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臨床試験：NCCNは、すべてのがん

患者にとって最良の管理法は臨床試
験にあると考えている。臨床試験へ
の参加が特に推奨される。 

NCCN加盟施設における臨床試験の
オンライン検索はこちらから：
nccn.org/clinical_trials/clinicians.aspx.

NCCNのエビデンスとコンセンサス
によるカテゴリー：特に指定のない
限り、すべての推奨はカテゴリー2A

である。 

NCCNのエビデンスとコンセンサス
によるカテゴリーを参照 

NCCN GUIDELINES®は、エビデンスと現在受け入れられている治療方針に対する見解についての著者らの合意を記述したものである。NCCNガイドライン

を適用または参照する臨床医には、患者のケアまたは治療法の決定において、個々の臨床状況に応じた独自の医学的判断を行うことが期待される。 
National Comprehensive Cancer Network®（NCCN®）は、その内容、使用、または適用に関して、意見陳述ないし保証を行うものではなく、いかなる場合
においても、その適用または使用について一切責任を負わない。NCCNガイドラインの著作権はNational Comprehensive Cancer Network®にある。無断転
載を禁止する。NCCNの明示の書面による許諾なく、NCCNガイドラインおよびここに含まれるイラストを複製することは、いかなる形態においても禁じら
れている。©2019 

NCCN胸腺腫および胸腺癌委員会メンバー 

ガイドライン更新の要約 

初回評価（THYM-1） 

初回管理（THYM-2） 

術後治療および術後管理（THYM-3） 

局所進行例、進行例および再発例（THYM-4） 

外科的切除の原則（THYM-A） 

放射線療法の原則（THYM-B） 

胸腺悪性腫瘍に対する全身療法の原則（THYM-C） 

世界保健機関（WHO）の組織学的分類（THYM-D） 

病期分類（ST-1） 

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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NCCN 胸腺腫・胸腺癌ガイドライン 2019 年第 1 版から 2019 年第 2 版への更新内容は以下の通りである： 

MS-1 
• アルゴリズムの変更点を反映させるべく考察の節が更新された。 

UPDATES 

NCCN 胸腺腫・胸腺癌ガイドライン 2018 年第 2 版から 2019 年第 1 版への更新内容は以下の通りである： 
 
全般的な変更：ガイドライン全体にわたって参考文献が適宜更新された。 
THYM-1 

• 初回評価 

 4 番目の項目が変更された：「PET/CT（全身もしくは頭蓋底から大腿中央部まで）（臨床的に適応がある場合）」（THYM-4 の 2 番目の項目も

同様） 

THYM-3 

• 脚注 i が追加された：「特定の臨床状況では MRIが CTの適切な代替法となる。」（THYM-4にも追加） 

THYM-4 

• 治療 

 局所進行例を対象とする経路が改定された。 

THYM-C（1 of 2） 

• 見出しが変更された：胸腺悪性腫瘍に対する化学療法全身療法の原則 

• 二次全身療法 

 レジメンが変更された：ゲムシタビン±カペシタビン 

 レジメンが追加された：ペムブロリズマブ（胸腺癌のみ） 

 脚注†が追加された：「ペムブロリズマブは胸腺腫患者には推奨されない。胸腺癌患者では、他の大半の悪性腫瘍を PD-1/PD-L1 阻害薬で治療

した場合と比べて免疫関連有害事象の発生頻度が高いという懸念がある。例えば、ペムブロリズマブの投与を受けた患者の 5～9％で Grade 3

～4 の心筋炎が報告されている。」 
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THYM-1 

初回評価 

• 胸部造影 CT a 

• 血清 β-hCG、AFP（適切な場合） 

• 血算、血小板 

• PET/CT（全身もしくは頭蓋底から

大腿中央部まで）（臨床的に適応が

ある場合） 

• 呼吸機能検査（臨床的に適応がある

場合） 

• 胸部造影 MRI（臨床的に適応がある

場合）a 

胸腺腫瘍の 

可能性が高いb 

初回管理 

（THYM-2）を参照 

縦隔腫瘤 

胸腺腫瘍の 

可能性は低い 

適宜、各疾患のガイドラインを参照 

（NCCN Table of Contents） 

a  縦隔腫瘤を評価する際には、胸部CTよりも胸部MRIの方が胸腺悪性腫瘍と胸腺嚢胞をより高い精度で鑑別することが可能であり、不必要な胸腺摘出術を回避できる
可能性がある。 

b 胸腺の存在する領域に境界明瞭な前縦隔腫瘤を認め、腫瘍マーカーが陰性であり、他にリンパ節腫大を認めず、かつ甲状腺との連続性がない。 

生検を考慮 

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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b 胸腺の存在する領域に境界明瞭な前縦隔腫瘤を認め、腫瘍マーカーが陰性であり、他にリンパ節腫大を認めず、かつ甲状腺との連続性がない。 
c 切除の可能性の判定は胸部腫瘍学に精通した呼吸器外科専門医が行うべきである。 
d 外科的切除の原則（THYM-A）を参照のこと。 

THYM-2 

初回管理 

外科的切除 d 

（胸腺全摘出術と 

腫瘍の完全切除） 

術後管理 

（THYM-3）を参照 
胸腺腫および胸腺癌の

管理について十分な経

験を積んだ集学的チー

ムが患者の管理を担当

すべきである。 

胸腺腫瘍の 

可能性が高い b 

針生検または開胸生検による 

組織診断（経胸膜的アプローチ

は避ける） 

治療 

（THYM-4）を参照 

外科的切除 

可能例 c 

局所進行 

切除不能例 c 

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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術後治療 d 術後管理 

胸腺腫、被膜浸潤 

なし、または胸腺癌 

I期 

胸部造影 CT i による再発

サーベイランスを最初の

2 年間は 6～12 ヵ月毎、

その後は胸腺癌では 5 年

間、胸腺腫では 10 年間に

わたり 1 年毎 h 
R0 切除 e 

胸腺腫または胸腺

癌、被膜浸潤あり 

II～IV期 

術後 RT fを考慮 

術後 RT    f 胸腺腫 

病理学的 

評価 
R1 切除 e 胸部造影 CT i による再発

サーベイランスを最初の

2 年間は 6 ヵ月毎、その

後は胸腺癌では 5 年間、

胸腺腫では 10 年間にわ

たり 1 年毎 h 

再発例、
THYM-4 

を参照 

胸腺癌 
術後 RT f± 

化学療法 g 

根治的 RT f 

±化学療法 g 
胸腺腫 

R2 切除 e 

胸腺癌 
根治的 RT  f ＋ 

化学療法 g 
d 外科的切除の原則（THYM-A）を参照のこと。 
e R0＝残存腫瘍なし、R1＝顕微鏡的残存腫瘍あり、R2＝肉眼的残存腫瘍あり。 
f 放射線療法の原則（THYM-B）を参照のこと。 
g 胸腺悪性腫瘍に対する全身療法の原則（THYM-C）を参照のこと。 
h サーベイランスの期間は確立されていない。 
i 特定の臨床状況ではMRIがCTの適切な代替法となる。 

THYM-3 

再発例、
THYM-4 

を参照 

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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局所進行例、 

進行例または 

再発例 

治療 

原発巣および 

孤在性転移巣の

外科的切除
d
 

術後 RT fを 

考慮 
切除可能

c,d
 

• 胸部造影 CT i 

• PET/CT 

（全身もしくは

頭蓋底から大

腿中央部ま

で）（臨床的

に適応がある

場合） 

局所 

進行例 

化学療法 g 

胸腺腫 

または胸腺癌： 

胸腺腫および胸

腺癌の管理につ

いて十分な経験

を積んだ集学的

チームが患者の

管理を担当すべ

きである 

手術 d 

化学療法 g 

または 

RT fを考慮 

c 切除の可能性の判定は胸部腫瘍学に精通した呼吸器外科専門医が行うべきである。 
d 外科的切除の原則（THYM-A）を参照のこと。 
f 放射線療法の原則（THYM-B）を参照のこと。 
g 胸腺悪性腫瘍に対する全身療法の原則（THYM-C）を参照のこと。 
h サーベイランスの期間は確立されていない。 
i 特定の臨床状況ではMRIがCTの適切な代替法となる。 

 

 

THYM-4 

単発転移 

または 

同側胸膜転

移 

胸部造影 CT iによ

る再発サーベイラ

ンスを最初の 2 年

間は 6 ヵ月毎、そ

の後は胸腺癌では

5 年間、胸腺腫で

は 10 年間にわた

り 1 年毎 h 

切除不能
c
 

 
同時併用化学放射線療法

f,g
 

切除できる 

可能性あり
c,d

 

 

RT f± 

化学療法 g 
切除不能

c
 

胸腔外転移 

の所見 
化学療法

g
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外科的切除の原則 

• 外科的切除は、入念な患者評価を行った上で、呼吸器外科専門医が施行するべきである。局所進行（切除不能）例と II期以上の切除可能例につい

ては、集学的チームが話し合いと評価を行うべきである。 

• 臨床所見と画像所見から切除可能な胸腺腫であることが強く疑われる場合は、外科的生検は避けるべきである。 

• 胸腺腫が疑われる症例の生検では、胸膜を介したアプローチは避けるべきである。 

• 術前に重症筋無力症の症候について評価を行っておくべきであり、外科的切除の施行前に重症筋無力症の症状を医学的に管理しておくべきであ

る。 

• 手術の目標は、胸腺全摘出術と隣接および非隣接病変の完全切除による病変の完全切除である。 

• 完全切除を達成するためには、心嚢、横隔神経、胸膜、肺、さらには主要な血管も含めた隣接臓器の切除が必要となる場合がある。重度の呼吸器

合併症が発生するため、両側の横隔神経切除は回避すべきである。 

• 必要に応じて正確な放射線治療のガイドとするため、腫瘍近傍で切除した領域、遺残病巣、腫瘍が癒着していたが切除しなかった正常組織がある

場合には、それらの部位に手術用クリップを留置すべきである。 

• 胸腺摘出術の施行中には、胸膜の表面に転移巣がないか検索すべきである。可能であれば、肉眼的完全切除を達成するために胸膜転移巣の切除が

適切である。 

• 長期データが得られていないことから、低侵襲手術のルーチンな施行は推奨されない。しかしながら、標準的な術式と同様にがん治療として果た

すべき目標をすべて達成でき、なおかつ用いる術式の経験を豊富に積んだ外科医が専門の施設で執刀するのであれば、臨床病期 I～II期の患者には

低侵襲手術を考慮してもよい 1-6。 

1 Pennathur A, Qureshi I, Schubert MJ, et al. Comparison of surgical techniques for early stage thymoma: feasibility of minimally invasive thymectomy and comparison  

with open resection. J Thorac Cardiovasc Surg 2011;141:694-701. 
2 Ye B, Tantai JC, Ge XX, et al. Surgical techniques for early-stage thymoma: video-assisted thorascopic thymectomy versus transsternal thymectomy. J Thorac 

Cardiovasc Surg 2014;147:1599-1603. 
3 Sakamaki Y, Oda T, Kanazawa G, et al. Intermediate-term oncologic outcomes after video-assisted thorascopic thymectomy for early-stage thymoma. J Thorac 

Cardiovasc Surg 2014;148:1230-1237. 
4 Manoly I, Whistance RN, Sreekumar R, et al. Early and mid-term outcomes of trans-sternal and video-assisted thoracoscopic surgery for thymoma. Eur J Cardiothorac 

Surg 2014;45:e187-193. 
5 Liu TJ, Lin MW, Hsieh MS, et al. Video-assisted thoracoscopic surgical thymectomy to treat early thymoma: a comparison with the conventional transsternal approach. 

Ann Surg Oncol 2014;322-328. 
6 Friedant AJ, Handorf EA, Su S, Scott WJ. Minimally invasive versus open thymectomy for thymic malignancies: systematic review and meta-analysis. J Thorac Oncol 

2016;11:30-38. 
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放射線療法の原則 1,2 

一般原則 

• 放射線療法（RT）に関する推奨は、放射線腫瘍専門医が行うべきである。 

• 根治的 RTは、浸潤性胸腺腫または胸腺癌の切除不能例（導入化学療法で病勢進行がみられた場合）と不完全切除例に、また局所進行例には化学

療法および手術に続いて術後補助療法として施行すべきである。 

• 放射線腫瘍医は、外科医と連絡を取って手術所見を検討して、リスクのある標的体積を特定する際の参考にすべきである。さらに、病理医とも連

絡を取り、組織型、進展度（被膜外進展など）および切除断端に関する詳細な病理所見について問い合わせるべきである。 

• 治療体積を定義するにあたり、術前画像検査のレビューと術前画像の治療計画システムへの co-registration が有用となる。 

• RT に関する略語は、NCCN 非小細胞肺癌ガイドラインの「放射線療法の原則」の節に一覧を示したものと同じである。 

照射線量 

• RT での線量および分割方法は、RTの適応と術後症例では外科的切除の完全性に依存する。 

• 切除不能例には、60～70Gyを照射すべきである。 

• 術後補助療法での線量は、切除断端が明らかに陰性の場合あるいは腫瘍と切除断端の距離が近い場合は 45～50Gy、断端部の顕微鏡的遺残が陽性の

場合は 54Gyとする。腫瘍の肉眼的残存が認められる症例での総線量は、切除不能例の場合と同様、従来からの分割法（1 日線量 1.8～2.0Gy）を採

用する場合は 60～70Gyとするべきである 3,4。 

• 胸腺腫は転移性となっても比較的長期の自然経過を有することを考慮しても、緩和療法ではその治療目的に応じて、緩和療法用の典型的な線量（例

えば、単回照射で 8Gy、5 回分割で計 20Gy、10 回分割で計 30Gy）から、より持続的な局所制御を得るための根治的線量や、腫瘍量が限られた転

移巣に対する高度原体照射まで適当であるかもしれない。 

照射体積と照射方法 

（THYM-B 2 of 3）を参照 

参考文献は THYM-B（3 of 3） 
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放射線療法の原則 

照射体積 

• 肉眼的腫瘍体積には、肉眼的に確認できるすべての腫瘍を含めるべきである。術後補助 RTでは、肉眼的残存腫瘍の目印として留置された手術用クリップも

含めるべきである。 

• 術後 RTにおける臨床標的体積（CTV）には、胸腺全体（部分切除例の場合）、手術用クリップ、残存腫瘍の存在が考えられるすべての部位を含めるべきで

ある。CTVについては胸部外科医も評価を行うべきである。 

• 胸腺腫では通常は所属リンパ節転移がみられないため、広範な予防的リンパ領域照射（ENI）（全縦隔と両側鎖骨上窩リンパ節領域）は推奨されない 5。 

• 計画標的体積（PTV）には、標的の移動と毎回の固定誤差を考慮に入れるべきである。PTVのマージンは、患者毎の体動、用いるシミュレーション方法

（inclusion motion の有無）および各検査室における毎回の設定の再現性に基づいて設定すべきである。 

照射方法 

• CTによる治療計画の実施が強く推奨される。CT撮影は、腕を頭上に拳上させた体勢（治療体位）で行うべきである。可能であれば標的移動のシミュレー

ションを実施するよう推奨される。四次元 CT、呼吸同期 CT、能動的呼吸制御などのより精巧な技法が利用できない場合は、自由呼吸下での自然な吸気お

よび呼気の終了時に CT 撮影を行うことができる。標的移動については、NCCN 非小細胞肺癌ガイドラインの「放射線療法の原則」を準用して管理すべき

である。。切除不能例では、静注造影剤の使用が有益となる。 

• PTV の形状に基づいて放射線ビームの配置を選択して、高い処方線量を標的に集中させ、隣接する傷害を受けやすい臓器への線量を最小限に抑えるべきで

ある。前後および後前方向のポートを前方側に重み付けする方法や wedge pair法を考慮してもよい。これらの手法は、かつて二次元治療計画が主流であ

った時代には広く用いられていたが、正常組織に過剰な線量を照射してしまう可能性がある。計画のたびに肺、心臓および脊髄の線量体積ヒストグラムを

慎重に評価する必要がある。 

• 周囲正常組織（例えば、心臓、肺、食道、脊髄）の損傷を低減するため、RTは三次元原体照射法を用いて行うべきである。強度変調放射線療法（IMRT）

では、線量分布をさらに改善でき、正常組織への線量を指定どおり低減することができる。IMRTを採用する場合は、ASTRO/ACR IMRT ガイドラインに厳

格に従うべきである 6,7。 

• NCCN 非小細胞肺癌ガイドラインの「放射線療法の原則」に記載された正常組織への線量制約に関する推奨に従うことに加え、すべての正常臓器への線量

体積を最小限に抑えるため、より慎重な制限が推奨される。対象となる患者が比較的若年で、その大半が長期間生存することから、生存の可能性を最大限

高めるために、心臓に対する平均総線量は合理的に達成できる範囲で可能な限り低く抑えるべきである。 

• 陽子線治療（PBT）は、IMRTと比べて線量測定を改善し、正常臓器（肺、心臓、食道）をより良好に温存できることが示されている 8。さらに、PBT で

は局所制御と毒性の両方の点で良好な結果が得られている 9。これらのデータに基づき、特定の状況では PBTを考慮してもよい。 

一般原則と照射線量（THYM-B 1 of 3）を参照 

参考文献はTHYM-B（3 of 3） 
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放射線療法の原則 

参考文献 

1 Gomez D, Komaki R, Yu J, et al. Radiation therapy definitions and reporting guidelines for thymic malignancies. J Thorac Oncol 2011;6:S1743-1748. 
2 Gomez D, Komaki R. Technical advances of radiation therapy for thymic malignancies. J Thorac Oncol 2010;5:S336-343. 
3 Mornex F, Resbeut M, Richaud P, et al. Radiotherapy and chemotherapy for invasive thymomas: a multicentric retrospective review of 90 cases. The FNCLCC trialists. 

Federation Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer. Int J Radiat Oncol Biol Phys 1995;32:651-659. 
4 Myojin M, Choi NC, Wright CD, et al. Stage III thymoma: pattern of failure after surgery and postoperative radiotherapy and its implication for future study. Int J Radiat 
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63. 
6 Moran JM, Dempsey M, Eisbruch A, et al. Safety considerations for IMRT: executive summary. Med Phys 2011;38:5067-5072. 
7 Hartford AC, Palisca MG, Eichler TJ, et al. American Society for Therapeutic Radiology and Oncology (ASTRO) and American College of Radiology (ACR) Practice 

Guidelines for Intensity-Modulated Radiation Therapy (IMRT). Int J Radiat Oncol Biol Phys 2009;73:9-14. 
8 Parikh RR, Rhome R, Hug E, et al. Adjuvant proton beam therapy in the management of thymoma: a dosimetric comparison and acute toxicities. Clin Lung Cancer 

2016;17:362-366. 
9 Vogel J, Berman AT, Pechet TT, et al. Prospective study of proton beam radiation therapy for adjuvant and definitive treatment of thymoma and thymic carcinoma: early 

response and toxicity assessment. Radiother Oncol 2016;118:504-9. 
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胸腺悪性腫瘍に対する全身療法の原則 

一次治療における多剤併用化学療法レジメン 

• CAP1（胸腺腫では望ましい） 

シスプラチン 50mg/m2 静注 1日目 

ドキソルビシン 50mg/m2 静注 1日目 

シクロホスファミド 500mg/m2 静注 1日目 

以上を 3週毎に投与 

• ADOC3 

シスプラチン 50mg/m2 静注 1日目 

ドキソルビシン 40mg/m2 静注 1日目 

ビンクリスチン 0.6mg/m2 静注 3日目 

シクロホスファミド 700mg/m2 静注  

4日目以上を 3週毎に投与 

 

• PE4 

シスプラチン 60mg/m2 静注 1日目 

エトポシド 120mg/m2/日 静注  

1～3日目以上を 3週毎に投与 

 

二次全身療法 

• スニチニブ（胸腺癌のみ）7 

• ペメトレキセド 8 

• エベロリムス 9 

• パクリタキセル 10-11 

• オクトレオチド（LARを含む）±プレドニゾン 12 

• ゲムシタビン±カペシタビン 13,14 

• 5-フルオロウラシル＋ロイコボリン 15 

• エトポシド 4,16,17 

• イホスファミド 18 

• ペムブロリズマブ（胸腺癌のみ）†,19,20 

• CAPとプレドニゾンの併用 2 

シスプラチン 30mg/m2 1～3日目 

ドキソルビシン 20mg/m2/日 1～3日目に持続静注 

シクロホスファミド 500mg/m2 静注 1日目 

プレドニゾン 100mg/日 1～5日目 

以上を 3週毎に投与 

THYM-C 
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• エトポシド/イホスファミド/シスプラチン 5 

エトポシド 75mg/m2 1～4日目 

イホスファミド 1.2g/m2 1～4日目 

シスプラチン 20mg/m2 1～4日目 

以上を 3週毎に投与 

 

• カルボプラチン/パクリタキセル 6（胸腺癌では望まし

い） 

カルボプラチン AUC 6 

パクリタキセル 200mg/m2 

以上を 3週毎に投与 

† 
ペムブロリズマブは胸腺腫患者には推奨されない。胸腺癌患者では、他の大半の悪性腫瘍を PD-1/PD-L1 阻害薬で治療した場合と比べて免疫関連有害事象の発生頻度が
高いという懸念がある。例えば、ペムブロリズマブの投与を受けた患者の 5～9％で Grade 3～4の心筋炎が報告されている。 
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15:JCO2017773184. [Epub ahead of print] 
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世界保健機関（WHO）の組織学的分類 1 

a 多寡について：未熟T細胞が密集した領域が1つでもあるか、調べた腫瘍の10％を超える領域で中程度の数の未熟T細胞が認められる場合は「多い」と判断する。 

b MNT＝リンパ性間質を伴う小結節性胸腺腫（micronodular thymoma with lymphoid stroma） 

c 顕微鏡的胸腺腫；硬化性胸腺腫、脂肪線維線腫。 

1 Elsevierの許可を得てJ Thorac Oncol,10, Marx A, Chan JK, Coindre JM, et al., The 2015 World Health Organization Classification of Tumors of the Thymus: Continuity and Changes, 

1383-1395, 2015から転載。 

THYM-D 

胸腺腫の組織型 必須基準 任意基準 

A型 異型性に乏しい紡錘形の上皮細胞が（少なくとも局所的に）認められる；腫瘍全体

にわたり未熟（TdT+）T細胞が少ない aか認められない 
多角上皮細胞 CD20 陽性上皮細胞 

異型A型 A 型胸腺腫の基準に加えて：comedo type の腫瘍壊死が認められる；細胞分裂像数

が増加している（＞4/2mm2）；核の密集がみられる 

多角上皮細胞 CD20 陽性上皮細胞 

AB型 異型性に乏しい紡錘形の上皮細胞が（少なくとも局所的に）認められる；局所的ま
たは腫瘍全体にわたり未熟（TdT+）T細胞が多く a認められる 

多角上皮細胞 CD20 陽性上皮細胞 

B1型 胸腺様の構造および細胞診所見が認められる：未熟 T細胞が多くみられ、髄質分化
を認める領域（medullary island）がある；多角または樹状上皮細胞が少なく、集
簇がみられない（すなわち、隣接する上皮細胞が 3 個未満である） 

ハッサル小体；血管周囲腔 

B2型 単一または集簇した多角または樹状上皮細胞が増加しており、未熟 T細胞が多く認
められる 

Medullary island；ハッサル小体；血管
周囲腔 

B3型 軽度から中等度の異型性を示す多角上皮細胞のシートが認められる；細胞間橋は認
められないか、まれである；TdT+T 細胞の混在は少ないか認められない 

ハッサル小体；血管周囲腔 

MNTb 異型性に乏しい紡錘形または卵円形の上皮細胞で構成される結節を上皮細胞を含ま
ないリンパ性間質が取り囲んでいる 

リンパ濾胞；単クローン性の B細胞およ
び/または形質細胞（まれ） 

化生性胸腺腫 異型性に乏しく見える紡錘形細胞を背景とした上皮細胞の充実性領域で構成される
二相型腫瘍；未熟 T細胞は認められない 

上皮細胞の多形性；アクチン、ケラチン
または EMA 陽性紡錘細胞 

その他のまれなものc 
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病期分類
 

1 Elsevierの許可を得てWright CD. Management of thymomas. Crit Rev Oncol Hematol 2008;65:109-120から転載。 
2 正岡分類は胸腺癌の病期分類にも用いられる点に注意すること。 

ST-1 

表 1．胸腺腫の正岡臨床病期分類（改変）1,2 

病期 診断基準 

I 期 肉眼的かつ顕微鏡的に完全に被包されている 

II 期 （A）顕微鏡的に被膜を越えて浸潤している

（B）肉眼的に周辺脂肪組織に浸潤している、もしくは肉眼的

に縦隔胸膜または心膜への癒着を認めるが、いずれも越

えてはいない

III 期 肉眼的に周辺臓器（心嚢、大血管、肺）に浸潤している 

（A）大血管への浸潤を認めない

（B）大血管への浸潤を認める

IV期 （A）胸膜または心膜への播種を認める

（B）リンパ行性または血行性転移を認める
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病期分類

*
浸潤・転移は、可能であれば、病理学的病期診断においては顕微鏡的に確認される必要がある。

**
Tカテゴリーは浸潤の「レベル」により定義される；そのカテゴリーは、どれほど多くの他の（比較的低レベルの）構造に浸潤が生じているかに関係なく、
最も高度の浸潤を反映する。T1、レベル1の構造；胸腺、前縦隔脂肪組織、縦隔胸膜；T2、レベル2の構造：心膜；T3、レベル3の構造：肺、腕頭静脈、上大
静脈、横隔神経、胸壁、肺門部肺血管；T4、レベル4の構造：大動脈（上行、弓、下行）、大動脈弓の分枝血管、心膜内肺動脈、心筋、気管、食道。 
イリノイ州シカゴのAmerican College of Surgeonsの許可を得て使用。この情報の原本はSpringer International Publishing発行のAJCC Cancer Staging Manual第8版
（2017年）である。

ST-2 

表 2. 

TNMの定義*,** 

原発腫瘍（T） 

AJCC 予後分類

TX 原発腫瘍の評価が不可能である 

T0 原発腫瘍を認めない 

T1 腫瘍が被膜で覆われているか、縦隔脂肪組織への進展を認める；縦隔胸膜に浸潤し
ていてもよい 

T1a 腫瘍が縦隔胸膜に浸潤していない 

T1b 腫瘍が縦隔胸膜に直接浸潤している 

T2 腫瘍が心膜に直接浸潤している（部分的または全層） 

T3 腫瘍が肺、腕頭静脈、上大静脈、横隔神経、胸壁、心膜外肺動脈または静脈のいず
れかに直接浸潤している 

T4 腫瘍が大動脈（上行、弓、下行）、大動脈弓の分枝血管、心膜内肺動脈、心筋、気
管、食道のいずれかに浸潤している： 

所属リンパ節（N） 

NX 所属リンパ節の評価が不可能である 

N0 所属リンパ節の転移を認めない 

N1 前縦隔（胸腺周囲）リンパ節への転移を認める 

N2 深部胸腔内または頸部リンパ節への転移を認める 

遠隔転移（M） 

M0 胸膜、心膜または遠隔転移を認めない 

M1 胸膜、心膜または遠隔転移を認める 

M1a 胸膜または心膜に孤立した結節を認める 

M1b 肺実質内結節または遠隔臓器転移を認める 

I 期 T1a,b N0 M0 

II 期 T2 N0 M0 

IIIA期 T3 N0 M0 

IIIB期 T4 N0 M0 

IVA期 Tは問わない N1 M0 

Tは問わない N0-N1 M1a 

IVB期 Tは問わない N2 M0-M1a 

Tは問わない Nは問わない M1b 
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NCCN のエビデンスとコンセンサスによるカテゴリー 

カテゴリー1：高レベルのエビデンスに基づいており、その介入が適切

であるという NCCN の統一したコンセンサスが存在する。

カテゴリー2A：比較的低レベルのエビデンスに基づいており、その介

入が適切であるという NCCN の統一したコンセンサスが存在する。

カテゴリー2B：比較的低レベルのエビデンスに基づいており、その介

入が適切であるという NCCN のコンセンサスが存在する。

カテゴリー3：いずれかのレベルのエビデンスに基づいてはいるが、そ

の介入が適切であるかという点で NCCN 内に大きな意見の不一致があ

る。

特に指定のない限り、すべての推奨はカテゴリー2Aである。 

目次 
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胸腺癌 ...................................................................................... MS-7 
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概要 

胸腺上皮性腫瘍は胸腺から発生する腫瘍であり、胸腺腫と胸腺癌が含

まれる 1,2。胸腺腫は代表的な前縦隔腫瘍であるが、その頻度は 100 
万人当たり 1.5 例とまれである 3-6。胸腺癌は非常にまれである。胸

腺腫は局所的に進展することはあるが、胸腺癌と比べると浸潤性はか

なり低い 4。胸腺癌患者はしばしば受診時から遠隔転移を来している 

7。胸腺腫患者の 5 年生存率は約 90％である 8-10。一方、胸腺癌の 5 
年生存率は約 55％である 11-13。 

本 NCCN 腫瘍学臨床診療ガイドライン（NCCN GUIDELINES®）で

は、胸腺腫および胸腺癌に焦点を合わせ、これらの縦隔腫瘍に対す

る評価、治療および管理について概説する。本NCCN GUIDELINES®

は 2007 年に最初に公開されて以来、毎年更新されている。アルゴ

リズムの「ガイドライン更新の要約  」の項には、2019 年の改訂で加

えられた新たな変更点が簡潔に記載されており、それらの変更点は

改訂を経た本考察の本文中により詳細に記載されているほか、最近

公開された参考文献が追加された。NCCN 胸腺腫・胸腺癌ガイドラ

インには追加の補足情報として、「外科的切除の原則」、「放射線

療法の原則」、「胸腺悪性腫瘍に対する全身療法の原則」、「世界

保健機関（WHO）の組織学的分類」などの節が設けられている。こ

のNCCN 胸腺腫・胸腺癌ガイドラインは、NCCN 非小細胞肺癌ガ

イドラインと同じ委員会メンバーが策定と更新を担当している。特

に指定のない限り、すべての推奨はカテゴリー2Aである。カテゴ

リー2Aの推奨は、比較的低レベルのエビデンス（第 II 相試験や症

例報告など）に基づくものであり、その介入が適切であるとの 

NCCN 委員会の統一された（委員の 85％以上が合意）コンセンサス

が存在する。 

文献検索の基準とガイドライン更新の方法 

「Thymomas; Thymic Carcinomas」を検索語とし、胸腺腫および胸腺

癌に関する重要文献を対象として、PubMed データベース上で電子検

索を行った。PubMed データベースは、医学文献の情報源として最も

広く使用されているものであり、また査読された生物医学文献がイン

デックス化されているため選択した。得られた検索結果から、英語で

発表されたヒトを対象とする研究のみに絞り込んだ。採用する論文の

種類は、第 I 相臨床試験、第 II 相臨床試験、第 III 相臨床試験、第 IV 相

臨床試験、ガイドライン、メタアナリシス、ランダム化比較試験、系

統的レビュー、バリデーション研究とした。 

本版の考察の節には、ガイドライン更新会議中に当 NCCN 委員会が再

検討用として選択した PubMed 上の重要論文に加えて、当 NCCN 委員

会が本ガイドラインと関連性があると判断して検討した追加の情報源

（例えば、印刷版掲載前の電子出版物、会議抄録）から収集した文献

のデータを記載している。高水準のエビデンスがない推奨については、

比較的低レベルのエビデンスについての当委員会のレビュー結果と専

門家の意見に基づいている。NCCN ガイドラインの策定および更新の

完全な詳細については、www.NCCN.orgで閲覧することができる。 

縦隔腫瘤 

前縦隔に発生した腫瘤は、腫瘍（胸腺腫、リンパ腫、胸腺癌、胸腺カ

ルチノイド、胸腺脂肪腫、胚細胞腫瘍、肺転移など）の場合もあれば、

非腫瘍性の病態（胸腔内甲状腺腫、胸腺嚢胞、リンパ管腫、大動脈瘤

など）の場合もある 5,14-17。縦隔腫瘤の多くは良性であり、特に無症状

の患者ではその傾向が強いが、症状のある患者ではしばしば悪性縦隔

病変が認められる。縦隔腫瘤が認められた症例では、全例に対して入

念な評価を行い、治療を開始する前に腫瘤の種類と病変の進展度を確
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認するべきである（アルゴリズムの「初回評価 」を参照）。胸腺悪性

腫瘍とそれ以外の病態（例えば、肺転移、リンパ腫、甲状腺腫、胚細

胞腫瘍）では管理方針が異なるため、これらの鑑別が不可欠となる
1,18,19。縦隔腫瘤の大半は原発性肺癌（例えば、非小細胞肺癌）からの

転移である。しかしながら、前縦隔原発の悪性腫瘍だけでみると、そ

の約 50％を胸腺腫が占めている 20。 

胸腺腫の患者では緩徐な発症となる場合が多いのに対し、リンパ腫や胚

細胞腫瘍の患者では症状発現が急激である 19。リンパ腫は全身性疾患と

して発現するのが典型的であるが、前縦隔原発（結節硬化型ホジキンリ

ンパ腫と非ホジキンリンパ腫［びまん性大細胞型 B 細胞リンパ腫や急性

リンパ芽球性リンパ腫］）のこともあり、その場合はリンパ節腫大を呈

するのが典型的である（NCCN ホジキンリンパ腫ガイドラインおよび

NCCN 非ホジキンリンパ腫ガイドラインを参照［www.NCCN.orgで入手

可能］）17,21。胸腺カルチノイドはまれな神経内分泌腫瘍であり、多発

性内分泌腫瘍症 1 型（MEN1）症候群と関連している可能性がある

（NCCN Guidelines for Neuroendocrine Tumorsを参照［www.NCCN.org

で入手可能］）22,23。性腺外胚細胞腫瘍は、縦隔にも発生することがあ

るまれな腫瘍である 24,25。 

高リスクの個人における肺癌の検出には低線量 CTが推奨される（NCCN

肺癌スクリーニングガイドラインを参照［www.NCCN.orgで入手可

能］）26。低線量 CT による肺癌スクリーニングによって胸腺腫・胸腺癌

患者の生存率が改善されることを示唆したデータは存在せず、したがっ

て、低線量 CT によるスクリーニングは胸腺腫および胸腺癌の検出には

推奨されない 26。しかしながら、胸部の画像検査を受けた患者で縦隔腫

瘤（例えば、肺転移、胸腺腫、胸腺癌）が検出される場合がある。 

縦隔腫瘤の評価に推奨される検査法としては、胸部造影 CT（コンピュ

ータ断層撮影）と血液化学検査がある（アルゴリズムの「初回評価 」

を参照）15,27-35。CT 上の胸腺腫は通常、胸腺内に境界鮮明な円形または

楕円形の腫瘤として認められ、リンパ節腫大はみられない 33,36,37。ヨー

ド造影剤の投与に耐えられない症例では、胸部 MRI が適応となる 33。

また胸腔外転移の検索には、PET/CTが有用となりうる 38,39。2019年の

更新（第 1 版）に際して当 NCCN 委員会は、PET/CT の範囲を臨床的

な適応に応じて全身もしくは頭蓋底から大腿中央部までとすることを明

確化した。PET/CT では、PET 単独の場合よりも解剖学的な位置関係を

詳細に確認することができる。胚細胞腫瘍を除外するには、α フェトプ

ロテイン（AFP）値と βヒト絨毛性ゴナドトロピン（β-hCG）値を測定

する（アルゴリズムの「初回評価 」を参照）。1）甲状腺と連続しない

胸腺が存在する領域に境界鮮明な縦隔腫瘤があり、2）AFP または β-

hCGの腫瘍マーカーが陰性であり、かつ 3）他にリンパ節腫大が認めら

れない場合には、胸腺上皮性腫瘍の可能性が高い 1,2,40。

胸腺腫瘤 

診断 

胸腺腫、胸腺癌および胸腺カルチノイドは、WHO 組織分類を用いて鑑

別することができる（アルゴリズムを参照）2,41。また WHO 分類は、

胸腺腫の組織型（A型、AB型、B1型、B2型、B3型）の鑑別にも用い

られるが、胸腺腫の分類は困難である 42。WHO 組織分類は 2015 年に

改定された 1,2。胸腺癌は WHO 分類の C 型に該当するが、胸腺腫と

の間には大きな相違があり、進行病期の胸腺腫ではない（本考察の

「胸腺癌 」の節を参照）2,43。しかし、管理過程における組織型の重

要性は病期や切除範囲（R0、R1、R2）のそれよりも小さい（アルゴ

リズムの「術後治療および術後管理 」を参照）12,44-48。III～IV 期胸

腺腫に限定した完全切除例における 5 年生存率は 90％と報告されて

いる 8,12。これに対して胸腺癌では、完全切除例でさえ、5 年生存率

はより低い水準にある 11,49。
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 病期分類 

いくつかの病期分類が存在するが、胸腺腫と胸腺癌ともに、その管理

と予後予測には正岡分類が最も広く受け入れられている（アルゴリズ

ムの表 1 を参照）10,12,50-56。胸腺腫および胸腺癌の新しい病期分類は、

International Thymic Malignancy Interest Group（ITMIG）と International 

Association for the Study of Lung Cancer（IASLC）の共同の成果に基づ

くものであり、この病期分類は胸腺悪性腫瘍を対象とする AJCC の新

たな TNM 分類（第 8 版）の基礎として採用された 40,57-62。臨床医に

は、正岡分類と AJCC TNM 分類の両方を使用するのが有用と感じら

れるかもしれない 2,58。胸腺悪性腫瘍を対象とする AJCC の新しい病

期分類（第 8 版）は 2018 年 1 月 1 日に発効した（アルゴリズムの表

2 を参照）1,63。胸腺腫患者の 5 年生存率は、I～III 期では約 85％であ

るのに対し、IV 期では約 65％となる 10,64,65。約 50％の患者では、死

亡に胸腺腫の関連が認められない 51。約 20％の患者では、死亡に重

症筋無力症の関連が認められる。 

治療 

胸腺悪性腫瘍の患者に対しては、放射線腫瘍医、呼吸器外科専門医、

腫瘍内科医および画像診断専門医が評価を行った上で、治療を開始す

る前に至適な治療計画を策定するべきである 66,67。腫瘤の外科的切除

が可能かどうかを判定することが決定的に重要であり、この判定は胸

部腫瘍学に精通した呼吸器外科専門医が行うべきである。胸腺全摘出

術と腫瘍の完全切除が切除可能例の大半に対して可能な限り推奨され

る（アルゴリズムの「外科的切除の原則 」を参照）10,12,19,68-70。胸腺全

摘出術の施行時には、胸膜の表面に転移巣がないか検索すべきである。

一部の症例では、肉眼的完全切除を達成するために胸膜転移巣の切除

が適切となる場合もある 71-73。局所的に進行して切除不能となった胸

腺腫瘤には、針生検または開胸生検が推奨される。College of 

American Pathologists の胸腺腫瘍の診断プロトコルが標本の評価に有

用となる場合がある 74。 

再発率や生存率に関して参考になる長期試験がわずかしかないことから、

低侵襲手術はルーチンには推奨されない 75-77。しかしながら、前述のよ

うに、がん治療としての推奨される目標を達成でき、なおかつ用いる術

式の経験を豊富に積んだ外科医が専門の施設で執刀するのであれば、低

侵襲手術を考慮してもよい 77-81。胸腺腫患者 1061 名を対象とした系統

的レビューでは、胸腔鏡手術（VATS）施行例と開胸胸腺摘出術施行例

の 5 年全生存率（VATS：83～100％、開胸術：79～98％）および 10

年無再発生存率（VATS：89～100％、開胸術：80～93％）は同程度で

あると報告されたが、この成績は選択バイアスによって歪められている

可能性がある 75。2835 例を対象とした後ろ向きレビューでは、胸腺腫

患者における胸腔鏡下胸腺摘出術が胸骨切開による開胸術との比較で評

価された 82。VATS 群の 5 年全生存率は 97.9％であった。VATS 群と開

胸群を比較したとき、全生存率に有意差は認められなかった（P＝

0.74）。メタアナリシスからも、VATS は安全であり、開胸下の胸腺摘

出術と比べて同程度の全生存率が得られることが示された 83。 

胸腺腫 

胸腺腫は通常 40～70 歳の成人に発生し、小児や青年での発生はまれで

ある 19,84。胸腺腫の病因は不明であるが、アルコール、喫煙および電

離放射線は胸腺腫の危険因子ではないようである 3。胸腺腫の発生率は

アフリカ系アメリカ人、アジア人および太平洋諸島系の人々で高いこ

とから、遺伝的要素が存在する可能性が示唆されている 3,85。無症状の

場合もあるが、胸痛、咳嗽、呼吸困難などがみられる場合もある。胸

腺腫患者はしばしば自己免疫疾患を併発している。胸腺腫患者の約 30

～50％が重症筋無力症を合併する 86。重症筋無力症を示唆する症状と

しては、眼瞼下垂、複視、流涎、階段昇降困難、嗄声、呼吸困難など

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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 がある。胸腺腫が疑われる患者（無症状の場合も含む）に手術を行う

場合は、術中の呼吸不全の発生を回避するため、術前に血清抗アセチ

ルコリン受容体抗体の測定を必ず行い、重症筋無力症の有無を確認し

ておくべきである 64,87。重症筋無力症が認められる患者には、外科的

切除を施行する前に、重症筋無力症の診療経験を積んだ神経科医によ

る治療を受けさせるべきである 88-91。 

胸腺腫は局所浸潤（胸膜や肺）を来すことがあるが、所属リンパ

節や胸腔外への転移はまれである 10,64,92,93。耐術可能な胸腺腫の

切除可能例については、全例に手術（胸腺全摘出術と腫瘍の完全

切除）が推奨される 20,94,95。I 期および II 期胸腺腫で切除を受けた

患者の 10 年生存率は、極めて良好である（それぞれ約 90％と

70％）19,96。切除の完全性は最も重要な予後因子である 8。臨床所

見と画像所見から切除可能な胸腺腫であることが強く疑われる場

合（例えば、重症筋無力症の症例において CT で特徴的な腫瘤が認

められた場合）は、外科的生検は不要である 19。胸腺腫が疑われ

る症例の生検では、腫瘍の播種を防ぐため、経胸膜的アプローチ

は避けるべきである 89,97。少量の組織採取（針生検やコア生検）

では、必ずしも浸潤の有無を判定できない 98。切除標本から外科

的所見と病理学的所見を報告する手順については、 ITMIG および

CAP によって確立されている 74,99。 

I 期胸腺腫の完全切除例（R0）には、術後補助療法は推奨されない
69,100,101。胸腺腫の不完全切除例では、術後 RT の施行が推奨される

（アルゴリズムの「術後治療および術後管理 」を参照）66,69,102,103。胸

腺腫の典型例では所属リンパ節転移はみられないため、広範な予防的

リンパ領域照射（elective nodal radiation）は推奨されないことに注意

すべきである 10,104。RT 施行時には CT による治療計画の実施が強く推

奨される（アルゴリズムの「放射線療法の原則 」を参照）105。周囲正

常組織（例えば、心臓、肺、食道、脊髄）の損傷を低減するため、RT

は三次元原体照射法を用いて行うべきである 66。 

強度変調放射線療法（IMRT）では、正常組織への線量を低減すること

が可能となる 105,106。 IMRT を施行する場合は、NCI Advanced 

Technology Center（ATC）および ASTRO/ACR のガイドラインに従う

べきである 107-111。 ICRU-83（ International Commission on Radiation 

Units and Measurements Report 83）の推奨も有用な情報源である 110,112。

肺癌における正常組織の線量制約に関する推奨（NCCN 非小細胞肺癌ガ

イドラインの「放射線療法の原則 」を参照［www.NCCN.orgで入手可

能］）を準用することもできるが、すべての正常臓器に対する線量体積

を最小限に抑えるため、より慎重な制限が推奨される 113,114。対象とな

る患者が比較的若年であり、通常は長期間生存することになるため、心

臓に対する平均線量は合理的に達成できる範囲で可能な限り低く抑える

べきである。従来の分割法を用いた化学放射線療法における肺、心臓、

脊髄、食道、腕神経叢の正常組織に対する線量体積の制約が 2019 年の

更新（第 1 版）で改定されたことに注意すべきである（NCCN 非小細胞

肺癌ガイドラインの「放射線療法の原則」を参照）。 

切除不能例に対する主治療での線量としては、60～70Gyが推奨される。

術後補助療法での線量としては、切除断端が陰性の場合と切除縁が腫瘍

に近接していた場合には 45～50Gy、断端部の顕微鏡的浸潤が陽性の場

合には 54Gy が推奨される（アルゴリズムの「放射線療法の原則 」を参

照）105,106,115。一方、腫瘍の肉眼的残存が認められる症例での総線量とし

ては、60～70Gy（1 日線量は 1.8～2Gy）が推奨される 116,117。被膜浸潤

を認めた胸腺腫の R0切除例では、術後 RTを考慮することができる（ア

ルゴリズムの「術後治療および術後管理 」を参照）101,105,118-120。III 期

（周辺臓器への顕微鏡的浸潤を認める）の胸腺腫については、再発リス

クが高いことから、術後照射が推奨される 121-124。II 期の胸腺腫について
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 は、術後照射は有益とならないことを示唆するデータがある 69,100,101,119,125。

この状況では術後化学療法にも有益性は認められない 126,127。 

切除できる可能性がある胸腺悪性腫瘍には、導入療法を行ってから手

術を施行するアプローチが有用となりうる 49,128-133。最近のコホート研

究では、導入化学療法とその後に手術を受けた患者の 5 年全生存率が

手術のみの患者と同程度であったことが報告された（77.4％対 76.7％、

P＝0.596）128。胸腺腫の局所進行例には、導入化学療法を施行してか

ら手術に向けた評価を行うことが推奨され、原発巣および孤在性転移

巣の外科的切除後には術後 RT を考慮することができる（アルゴリズ

ムの「術後治療および術後管理 」を参照）133,134。単発転移または同側

胸膜転移を伴う場合の選択肢としては、1）導入化学療法とその後の切

除可能例に対する手術や、2）手術単独などがある 128,129。導入化学療

法の終了後に臨床的に適応があれば、切除可能か否かを判断するため

の画像検査（例えば、胸部 CT、MRI、PET/CT）が推奨される。どち

らの状況でも、切除不能例には RT と化学療法の併用（または RT 単

独）が推奨される。考えられる転移の状況が非常に多彩であることか

ら、転移病変に対する RT の線量を具体的に規定したレジメンを示す

ことは困難である。限局的な転移巣には体幹部定位放射線治療

（SBRT）が適切となりうるのに対し、大きな転移巣に対しては従来の

分割法が適切である。緩和療法においては、治療目的に応じて、緩和

療法用の典型的な線量（単回照射で 8Gy、5 回分割で計 20Gy、10 回

分割で計 30Gy）を用いてもよい。ただし、RT の線量は、より持続的

な局所制御を得るために根治的線量まで増量することも可能である。

胸腺腫は転移性となった場合も比較的長期の自然経過を有することか

ら、腫瘍量が限られた転移巣には高度原体照射法が適切となる場合が

ある 66。転移例には全身療法が推奨される（アルゴリズムの「胸腺悪

性腫瘍に対する全身療法の原則 」を参照）7,101,133,135-147。本 NCCN ガ

イドラインでは 6 つの多剤併用化学療法レジメンを推奨している。当

NCCN 委員会は、シスプラチン/ドキソルビシン/シクロホスファミド

（CAP）の成績が最も良好とみられることから 69,148-150、これを胸腺腫

に対する望ましいレジメンとすることを投票で決定した。胸腺腫に対

する CAP の奏効率は約 44％である 7。ただし、強力なレジメンに耐え

られない患者には、アントラサイクリン系薬剤を含まないレジメン

（例えば、シスプラチン/エトポシド［場合によりイホスファミドを追

加］、カルボプラチン/パクリタキセル）が有用かもしれない 150,151。 

胸腺腫の切除可能例に対する初回治療後の再発に対するサーベイランス

については、胸部 CTを最初の 2年間は 6ヵ月毎に、その後は胸腺腫では

10 年間にわたり 1 年毎に施行すべきであるという見解で当委員会は合意

を得ている 33。1）患者が造影剤に耐えられない場合や、2）その後長年

にわたりスクリーニングを受ける若年患者で被曝量を減らすことを目的

とする場合など、特定の臨床状況ではサーベイランスに MRI を用いても

よい。胸腺腫の再発リスクを考慮すれば、サーベイランスは少なくとも

10 年以上は継続すべきである。しかしながら、胸腺腫患者に対するサー

ベイランスの期間、頻度および画像検査の種類は、既報の研究において

は確立されていない。胸腺腫患者では二次癌の発生リスクも高いが、推

奨すべき特定のスクリーニング検査法は存在しない 3,152,153。 

胸腺腫に対する二次治療での全身療法の選択肢としては、ペメトレキセド、

エベロリムス、パクリタキセル、オクトレオチド（徐放製剤［LAR］）単

独またはプレドニゾンとの併用、ゲムシタビン単独またはカペシタビンと

の併用、フルオロウラシル（5-FU）、エトポシド、イホスファミドなどが

挙げられる 136,137,150,154-162。しかしながら、胸腺悪性腫瘍は大規模試験を実

施するには患者数が十分でないため、いずれについてもランダム化第 III相

試験での評価は行われていない。胸腺腫については、二次以降の治療での

全身療法の奏効率は 15～39％である 7。当委員会は、ペメトレキセドおよ

びパクリタキセルは胸腺腫に対する二次治療として他の推奨薬剤より有効

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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 性が高いと考えている（NCCN Guidelines with Evidence BlocksTM for 

Thymomas and Thymic Carcinomas を参照［www.NCCN.orgで入手可

能］）7。胸腺腫患者（n＝16）を対象としたペメトレキセドの研究では、

完全奏効 2例と部分奏効 5例が報告された 163。2019年の更新（第 1版）

に際して当 NCCN 委員会は、臨床試験データに基づき、カペシタビンを

ゲムシタビンに追加してもよいことを明示した 154,161。ゲムシタビン/カペ

シタビンの投与を受けた胸腺腫患者 22 例のうち、完全奏効 3 例と部分奏

効 5 例が報告された。オクトレオチドは、オクトレオチドシンチグラフィ

ーで陽性となるかカルチノイド症候群の症状が認められる胸腺腫患者にお

いて有用となる可能性がある。ペムブロリズマブは、免疫関連事象の懸念

があることから、胸腺腫患者には推奨されない。ペムブロリズマブの投与

を受けた胸腺腫患者のうち、71％（7例中 5例）に心筋炎など Grade 3以

上の免疫関連有害事象が発生した 164。c-Kit変異が認められないことから、

胸腺腫患者にはスニチニブは推奨されない 165。再発した局所進行例、単発

転移例および同側転移例では、手術が選択肢の 1つとなる 166。 

胸腺癌 

胸腺癌は、まれではあるが進行の速い腫瘍であり、所属リンパ節や胸

腔外に転移することが多く、そのため胸腺腫よりも予後不良である
5,9,12,13,17,47,48,167-169。胸腺癌の生存率は病期（ I～II 期：91％、III～IV

期：31％）および切除の可能性（切除の完全性を含む）に応じて異な

る 11。胸腺癌は、悪性を示唆する組織学的特徴を示すこと、ならびに

免疫組織化学的特徴や遺伝学的特徴が異なることから、胸腺腫との鑑

別が可能である 2,16,43。大半が扁平上皮癌および未分化癌である。ただ

し、組織像が胸腺癌と類似する肺原発悪性腫瘍の胸腺転移との鑑別も

行うべきである 165,170。胸腺癌では心嚢水貯留や胸水貯留がみられる場

合が多い。正岡分類と AJCCの TNM病期分類は、胸腺癌の病期分類に

も用いることができる（アルゴリズムの表 1 および表 2 を参照）
50,171,172。 

胸腺癌は胸腺腫と臨床経過が異なることに留意すべきである 43,135,173。

胸腺腫とは異なり、胸腺癌患者では腫瘍随伴症候群（重症筋無力症を

含む）は非常にまれである 115。重症筋無力症が診断された場合は、胸

腺癌の診断を再検討すべきであり、実際には胸腺腫である可能性があ

る 11。単一施設の欧米人集団を対象とした評価によると、胸腺腫（主

に成人に発生する）とは対照的に、胸腺癌は幅広い年齢範囲（青年を

含む）で発生しており、大半が白人で発生している 11。 

胸腺腫の場合と同様に、胸腺癌の完全切除例では不完全切除例や切

除不能例よりも長い生存期間が得られる 47,49,174。R0 切除例の 5 年生

存率は約 60％である 11。したがって、管理方針は切除の程度に依存

する。胸腺癌患者では再発リスクが高いことから、局所制御率を最

大限高めるための術後照射が推奨される 11。胸腺癌の切除例におけ

る術後管理には、切除の完全性に応じて RT と化学療法の併用（また

は RT 単独）が含まれる（アルゴリズムの「術後治療および術後管

理 」を参照）11,47,48,105,125,175,176。早期胸腺癌には術後補助療法は必

要でない可能性が最近の研究から示唆されている 177。胸腺癌の切除

不能例および転移例には、化学療法と RT の併用（または化学療法単

独）が推奨される（アルゴリズムの「胸腺悪性腫瘍に対する全身療

法の原則 」と「放射線療法の原則 」も参照）149。 

切除不能胸腺癌に対しては 60～70Gy の根治的線量が推奨される。術後

補助療法での線量としては、切除断端が陰性の場合と切除縁が腫瘍に近

接していた場合には 45～50Gy、断端部の顕微鏡的浸潤が陽性の場合に

は 54Gy が推奨される（アルゴリズムの「放射線療法の原則 」を参照）
105,106,115。一方、腫瘍の肉眼的残存が認められる症例での総線量として

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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 は、60～70Gy（1.8～2Gy/1 回/1 日）が推奨される 116,117。被膜浸潤を認

める胸腺癌の R0 切除例では、術後 RT を考慮することができる（アル

ゴリズムの「術後治療および術後管理 」を参照）101,105,118-120。I期胸腺癌

の完全切除例（R0）には、術後補助療法は推奨されない 69,100,101。 

残念ながら胸腺癌の化学療法に対する反応は不良である。当 NCCN委員

会は、臨床試験の胸腺癌患者で最も高い奏効率（全奏効率 22～36％）

が得られていることから、カルボプラチン/パクリタキセルを一次治療

として望ましい治療法とすることを投票で決定した 146,151,178-187。CAP お

よびシスプラチン/ドキソルビシン/ビンクリスチン/シクロホスファミ

ド（ADOC）レジメンも胸腺癌に対して有効であることがデータからは

示唆されているが、これらのレジメンはカルボプラチン/パクリタキセ

ルと比べて毒性が強い 7,185。局所進行例には、導入化学療法を施行して

から手術に向けた評価を行うことが推奨され、原発巣および孤在性転移

巣の外科的切除後には術後 RT を考慮することができる（アルゴリズム

の「術後治療および術後管理 」を参照）11。切除不能例には RT と化学

療法の併用（または RT 単独）が推奨される。単発転移または同側胸膜

転移を伴う場合の選択肢としては、導入化学療法や手術などがある。切

除可能例に対する初回治療後の再発に対するサーベイランスについては、

胸部 CT を最初の 2 年間は 6 ヵ月毎に、その後は胸腺癌では 5 年間にわ

たり 1 年毎に施行すべきであるという見解で当委員会は合意を得ている
33。しかしながら、胸腺癌に対するサーベイランスの期間、頻度および

画像検査の種類は、既報の研究においては確立されていない。 

胸腺癌に対する二次治療の全身療法については、データがほとんどな

い 136。胸腺癌に対する二次治療での全身療法の選択肢としては、スニ

チニブ、ペメトレキセド、エベロリムス、パクリタキセル、オクトレ

オチド（LAR）単剤またはプレドニゾンとの併用、ゲムシタビン単剤

またはカペシタビンとの併用、5-FU、エトポシド、イホスファミド、

ペムブロリズマブなどが挙げられる（アルゴリズムの「胸腺悪性腫瘍

に対する全身療法の原則 」を参照）7,136,137,163。胸腺癌に対する二次以

降の治療での全身療法の奏効率は 4～21％である 7。ただし、当委員会

は、これらの二次治療用の薬剤の胸腺癌に対する有効性はあまり高くな

いという見解を投票で決定した（NCCN Guidelines with Evidence 

BlocksTM for Thymomas and Thymic Carcinomasを参照［www.NCCN.org

で入手可能］）。c-Kit 遺伝子の突然変異を有する患者にはスニチニブ

が推奨されるが、胸腺癌に c-Kit 変異が認められることはまれである

（10％未満）85,137,157,188-194。なお胸腺腫患者には c-Kit 変異は認められ

ない 165。S-1（フルオロウラシルの経口剤）は胸腺癌患者で活性を示

すようである 195,196。 

ペムブロリズマブは胸腺癌の二次治療として活性（奏効率は 22.5％

［95％CI：10.8～38.5％］）を示すが、重度の免疫関連有害事象が高

頻度（15％）でみられる 197。例えば、ペムブロリズマブの投与を受け

た胸腺癌患者の 5～9％で Grade 3～4 の心筋炎が報告されており、こ

の値はペムブロリズマブの投与を受けた他の悪性腫瘍の患者でみられ

た発生率より高い 164,197。2019 年の更新（第 1 版）に際して当 NCCN

委員会は、臨床データに基づき、胸腺癌患者に対する二次治療での全

身療法としてペムブロリズマブを推奨している（カテゴリー2A）164,197。

2019 年の更新（第 1 版）に際して当 NCCN 委員会は、臨床試験データに

基づき、カペシタビンをゲムシタビンに追加してもよいことを明示した
154,161。ゲムシタビン/カペシタビンの投与を受けた胸腺癌患者 8 例のうち、

3例で部分奏効が報告された。 

要約 

本 NCCN 腫瘍学臨床診療ガイドライン（NCCN ガイドライン）では、

胸腺腫および胸腺癌に焦点を合わせ、これらの縦隔腫瘍に対する評価、

治療および管理について概説する。アルゴリズムの「ガイドライン更

https://www.nccn.org/professionals/physician_gls/default.aspx
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 新の要約 」の項には、2019年の改訂で加えられた新たな変更点が簡潔

に記載されており、それらの変更点は改訂を経た本考察の本文中によ

り詳細に記載されているほか、参考文献が追加された。2019 年の更新

（第 1 版）に際して当委員会は、心筋炎など重度の免疫関連有害事象が高

頻度（15％）でみられるという警告を付した上で、ペムブロリズマブ（カ

テゴリー2A）を胸腺癌患者に対する二次治療の選択肢として追加すること

を投票で決定した 164,197。当 NCCN 委員会は、免疫関連事象の懸念がある

ことから、胸腺腫患者ではペムブロリズマブを推奨していない 164。 
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