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保存療法のみで長期生存中の神経芽細胞腫の l例
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We report a case oflong-term survival in a patient with neuroblastoma treated with conservative 

therapy. A 2-year-old female patient who presented with a lower abdominal mass was diagnosed with 

neuroblastoma. Resection of the tumor was not successful because of adhesion. Histopathological 

diagnosis of para-aortic Iymph node was ganglioneuroblastoma. Postoperatively 50 Gy-radiation and 

chemotherapy were performed. At age 17， needle biopsy of the tumor was performed， and the 
histopathological diagnosis was ganglioneuroma. 

(Acta Urol. Jpn. 48: 71-73， 2002) 
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緒百

神経芽細胞腫は小児期の悪性新生物では白血病につ

いで多く，全小児癌の約10%を占める最も多い固形癌

であり，骨肉腫や脳腫蕩と同様に，一般に予後不良群

に属している. しかし以前より，自然消退もしくは神

経節腫への成熟分化など，自然治癒が高率に認められ

る腫蕩の lつとして報告されてきたI)

既往歴:動脈管開存症手術(1975年， 2歳 lカ月

時)

特に1985年から，本邦で開始された神経芽細胞腫の

マス スクリーニングで発見された症例は，予後の良

いことが知られ2.3) また分子生物学的な検索により，

予後が推定できることが明らかにされた.これにより

最近では，治療選択の手段とされるようになりつつあ

る4) 今回われわれは， 2歳で発病し腫蕩摘出不可能

であった stage111の神経芽細胞腫に対して，化学療

法と放射線療法を施行し，組織型の変化した腫蕩が残

存したまま，長期生存している症例を経験したので報

告する.

症 例

患者:17歳，女性

主訴:下腹部腫癒触知，腎機能低下と両側水腎症の

家族歴:特記事項なし

現病歴:1976年7月2日(2歳10カ月)，下腹部腫

癒触知を主訴に近医を受診した.腫癌は手挙大を越

え，下腹部正中から左側にかけて存在し，表面不整で

あった.尿中 VMAが 30μg/mlo Crと高値を示し，

CTの所見より stage111の神経芽細胞腫と診断され

た. 1976年7月29日臆蕩切除を試みたが，総腸骨動脈

から腹部大動脈下部との癒着が強く，摘出不可能で

あったため，腫脹していた傍大動脈リンパ節を生検す

るのみとした.手術後 50Gyの放射線療法とシクロ

ホスフアミド (CPM)150 mg/mえアドリアマイシン

(ADM) 15 mg/mえピンクリスチン (VCR)1 00 mg/ 

m2併用の化学療法を lクール施行した.その結果，

腫蕩は直径約 70mmまで縮小したが，家族がこれ以

上の治療を拒否したため，以後治療は施行されていな

し、

1990年12月20日(17歳時)腹部腫癌に変化がないこ

とや，腎機能低下と両側水腎症の精査目的のため，当

科紹介受診となった.
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Fig. L MRI at 17 revealed a homogeneous 
mass in the pelvic space. 

現症 :下腹部正中から左側にかけて，手挙大で表面

平滑な腫癌を触知した.軽度精神発達遅延，軽度身体

発育障害(身長 135cm，体重 30kg)，難聴，側轡症

を認めた.他に異常所見を認めなかった.

入院時検査所見 .血清クレアチニ ン 1.5mg/dl， 

BUN 23 mg/dlと上昇し，その他の値は正常範囲で

あった.NSEも正常範囲であった.

画像検査所見骨盤 MRIにて，小骨盤怪から左腸

腰筋にかけて，内部均一で境界明瞭な直径約 90X130 

mmの腫癒を認めた (Fig.1).入院後，両側水腎症

に対して経皮的腎痩 (PNS)を留置した.馬蹄鉄腎が

認められたが，尿管の通過は腫癌により両側とも悪

Fig. 2. For bilateral hydronephrosis， percu-
taneous nephrostomy was performed. 
The radiograph showed a horseshoe 
kidney. 

Fig. 3. Microscopic finding of the paraaortic 
Iymph node at two years old revealed 
ganglioneuroblastoma classified as 
Unfavorable histology (HE stain) 
magnification: X 200. 
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Fig. 4. Histopathological findings from the 
biopsy of the tumor at 17 years old 
revealed ganglioneuroma (HE stain) 
magnification: X 200. 

< ，両側水腎症を呈していた (Fig.2). PNS留置後，
腎機能の改善がみられなかったため，後日 PNSを抜

去し，同時に骨盤睦の腫蕩に対して，針生検を施行し

た.

その後，腫癌の大きさに変化を認めず， 24歳にて生

存が確認されている.

組織学的所見:2歳時に開腹摘出した傍大動脈リン

パ節の組織では，間質に富んだ結節状の構造をしてお

り， Shimada分類にて unfavorablehistologyに属す

る神経節芽細胞腫と診断された5.6)(Fig. 3). 

一方， 17歳児時の腫蕩の針生検では，神経節芽細胞

腫の組織像は認められず，神経節腫と診断された

(Fig. 4). 

考察

本邦において， 6カ月乳児に対するマス スクリー

ニングが施行され， 1，000例を越える神経芽細胞腫が

発見された.その生存率は95%以上ときわめて良好で、

あった.しかし， 1 歳以上で診断される進行性の神経

芽細胞腫を減少させることがマス スクリーニングの
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目的であったにもかかわらず，その数に変化がみられ

ず，神経芽細胞腫の総数はマス スクリーニング実施

により 2倍に増加しているため，進行しない症例のみ

が増加したことになる2) そのため自然退縮し，臨床

的に問題とならない神経芽細胞鍾に対する研究がなさ

れるようになった.

Stage 1， 11の症例に対し，無治療で経過観察し，

腫癌の縮小や完全消失した症例が報告されている7)

一方 stage111， IVの進行例についても，その予後は

良好であり 2.3) リンパ節転移巣の成熟化症例が報告

され制1)，stage 111， IV症例に対する治療法につい

ても分子生物学的特性による選択がなされるように

なった.今日では，年齢，病期， N-mycの増幅， tr主

遺伝子の発現，染色体異常 (Del，DMs， HSR) ， 

DNA ploidy， Shimada分類などが治療法選択の手段

とされつつある4.12)

今回の報告症例は N・mycなどの予後因子に関する

生物学的特性について精査が施行されていないが，

Shimada分類にて Unfavorablehistologyに属する

2歳発症の stage111症例ということから，予後不良

群に属していた可能性か高いと思われる.摘出不可能

であった腫蕩に対し，化学療法と放射線療法を施行し

たが，家族の治療拒否のため以後15年間放置されると

いう特殊性を本症例は持っている.また本症例で注目

される点は， 2歳時の開腹による傍大動脈リンパ節の

病理組織診断は神経節芽細胞麗であったにもかかわら

ず， 17歳時の腫蕩の針生検では神経節腫へと変化した

ことである6) 神経芽細胞腫の自然治癒報告例のう

ち，約80%が自然消退し，約10%が神経節腫へと成熟

したとする報告もあり1) 本症例においても，神経節

芽細胞腫から神経節腫へと成熟分化した可能性が示唆

される.

結 語

今回，摘出不可能で、あった神経芽細胞腫が無治療で

経過し，長期生存する過程で，神経節腫へと変化が示

唆された症例を経験した.すなわち，本症例は残存腫

蕩か神経節腫へと成熟分化した可能性がある.神経芽

細胞腫の自然治癒例はマス スクリーニング陽性者の

中で多数存在し，経過観察する試みがなされた.今後

はこうした残存腫蕩に対する，さらなる分子生物学的

研究が期待される.
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