
びまん性橋膠腫
きょうこうしゅ

 Diffuse Intrinsic Pontine glioma DIPG 

 

1．概要（総論） 

 小児にできる脳腫瘍
の う し ゅ よ う

の中で，脳幹
のうかん

の橋
きょう

に発生する悪性で予後
よ ご

（今後の病状につい

ての見通し）のとても悪い腫瘍です．小児，特に５歳から９歳に多くみられます．

世界保健機関
せ か い ほ け ん き か ん

(WHO)の分類では，diffuse midline glioma, H3 K27M-mutant といい，4

段階に分けられている悪性度のグレード（1 と 2 が低悪性，3 と 4 が悪性で，4 は癌に

なります）では，グレード 4 となります．Histone H3-K27M という遺伝子
い で ん し

に変異
へ ん い

を持って

います．遺伝子
い で ん し

変異
へ ん い

ヒストン H3 が 80％くらいにみられます．視床
し し ょ う

，橋
きょう

，脊髄
せきずい

に発生し

ます 

 

2．症状 

 目の動きの障害（眼球運動障害
がんきゅううんどうしょうがい

）， 瞼
まぶた

が閉じなくなるような顔の動きの障害

（顔面神経麻痺
が ん め ん し ん け い ま ひ

）などの脳神経症状がみられます．手・足のマヒ，歩くときにふらつく，

転倒
て ん と う

するなどの症状があります．飲み込みにくくなる場合や声が出にくくなる場合が

あります．頭痛
ず つ う

，吐き気・嘔吐
お う と

を伴う時には緊急性がある場合があります．症状の悪

化するスピードは早く，数週間で進行する場合もあります．脳幹
のうかん

は血圧，呼吸，意識

等，生命活動にとって重要な働きがある神経が集まっていて，脳幹
のうかん

に腫瘍などの障

害があれば，命にかかわることがあります． 

 

3．検査および診断 

 MRI 検査にて脳幹
のうかん

部の橋
きょう

というところに白く腫れたように見える像が特徴です．

造影剤
ぞうえいざい

を使った MRI ではほとんど造影されませんが，一部造影される症例もあります．

進行に伴い造影されるようになってくる場合があります． 



 

 この腫瘍を発見した場合，多くは画像のみで診断しますが，必要な場合は手術によ

り組織を確認します．ただ，手術による合併症のリスクがありますので，原則は画像

診断となります．生検
せいけん

（腫瘍の一部を採取すること）して，組織が取れた場合は遺伝子
い で ん し

診断ができる場合もありますが，今のところ診断のみとなっています． 

 

 

4．治療 

1） 手術：この腫瘍を発見した場合は，多くは画像のみで診断しますが，必要な場合

は手術により組織を確認します．造影領域を認める場合，外側に伸びてくるよう

な場合には手術となることがありますが，手術による合併症のリスクを考える必

要があります． 

2） 放射線治療
ほ う し ゃ せ ん ち り ょ う

：一日 1.8～2.0 グレイ（Gy）を毎日，計 54Gy 前後を行います．

放射線治療
ほ う し ゃ せ ん ち り ょ う

で多くの場合は症状が一時的に軽減します． 

3） 化学療法
か が く り ょ う ほ う

：現時点では DIPG に対して有効とされる抗がん剤治療はありません．



放射線治療
ほ う し ゃ せ ん ち り ょ う

にテモダール（経口抗がん剤）等の化学治療(抗がん剤治療)を併用

した場合も，ほとんどその効果に差はなく，副作用その他の患者への負担を考え

ると，現在のところ放射線のみの単独治療がもっとも望ましい治療法とされてい

ます． 

 

5．予後 

 治療してもおよその生存期間は，10 ヶ月から 1 年くらいです． 

橋
きょう

グリオーマの子供たちが１年くらいのうちに死亡する確率は，50%程度です 

 

 

＜医療者向け＞ 

 

1．概要（総論） 

 びまん性橋膠腫 Diffuse Intrinsic Pontine glioma (DIPG)は，脳幹部の橋に発生する予後不良な

腫瘍です．小児脳幹部腫瘍は，本邦における 2005 年～2009 年の全国脳腫瘍統計調査 1 では，

成人例をふくめた脳幹部膠腫全体の 43.5％を占めます．米国では年間約 300 の新規症例があり

2, 3，発生率は人口 10 万人あたり 1〜2 例となっています．男児が多く，DIPG の発生年齢のピーク

は 6〜9 歳で 4，脳腫瘍の子供たちの主な死因です．脳幹部，特に橋に発生するため，通常外科

的切除の適応にはならず，主に放射線療法での治療となります．放射線療法の効果は一時的な

ものです．この腫瘍に有効な化学療法剤はなく，生存期間中央値は 1 年未満です．DIPG 患者の

転帰を改善するために，様々な新しい薬剤が試され，数々の臨床試験が行われていますが，現

在までのところ，有意な結果は得られていません． 

分子レベルでは，最近の進歩により，DIPG のほぼ 80％で H3K27M 変異が特定され，2016 年

の世界保健機関（WHO）によるびまん性正中神経膠腫 H3K27M 変異，グレード IV の脳幹腫瘍と

なりました 5． 

 

2．症状 



 DIPG の三徴は索路徴候，小脳徴候，および脳神経障害となっています 6 ．症状は，外転神経麻

痺，顔面神経麻痺，聴覚障害などの脳神経症状や，片麻痺などの錐体路障害，失調，構音障害

などの小脳症状を引き起こします．臨床経過は急速に悪化します．水頭症は症例の 10％未満で

発生し，水頭症が発生している場合は，治療しないと昏睡状態となり死に至る可能性があります 7． 

 

3．検査および診断 

 MRIT2 強調画像で，脳幹橋の部位にびまん性に T2 高信号域を認めます．Gd 造影 MRI では通

常，増強効果がほとんどありませんが，造影される場合もあります．多くは画像のみで診断します

が，必要な場合は手術により組織を確認します．ただ，手術による合併症のリスクがありますので，

原則は画像診断となります．生検して，組織が取れた時は遺伝子診断ができる場合もありますが，

今のところ診断のみとなっています． 

 ヒストン変異は DIPG の多くに存在します．リジンがメチオニンに置換される H3K27M 変異は，

H3.1 をコードする HIST1H3B や H3.3 をコードする H3F3A 遺伝子に生じます 8, 9．ACVR1 (Activin 

A receptor, type I)遺伝子変異は DIPG の約 20％で同定され，H3.1 変異に生じる場合が多いです

10．PDGFRA (Platelet-derived growth factor receptor A)増幅はヒストン H3.3 変異と同時に生ずる

場合がおおく，組織学的分類にかかわらず臨床的悪性度が高いといわれています 11, 12． 

 

4．治療 

1）外科的治療：画像のみで診断がつく場合は，基本的には画像で診断します．手術する場合は，

定位的生検術や開頭腫瘍生検術を行います．組織が取れた場合は，採取された検体で組織診断，

遺伝子診断を行います． 

 治療中，経過観察中に水頭症を併発する場合があり，水頭症がある場合は脳室－腹腔シャント

術を行います．ただ，シャントは腫瘍の進行が早く，播種などですぐに閉塞することもあり，シャント

を修復する必要がある場合があります． 

2）放射線治療：一日 1.8～2.0 グレイを毎日，計 54Gy 前後を行います 13．放射線治療で多くの場

合は症状が一時的に緩和されます． 

3）化学療法：現時点では，びまん性橋膠腫に対して有効とされる抗がん剤治療はありません． 



 放射線治療にテモダール等の化学治療(抗がん剤治療)を併用した場合も，ほとんどその効果に

差はなく，副作用その他の患者への負担を考えると，現在のところ放射線のみの単独治療がもっ

とも望ましい治療法とされています． 

他に，ステロイドは脳幹部の腫れが強くなって症状が悪化してきたとき使用する場合があり，一

時的に症状が軽快します． 

世界では，テモゾロミド，カペシタビン，ゲムシタビン，チロシンキナーゼ阻害剤，幹細胞移植を

含むさまざまな全身療法のいくつかの臨床試験が進行中ですが，DIPG 症例の生存率を高めるこ

とを証明したものはありません 14 ． 

 

5．予後 

 効果的な治療法がないため，DIPG の予後は非常に悪く，小児脳腫瘍の主な死因となります．診

断後，生存期間の中央値は通常 9 か月です．2 年以上生存する症例はわずか 10％です 15．    
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