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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（SR）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27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27年2月：聖路加国際大学学術情報セ

ンター図書館にて、作成した以下のCQ6題

に沿って文献検索を行った。 

CQ1：生命予後に関わるリスク因子はなにか？ 

CQ2：骨盤外腫瘤病変に対して、帝王切開をし

た場合は予後が改善するか？ 

CQ3：外科的治療において腫瘍栄養血管の先行

処理は有効か？ 

CQ4：IVRは補助的治療手段として有用か？ 

CQ5：治療後の再発のフォローアップのために

は、どのような検査が推奨されるか？ 

CQ6：治療後の長期合併症（後遺症）にはどの

ようなものがあるか？ 

収集文献数は全部で1,388であった。 

2) 平成27年3月〜4月：収集した文献に対し

て、一次スクリーニングを行った。・SR

チーム2名が独立して一次スクリーニング

を行う・タイトル、アブストラクトがCQ

と明らかにあっていないものを除外す

る・抄録から判断できないものは原則と

して残す・ここではフルテキストは参照

しない、という方法論で行い、結果文献

数は354となった。 

（資料1：一次スクリーニング結果） 

3) 平成27年8月2日：第2回仙尾部奇形腫班会

議（聖路加国際病院）を行った。一次ス

クリーニングの結果および今後のスケ

ジュールを決定。 

（資料2：議事録参照） 

4) 平成27年8月〜9月：文献フルテキスト収集

を行った。京都府立医科大学、大阪大学、

九州大学で主に収集し、在庫にないものは



他学図書館よりコピーを入手した。 

5) 平成27年9月〜11月：二次スクリーニング

を行った。・原則としてSRチーム2名が独

立してフルテキストを読み・選択基準に

合った論文を選び・2名の結果を照合しま

すが、2名の意見が異なる場合は第3者の

意見を取り入れ・採用論文を決定する、

という方法論で行い、結果文献数は119

（重複あり）となった。この時点での問

題点として、検索論文にSRやメタアナリ

シス、ランダム化・非ランダム化比較試

験は一切なく、大部分が、症例蓄積研

究・症例報告であり、エビデンスレベル

としては低くなることが判明した。 

（資料3：二次スクリーニング結果） 

6) 平成28年2月〜3月：システマテック・レ

ビューおよび推奨文草案作成を現在行って

いる。 

7) 平成28年3月18日〜19日（予）：第3回仙尾

部奇形腫班会議（京都府立医科大学）に

て、推奨度・推奨文決定予定。 

8) 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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