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　小児神経芽細胞腫は，副腎髄質や交感神経幹由来の頭
蓋外固形腫瘍で，肝転移を伴う Stage4S の場合，急激
な肝腫大や腹水貯留により呼吸不全をきたす可能性があ
る。症例は2ヵ月女児。身長 63 cm，体重 10 kg。神経
芽細胞腫の多発肝転移と腹水貯留による腹部コンパート
メント症候群から拘束性換気障害となり，気管挿管，人
工呼吸管理を開始した。駆動圧 22 cmH2O，呼気終末
持続陽圧（Positive End-Expiratory Pressure : PEEP） 
8cmH2O，吸入気酸素濃度（Fraction of Inspiratory  
Oxygen : FIO2）1.0で管理したが，PaO2/FIO2 55 mmHg
と重篤な低酸素血症を呈した。食道内圧センサーを挿入
し，食道内圧から計測した経肺圧を指標に PEEP設定を
行い，酸素化（PaO2/FIO2 : 55→178 mmHg）および呼 
吸器コンプライアンス（1．4→3．0mL/cmH2O）は劇的に 
改善した。また，腹水穿刺による腹圧軽減と放射線療法
による経時的な腫瘍縮小から，呼吸・循環動態は安定化
し，ICU入室25日目に抜管した。小児神経芽細胞腫は予 
後良好な疾患とされるが，Stage4S では急性期の呼吸管
理を含めた包括的な全身管理が予後改善に寄与する。

はじめに

　小児神経芽細胞腫は，神経堤由来の交感神経系組織で
ある副腎髄質や交感神経幹に発生する比較的予後良好な
頭蓋外固形腫瘍である1）。ただし，肝転移や骨髄転移を
伴う Stage4S では，急激な肝腫大や腹水貯留から，腹

部コンパートメント症候群（Abdominal Compartment 
Syndrome : ACS）を発症し，重篤な呼吸不全を呈するこ 
とが報告されている2，3）。一般的に呼吸器コンプライア
ンスが低下する病態では，呼気終末持続陽圧（Positive 
End-Expiratory Pressure : PEEP）を適切に設定して，
肺虚脱を防ぎ，機能的残気量を維持することが重要で
ある４）。また，周期的な肺胞の虚脱・再開放による肺障
害（無気肺損傷）を回避し，人工呼吸器誘発性肺障害
（ventilator-induced lung injury : VILI）を予防する上で 
も，適切な PEEP 設定は重要である5，6）。近年，成
人急性呼吸窮迫症候群（Acute Respiratory Distress 
Syndrome : ARDS）患者に対する経肺圧を指標とした 
PEEP 設定が，患者予後改善に有用との報告がある7）。
経肺圧とは，肺胞を膨張させる際に，直接肺胞にかかる 
圧（ストレス）であり，陽圧換気中においては，気道内 
圧と胸腔内圧との圧較差と定義されている。ただし，胸
腔内圧を直接測定することは困難であり，食道内圧
（esophageal pressure : Pes）で代用される6）。今回，食 
道内圧を用いた経肺圧を指標にPEEP設定を行うことで，
神経芽細胞腫に伴う ACS から重篤な低酸素血症に陥っ
た小児症例の救命に成功したため報告する。

症　　例

患者：2ヵ月，女児。
妊娠出産歴：在胎39週6日，体重 3，415 g で仮死なく出
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生。
現病歴：ICU 入室1ヵ月前に腹部膨満を指摘され小児
科を受診した。腹部造影 CT（図1）では，肝内に淡い
造影効果を伴う結節影を多数認め，腫瘍マーカーはα- 
フェトプロテイン（AFP）113 ng/mL，神経特異エノラー 
ゼ（NSE）437 ng/mL と高値であった。病理組織学的検 
査所見では，N/C 比の高い類円形細胞の集簇を認め，
NSEは陽性であった（図2）。これらより，神経芽細胞腫，
多発肝転移，骨髄転移と診断した。化学療法や放射線照
射が行ったが奏功せず，腫瘍の増大とともに，腹水貯留
や乏尿による体液過剰が増悪した。その後，重篤な呼吸
困難と低酸素血症を呈し，腫瘍増大に伴う ACS および
重症呼吸不全の診断で ICUに入室した。
家族歴：特記事項なし。
入室時現症：身長 63 cm，体重 9，960 g（入院時+3，010 g）， 
腹囲 59 cm。脈拍 180 回 /min，血圧 133/86 mmHg，
SpO2 80 ％（オープンフェイスマスク 10 L/min），呼吸
回数 50 回 /min，体温 38．7 ℃。顔面蒼白で，腹部は膨満。
肝臓を右側腹部から臍下部まで触知し，両側下腿を中心
に著明な全身性浮腫を認めた（図3）。
入室時血液検査：WBC 400 /μL，Hb 4.9 g/dL，Plt 5，000 / 
μL，C-反応性蛋白 4.5 mg/dL，PT-INR 2．98，APTT 
70．0 sec，AST 138 U/L，ALT 17 U/L，γ-GTP 66 U/
L，T-Bil 1．0 mg/dL
ICU 入室後経過：入室後，気管挿管下に人工呼吸管理
を開始した。VILI を回避すべく肺保護戦略に即した人
工呼吸器設定を念頭に，Assist/controlled（A/C） mode，
プラトー圧 30 cmH2O，駆動圧 22 cmH2O，PEEP ８cm 
H2O，FIO2 1.0で管理したが，一回換気量 3.2 mL/kg，
PaCO2 67 mmHg，PaO2/FIO2 55 mmHg と高度な換気不
全と低酸素血症を認めた。低酸素血症の原因は，入院時
より体重は３kg 増加しており，体液貯留による溢水や
胸壁コンプライアンスの低下，肝腫大や腹水貯留に伴
う腹腔内圧増加による高度な無気肺および肺水腫と考
えられた。VILI を回避する上で推奨されるプラトー圧
の上限ではあったが，胸壁コンプライアンスや腹圧によ
る拘束性換気障害であり，気道内圧は高くても，経肺圧
は肺傷害的なレベルではないことも推測された。そこ
で，入室2日目に食道内圧を測定し，経肺圧を指標とし
た PEEP 設定を行った。人工呼吸器設定がプラトー圧 
30 cmH2O，駆動圧 20 cmH2O，PEEP 10 cmH2O，FIO2 
1．0において吸気終末食道内圧 17 cmH2O，呼気終末食
道内圧 15 cmH2O であった。そのため，吸気終末経肺

図１：ICU入室前の腹部造影CT
左副腎に2．5 cm程度の嚢胞性病変を認める。肝内は淡い造
影効果を伴う結節影を多数認める。

図２：病理組織学的検査所見（肝生検 /骨髄生検）
N/C 比の高い類円形細胞の集簇を認め，ロゼット構造を認
める。NSE，Synaptophysin は陽性。腫瘍細胞は全有核細
胞の10 ％未満。

図３：ICU入室時の腹部所見
腹部は緊満し，肝臓を広範囲で触知する。両側下腿を中心
に全身性浮腫は著明である。
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圧 13 cmH2O，呼気終末経肺圧 -5cmH2O と推測された。
呼気終末経肺圧がマイナスであることから，呼気終末に 
肺胞が虚脱していることが示唆された。そこで，呼気終 
末経肺圧を０〜５ cmH2O となるように，PEEPを15 cm 
H2O とした（図4）ところ，一回換気量は3．2から5．5 
mL/kg へ，PaCO2は67から41 mmHg へ，PaO2/FIO2は55 
から178 mmHg へそれぞれ改善した（図5）。入室5日 
目に再度食道内圧を測定した。人工呼吸器設定がプラ
トー圧 33 cmH2O，駆動圧 18 cmH2O，PEEP 15 cmH2O，
FIO2 0．35において吸気終末食道内圧 15 cmH2O，呼気
終末食道内圧 14 cmH2O であり，吸気終末経肺圧 18 
cmH2O，呼気終末経肺圧１cmH2O と推測されたため，
PEEP 15 cmH2O で維持した。また，入室前の化学療法
に加え，入室1日目に緊急放射線療法と入室2日目から
5日目まで連日腹水穿刺を施行し，経時的な腫瘍サイズ
の縮小と腹腔ドレナージにより腹圧の軽減が得られた
（図6）。全身性浮腫に対して，入室1日目よりフロセ
ミド使用下でも乏尿から無尿の状態が続いていたが，腹
圧低下に伴う静脈還流圧の低下により腎機能は改善し，
入室7日目以降，良好な利尿が得られた。体液バランス
の調整が進み，それらに伴い呼吸器設定を漸減すること
ができ，入室25日目に人工呼吸器を離脱し，入室27日目
に ICUを退室した。

考　　察

　小児神経芽細胞腫は，交感神経系に沿って発生する神
経堤細胞を起源とする腫瘍で，発症年齢，病期，生物学
的特性などが予後に影響する因子として挙げられる1，2）。
小児神経芽細胞腫 Stage4S の患者の多くは，治療を必要
とせず，自然退縮も見込めるなど比較的予後は良好とさ
れるが，肝転移による進行性肝腫大を伴う場合は，臨床
的に急激な増悪をきたすことがある2）。小児神経芽細胞
腫Stage4S で予後不良因子を有する患者を対象とした試
験では，3年全生存率は81．4 ％であり，死亡例の55 ％ 
が急速に進行する肝腫大に伴う ACS に関連していた３）。 
ACS は腹腔内圧の上昇による臓器虚血から，多臓器不
全に進展する可能性がある8）。本症例では，身体所見や
画像検査から腹腔内圧の上昇が示唆され，急性腎障害
や，呼吸不全を呈するなどの多臓器障害を認めること
から ACS と判断した。また，ACS による拘束性換気障
害が呼吸不全の原因と考えられた。Talmor らは，成人
ARDS 患者を対象に，呼気終末経肺圧を０〜５cmH2O

図４：経肺圧を指標とした PEEP設定
呼気終末経肺圧がマイナスであることから，呼気終末に肺
胞が虚脱していることが示唆された（左）。呼気終末経肺圧
を０〜５cmH2O となるように PEEPを設定した（右）。

図５：臨床経過図
食道内圧を測定し，経肺圧を指標としたPEEP設定により，
酸素化（PaO2/FIO2 : 55→178 mmHg）および換気（PaCO2 : 
67→41 mmHg）は著明に改善した。

図６：胸部エックス線写真
気管挿管直後（左），抜管直前（右）
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となる PEEP 設定を行うことで，酸素化や呼吸器コン
プライアンスが改善したと報告している9）。また，小児
ARDS 患者に対しても，食道内圧モニタリングによる経
肺圧を指標とした PEEP 設定が酸素化の改善に有用で
ある可能性がある10，11）。ただし，小児 ARDS 患者での
報告数は少なく，エビデンスは確立していないこと，ま
た，持続的なモニタリングを実施する場合，食道内圧セ
ンサーのカテーテル位置のずれ，バルーンの空気充填量
の減少，患者の体位，などにより，容易に測定値が影響
を受けることには注意が必要である12）。本症例では，食
道内圧モニタリングの専用機器による煩雑さや持続的食
道内圧モニタリングの正確性などを考慮し，単回での食
道内圧モニタリングによる経肺圧測定を行った。測定毎
に，食道カテーテルの位置調整や空気充填量の確認，圧
の校正などを行うことで，食道内圧の正確性を担保した。
本症例は小児非 ARDS 患者であるが，胸壁コンプライ
アンスの低下や腹腔内圧の上昇による肺虚脱が主な病態
であり，従来の気道内圧を指標とした換気設定では，実
際に肺胞にかかるストレスである経肺圧を推定するのは
困難であった。そこで，間欠的に食道内圧を測定して経
肺圧を推定し，ガス交換に効率的かつ肺障害を予防する
PEEP 設定を試みた。現在，肺保護換気戦略として換気
時Δ経肺圧（吸気終末経肺圧と呼気終末経肺圧の差圧：
肺胞の歪みによる傷害の指標）を10〜12 cmH2O 以下，
吸気終末経肺圧を20〜25 cmH2O 以下，呼気終末経肺圧
を０〜５cmH2O に保つことが推奨されている13）。本症
例でもこれらを参考に，人工呼吸器設定を行うことで酸
素化および呼吸器コンプライアンスは改善し，経過中に
循環抑制や気胸などの有害事象は発生しなかった。また，
著明な肝腫大をきたす小児神経芽細胞腫 Stage4S の急
性期に，早期の放射線療法を施行することで速やかな肝
転移巣の縮小が得られたとの症例報告があり，腹腔ドレ
ナージや外科的減圧術を併用することも考慮される14，15）。 
本症例では，急性期における呼吸管理を含めた全身管理
と並行して，放射線療法と腹水穿刺を施行することで，
腹腔内圧をコントロールし，救命に成功したと考えられ
る。

結　　語

　経肺圧を指標とした PEEP 設定が有効であった乳児
神経芽細胞腫に伴う ACS による呼吸不全症例を経験し
た。神経芽細胞腫 Stage4S は治療反応性が良く，自然退

縮も見込める予後良好な疾患であるため，急性期の呼吸
管理を含めた全身管理が予後改善に寄与する可能性があ
る。
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SUMMARY

Background : Neuroblastoma is the most common extracranial solid tumor of childhood.　
Although the prognosis of neuroblastoma is relatively good, newborns less than two months 
of age with stage 4S neuroblastoma may present with aggressive hypoxia and restrictive 
respiratory impairment due to abdominal compartment syndrome.
Case presentation : Two-month-old girl, height of 63 cm and body weight of 10 kg.　She was  
diagnosed as neuroblastoma with Stage 4S.　Because she was suffered from refractory 
hypoxemia and restrictive respiratory impairment due to abdominal compartment syndrome 
induced by multiple liver metastasis and massive ascites, she was transferred to our ICU.　Her 
trachea was intubated and ventilated with assist/controlled mode, driving pressure 22 cmH2O, 
positive end-expiratory pressure （PEEP） 8 cmH2O, fraction of inspiratory oxygen （FIO2） 1.0, but  
tidal volume was obtained only 3.2 mL/kg and PaO2/FIO2 ratio of 55 mmHg.　Therefore, we insert  
esophageal sensor and monitored esophageal pressure to performed transpulmonary pressure 
guided PEEP titration.　When we changed PEEP from 8 to 15 cmH2O so that the end-expiratory 
transpulmonary pressure achieving 0 to 5 cmH2O, her oxygenation （PaO2/FIO2 ratio : 55 to 178 
mmHg） and respiratory compliance （1.4 to 3.0 mL/cmH2O） were dramatically improved.　Her 
respiratory condition was further stabilized by ascites puncture and radiotherapy, and the patient 
was extubated successfully on the 25th ICU day.
Conclusions : Although pediatric neuroblastoma with stage 4S may induce severe respiratory 
efficiency, the responsiveness of treatment for neuroblastoma is promising.　Multimodal 
treatments including optimal ventilator management such as transpulmonary pressure -guided 
PEEP titration contributes to improved patient’s prognosis.
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