
 
 

 

概念・定義  
 

 本疾患は10歳前後の小児に好発する骨・骨髄の無菌性炎症疾患であり、

疼痛を伴う骨髄炎が多発し、寛解と増悪を繰り返すことが特徴である。

掌蹠膿疱症や尋常性乾癬などの皮膚症状を合併することが多く、SAPHO

症候群も類似した疾患と考えられている。また、早期(2 歳未満)に慢性再

発性多発性骨髄炎を発症し、先天性赤血球異形成貧血(低色素性、小球性

貧血)及びSweet症候群などの皮膚炎を合併する常染色体劣性遺伝疾患を

Majeed 症候群と呼ぶ。Majeed 症候群は LPIN2 遺伝子の異常であること

が判明している。  

 

症状  
 

 疼痛を伴う無菌性の骨髄炎が多発し、寛解と増悪を繰り返すのが特徴

である。病変は大腿骨・脛骨などの長管骨骨幹端をはじめ、下顎骨、鎖

骨に多く認められ、脊椎、骨盤、肋骨などにも認められる場合がある。

倦怠感や局所の疼痛・腫脹などで緩徐に発症することが多く、疼痛は夜
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間に増悪する傾向がある。高熱を呈することは稀で、CRPなど一般的な

炎症反応は軽度の上昇にとどまることが多い。典型的な病変は、X線検査

で骨融解と骨硬化の混在した像を呈し、MRI 検査において T1強調画像で

低信号、T2強調及び STIR 画像で高進号を呈する。骨生検では骨融解を

含む非特異的な骨炎像が認められる。血液・組織の培養・細菌学的検査

は陰性である  

 

治療  
 

 基本治療として、非ステロイド性消炎鎮痛薬(NSAID)を用いられており、

50～80％の患者が反応すると報告されている 2),3)。基本治療に対する反応

が不十分である場合に追加治療の必要性を検討する。近年ビスホスホネ

ートが高い有効性を示している他、難治例に対しては抗 TNF療法も行わ

れ、効果が得られていると報告されている 4)。  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/6_5_22.html 

 


