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"Mutilans" has been known as the term to describe the pathology in which the fingers

and toes show an "opera glass" appearance caused by severe destructive bone absorption.

Other diseases but rheumatoid arthritis, such as PSS, tuberculosis and some neuropathic

arthropathy, can also cause this condition and deformity. The type of rheumatoid arthritis

showing mutilating changes is considered to be incurable because of ineffectiveness of anti-

rheumatic drugs and progressive bone destruction.

The "mutllans" type of RA.is defined here as the rheumatoid arthritis in which the

radiological changes of GradeV by Larsen' s classification are seen In more than three finger

or toe joints and more than two major joints.

Sixty nine cases which fulfiled this definition, 5.9%" of all RA patients and 7.9% of

all hospitalized RA patients, were reviewed. The disease process can be devided Into three

stages, early, Intermediat and late. Characteristic radiological findings of each joint in

the early stage were clarified by retrospective analysis of individual cases and the diagnostic

criteria of the early stage were established.

If we could make the diagnosis at the early stage according to these criteria, we could

suppress inflammatory process and progressive bone destruction of this disease by

administration of immuno-modulator and immuno-suppressive agents from the beginning.

Surgical treatments could also be initiated early and progressive progressive bone atrophy

and destruction would be controlled by arthrodesls of finger, wrist, ankle joints and total

joint replacement of major joints using bone cement (PMMA).
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は じ め に

暦史的には,mutilansは 1913年 Mこlrie 上 し(汀i卜

が慢性関節 リウマチ (RA)患者の手指が operaglass

様に短縮 した状態を,Lil m こ1inHllorgnelteと報告 し

たのが始まりといわれる. その後 1935年 Stuys振Y拷慧)

に195;-I隼 M;lthel･31は t̂lhritismutilansと(i)ベ.

---駿的な呼称となった.

ArthritismutilLlnSく･土手･足指L㌦軸生存骨吸収性破

瓶紅性行椎柴6,強舶:I･;I;＼ 混合性結合織病ホソ亡!･:i,:'川

ウマチ性疾患,結核や骨髄炎などの感巣症のほか夢神経

陣書性関節症や原因小明t.')multi(､t,nlricr.i,tjculohistiO-

cytcBsis9)などの慢性持続性関節炎を来す疾患群をこ認め

r一才‖:I.

^rthritismulilこInS亡り定義は番いまいて.し､藷だ確

立されていたいが,症候群と考:tろハが妥当で,mutilallS

という1つの疾患群は否定的である.RA における

LllrthritismtltiliInSも lくA LL')亜型とし､･-l上り,RA に

伴う関節変化ととらえるのが理解 しやすい事高槻 10)は,

I(八 で高度左骨吸収性破壊が t:.上して千･足指しっ h･11)

および iP 関節をこみられ, とくに手 ･足摺では Opera

g呈assと呼ばれる特異な変形を示す私のと定義した.普

苦ロト はさ吊こ具体的に示すたよT)に, 関節X線像て

関節iこ3関節1､J､日用 ミし.さ吊こそハ技か〔171人申請関節

に2関節.ド)､IL.認めと､):TIL/t'卜い里二定義し.これを mutilこlIlS

もypeRA と呼んだ.

九,1LltilこlllStypetiA LEI(咋JLl･.L')R八 醒愚を呈し.

臨沫経過か進行性で,種々ハ薬物療法に抵抗性で,し､か

醒病変の進行や,骨萎縮や骨破壊が高度なため丸工関節

手術嬢のゆるみの発生が高いことなど,その対応をこ苦慮

することが多い. そのため m血 豆anstypeRAの骨破

壊の病態を早急に解明し.本症の発生上進行を阻止する

手段を見出すことが,現在 リウマチ治療の大きな深層の

一つとなっている.

そこで今回定義によってえられた症例を対象として,

各々瑚l'T--I_仰JLJう経過よ･'),mutil;lnStyPLIRA L')病期.

進行様式を推測し 審症の早期診断の手掛かりとした.

さらをこ薬物治療の現状や,手術療法の問題点を浮き彫り

にして.今後(T)治療法について考察 した.

I. Muti)an卓typeRAの臨床

著者らの定義によって診断された mutilansty搾 RA

は榊例で.そしTl柳窪は総 RA患苦1115名に対し5.goo,

線入院患者87連名をこ対し7.9%であった,性別では女性61

例,男性 呂例,年令は28才から76才平均56才,Ra羅

患下敷は:r)-こi9年平均1)OIr'-,RA 発症後 111Lltilans変

化発生までの期間は凌-27年平均12年であった.ARA

class分蛾では ClassこH:lIll例,class.1LEl)8例て:f;i-,

た.

MutilこIt･lS変化登fHolf:･前後LJ)典型的症例36名L･'1稚隼

的な魯関節X線変化を分析した結果,一定の関節破壊様

式が推測された.さ吊こ臨床経過を検討するLi二初期.中

期,晩期の3病期に区分された.これらの病閑の臨床と

関節破壊様式は,嚢 1のようにまとまった.初期は RA

発症平均1(咋 頃.いl手･足指,手関節に特徴的ノ早吸収性

をもって始まる.これ以前に通常の薬物療法舷抗性の高

度な炎症が2-3年続くことが多い.次の中期の2-3

年は骨吸収愛す巳とと屯をこ,高度な骨萎縮を合併する,と

くに肘.肩,膝関節に吸収性骨破壊(T)拡大上 合わせて

弧椎病変も進行すく､二王が争い.h･･lutil'lTIS発牛5-6

年で魔症はかなり爵静化され,晩期に入ると各関節の破

壊は完成する.ADL障害改善のため人工関節手術や関

節固定術を必要とする場合もある.この時期は RA活

動性が消失 し,一見 burnoutしたように思えるが,

濁椎や股関節病変は潜行性に進行 し,-層高度な ADL

障害が加味される, なお各病期の例数は初期16例 (23

表 i ム チ ラ ン ス 型 RA の 病 期

病 斯 臨 床 関節破壊 経 過 例 数

初 瑚 RA 活動性高い薬物療法抵抗性 手.足指MP.lP手関節 0-2年 1(i倒 し23Q占う

中 細 高度骨萎縮合併人⊥関節手術等 肘.局膝.類推 し十位や 3- 5年 17例 (25%)
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%),中期17例 (25%),晩期36例 (52%)であった.

X線像より mutilanstypeRA の初期診断の手掛か

りを求めるために,関節破壊様式と病斯 , きちをこ各関節

の特徴的初期所見を組み合わせ参考にした (泰 郎.多

関節のⅩ線的初期変化は mutilams変化発生10年前後

の典型例の TetrOSpeCtivestudyによって推測された.

手指では MP甘IP関節に骨吸収とともに脱臼, くい込

み (pemc豆Hncap)が特徴的であった (図 畳).芋関節

嚢 望 ムチランス初期診断のてがかり
(X線像より)

且.ムテラソスの関節破壊様式

2.各関節ハ細別特徴的rTlT-札

指 ;吸収-脱臼
吸収-くい込み

手関節 :椀骨端V塾吸収
手根骨縮小

肘関節 :尺骨肘頭舟底変形

膝関節 :筋骨辺縁ピラン

肩関節 :骨頭吸収と上方脱臼

図 1 手指 げtP〕 mutilans初期蜜化

上段 :19削,中段 :19朗,下段 :且990年

919

は芋駁骨近位吸収 く図 2),肘関節では肘頭舟底変形,

膝関節では腰骨プラトー辺縁ビラソ,肩関節では骨頭吸

収と土方脱臼などである.

つぎをこ各関節の破壊頻度 (図 3)については甲手指お

よび頚柊に100%認められ,ついで手関節の61%,肘関

節の59%,肩関節37%,股関節34%の慣となり,膝関節

と足関節はともに20%台であった中特をこ足指は38%で手

指に比べて少なかった中

内科的合併症は,RA の薬物治療中に副作周として

出現する腎灸,胃 申十二指腸液癌以外,RA 固有と思

われる肺線維症夕全身性アミロイド'症予シェ-ダレソ症

候群,悪性関節 リウマチ ∈MRA)などについてその発

生例数を表 3に示 した.MutilanstypeRA の骨変化

は顕著であるが, 内 蔵 器 の異常はきわだって高いといえ
ない.

Ⅰ). MutilanL<ty,I)eltAの治療

薬物治療 (豪 速)は5年前の調査で,ステロイド剤71

%,抗 リウマチ剤のうち免疫調整剤の GST (注射金利),

AF (経口金剤)は23%,D-PC (メタルカブタ-ゼ⑪),

BCL 川 マテル額)は52%, 免疫抑制剤の AZ (イムラ

図 2 手関節 mutilans初期変化

上段 :1986,中段 :1988,下段 :1990年
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ソ⑱),CY (エソドキサソ㊤)は各々2%であったのをこ

対 し. 今回の調査では,-･くナロ(ド剤8,Ion.金利llOo,

Lメトトし守 ･-t∵-卜叫 GO･o上 l}-Il一(∴ fミ(､1ノが ･層増加

し. さ吊 こ h:rl､X.Cl-'左LL:LrL7I)免疫抑制剤し叫項目がIl立

つ. と くに現在 の初期例 では MTX の頻度が際立って

いる. これ らの薬剤 をこよって約75%の症例で RA 炎症

が 二-Zン トー~トー,Lされ る土 吊 こ左 -,たが,X線変化は仝例

に進 行 して いた.

症 例 l L図 ･l)は:Il2歳, /Z性.昭 和L･11牛 1く̂ 発症 し,

金療法 と演 義薬 の投 与 を受 けて いた,RA 発症15年後

(い )Ⅰミ八 情動性 高 I.Iと■).汰 ,̂和こT指 L]〕111utililtlS変化

が出現 した_. 平成 二三十､Lり 1)t'(､を使用 したところJJ炎

症は蘇静化 されたが芦膝,股関節 (図 5)の骨破壊は進

行 した. しか しX線 f-/汁硬 化像的 tJ,現 し.埠痛は軒伏 し

た. こL')FL"lHJ巨吸収 され 叩 erとIgLISS変汗待弓_l-:した手指

は関節囲定術 し図 tilにて樺能をIi~-1J複してい･そ:).

症例二三(図 7)は5(i歳,女~性.昭和57年 R八 発症 し,

5隼雄雨膝関節の骨破壊と手指の mu測ams変化が出

現 し､昭和(う3年･･l札 ､L'li･_ン,'1-に紹けさ/わ.TJ冊‖＼

エ膝関節置換術をうけた.薬物治療は引き続きプレドニ

y (Pst)と監トPCを継続するも,炎症の蘇静化がえ

l■'Il左いたれ 11j:]より Mrl'X遇 7.5mL,(∫)/i/矧ぎり駁

投与を行ったところ著明な炎症の改善をみた.しかし骨

表 3 ノ､-卜i二･･一く型 tく八 に伴･一一内科的合併症

肺線維症

腎 炎

全身性ー''ミLT(卜症

ごノ_I_--■･fL::症候群

Mlく八

12例 t.ll

8例 日 )

6例 摘 )

10例 日11

1)例 日))

( )は死亡例

破壊はまりたく抑制されず,手指,手関節 (図 8),股

関節 (図 9)で mutilans変化は遊行 していた中ただ

興味ある殿はこれだけの骨吸収,破壊を釆しても痛みは

少な宅サ新たな人工関節などの手術を要していない点で

磨,:::).

手術療法では,まず各関節の手術頻度は寮 5のよう

て.滑膜切除術｣廿日二/iL-【∴J亡く.関節囲定術が頭推p..T･

関節,手指,足閲節,足指を中心に行打h,肘,股.膝

関節は人工関節置換術が主体をこなっている,人工関節手

術の合併症 ∈東 6)の率で, とくにゆるみの発生は221

関節中Lll'関節 し19.(100~上 し二高率に･1日,畑上 .jj感染

の発生率が1%以下で非常をこ低いのは単なる偶然なのか

図 3 各 関 節 の破壊 頻 度

1_itrsm1分叛Vi､L卜

豪 産 ムテラyス型 RA の薬物療法
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60 105 50 15

3(†) 6.5 1.6 0.2
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図 1 症例 L 期 し､=十｡･ lr;.I;i,一 (∴lV∴日､＼tLItilこmSll.いLl中期1

図5 症 例 l

Ll:lOLj0隼3Fj ll:19州 牛11rJ

I)-))(lてL:Zントt-ーけさオtるも,股関節L:･Y),'Flfl･破壊甘進行
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図 t;症 例 l

こl:1990牛3fj I):1'L桝1隼11_lj
T･指 lLll〕1,mⅣ tt.'1P~1関節王~il,l定術

58 59 60

皮疹

･ .I. i

uO

H2 日3

MTX7.5咽/～

毒
1

101 115 168 134 45 15

6(+) 5(†) (+) (†)
×5120×5120×2560X320

図 7 症例2 田○菊0 56才 C.IV.3(Mut皇ianstype凝ぎ期)

5
2

8

(ノ｣
.
0

1

3

日‥.-"
[心肝凧u

2

.
1

確.".-
r

…

¥曳
HW丸

5

.
2

担
rhll
匡



慢性関節 リウマチ :最近の議壌

図 8 症 例 2

a:1987年 b:且990年

:ヽ1′rX 箸効するも手指し:)mLltilLltlS変化進行

図 9 症 例 2

a:1987年 b:1990年
手指と同様股関節の破壊も進行

912:i
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b

図 11I症例二ミ (_､…1',=l】t-ささ′rfく1くし＼Ⅰ;油 tい し､､.巨､L:-1揮｣

級:衡取 高度な骨萎縮と歴骨の骨吸収を認める
h:ir畑Et日や､肝骨f帖~p-骨移植吊 J･い両.I:-卜守 二日･･薫聞∴常圧
だ:術後嶺隼,大腿遠位端の骨吸収をこよるゆるみ進行

b

国 及息 症例4 SAS進行例

こ1:(:I12掩,)jrLTILl定便

也;術後確隼,C4/5,CS/転 のSAS進行
C:C3-C了の後方固定を追加



衷 5 各関節の手術頻度

関節部位 滑膜切 除 固 定 術 人工 関 節

頚 椎 O 14 い

土 局 0 0 い

肘 2 い 9

肢 辛 1 5 i手指 1 28 21

l卜 股 い O 5 嶺

膝 3 0 一oo

版 堤 3 3 9足 指 ∩ lO 37

計 川 46 221

貴 暖 冬 関 節 に お ける人工関節の合併症
関 節 部 位 間 節 数 感染 ゆるみ 再手術

宿 (T S R ) O 0 0 0
鮒 (T E R ) 9 い 7 0
辛 (T W R) 1 1 0 1

股 (THE) 54 0 12 0
膝 (TKR) loo 0 12 8
足 (TAR) 9 0 5 1

手指 (Swansom) 21 0 6 0
足指 (Swansom) 27 i 0 1

嚢 7 頚椎手術と合併症

手術法 例数 ゆるみ SAS進行 再手術

後頭/軸椎固定 5 0 1 i

環∴軸椎囲疋 6 2 2 I

下位軸椎後方冊定 2 O 0 0

下位軸椎前方冊定 1 1 O O

不明である.

症例こi(図 1()iL川5才＼ 女性.-1･_/ントLLり､l｣接

関節のゆるみ例である.術前高度な骨萎縮と歴骨の骨吸

収を認めた.術中整骨側をこ骨移植を行うことなどにより

定できた.しかし3年半壊大腿骨後顧部の骨吸収ととも

に大願コソボ-ネソトのゆるみが進行 した.

意嫁病変の進行は予後を左右するため,詳紬 こ検討 し

てみた且増圭 雇醒病変の羅患部位は,上位頚椎では軸轍

垂直亜脱臼 (VS)43%,環軸椎前方亜脱臼 (AAS)84

%∴下位頚椎では椎体亜脱臼 (SAS)25%であった.

これらに対し各種固定術が行われた (責 苛)が,上位惑

粧固定後3例に SASが進行 し,預手鮪が行われてい

ら.

～)i):ri

症例･1 (図 11)37才~,女憾._,後il櫛軸椎後方刷定後 1

年で第 唾ji5,5/6椎体塵腕白が進行し,新たに第3-節

7頚椎後方固定を追加した.

ltl.考 察

1.≠lutilan.ityl)(I1~tAの早期診断
MLltilこlllS上い･>,呼称は最初に述べた.L'lに.骨【脚巨

が遊行 し,関節は opera拷且ass様に短縮変形 した状態

をいい,その初期妖魔は明確でない,しかしRA 治療

上このようなできあがった姿の病態をとらえて,従来の

ような対策を練って屯手遅れである.Muも豆はmst閑把RA

がどうような時期をこ,どのような状態で始まるのか早期

診断が可能になるなら,全身関節-の骨吸収が拡大する

前をこ対応できるのではないかと推測された.

そこで mutilans変形を来した典型例を retTOSPeCtive

に調査し,病期と各関節のX線像の初期変化を検討した.

病期は初期,中期,晩期の3期に区分でき,泰 1に示

した平一方,各関節の経年的Ⅹ線変化より各関節の

mu測ams初期変化が推測された.その特徴的変化は嚢

2に示した.

これらの病期と各関節のⅩ線初期変化を組み合わせる

ことにより,mutilanstypeRA の初期診断の手掛か

りとなったが確定的診断に至るためには多少時間を要し

た.さらにX線診断以外に,血液,滑膜,骨髄のレベル

での初期マ-め-が解明できれば,初期診断は一層確立

きれたものになるであろう.越智乱5)らは血清中の C1｡

蛋白の高値や,骨髄中の異常な細胞について検索を進め

ているがまだ定説となっていない.

2.Muti]anL<tyPLItモAの治療

MutilamstypeRA の自然経過をみると,mutilams

変形が発生する以弧 ある一定期間高度な炎症が続き予

一旦 muti且ams様破壊が始まるとほとんどの薬剤が無

効となる,5-6年で炎症は自然鍍静するが,骨破壊は

完成してしまう. しかし mu測ams変化を早期に予測

し,初期より強力な薬物療法を用いて炎症を抑制できた

ら muti呈ams変化の進行をくい止められるかもしれな

い.この仮説をこ基づいて,最近免疫調整剤のみに練るの

でなく,ステロイド剤に MTX や CY を併用した免疫

抑制剤治療を積極的をこ涌いてきた.その結果初期の

mu測amS症例では約75%をこRA 炎症をコソトロ--ル

できるまでに至ったが,X線的進行は抑制できなかった.

X線診断きれる以前にさらに強力な薬物療法が必要なの

か私じれない.そのような仮説を実証するためには,さ

らに早期の初期診断を確立し 多施設での comtTOistudy
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を行い,正しい評価をえる必要がある.

手術療法については,mutilans症例は急速で高度な

骨吸収を特徴とするため,従来の滑膜切除術は無効であ

る.-方,人工関節手術にあたっては術前不安産後関節

であることが多く,さらに高度な骨萎縮を合併 している

ことも重なって,コソボ-ネソ トのゆるみの発生が高頻

度であり,術中行った移植骨片の再吸収を来すなど問題

が争い.従､･､て手術 'LI(ミン'/は IllutilLltlS上診断さ

れたら,骨吸収や骨萎縮が高度になって骨移植を必要と

する前をこ決定すべきである.渡た人工関節置換術は骨セ

メット経済タイプが現時点では泰症に優れている.薄 まP

関節,手関節チ足関節では人工開節より関節固定術のほ

うが有利である一扇油肘関節では固定術は好ましくなく,

また人工関節殿威厳は不安産のため,現在適切な手術法

は見出せない.

頚椎病変の進行は上位頚鰍 ぎかわでなく,除射こであ

るが下位頚椎をこ私広範囲をこ拡大しナその対応に苦慮する.

とくに上位義経では環軸椎前方虚脱彊 (AASきばか り

でなく環軸椎 問々関節の破壊により高度 な環軸鮭垂直脱

臼 (VS)を来し 生命予後にも影響す る書下後頚椎 の

准体感脱臼 (SAS)は上位東涯固定術 嬢 とか VS が完

成した後進行することが多くク再手術を必要 とす る.従 っ

てmu摘anS症例の頚椎手術は上位頚椎 ば か りで な く,

同時をこ下位頚経に対して屯配慮きれなければ な らな いt

最近導入された1,u'lllL､SSILtミ左上~LfHTutrllmt,‖l;ltiい=

suF卵ryはす上位頚終 (後頭骨も含む)固定 と と 私に予

下位頚椎固定屯同時に行え期待されている⇒

ま と め

1.＼1utilこItlStl.【九､iL＼,;!∴Iu で＼線芋的に lノこIrSぐn

分類ハ(:,rこ1(1t､V射王1∴ T･･足指 Ml',11'関節 に こi

関節最上および全身の来せ単関節に2関節最上認められ

た屯のと定義したi

lJ'. 二ハ定義∴.L-∴∴ (研i･･l巨､)tlltltilこlIISt叩LIIく;ll

が診断されヲその頻度は総 RA患老中5書9%,総入院患

署申';.～)ot一二予-､II}∴

二主. 町t里杓こ刷坤11ⅠでtrいSPLI｡ti＼でStuわーに土再引用

を初期,中期予晩期の3期に区分しタさらに各関節の初

期の韓徴的なX線凌化を見出した.

後. 病期と各関節の初期変化によりヲ寒症の初期診断

法を提唱した.

5.早期診断によって,初期から免疫調整剤および免

疫抑制剤を駆使して,強力な薬物療法を試みた結果,75

%の症例に有効であったが,関節破壊の進行性について

ぼ無効であった▲

6.手術療法は高度な骨萎縮 ･骨吸収をこ対応できる方

決をよ.')､手指 lP.手聞節,足関節では固定術.股 ･

膝関節では骨セメソト使用人工関節が推奨きれた.

冒. 今後Ⅹ線診断以外に,さらに早期診断が可能な初

期マ-カ-を解明し,統一された初期診断に基づ勘 薬

物療法や手術療法の正しい評価を得るための多施設間で

の検討が待たれる.
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