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Engelmann病の麻酔経験
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Engelmann病の麻酔経験

額，Ⅲ』し球突出が認められた．「lは小さいが，｜)'１口制限

はない．下顎骨は未発達で，咬合不全がある．顎部可

動域IiilI限はない．胸郭は樽状，上肢下肢は長く，

Ａｒｍｓｐａｎは１６０ｃｍであった．Ｘ線写真所兄では，
頭溌１１の肥厚（写真)，骨髄質の不鮮明化と骨幹の樽

状の肥厚が認められた．今回下肢痛の原因検索のた

めに左脛骨骨髄内圧測定，筋生`検を予定した．

検森所見：特記すべきことはない．

家族歴：父親の兄弟と従兄弟に歩行時同様の下肢痛

を訴えるものがいるが，詳細な検索は行っていない．

麻酔管理：手術室入室45分前にアトロピン０．５ｍｇ

を筋注した．入室後，第２，３腰椎間から硬膜外腔に

カテーテルを挿入し，試験趾として２％メピバカイン

２，Ｊを注入した．初めの骨穿刺，骨髄内圧測定では

穿刺部位への１％リドカイン局所注入で対処した．内

圧測定は骨穿刺の後に骨髄に圧トランスデューサを挿

入し，起立して圧変化をみるものである．続けて起立

前後の筋内圧測定も行った．１時間の測定の後，硬膜

外腔に２％メピバカイン１０ｍノを注入し，効果の発

現を確認した後サイアミラル５ｍ〃k９，サクシニル

コリン１ｍｇ/kｇを静注した．筋弛緩を得て喉頭展開
したが声門の確認は容易であった．ラリンゲルマスク

を挿入し，自発呼吸下で酸素-笑気-低渡度エンフルレ

ンで維持した．術中は血圧変動も少なく，覚醒，抜管

も良好であった．

術後は特に合併症もなく，現在歩行訓練':１ｺである．

Engelmann病（osteopathiahyperostoticascler、

otial1smultiplexinfantalis，先天性多発性肥厚性骨

症）は，1929年に初めて報告されて以来')世界で200

例ほどの報告がある．麻酔上の問廼点として，その骨
発達異常から挿管困難が予想される．

症例

１８歳，女性．独り立ち，処女歩行は正常であった

が，当初からふらつき，転倒することが多かった．中

学校人学頃から歩行時に下肢の痛みを覚えるようにな

った．高校生になると歩行時窪揃のため１０分で歩行

不能になった．

４歳時，Engelmann病，汎下垂体機能低下症と診
断されており，成長ホルモンの投与を受けていた．１８

歳になっても初潮がなく，これもホルモン投与によっ

て初来を見ている．知能発達は正常である．

理学所見：身長153ｃｍ，,体誕３４．５ｋｇ・尖ＩＩＬた
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考察

Engelmann病!)は世界で200例程度の報告がなさ
れているだけの非常に稀な疾恕である。家族内発症が

報告されており2,3)，遺伝的関与が伺われる．麻酔管
理に関してば海外で２例あるのみである3,ｲ]・

本疵の特徴は全身の骨皮質の異常増殖で2)，骨端で

はなく骨幹の`|；･皮質が増殖するため，大腿櫛，脛骨な

どの長骨は凹アーチではなく櫛状になる．額や|Bi球の

突出が起こり，本症例のように下垂体機能低下がもた

らされる．下顎骨の肥厚による咬合不全，開1｣障害が

もたらされ，頚椎の異常発育により頚部可動域の制限
が起こる＿最近は骨の異常のみならず，筋の柵造的，
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写真頭溌骨の肥1鼎が見られる

1465 臨床麻酔VoL16／No.1１（1992-11）



晒気学的異常も指摘されている5'6)．

麻酔櫛埋上注意すべきこととして，開口障害と頚部

可動域I1ill限による挿管困難と，筋異常による筋弛緩薬

に対する異常反応があげられる．Masonら･')は盲目

的経鼻抑管を初めに試みているが成功せず，逆行性経

鼻挿管に成功している．

筋電図では“ｍｙ()pathicpattern”を示し、電顕像

では筋線維（特に膠線維）と毛細｣Ⅲ管の萎縮，血管周

囲基底膜の薄化が見られる5'6)．これらの微細構造の

異常が，筋弛緩と筋弛緩薬に対する反応に及ぼす影糾
は検討されていない．
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