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は ALM として発症する3）．臨床像は非常に多彩で，色
調も様々であるため診断の難しい症例も少なくない．鑑
別疾患には黒色調を呈する良性腫瘍として色素性母斑，
青色母斑，脂漏性角化症，エクリン汗孔腫，被角血管
腫，血腫などが挙げられ，悪性腫瘍としては基底細胞
癌，ボーエン病，乳房外バジェット病，エクリン汗孔癌
などが挙げられる．一方，無色素性・乏色素性の MM
も存在することから，毛細血管拡張性肉芽腫，エクリン
汗孔腫，有棘細胞癌，基底細胞癌，エクリン汗孔癌，メ
ルケル細胞癌，皮膚原発軟部肉腫，悪性リンパ腫，転移
性皮膚腫瘍など必ずしも黒色調を呈さない疾患も鑑別と
なる．

ダーモスコピー
ダーモスコピー（dermoscopy）とは，皮膚病変の観察

の際にエコーゼリーを塗布して皮膚表層の光の乱反射を
防止し，白色 LED などの明るい光源で病変を照らしな
がら 10～30 倍程度に拡大して皮膚病変を観察する器械
である．通常の肉眼的観察やルーペ像では，角層の凹凸
や鱗屑により光の乱反射が多いため皮膚表層しか観察で
きないが，ダーモスコピーでは角層の凹凸による空隙を
満たして光学均一性を高めるため，表皮内のみならず真
皮上層までの色素分布を透過させ拡大することにより肉
眼では観察できない様々な所見を観察することが出来
る．本邦で MM の発生頻度が最も高い掌蹠においては，
早期の段階での感度が 86％，特異度が 99％と報告され
ており4），診療ガイドラインにおける早期診断の推奨度
でも A とされており5）大変有用な検査法と言える．

ダーモスコピーによる色素性病変の診断手順について
は，これまで ABCD 法6），7-point checklist 7），Men-
zies 法8），2 段階診断法9）など様々な方法が提唱されて
いる．

ABCD 法を例にとると，A：asymmetry（左右非対称
の病変），B：border irregularity（不規則な外形 境界不

はじめに

皮膚悪性腫瘍の発生頻度には著しい人種差がみられ，
白人にはきわめて高頻度に生じるが，黒人での発生は少
なく，黄色人種はその中間である．これは皮膚のメラニ
ン色素量の多寡による日光紫外線への防御能の差異を反
映するものであるとされている．しかし近年，生活様
式，生活環境の変化や高齢化社会へ移行に伴い我が国で
も皮膚悪性腫瘍患者数の増加が目立つようになった．当
科で取り扱う皮膚悪性腫瘍は悪性黒色腫をはじめとして
有棘細胞癌や基底細胞癌，各種希少癌など多岐にわたる
が，その中でも近年新規薬剤が使用可能となり新たな治
療戦略が可能となった悪性黒色腫，メルケル細胞癌，軟
部肉腫に関して述べる．

1．悪性黒色腫 
（malignant melanoma，以下MM）

総　　論
メラノサイト由来の悪性腫瘍であり，リンパ行性や血

行性に転移しやすく，非常に悪性度が高い．日本人の年
間推定発生患者数は 1500～2000 人前後（人口 10 万人
あたり約 1.5～2 人）であり，欧米人の人口 10 万人あた
り約 15～20 人と比較すると少数ではあるものの発生数
は増加傾向にある1）．遠隔転移のある病期 IV の進行期
MM の 5 年生存率は欧米でも本邦でも 9～13％2）とされ
ており，極めて予後不良と言える．一方，腫瘍の厚さが
2 mm 以下でリンパ節転移の無い病期 I であれば 90％以
上と高い生存率を示し，早期発見によって予後の改善が
期待できる疾患でもある．

通常は①表在拡大型（superficial spreading melano-
ma：SSM），②末端黒子型（acral lentiginous melano-
ma：ALM），③悪性黒子型（lentigo maligna melano-
ma：LMM），④結節型（nodular melanoma：NM）の 4
病型（Clark 分類）に分類される．日本人の場合，43％
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鮮明），C：color variegation（多彩な色調），D：diame-
ter enlargement（直径が 6 mm を超える），E：evolving 
lesions（形状の変化）といった所見に該当する場合，病
変が MM である可能性は高くなるため鑑別は必須とな
る．

また，掌蹠，有毛部，粘膜部，爪部など発症部位が異
なると MM に特徴的とされる所見もそれぞれ異なる．
掌蹠の場合，皮丘優位の色素増強（parallel ridge pat-
tern）は MM を示唆する非常に有用な所見である（図

1-a,b）．生毛部の場合は非定型色素ネットワークや青白
色ベール，不規則色素小球などが有用な所見となる．

（図 2-a）
爪甲の場合は，色素線条の太さや間隔が不揃いで，褐

色から黒色まで様々な色調の線で構成され，平行性が保
たれていない場合や，micro-Hutchinson 徴候と呼ばれ
る爪上皮の着色が見られた場合には MM を念頭におく
必要がある（図 2-b）．LMM の早期病変は悪性黒子と呼
ばれる色素斑で，主に高齢者の顔面に好発するが，良性

a) b)

図 1　掌蹠悪性黒色腫の 1 例
a）臨床所見．
b）ダーモスコピーでの観察所見：皮丘優位の色素増強（parallel ridge pattern）が見られる．

a) b)

図 2
a）生毛部の悪性黒色腫　ダーモスコピー所見：下方には非定型色素ネットワーク，中央部には青白色ベール，上
方には不規則色素小球が見られる．
b）爪甲の悪性黒色腫　ダーモスコピー所見：色素線条の太さや間隔が不揃いで，褐色から黒色まで様々な色調の
線で構成され（A, B 線部），micro-Hutchinson 徴候と呼ばれる爪上皮の着色が見られる（矢印部）．
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の日光黒子も高頻度に見られるため，両者の鑑別は重要
となる．悪性黒子のダーモスコピー所見としては，毛孔
の非対称性着色，暗色菱形構造，灰青色小球，小点など
があり，これらの所見は比較的診断特異性が高いとされ
ている10）．しかし，日光黒子で見られる虫食い状境界
や指紋様構造といった所見は悪性黒子にも認められるこ
とがあるため，診断特異性は低いとされている10）．こ
の場合は臨床像との比較も含めて生検などの必要性を吟
味することが必要となる．

治療・センチネルリンパ節生検
MM の診断となった場合，治療の主体は外科的切除

である．原発巣の切除マージンは原発巣の厚さが 1 mm
以下で 3-5 mm，2 mm 以下で 1 cm 程度，2 mm を超え
るものでも 2 cm 程度で十分であるとされており5），
3 cm を超えるマージンは現在推奨されていないが，衛
星病巣が多発している場合など症例によっては 3 cm 以
上のマージンを要する場合もあり，マージンは各々の施
設間規定に基づいて設定される．また，境界が不明瞭な
ALM の場合は，ダーモスコピーでの詳細な観察でも境
界がはっきりしないこともあり，広めにマージンをとる
必要があることがある．明らかな所属リンパ節の腫大が
認められない場合でも病期 Ib 以上（腫瘍の厚さは 1 mm
未満であるが潰瘍形成を伴う，または腫瘍の厚さが 1～
2 mm で潰瘍形成は伴わない）ではセンチネルリンパ節
生検（sentinel lymph node biopsy：SLNB）を行うこと

が推奨されている5）．センチネルリンパ節（sentinel 
lymph node：SLN）は原発巣からのリンパ流が最初に
到達するリンパ節と定義され11），その領域リンパ節の
中で最も早期に転移する可能性の高いリンパ節である．
SLNB によって転移が陽性であった患者に所属リンパ節
郭清を行い，その他の患者への不要な外科的侵襲を避け
ることができる．MD Anderson 癌センターのデータに
よれば，SLN の転移陽性率は原発腫瘍の厚さが 1.5 mm
以下で 4.8％，1.5 mm～4 mm で 19.2％，4 mm 以上で
34.4％とされており，顕微鏡的転移の陽性率は原発腫瘍
の厚さに比例して上昇するとされている12）．SLN 同定
法には色素法，蛍光法，radioisotope（RI）法の 3 法があ
るが，それぞれに利点と欠点があるため施行法は施設ご
とに異なっている．色素法はパテントブルー，イソスル
ファンブルー，インドシアニングリーン，インジコカル
ミンなどの色素を原発腫瘍周囲の皮内に注入し，肉眼的
に色素に染まったリンパ流を同定し，SLN として摘出
する方法である．色素注入から SLN を同定するまでの
時間は比較的短時間に限られており，リンパ管を損傷し
た場合にはリンパ流の同定が困難となることがあるた
め，技術的難易度としては高度となる．蛍光法は生体内
に注入したインドシアニングリーンに赤外線を当てると
発光することを利用し，赤外線カメラを用いて映像化し
SLN を同定する方法である（図 3）．色素法とは異なり
リンパ流と SLN をリアルタイムで直視下に確認できる
ため，手術範囲確定の一助となる．当院では上記の色素

c）

浜松ホトニクス株式会社製 赤外線観察カメラシステム 型名 C9830

a)

b)

図 3　頭頂部悪性黒色腫
a）全切除生検後の創部，周囲には衛星病変と思われる黒色斑も存在．
b）パテントブルー，インドシアニングリーンを皮内注射．
c）赤外線観察カメラシステム（PDE：photo dynamic eye）にてリン
パ流を同定．
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a）抗 CTLA-4 抗体
免疫チェックポイント阻害薬として最初に開発された

の が 抗 CTLA-4 抗 体 で あ る イ ピ リ ム マ ブ で あ る．
CTLA-4 は主に樹状細胞に発現している B7-1（CD80）
および B7-2（CD-86）と結合することで，T 細胞に負
のシグナルを伝達する16）．これにより過剰な免疫反応
を制御する一方で，腫瘍免疫も抑制するため，この
CTLA-4 にブレーキをかけることで抗腫瘍効果を図る．
イピリムマブと gp100 ペプチドワクチンとを組み合わ
せた第Ⅲ相試験17）では単一の分子標的薬として優れた
成績を残し，我が国では 2015 年より使用可能となった．
しかし，イピリムマブ単剤による効果はその後承認され
たニボルマブなどの抗 PD-1 抗体と比較して高いとは言
い難く，また副作用として様々な自己免疫疾患が生じる
免疫関連有害事象（irAE：immune-related Adverse 
Events）の出現率が高いため18），第一選択として単剤で
用いられることは現在ではほとんどなくなっている．

b）抗 PD-1 抗体
PD-1 は T 細胞などに負のシグナルを伝達する我が国

で発見された分子であり，そのリガンドとして主に
PD-L1 が知られている19）．PD-L1 は主に樹状細胞に発
現するが，腫瘍細胞にも発現することがあり，その場合
は抗 PD-1 抗体が効きやすいとされている19）．2014 年
に本邦で初めて登場したのがニボルマブであり，その後
ペンブロリズマブが登場した．それぞれダカルバジン，
イピリムマブと比較した第Ⅲ相試験において有害事象の
発現頻度に差はないが，より高い抗腫瘍効果を発揮し
た20）．抗 PD-1 抗体は，従来の抗癌剤や抗 CTLA-4 抗
体のよりも MM に対する治療効果は明らかに高く，さ
らに副作用の出現頻度も同等かやや低い19）．このため
後述する BRAF 変異陰性で分子標的薬が使用不可であ
る根治切除不能の MM に対しては第一選択として多く
の症例に用いられている．さらにこの 2 剤は術後補助療
法としても有効であることが示されており19），急速に
その使用例は増加しつつある．しかし，ダカルバジンな
どの抗癌剤と比較して免疫関連の有害事象（間質性肺
炎，重症筋無力症，下痢や大腸炎，肝機能障害，I 型糖
尿病，下垂体炎，甲状腺機能低下症，副腎機能不全，神
経障害，腎障害，脳炎，中毒性表皮壊死症，静脈血栓塞
栓症，infusion reaction など）が生じる可能性があり18），
これまで以上に多診療科に渡る診療連携体制が不可欠と
なる．

c）抗 PD-1 抗体と抗 CTLA-4 抗体の併用療法
抗 PD-1 抗体は従来のダカルバジンと比較して高い奏

法および蛍光法の 2 法を組み合わせることで SLN 同定
率の向上を図っている．RI 法はアイソトープ粒子を用
いた SLN 同定法であり，放射性テクネシウム（99m- 
technetium：99mTc）でラベルされたアイソトープを
用いる．SLN に集積した hot spot を術前シンチグラ
フィあるいは術中に小型ガンマ線検出装置（g プローブ）
を用いて検索する方法である．SLNB は原発巣の部位に
よって同定率に差が生じることの多い手技である．MM
はその約 1/3 が足底または趾爪から発生するため，鼠
径リンパ節が所属リンパ節となる頻度が高いが，足から
のリンパ流がほぼ大伏在静脈に沿っていることや，鼠径
部でのリンパ節の分布が平面的であることから，SLN
を同定することは比較的容易とされている13）．しかし，
腋窩や頸部が所属リンパ節となる症例では，解剖学的な
リンパ流の複雑さゆえに極端に同定率は低下する．症例
によってはリンパ流を考慮して原発巣から所属リンパ節
までのリンパ管を含む皮膚および皮下脂肪織を一塊とし
て切除する subtotalintegmentectomy を施行する施設も
一部存在する5）．

薬物療法
根治的切除が不能な場合や遠隔転移を有する MM に

対しては全身化学療法が必要となる．これまで進行期
MM に対する薬物療法はダカルバジンを主体とした化
学療法が主流であったが，奏効率は 10～20％に留まり，
完全奏効率は 5％，長期完全奏効率においては 2％以下
に過ぎなかった．また，MM は放射線に対する感受性
も高いとは言えず，放射線治療単独，もしくは化学療法
との併用で満足のいく治療効果を得られることは少なか
った14）．しかし近年，免疫チェックポイント阻害薬と
分子標的薬の登場によりその状況は飛躍的に進歩してい
る．

1）免疫チェックポイント阻害薬
免疫チェックポイント阻害薬は，T 細胞表面にあり T

細胞の活性を抑制するシグナルを伝達するとされている
programmed death receptor-1（PD-1）や cytotoxic 
T-lymphocyte associated antigen-4（CTLA-4）に結合
することでそのシグナル伝達を阻害し，T 細胞を活性化
させることで抗腫瘍効果を発揮する15）．PD-1 とそのリ
ガンドの PD-L1，および CTLA-4 の 3 つが現在製品化
されており，本邦では PD-1 に結合するニボルマブ（オ
プジーボ®）とペムブロリズマブ（キイトルーダ®），
CTLA-4 に結合するイピリムマブ（ヤーボイ®）が使用
可能である．
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られているが，その一つとして挙げられるのが BRAF
よりも下流に変異が生じシグナルが増強することであ
り，MEK の変異が知られている28）．本邦では MEK 阻
害薬としてトラメチニブ（メキニスト®）やビニメチニ
ブ（メクトビ®）が使用可能である．

c）BARF 阻害薬と MEK 阻害薬の併用療法
上記の 2 剤を併用することで二重のシグナル伝達阻害

を行う BRAF 阻害薬＋MEK 阻害薬併用療法が BRAF
変異陽性 MM に対する現在の標準治療となっている21）．
併用療法のうち最も早く導入されたのがダブラフェニブ
とトラメチニブの併用療法である．効果発現が早く，治
療効果も高い一方で発熱を中心とする副作用が問題とな
った25）．臨床試験において最も良い治療成績を残した
のはエンコラフェニブとビニメチニブとの併用療法であ
り27），本邦でも 2019 年 1 月に承認された．これらの併
用療法は術後補助療法としての治療効果も示されてい
る29）．

免疫チェックポイント阻害薬と分子標的薬の効果発現
においては上述の通りそれぞれ特徴が異なっている．分
子標的薬は奏効率が高く効果発現も速やかだが，徐々に
耐性が出現し長期予後が低下する．これに対し免疫
チェックポイント阻害薬は奏効率は分子標的薬に比べて
低く効果発現までに時間がかかるが，効果が得られた症
例ではその効果が長期間持続する傾向がある25）．併用
療法なども合わせると治療薬の選択肢は確実に増えてお
り，特徴的な有害事象の発生に留意しつつ適切な治療選
択が必要となる．

2.　メルケル細胞癌

メルケル細胞癌はメルケル細胞への分化を示す悪性度
の高い皮膚原発神経内分泌腫瘍である30）．直近の皮膚
悪性腫瘍全体の患者数と過去の統計における発症頻度を
勘案すると，国内の患者数は 100 人前後と非常に稀な
疾患であり，5 年生存率は 40％と皮膚悪性腫瘍の中で
も予後不良の部類に入る31）．発症リスクとしては 70 歳
以上の高齢者，紫外線暴露歴，AIDS や臓器移植後など
の免疫抑制状態，後述する MCPyV 感染などが挙げら
れている32）．典型的な臨床像としては，高齢者の頭頚
部に生じた淡紅色から暗紅色のドーム状の結節性病変で
あり，自覚症状は伴わないことが多い．皮膚原発の悪性
腫瘍であるにもかかわらず外観上の特徴に乏しく，粉瘤
といった頻度の高い皮膚良性腫瘍や内臓悪性腫瘍の皮膚
転移との鑑別を要する33）．病理組織所見としては，細
胞質に乏しい好塩基性の小円形細胞が密に浸潤し，上皮
細胞マーカーとして知られるサイトケラチン 20（CK20）

効率とされているが，それでもその奏効率は 40％程度
に留まるのが現状である14）．抗 PD-1 抗体の治療効果を
高めるために現在様々な治療法との併用が試されている
が，現時点で最も効果が確立しているのが抗 PD-1 抗体
と抗 CTLA-4 抗体の併用療法である21）．ニボルマブと
イピリムマブの併用療法に関する第Ⅲ相試験では，ニボ
ルマブ単剤群，イピリムマブ単剤群と比較して併用群で
生存期間の延長がみられた22）．また，PD-L1 陽性の場
合，無増悪生存期間は併用群，ニボルマブ単剤群で差は
みられなかったが，PD-L1 陰性の場合は奏効率，無増
悪生存期間ともに併用群が優れていた22）．しかし，
grade3 以上の有害事象の発現頻度は，ニボルマブ単剤
群が 16.3％であったのに対して併用群では 55％と極め
て高率に見られた22）．従って腫瘍細胞が PD-L1 陰性の
場合に特に併用療法が有効であると考えられるが，
grade3 以上の有害事象の発現頻度も高率となるため，
治療適応に対し慎重な検討が必要となる．

（2）分子標的薬
分子標的薬は MM において変異が見られる分子や活

性が高まっている分子を特異的に阻害することで抗腫瘍
効果を発揮する23）．MM の遺伝子変異としては RAS の
下流に位置する BRAF や MEK が有名である．

a）BRAF 阻害薬
BRAF 変異の中では 600 番目のバリンがグルタミン

になる BRAF V600E 変異が圧倒的に多く，この他に
V600K，V600D，V600R の 変 異 も 知 ら れ て い る24）．
BRAF 変異の陽性率は本邦では 30％程度と欧米と比較
して約半分であり，さらに本邦で発症頻度の多い ALM
においては陽性率 10％とさらに低値となるため25），奏
効率や治療効果が高いにも関わらず，我が国においてそ
の使用は限定的となることが多い．BRAFV600E 変異
に対する分子標的薬として最初に製品化されたのがベム
ラフェニブ（ゼルボラフ®）である．従来のダカルバジ
ン群と比較した第Ⅲ相試験では，奏効率および無増悪生
存期間，6 カ月無増悪生存率でダカルバジン群よりも優
れた成績を残した24）．その後製品化されたダブラフェ
ニブ（タフィンラー®）やエンコラフェニブ（ビラフト
ビ®）も臨床試験においてダカルバジン群と比較してベ
ムラフェニブと同等の治療成績を収めている26,27）．

b）MEK 阻害薬
BRAF 阻害薬は奏効率が高く効果発現も速やかだが，

半年程経過すると徐々に耐性が生じ，長期予後が低下す
る25）．耐性発現のメカニズムとしては様々なものが知
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では 2017 年 3 月に，わが国でも同年 11 月に抗 PD-L1
モノクローナル抗体であるアベルマブ（バベンチオ®）が
メルケル細胞癌を対象とした初の抗悪性腫瘍薬として薬
事承認された．ニボルマブやペムブロリズマブといった
他の免疫チェックポイント阻害薬と同様，活性化 T 細
胞の抑制を解除し，腫瘍抗原特異的な T 細胞の免疫応
答を活性化することで抗腫瘍効果を発揮するとされてい
る42）．副作用に関しても他の抗 PD-L1 抗体薬と同様，
間質性肺炎や肝機能障害，大腸炎，1 型糖尿病，甲状腺
機能異常，心筋炎，infusion reaction などといった過度
の免疫反応に起因すると考えられる副作用に注意が必要
である42）．化学療法の臨床試験成績との間接的な比較
では，1 年間のフォローアップにおいて化学療法では無
増悪生存例が認められなかったのに対して，アベルマブ
では約 30％の無増悪生存率が得られたとする報告があ
る42）．アベルマブはメルケル細胞癌に適応が認められ
た唯一の薬剤であり，高齢者に高頻度に発症し，進行例
では治療に難渋することの多いメルケル細胞癌の新たな
治療薬として，その効果が期待されている．

3.　軟部肉腫

軟部肉腫は骨格筋組織，平滑筋組織，脂肪組織，線維
性組織，血管，末梢神経など全身の軟部組織から発生す
る悪性腫瘍の総称であり，新規患者数は年間約 1500 人
と非常に稀な疾患である43）．発生組織が多様であるこ
とから良悪性合わせて 100 種類以上，うち悪性腫瘍は
40 種類と多彩な組織型を示し，そのうち発生率が高い
ものとしては脂肪肉腫，粘液線維肉腫，平滑筋肉腫など
が挙げられる43）．悪性度が組織型によって異なること
に加えて，四肢・表在体幹のみならず頭頸部や後腹膜・
腹腔内・縦隔・子宮などの臓器にも広く発生するため，
多診療科にわたる集学的アプローチが必要となることが
ある．組織型は大きく分けて小円形細胞肉腫（ユーイン
グ肉腫，横紋筋肉腫など）と非円形細胞肉腫（脂肪肉腫，
粘液線維肉腫，平滑筋肉腫，滑膜肉腫など）に大別され
る43）．小円形細胞肉腫は比較的低年齢で発症し，一般
に化学療法や放射線治療が奏功するためこれらと外科切
除を組み合わせた治療によって治療成績は向上してき
た44）．一方，非円形細胞肉腫は成人に多く発症し，一
般に化学療法や放射線治療への反応性に乏しく，外科切
除が治療の中心となる44）．外科的切除は腫瘍周囲の正
常組織ごと一塊に切除する腫瘍広範切除が原則である．
部位によっては十分な広範切除縁を確保するのが困難な
場合もあり，その際は局所に対する放射線照射や全身化
学療法の併用が用いられることもある．高悪性度，深部
発生，腫瘍径が 5 cm を超えるといった症例では再発ま

が陽性となる33）．また，肺小細胞癌の皮膚転移で陽性
となるTTF-1はメルケル細胞癌においては陰性となり，
両者の鑑別に有用である34）．

ポリオーマウイルスとの関連
2008 年に Chang Y と Moore PS らのグループがメル

ケル細胞癌の組織から新しいヒトポリオーマウイルスを
発見した．このウイルスはメルケル細胞ポリオーマウイ
ルス（Merkel cell polyomavirus：MCPyV）と命名され
た35）．ポリオーマウイルスは哺乳動物に癌を引き起こ
すことが知られているが36），今日までに発見されてい
る 10 種類のヒトポリオーマウイルスのうち，ヒト癌と
の明らかな関連が示されているのは MCPyV のみであ
る36）．MCPyV は正常皮膚微生物叢を形成するウイルス
であり，血清学的には 60～80％の成人が潜伏感染をし
ているとされている37）．メルケル細胞癌症例のおおむ
ね 8 割から検出されるが，MCPyV が関連しないメルケ
ル細胞癌症例も一定の割合で存在するとされている38）．

治　　療
治療の第一選択は腫瘍周囲の正常組織ごと一塊に切除

する腫瘍広範切除が原則である．原発巣に関しては 1～
2 cm の側方マージンおよび十分な皮下脂肪組織を含め
た深部マージンを確保した上での拡大切除が必要とされ
る39）．切除検体の病理組織において切除断端が近接し
ている，もしくは陽性の場合，再手術が必要となるが，
困難な場合は術後放射線療法も適応となる．所属リンパ
節においては臨床的な腫大を認めない場合でも 3 分の 1
程度の患者に病理組織学的なリンパ節転移を認めたとす
る報告40）があり，原発巣の切除時に SLNB を施行する
ことや，実施できない場合には所属リンパ節領域への予
防的放射線照射を行うことも提案されている39）．しか
しながらメルケル細胞癌の好発部位である頭頸部領域で
は，複雑なリンパ流を反映して SLN の偽陰性率が他部
位と比較して高く，SLNB 施行による病期診断の有益性
や生命予後改善への寄与は明らかになっていない40）．
遠隔転移を有する場合や根治切除が不可能である場合は
全身化学療法の適応となる．近年まではシスプラチンま
たはカルボプラチン ± エトポシドといった肺小細胞癌
に準じた薬剤が用いられてきたが39），1 次治療では 50
％程度の奏効率が期待できるものの，無増悪生存期間

（PFS）中央値は 3 カ月に留まり，全生存期間（OS）は
9.5 カ月と予後不良である41）．メルケル細胞癌の発癌過
程には免疫抑制と MCPyV の免疫回避作用が深く関与
するとされており，治療には免疫抑制状態を解消するこ
とが重要なポイントになるとされてきた33）．近年米国
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ーシスを誘導することにより抗腫瘍効果を発揮する52）．
さらに最近では腫瘍血管のリモデリングを誘導して腫瘍
の血流循環に影響を及ぼすことも報告されている53）．
脂肪肉腫及び平滑筋肉腫の進行例に対して，ダカルバジ
ンを対照とした国際他施設共同第Ⅲ相試験において，全
生存期間を有意に延長した（13.5 カ月 vs 11.5 カ月，p
＝0.0169）と報告された．無増悪生存期間は有意差がな
く（両群とも 2.6 カ月），また奏効率も差がなかった（4
％ vs 5％）54）．

上記の 3 剤にしても奏効率は高いとは決して言えず，
治療選択肢は広まったとは言え依然進行軟部肉腫の治療
成績は不良である．現在本邦でいくつかの臨床試験が進
行中であり，これらの臨床試験を積み重ねることによっ
てさらに進行軟部肉腫の治療選択肢が広がり，治療成績
が改善していくことが期待される．
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