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Clinical practice guidelines for 

infantile sacrococcygeal teratoma
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• 仙骨の先端より発生する奇形腫
• 40,000出生に1例，男女比1:3
• 新生時・乳児期診断はほとんどは成熟・
未熟奇形腫，1歳以降は悪性（卵黄嚢腫
瘍）が多い

• 症状：
ü腫瘤による圧排により直腸膀胱障害，
下肢運動障害

ü巨大となり，胎児水腫，心不全，出血，
DICの原因となる

仙尾部奇形腫

Altman分類

仙尾部奇形腫
• 稀少疾患，明確な診療指針なし
• 小児外科以外の一般医家には情報が乏しい
• 適正な医療政策を確立（小児慢性や難病指定？）

厚労科研「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）代表：田口智章

• 出生前診断例の全国調査

背 景

• 全生存率 83.7%
• リスク因子：31週未満，充実部分が多い，未熟奇形腫，サイズ，
増大速度，胎児水腫徴候，腫瘍径/児頭大横径比

• 手術症例の31%に腫瘍栄養血管の先行遮断
• 出生後の主たる死因は出血死
• 約16%に周術期合併症，約18%に術後後遺症
• 適正な医療のために，集学的治療指針を作成することが急務

仙尾部奇形腫
• 稀少疾患，明確な診療指針なし
• 小児外科以外の一般医家には情報が乏しい
• 適正な医療政策を確立（小児慢性や難病指定？）

背 景

厚労科研「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」（H26－難治等－一般－045）
代表：田口智章

• 仙尾部奇形腫グループ編成
• 仙尾部奇形腫診療ガイドライン作成

厚労科研「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）代表：田口智章

• 出生前診断例の全国調査

n先行研究の結果をうけて，仙尾部奇形腫に対する診療
ガイドラインの確立と情報公開を行う

n作成はMinds「診療ガイドライン作成の手引き」
2014に準拠する

n本ガイドラインがカバーする範囲
ü乳幼児の仙尾部奇形腫
üリスク因子
ü周産期管理，IVR、手術治療
ü合併症，長期フォローアップ

目 的
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仙尾部奇形腫診療ガイドライン作成グループ 進行チャート
SCOPEおよびCQ作成

↓
エビデンス収集

↓
一次スクリーニング，文献フルテキスト収集

↓
二次スクリーニング

↓
システマティックレビュー

↓
推奨文作成
↓

ガイドライン案完成
↓

外部評価・パブリックコメント
↓

公開・関連学会HP掲載

進行チャート
SCOPEおよびCQ作成

↓
エビデンス収集

↓
一次スクリーニング，文献フルテキスト収集

↓
二次スクリーニング

↓
システマティックレビュー

↓
推奨文作成
↓

ガイドライン案完成
↓

外部評価・パブリックコメント
↓

公開・関連学会HP掲載

疾患トピック
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胎児治療は，倫理的
問題，社会的問題が
あり，扱わない
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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？

クリニカルクエスチョン 進行チャート
SCOPEおよびCQ作成

↓
エビデンス収集

↓
一次スクリーニング，文献フルテキスト収集

↓
二次スクリーニング

↓
システマティックレビュー

↓
推奨文作成
↓

ガイドライン案完成
↓

外部評価・パブリックコメント
↓

公開・関連学会HP掲載

日本医学図書館協会
診療ガイドライン作成支
援サービス（文献検索）

検索期間：～2015年2月

エビデンス収集
エビデンス
収集

一次スクリー
ニング

CQ1 生命予後に関わるリスク因子はなにか？ 290 → 110

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？ 106 → 44

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？ 180 → 47

CQ4 IVRは補助的治療手段として有用か？ 211 → 15

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？ 304 → 63

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？ 287 → 75

レビュー 10 → 0

合計 1,388 → 354

一次スクリーニング（タイトルと抄録）

進行チャート
SCOPEおよびCQ作成

↓
エビデンス収集

↓
一次スクリーニング，文献フルテキスト収集

↓
二次スクリーニング

↓
システマティックレビュー

↓
推奨文作成
↓

ガイドライン案完成
↓

外部評価・パブリックコメント
↓

公開・関連学会HP掲載

二次スクリーニング（フルテキスト）
時の問題点

●システマティックレビューなし
●メタアナリシスなし
●ランダム化・非ランダム化比較試験なし
●大部分が，症例蓄積研究・症例報告
3例以上，あるいは1例でも過去のレビューを含むものは採用
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エビデンス収集 一次スクリーニング 二次スクリーニング

CQ1 生命予後に関わるリスク因子はなに
か？ 290 → 110 → 50

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？ 106 → 44 → 14

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？ 180 → 47 → 14

CQ4 IVRは補助的治療手段として有用か？ 211 → 15 → 10

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？

304 → 63 → 21

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？ 287 → 75 → 32

レビュー 10 → 0

合計 1,388 → 354 → 141

スクリーニングにおける文献数の推移 進行チャート
SCOPEおよびCQ作成

↓
エビデンス収集

↓
一次スクリーニング，文献フルテキスト収集

↓
二次スクリーニング

↓
システマティックレビュー

↓
推奨文作成
↓

ガイドライン案完成
↓

外部評価・パブリックコメント
↓

公開・関連学会HP掲載

推奨決定の進行について
• 国際蘇生協議会（ILCOR) の，Consensus2005や2010で用
いられた，CQ妥当性評価を主体とした，インフォーマルコン
センサス形成法で決定した

• 理由：ほとんどが症例集積研究．介入研究無しの文献だけでは、
GRADEでのエビデンスレベルの決定は無理

• 各CQにおける推奨決定の流れ
1) ＣＱに対する各論文のレビュー
2) 推奨の強さを判定する要素について仮判定
3) 推奨草案を作成
4) 参加者全員で，自由発言制で合意形成

経腟分娩のリスク：骨盤外病変による胎位異常，分娩進行の異常，腫瘍破綻・出血

帝王切開での分娩を推奨
腫瘍のサイズ（5cm未満）によっては経腟分娩を考慮

正中仙骨動脈あるいは内腸骨動脈からの栄養血管の先行処理（開腹・腹腔鏡）

術中出血量の減少に有用との報告が多いが，無効であった報告もある
施設判断で考慮してもよい
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IVR：経カテーテル的動脈塞栓，ラジオ波焼灼術など
施設判断で考慮

再発リスク因子：悪性奇形腫，悪性例で切除断端陽性
良性奇形腫でも悪性化して再発，完全切除でも再発がありうる
再発時期：2歳頃までがほとんど

最低3歳まではフォローする

排便・排尿障害： 11%～55%，特に腹仙骨会陰式で切除された
AltmanⅢ型・Ⅳ型は71%

下肢運動障害： 5.0～11.1%
性機能障害： 男性20%，女性10%
創の醜形： 40.3%

進行チャート
SCOPEおよびCQ作成

↓
エビデンス収集

↓
一次スクリーニング，文献フルテキスト収集

↓
二次スクリーニング

↓
システマティックレビュー

↓
推奨文作成
↓

ガイドライン案完成
↓

外部評価・パブリックコメント
↓

公開・関連学会HP掲載

外部評価
• 森實 敏夫 先生
–公益財団法人日本医療機能評価機構客員研究
主任

• 渡部 晋一 先生
–公益財団法人大原記念倉敷中央医療機構倉敷
中央病院小児科部長・総合周産期母子医療セ
ンター長

不確実性の高いエビデンスしか存在しない領域において，
必須のCQに焦点を絞り，SRによりエビデンス評価を行い，
可能な限り妥当性の高い診療ガイドラインとして作成され
ている．
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●ガイドライン公表 2017年4月～
○京都府立医大小児外科HPに掲載

http://www.f.kpu-m.ac.jp/k/pedsurg/news/#54
○日本周産期・新生児医学会
○日本小児外科学会
○日本小児血液・がん学会

n 本疾患は，周産期治療の成績向上により長期生存が得られるよ
うになった現在になって，遠隔期合併症などが臨床上クローズ
アップされるようになって来た

n 希少疾患であり，十分なエビデンス（RCTやメタアナリシ
ス）は乏しいが，本ガイドラインの作成は，国内外で初の試み
である

n 一般医家や患者家族に対して，その臨床的価値は小さくないと
考えられ，今後，予後の改善と医療経済の効率的利用につなが
るよう広報していく

n 2018年度は，ガイドラインの英文化，およびそのダイジェス
ト部分の英文論文発表を行う

考 察


