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小児－骨形成不全症 

Clinical Question 2 

脊柱側弯や四肢関節の屈曲拘縮、脚⾧差などの変形・拘縮を呈する骨形成不全症

（Osteogenesis Imperfecta：以下OI）児に対して、ハンドリングによる介入、関

節可動域訓練、ストレッチング、ポジショニング・姿勢保持具使用、装具療法、

全身振動療法（whole body vibration）、家族支援、多職種連携、電動車いす等

（Power Mobility Device)のいずれが推奨されるか。 

ステートメント 脊柱側弯や四肢関節の屈曲拘縮、脚長差などの変形・拘縮を呈する

OI 児に対する各理学療法の効果は十分に検証されていないが、包括

的な理学療法（体重負荷や等尺性運動による筋力強化、機能的活動

など）や装具療法は、継続していくことで粗大運動機能や自立度向

上、骨折予防に対して効果的な可能性があるので、行うことを提案

する。 

     

□作成班合意率 100 ％ 

解説                               

◇CQ の背景   
脊柱側弯や四肢関節の屈曲拘縮、脚長差などを呈する OI 児の理学療法は、変形・拘縮の改善や進行

予防に対する介入が多く、また易骨折性や骨折予防、変形改善に対しては薬物治療や髄内釘固定術が

併用されることが多い。さらに反復する骨折が生じた場合には、手術後の固定や荷重制限のため、廃

用による筋力低下や関節拘縮、変形によるアライメント異常などが生じ、ハンドリングによる介入や

関節可動域運動、ストレッチング、ポジショニング・姿勢保持具使用、装具療法などの介入を行うが、

それぞれがどの程度効果的かは明らかにされていない。 

◇エビデンスの評価  
脊柱変形や変形・拘縮を呈する OI 児を対象とした報告はほぼなく、歩行可能な Sillence 分類Ⅰ、

Ⅳ型を対象とした報告が多い 1)～7)。また各対象が現在幅広く併用されている薬物治療や髄内釘固定術

を施行されているか不明であり、各介入の効果を検証しているかは不明である。OI 児の脊柱側弯に関

する報告はいくつか散見される。OI 児 316 名の追跡調査では、157 名に脊柱側弯症の所見があり、有

病率は 50％だった。Sillence 分類Ⅲ型で脊柱側弯症の有病率 68％と平均進行角度が年間 6°と高く、

Ⅳ型が有病率 54％、平均進行角度が年間 4°、I型が有病率 39％、平均進行角度が年間1°と最も低か

った。またⅢ型に対し 6 歳になる前に、ビスホスフォネート療法を施行すると、側弯の進行角度を年

間 3.8°減少させると報告している 10)。ビスホスフォネート療法で治療されていない OI 児の「支持座

位」の獲得とコブ角の関連性を調査した報告では、Ⅰ型 、Ⅲ型、Ⅳ型の脊柱側弯症発生時の平均年齢

が 7.0 歳、6.8 歳、9.0 歳であったと報告している 11)。また理学療法介入や装具療法が脊椎変形の進行

防止や改善、脊柱の安定に効果的だという経験的証拠や明らかな根拠はないと報告しているが 8)、包

括的な理学療法（体重負荷や等尺性運動による筋力強化、機能的活動など）の継続や装具療法は、筋

骨格系の構造的アライメントを最適化し、運動の滑らかさや持久力改善、骨折予防、OI 児や家族の安

心感向上などに影響するとしている。これらにより身体活動量が増加し、OI 児の機能と自立度が向上

すると述べられている 8)。CQ に挙げた他の介入（ハンドリングやポジショニング、姿勢保持具使用等）

に関しては、効果を検証した文献はなかった。 

◇益と害のバランス評価   
脊柱変形や変形・拘縮を呈する比較的重症例を対象とした報告は少ないが、体幹筋を強化し、肺容

量を増加させる理学療法は、OI 児の姿勢アライメントと歩行能力を改善し、慢性腰痛を軽減する可能

性があると報告している 8)。 
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◇患者の価値観・希望   
OI 児の運動機能やセルフケアの自立を高める上で、各専門分野の関わりと介護者教育が重要である

と認識されている 9)。長期的な目標は、OI 児が独立して生活し、自分自身のセルフケアが自立するよ

う、歩行補助具や自助具の活用、自宅のトイレや浴槽、学校などの環境調整などに対しても支援して

いく必要がある 9)。 

◇コストの評価   
脊柱側弯や四肢関節の屈曲拘縮、脚長差などを呈する OI 児の理学療法では、装具療法や歩行補助具、

電動車椅子等の移動補助具にコストが発生することが予測できるが、それ以外にも幼少期より骨折を

繰り返し、その都度の入院や薬物治療、髄内釘固定術などの整形外科的手術も併用することになり、

継続的に治療に関わるコストが発生するものと推測する。 
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