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[ DTS, 3 BHIAEYIRMT A TN Tz, B 4 B, Lotk 5 Bl BIEIFAFRE O
I3 311 % (3-67) FEAEEBALILMARRR 7 5, T 2 T o7z, CTNNBL DZEFLIF T41A 3
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(6) IEIESNFE T A A REGRHEREIEIC X3 220 7 0 3 U X A Offesr L FERf - BT
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BE OZWIREEFEIL 41, 6 5% (8-80), Mk 38 EMI, Lotk 75 JE, JEEE 20 1], DUk 31
B GHEEES 14 . (A 48 B TH Y | EEEERKRIL 7. 9em (2-20) T o7z, CTNNBI
ZE BT TA1A 723 44 B, S45F 78 10 51, 59 f5ili hot spot IZEERA RN TEehoTz, B-T
T = UGG ENET 20 B (18%) TRaMEZ R L, MR YT 9 fICRatE (8%) Th -7,
NGt & BREERIRR - & OMICH BERBE 2380 20 > 7, CINNB1 ZE R L Yutatt o
B DU T, S45F B CRENER 2350 < (PO, 01) | AL YL MEIC DU TUE T41A & S45F
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AIREREDIZ ) DENREE LY R A ONTEFTIAREIC T4A ITRZEBD LN
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(3) MEREANIEAE T A A RHLERHENESE D CTNNB1 2852 & i R Rl i 0 BEE AR AT
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7 15 RIZ b RERO RS 2 B R FI TR L7z, 12 4 9 BICIZERZRS AR o 2 —
(ZC¥RK 29 4RSS 3 MIDOWHER 2 AR TR L, & B AEICHERSIRTA KT 14
VATRT A v L a— | ORENRENT, T AEA RO XERRIC OV TR, XE
RS L, AT OB F K (G BT RFRE A AREFREFERGS) 2%
i, 7 AEA FUBHEREZ R A N7 A VRIED T DPERFHRIT TR 29 FE 1T 2
[EIBEME S 4L, &5 1 BNEFRL 30 4 1 A 19 BHAUS T, 55 2 [A3SERK 30 48 3 A 16 AICH L
CHRIZTCHIES N, SIBTOARELZR LV AT YT 4 v Va2 —FENEFY, A
7V == THORGHE, =T A LoL #ELESC RO I I oW CEE LA
piTz,

CQl. 7 RAEA ROBWINIIL B BT = v s 12 BT 034 F D>

("fibromatosis, aggressive” AND (“beta catenin” OR “CINNB1 protein, human”)) ® 3%
—U—RTI1990 41 H 1 A»b 2017 4 8 H 31 HE TOIXHKZ Pubmed « EHFEICT 2017
91 6 HITHFE L7z, Pubmedl07 SR, PEHEE 1 3CHR, &at 108 SCHRICX LT 1RAZ Y
—=2ZICTI8 MRS, 2IRAZ U —=2 72T 7 CHRITHR Y . 24 D O SCERO R & #i
BEE LT, YATYT 4 v 7 LEa2—REORKRREL D LIT110Q RIKDHE - ~ A
TYT A v VEa—FBTZET U ADBE | HERESLO Y M, HELEOR S 25 5m L7z,
PRERRERZ D LICL TRy MCTRELZE/K L2, BE%IT 89% (16/18) TH v, HELEL
(T, 7 AEA PEURAMENELE DM CINNBL BRI 21T 5 Z L 23 <H#ER 2. & LT,
0Q2. COX-2 PHFANTEHILEIAHE & Ll L THZIA

“fibromatosis, aggressive” AND (“COX-2” OR “Cyclooxygenase Inhibitors”) ®F%F—U
— FTCQL &FBRIC 2017 42 9 H 6 HIZHFR L7z, Pubmed T 31 SCHR, PEHPEET b SCikdhH
XN, WYIRERSIDBA S TR W=, FFE fibromatosis, aggressive” AND (“"Watchful
Waiting” [mesh] OR watch OR wait OR “wait—and-see) ®OF—T — F{ZT 2017 4 12 A 10
FACHSR, SERESCHRAY 35 st Sz, 1 IRAZ V== 7T 9T, 2 RAZ ) —
=UZICT b @i b, FEEOBE 2/ T, AERIT 94% (15/16) THYH ., 7 AEA
RARURRHENEE BB TR COX-2 BRERI DML 2 Z L 255 < HiLET 5, & L7z,

CQ3. MEEEAHE R L 22V a I Wini 2 f 1k LTl

“Fibromatosis, Aggressive/drug therapy” AND “administration and dosage” ®F—1T —
RT20174-9 A 8 HICHREE & 56 L, Pubmed39 SCHkFS & ONE H1EE 34 SCHR, “desmoid” AND
“Fibromatosis, Aggressive/drug therapy” @ —VU— KT 2017 4 10 A 3 B IR %2 FEhi
L. 95 JCEkA i Sz, Zblany Ry —F Ty & bz 5 k& Nz T 1 kA
V== ZRFERL, 26 LRI, 2IRAZ U —=2 12T 12 @302 | RERORE %
T, BERIT 75%(12/16) T, EWIREIZ L VS SD 222G, FREIBEICED
SD Mkfe Il B8 L7z L CipREZ i35 Z L 28 < #5355, L L7,

CQ4. FAERITA M



“desmoid” AND “surgery” AND “wait” D ¥ —U— F{ZT 201749 A 15 HITHRZ FEi L.
Pubmed36 STk, EHEE 0 ik, 2 by R—F T & bz 4 ikE Nz < 1
WA V== 7% LT 14 LIS, 2 kA2 ) —=27 2% LT 10 i3Ik~ 7o,
ALTF YL AZONTIE 4 RIS OV TEME L7z, FEROBRE 2T, 0Q (ZHEAER D B
TICTFHAIRRE A AR 9D FIHREITAEANCEE L. GEFRIE 81%(13/16) T, 7 AE
A REHRAEIERE DAL TR > TW D BEFICFINEE LT 2L 23l <HERT 2, L LT,
CQ5. FIN CITIRFEEIFRAN I kR UIFR &t U CHESE S % 7

“"Fibromatosis, Aggressive/therapy” AND “margin”®F%—U— FNiZT 201749 H 8 HIZ
M5 & Ffi L, Pubmed141 SCHR, BEHEE 3 SCHRICKH LT 1 IRAZ V—= 7 2% LT 14
WSS, 2IRAZ V== 7 E i LT TSIy . AZTF U AL 2 @20V THE
M L7z, FEROMET 2T, AERIL 88%(14/16) T, 7 AEA NASRHENIE O Filf Tz
O HEREND, L LT,

CQ6. HARIaREITA H

“Fibromatosis, Aggressive/therapy” AND “radiotherapy” ®F%—U — K|ZT 2017 49 H
12 RIS Z %0 L, Pubmed175 STHR, [EEE 10 SCHKICX L CT1 AT U —= 7 % 5
LTIT#Ic, 2IRAZ ) —=0 7 %F/M LT 7TF3mITHKY | FROBRETZ/R T, AEF
1% 88%(14/16) T, 7 AEA NAURRMENRAE Tk L CHIRERIMBIZE, FINCIEMIEHR FEhE )
NEE 72556 BEOBIRIREZ1T O Z & <RI ns, L LT,

CQ7. FEAFNLIT T OIRIEEAE O THRBUER T & 725 h>

"Fibromatosis, Aggressive/surgery” AND “treatment outcome” D —1T — R{ZT 2017 4E
9 A 12 AICHEZ 50 L, Pubmed53 SCHR, PAEE 7 SCRKICKT LTI IRAZ U —= 7 &K
M LT 23 5T, 2IRAZ UV —= 7 %3 LT 10 i@k v . FROmF 28T, &8
1T 81%(13/16) T, Fli&FEh T 255G, FAEMI & HRBICHENRH L Z L2 BER T
1792 L2/ <HEET L, L Lk,

CQ8. FEAHNLITIMINIRR DO TR MER T & 725 2

“Fibromatosis, Aggressive/drug therapy’ ®DF—U— K|ZT 201749 A 12 HIZHEE
SEHti L, Pubmed94 STk, [ HEE 34 SCHERICKT L C 1 IRA 27 U —=0 7 % % LT 38 fa3Cic,
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(1) Japanese Orthopaedic Association NEWS No. 109 2017.4. 15
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o EEGEA ST R Y — FHEL

(2) BAREIEAEL F 2 R — D— D Hg

https://www. joa. or. jp/public/bone/algorithm. html

—HRDTT~>F - WEBES AR = — T — > JEEA AT A A N RURHEIEAE 2R T L = Y
A LNZHDONT

(3)Oncol Lett. 12(2):1564-1568. 2016 Aug.

Simple resection of truncal desmoid tumors: A case series.

Nishida Y, Tsukushi S, Urakawa H, Hamada S, Kozawa E, Ikuta K, Ishiguro N.

(4) 4 B OIIEAEHERREST 55 7 I, Page203, 6. ‘B - #ERIES RS L ONEEHARIERE 7
A A NEURRMEREAE, 2016 4F 5 J | EERT, 76 EEL.

(5) 4 A OBIBAFHRIRIEEE 55 7 i, Page204, hE w7 R 1 T AT A NARUSRHENELE 2%
T o HEMPRE, 2016 4F 5 A, EERE, PHHEL

(6) Immunohistochemical staining with non—phospho B -catenin as a diagnostic and
prognostic tool of COX-2 inhibitor therapy for patients with extra—peritoneal
desmoidtype fibromatosis

Sakai T, Nishida Y, Hamada S, Koike H, Ikuta K, Ota T, Ishiguro N

2. FRFER

(1) Nishida Y, et al. Planned Simple Resection for Selected Patients with Desmoid-Type
Fibromatosis in the

Conservative Treatment Algorithm.

The 11th Meeting of The Asia Pacific Musculoskeletal Tumour Society, Singapore,
2016. 4. 21-23
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(2)Yoshihiro Nishida.

21st Annual Meeting Connective Tissue Oncology Society

Lisbon (Portugal) 2016.11.9-12 (Day2)

Clinical features and treatment outcome of desmoid—type fibromatosis based on data
of the bone and soft tissue tumor registry in japan. (Poster)
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HIEESE - WEIES SR T — X SN 2T AT A RARHERRIE D20 - TR EGRER
H

% 89 [0l A AFIEAMEL F MRS 2016. 5. 12-15 (Day3) f#ik

(6)Nishida Y, Hamada S, Urakawa H, Arai E, Ikuta K, Ishiguro N.

Planned Rl resection for selected patients with extra—peritoneal desmoids—type
fibromatosis.

The 30th annual meeting of the European Musculo Skeletal Oncology Society (EMSOS),
Budapest (Hungary) 2017.4.26-28 (Day2)

(7)Yoshihiro Nishida.

Introductory Lecture: Multidisciplinary approach to desmoid—type fibromatosis
19th International Society of Limb Salvage General Meeting

Kanazawa (Japan) 2017.5.10-12 (Day2)

(8)¥&EM &I, VA fE5L, W ¥, FF e, AW ER, AR EH

TRAFETEIR (12 X 2) BB P O 7 AT A RARHERIE ORI EL (R A & —)
5590 [0] A ABIEAME AR S: 2017.5.18-21(Day2)  filf

(9) FEHfESL, ) 3, BT segv, EM ER, R RIY, EH BA, AR EE
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T AEA FRUHRHMEE B35 1269 2 i & R1 GIER oD B plAE

(L0){EH /A, vam 5k, &M &I, W)l ¥, Bt o, Am ER, AR E
TEIFFHE 22k Lo T AE A FAUHRMERESE 3 Bill2 %45 CTNNB1 £ SR (K2 Z —)

%5 50 [0 A ABTEAEL F - W IER FIRES 2017. 7. 13-14 (Dayl)  HUK
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# 1.CTNNB1 8 L B- 7 = OYetat

[-catenin positivity CTNNB1 mutation status p value?
T41A (n = 44) S45F (n = 10) WT (n=59)

Nuclear P<0.01
strong 5 8 12
absent, weak, moderate 39 2 a7

Cytoplasmic P<0.01
strong 33 10 24
absent, weak, moderate 11 0 35

2 Chi-square test

% 2. CTNNB1 ZHA L 2 FEOHURIZ L 5 B-1 T = Yetath

nuclear f-catenin positivity CTNNB1 mutation status p value?
T41A (n=43) S45F (n=9) WT (n=54)
DAKO antibody P<0.01
strong 5 7 10
moderate 23 2 26
weak 10 0 5
absent 5 0 13
Novocastra antibody P<0.05
strong 2 2 5
moderate 17 2
weak 15 4 20
absent 9 1 22

& Chi-square test
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推奨文、強さ

		CQ		推奨 スイショウ		推奨の強さ スイショウ ツヨ		合意の％ ゴウイ

		1.  デスモイドの診断にはβカテニン遺伝子変異解析が有用か		デスモイド型線維腫症の診断にCTNNB1変異解析を行うことを推奨する		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		16/18=89%

		2.  COX-2阻害剤治療は無治療と比較して有効か		デスモイド型線維腫症患者治療にCOX-2阻害剤の使用を推奨する		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		15/16=94%

		3.  腫瘍が増大しない場合に薬物治療を中止してよいか		薬物治療により腫瘍がSDになった場合、各種治療によるSD継続期間を考慮した上で治療を中止することを推奨する ヤクブツ チリョウ シュヨウ バアイ カクシュ チリョウ ケイゾク キカン コウリョ ウエ チリョウ チュウシ スイショウ		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		12/16=75%

		4. 手術治療は有用か		デスモイド型線維腫症の存在で困っている患者に手術治療を推奨する		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		13/16=81%

		5.  手術では広範切除が辺縁切除と比較して推奨されるか		デスモイド型線維腫症の手術では辺縁切除が推奨される		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		14/16=88%

		CQ		推奨 スイショウ		推奨の強さ スイショウ ツヨ		合意の％ ゴウイ

		6. 放射線治療は有用か		デスモイド型線維腫症に対して無治療経過観察、手術や薬物治療実施が不適切な場合、放射線治療が推奨される		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		14/16=88%

		7. 発生部位は手術の治療成績の予後規定因子となるか		手術を実施する場合、発生部位と再発率に関連があることを踏まえて実施することが推奨される		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		13/16=81%

		8. 発生部位は薬物治療成績の予後規定因子となるか		薬物療法の効果に関して発生部位を考慮しなくてもよい（ということを弱く推奨する）		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		10/16=63%

		9. 低用量MTX+VBL抗がん剤治療は有用か		症例を選べばMTX+VBL療法は推奨される		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		16/16=100%

		10. DOXを中心とした抗がん剤治療は有用か		他の治療に抵抗性のデスモイド型線維腫症に対してDOXを中心とした化学療法が推奨される		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		16/16=100%

		11. 分子標的薬は有用か ブンシ ヒョウテキヤク		難治性デスモイド型線維腫症患者に分子標的治療薬を投与することを推奨する		行うことを弱く推奨する オコナ ヨワ スイショウ		13/16=81%
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