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ユ ーイ ン グ 肉腫 フ ァ ミ リ
ー

に 対する大量化学療法 （1 回 お よ

び 2 回 自家骨髄移植 ）の 治療 成績

化学療法 と放射線 療 法 の み で 治療 を継 続 した左 肩 甲骨 原発

Ewing 肉腫 の 1 例
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ユ
ーイ ン グ 肉腫 フ ァ ミ リ

ー
（以 下 ESFT＞ は集 学 的 治 療 に

よ っ て も未 だ 成績 が 不 良で あ り，そ の 長 期無 病生 存率 は 限 局

型 で 50・60％，転 移 型 で 20−30％，再 発性 で 0−10％ に と どま

る．われ われ は本 疾患 に対 し．神経 芽腫 と 同様 の 1 回お よ び

2 回 自家 骨 髄 移 植 を 組み 込 ん だ戦 略 を立 て，治療 成績 の 改 善

を試 み て きた．【方 法】対象 は 1992〜1999 年 に 当科 に 紹 介

され た ESFT の 7 例 で あ り．組織 型 は 全 例 PNET で あ っ た．
年 齢 の 中央 値 は 8歳 （Tange 　3−10 歳 ），限局型 3 例，転移 型 3

例 ．再 発 性 （転 移 型 ）1 例 で あ っ た．観 察 期 間 は 6・12年 で

ある．初 期 治療 の 多 くは Al また は newAl プ ロ ト コ
ー

ル x2

〜5 コ
ー

ス で あっ た．全 摘可 能 と判断さ れ た時点で 手術 ± 放

射 線療 法 （24−30Gy）に よる局 所療 法 が施 行 され た．化学 療

法の み で CR が 得 られ た 限 局型 症例 に 限 り移植 1回法 （1例

の み ），その 他 は 移植 2 回法が 計画 され た．1回 目の 前 処 置 は

fFOMPAM ，2 回 目 は BU ／TT を標準に して い るが ，症 例 に よ

り若
二F異 な っ て い る．【結 果 】移 植 1 回法 の 1／ 1例 と，移

植 2 回法の 3 ／ 6 例 が CCR を維持 し て い る．1 例 は 化学療

法に よ る 反応 が不良 の た め局 所療 法 がで きない まま HLA 一

致同胞 よ り同種骨髄移植 を施行 し，別 の 2 例 は 移植 1 回 目の

後に 増悪 し，い ずれ も早期 に腫 瘍死 した．自家 移植 関連死 亡

は な か っ た．病 期 別 に 見 た CCR 率 は，限 局型 で 2 ／ 3，進

行 期 （転移 型 お よ び再 発性 ）で 2 ／ 4 で あ っ た．【考 案】本

治療 法 は ESFT に対 し有 効 で あ る と考 え られ た，予後 因于 と

して 抗癌 剤 （化 学療 法 また は移植 1 回 目）投与 後の 摘 出腫 瘍

に お ける 病理 組 織像 が 重 要 で あ り，生 細胞 を認 め ず壊 死組 織

の み で あ っ た 3例 が全 例 CCR で あ る一方，顕微 鏡 的 ま たは

肉 眼 的 に残 存腫 瘍 を認 め た 3 例 が 全 例 早期 再発 死 で あ っ た，
HLA 　

− tt同種 骨 髄 移植 の 1例 は 再 発 した，当 セ ン タ
ー

で は

さ らなる 治 療成績 改善を 目指 して，1 回 目の 移 植 後 に顕微 鏡

的残 存腫 瘍が 確 認 さ れ た場 合 は 十分 な局所 療法 施行後，HLA

不
一

致血 縁 ドナーか らの 同種移植 を 2 回 目に行 う前方視 的観

察研 究 を実施 して い る，

【緒 言 】Ewing 肉腫 は、主 と して 小 児 や 若年 者 の 骨 ・軟 部組

織に 発 生 す る小 円 形 細 胞 肉腫 で、極 め て 予 後不 良の 疾 患 で あ

る。そ の 治 療 に お い て、外 科 治療 の 重 要性 に は疑 い が ない 。

今回我々 は 整形外科医 ・放射線科医の 協力体制の 下 治療を進

め る 中、手術 に 伴 う機 能喪 失が 許容 困難 で 両親 が外科 切 除 を

拒否 され、化学 療法 と放射 線療 法 の み で 治療を継 続 した 左肩

甲骨 原発 Ewing 肉腫 の 1例 を経験 したの で 報告す る。
【症例 】7 歳 女 児 。 2004 年 6 月 に左 肩 の 疼 痛 と 腫 脹 が 出現、
そ の 後 徐 々 に症 状 が 増 強 して きたた め 7 月中旬 近 医 を受診、
精査 加療 目的 で 当 院紹介入 院 とな り腫 瘍組織 生 検 を施 行、遺

伝子学的検査 で EWS −FLII キ メ ラ 遺伝子 陽性で あり、左 肩甲

骨 原 発 EWi皿g 肉腫 と診 断 され た。精査 に て 遠 隔転 移 は 認 め

なか っ た e 治療は 小 児 PBSCT 研究会 Ewing 肉腫 プ ロ トコ
ー

ル に 従 い 、VTC ＋IE の 交 代 療 法 を 2 ク
ー

ル 施行 し、　 PBSCT
採取 を行っ た。プ ロ トコ

ー
ル で は 次に 放射線照射 と腫瘍切除

術 と な っ て い る が、両親が外 科 切除 に 伴 う機 能喪 失が 許容 困

難で 手術 を拒否 され た 為、代替療法 とし て放射線治療 を検討、
そ れ に伴 う有害事 象に つ い て も充分協 議 し治療方 針 を変更 し

た。まず交代療法の 3 ク
ー

ル 目 を施行、次に プロ トコ
ー

ル 上

計 50Gy の 体 外照 射 を 60Gy と ドーズ ア ッ プ し、照射 期 間 中

に Act−D と CPM を 2 コ
ー

ス 併用 し た。照 射後 の 交代 療 法 2

ク
ー

ル に対 して は、それ まで の 化 学療 法 に よる骨 髄機能 の疲

弊 が 強い た め、1 ク ール終 了 後 に EWS −FIIエ キ メ ラ遺伝 子 陰

性 を確 認 した 自己の 末梢 血 輸注 を、骨髄 レ ス キ ュ
ー目的で 使

用 した。治 療 関連副作 用 は、初 回 ビ ン ク リス チ ン 投 与 時 に 麻

痺性 イ レ ウ ス を認め た他 重 篤 な副作用 は認 めて い な い 。画像

上 治 療 に対 す る腫 瘍縮小 効 果 は 良好 で あ っ た 。 治療 終 了後短

期 間で は ある が 、現在 局所 の 再発 は み ら れ て い な い 。【考察】

現在 殆 ど の 施設 にお い て 可 能で あれ ば、原発 巣 に対 す る外 科

的切 除 を行 っ て お り、放 射線 単独 の 治 療 よ り成績 が 良 い とす

る の が
一

般 的 で あ る 。 その 根 拠 に な っ て い る報告 は 同様 の 条

件 の 症例 の 比較検 討 で は な い の で、局 所根治 性、再 発 率 に対

して外 科 的切除 が放射線 治療 に どれ くらい 優 るか とい う厳 密

な 根 拠 は 認 め て い な い 。本 症 例 の よ うな 限 局性 Ewing 肉腫

切 除 可能例 に 対 して 、内科 的治療 の み を行 っ た報告 は検索 し

え た 限 りな か っ た 。 今後 も転 移 や 再発 に 充分 留意 し、慎重 な

経 過観 察 を要す る。

一636一

N 工工
一Electronio 　Library 　


