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Ganglioneuroma, an infrequent benign tumor that originates from the sympathetic nervous system, is

usually a solitary occurrence and rarely occurs at multiple sites. Here, we report a case of retroperitoneal

ganglioneuroma with multifocal bone involvement in a middle-aged woman. A 43-year-old female was

incidentally diagnosed with a retroperitoneal tumor on abdominal ultrasonography. Contrast-enhanced

computed tomography revealed a retroperitoneal tumor that was 11 cm in diameter above her left kidney

and multiple bone lesions. Fluorodeoxyglucose positron emission tomography (FDG-PET) showed a

slightly high FDG uptake (standardized uptake value (SUV) max, 3.7) in the retroperitoneal mass and mild

accumulation in the L1 vertebral body, zygoma, acetabulum, and calcaneus. Biopsies were performed for

the retroperitoneal and lumbar spine tumors, both of which were diagnosed as ganglioneuromas. Total

surgical resection is the standard treatment of this condition ; however, for this patient, it was difficult to

remove all the tumors, and the ganglioneuromas generally followed a benign course. Therefore, a watchful

waiting approach was chosen and no tumor growth was observed three years after her first visit to our

hospital.

(Hinyokika Kiyo 71 : 43-48, 2025 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_71_2_43)
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緒 言

神経節細胞腫は，胎児期に神経堤から分化する交感

神経節を由来とする稀な良性腫瘍であり，縦隔，後腹

膜，頸部などに発生することが知られている1)．小児

から高齢者に至るまで幅広い年齢でみられる2)．良性

腫瘍であり通常，転移は非常に稀だが，転移性神経節

神経腫の報告も散見される3~5)．今回，中年女性に発

生した多発性骨病変を伴う後腹膜神経節細胞腫の 1例

を経験したので報告する．

症 例

患 者 : 43歳，女性

主 訴 : 右季肋部痛

既往歴 : 特記事項なし．

家族歴 : 特記事項なし．

現病歴 : 41歳時，左足の疼痛を自覚し，近医整形外

科を受診，左踵骨腓骨腫瘍を指摘された．痛みはすぐ

に消失し，良性腫瘍として経過観察となっていた． 1

週間前からの右季肋部痛にて，近医内科を受診，腹部

超音波検査で偶然，対側の左腎上方に占拠性病変を認

めた．造影 CT で左後腹膜腫瘍，多発骨転移疑いを指

摘され，当院泌尿器科紹介となった．

現 症 : 身長 157.5 cm，体重 61.9 kg，血圧 157/84

腹部は平坦軟で，自発痛圧痛なく，体表より腫瘍は触

知しなかった．右季肋部痛は，当院受診時には軽快し

ており，今回の腫瘍との関連はなかった．

検査所見 : 血液生化学検査と内分泌・腫瘍マーカー

に異常はなかった．また，尿検査も異常を認めなかっ

た．
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Fig. 1. Contrast enhanced CT at the initial diagnosis (A-C) and plain CT at 3 years after initial diagnosis (D)
(triangles : the mass, arrow head : left renal artery). (A) retroperitoneal mass. (B) L4 vertebral arch mass.
(C) coronal view of the retroperitoneal and acetabulum mass. The tumor, 11 cm in diameter, was surrounding
the renal arteries and veins. (D) The tumor size was not increasing over time.
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Fig. 2. PET CT (triangles : the mass). (A) retroperitoneal mass. (B) zygomatic
bone mass. (C) acetabulum mass. (D) calcaneus mass. PET CT image
shows the retroperitoneal mass and bones with abnormal FDG uptake
(SUVmax＝3.7).

画像所見 : 腹部 CT では，左腎腹側頭側に長径 11

cm 大の腫瘤を認め，内側では腎動静脈を取り囲むよ

うに結節状に進展していた．副腎および膵臓の形態は

保たれており，原発とは考えにくく，軟部組織発生が

疑われた．腫瘤内部は単純で低吸収で，点状石灰化が

散在し，漸増性の造影効果を示し粘液基質が示唆され

た．また，傍大動脈に複数のリンパ節腫大を認めた．

L1 椎体，L4 左椎弓，右臼蓋に溶骨性病変あり，右臼

蓋では関節面への骨外浸潤を認めた（Fig. 1A∼C）．

FDG-PET では，後腹膜腫瘤には SUVmax 3.7 と軽度

高値を認め，頬骨，腸骨臼蓋，踵骨にも軽度集積を認

めた（Fig. 2A∼D）．
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Fig. 3. Microscopic appearance of the retroperitoneal mass (A-D) and the bone
mass (E, F) (triangles : ganglion cell, arrow head : spindle-shaped cell). (A,
B) (E, F) Irregular fascicular proliferation of spindle-shaped cells and
ganglion cells was observed (hematoxylin and eosin standing, ×4 and
×40). Immunohistochemically, (C) both cell types were positive for
neurofilaments and (D) spindle-shaped cells were positive for S100 (×20).

以上の所見から， 軟部組織発生および粘液基質が

示唆されることから，粘液型脂肪肉腫の多発転移が疑

われた．また，全体として骨病変が優位であり，成人

の多発骨病変としては転移をのぞくと骨髄腫が考えや

すいことから，画像的には非典型的ではあるが髄外腫

瘤を伴った多発性骨髄腫が鑑別診断にあげられた．確

定診断をつけるため，CT ガイド下後腹膜腫瘍生検を

施行した．

病理学的検査所見 : 異型に乏しい紡錘形細胞の不規

則な束状増殖を認め，神経節細胞様の細胞が疎らに観

察された（Fig. 3A，B）．免疫組織化学染色では両細

胞が neurofilament 陽性で，紡錘形細胞が S100 陽性

だった（Fig. 3C，D）．Ki-67 陽性細胞は 1％未満で

あった．以上より，神経節細胞腫と診断した．

神経節細胞腫は良性腫瘍であり，骨転移の報告はい

くつかあるが，極めて稀であるため，第 4腰椎病変の

骨生検を施行した．病理結果は後腹膜腫瘍と同様に神

経節細胞腫であった（Fig. 3E，F）．確定診断後に腰椎

MRI を行ったが，脊椎には T1 強調画像で筋と同程

度の信号，T2 強調画像で多くは筋よりもやや高信号

を呈する腫瘤または結節が多発していた（Fig. 4A）．

T2 脂肪抑制画像では冠状断にて骨盤右側の骨病変や

左後腹膜の腫瘤も確認でき（Fig. 4B），いずれも淡い

高信号を呈していた．

神経節細胞腫は化学療法には治療抵抗性を示すた

め，外科切除が唯一の治療になる．今回の症例では後

腹膜腫瘍は内側で腎動静脈を巻き込むように進展して

おり，左腎を温存しながら完全切除を目指すのは困難

である．多発骨病変は骨皮質が保たれ，PET の取り

込みも軽度であり，低悪性度腫瘍であると考えられ

る．以上から，手術は行わず厳重経過観察とした．

1年間は 4カ月ごと，以降は半年ごとに単純 CT で

経過観察とし，後腹膜腫瘍の増大時には，腎を温存し

可能な限りでの腫瘍摘出術，骨病変に関しては，増大

時，あるいは骨折リスク上昇時に手術の方針とした．

初診時から 3年経過しているが，腫瘍の増大，新規転

渡邊，ほか : 後腹膜腫瘍・神経節細胞腫 45



泌62,08,0◆-4

Fig. 4. Lumbar MRI (triangles : the retroperitoneal mass, arrow head : the
bone mass). (A) T2-weighted image sagittal, and (B) T2 star weighted
image coronal show the mass in the spines, right side of the pelvis, and
left retroperitoneum.

移もなく，症状も認めていない（Fig. 2D）．

考 察

神経節細胞腫は，神経芽細胞腫，神経節芽細胞腫と

もに神経堤由来の神経芽腫群腫瘍の 1つである．病理

学的には，神経芽細胞腫は未分化な神経芽細胞のみか

らなるものとしているのに対し，神経節細胞腫は神経

節細胞が集簇的あるいは単独にみられ，その間に豊富

な神経線維，Schwann 細胞などの増生を認めるが，

神経芽細胞は認めない6,7)．この両者の中間型の所見

が含まれるものが神経節芽細胞腫である．各組織間に

はそれぞれ移行型があり，神経芽細胞腫から神経節芽

細胞腫を経て神経節細胞腫に分化・成熟すると考えら

れている8)．

全身のあらゆる交感神経系の組織より発生しうる

が，好発部位は後縦隔（41.5％），後腹膜（37.5％），

副腎（21％），頚部（ 8％）である1)．その他の稀な

発生部位には，心臓，精索，骨，骨盤，消化管，咽頭

傍領域，鎖骨上領域などの報告がある9)．全後腹膜腫

瘍の中では神経節細胞腫は0.7∼1.8％と比較的稀であ

る10)．大山らは，後腹膜神経節細胞腫の本邦報告例

99例を集計し，発症年齢は20歳未満が39％，20∼40歳

が30％，40歳以上が31％と，小児，若年者に多く見ら

れ，男女間での発生頻度には差は認めなかったと報告

している7)．

神経節細胞腫は，一部は交感神経節から de novo に

発生するが，多くは神経芽細胞腫が分化・成熟するこ

とにより生じると考えられている．乳児神経芽細胞腫

が徐々に成熟し，神経節細胞腫に分化することはよく

知られた現象である．このプロセスは自然発生的に起

こることもあれば，化学療法などの治療の効果として

起こることもある1)．臨床的な症状を呈することは稀

であり，偶発的に認められることが多いが VIP やカ

テコラミンを産生するものがあり，これらのホルモン

による下痢，高血圧といった症状がみられることもあ

る2)．

神経節細胞腫は内部均一な境界明瞭な被膜を有する

腫瘍で，単純 CT にて筋肉よりも低吸収値を呈し，遅

延性の造影効果がみられる．血管を巻き込んでも血管

内腔は保たれることが多く，約20％に内部に微細な石

灰化がみられる．MRI では水分含量に富み T2 強調

画像で比較的高信号を呈することが多い．しかし，成

分構成により様々な信号強度を示す2)．FDG-PET/CT

における報告は少ないが，報告のあるものでは

SUVmax は 2.00∼6.45 の軽度から中等度の集積を示

している12)．今回の症例の CT，MRI，FDG-PET/CT

の所見は典型的な神経節細胞腫の所見と合致するもの

であったが，骨病変を伴うことから当初の鑑別診断に

はあげられなかった．

通常は単発であるが，多発例も知られており，全体

の1.5％が多発症例との報告がある13)．後腹膜だ

け14)，頚部だけ15)など 1つの領域に多発することが

多いが，縦隔・後腹膜に多発した例3)や，そのほか副

腎・肝4)，頚部・骨5)に多発病変がみられた報告もあ

る．このような他部位に多発した場合の病態を考える

と，○1複数の神経節からそれぞれ発生した可能性，○2

転移である可能性がある．転移したと報告している報

告では，その機序として神経芽細胞腫，神経節芽細胞

腫が転移し，原発巣および転移巣が成熟・分化した結

果，両者ともに神経節細胞腫になったという考えを
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とっているものが多い．今回の場合を考えてみると，

骨に発生する頻度は非常に低く，そのほとんどが小児

期の神経芽細胞腫，神経節芽細胞腫の治療歴がある

ケースである12)．後腹膜，骨ともに別個に発生した

というよりは後腹膜病変から骨に転移したことの方が

考えやすいが，幼少期に発生した神経芽細胞腫，神経

節芽細胞腫が転移しゆっくり増大し40歳代で発見され

たとするのは少し疑問にも感じる．神経節細胞腫は病

理学的には良性とされるが，転移能を有して転移した

と考えるのが妥当かもしれない．もうひとつ考えられ

るのが，後腹膜腫瘍に神経節細胞腫以外に神経節芽細

胞腫の成分が存在し，それが骨に転移した可能性であ

る．成人発症の神経節芽細胞腫は成人の神経節細胞腫

に比してもはるかに報告例は少ないが，8 cm をこす

大きな神経節芽細胞腫では骨やリンパ節に転移しやす

いことが報告されている16)．生検と手術標本の病理

結果が異なるとの報告や17)，神経節細胞腫に神経節

芽細胞腫が混在する症例もあるので13)，今回の症例

でも神経節芽細胞腫が存在している可能性は否定でき

ない．

治療としては，基本的には手術による完全切除が推

奨されてきた19)．しかし周囲臓器との強度の癒着や

腫瘍の位置関係のため，亜全摘にとどまる例や，切除

不能例，また他臓器の合併切除を伴う例もある7,18)．

完全切除後の再発や malignant transformation の報告は

存在するが，基本再発することはないと考えてよい．

また，不完全切除に終わった場合でも，残存病変 2

cm 以下であれば増大を認めていないという報告もあ

り19)，他臓器の合併切除をしてまで根治切除をめざ

す必要はないかもしれない．小児では手術による合併

症の頻度が高いこと，神経節細胞腫の予後がよいこと

から，症例によっては経過観察を推奨されてい

る17,20)．ただ手術を行わずに経過観察した場合の自

然経過についてはほとんどわかっていない．経過観察

をした際の長期のデータ報告では2.2年の中央値フォ

ローで 0.3 cm/年の腫瘍径の増大が報告されてい

る17)．増加速度は遅いが増大していくことは確かで

あり，長期にわたるフォローが必要である．

結 語

今回われわれは後腹膜と骨とに神経節細胞腫を多発

発生した症例を経験したので，若干の文献的考察を加

えて報告した．
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