
Sunitinibと VDC-IE療法が有効であった腎 Ewing肉腫の 1例
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抄録：

症例は 42 歳，男性。無症候性肉眼的血尿を主訴に近医泌尿器科を受診，腹部超音波検査で右腎腫瘤を指

摘され当科紹介受診となった。CTで右腎に 13 cm× 9 cmの辺縁不整で内部不均一な腫瘍を認め，造影効

果は乏しかった。下大静脈に 4.5 cmの腫瘍塞栓を認めたが明らかな転移は認めなかった。非淡明細胞癌と

考え sunitinibを開始し，下大静脈の腫瘍塞栓は 1.4 cmまで縮小，その後右腎摘除術＋下大静脈部分切除術

を施行した。腫瘍は一部壊死を認め，黄白色で偽被膜は認めなかった。病理組織学的所見では N/C比の高

い小型の腫瘍細胞をびまん性に認めた。免疫組織染色で腫瘍細胞は CD99 及び NKX2.2 が陽性であり，腎

Ewing肉腫と診断した。術後 1 カ月で肺転移，肝転移が出現，抗癌化学療法として IE療法（ifosfamide，

etoposide）と VDC療法（vincristine，doxorubicin，cyclophosphamide）の交代療法を開始，2コース施行

後の CT検査で肺転移，肝転移ともに消失を確認し，complete response（CR）と診断した。その後 6コース

まで施行し終了 6 カ月後再発なく経過している。今回我々は腎 Ewing肉腫の 1 例を経験したので若干の文

献的考察を加えて報告する。 （西日泌尿．84 : 178-184, 2021）
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緒 言

腎に発生する Ewing肉腫は 2020 年までに世界で 213

例報告されているが，sunitinibでの治療報告はない。今

回我々は sunitinibを使用し，腫瘍の縮小後に右腎摘除

術を施行。術後転移巣に対して化学療法が奏効した右腎

Ewing肉腫の症例を経験したので若干の文献的考察を

加えて報告する。

症 例

患者 42 歳，男性

主訴 無症候性肉眼的血尿

既往歴 1 歳時川崎病

家族歴 特記事項なし

薬剤歴 なし

現病歴 2019 年 7 月，無症候性肉眼的血尿を主訴に近

医泌尿器科を受診し，腹部超音波検査で右腎腫瘤を指摘

され当科紹介受診となった。

初 診 時 現 症 身 長 177 cm，体 重 75.6 kg，血 圧

152/93mmHg，脈拍 68/回，体温 36.6℃，右側腹部に可

動性の乏しい硬い腫瘤を触知。その他特記すべき異常所

見は認めなかった。

血液学的検査所見 WBC 5.8 × 103/μl，HGB 15.1

g/dl，PLT 262 × 103 / μl，LDH 181 U/l，CRP 0.09

mg/dl，Cre 1.02mg/dl，eGFR 65.39ml/分/1.73m2。

軽度の腎機能低下を認める以外には異常所見は認めな

かった。

尿 検 査 所 見 尿 沈 渣 に て RBC 100/HPF，WBC

5-9/HPF，細菌（−)，尿細胞診陰性

画像検査所見 造影 CT検査で同部位に内部不均一な

造影効果の乏しい 13 cm× 9 cmの腫瘍と下大静脈内に

4.5 cmの腫瘍塞栓を認め，先端は肝静脈から 3cm下方

に位置していた。Neves and Zincke分類で LevelⅡで

あった（Fig. 1A, B, C）。所属リンパ節の有意な腫大や明

らかな遠隔転移は認めなかった。

術前診断 非淡明右腎細胞癌 cT3bN0M0

術前薬物療法 下大静脈の腫瘍塞栓を縮小し手術の侵

襲を低減させる目的で sunitinib 50mg を 2 週投与，1

週休薬のスケジュールで開始。5コース施行後腫瘍径は
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13 cm× 9 cmが 13 cm× 7 cmとやや縮小，下大静脈の

腫瘍塞栓は 1.4 cmに縮小し LevelⅠまで改善した（Fig.

1 D, E, F)。

手術所見 2020 年 1 月，開腹下根治的右腎摘除術＋下

大静脈部分切除術を施行した。手術時間は 5時間 59 分，

出血量 480mlであった。

術中所見では超音波検査で腫瘍塞栓頭側は肝下面レベ

ルであったため，肝脱転せずに下大静脈の遮断が可能で

あり，下大静脈の部分切除のみで腫瘍塞栓の摘出をした。

腫瘍径は 13 cm× 7 cm，腫瘍は一部壊死を認め，黄白

色で偽被膜は認めなかった（Fig. 2）。

病理組織学的所見 HE染色では，クロマチンの増量

した N/C比の高い小型の腫瘍細胞がびまん性に増殖し

ており，一部壊死を伴っていた。免疫組織化学的に

CD99 及び NKX2.2 がびまん性に陽性であり，Ewing肉

腫に合致する像であった（Fig. 3 A, B, C）。

治療経過 術後 1カ月目の CTで肺転移，肝転移を認

めた。

抗癌化学療法で vincristine（2mg/m2，Day 1)，dox-
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Fig. 1 Enhanced CT

A, B, C Before sunitinib treatment.

D, E, F After five courses of sunitinib therapy, the

tumor size had decreased and the tumor thrombus had

shrunk.

Fig. 2 The tumor was not encapsulated and was light yellow

with necrosis.

Fig. 3 A Hematoxylin-Eosin stain, × 400

B Immunohistochemistry for CD99, × 400

C Immunohistochemistry for NKX2.2, × 400

Hematoxylin-Eosin staining (A) showed that the tumor was composed of small round cells

and that the cell membrane was positive for CD99 (B) and the nucleus was positive for

NKX2.2 (C).



orubicin(37.5mg/m2，Days 1，2)，cyclophosphamide

（1200mg/m2，Day1)，ifosfamide（1800mg/m2，Days

15，16，17，18，19)，etoposide（100mg/m2，Days 15，

16，17，18，19）の VDC-IE療法を 2コース施行，その

後の CT検査で肺転移，肝転移ともに消失を確認，RE-

CIST version 1.1 に準じた効果判定で CRと診断した。

その後 6コースまで施行し CRを維持したため治療終了

とした（Fig. 4 A, B, C, D, E, F）。VDC-IE療法の有害事

象として 1コース目で発熱性好中球減少症を認めたため

2コース目以降は全ての抗癌剤を 80％に減量投与，以後

発熱性好中球減少症が発症することなく経過した。化学

療法終了 6カ月後再発なく経過している。

考 察

Ewing肉腫は若年者の骨悪性腫瘍として頻度の高い

疾患である。最近の染色体分析や分子生物学の進歩に

よって骨や骨以外の Ewing 肉腫，primitive neuroec-

todermal tumor（PNET）には共通の染色体異常がある

ことが明らかとなり，これらは Ewing's sarcoma family

of tumors（ESFT）と称される1)。

腎に発生する Ewing肉腫は 2020 年までに世界で 213

例，本邦で 24 例（Table 1)2)∼25)が報告されている。男

女比は 2：3であり好発年齢は 20 代後半とされているが，

本邦において 6 歳の報告例があり，小児でも腎 Ewing

肉腫を鑑別に置く必要がある。画像検査上特異的な所見

はないが症例の多くは巨大な腎腫瘍として発見されてい

る。そのため巨大な腎腫瘍を認めた際には Ewing肉腫

も鑑別の一つに挙げて診断にあたるべきと考える9)。

主な診断は 22 番染色体の転座で確定診断できる26)。

臨床的には同染色体の転座を検査しなくとも病理組織学

的に N/C比の高い小型の腫瘍細胞の像と免疫組織染色

において CD99 と NKX2.2 の陽性像をみることにより

診断可能とされている27)。

本症例では当初非淡明腎細胞癌の診断で sunitinib 50

mgを 2 週投与，1 週休薬のスケジュールで 5 コース施

行，その後腫瘍の縮小を認めたため手術療法を施行した。

術後 Ewing肉腫と診断されたが，sunitinibが Ewing肉

腫に有効であることが示唆された症例であった。腎

Ewing肉腫に対し sunitinibを使用し縮小を認めた症例

は調べた限りでは本症例が初めてである。Ewing肉腫

に対し染色体転座 t(11；22)(q24；q12)で形成されるキ

メラ転写産物である EWSR1-FLI1 が vascular endothe-

lial growth factor（VEGF）の産生を亢進させるという報

告28)や，VEGF の高値を認めたという報告がある29)。

Ewing肉腫に対し pazopanibを使用し，腫瘍の縮小を認

めた症例は散見され30)∼35)，本症例からは Ewing肉腫

に VEGFが関与していること，sunitinibが有効である

ことが示唆された。

治療において，限局例の場合は原則手術療法を行うが，

腫瘍を全摘出できたとしても診断時に全身に微小転移を

有していることが多いため全身化学療法の併用が必要で

ある。化学療法は vincristine，doxorubicin，cyclophos-

phamide，actinomycin，ifosfamide，etoposideのうち 5

剤を用いた多剤併用化学療法である VDC-IE療法が推

奨される。限局例の場合，同レジメンの ESFT全体に対

する無増悪生存率は 65％以上である。なお Ewing肉腫

は放射線感受性の高い腫瘍であり，放射線治療は以前か

ら標準治療の一部として応用されてきたが，手術により

十分な切除及び化学療法が奏効した症例への照射は不要

といわれている36)。
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Fig. 4 Plain CT (A, D), enhanced CT (B, C, E, F)

A, B, C Before VDC-IE therapy, Figure (A) shows a 21 mm nodule in the

right lower lobe of the lung, Figure (B) shows a 9 mm nodule in S5 and

Figure (C) shows a 8 mm nodule in S7 of the liver.

D, E, F After two courses of VDC-IE therapy, the metastases had

disappeared.
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遠隔転移や再発後 VDC-IE療法を含む抗癌化学療法

を行った症例は世界で 33 例2)5)7)9)10)12)13)16)21)37)∼56)

であった。CRは 8 例，partial response（PR）は 5 例，

progressive disease（PD）は 11 例であり，CR後 PDと

なった症例は 4例だった。このことから遠隔転移，再発

を認めた場合の腎 Ewing肉腫の予後は不良である。本

邦で報告された 24 例については，全症例が手術をして

おり，VDC-IE療法を含めた抗癌化学療法を行った症例

が 24 例中 18 例であった。本邦では VDC-IE療法を含

む抗癌化学療法で CRを認めた症例は 5 例あり PRは 1

例，PDは 7例であった。PR症例は腎生検を施行後術前

に VDC-IE療法を施行した症例であった8)。

再発例に対して有効性の高い標準的治療は確立してい

ないが，腎原発以外の ESFTでは化学療法が比較的奏効

した症例に関しては，造血細胞移植併用大量化学療法の

メリットがある可能性が報告されている3)。腎原発の

Ewing肉腫に関しても，再発を来した場合は同治療の導

入を検討してよいかもしれない。

本症例は手術療法施行時転移を認めなかったが，術後

早期に肺転移，肝転移を認めた。VDC-IE療法を 2コー

ス施行後に CR と診断，その後計 6 コースまで施行し

CRを維持できたため治療終了，その後 6 カ月経過して

いるが現在のところ再発なく経過している。

結 語

sunitinib と VDC-IE療法が有効であった腎 Ewing肉

腫の 1例を報告した。
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EWING'S SARCOMA OF THE KIDNEY : A CASE REPORT
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Abstract :

A 42-year-old man presented at a local hospital with the chief complaint of macrohematuria and was then

referred to our hospital due to the presence of a right renal mass. Computed tomography(CT) scan showed

a right renal tumor of 13 cm × 11 cm × 9 cm in diameter. The tumor had a rough margin, internal

heterogeneity and poor contrast effect. Tumor thrombus of 4.5 cm in the inferior vena cava was noted, but

distant metastases were not detected. Clinical diagnosis of right non-clear cell renal cell carcinoma

T3bN0M0 was made. We started sunitinib therapy as pre surgical therapy and the tumor thrombus

shrank to 1.4 cm. We resected the right kidney and tumor thrombus with part of the inferior vena cava.

HE staining of the tumor showed an increased N/C ratio and small round cells. Immunohistochemical

staining showed that the tumor cell membrane was positive for CD99 and the nucleus was positive for

NKX2. 2. The pathological diagnosis was Ewing's sarcoma of the kidney. Lung and liver metastases

appeared one month after surgery. Chemotherapy comprising ifosfamide, etoposide, vincristine,

doxorubicin and cyclophosphamide (VDC-IE therapy) was administered. After two cycles, the metastases

disappeared. Four other cycles were added and recurrence was not detected at three months after

completion of the chemotherapy. (Nishinihon J. Urol. 84 : 178-184, 2021)

key words : sunitinib, Ewing's sarcoma of the kidney, VDC-IE therapy
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