ない ，形態的，機能

的 改 善 へ の き わ め て 強 い 要 請 が あ っ た．一
方 ， 患 者 の

強 い 希望 が ある とは い え 医療行為 を行 う立 場 で の 責任

とい う観点か ら担当術者間で の 協議 を重 ね た ，この結

果， 1 ）本患者 の 心 血 管系 の 障害 は 幸 い 軽度 で あ り，

現 在 に至 る ま で 心 血管系上 の処置 は 行 っ て お らず，特

に 20 歳代 に な っ て か ら は問題 が み られ な い こ と，2 ）

十分 な 余身管理 の も と に，全身麻酔下 の顎手術が 可能

で あ る と考 え られ た こ と，3 ）外科的矯 正 治療 に よ っ

て，形態的，機能的改善 を 図 る こ と は本 人 の 日常生活

の 質的向上 （Quality　 of 　lifeの 向上 ） を促 し，患者 の

人生 に大 い に 潤 い を与 え る もの で あ る と考 え られ る こ

と，等 の 理 由で ，本患者 の 希望 を受 け 入れ て 処置 を行

う方向 で 話 を 進 め る こ と とな っ た．本人 と そ の 家族 を

交 え ， 口 腔外科 ， 矯正 科 ， 歯科麻酔科 の ス タ ッ フ と と

もに数度 に わ た る カ ン フ ァ レ ン ス の 末，患者 と医療担

当者 との イ ン フ ォ
ーム ドコ ン セ ン トの 成立 を 確認 し，

包括的 な 治療 を行 うこ とに した ．な お ，手術 に 際 し て

は ， 本症 例 の よ う に 僧帽弁 逸 脱 を合併 し て い る症 例 は

僧帽弁 の 閉鎖が不完全 なた め，収縮期 に左室か ら左房

へ 血 液 が 逆 流す る こ とが 考 え られ る．管理 上 こ の 逆流

を減少 させ る こ とが 望 ま しい が ，他 の 僧帽弁閉鎖不全

症 とは 違 い
， 左 室 内容積 が 減 少 す る と逸 脱 の 程度 も大

き くな り逆流量 も増加 す る．そ の ため，適切 な循 rVnJfiエ

液 量 の 維持，頻脈 の 防止 ， 心 収縮力 の 増加抑制，等 の

配慮を し た．また，細菌性 の 心 内膜炎 の 予防 の 目的で

術前か ら抗 生 剤 を投与 した さ らに 呼吸 器系 で は ， 胸

郭 の 異常 に 伴 う呼吸機能 の 低下 や 肺気腫 が 起 こ る こ と

が 考 え ら れ る．こ の た め 本症例 の よ う に 自然気胸 の 既
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往 の あ る よ うな 患者 で は，麻酔中 の 陽圧換気 に よ り気

胸 を きた す可能性 が あ る た め，気道内圧 を過度 に．ヒ昇

させ な い よ う に 注意 す る な ど ， 術前 ， 術中，術後 の 十

分 な 配慮 の もと に 手術 が 行 わ れ た．

II．ロ ン グフ ェ イス に 対す る 外科的処置

　本症例 の よ う に 極度 な ロ ン グ フ ェ イ ス を 示 す 患 者 の

処置 で は，Lefort　 I型骨切 り術，下顎枝矢状分割術 に

よ っ て．ヒ下 顎 骨 の垂 直 的，前後的 な 異常 の 改 善 ， また

オ トガ イ形成術 に よ る軟組織 の
一

層 の 改善な ど を計画

す る こ とが 多い
ls−23 ｝．し か し な が ら，　 Le　 fort　 I型 骨

切 り術 で は，上 方，後方移動量 の 限界が あ るだ けで な

く手術侵襲 が 大 きい こ と，そ し て上 方へ の 移動 に よ る

鼻腔容積 の 減少 な どが 考 え ら れ る ．本症例 で は、ヒ方 へ

の 移動量，後 方 へ の 移 動量 が 大 き く な る こ とが S
VTO お よ び set 　up 　model か ら予測 され た．また，前

述 の 心臓 へ の リス ク等 を考慮 し，上 顎 に お い て は手 術

侵襲 が 比 較的少 な く手術効果 の 高 い 上 顎前方歯槽部骨

切 り術 を選択 し，下顎 に お い て は 下顎枝矢状分 割術，

オ トガ イ形成術 を 併用す る方針 を 決定 した．

m ．顎機能の 検討

　 サ ホ ン ビ ジ トレ ーナ ーに お い て，手術前 に は運動 限

界域は大 きか っ た が ，著 し い 不正 咬合 の た め咬合状態

が 悪 く十分 な 咀嚼運動 が 行 え て い な か っ た，手術後，

特 に 左 側下顎頭 で の 運動障害 が み られ ，長期間 の 顎間

固定 に よ り下顎頭 が 癒着 を起 こ した 可能性が 考 え られ

た．しか し ， 動的治療終了後，左右 の 運動域 を十分 に

使 っ て い る こ とで 歯 の 接触関係 が か な り回 復 して い る

様 子 が 伺 え た．ま た，Gnathography で は，初診時 の

CR と CO と で の 位置的 ズ レ は 大 き くは な く，安定 し

て い た．しか し ，手術 前 の CO で は右側下顎頭 で 後
．
ド方

へ の 大 きな 牽引が あ り，右側大 臼 歯 の 早 期接触 の 存在

が 示 唆 され ， 必ず し も咬合 と して の 下顎頭 の 位置 は 良

好 と は い え なか っ た．手術後，下顎頭 は下 方 に牽引 さ

れ 顎関節症状 は 出 に くい と思わ れ た．

　 こ れ らの 顎機能 の 検討 で，術前 は安定 した 顎機能 を

有し て は い た が，咀 嚼機能 か ら は咀 嚼が 困難 な所見が

み ら れ た．一方，手術後 は CR と CO の ズ レ が あ り，下

顎頭 の 運動障害 も推察 さ た．しか し，1年 2 カ 月の 術後

矯正治療 に よ っ て 安定 し た 傾向 が み られ る よ う に な

り， 運 動機能 に も 回復傾向が 認 め られ た．

結 論

　 1．マ ル フ ァ ン 症候群 と診断 さ れ た 著 し い 上 顎 前

突，叢生症例 に 対 して 十分 な イ ン フ ォ
ーム ドコ ン セ ン

トを確立 し ， 慎重 な 全身管理 の も とに 外科的矯正 治療

を行 い ，形態的，機能的咬合 の 達成，硬組織，軟組織

の 形態的改善 に 良好 な 結果 を得 た，こ の よ うな対処 に

よ り本症例 の よ うな 患者 に お い て も 日常生活 の 質的向

上 （Quality　 of 　lifeの 向上 〉 を 図 る こ とが 可能 で あ る

と考 え られ た．

　 2 ．本 症 例 に お い て サ ホ ン ビ ジ ト レ ーナーと

Gnathography を用 い て 顎運動 の 評価 を 行 っ た．外科

的矯正 治療 に よ っ て 咀 嚼機能回復 を図 り成功 した が ，

一
時顎機能 は 低下 した．しか し，そ の後再構築 し た 咬

合 は ， 生 体 の も つ 許容範囲の 中で 順応 し機能 が 向上 し

て い た．

稿 を終 え る に あた り，顎機能検査 に つ い て ご助言い た だ

い た中沢 勝 宏 博 士 に 感 謝 の 意 を表 します．

文 献

1）向井利
一，丹羽靭負 ：マ ル フ ァ ン 症候群 に 就 い て ，

　　皮紀 59 ：175−184， 1964．
2）中村保夫，大橋　叔，朝波惣

一
郎 ：Marfan ’

s　syn ・

　　drome の 1例，日 口外誌 16 ：364−367，1970，
3） Murdch，　J．　L．，　Walker，　B．　A．，　Ilalpern，　B ．　L ，　et

　　al．：Life　expectancy 　and 　causes 　of　death　in　the

　　Marfan　syndrome ，　New 　Engl　J　Med 　286 ：804−

　　808，1972．
4）竹中 正 純，大 野輝 男，秋 山昭雄，他 ：Marfan ’

s

　　syndrome の 1例，　 rl科誌 25 ：473−478，1976．
5）野原 義 次 ：Marfan 症候 群，日本 臨症 35 ：288−

　 　289，　1977，
6）小 111邦 明，三 浦 廣 行，岡 田俊 司，小 口 順 正 ：

　　Marfan’s　sylldrome の 1症例，日 口 外 誌 24 ：765

　 　771，　1978．

7）Pyeritz，　R．　E ．　and 　McKusick ，　 V．　A ．：The 　Mar −

　　fan　Syndrome ：Diagnosis　and 　Management ，　N

　　Engl　J　Med 　300 ：772−777，1979．
8）荒嶋真

一
郎 ：Marfan 症候群，日本臨床 40 ：188−

　 　 189，　1982．
9）登内喜美江，河野美砂子，木暮 エ リ，他 ：Marfan ’

s

　　Syndrome の 1症 例の歯科的所 見 ，小 児歯誌 25 ：

　 　463−476，　1987．

10＞Mose ，　R ．　P ，，　Pyeritz，　R ，　E ，　Bieber，　F．　R ．　et　aL ；

　　Diagnosis　and 　Management 　of 　lnfantile　Marfan

　　Syndrome，　Pediatrics　86 ：888−895，1990．
11）藤沢孝司，秋山順史，若杉正 則，他 ：下顎前突症

　　 を 伴 っ た マ ル フ ァ ン 症候群 の 1例 ，日 顎 変 形 誌

　 　 2　：79−83，　1992，

12） 片倉　朗，石 川 維範，高崎義人 ，他 ；著明 な 上 顎

　　前突，下顎後退 を 伴 う Marfan 症候群患者 の 外科

　　的矯 正 治 療 ，日 顎 変形抄録集 ：86，1992．
13）Dietz，　II．C．，　McIntosh，1．，　Sakai，　L．　Y．，　 et　 al．：

　　Four 　Novel　FBN 　l　Mutations ：Significance　fer

N 工工
一Eleotronio 　Library 　



Japanese Orthodontic Society

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Orthodontio 　Sooiety

358 　　日矯歯誌 Orthod ．　Waves 　 57（5） ：349〜358，1998

　　 Mutant 　Transcript　Level　and 　EGF −like　Domain

　　Calcium　Binding　in　the　Pathogenesis 　of　Marfan

　　 Syndrome ，　Genomics 　17：468，1993．
14）今泉　清 ：Marfan 症候群，　 Molecular　Medicine

　　 33 ：270−271，1996．
15）宮下邦彦 ： カ ラ

ー
ア トラ ス X 線 解剖学 とセ フ ァ

　　 ロ 分析法，初版，東京，1986
， ク イ ン テ ッ セ ン ス

　　出版 ， 230．
16）根津　浩，永 田 賢司，吉田 恭彦 ， 菊 地 　誠 ：歯科

　　矯正 学　バ イ オ プ ロ グ レ ッ シ ブ 診断学，初版，東

　　京，1984，ロ ッ キーマ ウ ン テ ン モ リ タ ， 55−59．
17）中沢勝宏 ， 古賀正 忠 ： 目で み る顎関節症 の 診断

一3

　　D グ ラ フ ィ ッ ク ス 表示 を用 い た 咬 合診 断
一

， 歯界

　　展望 75 ：865−878，　1990．
18） Bell，　W ．　H ．　 and 　McBride

，
　K ．　L，：Correction　 of

　　the 　long　face　syndrome 　by　Le　Fort　1　osteotomy
，

　　Oral　 Surgery　 Oral　 Medicine 　Oral　 Pathology

　　 44 ：493−520，1977．
19） Bell，　 W ．　H ．　 and 　 Creekmore，　 T ．　D ．：Surgical

　　correction 　 of　the　 long　 face　 syndrome ，　 Am 　 J
　　Orthod　71 ：40−67

，
1977．

20）Turvey ，　T ．　A ．，　Zaytoun ，　H ．　S．　and 　Proffit，　W ．

　　R．：Simultaneous　 superiorrepositioning 　of 　the

　　 maxilla 　 and 　 mandibular 　 advancement ，　 Am 　 J

　　Orthod　Dentofac 　 Orthop　94 ：372−383，1988．
21＞和 田 昌久 ， 古賀正 忠 ， 瀬端 正 之 ：別冊 the　Quintes−

　　 sence
’90 成人 の 歯科治療 と 矯正，東京，1990，ク

　　イ ン テ ッ セ ン ス 出版 ， 312−322．
22）和田昌久，柴垣光志，渡辺和也 ，他 ：全上顎同時

　　移動術 に お け る 上 顎歯槽部 の 三 次 元 的位置付 け に

　　関す る臨床的考察
一Le　Fort　I　 osteotomy に お け

　　る face　bow の 利 用
一，東京矯歯誌 1 ：99−109，

　　1991．
23） プ ロ フ ィ ト ・ウ ィ リア ム R ：プ ロ フ ィ トの 現代歯

　　科矯 正 学 （作 田　守監 修，高 田 健治訳），第 1版，

　　東京，1989，ク イ ン テ ッ セ ン ス 出版 ， 533−537．
24）石 川春 夫，古賀 正 忠 ： ス ト レ ー

ト ワ イ ヤ
ー

テ ク

　　 ニ ッ ク，第 1 刷，東京，1997，ク イ ン テ ッ セ ン ス

　　出版 ， 85−100．
25）McLaughlin

，
　R ．　P ．

， 古賀正 忠 ：第 3世代の SW シ

　　 ス テ ム に つ い て ，矯 正 臨床 ジ ャ
ーナ ル 147 ：11−

　 　 24，　1998．

主 任 ：
一

色 康 成 教授 　 1998 年 4 月 8 日受付

連絡先 ：喜 田 賢 司

　　　 東 京歯 科大 学歯科矯 正 学講 座

　　　 〒 101−0061 東京都千代 田 区三 崎 町 2−9−18

N 工工
一Eleotronio 　Library 　


