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表 1ESFT に 対す る 局所治療 の 傾 向

1　 は じめ に

　骨 Ewing 肉腫 を代表とする Ewing 肉腫 フ ァ ミ

リー腫 瘍 （以 下 ，ESFT ）は小 児 か ら若年成 人 に

好発す る 極め て まれ な腫瘍で ある．1970 年代に

強 力 な全 身化 学 療 法 が 導 入 さ れ る まで は，骨

Ewing 肉腫 の 5 年 生存率は 診断時に 転移 が 認め

られ な くて もせ い ぜ い 10％ に過 ぎ なか っ た．そ

の 後の 全身化学療法の 導入 に よる集学的治療 の 進

歩 とと もに予後 は改善 され，転 移が な い 限局例 の

5 年無病生 存率は 60％ を超 え る ま で に な っ た
1）．

予後 の 改善が化学療法の 進歩に よ る こ とは 言うま

で もな い が ，局所治療の 進歩 も少なか らず予後 向

上 に寄与して い る と考 え られる，本稿で は ESFT

に対する局所治療 の 二 つ の 大 きな柱 で ある 放射線

治療と外科治療 の うち，外科治療 の 現状 と今後 に

つ い て 述 べ る．

局所治療 　　　 COG ＊

切除　　　　　 39％

切 除 ＋ 放射線　23％

放射線　 　　　 38％

Rizzoli＊ ＊

　　CESS　86＊ ＊ ＊

36％　　　　24％

26％　 　　 　 50 ％

3896　　　　　　26％

且　 手術 の 目的，集学的治療 にお け る手術の役割

　 ESFT に対す る手術 の 目的 は他 の 悪性固形腫瘍

と同様 に局 所腫瘍の 制御，す なわ ち原発巣 を再発

しない よ うに切除する こ と で ある ．限局性 の 固形

腫瘍に 対す る化学療法の 本来 の 役割は 微小転移巣

の 撲滅 で あ り，化学療法の み で治癒 に導 くこ とは

ほ とん ど不可能で あ る ． した が っ て 適切 な時期に

原 発 腫瘍 を手術か放射線治療 に よ っ て 制御 しな け

れ ばな らな い ．

　ESFT は放射線感受性 が高 い 腫瘍 で あ り，手術

に 匹敵する 局所根 治性が 期待 され る が，こ れ まで

の 報告で は放射線 治療単独で は，手術あ る い は手

術 と放射線治療の 併用 よ り局所再発が多 い こ とが

国立病 院 機構 九州 が ん セ ン タ
ー

＊ COG ： ChiLdren「s　Oncology　Group．文 献 1 よ り引

用 ．
＊ ＊

：文献 2 よ り引 用．
＊ ＊ ＊ CESS 　86 ：Cooperative

Ewing 　Sarcoma　Study　86 文献 3 よ り引用．

示 され て い る
2・3）

．こ れ まで の 大 規模 な研 究で は ，

症 例 の 約 70％ が 手術 単独 も し くは 手術 と放射 線

を併川 した局所治療が行 わ れ て い る （表 1）L213 ）
．

した が っ て ，切 除が 可能 と判断 され る場合に は手

術 を行 うこ とが勧め られる ．切除が 困難 と考 え ら

れ て も，放射線 を併用 して 可 能 な限 り原発巣 を切

除する よ うに 工 夫す る こ とが望 まれ る，

　現在，ESFT で は 骨 肉腫 と同様 に 導入 （術前）

化学療法，局所 治療，維持 （術後）化学療法が行

われ る．少 な くと も術前化学療法が無効で な い 限

りは，腫瘍 が縮小 して 切 除が 容易に な り，四肢で

は患肢温存が 可能 とな る 場合が 少な くな い ．また ，

切除標本 の 病理学的検索 に よ っ て 化学療法の 効果

を組織学的に 評価す る こ とが 可能に なる ，術前化

学療法 の組織学 的効果 の 度合 い は重要 な予後予測

因 子 の
一つ で あ り，手術 に よ っ て そ れ が 明 ら か に

さ れ る．

皿　 手術適応，切 除可能性の 判定

　ESFT は 四 肢の 長管骨や 骨盤 に好発するが ，軟

部組織や臓 器な ど全身の あ らゆ る と こ ろ に 発生 す

る ．したが っ て ．比較 的容易に切 除が 可能な腫瘍

か ら，基本的 に手術が不 可 能 な場 合 まで さまざま

で あ る （表 2）．切除 が 可 能 か ど うか は，発生部
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表 2 部位 別 に 見 た 局所治療（文献 2 よ り改写 ） 表 3 切除縁 の 分類

豚
立

凵 切 除 　 　切 除 ＋ 放 射
．
線 　 　 放 射 線

四 駐支　　227伊1

骨 盤 　65 例

仙十1ρ　 12例

脊椎 　16例

そ の 他 39 例

局所 冉発

50％

8％

0％

0％

28％

6％

23％

18％

o％

19％

64 ％

8．5％

27％

74％

100％

81％

　 8％

19％

位，腫瘍 の 大 きさ ・広 が り （浸潤度），再建 の 可

否に よ っ て判 断 され る．四肢 にお い て は切 断 が 受

容 され れ ば，ほ とん ど全 例 手術 は 卩∫能 とな るが ，

現在は患肢温存が主 流 なの で 、特定 の 部位 （足 部

な ど）を除 い て は患肢温存と切 除 μ∫能を 同義語 と

して 扱 う．隣接する 大血 管や 生 命臓器へ の 浸潤 が

ある 場合 に は切除不能 と判断 される．また，切 除

に よ っ て 生 じる 広範 な皮膚欠損 な どが再建で きな

けれ ばや は り切除不 能で あ る．手術後に重篤 な機

能障害が 残る 場合 も切除 には慎重 に な ら ざる を得

ない ．

　ESFT は化学療法 に よ っ て腫瘍が 縮小す る こ と

が 多く，診断時に 切除不能あ る い は患肢温 存が 困

難 と考 え られ て も導 入化学療法 の 間 に切除 ある い

は患肢 温 存が 可能に な る こ とが 少 な くな い ． した

が っ て，切除可 能性 の 判定は導 入化学療法期間の

後半 に 行 う． 日本ユ ーイ ン グ肉腫研 究会の 共同治

療 プ ロ トコ ール JESSO41で は 8 週 目に導 入化 学

療法効果の 判定 を行 っ て 切除可能性 を判定 した．

治 癒 的 切 除 縁

Ccurativc　margin ）

】V 　手術方法，手技

広範切除縁

（wide 　margin ）

辺縁切除縁

（marginal 　margin ）

病巣内 切 除

〔intralesional　margin ）

縦 断 面 で 5crn 上 離 し．横断

面 で 癒 着 の な い 筋膜外 で 切

除 さ れ た 場合

治癒 的 に は 満 た な い が 全方

向 に 止 常組織が あ る

一
部 で も反応層 を通過 し て

切除され た場合

腫瘍 内 に 切 り込 ん だ場合

　切除縁 の 定義 を表 3 に示 す．縮 小 した腫瘍 に対

して切 除縁 を設定 し，広 範切 除以 上 の 切 除縁 が 獲

得で きる よ うにす る．広範切 除で は少 な くと も l

cm 以 上 の 厚 さ に相当す る正 常組織 を付け る よ う

にする．骨盤な ど で は，辺縁切 除に なら ざる を得

な い 場合 もあ るが ，その こ とが切除 を回避す る理

由とは な らな い ．手術標本で 切 除縁 と化学療法効

果 を評価 した 後，必要 な らば放射線照 射 を追加す

る ．ある い は術前評価で広範切 除が 困難と考え ら

れた場合 に は術前照 射を行 っ た後 に手術 を行 う．

　四肢長管骨 で は，大腿骨，脛骨近位，上 腕骨に

図 1　大 腿 骨近位 に発生 した ESFT ．初診時革純 X 線

写真 〔左 ） お よび T2 強 調 MRI （中央）．腫 瘍 用 人 工

骨 頭 に よ る再 建 後 の 単 純 X 線写 真 （右 ）．

つ い て は 腫瘍川 人工 関節が 人手可 能で あ り，こ れ

に よ る再建 が 広 く行われ て い る （図 1）．骨幹部

で は 血管柄付 き腓骨移植に よる再建 もしば しば用

い られ る方法で あ る．そ の ほ か，切除 した骨 を体

外で 熱処理 ，放射線 あ る い は液体窒素で 処理 して

再 建 に利用 す る方法や ，仮 骨延 長法 を用 い て の 再

建 な ども試 み られ て い る．腓骨 などは切除の み で

再建 は不要 の こ とが多 い ．下肢遠位部は解剖学的

に 再建が 難 し く機能的に も満足 な再建 が 困難で あ

る ．一
方，下腿切断に 対す る義足 の 機能が優 れ て

い る こ とか ら，こ の 部位 に つ い て は患肢温存 よ り

切 断を勧め る こ とが多 い ．

　仙骨 を除 く骨盤で は．安全な切除縁 の 確保が 難

し い こ と に 加えて 合併症が 多く機能的 に も問題 が

多い もの の ，放射線単独 よ りも手術 を組み合 わせ

た ほ うが 局所再発が 少な い 傾 向に ある こ とか ら，
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切 除 縁

表 4　切除縁別 の 局所 再 発率

根 治 的 切 除
＊ ＊ ＊

広 範切除

辺縁切除

病巣 内切除

図 2 腸骨 に 発生 した ESFT ．于術前 単純 X 線 写真

（左）．骨盤腫瘍用 人 T．股 関節を用 い た再建 （右）．

＊
：文献 2 よ り引用 ．＊ ＊

：　　　　　　　　　　 ：病 巣

を含む区画を全 て 切除す る場合を根治的切 除と言 い ，治

癒的切除 と区別す る．

　　 　 　 局 所 冉 発率

Rizzoli＊　　　　　 CESS 　86
＊ ＊

　　　　　　　 O％　　（〔〕／29）
6016　（12／195）
　　 　 　 　 　　 5％ 　（8f148＞

14〜 6　（3／22）　　　　　8Y6　（3〆39）

14　
o
／6　（1／7）　　　　　18％ 　（5／28）

　　　史献 3 よ り引用．
＊ ＊＊

放射線治療 も併用 しなが ら積 極的に 手術 を行 うよ

うに な っ て きて い る ．再建 に は ，腫瘍用 人工 関節

置換 ，関節固定な どが行わ れる （図 2）．

　顔面骨や 縦隔な ど従来切 除不 能 と されて い た部

位に対 して も手術 を試み て 良好な結果 を得た との

報告 も見 られ る ようにな っ て きた
4’　「’｝．

V 　合 併 症

　周術期 の 合併症 と して 最 も多 い の は出血 で ある．

下 肢 長 管 骨 で は 200〜1，000g ．骨 盤 で は

500〜S　，　OOO　g の 出血 が 予 想 さ れ る ．頻度 は 少 な

い が 予期 しなか っ た 神経麻痺 に 遭遇す る こ とが あ

る．特 に 骨盤例 に 生 じる こ とが ある ．術 中に 視野

を確保する た め に 神経 を牽引 し た りす る こ とが 原

閃 と考え られ る．骨盤 Ewing 肉腫 2 例 で坐 骨 神

経麻痺 を経験 したが ，い ず れ も ト 2年の 経過 で

軽快 した ，

　術後合併症で 最 も多い の は ，感染と創治癒遷延

で ある ．と もに 骨盤発生 例が圧倒 的に 多 く，四肢

や 胸壁で は 比 較的少な い ．皮弁 の 血 行障害 に よ っ

て広範 な皮膚壊死 を生 じる こ とが あ り，こ の 場合

に は ．：期的 に 皮弁移植な ど の 再建手術が 必 要 に な

る．

　後遺障害 として最 も多い の は，筋肉の 切除 に伴

う筋力低 下 と可動域 の 低 ドで あ る．例 えば，大腿

骨骨 幹部 の ESFT で は大 腿 四頭 筋の うち 中間広

筋は必ず切除され，生 検時 に操作が加わ っ た外側

広筋 ある い は 内側広筋 も
一

部が切 除さ れ る た め 筋

力は半減す る．術後 の リハ ビ リテ
ーシ ョ ン に よ っ

て 杖 な しで の 歩行が 可能 な程度 まで は回復するが ，

坂 道 の 歩行や 階段昇 降に 障害が 残 る こ とが 多い ．

臼蓋部骨 盤や大腿骨近位 の 切除で は，中 ・小殿筋

群の 切除に よ っ て股 関節 の 安定性が 失われ る た め，

人 工 関節で再 建 した場合 には歩行の 際に杖が 必要

で あ る．股 関節固定で は良好な支持性 が得 られ る

の で 杖 は不要 に なる こ とが 多い が ，跛 行は残 る．

上 腕骨近位や 肩 甲骨 の 切 除で は肩関節 を
一
卜分に 再

建 で きない た め不安定 な肩に なる か t ある い は 固

定に よ っ て 可動域が 失われる ．機能的に は 股関節

と同様 に固定 の ほ うが 優れ て い る よ うで あ る ．大

腿骨や脛 骨 の 手術で は ，正 座が 不 可能 と な る ．ま

た．手術瘢痕や 筋肉 の 欠損 に よ っ て 整容上 の 問題

が 生 じる．

VI 治療成績

　表 4 に示す よ うに，十分な切除縁 が得 られ た患

者 の 局所 再発 は低 い 傾向 に ある ．

　放 射 線 治 療 と手 術 の 比 較 で は，Ozaki ら は

Cooperative　Ewing
’
s　Sarcoma　Study（CESS ）の デ

ー
タを用 い た解析で，局所治療 と して 手術単独 も

し くは 手術 と放射 線 を併用 した 244例で は 16例

（7％ ） が 局所再 発 した の に 対 し，放射線治療単独

の 102例 で は 32例 （31％）が 再 発 した と報告 し

た
3）．こ の 報告 の 中で は 切除縁の 違 い に よ る 再発

率 に 有意差が な く，放射線 を併用する こ とで ある

程度局所再発 の抑制効果が あ っ た と考え られ る．

同 様 の 傾 向 を 小 す 報 告 が 多 い が ，Children
’
s

Oncology　Group か ら の 骨盤発 生 例 に 関す る 報告
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で は，全体 の 再 発率が 21％ で手術 の 優位性 なか

っ た と し て い る．む し ろ lfosfamide＋ etoposide

を加 えた 化学療 法群で は 局所再発 が 11％ で あ っ

た の に 対 して ，2剤を加 え なか っ た群 で は再発率

が 30％ で 化学療 法の 違 い に よ る 差 を 強調 して い

る
6）． しか し，手術 と放射線 を併用 した 群で は ，

ど ち ら の 化学療法群で も局所再発が 少ない 傾向が

示 され て い る．い ずれ に し て も手術を行 うこ と に

よ っ て 局所再発 が抑 え られ る傾向 は見 られ る よ う

で あ る．

W 　 ま とめ と今後の課 題

　Ewing 肉腫 フ ァ ミ リ ー腫 瘍 に 対す る 集 学的治

療 にお ける外科治療 の 役割 に つ い て 述 べ た ．

　ESFT の 局所治療 と して，放射線単独 よ りも手

術単独 あ る い は 手術 と放射線治療 の 併川 の ほ うが

局所再発 は少 な い 傾向が あ る，さ らに，不十 分 な

切除縁で も放射線を併用す る こ とで 局所再発が抑

制 され る 可能性が あ る ため，解剖 学的 に広範切 除

が困難な部位の 腫瘍 に 対 し て も積極的に手術 を行

うこ とが望 まれ る．

　 しか し，骨盤や 四肢末梢で は 切除後 の 再建方法

が確立 され た とは言 い が た い 状況 で あ り，機能的

に も整容的に も優 れた再建方法 の 確立が 今後 の 重

要な 課題 の ひ とつ で あ る．
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