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【研究要旨】 

仙尾部奇形腫とは、仙骨の先端より発生する奇形腫であり、時に巨大となり、多量出血、高

拍出性心不全やDICの原因となり、致死的となることがある。また急性期を脱し、腫瘍切除に

至っても、長期的にみて再発、悪性転化や排便障害・排尿障害・下肢の運動障害などが発症す

る症例もある。しかし、本疾患ではその希少性から、これまで明確な診療指針がなく、適正な

医療政策のために、適切な重症度分類や診断治療ガイドラインの確立が急務である。本研究班

は厚生労働科学研究費難治性疾患等克服研究事業「小児期からの希少難治性消化管疾患の移行

期を包含するガイドラインの確立に関する研究」のなかの一班であり、仙尾部奇形腫に関し

て、先行研究「胎児仙尾部奇形腫の実態把握・治療指針作成に関する研究」（Ｈ23－難治－一

般－042））の結果をうけて、3年間の間に「重症度分類に基づく診療ガイドラインの確立と情

報公開」を行うことを目的とする。 

ガイドライン作成の流れとしては、SCOPEをMINDSに基づいて作成しCQを設定、5名のガ

イドライン作成チームと、7名のシステマティックレビューチームにより、ガイドライン案を

作成し、public opinion求めて関係者を集めた公聴会を経て、最終的に学会の認定を得て確立さ

せる予定である。 

仙尾部奇形腫は、周産期治療の成績向上により患児の長期生存が得られるようになった現在

になって、遠隔期合併症の存在などが臨床上クローズアップされるようになってきた。そのよ

うな事実を背景に施行される仙尾部奇形腫に関する診断治療ガイドラインの作成は、我が国初

の試みであり、その臨床的価値、医療政策的意義は、極めて大であり、患児の予後の改善と医

療経済の節約につながると考えられる。 
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Ａ．研究目的 

仙尾部奇形腫とは、仙骨の先端より発生す

る奇形腫で、臀部より外方へ突出または骨盤腔

内・腹腔内へ進展し、充実性から嚢胞性のもの

まで様々な形態をとる。尾骨の先端に位置する

多分化能を有する細胞（Hensen’s node）を起

源として発生すると考えられており、３胚葉由

来の成分を含むため、骨・歯牙・毛髪・脂肪・

神経組織・気道組織・消化管上皮・皮膚などあ

らゆる組織を含むことがある。腫瘍が巨大にな

る場合も多く、多量出血、高拍出性心不全や

DICの原因となり、致死的となることがある。

また急性期を脱し、腫瘍切除に至っても、長期

的にみて再発、悪性転化や排便障害・排尿障

害・下肢の運動障害などが発症する症例もあ

る。 

しかし、本疾患ではその希少性から、これ

まで明確な診療指針がなく、適正な治療および

医療政策のために、適切な重症度分類や診断治

療ガイドラインの確立が急務である。 

本研究班は厚生労働科学研究費難治性疾患

等克服研究事業「小児期からの希少難治性消化

管疾患の移行期を包含するガイドラインの確立

に関する研究」（代表：田口智章）のなかの一

班であり、仙尾部奇形腫に関して、先行研究

「胎児仙尾部奇形腫の実態把握・治療指針作成

に関する研究」（Ｈ23－難治－一般－042））

の結果をうけて、「重症度分類に基づく診療ガ

イドラインの確立と情報公開」を目的とする。

研究期間は、平成26年〜28年の3年間である。 

 

Ｂ．研究方法 

Mindsに指導を仰ぎながら、必要に応じた調

査研究、診断基準と重症度分類、ガイドライン

の作成を実施する。遠隔期とくに、移行期や成

人期医療に関する提言も行う。医療経済的に

は、ガイドライン整備により診断治療指針が標

準化され、試行錯誤のための多くの医療資源を

投入しなくても済み、医療経済の節約に貢献で

きる、また難病の集約化にも貢献できると考え

られる。 

【ガイドライン作成の流れ】 

・SCOPEをMINDSに基づいて作成しCQを設定

する。 

・診療ガイドライン作成に係る役割分担として

は、ガイドライン統括委員会に田尻（班

長）が該当し、ガイドライン作成チームと

して、田尻（班長）、臼井（副班長）、田

村、左合、野坂があたり、システマティッ

クレビューチームに米田、加藤、杉浦、

左、宗崎、東、文野が当たる。 

・スケジューリングとしては、平成26年中に

SCOPEを完成させるとともに、CQに基づい

て文献検索を行い、平成27年にシステマ

ティックレビューおよびガイドライン案を

作成し、平成28年にpublic opinion求めて関係

者を集めた公聴会を経て、最終的に学会の

認定を得て確立させる。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は、代表者である田口智章の施設の

倫理委員会の承認の元に実施する。 

情報収集を行う場合は、患者番号で行い患

者の特定ができないようにし、患者や家族の個

人情報の保護に関して十分な配慮を払う。 

また、患者やその家族のプライバシーの保

護に対しては十分な配慮を払い、当該医療機関

が遵守すべき個人情報保護法および臨床研究に

関する倫理指針に従う。 

なお本研究は後方視的観察研究であり、介



入的臨床試験には該当しない。 

 

Ｃ．研究結果 

先行研究である「胎児仙尾部奇形腫の実態

把握・治療指針作成に関する研究」（Ｈ23－難

治－一般－042））では、国内主要施設で出生

前診断された仙尾部奇形腫についての治療の実

態と自然歴に関してのデータが収集され、胎児

治療を含めた周産期の治療指針の基盤となる情

報を集積して、患児を合併症なく救命するため

の集学的治療指針の作成が行われた。結果とし

ては、生命予後不良因子として、31週未満出

生、腫瘍に充実部分が多い、未熟奇形腫、腫瘍

サイズ、腫瘍増大速度、胎児水腫、腫瘍径/児

頭大横径比などが挙げられ、手術例の約16%に

周術期合併症を認め、退院例の約18%に排尿・

排便障害や下肢運動障害などの術後後遺症を認

めた。再発例は生存退院例の9.7%に認められ

た。これらの結果を受けて、英文として

は、 ”Impact of the histological type on the 

prognosis of patients with prenatally diagnosed 

sacrococcygeal teratomas: the results of a 

nationwide Japanese survey” (Yoneda et al. Pediatr 

Surg Int, 2013) 、 ”Outcomes of prenatally 

diagnosed sacrococcygeal teratomas: the results of 

a Japanese nationwide survey” (Usui et al. J 

Pediatr Surg, 2012)の2編が、和文では、「本邦

で胎児診断された仙尾部奇形腫の生命予後に関

する検討」（金森ら。日小外誌、2012）、「胎

児診断された仙尾部奇形腫の胎児治療の適応と

予後」（宗崎ら。小児外科、2013）の2編が発

表された。そして、これらの結果を十分に検討

した上で、今後のガイドライン作成計画が立案

された。 

平成26年度の研究進捗については、概ね予

定どおりに進行した。以下、それぞれの進捗と

今後の予定を示す。 

1) 平成26年6月13日：第1回仙尾部奇形腫班

会議にて、方向性およびスケジュールを

決定。 

（資料1：議事録参照） 

2) 平成26年12月末：仙尾部奇形腫診療ガイ

ドラインSCOPEを決定。 

（資料2：SCOPE参照） 

3) 平成27年前半まで：文献検索を聖路加国

際大学学術情報センター図書館に依頼

し、エビデンスを選出、システマティッ

クレビューを終了させる予定。 

（資料3:文献検索依頼覚書参照） 

4) 平成27年末まで：仙尾部奇形腫診療ガイ

ドライン策定・改訂予定。 

5) 平成28年中に：仙尾部奇形腫診療ガイド

ラインの日本小児外科学会での承認予

定。 

 

Ｄ．考察 

仙尾部奇形腫は、周産期治療の成績向上に

より患児の長期生存が得られるようになった現

在になって、遠隔期合併症の存在などが臨床上

クローズアップされるようになってきた。その

ような事実を背景に施行される仙尾部奇形腫に

関する診断治療ガイドラインの作成は、我が国

初の試みであり、その臨床的価値、医療政策的

意義は、極めて大である。しかし、稀少疾患で

あるため、十分なエビデンスレベルが担保され

た文献や資料は多くない。実臨床においては必

ずしもエビデンスレベルの高さが推奨の強さに

なるわけではなく、本疾患独自の問題点であ

る、腫瘍栄養血管の先行処理やIVR治療、長期

予後などを包括して、和文や症例報告なども盛

り込んで、レビューを行っていく必要があるこ

とが認識された。 

 

Ｅ．結論 



胎児期・新生児期や小児期に発症し、成人

に至るまで排便障害などの消化管障害をきたし

慢性的な経過をとることがある本疾患では、重

症度分類や治療のガイドラインの確立が急務で

ある。しかし、消化管の希少難治性疾患は各施

設の症例数が少なく、診断法と治療法が確立さ

れておらず試行錯誤している症例が多い。本研

究により全国調査のデータに基づく重症度によ

る治療法の階層化およびガイドラインが確立さ

れれば、患児の予後の改善と医療経済の節約に

つながると考えられる。 
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郎，鬼武美幸，木下義晶，米倉竹夫，檜

山英三，家原知子．神経芽腫マス・スク

リーニング休止後の臨床像の変化－小児

の外科的悪性腫瘍登録データの解析より

－広島市（第41回日本マススクリーニン

グ学会）8/22-23，2014． 

7) 臼井規朗，中畠賢吾，銭谷昌弘，大割

貢，梅田聡，山道拓，奈良啓悟，上野豪

久，上原秀一郎，大植孝治，松岡健太

郎．先天性嚢胞性肺疾患における胎児超

音波検査所見の再検討．第50回日本小児

放射線学会．神戸市 2014.6.27-28 

8) 臼井規朗，上野豪久，上原秀一郎，出口

幸一，奈良啓悟，大植孝治．下大静脈を

合併切除して生体部分肝移植を施行した

肝芽腫の2症例．第56回日本小児血液・が

ん学会 岡山市 2014.11.28-30 

9) 宗崎良太，木下義晶，安岡和昭，楠田

剛，松本隼人，原寿郎，橋爪誠，田口智

章．日齢11の極低出生体重児に発症した

新生児脾破裂の1例．第28回小児救急医学

会，平成26年6月6日～7日，横浜 

10) 宗崎良太，木下義晶，安岡和昭，楠田

剛，松本隼人，原寿郎，橋爪誠，田口智

章．極低出生体重児に発症した新生児脾

破裂の1例．第50回日本州周産期・新生児

医学会，平成26年7月13日～15日，千葉 

11) 宗崎良太，木下義晶，林田真，橋爪誠，

田口智章．新生児副腎部嚢胞性腫瘤の4例. 

第23回日本小児泌尿器科学会，平成26年7

月9日～11日，横浜 

12) 宗崎良太，家入里志，和田桃子，神保教

広，小幡聡，木下義晶，橋爪誠，田口智

章．アプローチの工夫よる根治性・整容

性の向上を目指した小児腫瘍性病変に対

する内視鏡外科手術．第27回日本内視鏡

外科学会総会，平成26年10月2日～4日，

盛岡 

13) 宗崎良太，家入里志，木下義晶，小幡

聡，神保教広，福原雅弘，古賀友紀，三

好きな，小田義直，原寿郎，橋爪誠．術

前CT画像に基づく3Dプリンター作成立体

モデルを用いた腹腔鏡下副腎摘出術シ

ミュレーションを行った神経芽腫の1例．

第34回日本小児内視鏡外科・手術手技研

究会，平成26年10月30日～31日，兵庫 

14) 宗崎良太，川久保尚徳，代居良太，家入

里志，木下義晶，橋爪誠，田口智章．新

生児副腎嚢胞性病変の4例．第56回日本小

児血液・がん学会，平成26年11月28日～

30日，岡山 

 

Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 

なし 


