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症例報告

Sunburst appearance を呈する頭蓋骨腫瘤を契機に発見された神経芽腫の 1 例
Neuroblastoma with a sunburst appearance in the metastatic tumor of the skull
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【要旨】症例は9歳女児。左頭部腫瘤を主訴に近医を受診し、頭部CTで左前頭骨にsunburst appearanceを呈する腫瘤性病
変を指摘され、その他にも右頭頂骨と左下顎頭に骨病変を認めた。体幹部造影CTを施行したところ、後縦隔の胸椎椎体前方
から左側にかけて巨大な軟部腫瘤を認めた。血清神経特異エノラーゼ（NSE）や尿中バニリルマンデル酸（VMA）/ホモバニリン
酸（HVA）が高値であり、神経芽腫が第一に疑われた。123I-MIBGシンチグラフィを施行したところ、後縦隔腫瘤のほか頭蓋骨を
含めた全身骨にも集積が見られ、神経芽腫とその骨転移が疑われた。頭蓋骨腫瘤の生検術により神経芽腫の診断が確定した。
神経芽腫は小児期に発生する頭蓋外の固形悪性腫瘍の中で最も頻度が高い。転移性頭蓋骨腫瘍がsunburst appearanceを呈す
ることは比較的稀であるが、小児では神経芽腫の転移でしばしば経験される。神経芽腫の骨転移の部位として、頭蓋骨は頻度が高
く、小児においてsunburst appearanceを呈し多発する頭蓋骨腫瘤を見た場合には神経芽腫の骨転移を考慮する必要がある。
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【Abstract】A 9-year-old girl presented with a mass of the frontal skull bone. Computed tomography（CT）of the head 
revealed an osteolytic mass with a sunburst appearance of the left frontal bone；furthermore, bone lesions were also 
found in right parietal bone and left mandibular condyle. Contrast-enhanced CT of the trunk revealed a large tumor 
located in the anterior to the left of thoracic vertebral body. The patient’s neuro-specific enolase（NSE）and urinary 
vanillylmandelic acid（VMA）/homovanillic acid（HVA）were elevated, and neuroblastoma was suspected. 123I-MIBG 
scintigraphy showed abnormal uptakes in the left lateral mass of the posterior mediastinum and numerous bones of the 
whole body including the skull. The diagnosis was also pathologically confirmed with a biopsy of the skull mass. 
Neuroblastoma is the most common extracranial solid tumor in children. In general, a sunburst appearance is a rare 
finding in bone metastasis. Although, sunburst appearance is occasionally seen in metastatic neuroblastomas in children. 
Skull bone metastasis is frequently observed in patients with neuroblastoma, so multiple skull mass in a child should be 
considered a possible bone metastasis of neuroblastoma. 
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【緒言】
神経芽腫は小児期に発生する頭蓋外の固形悪性腫瘍の中で

最も多い腫瘍であるが、その臨床像は非常に多彩である。今
回、sunburst appearanceを呈した頭蓋骨転移を契機に診断さ
れた神経芽腫の症例を経験したので、文献的考察を交えて報
告する。

【症例】
症例は9歳女児。２か月前から左側頭部に疼痛を伴わない硬

い腫瘤に気付き近医を受診し、精査、加療目的に当院小児科
に紹介となった。既往歴や発育・発達歴に特記すべき事項は
なかった。　　

頭部CTで左前頭骨に腫瘤性病変を認め、同部の骨皮質には
放射状の骨増生を示す骨膜反応が見られ、いわゆるsunburst 
appearanceの所見であった。右頭頂骨や左下顎頭にも同様の
骨膜反応を伴う骨病変を認めた（図1）。sunburst appearance
を示しており、CT上はEwing肉腫や血管腫などの原発性骨腫
瘍が第一に疑われる所見であった。スクリーニング目的で体
幹部の造影CT、血液・尿検査が施行された。

体幹部の造影CTでは胸椎の前方から左側にかけて72×68
×39mmの粗大な軟部腫瘤を認めた（図2）。内部は比較的均一
で、粗大な石灰化を認めなかった。下行大動脈と奇静脈が前
方に圧排され、腫瘤は椎間孔内から脊柱管内に進展し硬膜嚢

は右側に圧排されていた。腫瘤は椎体と接しているが明らか
な骨破壊や浸潤はみられなかった。後縦隔由来の腫瘍と考え
られ、頭蓋骨病変はこの後縦隔腫瘍を原発とした転移性病変
と考えられた。

血液検査所見：白血球5,100/µL（seg 63.1%, Lymph 29.2%, mono 
5.9%, baso 0.4%）、 赤 血 球451×104/µL、Hb12.6g/dL、Ht38.4%、
血小板30.4×104/µＬ、Ret1.6%、PT-INR 1.00、APTT30.7s、フィ
ブリノゲン334mg/dL、AT-3 126%、FDP <3.0µg/dL、TP 7.9g/
dL、T-Bil 0.5mg/dL、AST 29U/L、ALT 9U/L、LDH 221U/L、
γGTP 13U/L、CK 73U/L、BUN 9mg/dL、Cre 0.38mg/dL、UA 
4.1mg/dL、Na 137mEq/L、K 4.2mEq/L、Cl 104mEq/L、Ca 9.5mg/
dL、P 4.0mg/dL、Mg 2.2mg/dL、CRP <0.02mg/dL、s-IL2R 
278U/mL、NSE 77.6ng/mL

尿検査所見：尿中HVA/Cre 20.35µg/mg・Cre（平均値14.1、
SD 3.7）1、尿中VMA/Cre 64.41µg/mg・Cre（平均値 8.5、SD 2.4）1

血清神経特異エノラーゼ（NSE）と尿中バニリルマンデル酸
（VMA）、ホモバニリン酸（HVA）が高値を示していることか
ら神経芽腫が第一に疑われた。123I-ｍ-Iodobenzylguanidine

（MIBG）シンチグラフィが施行され、後縦隔腫瘤のほか頭蓋骨
を含めた全身骨に多発性の集積がみられた（図3）。以上から、
神経芽腫の多発骨転移が疑われた。左前頭骨腫瘤の生検によ
り病理学的に神経芽腫と診断された。骨髄生検で病理学的に
骨髄浸潤が確認された。

図1　頭部単純CT
A：軟部条件、B：骨条件（Aの頭側のスライス）、C：骨条件（Aの尾側のスライス）
左前頭骨に腫瘤性病変を認める。放射状の骨増生を示す骨膜反応を伴っており、いわゆる
sunburst appearanceと考えられた（A:矢印）。右頭頂骨、左下顎頭にも同様の骨膜反応を
認める（B,C：矢印）。

図2　体幹部造影CT
胸椎の前方から左側にかけて粗大な72×68
×39mmの軟部腫瘤を認める。内部は比較的
均一で粗大な石灰化は見られなかった。腫瘤
は大動脈や奇静脈を前方に圧排し（矢頭）、左
側の椎間孔から脊柱管内に進展している（矢
印）。腫瘤は骨と接しているが明らかな骨破壊
や浸潤はみられない。

図3　123I-MIBG シンチグラフィ（左前頭骨腫瘤生検後）
A:前面像、B：後面像
後面像で胸腹部移行部付近の正中やや左側寄りに集積を認め（B：矢印）、後縦郭腫瘍に相当すると
考えられる。その他にも全身骨に集積が多発している。左前頭骨腫瘤生検後であり、同部にはご
く淡い集積が見られるのみであった。
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【考察】
神経芽腫は小児期に発生する頭蓋外の固形悪性腫瘍の中で

最も多い2、神経堤細胞由来の細胞が悪性化したものであり3、
体幹の交感神経節、副腎髄質に多く発生する4,5。発生部位の
約65%が腹部であり、そのうち副腎髄質が半数を占め、他に
頸部、胸部、骨盤部からも発生する4,5。診断時の年齢の中央値
は19 ヶ月で95%は7歳までに発症し、10歳以上は稀である6,7,8。
転移する部位としてはリンパ節、骨、骨髄、肝が多い5。血液
検査ではNSEの上昇、尿検査ではカテコラミンの代謝産物で
あるVMA、HVAの上昇が75％以上の患者でみられる9,10。

神経芽腫の原発巣の典型的な画像所見としては、CTでは副腎
もしくは傍椎体の腫瘤として認められ、腫瘤の内部は出血や壊死を
伴い不均一となり、80-90%に石灰化が見られる11。周囲の動脈の
encasement、周囲の静脈や臓器の圧排偏位、椎間孔や脊柱管
の硬膜外腔への進展が特徴的である12。本症例では腫瘤内部に
粗大な石灰化は見られず、内部性状も比較的均一であったが、部
位や進展形式からは神経芽腫として矛盾しない所見であった。また
123I-MIBGシンチグラフィは、ノルアドレナリン類似物質であるMIBG
が腫瘍に発現しているノルアドレナリントランスポーターに取り込まれ
る性質を利用し、本症例のように神経芽腫の腫瘍の質的診断およ
び病期分類に用いられる13。神経芽腫の診断における123I-MIBG
の感度は88-93％、特異度は83-92％とされ、感度、特異度ともに
良好である14。

本症例は頭蓋骨転移が放射状に骨増生を示す骨膜反応であ
るsunburst appearanceを示していた。Sunburst appearance
は病変の成長が速いために、骨膜が新しい層を作る時間がな
く、代わりにSharpey線維が骨に対して垂直に伸びることで
生じるとされ、一般的には増殖速度が速い骨腫瘍に見られる
所見である15。Sunburst appearanceは一般的に、骨肉腫や
Ewing肉腫などの原発性骨腫瘍で見られる所見であり、転移
性骨腫瘍ではsunburst appearanceが見られる頻度は5%以下
とされており、比較的稀である16,17が、特定の腫瘍からの転移
性骨腫瘍でsunburst appearanceを示すことが知られている16。
Sunburst appearanceを呈する転移性骨腫瘍70例の検討で
は、その原発巣として成人では前立腺癌が20例（29%）と最も
多く、その他に肺癌7例（10%）や大腸癌5例（7%）、カルチノイ
ド4例（6%）などでも見られ、小児においては神経芽腫が7例

（10%）で最も多く、その他に網膜芽細胞腫4例（6%）でみられる
のみであった16。Sunburst appearanceは転移性骨腫瘍の原発
巣の推定に有用な所見である可能性があり、小児においては
sunburst appearanceを示す多発骨病変を見た際には神経芽腫
や網膜芽細胞腫からの骨転移を鑑別に挙げる必要があると考
えられる。

また、本症例のように頭蓋骨腫瘤を契機に診断される神経
芽腫は稀ではなく17、骨転移を伴う神経芽腫29例での検討で

は、その骨転移の部位として頭蓋骨が16例（55%）と最も多
かったとの報告がある18。一般的な頭蓋骨転移の機序として
は、肺転移から二次性に転移するという機序や、椎体領域に
存在するBatson静脈叢を通り、肺を経由せずに脳底静脈叢に
逆行性播種される機序が考えられている19。神経芽腫で頭蓋骨
転移の頻度が高い理由は、このBatson静脈叢を経由して頭蓋
骨転移を来すという機序で説明可能であると考えられ、本症
例でも肺転移を認めなかったことからは、同様の機序による
転移であったと推測される。小児における頭蓋骨腫瘤の鑑別
は先天性、外傷性、感染性、腫瘍性、血管性、術後変化など
多岐にわたるものの17、多発する頭蓋骨腫瘤を見た場合には神
経芽腫の骨転移の可能性も念頭に置く必要があると考えられ
る。

【結語】
頭部CTでsunburst appearanceを呈する多発性の頭蓋骨病

変を契機に診断された神経芽腫の一例を経験した。小児にお
いてsunburst appearanceを伴う多発する頭蓋骨腫瘤を認めた
場合、神経芽腫からの転移を考慮する必要がある。
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