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鎖骨頭蓋異骨症は､鎖骨の形成不全または欠損､

頭蓋異常､歯牙発育異常､遺伝性を特徴とする比

較的稀な先天性骨系統疾患である1･2)｡鎖骨､頭

蓋などの骨格の異常は機能障害がほとんどないこ

とから治療の対象となることは少ないが､乳歯の

晩期残存､永久歯の萌出遅延ないしは埋伏､埋伏

歯による嚢胞形成といった歯牙の異常については､

機能回復を求められることが多く､歯科治療が重

要な役割をはたす｡一方､遺伝に関しては､優性

遺伝によるとされているが本邦での報告は比較的

少ないようである3･4)｡

今回､われわれは､家族性にみられた本症を経
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験 したのでその概要を報告する｡

●症例1

患者 :49歳 男性｡

初診 :昭和63年10月6日｡

主訴 :阻噂障害｡

既往歴 :特記事項なし｡

家族歴 :患者の第二子に本症を認めた｡

現病歴 :20歳頃乳歯の残存に気付き､30歳頃数本

抜歯されている｡昭和63年9月右側下顎白歯部に

捧痛を認め某歯科を受診し､右側下顎大臼歯 1本

を抜歯された｡その時Ⅹ線写真にて多数の埋伏歯

および嚢胞様Ⅹ線透過像を指摘され当科に紹介来

院した｡
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写真 1 顔貌写真

新潟歯学会誌 22巻 2号 1992年

写真 2 口腔内写真

写真4 パ ノラマⅩ線写真

現症 :体格は､身長151cm､体重57kgと小柄で

あったが､栄養状態は良好であった｡また､触診

にて鎖骨は､不明瞭であった｡顔面頭蓋は､体格

に比べて大きく頭部は太かった (写真1)｡口腔

内は､上下顎それぞれ5本の永久歯が萌出してい

るのみで (写真2)､上顎歯槽部は､幅広く口蓋

は狭くなり､正中に前後に走る韓がみられた (写

真3)｡

X線所見 :パノラマⅩ線写真では下顎角部は丸く､

下顎切痕は浅く､上顎に10本､下顎に13本の埋伏

歯および右側下顎犬歯部に31埋伏歯由来と思わ

れる嚢胞様Ⅹ線透過像が認められた (写真4)｡

また､頭部では､頭蓋の前頭縫合､矢状縫合の開

存 (写真5)､胸部では､両側鎖骨の低形成 (写

写真 3 口腔内写真

写真 5 頭部Ⅹ線写真

真 6)､骨盤部では､骨盤狭窄､恥骨結合の開離

(写真7)などが認められ鎖骨頭蓋異骨症と診断

した｡

cT所見 :可 埋伏歯の歯冠周囲に直径約2cmの

嚢胞様の病変および､左側上顎犬歯部の埋伏歯歯

冠周囲に小さな嚢胞様の病変がみられた｡また､

硬口蓋正中部の骨は､棋状に欠損し正中口蓋縫合

不全と考えられた (写真8)｡

臨床検査所見 :血液､尿､血液生化学検査では､

特に異常値は認められなかった｡

処置および経過 :同年11月､全身麻酔下に､右側

下顎嚢胞の摘出および周囲の埋伏歯5本の抜歯を

行い-イドロキシアパタイト額粒を充填した｡治

癒経過にとくに問題はなく義歯を装着し経過良好
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写真 6 胸部Ⅹ線写真 写真 7 骨盤部Ⅹ線写真

である｡

摘出物の病理組織学的所見 :線維性結合組織から

なり数層の上皮突起を欠く扇平上皮によって裏装

された嚢胞が31埋伏歯の歯頚部に付着しており､

含歯性嚢胞と診断された｡

●症例2

患者 :17歳 男性｡

初診 :平成1年 3月29日｡

主訴 :永久歯の萌出遅延｡

既往症 :特記事項なし｡

家族歴 :症例1の第二子｡

写真 9 両肩前突時の姿勢
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写真 8 CT写真

現病歴 :7,8年前上顎乳切歯を､3年前下顎第

一乳臼歯を抜歯されたが永久歯の萌出がみられず､

家族歴により本疾患が疑われ受診した｡

現症 :体格は､身長164cm､体重67kgで身長は

低かったが､栄養状態は良好であった｡頭部は太

く､撫肩で､鎖骨は触知されず左右の肩を前方で

接近させることができた (写真9)｡顔貌は､軽

度下顎前突感を呈していた (写真10)｡口腔内は､

EDCBlcDE､豆1TEの残存がみられ､永久歯
は76棒 7､76167および321 123が
萌出していた (写真11､12)0

X線所見 :パノラマⅩ線写真にて下顎角部は丸く､

写真10 顔貌写真
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写真日 口腔内写真(上顎)

写真12 口腔内写真(下顎)
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写真13 パノラマⅩ線写真

写真14 胸部Ⅹ線写真
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下顎切痕は浅く､智歯を除いて上顎に16本､下顎

に9本の埋伏歯が認められた (写真13)｡頭部Ⅹ

線規格写真による分析結果では､顔面角は､89.9

度と大きく､上顎突出度は-3度､Y軸角が62.3

度と小さく､下顎角が123.0度と大きく下顎前突

と考えられた (図1)｡また､胸部では､右側鎖

骨欠損､左側鎖骨の低形成などが認められ (写真

14)症例1と同疾患と診断した｡

処置および経過 :上顎前歯部に義歯を製作し経過

観察中である｡

考 察

鎖骨頭蓋異骨症は､1765年Martinl)によって

先天性鎖骨欠損症として初めて報告された疾患で

あり､1)頭蓋骨の発育､形成不全､2)鎖骨の欠

損または､形成不全､3)歯牙発育異常と交換期

の遅延､4)遺伝性を4徴候とする比較的稀な先

天性骨系統疾患である2･3)｡本邦では､1918年の

藤井の報告が最初とされ5)､1988年の村松ら4)に

よると､本邦での報告は､合計241例である｡本

症の原因は､現在もなお不明とされているが､基

本的病態は膜性化骨の障害であり､鎖骨および頭

蓋骨正中部､椎骨､骨盤形成骨などの正中線に沿っ

ての化骨不全が多くみられ､骨の正中結合部にお

ける旺形質欠損により生じた遺伝的要素をもつ骨

異形成症と考えられている｡ 欧米では50-60%に

家系内発症が認められ､一般に常染色体優性遺伝

によるとされているが､劣性遺伝によるとするも

の､遺伝とは無関係とするものもみられる｡しか

し､本邦では遺伝性のみられたものは19.7%3)､

23.7%4)､36.2%6)と比較的少なく､染色体検査

の結果でも異常のないものが多いようである6-10)｡
自験例では､父と第二子男性が本症に羅患してい

たことから優性遺伝によると考えられた｡村松ら

4)によると､発症に男女差はなく､10歳以上15歳

未満で診断されるものがもっとも多く､20歳まで

の報告が過半数を占めている｡また､鎖骨の欠損

あるいは異常は82.2%にみられるが､両側性に全

部欠損することはまれで､形成不全あるいは部分

欠損を呈するものが多い｡自験例でも症例1では

形成不全､症例2では右側が欠損､左側が形成不
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全であった｡頭蓋の奇形も83.8%にみられたとさ

れているがその程度はさまざまである4)｡自験例

では症例1では頭蓋の前頭縫合､矢状縫合の開存

がみられたが､症例2では頭蓋骨に明瞭な骨化不

全は認められず本症の不全型と考えられた｡さら

に､顔面頭蓋を形成する鼻骨､涙骨､上顎骨､口

蓋骨､下顎骨なども形成不全による変化がみられ､

鼻板部は陥凹して鞍鼻を呈し､上顎の劣成長のた

め下顎前突を呈する場合が多いとされている11･12)0

自験例では明らかな上顎の劣成長は認められなかっ

たが､下顎骨の形態は､下顎角が丸く移行的な形

態を示し､下顎切痕は浅く､筋突起､下顎頭の発

育不全が観察され､症例2で下顎前突が認められ

た｡口蓋についても正中に沿って走る韓が多く報

告されているが4,13･14)､これは症例1のCT所見

から正中口蓋縫合不全によるものと考えられた｡

歯牙の異常も本症の特徴であり､亀谷ら3)は54.7

%､村松ら4)は58.1%にみられたと報告している｡

近年のパノラマⅩ線写真の普及により自験例のよ

うに歯科医師により発見される機会も多くなって

きているようである｡歯牙の異常としては､乳歯

の晩期残存､永久歯の萌出遅延ないしは埋伏､歯

数の異常などが多く15)､自験例でも症例1で23本､

症例2で25本の埋伏歯と乳歯の晩期残存がみられ

ている｡しかし､自験例のように埋伏歯に嚢胞形

成がみられたとする報告は少ない13~18)｡本症の治

療についてみるとは､鎖骨､頭蓋などの骨格の異

常に伴う機能障害がほとんどないことから､それ

らに対しては何も行われていない｡しかし､歯牙

の異常については､長期観察にて永久歯の萌出を

みたとする報告19)もあるが､多くの報告では､埋

伏歯は深部に存在し残存している乳歯を抜歯Lで

も萌出しないとされている｡したがって､阻噂機

能の回復をはかる目的で開窓によって萌出を促進

したり20)､矯正的に牽引誘導する方法21)､あるい

は､義歯製作による方法などが行われている｡自

験例の症例2では､患者の年齢が若く､萌出誘導

が可能な位置に埋伏歯が存在していること､埋伏

歯の形態が歯列弓を形成するのに適当であったこ

とから開窓を行い矯正的に牽引誘導する方法を検

討したが患者の希望がなく義歯製作を行った｡治
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癒状況は､抜歯や嚢胞摘出後の化骨治癒に問題が

あったという報告はなく､症例1でも治癒経過は

良好であった｡しかし､上下顎16歯の埋伏歯を矯

正歯科的治癒により牽引､萌出誘導し､下顎骨矢

状分割法による外科矯正治癒を行った例21)では､

骨の改造機転が遅延したとの報告もありこれにつ

いてはさらに検討が必要と思われる｡
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