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抄 録
小児がんにおける固形腫瘍では，外科治療は集学的治療のなかの一部として位置づけられている．根

治性を追求する余り，必要以上に正常組織・臓器の合併切除を行うことは，予後を必ずしも改善せず，
さらに術後数十年にわたる期間で生存する小児においては，その後の生活のQOLを著しく損なう可能
性がある．したがって，腫瘍の悪性度，病態，分子生物学的特徴を正しく理解し，治療遠隔期における
患児の生活を視野に入れた外科治療ストラテジーが必要である．2015年に日本小児がん研究グループ
JCCG（JapanChildren’sCancerGroup）が発足し，JCCG内の専門委員会の一つとして外科療法委員会
が組織され，また各疾患委員会（JNBSG，JWiTS，JPLT）で外科治療のガイドラインが整備され，外科
治療の標準化が図られつつある．また，小児外科医以外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，小児外科医が中心となって各科と連携して患児にベストな外科治療を提供できる
ようにする必要がある．今後，若手の小児外科医のなかで，専門性の高い小児がん認定外科医の育成が
急務である．
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Abstract

Surgicaltreatmentforpediatricsolidcancerisapartofmultidisciplinarytherapy.Surgeryshould
minimizethedamagefornormaltissueandorgansandpreservethepatients’qualityoflifeinfuture.To
meetsuchpurposes,surgeonsmustrealizethemalignantgrade,pathophysiology,andmolecularbiology
ofeachtumor.JapanChildren’sCancerGroup（JCCG）hasbeenestablishedsince2015.InJCCG,each
clinicalresearchgroupincludingJNBSG,JWiTS,andJPLT,hasbeentryingtostandardizeandstylizedthe
surgicalprocedureforeachtumor.Moreover,pediatricsurgeonsshouldnotonlytreatthepatientsbut
alsomanagethesurgicalteamconsistedofothersurgicalexpertsforvariousorgans.Fosteringof
certificatedpediatricsurgicaloncologistswhoareconversantwithwholemultidisciplinarytherapyisan
issueinthefuture.
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は じ め に

小児がんにおける固形腫瘍では，化学療法や
放射線治療が奏功する症例が少なくなく，成人
の固形がんの治療の主体が外科切除であるのに
対して，小児がん医療においての外科治療は集
学的治療のなかの一部として位置づけられてい
る．しかし，良性腫瘍や低悪性度腫瘍では，外
科治療単独で治療が完遂できるものもあり，依
然として治療の最重要部分を担っていることに
は相違ない．かといって根治性を追求する余
り，必要以上に正常組織・臓器の合併切除を行
うことは，予後を必ずしも改善せず，さらに術
後数十年にわたる期間で生存する小児において
は，その後の生活のQOLを著しく損なう可能
性がある．したがって，小児がんにおける外科
治療の適応，術式，時期を決定するのには，腫
瘍の悪性度，病態，分子生物学的特徴を正しく
理解し，治療遠隔期における患児の生活を視野
に入れた治療ストラテジーが必要である．
稀少がんである小児がんの治療成績の向上の

ためには多施設共同臨床研究が必須であり，わ
が国においては厚生労働省の研究班などからは
じまった各臨床試験グループが，2015年に日本
小児がん研究グループJCCG（JapanChildren’s
CancerGroup）として統合され，小児がんの最
先端で最良の治療成果をオールジャパンに立脚

する研究体制が整備された．JCCG内の専門委
員会の一つとして外科療法委員会が組織され，
今後の小児がん外科治療は，それぞれの外科医
によるアートな部分だけではなく，標準化にむ
けたエビデントな部分が整備されていく段階に
あり，おおきな転換期を迎えようとしている 1）．
本稿では，小児がん外科治療の実際と最先端に
ついて述べ，その中での小児外科医の役割につ
いて概説する．

小児がんにおける小児外科医の役割

小児固形腫瘍に対する小児外科医の役割は，
①診断手技 ②外科治療 ③外科的支持療法
④外科チームの総括に大別される（図1）．
1．診断手技
小児がんは稀少がんであり，また染色体変異

や遺伝子変異から治療方針が決定されることも
あるため，組織診断，分子生物学的解析，およ
び悪性度判定の決定のためには，ある程度の分
量の組織検体が必要である．従って多くの場
合，腫瘍性病変が発見されれば腫瘍生検を行う
ことになる．生検法には，①針生検 ②切除生
検（incisionalbiopsy） ③摘出生検（excisional
biopsy）があるが，針生検は，肝芽腫などの一
部の腫瘍を除いて推奨されず，切除生検や摘出
生検にて十分量の検体の採取に尽力すべきであ
る．また診断手技であっても，後腹膜や縦隔病
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図1 小児悪性腫瘍の診断・治療における小児外科医の役割



変に対しては，開胸や開腹が必要となるため，
侵襲もけっして小さくなく，切除断端からの出
血により重篤な合併症を生じるリスクがあり，
さらに後に述べるブロビアックカテーテルなど
の投薬ルートの確保も同時に行われることが多
いため，家族への説明では，検査であることよ
り手術であることを十分強調するべきである．
手術の際は，皮切部位は次に控えているsecond
looksurgeryを見据えて同一の創部となるよう
に工夫すべきである．また，当然であるが術前
造影CTにより，重要組織や血管を避けて生検
部位にアプローチできる経路を十分に検討して
から行う．場合によっては生検不能の場合もあ
り，その判断も外科医が行わなければならな
い．鏡視下生検も安全性が担保でき，手技的に
可能であれば採用される場合もある．
2．外科治療
小児固形がんは通常診断時には，腫瘤が大き

く進行している場合がほとんどである．従っ
て，Wilms腫瘍を除くほとんどの腫瘍では，初
診時には生検にとどめ，集学的治療を行って腫瘍
縮小を図った後に，根治的切除を行う（second
looksurgery）．その際の切除性に対する評価
は，がん種により大きく異なる．詳細は各論に
譲るが，高リスク神経芽腫の大部分は治療後も
完全切除が困難であり，そして完全切除が予後
を規定するわけではないため，亜全摘や部分切
除が許容される．逆に肝芽腫の場合は，腫瘍の
完全切除が根治性に直結するため，肝移植を含
めた完全腫瘍切除を追求する必要がある．この
ように多様な外科治療戦略を有する小児がんに
おいては，がん種の特性を熟知し，そのうえで
患児の長期的なQOLを考慮した臓器温存，機
能温存に努める必要がある．稀少さのため各施
設や各外科医の経験症例数はどうしても限られ
てくるため，これまで術式の決定は，担当外科
医の裁量や技量に寄せるところが大であった．
このため，小児血液・がん学会では，小児がん
の集学的治療の中で重要な位置を占める外科治
療について，質の高い専門医療を提供すること
ができる小児外科臨床医を認定する「小児がん
認定外科医」制度を2011年から開始した．ま

た，各固形腫瘍の臨床研究グループによる臨床
試験においては，術式のガイドラインが記述さ
れ，手術の定型化・標準化を目指している．
3．外科的支持療法
外科的支持療法（surgicalsupportivecare）は，

小児がんの治療全体を通して，治療遂行のため
に外科的手技による支持療法を行うことであ
る．最も重要で頻度が高いものが，中心静脈カ
テーテルの留置である．抗がん剤の投与，高カ
ロリー輸液，カテコラミンや輸血などの集中治
療での使用はもちろん，日常検査である採血も
小児ではハードルが高いため，採血ルートとし
ても活用される．また，治療期間が半年から1
年，ときにはそれ以上と長期に及ぶため，感染
や閉塞，破損が生じにくい，カフ付きシリコン
カテーテル（Broviac/Hickmanカテーテル）が
用いられることが多い．その他，完全皮下埋め
込み式ポートや末梢挿入中心静脈カテーテル

（PICC）なども時に用いられる．成人であれば，
これらは局所麻酔下に病棟などで挿入される
が，小児では全身麻酔が必要であり，また血管
自体も細いため細心の注意が必要であり，穿刺
法だけでなくカットダウン法も頻繁に用いられ
る．
その他の支持療法として，胸水や腹水に対す

る穿刺，腫瘍による消化管圧迫に対する経管栄
養チューブ留置，腹膜透析カテーテル留置など
も小児外科医が担当する．
4．各腫瘍に対する外科治療
小児外科医が治療に関与する主ながん種は以

下の通りである．
・神経芽腫および関連腫瘍
・腎腫瘍：Wilms腫瘍，Malignant rhabdoid
tumor

・肝腫瘍：肝芽腫，成人型肝がん
・胚細胞腫瘍（脳腫瘍除く）
・横紋筋肉腫
・ユーイング肉腫
本項においては，そのなかでも小児の三大固

形腫瘍である神経芽腫，腎芽腫，肝芽腫のそれ
ぞれについての外科療法に関して記載する．
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1）神経芽腫
①低・中間リスク群神経芽腫に対する外科療法
神経芽腫の病期分類としては，初回術後に決定

されるInternationalNeuroblastomaStagingSys-
tem（INSS）が長年使用されてきたが，Inter-
nationalNeuroblastomaRiskGroup（INRG）に
おいては，治療前の画像評価によるstagingが
取り入れられようになった２）．この中で用いら
れているIDRF（ImageDefinedRiskFactors）は，
局所性神経芽腫の症例に対し，画像所見から手
術のリスクを推定し，初期手術として摘出を試
みるのか生検のみで留めるのかを判定するため
の評価項目である．具体的には，治療前の画像
所見（造影CTまたはMRI）を用い，IDRFの
有無を判定する．それぞれの原発巣の占拠部位
に応じて，IDRFの条件の1項目でも該当すれ
ば，IDRF陽性と判断する（表1）．特に最も重
要となる血管系に対する判定規準については，
シェーマ（図2）で提示するごとく，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
totalencasement，あるいは動脈管腔の半周以上
が腫瘍に取り囲まれている場合contact≧50％を
partialencasementとしてIDRF陽性とし，動脈
管腔の半周未満しか腫瘍に取り囲まれていない
場合はcontact＜50％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
がつぶれて同定できないflattenedwithnovisible
lumenがIDRF陽性であり，内腔が同定できる
場合はflattenedwithvisiblelumenとしてIDRF
陰性とする３）４）．このIDRFに応じて初期手術適
応が標準化されたかたちで決定され，IDRF陰
性では一期的手術を，IDRFがひとつでも陽性
の場合には生検にとどめる．一期的切除の場合
は，原則として周囲臓器を温存して原発巣を全
摘出し，原発巣と一塊になったリンパ節は原発
巣とともに一塊としての切除を目指す．しかし
IDRF陰性でも，術中所見で腫瘍を摘出するた
めに臓器合併切除や主要血管の損傷を回避でき
ない場合は生検に止める．
②高リスク群神経芽腫に対する外科療法
高リスク群神経芽腫の外科治療は初診時に腫瘍

生検を行い，化学療法後にsecondlookoperation
による根治術を行う．2016年現在，JCCG神経
芽腫委員会（JNBSG）における高リスク群に対す
る臨床研究においては，secondlookoperationに
よる根治術を大量化学療法施行後に行う遅延局
所療法の臨床試験が行われている．そこでは，
手術開始時点で骨髄機能に関しては末梢血液検
査において好中球数500/m３以上であること，ま
た，心機能，呼吸機能，肝機能，腎機能など主
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表1 神経芽腫におけるIDRF評価項目



要臓器機能が全身麻酔に耐えられる状態である
ことが必須条件である．さらに，麻酔科と協議
の上，手術侵襲に応じて適切に赤血球および血
小板輸血を行っておく必要がある．また輸血準
備は赤血球のみならず，血小板および新鮮凍結
血漿も準備しておくことが推奨される．特に大
量出血時には骨髄予備能が低いことから一般の
患児より末梢血所見の回復が遅れることを念頭
に置くべきである．原発巣の摘出について，高
リスク神経芽腫の外科治療に関しては，臓器合
併切除の有効性を示すエビデンスに乏しいた
め，原発部位に関わらず周囲臓器を温存して原
発巣を全摘出することを心がける．原発巣と一
塊になったリンパ節は原発巣とともに切除を目
指すが，この場合も臓器温存が求められる．寛解
導入化学療法，骨髄破壊的大量化学療法の強化お
よび局所放射線療法の徹底などによる集学的な
治療の強化によって，原発巣に対する外科切除
の程度（grosstotalresection（GTR）/complete
resectionであるかpartialresectionであるか）に
よる生存率の差はないとの報告が多く，JNBSG
では同様の観点から，ガイドラインの記載に関
わらず無理な切除にこだわる必要はないとの立
場をとっている．
2）腎芽腫（Wilms腫瘍）
我が国では，1996年より日本Wilms腫瘍スタ

ディ（JWiTS）が開始された．JWiTS-2（2014
年1月にクローズ）では，NWTS-5に準拠した
プロトコルを採用しており，ここでは手術時の
肉眼的，病理組織学的腫瘍進展度と切除性の両
者を加味したNWTS病期分類が用いられ，これ
により治療方針が決定される．同時性両側性の
腎芽腫は病期Ⅴに分類される．腎芽腫の治療
は，北米を中心としたNWTS（現在はCOG）に
よる腫瘍摘除後に化学療法，放射線療法を行うプ
ロトコルと，ヨーロッパを中心としたSIOPによ
る化学療法を先行させた後に腫瘍摘除を行うプ
ロトコルに大別される．両プロトコルともに治
療成績に大差はない．JWiTS-1,2では，NWTSに
準拠して腫瘍摘除を先行するが，腫瘍が大きく
一期的切除が困難な場合や，両側性または下大
静脈腫瘍塞栓がある場合は，術前に化学療法を
行うケースもある．両側性腎芽腫に関しては，
JWiTS-1，2では最初に手術を行い，腫瘍摘出可
能であれば腫瘍を摘出し，摘出困難な場合は生
検を行う方針となっていたが，生存率はそれほ
ど悪くないものの，治療中に腎不全に陥り，透
析や腎移植を必要とする症例が少なからず存在
したため，腎温存を主眼に置いたプロトコール

（RTBL14）が2014年からスタートした．ここ
では，腎温存の観点から化学療法を先行して腫
瘍の縮小を図ってから腎部分切除にて切除する
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図2 神経芽腫における血管に対するIDRF判定基準



方針となった．両側の腫瘍を同時に摘出するの
か，別々に摘出するのか，別々の場合どちらを
先に手術するのかなど，手術のタイミングにつ
いては慎重な検討が必要であるが，まず大きい
方の腫瘍の手術を行い，術後全身状態と残存腎
の機能が十分回復してからもう一方の腫瘍を摘
出する方が安全である５）．
実際の手術では，経腹的に腎摘出およびリン

パ節のサンプリングを行う．術中操作に伴う血
行性転移を最小限に留めるため，原発巣を授動
する前に腎動静脈を剥離・結紮するよう努める
が実際には困難であることが多い．副腎に関し
ては，腫瘍に接していない副腎は残して良い
が，腎上極から発生した腫瘍の場合には副腎を
合併切除する．尿管は可及的に遠位で結紮切離
するが，全摘する必要はない．周囲組織の合併
切除はすべての病変を完全に切除できると判断
される場合に限って実施する．腫瘍遺残がある
場合や腫瘍被膜によるspillageがある場合には，
病期がStage3以上となるため，放射線照射野
の決定のためクリップによる病変部位のマーキ
ングを行う．腎部分切除を行う場合は，治療前
に分腎機能を評価することは重要である．手術
として，腫瘍の破裂や腫瘍細胞の散布は避け，
出血のコントロールを行いながら，超音波凝固
切開装置などを用いて，腎被膜を円周状に切り
こみ被膜をむいて隣接する腎実質を明らかに
し，楔状，あるいは垂直にそぐようにして切除

を行う．マージンは余裕をもって0.5～1.0cm
を確保する．
3）肝芽腫
肝芽腫の治療には，化学療法と肝切除による

完全腫瘍摘出が原則である．我が国では小児肝
癌に対する多施設共同研究を行うグループとし
て，1991年に日本小児肝癌スタディグループ

（JPLT）が発足した．JPLT-1（1991～1998）で
は，日本小児外科学会の病期分類に基づいて術前
術後化学療法と外科切除を行う観察研究が行わ
れた．JPLT-2（1999～）では，国際的に他のグ
ループとも比較できるようにPRETEXT（Pre-
TreatmentExtentofTumor）分類（図3）を臨床
病期に用いて観察研究が行われた６）．ここでは
原則として，遠隔転移のないPRETEXTⅠを除
くすべての腫瘍に対して術前化学療法を施行す
ることとした．現在部分的に施行中のJPLT-3

（2013～）では，CHIC（Children’sHepatictumors
InternationalCollaboration:小児肝腫瘍国際共
同研究）における解析に基づき，肝芽腫を標準，
中間，高リスクの3群に分ける新たなリスク分
類が導入されることになった．
・高リスク；血清AFP＜100ng/mL，PRETEXT
付記因子：M+,N2（遠隔のリンパ節転移）
・中間リスク；PRETEXTⅣ，PRETEXT付記
因子：E+,V+,P+,H+,N1，多発，診断時年
齢が3才以上，初診時肝破裂例
・標準リスク；上記以外のすべての患者
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肝芽腫に対する治療の最終目標は，術前化学
療法後に肉眼的に認められる病変を，原発巣，
転移巣も含めてすべて外科的に完全切除するこ
とである．肝芽腫の治癒には，腫瘍の完全切除
が必須であるため，肝移植，肺転移巣切除術を
含めたあらゆる手段を考慮すべきである．手術
の実際では，まず治療前生検を全例に施行する
ことが原則とされ，開腹手術による生検での十
分量の検体採取が推奨される．播種などの手技
上の注意点がクリアされれば針生検も可能なオ
プションとなる．原発巣の根治的完全切除は，
系統的肝切除か全肝摘出＋同種肝移植によって
可能となる．切除性の評価は極めて重要であ
り，術前に適切な画像診断（超音波検査やアン
ギオCT構築など）を行う．腫瘍が残存するリ
スクが高い，高難度の肝切除が予想される症例
については肝移植のバックアップのもとに手術
に臨む必要がある．
頻度の高い転移部位である肺転移巣について

は，JPLT-3では，肺転移は「初診時の胸部CT
検査で長径1cmを超える病変が1個以上ある，
あるいは少なくとも長径5mmを超える病変が
2個以上ある場合」と定義されている．診断時
に肺転移が認められた場合も，原発巣が切除可
能であれば，化学療法の後に転移巣に対する積
極的な外科療法を行うことで，生存率の向上が
期待できる．転移巣の検索には，術前のthin-
sliceCTに加えて，開胸手術による術中の触診
が推奨されており，原則はできるだけ肺容量を
残すため，切除容積が最小となるように楔状切
除することである．原発巣手術が肝移植となる
場合は，肺転移巣切除を先行させ，完全切除を
確認する必要がある．

小児がんにおけるキャンサーボード

キャンサーボード（CancerBoard）とは，が
ん患者の状態に応じた適切な治療を提供するこ
とを目的として医療機関内で開催されるカン
ファレンスである．「がん診療連携拠点病院の
整備について」（平成20年3月1日付け厚生労
働省健康局長通知）において，がん診療連携拠
点病院の指定要件として，キャンサーボードの

設置及び定期的開催が位置づけられており，さ
らに「小児がん拠点病院等の整備について」（平
成26年2月5日付け厚生労働省健康局長通知）
においては，小児がんに関してもキャンサー
ボードの開催が義務づけられた．
小児がんの治療成績は，集学的治療の進歩に

より飛躍的に向上してきており，その背景とし
て，新規治療薬の開発やプロトコールの洗練に
よる化学療法の発達，IMRTや陽子線治療など
の放射線治療の発達，そして，デバイスや精密
な画像診断に基づく外科手術の発達によるもの
が大きい．小児がんは稀少疾患であり，すべて
の施設や診療科，医師が精通しているわけでは
ないため，それらの適応，活用を関連診療科の
医師同士で論じあい，治療方針を決定する場が
なければ，施設のpotentialを活かしきることは
できない．そのため，当院では，キャンサー
ボードを形式的なものではなく，実臨床の意志
決定装置として活用している．
当施設の小児医療の特徴としては，大学併設

の京都府こども病院から発展した小児医療セン
ターが2011年より開設され，1フロアに，小児
外科，小児科，小児循環器内科，小児心臓血管
外科の病床があり，濃密な診療連携が可能と
なっている．また単独の小児医療施設と異な
り，成人診療科と施設，医療機器，手術室など
を相互利用しており，連携がはかりやすく，特
に専門的治療が必要とされる症例やAYA世代
や成人での小児がん症例においても，すぐに対
応できる．すなわち，大学病院とこども病院の
利点を兼ね備えていることが最大の特徴であ
る．
当院の小児がん診療の実際は，固形腫瘍専門

の小児腫瘍医が1sttouchを行い，小児科主導で
キャンサーボードが行われており，外科チーム
への情報伝達，治療時期の決定が成される．当
院でのキャンサーボードは，2000年から現在の
形で開始され，非定期に症例発生時に開催され
る形式で2015年までにのべ484回が行われ，そ
のうち小児外科は約半数の検討について関与し
ている．そのなかでは，治療困難例や難治例は
反復して検討されることもあり，さらに小児入

小児がん医療における小児外科医の役割 717



院症例に限らず，成人例やsecondopinion例に
ついても検討がなされている．開催頻度は
2013年に小児がん拠点病院の指定を受けたこ
ともあり年々増加傾向である．
外科治療としては，標準治療の場合は小児外

科医のみが関与するが，前縦隔腫瘍，肝腫瘍，
泌尿器系腫瘍などの場合，小児外科医以外の小
児心臓血管外科，消化器外科，移植外科，泌尿
器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，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して
いる．小児外科医は，そのなかで小児がんに対
する知識だけでなく，小児の手術，術前術後管
理に最も精通しているため，外科チームのプロ
ジェクトリーダーおよび総括としての役割を
担っている（図4）．さらに，小児外科医あるい
は小児がん認定外科医不在地域からの相談や紹

介も増加しているため，施設内での役割のみな
らず，その地域全体で小児がん治療に対する知
識，経験および技術を用いて関連する医療者お
よび施設と緊密な連携をとることのできる能力
も必要とされつつある．
以上のように，小児がん医療における小児外

科医の役割は，単なるsurgeonにとどまらず，
oncologist，researcher，generalistなどの役割も
担う必要があり，その育成には小児がん拠点病
院などのように，ある程度の症例数と指導者が
備わった施設が必要であり，日本全国としては
その数が充足しているとは言いがたい．若手の
小児外科医のなかで，小児がん治療に情熱を持
ち，幅広い知識と十分な経験，技能を備え，関
連する医療者と緊密な連携をとることのできる
小児がん認定外科医の育成が今後の急務である．

開示すべき潜在的利益相反はない．
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図4 当院における小児がん診療体制
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