
神経線維腫症 1 型患者の叢状神経線維腫に対する MEK 阻害剤であるセルメチニ

ブ（薬剤名：コセルゴ）処方に関する提言：成人への追加承認取得に際して 
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背景 

神経線維腫症 1型患者（NF1）に発症する叢状神経線維腫は身体の様々な部位

に発生し、部位によって外見の問題、痛み、運動障害、視力障害、嚥下障害な

どの原因となり、患者の ADL/QOL を低下させる。一方、多くの叢状神経線維腫

は無症候性であり、治療介入の必要はないことが多い。 

標準的治療は外科的切除であるが、完全切除が困難な症例や手術による術中

の大量出血や術後合併症が問題となる症例が少なくない。 

このような症例に対して MEK 阻害剤であるセルメチニブ（薬剤名：コセルゴ）

が本邦で 2022 年 9 月 26 日に国内の製造販売承認を取得し、3 歳－18 歳の症候

性で手術による切除が困難な叢状神経線維腫に対して使用できるようになった。 

副作用としては左室駆出率低下などの心機能障害、眼障害、下痢などの消化器

症状、皮膚炎・爪周囲炎、CK 上昇などが挙げられる。   

叢状神経線維腫は体表近くから深部まで様々な部位に発症する。中間型腫瘍

を経て悪性末梢神経鞘腫瘍(MPNST)に悪性化すること多く(1)、NF1 患者において

MPNST を発症する生涯リスクは 10%を超えることが報告されている(2)。MPNST に

対する標準的根治治療は手術による完全切除で、セルメチニブ単独での効果の

エビデンスはなく適応はない。 

これらの背景をもとに、このたび、国際共同第 III 相臨床試験 KOMET 試験の

結果に基づき(3)、世界で最初に日本においてセルメチニブ（薬剤名：コセルゴ）

の成人への使用が承認された。NF1 患者における MPNST 発症は平均 34 歳（2）と

成人に多く報告され、セルメチニブ（薬剤名：コセルゴ）の成人への適応拡大

により、誤って MPNST 患者にセルメチニブを処方することは避けなければなら

ない。 

したがって、セルメチニブの投与を決定する際には、叢状神経線維腫が症候



性であり、標準的治療である手術が困難であることを評価するとともに、叢状

神経線維腫が悪性化していないことを正確に評価、確認することがきわめて重

要である。 

 

 

提言 

セルメチニブ（薬剤名：コセルゴ）を投与する際には 

・多科による医療チームでの対応が推奨される (4) 

・叢状神経線維腫が症候性であり、手術が困難であることを評価できる医師の

参加が推奨される 

・中間型腫瘍や悪性末梢神経鞘腫瘍に悪性転化していないかの評価が重要であ

るため、対応可能である医師の確認が強く推奨される。 

・様々な副作用に対する知識を有し、対応可能である医師が処方することが推

奨される 

 

セルメチニブ（薬剤名：コセルゴ） 

【効能又は効果】 

神経線維腫症 1型における叢状神経線維腫 

【効能又は効果に関連する注意】 

疼痛や外観上の変形等の臨床症状を有し、重大な合併症のリスクを伴うことなく切除できない叢状神経線

維腫を有する神経線維腫症 1型患者に対し投与すること。 
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