
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Ⅰ． 総合研究報告 
  



厚生労働科学研究費補助金（がん対策推進総合研究事業） 

総合研究報告書 

 

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臨床情報部 部長 

 

研究要旨 

 希少がん対策に必要となる基礎資料を科学的に提供するために、様々なデータを収集し、関心のある

医療従事者などの関係者とともにデータの解釈を継続的に行っていくことで、根拠に基づくとともに

関係者が納得できる希少がん対策を可能にする基盤形成を行った。初年度の平成 26 年度は希少がんの

定義を決定するための情報を提供する目的で、日本臨床腫瘍学会・薬物療法専門医、がん治療認定医機

構のがん治療認定医、日本癌治療学会会員に対して、希少がんに関する意見調査を行った。全がん患者

に占める割合や、具体的ながん種の希少性に関する意見を集約して、人口１０万人あたり年間発生３～

６例あたりに基準があると考えられた。また、日本病理学会病理専門医のアンケートも同時に施行し、

希少性だけでは診断の困難性が決まらないとの意見も聞かれた。平成 27 年度は一般人を対象に希少が

んの集約化・ネットワーク化に関する意識調査を実施した。集約化の必要性について集約化するべきと

いう評価が半数以上を占め、また都道府県の間での治療内容に格差があると思うかについて半数弱が

あると評価し、格差に関する懸念は無視できない量あると示唆された。しかし、専門施設に通院するの

にどの程度の時間がかけられるかという問いに対しては１時間以上を選択したのは４０％にすぎず、

アクセスについての要求水準は高くみられた。平成 28 年度は、四肢軟部肉腫を対象に専門施設として

公開すべき情報（症例数など）を同定し、専門家などともに一定の合意を得ることができた。 

 今後はこれらの知見をもとに、さらに必要なデータ収集に努めるとともに、集約化やネットワーク化

の度合いや、情報公開による集約化の進行などの検証を行い、さらなる希少がん対策に役立てていく。 
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A. 研究目的 

 第２期がん対策推進基本計画に希少がん対

策が書き込まれ、検討が開始されることにな

ったのを受け、厚生労働省「希少がん医療・支

援のあり方に関する検討会」が平成２７年３

月～８月開催された。希少がん対策のあり方

がこれまで検討されたのは初めてであり、希

少がんの置かれた実態を表すデータが必要と

されている。本研究は希少がん対策に必要と

なる基礎資料を科学的に提供するために、

様々なデータを集めるとともに、関心のある

医療従事者などの関係者とともにデータの解

釈を継続的に行っていくことで、根拠に基づ

くだけでなく関係者が納得できる希少がん対

策を可能にすることを目的とする。また、これ

らの議論に基づき、関係者に意欲のあるがん

種を、研究進行の過程であきらかにしながら、

実際に緩やかな集約化の施策をパイロット的

に行い、その筋道をつけること目的とする。そ

のために①基礎情報を調査・収集し、②それら

を解析して還元しつつ関係者による合意形成

を図るとともに、③その過程で診療の集約化

が必要かつ実現可能である希少がんを選定し、

集約化へ向けた活動を試行する。 

 

具体的な内容として、① 検討に必要な主たる

基礎情報は、a) 定義に関する意識、b) 診療実

態、c) 集約化の利益・不利益の推定に焦点を

絞って行う。適宜海外における制度・状況も参

考にする。a) 定義に関しては、希少がんの理

論的特徴に鑑みて、医師・患者の意見や経験、

診療方針を調査して具体的な希少がんの同定

を図る。b) 診療実態については医師からは診

療方針や紹介先の存在など、患者からは受診

先選定において経験した困難、などを調査す

るとともに、診療報酬関連データ（レセプト・

DPC）やがん登録（特に院内がん登録）など、

既存の電子化データを併せて検証する。c) さ

らに、診療施設集約化の影響については、実際

の院内がん登録から得た希少がんの発生デー

タを元にして、診療施設が限られることによ

る交通費・移動時間などの患者負担の増加に

ついての推定や、期待される治療成績向上な

ども文献やデータによるシミュレーションに

より検討する。② 次にその結果を関係者によ

るワークショップなどで、議論を重ねること

で具体的な定義や対策を明確化し提言する。

ワークショップなどで明らかになった新たな

課題については、追加で調査する。具体的な課

題として、①我が国における集約化と患者ア

ウトカム向上に関するデータの不足、②集約

化につながる情報の公開の徹底という 2 点が

繰り返し指摘されたことから、対策として①

に関し協力施設を募ってガイドライン推奨実

施率の詳細データ収集や施設規模―アウトカ

ムの検証する、また②に関し公開すべき情報

の収集を行うこととした 

 

B. 研究方法 

(１) 医師の調査 

 がん薬物療法専門医、がん治療認定医、日本



 

癌治療学会会員、病理専門医に対して意見調

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、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。 

 

(５) 一般人の希少がんに対する意識調査 

インターネット調査会社に登録している一

般人を対象に希少がんの集約化・ネットワー

ク化に関する意識調査を行った。質問の内容

としては、集約化の必要性についての意見、許

容可能な通院距離、コストに加え、ネットワー

ク化が進んで、非専門医による専門医指導の

下の治療が可能になったときの、治療希望場

所（専門施設ｖｓ最寄りの施設）などを聴取し

た。 

 

(６) 病理コンサルテーションに関する病理

医の意見調査 

日本病理学会における全国の専門施設を対

象として、バーチャルスライドの導入、非導入

やその理由、病理コンサルテーションの経験

や効果などに関する質問紙調査をおこなった。 

 

(７) がん患者と治療施設との空間的関係性

の分析 

患者の通院距離が現状で希少がんとメジャー

がんで相違が存在するかどうか、また、軟部肉

腫を例にとり、通院可能な距離を定めたとき

に専門施設数（症例数の上位の順を検討）と、

人口カバー率の関係について、院内がん登録

２０１３年症例による症例数と、GIS システム

を活用して検討した。 

 

 



 

(８) 骨軟部腫瘍領域の診療報酬の充足度に

関する調査 

定期的に外保連が診療報酬が実際のコスト

をカバーできているかどうかを算定・出版す

る活動を行っているが、その２０１４年版の

調査を用いて、骨軟部腫瘍外科の領域の手術

の診療報酬充足率を、他の整形外科手術、およ

び他の分野の悪性腫瘍手術と比較して検討し

た。 

 

(９) 原発性悪性脳腫瘍患者の家族の支援ニ

ーズに関する研究 

研究協力施設にて治療を行った原発性悪性

脳腫瘍患者の家族にインタビュー調査を行っ

た。インタビュー調査時には患者は死亡して

おり、初回の連絡時に患者の死亡後６ヶ月以

上３年未満の家族を対象とした。 

 

(１０) 白血病の疫学に関する研究 

 白血病は頻度から考えると希少がんの一つ

と考えられるが、本邦における記述疫学が十

分であるとは言いがたい。そのため、地域がん

登録を用いて全体的な傾向を検討しつつ、院

内がん登録を用いて病型別の解析を行い、そ

の年次推移的な考察を行った。 

 

（倫理的配慮について） 

患者・家族に対する研究については倫理審

査を受けて、その方法について承認を得てい

る。一般人調査については、付議不要と、国立

がん研究センター倫理審査委員会事務局によ

り判断された。 

 

C. 結果 

本研究の検討は、「希少がん対策ワーキンググ

ループ」において、がん種ごとになされること

も定められ、平成２８年３月より、「四肢軟部

肉腫」、平成 28 年 10 月より「眼腫瘍」を対象

とした分科会で検討が始まっている。今後は 2

疾患だけではなく、ほかのがん種に関しても

検討が行われていく予定であるが、その検討

の元となるデータを順次提供し、希少がん対

策に役立てる。 

 

(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、そ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) 軟部肉腫（横紋筋肉腫、平滑筋肉腫）と

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) 病理診断コンサルテーションの分析 

  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４０％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) 患者の通院距離のメジャーながんと希

少がんの比較 

 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。 

 

(５) 一般人の希少がんに対する意識調査 

 希少がんの説明をした上で集約化の必要性

について問うたところ５８％が集約化するべ

きと回答し、すべきでないの７％を大きく上

回ったが、３５％がどちらでもないという回

答をしており、問題のイメージの困難さを表

している。都道府県の間での何か対応すべき

治療内容に格差があると思うかという印象に

ついては、４８％があると思うと回答してお

り、格差に関する懸念は無視できない量ある

と考えられた。しかし、専門施設に通院するの

にどの程度の時間がかけられるかという問い

に対しては１時間以上を選択したのは４０％

にすぎず、アクセスについての要求水準は高

い現状も垣間見られた。 

 

(６) 病理コンサルテーションに関する病理

医の意見調査 

バーチャルスライドのシステムについては回

答施設の半数以上がすでに保有しているが、

保有していない施設からの意見については、

保有したとしても維持費が捻出できないなど

の課題が挙げられた。さらに、配備したとして

も「活用されない」や「その他」の意見が６０％

を占めた。コンサルテーションを受ける側の

負担についても、少数のコンサルタントに数

多くの症例が集中する傾向が示された。 

 

(７) がん患者と治療施設との空間的関係性

の分析 

希少がんとメジャーがんで、特に地域に関

係無く通院距離に大きな変化はない。これは

都市部でもそれ以外でもあまりかわらないこ

とがわかった。集約化がほとんどない状況を

表しているといえる。次に四肢の軟部肉腫を

対象として、もし集約化して診療施設数を絞

った状況下において、通院距離１時間以内で

の人口カバー率、３時間以内での人口カバー

率が変化するのかを検討すると、１０施設で

は通院１時間以内の場合で３０％程度をカバ

ー、３時間以内では７０％超をカバーした。一

方で治療施設が１００箇所以上においても、

８０％の人口をカバーできないことがわかっ

た。一方、通院３時間以内の場合は、治療施設

が２０箇所で、８０％を超える人口をカバー

することがわかった。 

 

(８) 骨軟部腫瘍領域の診療報酬の充足度に

関する調査 

骨原発悪性腫瘍、軟部悪性腫瘍の手術は診療

報酬の設定が実際の費用の３０％前後と低く

抑えられており、これは、骨・軟部の良性腫瘍

の手術や、ほかの部位における悪性腫瘍の手

術報酬に比較しても低く抑えられていること

がわかった。診療報酬の伸びについては以前

より同様に伸びているものの、比較的低報酬

の実態に変化はなかった。これを集約化の動

きと連動させてどのように考えていくかは今

後検討の余地があると考えられる。 

 



 

(９) 原発性悪性脳腫瘍患者の家族の支援ニ

ーズに関する研究 

脳腫瘍という希少がんであり、かつがんの

中でも脳の機能障害があらわれる特徴を反映

した、意見が数多く見られた。特に、介護の問

題に関連した事柄が特徴的であり、社会資源

に関する情報を早期からほしいという希望や、

介護に疲れたときの一時休止的を目的とした

支援体制の必要性、介護に関連した気持ちの

整理についてのグリーフケアの必要性など、

脳血管障害に関する介護に共通した事柄も多

くあげられた。 

 

(１０) 白血病の本邦における記述疫学的な

検討 

白血病の頻度は粗罹患率においては漸増し

ているものの、年齢調整罹患率ではほとんど

変化がないことから、人口の高齢化による増

加が主要因であると考えられる。病型別の罹

患率を欧州27カ国のデータと比較したものを

表 1 に示す。急性骨髄性白血病、急性リンパ性

白血病、慢性骨髄性白血病の 3 病型について

は欧州とほぼ同様の罹患率であるが、慢性リ

ンパ性白血病に関しては、本邦では欧米と比

べて明らかに罹患率が少ないとの結果であっ

た。 

 

D. 考察 

希少がんと一口に言っても様々な希少がん

が存在するため、総合的に評価を行うことは

難しいが、本研究においては、共通部分と特徴

的な部分をそれぞれ検討しつつ、希少がん対

策を進めていく支援をすることが重要と考え

られた。厚生労働省「希少がん医療・支援のあ

り方に関する検討会」報告書では、今後、国立

がん研究センターを事務局とした「希少がん

対策ワーキンググループ」を設置し、がん種ご

との分科会を設置することで検討を進めてい

くことが定められている。平成 28 年 3 月から

は四肢の軟部肉腫、10 月からは眼腫瘍で検討

が始められたが、ここで希少がん対策のプロ

トタイプを作りながら、ほかのがん種におけ

る応用も検討していかなければならない。そ

の中で、疫学情報はどのがん種を検討対象と

して選ぶべきかを考える材料になるし、検討

対象となったがん種においては、診療報酬の

充足度、患者人口のカバー率、患者支援のあり

方などは、それぞれ考えていかなければなら

ない問題であり、それぞれにおいて検討の元

とするべきデータが必要になると思われる。 

 

E. 結論 

希少がん対策を正しい方向へデータに基づ

いて検討できるように、様々なデータを提供

してきた。今後も、希少がんの検討が進行して

いくのに合わせて、様々なデータ源を活用し

てエビデンスを生み出していくことを旨とし

ていく。 
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