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研究要旨 

希少癌の中からガイドラインが作成されておらず、かつ需要が高いと思われる癌種を

様々な方法で検索し、それらの疾患の診療を担当している学会・研究会に働きかけて診

療ガイドラインの作成を促し、作成委員会費用や人材を提供するのが本研究の主な目的

である。作成は可能な限り Minds 診療ガイドライン作成マニュアルに則って行うが、こ

のようなガイドライン作成作業から得られる教訓を生かし、診療に関わる情報やエビデ

ンスが極めて少ない希少癌におけるガイドライン作成の成功例を生み、そこから作成の

手法を確立することが本研究の副次的な目的である。脳腫瘍診療ガイドラインにおいて

は副次的目的も十分に達成可能との感触が得られた。昨年度既にガイドライン作成にお

いて大きな進展のあった脳腫瘍領域、作成に向けて大きく踏み出せた DNA ミスマッチ修

復機能欠損固形癌領域において成果物を得るとともに、今年度は十二指腸癌と後腹膜肉

腫についてガイドライン作成委員会を立ち上げ、2019 年度内の完成を目標にガイドライ

ンの作成を開始した。 
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Ａ．研究目的 

研究の背景 

希少癌とは疫学的には年間の罹患率が人口10万人

当たり6例未満の癌というように数字に基づいて

定義されている(Gatta G et al. Eur J Cancer 

2011;47:2493-511)が、より重要な概念として、数

が少ないがゆえに診療・受療上、不利な状況にあ

ると考えられる癌種を指すというものがある。希

少癌は診療に必要な情報に乏しいために、診断さ

れた場合に患者側のみならず医療者側も戸惑うこ

とが多く、その対応は医療政策上の課題の一つと

なっている。希少であるがゆえに病態の解明、治

療開発も推進しにくいため、治療方針の立案に必

要なエビデンスも少ない。臨床の現場では希少癌

と診断された段階で文献を検索し、その治療方針

を探ることになり、疾患によっては症例報告レベ

ルの論文の収集、解析が必要な場合もある。また、

切除不能、再発の場合には薬物療法が必要となる

が、多くの希少癌においては一次治療において、

あるいは二次治療以降において保険収載されてい
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る薬物が存在しない。さらに小児腫瘍においては、

同一疾患であっても小児には保険収載されていな

い薬物が存在する。このような場合には、当該施

設の倫理審査委員会等に適応外使用を申請して診

療にあたる必要があり、特に地域医療の最後の砦

を担う大学病院等においては日常的に申請が行わ

れ、時に病院負担で治療が行われている状況があ

る。Oncologic emergencyにおいてはこうした申請

や承認を緊急で行う必要があり、審査を行う側に

とっても大きな負担となっている。 

一方、こうしたことが起きる背景として看過でき

ない事実がある。希少癌の定義を満たす癌がすべ

ての癌の22％をしめる (Gatta G et al. Eur J 

Cancer 2011;47:2493-511) と報告されているこ

とである。すなわち、特定の希少癌に罹患する確

率は低いが、癌と診断された時にそれが希少癌で

ある可能性は想像以上に高いということになる。

このような状況から、できる限り多くの希少癌に

ついて、それが診断された時にどの医療機関でど

のような治療を受ければよいのか、その概要が患

者、医療者の双方にわかるようにするニーズがあ

る。特に患者数が必ずしも少なくない場合で治療

内容に特殊な技術や医療資源を必要としない場合

には、希少癌でありながら標準治療が確立されて

いるGISTのように診療ガイドラインを作成し、同

レベルの対応が可能な医療機関の幅を広げるべき

であろう。 

そこで、本研究に先立ち、癌の診療ガイドライン

がこれまで主に５大癌等の診療に果してきた役割

に着目した。「胃癌治療ガイドライン第１版」が出

版されたのは2001年にさかのぼるが、その時点で

の日本胃癌学会のアンケート調査によれば、外科

手術の術式や補助化学療法の適応についてのエビ

デンスが存在しなかった時代背景もあり、同一施

設内でも医師により治療方針が異なる場合がしば

しば存在した。また、標準治療と臨床研究として

行うべき治療にも明らかな境界はなく、文字通り

あらゆる治療が医療者の裁量で行われていた感が

ある。わが国初の癌診療ガイドラインである「胃

癌治療ガイドライン第１版」は、テキストブック

形式によるみなし標準治療の解説書として作成さ

れており、発刊後には医療者はこれを教科書とし

て読む形で診療の一助にするようになった。 

その後、多くの癌種・疾患に対して診療ガイドラ

インが作成されると、これらのガイドラインの評

価、それに基づく改訂も重要なプロセスとなって

いた。こうした中で編纂されたMinds診療ガイドラ

イン作成マニュアルに則れば、何らかの議論を要

する重要な臨床的課題については必要なClinical 

Question (CQ)を作成し、システマティックレビュ

ーを通じて可能な限り妥当なステートメントを作

成し、それに対する推奨度を決めることになり、

こうした形で作成されたCQとそれに対する推奨

がガイドラインの根幹となる。この手法であれば

明確なエビデンスが少ない中でも何らかの推奨度

のステートメントに行きつけることになり、希少

癌の診療ガイドラインも作成可能である可能性が

示唆されていた。 

以上の観点で本研究を開始したが、昨年度に小児

杉山一彦研究分担者を中心に上衣下巨細胞性星細

胞腫(SEGA)のガイドラインを作成する過程で、Min

dsのマニュアルに沿った作成方法は極めて希少な

腫瘍においても有用であることが改めて実感され、

それが今年度の研究につながっている。 

 

研究の目的 

ガイドライン作成の需要が高い希少癌をネット情

報等の解析により取捨選択し、可能な限りMinds

診療ガイドライン作成マニュアルの方針に沿って

ガイドラインを作成することを本研究の主たる目

的とした。さらに、その積み重ねによりエビデン

スが少ない領域でガイドラインを作成するノウハ

ウを確立することを副次的な目的とした。また、

その過程で希少癌全般に関わる様々な情報を収集

し、少しでも希少癌診療について理解を深めるよ

う尽力し、得られた情報はウェブサイト等を通じ

て社会に発信する。 

 

Ｂ．研究方法 

昨年度は医療情報の収集、拡散を職務とする医療情

報メディア、メディカルノートに依頼してインター

ネット上のキーワードのヒット数による網羅的な

ネット検索の解析を実施し、小田義直研究分担者、

藤原俊義研究分担者を中心に検討した。また、病名
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と共に検索される他のキーワードの収集・解析によ

り、ネットユーザーが問うているClinical Questi

on (CQ)を浮き彫りにする手法も試みた。さらに国

立がん研究センター希少がんセンターでのホット

ライン（電話相談窓口）に寄せられた相談内容の解

析も、ガイドライン作成の需要がある希少癌を探る

ヒントになると考えられ、川井章研究分担者を中心

に実施した。これらの検討から、小腸癌（十二指腸

癌を含む）、後腹膜軟部腫瘍、陰茎癌などがガイド

ライン作成の対象として抽出されてきた。それと並

行してこれらの疾患のガイドライン作成を実現す

べく各学会と調整を重ね、今年度はいくつかのガイ

ドラインの作成が開始された。 

また、名古屋大学附属病院において適応外使用申請

例を解析し、がん治療、あるいはがん薬物療法の 

適応外使用申請に占める割合などリアルワールド

における希少がんへの対応の現状を調査した。 

ガイドライン作成に際して、各学会の理事長やガイ

ドライン委員長と討議し、ガイドライン作成に必要

な人材（腫瘍内科医、放射線治療医、患者団体など）

を日本癌治療学会から提供することと、委員会開催

に必要な交通費、会議室などの諸費用を提供するこ

とで作成に協力することが本研究班の重要な使命

と考えている。そこで今年度は、新たにガイドライ

ン作成が決まった領域、および昨年度ガイドライン

作成、あるいは改定を開始できた領域のガイドライ

ン作成委員長を順次研究分担者に加えた上で研究

が開始された。 

具体的には、昨年度から活発に脳腫瘍領域のガイド

ライン作成に携わっている脳腫瘍診療ガイドライ

ン作成委員長・杉山一彦教授と作成委員・安藤雄一

教授、小腸腫瘍について取扱い規約作成に取り組み

始めた大腸癌研究会ガイドライン委員長・橋口陽二

郎教授、陰茎癌診療ガイドライン作成委員長・神波

大己教授、頭頚部癌診療ガイドライン作成委員長・

丹生健一教授、デスモイド診療ガイドライン作成委

員長で後腹膜軟部腫瘍にも造詣の深い西田佳弘教

授、日本癌治療学会ガイドライン作成・改訂委員会

委員で後腹膜軟部腫瘍診療ガイドラインの泌尿器

科系委員となった西山博之教授が研究分担者に加

わった。また、十二指腸癌診療ガイドラインについ

ては日本胃癌学会、日本肝胆膵外科学会から作成委

員を紹介いただき、その中から作成委員長に先行さ

れた庄雅之教授には来年度から研究分担者に加わ

っていただく予定とした。 

昨年度の報告書にあるようにエビデンスに乏しい

現状では後方視的であってもなるべく大きなデー

タで検討を進める必要があり、NCDデータ等で診療

（手術）を行った病院の数や分布を把握し、そうし

た病院からNCDデータには含まれていない予後等に

関わるデータの提供をいただき解析することから

研究を開始する必要性が想定された。その一例とし

て、十二指腸癌診療ガイドライン作成委員会におい

ては、最適な手術術式やリンパ節郭清範囲を確立す

る目的で、学会の認定修練施設を対象とした後方視

的なアンケート調査と、NCDデータベースを使用す

る前向きの調査の両方を行う予定とした。 

こうした活動内容について逐次ウェブサイト

https://kishougan.jp/ 

において情報提供するとともに、藤原俊儀研究分担

者が企画する日本癌治療学会の企画シンポジウム

「癌診療ガイドラインの進化と利用者からの視点」

でも現況を報告した。 

 

Ｃ．研究結果 

ここでは、各希少癌におけるガイドライン作成状況

を中心に結果を報告する。 

 
１．十二指腸癌診療ガイドライン 

昨年度の調査から十二指腸癌のガイドライン作成

を推進することになった。十二指腸の中でも特殊

な位置づけとなる Vater 乳頭部については、胆道

癌診療ガイドラインに含まれていることから、同

部を除く十二指腸腫瘍のガイドラインを作成する

ことについて梛野正人胆道癌診療ガイドライン委

員長の了解を得た。十二指腸癌が小腸癌の一部で

あるという事実もあり、小腸癌については橋口陽

二郎研究分担者をガイドライン委員長とする大腸

癌研究会で小腸腫瘍の取扱い規約を作成したのち

にガイドライン作成を考慮することになっている

ことから、このガイドラインとの棲み分けも議論

されることとなった。しかし、橋口研究分担者ら

と討議する中で、小腸癌に対する手術術式が小腸

切除と端々吻合からなり、下部消化管外科の領域

に入るのに対し、i)十二指腸癌に対しては解剖学

的事情から胃・十二指腸切除術、膵頭十二指腸切
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除術など様々な術式が行われており、特に肝胆膵

外科医が治療を担当することが多い点、ii)上部消

化管の内視鏡検査により早期病変が診断される事

例が増え、それに対する治療も上部消化管疾患や

胆道疾患を専門とする内視鏡医が担当することが

多い点より、小腸腫瘍のガイドラインとの棲み分

けが必要と判断された。 

2018 年度に入り、日本胃癌学会理事会での討議や

日本肝胆膵外科学会理事とのメールでのやり取り

を経て、両学会の尽力でガイドライン統括委員と

ガイドライン作成委員会の初回メンバーが決まっ

た。小寺研究代表者が「疾患の基本的特徴」（資料

３）を作成するなど準備を進め、2018 年 8 月 16 日

に第１回作成委員会が開催され、本研究班の主旨、

十二指腸ガイドライン作成の意義や今後の方向性

が共有された（議事録：資料４）。ガイドライン作

成委員長に奈良県立医科大学消化器・総合外科の

庄雅之教授が選出された（2019 年度には本研究班

の研究分担者に加わることとなった）。対象疾患は

癌と前癌病変の位置づけとなりうる腺腫のみとし、

悪性リンパ腫などは除外することが決定された。

また、内視鏡診断、薬物療法の分野での委員の追

加が提案された。 

2018年11月2日に第2回の作成委員会が開催され、

大腸癌研究会がガイドライン作成を担当すること

になる小腸腫瘍との境界をトライツ靭帯左縁と定

めた（議事録：資料５）。アルゴリズムと CQの作

成を内視鏡治療、外科治療、薬物療法などいくつ

かのサブグループに分けて進めることとなり、本

疾患に関わる全国調査やアンケート調査を実施す

る可能性について議論が交わされた。その後アル

ゴリズム、CQの草案などがメールで共有された上

で、2019 年 1月 12 日に第３回の作成委員会が開催

され、主に CQ 草案について解説が加えられた（議

事録：資料 6、CQ草案：資料７）。また、肝胆膵外

科学会認定修練施設を中心に外科治療症例に関す

るアンケート調査を行い、そこで得られた後方視

的なデータに基づいて現時点で推奨される切除範

囲、郭清範囲等についての記載を行うこととした。

これに加えて、今後のガイドライン作成に有意義

と思われる前向き研究を NCD データベースを用い

て実施する計画が立てられ、2019 年度に日本胃癌

学会が公募した NCD 研究に応募し、採択された（資

料８，９）。これについては 2019 年度後半に研究

協力者を募集し、NCD データベースにいくつかの項

目を追加したものに前向きの症例登録を行うこと

となるので、その内容を生かすのはガイドライン

改訂時となる。 

 
２．dMMR 固形癌 

固形癌における希少癌フラクションとしての DNA

ミスマッチ修復機能欠損症例（dMMR 固形癌）につ

いては、室圭研究分担者と吉野孝之国立がん研究

センター東病院消化管内科長を中心にガイドライ

ン作成が提案された。 

日本癌治療学会、日本臨床腫瘍学会から推薦され

た作成委員が集結した 2018 年 3月 4日の第 1回プ

ロジェクト会議で作成委員長は吉野委員と決定さ

れ、委員のブレーンストーミングを行った上で、

国内の医師を対象としたアンケート調査を実施し

た(資料 10)。この結果は 2019 年度の日本癌治療学

会学術集会で公表予定である。この内容を参考に

して dMMR の検査方法やその対象、その結果を踏ま

えた免疫チェックポイント阻害剤使用のタイミン

グなどについての指標となる文書を吉野委員長が

中心となって作成した。この文書は将来的にはガ

イドラインの位置づけになると想定されるが、そ

の初版に相当する今回の文書は現時点ではガイド

ラインの定義に馴染まないという考えから「暫定

的臨床提言」と名付けられた。2019 年 1 月にドラ

フトを作成して委員間で共有し、その内容につい

てメールで意見交換を行った上で、2019 年 2 月 3

日に第 2回のプロジェクト会議（資料 11）を行い、

各 Clinical Question における推奨度について

voting を行った。 

2 月には「ミスマッチ修復機能欠損固形がんに対す

る診断および免疫チェックポイント阻害薬を用い

た診療に関する暫定的臨床提言」として日本語版

ドラフトが完成し、委員間のメール審議で微修正

の上、3月にネットに公開し、パブリックコメント

を求めた。その結果としての最終版を資料 12 とす

る。この内容は三島沙織委員により 2019 年度の日

本癌治療学会学術集会で公表予定である。4月 6日

に英語版（資料 13）が完成し、これは International 

Journal of Clinical Oncologyに投稿予定である。 

来年度以降、この暫定的臨床提言はガイドライン

を目指して改訂されるが、その際には小児腫瘍領

域を内包することになり、檜山英三広島大学小児

外科教授を中心に日本癌治療学会、日本臨床腫瘍

学会より小児腫瘍の専門医を委員に加えることと

なった。 
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３．後腹膜肉腫診療ガイドライン 

2017 年度より川井章研究分担者とともに、整形外

科領域の希少癌を対象としたガイドライン作成に

ついて討議していた。四肢の軟部腫瘍のガイドラ

インは既に日本整形外科学会が作成しており、本

研究としてはこれを改定するにあたりシステマテ

ィックレビューチームの交通費などを支援するに

とどまっていたが、2018 年 5月 10 日の班会議で西

山博之研究分担者も交え、診療科横断的な希少癌

として後腹膜由来の軟部腫瘍のガイドラインを作

成することが提案された。腫瘍学的には整形外科

領域である四肢の軟部腫瘍と同様であるが、治療

の関わる診療科は骨盤外科として消化器外科、泌

尿器科、婦人科など多くの診療科が関わることに

なることから、本研究の対象に適すると考えられ

た。施設内でもこの領域に関心を持ち、研究を開

始しているが（資料 14）、2018 年 10 月 19 日にガ

イドライン統括委員会が開催され、領域横断的な

ガイドライン作成委員会を策定し、国際医学情報

センターの支援を受けながら作成を進めることと

なった（議事録：資料 15）。ここでの協議事項を基

に各学会（日本整形外科学会、日本癌治療学会、

日本泌尿器科学会、日本臨床腫瘍学会、日本病理

学会、日本医学放射線学会、日本婦人科腫瘍学会、

日本サルコーマ治療研究学会）に働きかけ、作成

委員会、Systematic Review Team を編成した。ガ

イドライン作成委員長は川井章研究分担者に決定

した。また、目標とする期日までに作成するため

のスケジュール管理について国際医学情報センタ

ーの支援を受けることとなり、契約に基づいてそ

の費用を本研究費から支弁した。 

2019年 2月23日に第１回後腹膜肉腫診療ガイドラ

イン作成委員会が開催され（議事録：資料 16）、本

研究の期間内にガイドラインを公開することを目

標にガイドライン作成を進めることとなった。 

2018 年度の成果物としては、疾患トピックの基本

的特徴（資料 17）と診療アルゴリズム（資料 18）

が挙げられる。 

 

４．脳腫瘍診療ガイドライン 

日本脳腫瘍学会と日本脳神経外科学会が作成する

脳腫瘍診療ガイドラインについては、脳腫瘍診療ガ

イドライン拡大委員会の杉山一彦委員長と2017年6

月に面会・討議して以来、緊密な協力関係を築くこ

とができた。昨年度中に完了した小児上衣下巨細胞

性星細胞腫(SEGA)の診療ガイドラインは、今年度に

入りパブリックコメントの収集を経てホームペー

ジで公開されたが、エビデンスが不足する中、多く

の困難を乗り越えてMinds診療ガイドライン作成マ

ニュアルに準拠したガイドライン作成を行ったひ

とつの模範例であり、本班研究の目的の一つである

希少癌のガイドライン作成方法の確立においてモ

デルケースとなった。 

成人膠芽腫、中神経系原発悪性リンパ腫、転移性脳

腫瘍のガイドラインが改定され、これらは2019年5

月に脳腫瘍診療ガイドライン第2版として刊行され、

本研究班の成果物となり、その4ページに本研究班

が資金源になっている旨が記載された（資料19）。

その他、びまん性浸潤性橋神経膠腫、中枢神経系胚

細胞性腫瘍のガイドライン作成がほぼ完成し、小児

上衣腫については2019年度下半期、髄芽腫、視路・

視床下部神経膠腫、成人神経膠腫については2020

年上半期に完成予定である。このように脳腫瘍領域

においてはガイドライン作成に関わる委員会が本

研究班の研究費を使用して熱心に開催され、ガイド

ライン作成作業は順調に進んでいる。 

 

５．泌尿器科領域における希少癌の診療ガイドライ

ン 

泌尿器科領域では比較的希少な癌が多いが、日本泌

尿器科学会は従前よりガイドライン作成に力を入

れており、いくつかのガイドラインが完成している。

しかし、陰茎癌、副腎癌、尿膜管癌など未整備な癌

もあり、これらの癌種においてはガイドライン作成

の基盤となるデータも不足している。また、ガイド

ラインが整備されている癌腫においても稀な組織

型を呈することがあり、そうした特殊型に対して 

Clinical Questionを設定し、何らかの推奨を行う必

要性は西山博之研究分担者らにも指摘されている。

その結果の研究成果として、今年度は尿膜管癌と尿

道上皮癌亜型について研究を進め、特に後者は年間

に500例程度の症例が診断されている実情が判明し

た。副腎癌については頻度が低いもののその多くが

Stage IVであり、薬物療法を必要としているものの、

手掛かりとなるエビデンスに乏しい。しかし、miss

match-repair deficientな腫瘍の頻度が高いことが判

明しており、本研究班が一翼を担っているdMMR固
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形癌に関わる暫定的臨床提言に伴い免疫療法も治

療法の選択肢に含まれることが判明した。 

一方、陰茎癌については拠点病院のみで年間500例

が診断されており、既に昨年度指摘されていたよう

にガイドライン作成の有力な候補であると言えた。 

ガイドライン作成委員長は2018年度から研究分担

者に加わっていただいた神波大己氏に決定し、西山

博之研究分担者も委員に任命された。日本癌治療学

会をはじめとする関連学会にも依頼した作成委員

の最終決定や日本泌尿器科学会での理事会承認等

に時間を要したことから研究開始がやや遅れたが、

2019年4月13日に初回のガイドライン作成委員会が

開催されるに至り（資料20）、今後は着実にガイド

ライン作成の歩みが進められるものと期待される。 

 

６．整形外科領域での希少癌ガイドライン作成 

整形外科領域では軟部腫瘍ガイドラインが改定を

進めるほか、デスモイドのガイドラインが作成過程

にある。デスモイドについては、既に厚生労働省難

治性疾患政策研究事業「腹腔外発生デスモイド型線

維腫症患者の診断基準、重症度分類および診療ガイ

ドライン確立に向けた研究」班（研究代表者：名古

屋大学整形外科 西田佳弘、研究分担者：川井章）

（平成26-29年度）、および厚生労働省難治性疾患

政策研究事業「消化管良性多発腫瘍好発疾患の医療

水準向上及び均てん化のための研究」班（研究代表

者 石川秀樹、研究分担者 西田佳弘）（平成30年度）

の事業であるために、本研究班としての関与はガイ

ドライン作成会議の一部について費用負担をする

にとどまった。 

デスモイドはその発生部位の多彩さゆえに担当医

は様々な診療科にまたがって存在する。しかし、デ

スモイドという疾患についての理解は診療科医に

よって異なり、グローバルな診療アルゴリズムにつ

いても必ず全診療科で同じ精度で共有されている

わけではないことが判明した。このように現在デス

モイドの希少性ゆえにガイドライン作成において

の多くの課題が見つかっている段階にあり、これら

を乗り越える過程はSEGA診療ガイドラインと同様

に、希少癌のガイドラインを作成する上でのモデル

ケースとしてそのノウハウの開発に一役買ってく

れるものと期待される。 

 

７．日本頭頚部外科学会との連携 

日本頭頚部外科学会においては、既に頭頚部癌診療

ガイドラインが存在し、2017年に小寺研究代表者が

その改定版の査読を依頼され実施したところ、そこ

には既に多くの希少癌が含まれていた。それでも未

対応な希少癌は存在し、2018年3月に本研究班の費

用負担で頭頚部希少癌診療ガイドライン作成委員

会が開催され、新たに頸部食道癌、粘膜悪性黒色腫、

聴器癌、頸動脈小体腫瘍、唾液腺導管癌、嗅神経芽

細胞腫、腺様嚢胞癌などについてアルゴリズムとC

Qを作成するという方向性が定まった。 

一方、頭頚部領域の悪性腫瘍が事実上すべて希少癌

の定義を満たしており、前向きの臨床試験によるC

Qの解決が困難であることから、頭頚部外科学会は

頭頸部癌全国悪性腫瘍登録事業を整備し、ビッグデ

ータを活用してエビデンスを創出する体制を構築

した。そして特段に希少な疾患として嗅神経芽細胞

腫、頸動脈小体腫瘍、外耳道癌などに焦点を当てて

研究班を発足させ、ガイドライン作成の準備を開始

した。頭頚部外科ガイドライン担当者が丹生健一教

授から本間明宏教授に変更となったことから、201

9年度には本間教授に研究分担者に加わっていただ

き、これらのガイドライン作成をいかにして本研究

班で支援するかについて討議を進める予定である。 

 

８．GIST診療ガイドラインの改定 

GIST診療ガイドラインについては2008年に日本癌

治療学会・日本胃癌学会の共同作業として作成され

ている。今回の第4版では、全面改訂にあたり、廣

田誠一作成委員長に研究分担者に加わっていただ

き、Minds臨床ガイドライン作成の手引きに準拠し

た改定をお願いした。このためにシステマティック

レビューチームを新たに立ち上げ、文献収集は日本

医学図書館協会に委託した。また、Minds臨床ガイ

ドライン作成の手引きに関する講演を日本医療機

能評価機構 EBM 医療情報部客員研究主幹の吉田雅

博先生にお願いし、作成委員の中での理解を図った。
改定作業は2019年度内の完成を目標として進めら

れており、さらなる講演により委員の意思統一を図

る予定である。 
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９．そのほかの消化器癌領域での希少癌ガイドライ

ン作成 

大腸癌研究会では橋口陽二郎研究分担者を中心に

将来的に小腸癌を含む小腸腫瘍のガイドラインの

作成を視野に入れ、まずは小腸腫瘍取扱い規約の作

成を開始した。その過程で 

 

診療科横断的なプロジェクト研究委員会が立ち上

げられ、国内の施設で十二指腸癌を除外した2008

～2017の小腸腫瘍症例を対象とするアンケート調

査を実施することとなった。現在各施設にて倫理委

員会の承認取得に引き続いて症例データの入力が

進められている。 

 

Ｄ．考察 

希少癌作成に関わる問題点 

本研究を実施したことで、希少癌のガイドライン作

成に際しどのような組織を主体として作成を進め

るかについては様々な判断があり、一筋縄ではいか

ない場合もあることを学んだ。当初の構想は、日本

癌治療学会、日本臨床腫瘍学会のガイドライン作成

委員会を通じて、両学会の人材の力を結集して希少

癌ガイドラインの作成にあたるというものであっ

た。このため研究代表者は研究費獲得の前年、日本

癌治療学会ガイドライン作成・改訂委員長に就任し

た際にその時点での日本臨床腫瘍学会ガイドライ

ン委員長（室圭研究分担者）、日本癌治療学会ガイ

ドライン統括・連絡委員長（藤原俊義研究分担者）、

国立がん研究センター希少がんセンター長（川井章

研究分担者）、公益財団法人日本医療機能評価機構

EBM医療情報部(Minds)部長（吉田雅博氏）をはじめ、

各臓器の癌診療に造詣の深い会員を委員会に加え、

本研究に備えた。しかし、日本癌治療学会ガイドラ

イン作成・改訂委員会で討議を深めるにつれ、診療

科によっては日常的に診療する腫瘍の多くが希少

癌に相当する場合もあり、そのような診療科が担当

するガイドラインにおいてはそもそも含まれてい

る疾患すべてが発生頻度としては希少癌の定義を

満たしていること、あるいは項目のひとつとして希

少癌が扱われていることもしばしばであることが

分かってきた。逆に言えば、希少癌の「診療・受療

上、不利な状況にあると考えられる癌種」という概

念的な定義は、「診療ガイドラインが作成されてい

ない癌種」に置き換えることもできるのかもしれな

い。そして、こうした臓器別診療ガイドラインは各

臓器、あるいは領域を代表する学会によって作成さ

れていることから、今後新たな希少癌についてガイ

ドライン作成を企図する場合にも、必ずしも日本癌

治療学会、あるいは日本臨床腫瘍学会といった臓

器・領域横断的な学会が主導して作成できるもので

はないことが判明した。唯一の例外と言えるのが、

日本癌治療学会と日本胃癌学会が合同で作成して

いるgastrointestinal stromal tumor (GIST)の診

療ガイドラインであるが、これは胃に圧倒的に多い

とはいえ、主に消化管で臓器横断的に発生する腫瘍

である。このような事情から、当初考えていた研究

組織や研究方法では不十分であり、対象疾患を様々

な方法であぶりだすだけではなく、臓器別各学会に

積極的に働きかけて新規のガイドライン作成、ある

いは既存のガイドラインに掲載されることが望ま

しい疾患の特定のために議論を重ねる必要がある

ことが研究初年度（2017年度）に判明していた。以

後、本年度（2018年度）に入ってからもいくつかの

学会と相談を継続した結果、本研究で支援できる範

囲でいくつかの新規ガイドライン作成を開始する

ことが出来た。 

臓器横断型学会と各臓器に特化した学会がともに

同一のガイドライン作成に関わる際には各々の学

会の役割を明確化する必要があり、これは必ずしも

容易ではないことも確認された。泌尿器科学会との

連携において、比較的早期に陰茎癌診療ガイドライ

ン作成という方向性が決まったにもかかわらず作

業開始が遅れた背景に、ガイドライン作成に際して

日本癌治療学会がどのように関わるかについての

コミュニケーション内容が不明瞭であった点があ

り、これが2017年度の本研究の活動における研究代

表者としての反省点となっている。日本癌治療学会

が主体的に希少癌のガイドライン作成に関わると

いう研究開始前のコンセプトと、その後に到達した

臓器別各学会を主体として作成するのが現実的と

いう修正案とのずれが会議の中で十分に解消され

ないままであったことから、日本泌尿器科学会とし

てスタートを切りかねていたという事情がわかり、

従来よりガイドライン作成に習熟している日本泌
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尿器科学会に2018年度に入ってから全面的に委任

するかたちで話がまとまったが、委員の選考や理事

会での承認などに予想以上に時間がかかり、作成開

始は2019年度にずれ込んだ。すべての担当者が所属

医療機関において本来の業務を抱える中で、希少癌

のガイドライン作成はプラスアルファとしての貢

献を強いる作業であり、曖昧な点を残すと作業を開

始するという第一のハードルを越える前にあっと

いう間に無為な時間が経過することを学んだ。幸い、

現在ではこのガイドラインについてのキックオフ

を修了し、作成が開始されている。 

一方、複数の学会にまたがる臓器については臓器横

断的学会の力がいかんなく発揮された。「ミスマッ

チ修復機能欠損固形がんに対する診断および免疫

チェックポイント阻害薬を用いた診療に関する暫

定的臨床提言」については、今年度は日本癌治療学

会を中心に編纂することとしたが、日本臨床腫瘍学

会からも多くの作成委員に協力いただいており、次

回の改定からは日本癌治療学会と日本臨床腫瘍学

会の共同のプロジェクトとして進めることとなっ

た。また、こうしたガイドラインにおいては小児腫

瘍を対象に含むかどうかという点が常に別途議論

を必要とするところであるが、本ガイドラインにつ

いては日本癌治療学会の檜山英三理事（広島大学小

児外科教授）を中心とする委員にも参画いただき、

改訂に際して小児も含んだ内容とすることで合意

に達している。そして、それに際しては臓器横断的

な治療法決定に意義があるdMMR以外の希少癌フラ

クションも順次検討することになっている。今後は

がんゲノム医療の推進を契機に、臓器別のみならず

臓器横断的な見地からの癌診療ガイドライン作成

が急速に進む可能性が改めて予見された。保険適応

の確立した治療法が極めて乏しい希少癌が多い小

児固形癌領域についても、今後は治療法の開発が進

めやすくなるものと期待したい。 

 

希少癌ガイドラインを作成するmotivationについ

て 

2017年度にもっとも活動性が高かったのは脳腫瘍

診療ガイドラインの作成委員会であった。2018年5

月に行われた本研究の班会議では、この点について

議論と考察がなされ、日常的に診療する癌種の中で

希少癌の比率が高い診療科ほどmotivationが高い

という考察が得られた。 
しかし、今年度は十二指腸癌診療ガイドラインの

編纂を開始するにあたり、提案から約 3か月で第

１回の作成委員会が開催されるという異例のスピ

ード感を経験した。その背景には、上部内視鏡が

主に胃癌のスクリーニングに用いられるようにな

ったのを契機に十二指腸癌の早期診断例が増加し

ており、これに伴い特に内視鏡治療の分野で新し

い手技が生み出され、倫理審査のうえで臨床研究

として実施されている現状があった。これらの手

技や適応について国内でコンセンサスを得てガイ

ドラインを作成することの重要性が強く認識され

ていたタイミングでもあり、熱意をもってこの事

業に取り組む作成委員の積極的な関与に恵まれ、

ガイドライン作成は順調に進んでいる。消化器疾

患を担当する医師は日常的には主に５大癌に属す

る癌の診療に忙殺されているはずであるが、ひと

たびニーズが共有されれば強い推進力が得られる

ことが実感された。 

また、腫瘍内科医、病理医も熱心に参加しており、

この研究グループから薬物療法の臨床研究の提案

や十二指腸癌の病態を探る基礎研究の提案がなさ

れ、十二指腸癌の研究が急激に進む可能性も感じ

られた。 

さらに、研究期間を通じて Minds のガイドライン

作成マニュアルについての勉強が進み、若手を中

心に編成された作成委員会全体でガイドライン作

成の知識とスキルが共有され、浸透していること

が実感された。これも本研究の成果と言えよう。 

 

希少癌フラクションに関わるガイドライン 

dMMR固形癌のような希少フラクションを希少癌と

同列に考えるべきか否かには議論があり、個別化医

療にこだわらなければ頻度の高い癌種のひとつに

すぎず診断や治療方針の決定に苦慮することはな

いので、エビデンスに乏しい真の希少癌と同レベル

の問題を抱えているとは言えないとの見方もあっ

た。しかし、今後がんゲノム医療が推進されると、

希少癌のひとつひとつで薬物療法の保険適応を議

論するのではなく、希少フラクションで臓器横断的

に薬物療法の承認が検討される方向に進むと思わ

れる。したがって、本研究においては「ミスマッチ

修復機能欠損固形がんに対する診断および免疫チ
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ェックポイント阻害薬を用いた診療に関する暫定

的臨床提言」のガイドラインへの改定を支援するこ

ととした。 

一方、このような分子遺伝学的情報に基づく希少フ

ラクションとは別に、組織型や発生母地を通常と異

にするvariant-subtypesといわれる希少フラクシ

ョン（胃内分泌細胞癌、食道癌肉腫、膀胱扁平上皮

癌など）が存在することは病理学的な記述が充実し

た各癌種の取扱い規約などでは以前から知られて

いる。こうした癌の生物学的特性や薬物療法に対す

る反応などは通常型の癌（胃腺癌、食道扁平上皮癌、

膀胱尿路上皮癌など）とは異なることが多いが、既

存のガイドラインでは十分な記載がなされていな

いことが2018年5月の班会議で指摘された。こうし

たvariant subtypeについてひとつずつでもCQと解

説を作成して既存のガイドラインに加えることが

できれば、それも本研究の成果として意義があると

考えられたが、この点は例えば日本胃癌学会の理事

会でも指摘しているが、現時点では反映されていな

い。次年度はこの点でも何らかの足跡を残したい。 

 

Ｅ. 結論 

希少癌診療ガイドラインの作成には臓器別各学会

の主体的な関与が不可欠である。臓器別各学会のガ

イドライン委員長と連携することで、希少癌ガイド

ラインの作成支援体制を構築し、作成を開始するこ

とができた。このうち期間内に完成に至った小児上

衣下巨細胞性星細胞腫(SEGA)診療ガイドラインは

Minds診療ガイドライン作成マニュアルに準拠して

作成されており、希少癌ガイドライン作成の方法論

の確立という観点からも意義のあるものであった。

後腹膜肉腫診療ガイドラインでは既にガイドライ

ン作成に習熟した委員による模範的な作成過程で

作成された一例となろう。一方、十二指腸癌診療ガ

イドラインでは診療科横断的に関心を持つ委員が

タイミングよく集結し、多くの付随的な研究につな

がる可能性と、ガイドライン作成に不慣れな委員に

よる作成過程の好例となるとともに、多くの作成委

員がそのスキルを習得することが今後も継続する

ガイドライン作成おいて大きな力となるものと期

待される。 

 

Ｆ. 健康危険情報 

該当なし 
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施設共同臨床試験（CCOG1301）【Gastric 
Cancer 】. 第118回日本外科学会定期学術集会. 
東京. 2018年4月 

3. 田中千恵, 神田光郎, 武田重臣, 田中友理, 稲
岡健一, 田邊裕, 宇野泰朗, 澤木康一, 岩田直
樹, 小林大介, 小池聖彦, 藤原道隆, 小寺泰弘. 
PGSAS37 を使用した胃切除術における前向
き術後QOL 評価. 第118回日本外科学会定期
学術集会. 東京. 2018年4月 

4. Y. Kodera. K. Yoshida, M. Kochi, W. 
Ichikawa, Y. Kakeji, T. Sano, N. Nagao, M. 
Takahashi, A. Takagane, M. Nakamura, M. 
Kaji, H. Okitsu, T. Nomura, T. Matsui, T. 
Yoshikawa, J. Matsuyama, M. Yamada, Y. 
Ito, M. Takeuchi, M. Fujii. A randomized 
phase III study comparing S-1 plus 
docetaxel with S-1 alone as a postoperative 
adjuvant chemotherapy for curatively 
resected stage III gastric cancer (JACCRO 
GC-07 trial). ASCO (American Society of 
Clinical Oncology) 2018. Chicago. 2018年6月 

5. Y. Kodera. Gastric canｓcer surgery in 
Japan: Summary of surgical randomized 
trials. 第73回日本消化器外科学会. 鹿児島. 
2018年7月 

6. 小寺泰弘, 室圭, 藤原俊義, 川井章, 小田義直, 
杉山一彦, 安藤雄一, 西山博之, 丹生健一. 希
少癌における診療ガイドライン作成の試み. 第
56回日本癌治療学会学術集会. 横浜.2018年10
月 

7. 安藤雄一. 切除適応のない軟部肉腫に対する化
学療法. 第51回日本整形外科学会骨・軟部腫瘍
学術集会. 静岡. 2018年7月 

8. 杉山一彦. 脳腫瘍診療ガイドラインの作成. 第
56回日本癌治療学会学術集会. 横浜. 2018年10
月 

9. 神鳥周也, 南雲義之, 木村友和, 星昭夫, 小島
崇宏, 河合弘二, 奥山絢子, 東尚弘, 西山博之. 
本邦における陰茎癌の特徴 院内がん登録を
用いた解析．第56回癌治療学会学術集会. 横浜. 
2018年10月 

10. 南雲義之, 神鳥周也, 木村友和, 河原貴史, 小
島崇宏, 河合弘二, 西山博之. 院内がん登録全

国集計を利用した尿路悪性腫瘍の病理組織型
に関する検討．第56回癌治療学会学術集会. 横
浜. 2018年10月 

11. 加藤陽子, 後藤悌, 棟方理, 柴田大朗, 櫻井卓
郎, 野口瑛美, 小林英介, 岩田慎太郎, 荒川歩, 
吉田朗彦, 川井章, 西田俊朗. 希少がんMeet 
the Expert開催報告 肉腫（サルコーマ）につ
いて. 第2回日本サルコーマ治療研究学会. 東
京. 2019年2月 

12. 小田義直. 骨軟部腫瘍病理診断の現状、集約化
とその問題点. 第2回日本サルコーマ治療研究
学会. 東京. 2019年2月 

13. 塚本充雄, 松田圭二, 大野航平, 岡田有加, 八
木貴博, 福島慶久, 赤羽根拓弥, 島田竜, 堀内
敦, 端山軍, 岡本耕一, 土屋剛史, 田村純子, 飯
沼久恵, 野澤慶次郎, 藤井正一, 橋口陽二郎. 
外科治療を行った小腸大腸原発びまん性大細
胞型B細胞性リンパ腫症例の検討. 第118回日
本外科学会定期学術集会. 東京. 2018年4月 

14. 飯沼久恵, 松田圭二, 橋口陽二郎. 消化器癌に
おける血漿エクソソーム内包microRNAを用
いたリキッドバイオプシーの検討. 第20回外
科分子細胞治療研究会. 東京. 2018年4月 

15. 島田竜, 松田圭二, 大野航平, 岡田有加, 八木
貴博, 塚本充雄, 福島慶久, 堀内敦, 小澤毅士, 
端山軍, 土屋剛史, 野澤慶次郎, 笹島ゆう子, 
近藤福雄, 藤井正一, 橋口陽二郎. 当院で手術
治療を行った原発性小腸腫瘍の検討. 第89回
大腸癌研究会. 新潟. 2018年7月 

16. 土屋剛史, 八木貴博, 塚本充雄, 赤羽根拓弥, 
島田竜, 端山軍, 岡本耕一, 野澤慶次郎, 松田
圭二, 笹島ゆう子, 藤井正一, 橋口陽二郎. 大
腸内視鏡検査とCTが発見契機となった, 小腸
Lipomatosisの1例. 第96回日本消化器内視鏡
学会総会. 神戸. 2018年11月 

17. 根本憲太郎, 松田圭二, 土屋剛史, 小澤毅士, 
八木貴博, 岡田有加, 大野航平, 福島慶久, 島
田竜, 端山軍, 野澤慶次郎, 橋口陽二郎. 原因
不明の小腸イレウスに対し腹腔鏡補助下小腸
切除術施行した後に判明した小腸癌の1例. 第
31回日本内視鏡外科学会総会. 福岡. 2018年12
月 
 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

該当なし 

 

 


