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 総括研究報告書 

 

希少がんの定義と集約化に向けたデータ収集と試行のための研究 

 

研究代表者 東 尚弘 国立がん研究センターがん対策情報センターがん政策科学研究部 部長 

 

研究要旨： 第2期がん対策推進協議会で記述が追加された、希少がんについてその定義や対

策を検討すべく、各がん専門家の意見調査や診療実態の調査を行った。臨床専門家の考える

希少がんの「希少性」基準については３〜６症例／10万人の年間発生例が多数派であること

が判明した。また、集約化についても様々な意見が見られた。診療実態の解析からも集約化

のない実態が明らかになるとともに、通院距離の解析からは希少がんであってもメジャーな

がんと同等のアクセスがあることがわかった。また、診療パターン（化学療法の薬物）は、

診療科毎の違いが明らかになった。病理コンサルテーションの有用性なども示唆される結果

となっている。今後これらの知見をもとに希少がん対策を検討して、さらに必要なデータ収

集に努める。 

 

研究分担者氏名・所属機関名・職名 

東 尚弘 国立がん研究センター 

     がん対策情報センター 部長 

川井 章 国立がん研究センター 

     希少がんセンター センター長 

成田善孝 国立がん研究センター中央病院 

     脳脊髄腫瘍科 科長 

佐々木毅 東京大学医学部附属病院 

     地域連携推進・遠隔病理診断 

  センター センター長 

関本義秀 東京大学 

     生産技術研究所 准教授 

中村文明 東京大学大学院医学系研究科 

  公衆衛生学分野 助教 

 

A. 研究目的 
 平成 24 年 6 月に第 2 期のがん対策推進基

本計画が閣議決定され、新たに５大がんだ

けで無く希少がんに対する対策を検討して

いくことが付記された。しかしながら、希

少がんとはいってもその定義は明らかでな

く、基本計画の本文中においても、「様々な

希少がんが含まれる小児がんをはじめ、

様々な臓器に発生する肉腫、口腔がん、成

人Ｔ細胞白血病など、数多くの種類が存在

する」と例示がなされるにとどまっている。

そのため、希少がん対策を進める上での第

一歩は定義を決めて対象を明確化すること

にある。 

 また、希少がんは症例が分散しているこ

とから、各施設における経験が蓄積しない

という問題が生じているため、集約化の可

否についても検討しなければならない。し

かし、集約化は患者のアクセスの障害要因

になることや、非専門施設での教育の機会

が失われるリスクがあるため、患者のサポ

ートや医療全体としてのメリット・デメリ

ットを慎重に検討しなければならない。 

 本研究においては、今後の希少がん対策

を考えていく上で、検討の基礎となる資料
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を提供することを目的とし、医師の調査や

診療実態、病理コンサルテーションの分析

を行うことを目的とする。 

 

B. 方法 
本年度の活動は、これまであまり焦点が

あてられず記述されることが少なかった希

少がんについて様々なデータを収集した。

具体的には（１）がん薬物療法専門医、が

ん治療認定医、日本治療学会会員、および

病理専門医を対象として、希少がんの定義

や集約化に対する質問紙調査を行うこと、

（２）実態として、軟部腫瘍（横紋筋肉腫、

平滑筋肉腫）と脳腫瘍の診療実態を記述す

ること、（３）国立がん研究センターがん対

策情報センターの行っている、病理診断コ

ンサルテーションの分析、（４）院内がん登

録と DPC を使って患者の初回治療施設への

距離の分布を 5 大がん、希少がん、それ以

外で分類した上で比較、の 4 点について検

討している。 

 

（１）医師の調査 
 がん薬物療法専門医、がん治療認定医、

日本治療学会会員、病理専門医の意見調査

に対して意見調査を行った。前３者につい

ては、インターネットを利用して学会や認

定機関の事務局から対象者がアクセス可能

な URL をメールで配布して指定の Web サイ

ト上でのアンケートに回答する形とした。

病理専門医のアンケートに関しては、事前

に郵送で協力意思の確認を行ったうえで、

電子的な入力フォームを送付し、そこでの

回答をする形とした。 

 

 

（２）軟部腫瘍（横紋筋肉腫、平滑

筋肉腫）と脳腫瘍の診療実態 
 軟部肉腫については、平滑筋肉腫と横紋

筋肉腫について、がん診療連携拠点病院の

231 施設における院内がん登録と DPC／レ

セプトのリンクデータを用いて、診療パタ

ーンを記述した。ステージ情報が必須では

ないため、部位によって婦人科領域と整形

外科領域に分離して比較した。 

 脳腫瘍については、脳腫瘍全国集計調査

2001-2004 をもとに国内の原発性農夫用の

頻度を推計し、悪性神経膠腫に対して使用

されるギリアデル、テモゾロミド、アバス

チンの処方頻度をまとめた。 

 

（３）病理診断コンサルテーショ

ンの分析 
2007 年から 2014 年までに国立がん研究

センターに寄せられた病理コンサルテー

ションについて、骨軟部腫瘍 281 例につ

いて、もともとの診断とコンサルテーシ

ョンで決定した診断との一致率を比較し

た。一致率が高いと、コンサルテーショ

ンの有用性が再検討の必要があるが、一

致率が一定以下であれば、コンサルテー

ションの有用性が証明されたことになる

と考えられた。 

 

（４）患者の通院距離のメジャーな

がんと希少がんの比較 

 全国の 127 施設から収集した、DPC デー

タと院内がん登録のリンクデータを用いて、

５大がんと前立腺癌を合わせた数の多い癌

（以下、メジャーがんと呼ぶ）、希少がん（軟

部腫瘍よりも頻度の少ないがんと、口腔が

ん、Ｔ細胞性白血病／リンパ腫）について、
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初回治療が行われた施設と、患者の居住地

郵便番号の距離を算定し、その分布を比較

した。 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究はすべて侵襲を伴わないものばか

りであるが、医師に対する質問紙調査は臨

床腫瘍学会、認定機構、癌治療学会、病理

学会の協力・承認の元発送を行った。院内

がん登録、ＤＰＣデータの解析に関しては、

国立がん研究センターの倫理審査委員会の

承認を得、すべて匿名化された情報を利用

した。 

 

C. 結果 
詳細は各分担研究報告にゆずるが、本研

究で利用した、各既存データの様々な課題

が明らかになった。 

（１）医師の調査 
 がん薬物療法専門医の調査においては、

数値を形でがん全体の中でのどの程度の頻

度のものが希少かという問いについては、

回答者の半数が 100~200 人に一人という回

答をし、これは年間発生 3.3-6.7 症例／人

口 10 万人に相当した。一方で、頻度で層別

化した 47 種類のがんについて、ぞれぞれ希

少かどうかを聞いたところ、希少であると

の回答が少なくなる切れ目は 3 症例／人口

10 万人あたりに存在すると考えられた。集

約化については様々な意見が収集された。 

 病理専門医の調査については、コンサル

テーションを受けたいと思うかどうかの問

いが含まれていたが、それが必ずしも頻度

が大きなファクターとはいえないというこ

とも覗えた。 

 

（２）平滑筋肉腫、横紋筋肉腫および

脳腫瘍の診療実態 
 平滑筋肉腫、横紋筋肉腫はそれぞれ整形

外科領域が担当する部位（女性生殖器以外

の軟部組織）と、婦人科が担当する部位が

分かれている。今回は、同じ組織型でも使

用される化学療法薬剤などの頻度分布が異

なることが明らかになった。 

 脳腫瘍については、集約化が進んでおら

ず、発生数が限られている腫瘍であるにも

かかわらず、非常に多くの施設で少数の患

者を診療している実態が浮かび上がった。

この実態は他の種類の腫瘍でも当てはまる

と考えられる。 

 

（３）病理コンサルテーションの解

析 
 国立がん研究センターにおける骨軟部の

腫瘍において、病理コンサルテーションの

コンサル前診断と最終診断の一致率は４

０％程度であり、コンサルテーションとし

ての機能が十分に果たせていると考えられ

た。 

 

（４）患者の初回治療施設までの通

院距離・通院時間の分布 
 メジャーがん、希少がん、その他のがん

ともに、通院距離は６km をピークとして

70％が 20km 以内の通院距離であった。これ

らの分布は、希少がんで距離の長い患者の

割合が他よりもわずかに多い傾向があった

が、ほとんど変わりはなかった。 
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D. 考察 
本研究においてはこれまであまり明らか

になってこなかった、希少がんに関する臨

床医の意見や、診療実態、患者の施設アク

セスなどに関する一定の情報が明らかにな

った。医師の意見については、今後がん治

療認定医や日本癌治療学会会員のデータを

追加、また比較して検討する。診療実態に

ついても同じ組織型でも診療科によって診

療パターンに差が出てくるのは興味深い。

研究が診療科ごとに行われがちなことが、

一因になっているのかもしれないが、今後

検討を続けていく必要がある。 

集約化がない現状が、データとなって薬

剤の使用施設の多さになって現れているが、

逆に患者の通院距離からは、メジャーなが

んでも希少がんでも分布はほとんど変わら

ず、アクセスが保証されている現状も明ら

かになった。 

医師の調査については「がん」全般に関

する認定医、専門医を網羅する形で質問紙

を配布しており、今後は各臓器、がん種毎

などの形で深めていく。また、一般人の意

見調査も行っていく予定としている。診療

に関しては詳細な情報を可能な限りデータ

として収集していくことで、より的を絞っ

た情報収集を目指すひつようがあると考え

て居る。 

 

E. 結論 
希少がんの定義は多数決で決める問題で

もないと考えられるが、現場の臨床専門家

の考える希少がんの定義は大いに参考にな

ると考えられ、また、そこから乖離した定

義を設定することは混乱につながるため望

ましいことではない。診療実態については

今回明らかになったものはまだ初歩的なも

のが多いため、今後も引き続き調査を行っ

ていく必要があると考えられる。 

 

F. 健康危険情報 
特になし 
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