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　　　　　　　　James 療法の み にて 経過観察 した

　　　　　マ ス ス ク リー
ニ ン グ発見骨盤神経芽腫の 1例

Pelvic　neuroblastoma 　detected　by　mass 　screening
，
　which 　was

treated　only 　by　James　therapy　and 　observed ：Acase　report
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　マ ス ス ク リ
ー

ニ ング にて 発見され た骨盤神経芽腫 の 11 ヶ 月男児例 を経験 した ．手術に

伴 う骨盤神経叢損傷の 可能性 を考え ，マ ス 発見例で ある こ と，骨盤原発 は 副腎や 後腹膜原

発 に比 し生命予後良好で あ る こ と等 の 点 か ら Jalnes 療法 を先行 させ た．経過中に
一

時，

腫瘍圧 迫に よ る 直腸 膀胱障害が 発生 し た が．腫瘍の 縮小 と と もに消 失した．本邦で は 骨

盤 神経芽腫の 多 くが摘 出を 試み られ て い る現 状 に お い て ，Jarnes 療法の み に て 縮小 した 1

例で あ っ た の で 報告す る．

Key 　words ：骨盤神経芽腫 乳児，マ ス ス ク リーニ ング，経肛 門的針生 検，
　 James 療法

　　　　　　Pelvic　neuroblastoma ，　infant，　mass 　screening ，　transanal　needle 　biopsy，　 I

　　　　　　James 　therapy
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　− 」

1　 は じめ に

　われ われ は 10 ヶ 月時マ ス ス ク リー
ニ ン グ に て

発見され ，化学療法の み に て 経過を観察 した骨盤

神経芽腫の 1 例を 経験 した の で 報告す る，

II 症　　例

患　者　 11 ヶ 月　 男児

現病歴　6 ヶ 月時神経芽腫 マ ス ス ク U 一
ニ ン グ

1） 東京 都立 八 王 子小 児病 院外 科，2）東京 大学 医学部小 児外科

1 ） Department　of　Surgery，¶bkyo　Metropolitan　Hachioji

Children’s　HQspital
2 ）Department 　of　 Pediatric　Surgery，　 Faculty　of 　 medicine ，
University　of　Tokyo

に て 軽度異常 を 指摘 され た （H14 ．8．20 ：VMA 　17．6

μ g ／mgCr ，　 HVA 　21．9μ g ／mgCr ）． 10 ヶ 月時再

検 した際，著明に 上昇 して い た た め （H14 ．12．20 ：

VMA 　44．9 μ g／mgCr ，　 HVA 　25．9μ g ／mgCr ），紹

介に て来院 した．

初診時検査所見 ：（H14 ．12．29）WA 　43 ．1μ g／ 

Cr，　HVA 　25．8 μ g／mgCr ，　NSE 　21ng ／ml ，フ ェ リ

チ ン 22ng ／ml ，　LDH 　3291U／m1

　身体所見 ： 腹部は 軽度膨満．直腸診に て 仙 骨前

面 に腫瘤 を触知 した．

　画像所見 （図 1）：腹部超音波及び CT ・MRI に

て 5 × 5x4cm と骨盤腔の 大半を 占め る 石 灰 化を

伴 わ な い 充実性腫瘤を 認めた．MIBG シ ンチ に て

同部位に 集積 を認めた．

　以 ヒよ り骨 盤神経芽腫 （Evans 分類 Stage皿 ；
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図 1　 術前画像所見

　　 A ； 単純 X 線側面f象　B ： 腹部超音波，

　　 断像），E ：MRI （造影，矢状断像）．

　　 MIBG シ ン チ （SPECT ，矢状断像）
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　 C ； 単純骨ng　CT ，　 D 　l　MRI （造影，横

F ：MIBG シ ン チ （SPECT ，横断像），　 G ：

非 手術例 の た め 確定で き な い が ，INSS 分 類 で は

恐 らく Stage　H 　a ） と診断 した．

　治療方針 ： 最初 に腫瘍摘出か ，化学療法を先行

させ て腫 瘍 の 縮 小 を図 るか の 2 通 り の 選 択肢 が 考

え られ た．ただ，骨盤神経 叢 自体 が原 発 部位 と考

え られ ，摘出 には 骨盤神経 叢 の 損傷が 不 可避で あ

る と思 われ た．また化 学療法を先行 させ る とした

ら 「1 歳 未満で 発見 され た 神経 芽腫治 療プ ロ ト

コ ール （＃9805）」 に従 っ て Regimen 　A （以 ド慣

例に従 っ て James 療法 と標記）にす るか，　volurne

reduction を急ぐ た め に Regimen 　C2 にす る か も

判断に迷 っ た．結局，マ ス ス ク リ
ー

ニ ン グ 発見例

で ある ため，対側骨盤神経叢損傷回避 を最優先 と

し，手術は 経肛 門的針生検に とど め （H15 ．1．8 施

行〉，化 学療法 は ま ず James 療法 を 施行 し て 反応

をみ る方針と した．

　病理 所見 ： 神経芽腫 ；花冠細線維型 （3a）

分 子 生物 学的特性 ：N −myc ；1copy ，　 DNA 　ploidy ・

TrkA は測定で きず

　入院後経過 （図 2）：生検翌 日 （H15 ．1．9）よ り

James 療 法を 開始 した．入 院時 よ り腫瘍 の 直腸

圧 排に よ る 便秘が 強 く，定期的 な 浣腸 を 必 要 と し

た．また 5 日目 に腫 瘍圧 迫に よ る 排尿障害が出現

した ためバ ル
ー

ン カテ
ー

テ ル 留置 し，1 週 間後持

続 導尿 の ま ま退院 とな っ た．

　退院後経過 ：外来 に て James 療法を継続 し て い

た と こ ろ，VMA ／HVA は緩徐 で は あ る が低 下が

見られ ，また 3 ク
ー

ル終 了後 の 骨盤 CT で は 腫瘍

は 2．5 × 3 × 2Cin 大 と縮小 し，膀胱 ・直腸 へ の 圧

迫 が認 め られ な くな っ た た め，持続導尿 は 中止 し

た．6 ク
ー

ル 終 了 時 に は VMA 　 ll．2 μ g／  Cr，

HVA17 ．6μg ／  Cr まで 低下 した，化学療法終了

6 ヶ 月 の 現 在 で も VMA の 再 上昇な く，直腸膀胱

障害の 再燃 も認 め られ な い．ま た骨盤 CT 上 も 2

× 3xlcm と著 明に縮小 し て お り，外来に て 経過

観察 を続 け て い る．

川　考　 　察

　骨盤 神 経芽 腫 は 神 経 芽腫 全体 の 約 3 〜 8 ％

（2001 年で は 174 例中 5 例）
1）

と 比較的少な く，

マ ス ス ク リ
ー

ニ ン グ 症 例で もほぼ 同 じ割合 と 言わ

れ て い る ．通常腹部 か らの 触知は 困難で ， マ ス ス
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経肛門的針 生 検 ＋ CV カ テ挿入 CV カ テ 抜去

亅巨　（H15．1．8）
5045

．　James 療法 6 ク
ー

ル

ll

ii
iil

（H15．1．9〜5．1）

亅し　（Hl5．8．25）

持続導尿 （H15．　L　14〜4，1）
一

　 0 η…一〜…．’．T．．．』

H14，12，29H15 ．2．28　　1115．4．29　　H15．6．29　　H15．8．29　　H15．10．29

Mtr ‘’n・−VMA （μ 9／皿gCr）　　　
・■　

・HVA（μ 9／mgC 「）

　 　 初診時　　　　　　　　　　　6 クール 終了時　　　　　　終了 3 ケ 月後

　 （H14 ．12．27）　　　　　　　　　　 （H15 ，5，13）　　　　　　　 （Hl5 ，8，14）

図 2　 VMAIHVA の 推移と画 像 ヒ変化

　　 点線 は 基準値 を 示 す （VMA ： 15．0 μ g／mgCr ．　 HVA ：25，0 μ g／mgCr ）

ク リ
ー

ニ ング以外 では 直腸 膀胱 障害や 下肢 の 筋力

低下な ど の 症 状 で 発見 され る こ とが 多 ぐ
〕→

，そ

の ため 発見時 には骨 盤全 体 を 占め る大 き さにな っ

て い る こ とが 少な くない ．診断には 直腸 診が有用

で，次 い で超 音波検査 CT ．　 MRI 及 び MIBG シ

ン チ グ ラ フ ィ
ー

と進め て い く．治 療 として は，骨

盤 内臓器へ の 圧迫を回避す る と い う意 味で ，本邦

で は 表 1 に 示 すよ うにほぼ全例 で 摘 出術が 行われ

て い る
Z ） 7）　9）

．生 命予後は 副腎原発や 後腹 膜原発

に比 し，
一

般 的に 良好 と言わ れて い るが
S 〕

，こ れ

は進行例にお い て も骨盤 内に 限局し て い る 場合が

多 く．完全切除可能なため と考 えられ て い る
9 ’

．

　た だ し，骨盤全 体を 占め る よ うな 巨大な 腫瘍で

は不完全切除 とな る 口J能性が高 く，また腫瘍摘出

に もか かわ らず術後に直腸膀胱障害を残す例も多

い
1「｝）
．確 か に 直腸 や 膀胱 を 圧 迫す る こ と を考 え

ると，早期 発見 し摘出 す る の が 最良で は あ るが，

巨大 な 腫瘍で は 骨盤 内 操作 によ る骨盤 神経叢損傷

を来た し，非可逆 的な直腸 膀胱 障害 を残す可 能性

が あ る．

　骨 盤神経 叢 は，表 2 に示 す よ うに交感系 と副交

感系か ら構成 さ れ て い る
’t）．骨盤 手術 の 際 に 問

題 とな る の は，交感神 経 系 の 仙 骨内臓神経 と 副交

感神経系の 骨盤内臓神経で，成 人例 にお い て は こ

れ ら の 神経を 温存す べ く MRI 等 に よ る 描 出な ど

が 工 夫 され て い る
12｝

．しか し，神経芽腫 に おい て

は仙骨前神経叢そ の もの か ら の 発生で あ り，手術

に よ り原発巣で あ る
一

側 の 神経叢は 切 除せ ざ る を

得な い ．巨大な腫瘍 の 場合 T 対側 の 神経叢を損傷

する 危険性が高 く，両側 の 損傷で は 直腸 膀胱障害

（109 ）
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表 1A マ ス ス ク リー
ニ ン グ 発 見骨盤 神経 芽 腫 の 主 な 報 告 例

報告者 症状 病期 手術 N −
myc 　 DNAploid 　　Shimada 合併症

河 野 便秘 H 全摘術

中島
9 ）　 　 　 　 　 　 皿　 　 全 摘術　 　 si  le　 aneuploid 　 Favorable

　　　　　　　　　　　　　　　 自然縮 小
岩田

TH）

　　　　　　　 エ

　　　　　　　　　　　　　　　 →全摘術
single 　　 aneuploid 　　Favorable

横 山
H ｝ 1 全 摘術 single 　　 aneuploid 　　Favorable

　　　　　　　　　　　　　　　経過観察
西原

1η　　　　　　　　 1
　　　　　　　　　　　　　　　 → 全摘術

si  le　 aneuploid 　 Favorable

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 脚長差 ：1草深
7 〕
　　　　　　　 皿 ：2

（3 例）　 　 　 W 、 1
全て 全黼 　 　 　 　 　 　 　 　絞扼性 イ レ ウス 、 、

篠原 　　　　　　　　　 1　　 鏡視下全摘

自験例　　　便秘　　　　皿 　　　 非手術　　　9．　ingle

（再発 ・再 燃 の 報告 は な し）

表 1B 　 マ ス ス ク リー
ニ ン グ発 見 以 外 の 乳児 骨盤神経 芽腫 の 主な報告例

報告 者 症状 病期 手 術 N −myc 　 DNAploid 　　Shimada 合併症

慶 田

腹部腫瘤

腹部膨満

　便秘

皿 全摘術

　　　　　　便秘

石 田
：S］
　 腹部膨満

　　　　　　尿閉

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　神経因性膀胱
　　　　人 工 肛 門
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　膀胱狭 小 化皿

　　　 →亜 全摘術
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　尿道狭窄

太 田
2〕
　　 尿閉

　　　　　　　　　　　 IVs　　　 全 摘術
　　　　　腹部膨満

　　　　 鼡径
・陰嚢

飯沼
4 〕

　　　　　 の 浮腫
且

　全摘術

閉 鎖 N 切 断
single 　　 aneuploid 　　Favorable

山高
5〕
　　 尿閉　 　　 皿 全摘術 single 　　 aneupLoid 　　Favorable

（再発
・
再燃の報告 は な し）

表 1C 欧 米 の 報告例

報　告　者 要 旨

Ghazali　Sl3｝
7 例 の 骨盤 神 経 芽腫 を報 告 し．う ち 3 ヶ 月か ら 1 歳 11 ヶ 月で 発見 さ れ た 6 例 は腫瘍

が自然成熟 ま たは消退 し た と し，年齢 と 部位 が 影響 し て い る と主 張．1 例 の 死 亡例 は

腫瘍死で な く，腸閉塞 で あ っ た．

Knoedler 　CJ　S，
精管 ・膀胱な ど特殊部位か ら発生 し た骨盤神経芽腫 3 例 を報告 し，予 後良好 で あ る こ

とか ら積極的な集学 的治療 を行 うべ き と主張

　　　　　　　　　　 41 例 の 骨盤神経芽腫 を報告し，多 因 子 に て 解析．1 ，［，rVs で は 他部位 と変わ ら な い が ，

Haase　GMI4）　　　 皿 JVの 進行例 で は 他部位 に 比 べ 予 後 に差 が ある こ と を 強調．そ の 他 の 因 子 も含 め．予

　　　　　　　　　　 後 の 良 い こ と，特 に 進行例 にお い て 明 らか で あ る こ と を 主 張．

　　　　　　　　　　 17 例 の 骨盤神経芽腫 を 報告し，完全切除例が 6 例 しか な い に も か か わ らず，腫瘍 死 が

Cruccetti　A15 ）　　　 2 例 しか な い こ と，骨盤神経障害が 6 例 も あ る こ と を 強調 ．結論 と し て ，完 全 切 除 は

　　　　　　　　　　 必要な く，手術に 伴 う骨盤神経叢損傷 を 回避す べ き と主張．

（110 ）
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が 必 発 で あ る ．

　 また 欧米の 報告で は，骨盤神経芽腫 に つ い て は ，

手術の 根治性 にか か わ らず，生 物学的 に予後良好

とす る も の が 多い ．Ghazaliらは 7 例 の 骨盤神経

芽腫を 報告 し，うち 3 ヶ 月か ら 1 歳 11 ヶ 月で 発

見 され た 6 例 は腫瘍 が 自然成 熟 または 消退 した と

し，年齢と部位が 影響 して い る と主 張して い る （1

例 の 死 亡例 は腫瘍 死で な く，腸 閉塞だ っ た）
1’i）．

Hasse らは 41 例の 骨盤神経芽腫を多 因子 に て 解

析 し，予後良好 因 子を 多 く含む こ と ，特に 皿 ．rvの

進行例で は他部位に 比べ 有意 に予後良好で ある と

述 べ て い る
1’1）
，Cruccettiらは 17 例 の 骨盤神経芽

腫 を報告 し，完全切 除例が 6 例 しかな い に もか か

わ らず，腫 瘍死が 2 例し かな い こ と，骨盤神経障

害が 6 例 もある こ とを強調 し，完全切除は必要な

く，手術に 伴 う骨盤神経叢損傷 を回避 しなければ

な らな い と主 張 し て い る
1E）
．彼 らに共 通す る こ と

は ，骨 盤神経 芽腫 は 手術 の 根治性にか かわ らず 生

物学的 に 良好で あ り，完全切 除は必 要な い と主張

し て い る こ とで あ る．特 に Ghazali らの 報告 した

7 例の経過は 乳児例 の 自然退縮傾向を 証明 する も

の で あ り，マ ス ス ク リ
ー

ニ ング症例 に つ い て も同

様に 自然 退縮す る こ とが十分期待で き ると思 われ

る ．本邦にお け る 報告例にお い て も乳児骨盤神経

芽腫は 生物学的良好 因子 を含む 場合が 多 く （表 1），

Iwata らの 例で は 実際に手術待 ち の 問に縮小 が確

認 され て い る
16b
．

　本症例 にお い て は，マ ス ス ク リーニ ン グ症例 に

は 自然治癒例 が ある こ と，骨盤神経芽腫は 副腎原

発や 後腹膜原 発 に 比 し 生 命予後 良好 と い わ れ て い

る こ と，N −myc 遺伝子増幅なし，の 3 点か ら摘出

術 を施行せ ず James 療 法で 縮小 を 図 る 方針 を選

択 した と こ ろ，6 ク
ー

ル 終 r後 に は腫瘍は著明 に

縮小 し た．経過 中に
一

時，腫瘍圧 迫に よる と思 わ

れ る直腸膀胱 障害が 発生 したが ，腫瘍 の 縮小 と と

も に 消失 した．直腸膀胱障害発生 時には ，早期摘

出または Regimen 　C2 を選択す べ きで あ っ たか と

後悔し た が ，最終的に は 経肛 門的腫瘍針生検 と外

来で の James 療法 と い う最 も侵 襲の 少ない 治療

法で 腫瘍の 縮 小 が 得 られ た．す べ て の 症例が 本例

同様良好な経過 をと る とは 限 らない が，乳児骨盤

神経芽腫に おい て 一
つ の 選択肢 と し て 考慮すべ き

治療方針 と考 え られ た．

IV　 ま とめ

1． 10 ヶ 月時 マ ス ス ク リ
ー

ニ ン グに て 発見 され

た骨盤神経芽腫の 1 例を経験 した．

2． マ ス ス ク リ
ー

ニ ング症例に は 自然 治癒例が あ

　る こ と，骨盤 神経芽腫は 副腎原発や後腹膜原発

　に 比 し生命 予後良好 と い わ れ て い る こ と，N −

myc 遺伝 子増 幅な し，の 3 点か ら摘出術 を施行

せず J  es 療法 で縮 小を 図る 方針 を選択 した

表 2　 骨盤神経叢 の 構成 と そ の枝 （文献 11 よ り）

  骨盤神経叢 の 構成

a．交感系

・動脈随行型 （腰内臓神経〜上下腹神経叢〜下腹神経）

・交感神経幹経 出型 （仙骨内臓神経）

b．副交感系

・
骨盤内臓神経 （S2〜S4 に 発生 し、直腸外側 で 内腸骨動脈 との 間を走行）

  骨盤神経叢の 枝

a．尿管 ・精嚢 ・
精管 ・膀胱上 部 へ の 枝群

b．膀胱 頚部 へ の 枝群

C．前立 腺 の 外 側 縁 を下降す る枝群

d 子宮
・
膣 へ の 枝群

e，直腸へ の 枝群

f．左 半直腸 へ 上 行す る枝群
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が， 6 ク
ー

ル終 了後には 腫瘍は著明 に縮小 した ．

3．経過 中に
一

時，腫 瘍圧 迫に よる と思 われ る直

腸膀胱障害が発生 し た が ，腫 瘍 の 縮小 と とも に

消失した．
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