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Abstract

　　Object：We previously reported that patients with hereditary disorders of connective tissue
（HDCT）or post－traumatic condition（PTC）may present with lower brain stem symptoms attributable 
to occipito－atlantoaxial（OAA）instability. We performed occipito－cervical fusion（OCF）using instru-
mentation for OAA instability. We examined the factors that influence the outcome and have reported 
the preliminary results. 
　　Materials and Methods：Osseous structures comprising the cranio－cervical junction were 
investigated morphometrically using a reconstructed 3D and 2D computed tomography（CT）. We 
detected OAA joint instability in 445 patients with HDCT, PTC, degenerative diseases, cranio－cervi-
cal anomalies（CC anomaly）, rheumatoid arthritis（RA）, and tuberculosis. Surgical indication for OCF 
was determined on the basis of cranio－cervical traction test. OCF was performed in 250 patients 
using VERTEX MAXTM or SynapseTM reconstruction system, human fibula allografts, and INFUSE�  
（rhBMP）. We used navigations systems such as the Orbic 3D（intraoperative C－arm based CT sys-
tem）and the Kolibri navigation system. 
　　Results：Out of 250 patients, 200 patients（80％）showed improvement or resolution of signs 
and symptoms；condition of 40 patients（16％）remained unchanged and that of 10 patients（4％）
deteriorated. Complete fusion was confirmed in 212 of 250 surgical cases（85％）using reconstructed 
2D－CT and dynamic plain cervical X－ray examination. The problems encountered included instru-
ment fracture, increasing instability at the next level after fixation, and incomplete fusion. The rates of 
improvement of clinical symptoms and complete bony fusion were significantly lower than those with 
HDCT, CC anomaly, and RA. The rate of development of novel lesions was significantly higher in 
patients in which fusion was performed at the C3level. 
　　Conclusions：OCF is effective for improving and stabilizing symptoms in patients with OAA 
joint instability. The cranio－cervical traction test was an important pre－operative procedure for select-
ing the surgical procedure. Complementary materials for bony fusion should be used in HDCT and 
RA patients. Although appropriate short segment fusion is necessary, several of our cases required 
long fusion. Considering the advantages and disadvantages of OAA joint fusion, the surgical indica-
tion should be selected carefully. 
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　頭蓋頚椎移行部の解剖の詳細な検討と，MRI，CT な

どの画像診断技術の進歩により，頭蓋頚椎移行部におけ

る不安定性の客観的・定量的評価が可能となった1～6）．

このことから，従来では見過ごされてきた頭蓋頚椎移行

部の関節に不安定性のある症例が多くみつかるように

なった7～11）．著者らも，hereditary disorders of connective 

tissue（HDCT）の症例や頭頚部外傷後の症例が高率に頭

蓋頚椎移行部の関節に不安定性を有することを報告し

た12～14）．一方で，固定のために補強材料としての instru-

ment が開発，改良されてきた．さらに，手術支援として

のナビゲーションシステムが開発された．これらによっ

て最近では，頭蓋頚椎移行部の関節に不安定性のある症

例に後頭骨頚椎の固定が行われてきており，それぞれの

報告で良好な治療成績が報告されてきている15～27）．

　著者らは，頭蓋頚椎移行部の関節に不安定性を有する

疾患，奇形性の病変に対して instrument を用いた後頭骨

頚椎後方固定を行ってきた．本稿では，頭蓋頚椎移行部

の関節に不安定性のある症例に対して著者らの行ってき

た治療戦略とその初期成績を報告する．

 

　North Shore University Hospital（New York, USA）にお

いて，2006 年 4 月～2010 年 3 月の間に，頭蓋頚椎移行

部の関節に不安定性（後述）を有した HDCT，変形性疾

患，頭頚部外傷後の不安定性，頭蓋頚椎移行部の骨奇形

性疾患，関節リウマチ，ダウン症候群，結核性病変の計 

445 例に，頭蓋頚椎移行部の関節に不安定性（後述）を

認めた．従来からの診断基準による環椎軸椎亜脱臼を

伴った例は含まれているが，環椎軸椎亜脱臼のみの例は

除外した．頭部外傷後症例の診断基準は，Glasgow Coma 

Scale 13 点以下の頭部外傷を経験し，頭蓋内に占拠性病

変を認めなかった例とした14）．HDCT は家族性に発症す

る結合織の組織学的構造異常，脆弱性をきたす疾患の総

称で，Ehlers－Danlos 症候群26），Marfan 症候群27），mitral 

valve, aorta, skeleton and skin（MASS）型，osteogenesis 

imperfecta, Stickler 症候群などである24,25）．診断は，

緒　言 

対　象 

National Institute of Health（NIH）の診断基準によって，家

族性に発症していることと Beighton score（BS）5 点以上

の条件を満たした例とした12,13,21～27）．ただし今回は，骨

の脆弱性がきわめて強く，固定術は不適応と考えられた 

osteogenesis imperfecta, Stickler 症候群の例は除外した．

　1 　手術適応

　手術適応症例は，頭蓋頚椎移行部の不安定性による神

経症状・神経学的所見を認めること，次に述べる頭蓋頚

椎牽引試験で頭蓋頚椎移行部の関節に不安定性が確認さ

れること，この不安定性が頭蓋頚椎牽引によって整復さ

れ，かつ神経症状・神経学的所見が改善することが確認

されること，さらに神経症状によって Karnofsky Per-

formance Scale（KPS）が 70 以下である例とした28）．た

だし，頭蓋頚椎牽引試験で神経症状・神経学的所見が改

善しなくても，経過中に神経症状・神経学的所見が悪化

している症例では，症状の進行を停止させるために手術

適応とした．また，頭蓋頚椎牽引試験で整復ができなかっ

た症例のうちで脳幹部・頚髄への圧迫所見がみられる例

では，脳幹部・頚髄への減圧方法を加えたうえでの後頭

骨頚椎後方固定を手術適応とした．

 

　1 　不安定性の検討（Fig.　1）

　従来からの環椎軸椎亜脱臼の定義とされる動態頚椎単

純 X 線において 4 mm を超える変位，中下位頚椎の不安

定性の定義である 3 mm を超える変位に加えて，以前に

著者らが報告した方法に従って計測した頭蓋頚椎移行部

の骨の位置関係の変位によって頭蓋頚椎移行部の不安定

を有無を検討した12～14）．

　斜台－歯突起間距離（the distance between basion and 

top of dens：BDI），斜台－環椎間距離（the distance 

between basion and anterior arch of atlas：BAI）（Fig.　1　

a～c），斜台－軸椎角（angle from clivus to axis：CXA）

（Fig.　1　d～f）の仰臥位，座位時と手術の際の最終的な頭

頚部の固定位置での値を Table 1 に示す．

　斜台－歯突起間距離が仰臥位に比べて座位において生

理的範囲（平均値－2 SD）を超えて短縮すること，斜台－

環椎間距離が生理的範囲（平均値＋2 SD）を超えて延長

方　法 
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すること，斜台－軸椎角が生理的範囲（平均値－2 SD）

を超えて減少することの 3 点を満たせば，頭蓋頚椎移行

部の不安定性があると定義した12～14）．これらの値が，頭

蓋頚椎牽引試験で正常例の平均値±1 SD 内に復するこ

とを整復と定義した．

　2 　頭蓋頚椎牽引試験

　著者らは，手術適応を決定するために，手術前に頭蓋

頚椎牽引試験を行った．頭蓋頚椎牽引試験とは，まず 

Propofol 静脈内投与下に Barton tong を装着する．患者が

覚醒した後，患者を仰臥位，座位，頚部を前屈，後屈さ

せて，患者に神経症状・神経学的所見が出現するかどう
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Table　1　Morphometric data before and after OCF（文献 12～14 より一部引用）

Follow－up time for
complete bony fusion cases

CC traction test
& while the operation

Normal controlsVariable

 8.5 ± 1.82
 8.2 ± 1.84
 8.6 ± 1.96

 2.2 ± 1.30
 2.3 ± 1.38
 2.0 ± 1.36

164.8 ± 5.49 
164.2 ± 5.58 
164.0 ± 5.52 

8.7 ± 1.70 　
3.9 ± 1.81 †
8.7 ± 2.70 　

2.0 ± 1.25 　
5.1 ± 1.22 ‡
2.0 ± 1.21 　

165.2 ± 5.27 　
136.8 ± 6.48 †
164.5 ± 5.52 　

 7.4 ± 1.58
 7.2 ± 1.59

N.　A.

 1.8 ± 1.21
 2.1 ± 1.88

N.　A.

147.6 ± 6.61 
147.8 ± 6.00 

N.　A.

BDI（mm）
　　　supine
　　　sitting
　　　while Op.
BAI（mm）
　　　supine
　　　sitting
　　　while Op.
CXA（°）
　　　supine
　　　sitting
　　　while Op.

OCF ＝ occipito－cervical fusion, CC ＝cranio－cervical, CBF ＝ complete bony fusion, BDI ＝
basion－top of dens, BAI ＝ basion－anterior arch of atlas, CXA ＝ clivus－axial angle, N.　A. ＝ 
not applicable, under line：final fixation data while the operation.
†significant by low（p＜0.01）, ‡significant by high（p＜0.01）

Fig.　1　Cervical plain x－ray and reconstructed 
2D－CT image during the invasive cranio－
cervical traction test

BDI（Basion－Dens interval）：the distance between 
the basion and the top of the dens. BAI（Basion－
Atlant interval）：the distance between the basion and 
line A. OC：occipital condyle. Line A represents the 
posterior plain of the anterior arch of the atlas. Line B 
represents the superior plane of the clivus. Line C rep-
resents the plane of the posterior surface of the dens. 
　a ：2D－CT reconstruction image of the cranio－cervi-

cal junction in the supine position showing BDI 
4.8 mm and BAI 3.4 mm. 

　b ：The cervical spine x－ray in the sitting position 
demonstrated the reduction of BDI to 2.0 mm 
and the widening of BAI to 7.0 mm. 

　c ：A cervical spine x－ray demonstrated that the 
BDI increased to 5.5 mm and the BAI reduced to 
3.1 mm by traction of the head. 

　d ：2D－CT reconstruction image of the cranio－cervical 
junction in the supine position showing CXA 147°. 

　e ：A cervical spine x－ray in the sitting position dem-
onstrated the reduction of CXA to 136°. 

　f ：A cervical spine x－ray demonstrated that the 
CXA increased to 151°by traction of the head. 

These changes according to posture suggested that 
this patient had cranial settling and posterior gliding 
of the occipital condyle and atlant joint while sitting. 
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か，頭蓋頚椎移行部の不安定性が出現するかどうかを試

験する．そして，頭蓋頚椎牽引後，不安定性の整復の有

無，症状の改善の有無，骨の変位を定量的に計測し

た12～14）．さらに，それらの再現性と，症状が消失した頭

蓋頚椎の位置で呼吸困難，嚥下障害，視野障害などの日

常生活に支障をきたすような症状が出現しないことを確

認した．さらに，この状態での後頭骨・環椎・軸椎の位

置関係を定量的に計測しておいた12～14）．

　3 　固定範囲の決定と手術方法

　固定範囲の決定は，軸椎の椎弓根スクリューをアン

カースクリューとした後頭骨軸椎固定を基本として，頭

蓋頚椎牽引試験で不安定性のみられた範囲までを固定す

ることとした．軸椎に椎弓根スクリューを挿入できない

ときや，アンカースクリューの固定が不十分な際は，も

う 1 椎間の固定を加えることとした．環椎軸椎亜脱臼を

合併している例では，後頭骨軸椎固定の際に，環椎へも

スクリューを挿入した．

　頭蓋頚椎を固定する際には，頭蓋頚椎の整復を行い，

頭蓋頚椎牽引試験において決定された頭蓋頚椎の位置関

係を定量的に再現した位置で頭頚部を固定した（Fig.　2　

a）．手術において最終的に頭頚部を固定した際の BDI，

BAI と CXA を Table 1 に示す．Chiari 奇形や脳幹部・上

位頚髄への圧迫所見がみられた症例には，環椎椎弓切除，

大孔部減圧を追加した．

　正中切開から，後頭顆，環椎軸椎関節，固定する範囲

の関節突起を十分に　/ 離・展開した．椎間関節，スク

リュー挿入部を露出させるためには，椎骨動脈を傷つけ

ないように椎間の静脈叢をバイポーラーにて焼灼・退縮

させるか，出血箇所にインテグラン�を詰めて止血した．

第 1，2 頚髄神経はできうる限り温存した．軸椎に椎弓

根スクリューを挿入し，頭蓋頚椎牽引試験で不安定性の

みられた椎間を含む椎骨に外側塊スクリューを挿入し

た．これらスクリューの挿入は，Kolibri Navigation Sys-

tem（Brainlab Inc., Munich, Germany）と Orbic 3D

（intraoperative C－arm CT system）（Siemens Inc., Erlan-

gen, Germany）を連動させたナビゲーション下に行った．

次に後頭骨とスクリューをロッドで連結し，締結した．

2008 年 4 月以降の例には後頭骨側に固定用プレートを

用いた． Instrumentation system は，VERTEXTM MAX

（Medtronic Sofamor Danek Inc., Memphis, TN, USA）ある

いは Synapse�（Synthes Inc., West Chester, PA, USA）の

スクリューを軸椎の椎弓根を通って椎体まで挿入した．

椎弓根が狭いなどの理由で椎弓根スクリューの挿入が不

可能な例には，軸椎には pars スクリューあるいは椎弓ス

クリューとした．ヒト脛骨（Human Allograft of Fibula, 

Musculoskeletal Transplant Foundation〔MTFTM〕）（Allo-

gard�, Osteotech, Inc., Edison, NJ, USA）（本邦では未承

認）を後頭骨軸椎間に移植した．この移植脛骨を後頭骨

正中にスクリューで，軸椎にワイヤーで固定した（Fig.　

2　b）．ロッドと各スクリューを締結する際，固定の延長

が必要となることがあることを考慮して，ロッドの尾側

にコネクターをはめることのできるように少し長めに残

しておく．後頭顆・環椎・軸椎関節と固定する範囲の関

節を開放し，関節内と関節周囲に，切除した骨から採取

した海綿骨や骨片（Allogard�）を十分に置いた．HDCT 

症例などで，骨塩定量で骨塩分が同年齢の－1 SD を下回

る症例には INFUSE�（rhBMP－2）（Medtronic Sofamor 

Danek Inc., Memphis, TN, USA）（本邦では未承認）を固

定する関節に補　[ した．

　4 　経過観察

　術後 3～6 カ月の間に，外来にて神経症候・神経学的

所見の評価ならびに動態頚椎単純 X 線，CT 矢状断再構

成画像（Fig.　3　a～c），MRI によって，スクリューの位

置，骨癒合，後頭骨頚椎の整列，神経圧迫の有無を検索
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Fig.　2　Morphometric evaluation and occipito－cervical fusion
（OCF）images during surgery

　a ：An image showing the morphometric measurements of the 
cranio－vertebral junction. 

　b ：The image demonstrated that the occipito－C4 instrumentation 
and fibula bone graft was fixed to the occipital bone by a screw 
and rods and to the C2laminae by titanium wires. Pedicle screws 
were inserted for C2 and lateral mass screws were inserted for 
C3 and C4. Subsequently, the bone tip was positioned to sur-
round the bone graft and in each joint cavity with rh－BMP. a bb



した．以後は，6 カ月ごとに神経症候・神経学的所見の

評価，骨癒合が完成するまで動態頚椎単純 X 線，CT 矢

状断再構成画像を撮影し，さらに 1 年ごとに MRI 検査

を行っている．CT 矢状断再構成画像で固定した関節で

の骨の連続性が確認でき，頭蓋頚椎移行部の骨の位置関

係に関する計測値が術前，術中の値と変化ないことと動

態頚椎単純 X 線で固定した関節に動きがみられなく

なった状態をもって骨癒合の完成とした．術後 6 カ月後

あるいは 1 年後に，頭蓋頚椎牽引試験を行った．骨癒合

が完成していることが確認できた例の BDI，BAI と 

CXA の値を Table 1 に示す．今回は，治療成績として最

近の診察時における神経症状・神経学的所見を各疾患別

に比較検討した．術前，術後，頭蓋頚椎牽引試験におけ

る神経症状・神経学的所見の聴取・採取は，共同著者の

神経内科医によって行われた．各神経症状の改善，不変，

悪化と神経症状全般にわたっての改善，不変，悪化が評

価された．

　5 　統計処理

　神経症状の改善率，骨癒合率，固定範囲と不安定性病

変・神経圧迫病変の出現率，合併症発生率は，各群間で
χ2検定，paired t－test で検定を行い，p＜0.05 で有意差が

あるとした．

 

　1 　疾患の内訳と疾患別の固定範囲

　HDCT：97 例，変形性疾患：78 例，頭頚部外傷後の不

安定性：37 例，頭蓋頚椎移行部骨奇形性疾患：24 例（頭

蓋底嵌入症：15 例，後頭顆低形成 8 例，後頭骨環椎癒

結　果 

合：6 例，　@ 平頭蓋：5 例，歯突起骨：3 例），関節リウ

マチ：11 例，ダウン症候群：1 例，結核性病変：2 例の

計 250 例に，instrument を用いた後頭骨頚椎固定術を

行った．このうち 118 例に Chiari 奇形を伴っていた．手

術時の年齢は 19～65 歳（平均 25.7 歳），男性 112 例，

女性 138 例であった．術後経過観察期間は，18～70 カ月

で平均 25.5 カ月であった．固定範囲は，後頭骨－軸椎固

定を 70 例に，後頭骨－第 3 頚椎固定を 71 例に，後頭骨－

第 4 頚椎固定を 70 例に，後頭骨－第 5 頚椎固定を 35 例

に，後頭骨－第 6 頚椎固定を 4 例に行った．

　疾患別の固定範囲をみてみると，HDCT では，後頭骨－

第 3，4，5 頚椎固定をした例の割合が高く，変性疾患の

群では，後頭骨－第 2，3 頚椎固定を行った例の割合が高

かった．外傷後の例では後頭骨－第 4 頚椎固定をした例

の割合が高く，奇形性疾患の群では，後頭骨－軸椎固定

と後頭骨－第 3 頚椎固定を行った例の割合が最も高かっ

た（Table 2）．

　2 　神経症状

　全体での神経症状の変化は 200 例（80％）で改善し，40 

例（16％）で不変，10 例（4％）で悪化した（Table 3）．

疾患別に神経症状の改善率をみてみると，HDCT，変性

疾患，外傷後の例の改善率は 80～85％であったのに対

し，奇形性疾患群では 75％，関節リウマチの症例群では 

55％であり，ほかの症例群と比べて有意に低かった

（Table 3）．

　神経症状別の改善度は，頭痛は 64 例（45％），睡眠時

無呼吸発作は 25 例（81％），複視は 76 例（79％），下方

向性眼振は 91 例（77％），失調は 69 例（82％），四肢の

筋力低下は 135 例（86％），四肢・体幹の知覚障害は 135 
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Fig.　3　Cervical X－ray and reconstructed 2D－CT scan images after 6 months
　a ，　c ：A bilatetal para－sagittal reconstructed 2D－CT demonstrated development and progression of a 

bony fusion between the occipital bone and the cervical spine with the fibula bone graft. 
　b ：A cervical spine x－ray showing good alignment and position of the screws.

a b c



例（81％），起立性低血圧は 55 例（73％），起立性徐脈

は 20 例（74％）で改善していた（Table 4）．頭痛・頚部

痛の改善率が，ほかの症状に比べて有意に低かった

（Table 4）．

　3 　骨癒合に関して

　骨癒合は全体で，212 例（85％）の例で確認された

（Table 5）．HDCT 群での骨癒合率は 79％，関節リウマチ

の症例群の骨癒合率は 73％であり，ほかの症例群と比べ

て有意に低かった（Table 5）．経過観察中に，41 例では

完全な骨癒合には至っていない．このうち 20 例（8％）

ではスクリューの脱転，整列の不良が生じたが，神経圧

迫所見はみられないため経過観察している．

　固定の再建を 21 例（8％）に行った．内訳は，instru-

ment の破損によって再建を行った 8 例，スクリューの

脱転あるいは緩みによって再建を行った 8 例，不安定性

の残存のために尾側に固定を延長した例が 5 例であっ

た．固定の再建を行った例は HDCT，関節リウマチの症

例群がほかの群に比べて有意に多かった（Table 6）．
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Table　2　Diseases and the range of fusion

The range of fusionVariable Total（No.）
O－C6（4）O－C5（35）O－C4（69）O－C3（71）O－C2（70）
3（3％）
0
0
0
1（9％）
0
0

31（32％）
 3（4％）
 0
 0
 1（9％）
 0
 0

24（24％）
17（22％）
25（68％）
 0
 4（36％）
 0
 0

25（26％）
24（31％）
 1（3％）
16（67％）
 4（36％）
 0
 1（50％）

14（14％）
34（44％）
11（30％）
 8（33％）
 1（9％）
 1（100％）
 1（50％）

HDCT（97）
DD（78）
Post－TRC（37）
CCBA（24）
RA（11）
Down’s syndrome（1）
Post－TB（2）
O－C ＝ occipito－cervical fusion, HDCT ＝ hereditary disorders of connective tissue, DD ＝ degenerative 
disease, TRC ＝ traumatic condition, CCBA ＝ cranio－cervical bony anomalies, RA ＝ rheumatoid arthri-
tis, TB ＝ tuberculosis

Table　3　Overall results：clinical symptoms－1

DeterioratedUnchangedImproved

10（4％）40（16％）200（80％）Variable Total（No.）
 5（6％）
 3（4％）
 1（3％）
 0
 1（9％）
 0
 0

14（14％）
 9（12％）
 6（16％）
 6（25％）
 4（36％）
 0
 2（100％）

 78（80％）
 66（85％）
 30（83％）
 18（75％）＊

  6（55％）＊

  1（100％）
  0

HDCT（97）
Degenerative disease（78）
Post－traumatic condition（37）
CC bony abnormalities（24）
Rheumatoid arthritis（11）
Down’s syndrome（1）
Post－TB（2）
HDCT ＝ hereditary disorders of connective tissue, CC ＝ cranio－cervical, 
TB ＝ tuberculosis
＊significant by low（p＜0.05）

Table　4　Overall results：clinical symptoms－2

DeterioratedUnchangedImprovedVariable Total（No.）
17（12％）
 0
 3（3％）
 8（7％）
 3（4％）
 2（1％）
16（10％）
 2（3％）
 0

62（43％）
 6（19％）
17（18％）
19（16％）
12（14％）
20（13％）
15（9％）
18（24％）
 7（36％）

 64（45％）＊

 25（81％）
 76（79％）
 91（77％）
 69（82％）
135（86％）
135（81％）
 55（73％）
 20（74％）

Headache or neck pain（143）
Sleep apnea（31）
Diplopia（96）
Downward nystagmus（118）
Ataxia（limb and trancal）（84）
Motor weakness of extremities（157）
Sensory disturbance of extremities（162）
Orthostatic hypotension（75）
POTS（27）
POTS ＝ postual orthostatic tachycardia syndrome
＊significant by low（p＜0.05）



　4 　固定範囲と不安定性病変・神経圧迫病変の出
現，合併症

　術後経過観察期間中に 27 例（11％）に新たな不安定

性病変・神経圧迫病変が生じた．これら不安定性病変・

神経圧迫病変は，後頭骨－第 4，5，6 頚椎まで固定した

症例群のうち 20 例（14％）に起きており，後頭骨－第 

2，3 頚椎まで固定した症例群では 7 例（5％）に起きた．

新たな不安定性病変・神経圧迫病変は，後頭骨－第 4，5，

6 頚椎まで固定した症例群で有意に多く出現した

（Table 7）．

　合併症は，死亡例は 0 例（0％），創部感染，めまい，

髄液漏などの一過性の合併症は 25 例（10％），恒久的に

残存した合併症は，頑固な頚部痛と頚部運動制限が 3 

例，椎骨動脈損傷による小脳・脳幹部梗塞が 1 例の 4 例

（1.6％）であった．合併症出現率は，疾患別，固定範囲

別に有意差は認められなかった．

【症例】（Fig.　4）

　45 歳の女性で，歩行障害，座位・起立時に全身にしび

れが広がるとの主訴で来院した．頭蓋頚椎牽引試験に

よって座位時に頭蓋頚椎を牽引すると，神経症状・神経

学的所見が軽快した．頚椎単純 X 線および CT 矢状断再

構成画像において，座位時に cranial settling と occipital 

condyle の posterior gliding がみられた．頭蓋頚椎牽引に

より，これらが整復された．さらに，頚椎前後屈におい

て第 3／4 頚椎間にも不安定性がみられたために，後頭

骨－第 4 頚椎までの後方固定を行った．

　軸椎には椎弓根スクリューを挿入することができた．

予定どおり第 4 頚椎までを固定した．術直後より，座位

における神経症状の悪化は消失した．

　術前の MRI と術 6 カ月後の MRI を比べてみると，術

前の MRI では，歯突起後方には占拠性病変がみられてお

り，座位により小脳　@ 桃の下垂は増強している．これら

によって，脳幹部・上位頚髄への圧迫は増強していた

（Fig.　4　a，b）．術後，歯突起後方の mass lesion は縮小

し，脳幹部・上位頚髄への圧迫は消失している（Fig.　4　

c）．

 

　頭蓋頚椎移行部の関節の不安定性と症状出現との関係

であるが，Table 1 に示すように，仰臥位に比べて座位に

なると，BDI，BAI は 3～4 mm，CXA は 30 度の変化があ

考　察 
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Table　5　Overall results：bony fusion

RevisionObservationComplete

20（8％）18（7％）212（85％）Variables Total（No.）
15（15％）＊＊

 3（4％）
 0
 0
 2（18％）＊＊

 0
 0

 5（5％）
 6（8％）
 3（9％）
 3（8％）
 1（9％）
 0
 0

 77（79％）＊

 69（88％）
 34（92％）
 21（88％）
  8（73％）＊

  1（100％）
  2（100％）

HDCT（97）
Degenerative disease（78）
Post－traumatic condition（37）
CC bony abnormalities（24）
Rheumatoid arthritis（11）
Down’s syndrome（1）
Post－TB（2）
HDCT ＝ hereditary disorders of connective tissue, CC ＝ cranio－cervical, TB ＝ 
tuberculosis
＊significant by low（p＜0.05），＊＊significant by high（p＜0.05）

Table　6　Development of novel lesion

Novel lesion

27（11％）Total

15（14％）＊

 6（8％）
 4（9％）
 0
 2（20％）＊

 0
 0

HDCT
Degenerative disease
Post－traumatic condition
CC bony abnormalities
Rheumatoid arthritis
Down’s syndrome
Post－TB

HDCT ＝ hereditary disorders of connec-
tive tissue, CC ＝ cranio－cervical, TB ＝ 
tuberculosis
＊significant by high（p＜0.05）

Table　7　Adjacent lesion and revision

Novel lesionFusion range

 7（5％）
20（14％）＊

Occipito－C2, 3 fusion
Occipito－C4, 5, 6 fusion
＊significant by high（p＜0.01）



る．このような変位によって脳幹部・上位頚髄の圧迫が

増したり，椎骨動脈の血流に変化をきたすために症状が

出現するものと推察できる．さらに Chiari 奇形のように

大孔部が窮屈な例では，このような微細な変化でも，脳

幹部・上位頚髄への影響は大きく，激烈な神経症状が出

現するものと考えられる（Fig.　4）．

　疾患別の症例数に関してであるが，著者らのクリニッ

クの神経内科医が，HDCT に合併した神経疾患を多く

扱っているので，今回の報告では，HDCT 例が多くなっ

ている（Table 2）．全体の神経症状に関しては，著者ら

の行ってきた instrument を用いた後頭骨頚椎後方固定

術では，80％で神経症状の改善がみられ，16％で神経症

状の悪化が停止した（Table 3）．神経症状別の改善度で

は，頭痛・頚部痛を除いて，神経症状は 73～86％で改善

していた（Table 4）．頭痛・頚部痛の改善度がほかの神経

症状の改善度と比べて有意に低かった理由としては，す

でに著者らが報告しているように，HDCT の例では脊髄

硬膜の脆弱性から髄液漏をきたすことが多く，ここで示

した頭痛・頚部痛には低髄液圧症候群によるものが含ま

れていたものと推察した12）．しかし，今回の検討で低髄

液圧症候群の症例を明らかにすることはできなかった．

全体で骨癒合率は 85％と良好であった（Table 5）．これ

らのことから instrument を用いた後頭骨頚椎固定術は，

頭蓋頚椎移行部の不安定性病変に対して，効果的な外科

的治療法であると思われた．これらの治療成績は，これ

までの報告と同様であった15～27）．

　後頭骨－第 4，5，6 頚椎まで固定した場合には，新た

な不安定性病変・神経圧迫病変，頚部運動制限が有意に

多く出現していたことから，後頭骨頚椎固定を行う場合，

できうる限り第 3 頚椎までの固定にとどめるべきであ

ると考えられた．著者らは，環椎軸椎間のみに不安定性

がみられる場合は環椎軸椎間固定を，後頭骨環椎間にも

不安定性がみられる場合には後頭骨軸椎固定を基本と考

えており，通常の例では，後頭骨軸椎固定で十分な安定

性が得られるものと考えている．しかしながら，今回の

報告では，固定範囲がほかの報告より広い傾向にあるが，

これは，著者らが HDCT などの骨，靭帯や結合組織に脆

弱性のある疾患を多く治療しており，これらの症例では，

広範囲に固定せざるを得なかったためである12～14）．この

ことから，新たな不安定性病変・神経圧迫病変，頚部運

動制限が出現したのは，後頭骨－第 4，5，6 頚椎まで固

定したためなのか，原疾患の骨，靭帯や結合組織の脆弱

性のためなのか判然としない．いずれにしても，できう

る限り第 3 頚椎までの固定にとどめるべきであるが，や

むを得ず固定範囲を尾側に延長せざるを得ない例があ

る．このような例では，新たな不安定性病変・神経圧迫

病変，頚部運動制限の出現率が有意に高くなるため，厳

重な術後経過観察と術前より十分な患者への説明を要す

る．また，骨，靭帯や結合組織に脆弱性のある疾患では，

胸椎レベルまでの固定も適応となることがある．

　手術適応，整復可能か否か，適切な固定範囲と固定位

置を決定することが重要であることはいうまでもない．
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Supine

BDI：7.7mm 
a

Fig.　4　Pre－operative MRI（Supine and up－right）and post－operative MRI
BDI（Basion－Dental interval）：the distance between the basion and the top of the dens. 
　a ：Pre－operative MRI in the supine position showed the retro－odontoid thickness of the 

soft tissue（arrow heads）and the tight cisterna magna. The BDI was 7.7 mm. 
　b ：Pre－operative MRI in the sitting position demonstrating the reduction of the BDI to 3.0 

mm and an increase in tonsillar herniation（arrow）. 
　c ：Post－operative MRI in the sitting position demonstrating the large cisterna magna, a lack 

of compression of the brain stem, the tonsil went upissue（arrow heads）.

BDI：3.0mm 
b

up－right

BDI：5.5mm 
c

up－right



著者らは，頭蓋頚椎牽引によって症状の改善の確認，不

安定性のある椎間の同定，頭蓋頚椎移行部の骨の変位の

形態的計測を行っておくことはきわめて重要であると考

えている．頭蓋頚椎牽引試験の重要な点は以下の 4 点で

ある．1）不安定性のある関節を同定すること，このこ

とによって固定範囲が決定される．2）牽引によって不

安定性が整復可能であるかどうか，神経症状・神経学的

所見は改善するかどうか，この神経症状・神経学的所見

の改善は再現性があるかどうかを見極めること，3）固

定によって呼吸障害，嚥下障害，頚部運動制限などの日

常生活に不具合が出現しないかどうかを確かめておくこ

と，4）不安定性が整復された際に神経症状が改善し，

固定後に日常生活に不具合が生じないような後頭骨・環

椎・軸椎の位置関係を手術において定量的に再現するこ

とである．

　HDCT の症例，中でも Ehlers－Danlos 症候群，関節リ

ウマチの症例では，有意に神経症状の改善率と骨癒合率

が低く，新たな不安定性・神経圧迫病変の出現と instru-

ment の再建率が高かったことから，これらの症例では関

節・骨に脆弱性があるものと思われた．著者らは，2008 

年 4 月以降の HDCT の例，女性で閉経後の症例では，

あらかじめ骨塩量・骨密度を測定して，骨の脆弱性を評

価している．著者らは，これらの検査で－2 SD を下回る

症例には，固定術の適応は慎重に決定すべきだと考えて

いる．このような例で，固定の適応と考えられた症例に

は，先に述べたように将来的に固定を延長しなければな

らないことがあることを十分に説明したうえで手術を

行っている．－1 SD を下回る症例には rhBMP－2（本邦で

は未承認）を用いることにしてきた．rhBMP－2 を用いた

例は骨塩量・骨密度が－1 SD を下回る例であり，

rhBMP－2 を用いなかった骨塩量・骨密度が－1 SD～＋

1 SD の例との間で，rhBMP－2 の効果を論じることはで

きなかった．最近では，osteoporosis に対する各種薬剤が

市販されており，このような症例には，これらの薬剤と

の併用も考慮する必要があると思われた．

　今回の報告では，疾患別の固定範囲への影響と治療成

績，Chiari 奇形の有無による症状の違いと治療成績，低

髄液圧症候群との関係，骨塩量と治療成績との関係を示

すことができなかった．また，rhBMP－2 の有効性に関し

ても検討できなかった．次の報告では，これらの項目に

関しての検討結果を報告したい．また，骨の脆弱性のあ

る症例に対する最近の試みも含めて報告したい．

 

　著者らの行ってきた後頭骨頚椎固定術の治療成績を報

告し，予後に影響する因子を考察した．

　Instrument を用いた後頭骨頚椎後方固定は，神経症状

の改善・安定化には効果があり，骨癒合率も良好であっ

た．頭蓋頚椎牽引試験を行って，固定範囲，手術適応を

慎重に検討する必要がある．

　固定範囲は，できるだけ最小限にするようにすべきで

あるが，症例によっては下位頚椎まで固定した症例が

あった．HDCT の症例，関節リウマチなどの骨，靭帯や

結合組織に脆弱性のある例では，手術では rhBMP－2 の

使用，各種 osteoporosis に対する薬剤の投与を行うこと

も考慮する必要がある．

　今後，さらにこれらの症例の骨癒合状態，新たな不安

定性・神経圧迫病変の出現の有無を観察していく必要が

ある．
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