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抄　　録
　小児固形悪性腫瘍では，発見時にすでに巨大で周囲臓器への浸潤が見られることが少なくなく，
大部分が局所進行がんといえる．しかし，化学療法や放射線治療が奏功しやすく，これらの治療に
より腫瘍の縮小が得られ，切除可能となる場合が少なくない．また癌種によっては完全切除そのも
のが必要なく，遺残腫瘍が許容されることがある．そのため，小児外科医がこれらの局所進行がん
を診た場合，化学療法や放射線治療により縮小した後の原発巣の位置を想像し，どのような外科ア
プローチが可能か，手術そのものが必要かを考えていく必要がある．つまり，局所進行性小児固形
がんは，難治性ではあるものの，けっして治療不能がんではないため，腫瘍の悪性度，病態，分子
生物学的特徴を理解し，手術術式や手術時期を検討することが肝要である．また，それぞれが希少
癌である上に，多彩な発生部位から多様な外科治療戦略を要するため，小児心臓血管外科，呼吸器
外科，移植外科，整形外科などの関連臓器のエキスパートの外科医の協力が必要となることが多く，
症例毎に小児がん外科治療チームを編成し，患児にベストな外科治療を提供できるようにすること
が肝要である．

キーワード：局所進行がん，小児悪性固形腫瘍，神経芽腫，肝芽腫，胚細胞腫瘍．

Abstract

　　Locally advanced pediatric solid cancer is defined as nonmetastatic tumor in which the primary 
total resection is impossible due to large tumor size or invasion to the vital structure. However, 
chemotherapy and/or radiotherapy are often successful for pediatric cancer, and locally advanced 
pediatric solid cancer often result in tumor shrinkage where the resection may be possible.  In 
addition, some carcinomas do not always require complete resection, and residual tumor may be 
tolerated.  It is important for pediatric surgeons to understand the grade of malignancy, pathogenesis, 
and molecular biology of the tumor, and to consider the surgical technique and timing of surgery 
based on these characteristics.  In addition, because each cancer is rare and requires various surgical 
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は　じ　め　に

　小児固形悪性腫瘍では，発見時にすでに巨大
で周囲臓器への浸潤が見られることが少なくな
く，大部分が局所進行がんといえる．しかし，
成人の固形がんと比べると，化学療法や放射線
治療が奏功しやすく，これらにより腫瘍の縮小
が得られ，切除可能となる場合が少なくない．
また癌種によっては完全切除そのものが必要な
く，遺残腫瘍が許容されることがある．そのた
め，小児外科医がこれらの局所進行がんを診た
場合，化学療法や放射線治療により縮小した後
の原発巣の位置を想像し，どのような外科アプ
ローチが可能か，手術そのものが必要かを考え
ていく必要がある．つまり，局所進行性小児固
形がんは，難治性ではあるものの，けっして治
療不能がんではないため，小児腫瘍外科医は，
腫瘍の悪性度，病態，分子生物学的特徴を正し
く理解し，手術術式や手術時期を検討すること
が肝要である．
　本稿では，局所進行性小児固形がんに対する
集学的治療とその中での小児外科医の役割につ
いて概説する．

小児における局所進行がんとは

　局所進行がんとは，明確な定義はないが，成
人のさまざまな癌種から総合すると，転移はな
いが，局所における浸潤が広範囲に，あるいは
血管などの犠牲不能の重要臓器に至っているた
め，初診時には切除不能な腫瘍と考えることが
できる．したがって，成人領域ではその時点
で治療不能とされ，緩和医療に移行すること
もあるが，最近では neoadjuvant化学療法を
行い，腫瘍の縮小により切除性が得られれば，
conversion surgeryに移行する方針がとられ

る1）2）．
　翻って，小児領域であるが，小児悪性固形腫
瘍で頻度の高い神経芽腫，肝芽腫，胚細胞腫瘍
においては，初診時よりすでに腫瘍が巨大とな
り，神経芽腫では周囲動静脈を encasementし，
あるいは脊柱管内へ進展し，肝芽腫では多区域
にまたがり肝静脈を圧排し，縦隔悪性胚細胞腫
瘍では胸部血管への浸潤・圧排している状況は
けっして少なくない．したがって，小児固形悪
性腫瘍のほとんどは初診時の時点では局所進行
がんと言える．しかし，ここで腫瘍の生物学的
特性を見ると，小児がんは化学療法や放射線治
療への感受性が高く，これらの治療によりほと
んどの症例で腫瘍の縮小が得られるため，
conversion surgeryというより，それを見越し
た予定調和としての手術計画を立てることが多
い．さらには悪性度によっては腫瘍全摘が必要
ないこともあるため，成人がんの手術戦略とは
まったく異なる治療戦略で臨む必要がある．
　本稿では，局所進行性小児固形がんの定義を，
診断時に周囲臓器への進展・浸潤があり一期切
除不可能で，かつ転移を有さないもの，とした．
2011年～2020年の間に当教室で外科治療を
行った小児がんで，この定義にあてはまるもの
について，小児腫瘍外科の特徴として，多臓器・
多癌種が含まれ総論的に論じることは難しいた
め，各癌種にわけて解説する．

各腫瘍の実際

1．神経芽腫
　神経芽腫は，神経堤を起源とし，副腎や交感
神経節に分化する交感神経―副腎系譜の細胞が
癌化したものと考えられている．その約 80％
は腹部，約 20％は後縦隔交感神経節，まれに
頸部，骨盤の交感神経節にも発生する．かなり

treatment strategies due to its diverse sites of origin, the cooperation of expert surgeons in related 
organs such as pediatric cardiovascular surgery, respiratory surgery, transplant surgery, and 
orthopedic surgery is often required. It is essential to organize a pediatric cancer surgical treatment 
team for each case so that the best surgical treatment can be provided to the patient. 

Key Words: Locally advanced cancer, Pediatric solid cancer, Neuroblastoma, Hepatoblastoma, Germ 
cell tumor.
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の大きさに増大してから発見されることが多
く，発見時には既に骨髄や骨に転移が認められ
る頻度が高い．また，腫瘍随伴症状としては，
交感神経節由来の腫瘍が脊柱管内に進展し，同
部位の脊髄を圧迫する dumb-bell型において神
経症状として下肢麻痺や直腸膀胱障害，頸部発
症であれば Horner症候群（縮瞳，眼瞼下垂，
眼球陥凹，顔面の発汗低下，紅潮）が認められ
ることがある．
　この神経芽腫のなかで，局所進行がんに該当す
るものは，治療前の画像評価による国際神経芽腫
リスク病期分類（International Neuroblastoma 
Risk Group Staging System: INRGSS）におけ
る L2（表 1）である．これは診断時に遠隔転
移は認められないものの，画像診断で規定され
る IDRF（image defined risk factors）で，初
回手術として生検のみでとどめるものと判断さ
れた腫瘍のことである（表 2）．IDRFで特に重

要となる血管系に対する判定規準は，動脈に関
しては，血管が全周性に腫瘍に取り囲まれてい
る場合（total encasement），あるいは，動脈
管腔の半周以上腫瘍に取り囲まれている場合
（contact≧50％）を encasement（＋）として
IDRF陽性とし，動脈管腔の半周未満が腫瘍に
取り囲まれている場合は contact （＋）として
IDRF陰性とする．また，静脈に関しては，腫
瘍に圧迫されて，内腔が潰れて同定できない場
合は，flattened with no visible lumenとなり
IDRF陽性と判断し，内腔が同定できる場合は，
flattened with visible lumenとして IDRF陰性
とする3）．これら L2腫瘍は，リスク分類では，
MYCN増幅例を除けばほとんどが低中間リス
ク群に該当し，腫瘍そのものの悪性度は高くな
い．そのため，日本小児がん研究グループ
（JCCG）内の神経芽腫委員会で行われた臨床
試験においては，初回手術では生検のみとし，

表 1　神経芽腫における INRGSS病期分類

表 2　神経芽腫における IDRF
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その後リスク群に応じた化学療法として，レジ
メン LI-A（ビンクリスチン＋シクロホスファミ
ド），LI-B（ビンクリスチン＋シクロホスファミ
ド＋ピラルビシン），LI-C（ビンクリスチン＋シ
クロホスファミド＋カルボプラチン）などが選
択され，3コースごとに切除性を評価して可能
であれば外科治療を行う．低中間リスク群神経
芽腫における外科治療の原則は，残存腫瘍が
あった場合でも良好な予後が期待できることか
ら，正常臓器の温存を最大限考慮した手術を行
うことである．そのため，限局性神経芽腫に対
して，原発部位にかかわらず，IDRFが陽性で
あれば，腫瘍を摘出するために臓器合併切除や
主要血管の損傷を回避できない場合は，部分切
除や生検にとどめるべきで，遺残腫瘍があって
も良好な予後が期待できる4）5）．しかし，ここ
で問題となるのは遺残腫瘍によるmass effect
による続発症であり，最たるものは dumb-bell
型による神経圧迫症状である．これらは神経芽
腫の治療としては脊柱管内病変の遺残は腫瘍学
的予後に影響せず完全切除を目指す必要はない
が，神経学的予後を考えた場合，ステロイドや
化学療法による内科的減圧や椎弓切除による外
科的減圧について検討する必要がある．当施設
での経験例としては，後縦隔原発 dumb-bell型

の低リスク群 2例において初診時より下肢運動
障害が認められ，1例は内科的減圧の後に椎弓
切除を行い，その後腫瘍の部分切除を行い，神
経症状の改善をみた．しかし，もう 1例は初診
時にはすでに神経症状が完成しており，化学療
法および腫瘍部分切除で神経芽腫治療が終了し
た後にも神経症状が持続するため，椎弓切除を
行ったが著明な改善は得られなかった（図 1）．
　このように，局所進行性神経芽腫においては
腫瘍学的予後は良好で遺残腫瘍は許容される
が，それによる続発症についても考慮に入れて，
外科治療計画をたてる必要があり，今後の臨床
試験の課題である．
2．肝芽腫
　肝芽腫は，代表的な小児悪性肝腫瘍であり，
シスプラチンをキードラッグとした化学療法と
肝切除による完全腫瘍摘出が原則であり，完全
切除された肝芽腫の予後は良好である．わが国
では JCCG肝腫瘍委員会が臨床試験を実施し
ており，現在は 2018年から国際共通リスク分
類（CHIC分類）を基に作成した小児肝細胞癌
も含めたリスク別国際共同臨床試験 PHITT試
験（JPLT4/PHITT）が開始され，日米欧 3極
にて，共通の病期，病理分類を中央診断し，極
低，低，中間，高などのリスク層別に基づくラ

図 1　Dumb-bell型縦隔神経芽腫
左：診断時．椎間孔から縦隔腫瘍が浸潤し，第 5～10胸椎の範囲に硬膜

外腫瘍を形成している（矢印）．
右：椎弓切除後．脊柱管内腫瘍は消失している．側弯の進行を認める．
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ンダム化試験として実施中である．このなかで
は，Couinaudの肝区域を用いた腫瘍進展を表
す PRETEXT（pre-treatment extent of disease）
分類を用いて，病期分類および腫瘍切除性を評
価している6）．肝芽腫の外科治療方針は，術前
化学療法後に肉眼的に認められる病変を外科的
に完全切除することであり，とくに局所進行が
んに該当するのは，PRETEXT Ⅲ（腫瘍は 2つ
以上の隣接しない肝区域または 3つの隣接する
肝区域に存在し，他の 1区域あるいは隣接しな
い 2区域に腫瘍の浸潤を認めない）あるいは
PRETEXT Ⅳ（病変が 4つの区域すべてに存在）
となる．これらの原発巣の完全切除のためには，
非定型的高度肝切除，全肝摘出／同種肝移植を
考慮する必要があり，切除性の評価はきわめて
重要である．肝移植が推奨される条件としては，
1）PRETEXT Ⅲかつ肝静脈すべてに塞栓あ
るいは encasementを認める場合，もしくは
門脈の両枝に塞栓・encasementを認める場合，
2）multifocalの PRETEXT Ⅳ，3）残肝ボリュー
ムの不足・虚血性胆管障害が危惧される，こと

が挙げられる7）．このような条件が予想される
症例については，高度肝切除が可能か，肝移植
が必要であるかは，開腹しないと判断がつかな
い場合もあり，肝移植，あるいはそのバックアッ
プのもとに手術に臨む必要がある．我が国で行
われる肝移植の大部分は生体肝移植であるた
め，脳死移植と比較すると移植施行のタイミン
グがはかりやすい．しかし肝移植実施施設への
コンサルテーション，搬送，ドナー検査など，
多くのステップが必要であることをふまえて，
肝移植あるいは難易度の高い肝切除が予想され
る場合は，早期にこれらが実施可能な施設との
連携を始めるべきである8）．
　自験例では，PRETEXT Ⅲの症例では移植外
科医の協力の下高度肝切除が可能であったが，
PRETEXT Ⅳの 2例においては化学療法を施行
後も肝切除が困難と判断され，母をドナーとす
る生体肝移植が実施された（図 2）．
3．悪性胚細胞腫瘍
　胚細胞腫瘍は原始胚細胞を発生母体とし，松
果体，縦隔，後腹膜，仙尾部などに発生する性

図 2　PRETEXT Ⅳ肝芽腫
A, B：診断時造影 CT．肝左葉を占める肝腫瘍を認め，一部右様にも病変を

認める．
C：肝移植時の全肝摘出標本．
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腺外胚細胞腫瘍と，精巣および卵巣から発生す
る性腺胚細胞腫瘍がある．その病理組織学的分
類は良性から悪性まで多岐にわたり，悪性の場
合は，adolescent and young adult（AYA）世
代以降の発症が多くなる．悪性胚細胞腫瘍の化
学療法は，PEB療法（シスプラチン＋エトポ
シド＋ブレオマイシン）が主体であり，シスプ
ラチンの晩期毒性を避けるためにカルボプラチ
ンに変更した JEB療法（カルボプラチン＋エ
トポシド＋ブレオマイシン）なども施設により
行われている．化学療法により縮小した後に外
科的に全摘し得たものは予後は比較的良好であ
るが，浸潤性発育や巨大腫瘍を呈する局所進行
がんの場合は，化学療法後にいかに外科的アプ
ローチを行うかが問題となる．
　当施設で経験した局所進行性悪性胚細胞腫瘍
は，縦隔原発の 2例と仙尾部原発の 1例であっ
た．縦隔原発例において最も問題となるのは，
心臓および大血管（上行および大動脈弓，上大
静脈，腕頭静脈，肺動静脈）への圧排，浸潤で
ある．これらに対する手術には，小児心臓血管
外科の協力が必須であり，教室では，胸骨正中
切開による心膜，横隔神経合併切除を基本術式
とし，大血管損傷のリスク，心脱転操作の必要

から人工心肺補助（待機）下に施行を行った．
1例においては腕頭静脈の合併切除と人工血管
再建を行い，もう 1例においては呼吸器外科の
協力の下，hemi clamshell切開を追加して左肺
上葉合併切除を行った9）．仙尾部原発脊柱管内
進展例おいては，化学療法による縮小後に整形
外科の協力の下，仙骨合併切除を行った（図 3）．
このように胚細胞腫瘍は発生部位が多彩なた
め，局所進行がんの切除には各臓器の外科エキ
スパートの協力のもと行う必要がある．

さ　い　ご　に

　局所進行性小児固形がんは，今回提示した以
外にも横紋筋肉腫や Ewing肉腫などの手術困
難例が存在し，必ずしも全摘が可能となるわけ
ではない．いずれにせよ共通していえることは，
局所進行性の小児固形悪性腫瘍においては，癌
種の特性を熟知し，そのうえで安全性と根治性
を天秤にかけながらの手術適応と術式選択を行
う必要がある．また，それぞれが希少癌である
上に，多彩な発生部位から多様な外科治療戦略
を要するため，小児外科医だけでなく，小児心
臓血管外科，呼吸器外科，移植外科，整形外科
などの関連臓器のエキスパートの外科医の協力

図 3　脊柱管内進展を伴った仙尾部原発胚細胞腫瘍
A：診断時MRI．仙骨前腫瘍から連続して仙骨裂孔から脊柱管内進展が認められる（矢
印）．

B：化学療法後MRI．原発巣は著明に縮小（矢印）している．脊柱管内病変は索状に遺
残している（＊）．

C：病変摘出時術中所見．S3以下の仙骨切断を行っており，矢印が仙骨断端を示す．
腫瘍は全摘され直腸が露出している（＊）．



381局所進行性小児固形がんに対する集学的治療

京府医大誌　130（6），2021．

が必要となることが多く，症例毎に小児がん外
科治療チームを編成し，各科と連携して患児に
ベストな外科治療を提供できるようにすること

が肝要である．

　開示すべき潜在的利益相反状態はない．
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