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髄芽腫
ず い が し ゅ

 

１．概要 

 髄芽腫
ず い が し ゅ

は，小児で最も多い脳腫瘍
の う し ゅ よ う

の一つです． 

 その発生頻度は全脳腫瘍
の う し ゅ よ う

の 0.7％，小児脳腫瘍
の う し ゅ よ う

の 9.9％であり，我が国での推定年

間発生数は，100〜120 例ほどとされています（脳腫瘍
の う し ゅ よ う

全国集計調査報告 2014）． 

髄芽腫
ず い が し ゅ

は，一般的には頭蓋内
ず が い な い

の天幕
て ん ま く

（大脳と小脳の境の膜）下，ほとんどが小脳
しょうのう

の

正中部
せいちゅうぶ

（虫部
ちゅ うぶ

）に好発し，脳脊髄液
のうせきずいえき

（脳内にある透明なお水）の循環路である

第四脳室
だいよんのうしつ

内に充満するため，脳脊髄液
のうせきずいえき

がせき止められて溜まってしまう水頭症
すいとうしょう

を併

発することが多いです． 

２．症状 

 症状は，歩行時・立位のふらつきと頭痛
ず つ う

，嘔吐
お う と

が最も多く，その進行は週単位の比

較的ゆっくりのものから日単位の急なものまでまちまちです． 

 症状の立位・歩行時のふらつきは小脳
しょうのう

の機能障害であり，緩徐（ゆっくり）に進行す

ることが多いです．頭痛
ず つ う

・嘔吐
お う と

は水頭症
すいとうしょう

による頭蓋内
ず が い な い

圧亢進症状
あつこうしんしょうじょう

（頭の中の圧が高く

なることで起こる症状）ですが，時に急速に悪化し全身倦怠感
ぜんしんけんたいかん

（だるい感じ），傾眠
けいみん

（浅

く眠っている状態）に移行する経過では緊急入院を必要とする場合があり，時によっ

てはそのまま緊急手術になることもあります． 

３．検査・診断 

 実際は頭部 CT や頭部 MRI を施行しなければ判明しないので，上記の様な症状が

治らず，継続する場合は神経放射線学的検査
し ん け い ほ う し ゃ せ ん が く て き け ん さ

（CT，MRI）を施行することをおすすめ

します． 

４．治療および予後など 

髄芽腫
ず い が し ゅ

は悪性腫瘍ですが，30 年前に比して治療成績は向上しており，治癒も見込

める可能性が高いのが現状です．髄芽腫
ず い が し ゅ

の病態は局所での増大，水頭症
すいとうしょう

の進行と，

腫瘍細胞が脳脊髄液
のうせきずいえき

に乗って脳の離れた場所や脊髄に付着し増殖する播種
は し ゅ

とがあ

り，存在する腫瘍細胞全て摘出することは困難と思われます． 

 治療の目的は，まずは摘出・診断を行うこと，水頭症
すいとうしょう

を緩和すること，そして治療
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の効果を維持（局所増殖
きょくしょぞうしょく

・播種
は し ゅ

を抑制）することにあります． 

 実 際 に は ， 外科的治療
げ か て き ち り ょ う

で 診 断 ・ 摘 出 ， 水頭症
すいとうしょう

を 緩 和 し ， 化学療法
か が く り ょ う ほ う

お よ び

放射線治療
ほ う し ゃ せ ん ち り ょ う

で局所増殖｛後頭蓋窩
こ う ず が い か

（天幕下領域
て ん ま く か り ょ うい き

）照射｝および全脳全脊髄
ぜんのうぜんせきずい

での播種
は し ゅ

（全脳全脊髄
ぜんのうぜんせきずい

照射）を抑制します．摘出術後は，時に一過性の小脳
しょうのう

性無言
せ い む ご ん

（言葉が話

せない状態）を認めることもあり，患児が病気に対する不安以外に，言いたいことが

言えないというストレスを抱えてしまうため周囲による十分な配慮が必要となります． 

こ の た め 治 療 を 行 う 施 設 は ， 治 療 経 験 の あ る 脳神経外科
の う し ん け い げ か

， 血液腫瘍内科
け つ え き し ゅ よ う な い か

，

放射線科
ほ う し ゃ せ ん か

が 揃 っ て い る こ と が 望 ま し く ， 腫 瘍 を 摘 出 し た 後 に 病理組織診断
び ょ う り そ し き し ん だ ん

・

腫瘍遺伝子診断
し ゅ よ う い で ん し し ん だ ん

，神経放射線学的診断
しんけいほうしゃせんがくてきしんだん

などの情報をもとに集学的治療計画
しゅうがくてきちりょうけいかく

（外科的

治療，化学療法，放射線治療を組み合わせて治療すること）を立て，チームで治療に

当たることが多いです． 

治療後は，各科の外来で連携して定期的に治療効果の評価，及び治療における

晩期合併症
ばんきがっぺいしょう

（病気に対する治療が終了し数カ月，あるいは数年が経過してから生じる

健康上の問題）の評価を継続し，必要であれば支援を検討します． 
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＜医療者向け＞ 

1． 症状 

1) 小脳機能障害 

① 測定障害や協調運動障害など体幹・四肢の失調が主 

② 具体的には小児における運動麻痺のない立位・歩行障害 

2) 閉塞性水頭症による症状 

③ 水頭症による頭蓋内圧亢進症状 

④ 具体的には風邪症状の伴わない頭痛，嘔気・嘔吐，食思不振，全身倦怠感 

⑤ 進行すると傾眠 

⑥ 初発は緩徐だが，その後に急速進行する恐れあり 

⑦ 進行すると，緊急で水頭症の処置を要する事態に陥ることがある 

 

2． 検査および診断 

 診断には神経放射線学的検査（頭部 CT，MRI）が必須ですが，確定診断は腫瘍組織標本を
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得なければ他の小児に好発する後頭蓋窩腫瘍（星細胞腫，上衣腫など）と鑑別できません．

診断を確定することで治療を選択することが可能となります． 

1) 神経放射線学的診断 

①典型的な CT 所見 

 正中部に境界が比較的明瞭に見える等〜高吸収域を示す腫瘤性病変 

 造影効果を示すことが多い一方で，低吸収域，造影効果を示さないものもある 

 石灰化や小嚢胞を認める場合もある                     

②典型的な MRI 所見 

 T1 強調画像では，CT 同様に正中部に境界が比較的明瞭に見える低信号域（T2

強調画像で等〜高信号域）を示す不均一な腫瘤性病変で，多数の小嚢胞（T1 で低

信号域，T2 で高信号域）を含むことが一般的である 

 造影効果は一般的に中等度〜強いものが多いが，淡い〜造影されない症例もあ

る 

 拡散強調画像では高信号，ADC 像では低信号が一般的である 

2) WHO2016 の分類；摘出した腫瘍組織からの診断 1） 

①病理組織学的診断 

(ア) Classic medulloblastoma 

(イ) Desmoplastic/nodular medulloblastoma（DN） 

(ウ) Medulloblastoma with extensive nodularity（EN） 

(エ) Large cell /Anaplastic medulloblastoma（LC/A） 

②分子/遺伝子 4 型分類 2） 

(ア) WNT 

・80％以上が小児期発症 

・90％以上が Classic type で最も予後が良いとされる 

(イ) SHH；性差と乏しい，全年齢層に分布 

A) T53 遺伝子変異有 

i. Classic type ：高リスクだが詳細不明 
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ii. LC/A       ：高リスク，7〜17 歳に多い 

iii. DN         ：稀少で病態との関連不明 

B) T53 遺伝子変異無 

i. Classic type ：標準リスク 

ii. LC/A       ：病態との関連不明 

iii. DN         ：乳幼児と成人に発症，乳幼児は低リスク 

iv. EN         ；乳幼児は低リスク 

(ウ) Group3；男性が多い，小児期に多い，診断時の転移（播種）が多い 

i. Classic type ；標準リスク 

ii. LC/A       ：20％ほど，高リスク 

(エ) Group4；4 群中最多，男性に多い，小児期発症が多い， 

診断時の転移（播種）は Gropu3 に次いで多い 

i. Classic type  ：85％ほど，標準リスク 

ii. LC/A        ：病態との関連不明 

③いずれにも当てはまらないものを Medulloblastoma,NOS としている 

3) 播種による診断/分類（Chang の分類）；画像所見や髄液検査からの診断 3） 

M0：播種がない；脳脊髄液に乗って腫瘍細胞が散在していない 

M1：脳髄液細胞診で播種がある 

M2：頭蓋内に播種がある 

M3：脊髄に播種がある 

 

3． 治療法 

まずは，手術による摘出術で脳神経外科医が担当します．摘出した腫瘍組織から，病理組

織学的診断，遺伝子診断を行います． 

その後は，小児（血液腫瘍内）科による化学療法，放射線（治療）科により放射線治療を行う

ことが一般的であり，全てが計画的に進む施設での治療が望ましいです． 

これまで標準リスク群，高リスク群に分類して，それぞれに適した治療を行うことで治療成績
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は向上し，長期生存者が増加していますが，晩期合併症も重要な課題となっています．この

ため治療が強くなりすぎないように先に述べた病理組織学的分類，新しい遺伝子学的特徴を

解析し腫瘍のプロファイルとして分類を設定して治療レジメを調整する試みも行われています．

しかしまだまだ現在までに判明したデータでも予測し切れないのが現状です． 

4． 予後 

現在の世界的な標準治療の成績として挙げられるのが，標準リスク群（播種がない，手術でほと

んど摘出できている，3 歳以上の症例）に対する化学療法及び放射線局所照射＋全脳全脊髄照

射を後療法として行った海外の発表があり 4），5 年生存率 86％，無再発 5 年生存率 81％という結

果ですが，我が国の治療もこの値と遜色なくなってきています． 

しかし実際は高リスクの症例も存在し，晩期合併症に対する配慮をしつつ治療強度を強めた治

療を行っています． 

 

5． 晩期合併症 

近年，特に標準リスク群の症例の治療成績が向上し，長期生存者が増加しています．これまで

は生存率の向上を念頭に治療法を模索してきましたが，これからは生存者の生活の質が向上す

る治療法を追求する時代へと移行しています．放射線治療の線量を減らし，化学療法のレジメを

変更したり，陽子線治療を活用したりと様々な施行錯誤がなされているのが現状ですが，治療終

了後も一定の定期的な機能評価が必要なのは言うまでもありません． 

 

6． 陽子線治療 

陽子線治療は新しい放射線治療で，その利点は，エネルギーを腫瘍の位置かつ腫瘍の形状に

合わせて止めることによって，病巣に集中照射しつつ，正常組織への線量を低減させることが可

能なことです．この特徴から小児固形がん治療において晩期合併症を軽減させる事が期待され，

我が国では 2015 年 4 月に保険収載されました． 

 日本脳腫瘍学会における脳腫瘍診療ガイドラインでは髄芽腫に対して「放射線治療として陽子

線治療を行うことを条件付きで提案する（推奨度 2D）」としています。 

現時点での髄芽腫に対する陽子線治療の効果は，従来の放射線治療と同等とされますが，我
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が国における晩期合併症に関しては現在，追跡・評価中です． 
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