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研究要旨 
我が国において後腹膜肉腫診療ガイドラインを作成するにあたって、まず、国内にお

ける後腹膜肉腫の診療の状況、欧米におけるエビデンス確立の状況を、国立がん研究セ
ンター希少がんホットラインおよび国際共同研究グループ（TARPSWG）のデータより検討
した。後腹膜肉腫に関する相談は希少がんホットライン全体の約 6％を占め、組織型は脂
肪肉腫 20％、平滑筋肉腫 20％、不明 57％、相談時の診療施設は総合病院 35％、大学病
院 23％、がん専門病院 10％、不明・その他 32％、主たる診療科は泌尿器科 17％、外科
15％、内科 10％、整形外科 8％、その他であった。TARPSWG では、現在、後腹膜肉腫レ
ジストリ研究など複数の共同研究が行われており、今後我が国からも参加を検討するこ
ととなった。これらの検討を基に、日本サルコーマ治療研究学会、日本病理学会など後
腹膜肉腫の診断と治療に関る８学会をガイドライン作成主体として、統括委員を 1名ず
つ選出、2021 年 3月の公開を目指して後腹膜肉腫診療ガイドラインの作成を開始した。 

 
代表的な希少がんである軟部肉腫は全身のいか

なる部位にも発生しうるが、その 15 - 20% は後腹
膜に発生するとされる。後腹膜肉腫は外科的切除
の困難さと再発率の高さが特徴的であり、その診
療には画像・病理診断、手術・薬物療法・放射線
治療など多診療科にまたがる multidisciplinary 
approach が必須とされている。一方、その希少性
と多様性ゆえに、信頼に足るエビデンスも少なく、
診療の現場では治療選択に苦慮することも少なく
ないことから、適切な診療行為の指針となる診療
ガイドラインの作成が求められている。 
 
Ａ．研究目的 
本研究は、国内外における後腹膜肉腫の診療上の

課題、臨床的なエビデンス確立の状況を、国立がん
研究センター希少がんホットラインおよび後腹膜
肉腫に関する国際共同研究グループ（The 
Trans-Atlantic Retroperitoneal Sarcoma Working 
Group：TARPSWG）のデータより明らかにし、本邦初
の後腹膜肉腫診療ガイドライン作成に結びつける
ことを目的とした。 
 
Ｂ．研究方法 
１．希少がんホットラインからみた後腹膜肉腫診
療の実態 

希少がんホットラインは、希少がん患者の適切
な診療を手助けするため、国立がん研究センター

希少がんセンターが実施している電話相談である。
2014年の開設以来これまでに約25,000件の希少が
ん患者・家族・医療者からの相談を受けている。
希少がんホットラインに相談のあった後腹膜肉腫
症例を後方視的に解析し、その特徴について検討
した。 
２．TARPSWG における後腹膜肉腫研究 
TARPSWG は欧州と北米の後腹膜肉腫を診療する

医師を中心として 2013年に設立された国際共同研
究グループである。今回、2018 年 11 月 CTOS 
(Connective Tissue Oncology Society) meeting
に合わせてローマで開催された TARPSWG meeting
に参加し、現在、欧米で進行・計画中の後腹膜肉
腫の研究に関して情報収集、議論を行った。 
３．後腹膜肉腫診療ガイドライン作成 
希少がんホットラインへの相談状況などより、

わが国において後腹膜肉腫の診療に関与している
と考えられる診療科を同定、それらの医師の所属
する学会より、ガイドライン作成のための統括委
員を推薦いただき、ガイドライン策定を開始した。 
 
Ｃ．研究結果 
１．希少がんホットラインからみた後腹膜肉腫診
療の実態 
希少がんホットライン相談時の疾患名を頻度順

に並べると、肉腫 30％、悪性黒色腫 8％、原発不
明がん 6％、悪性リンパ腫 5％、GIST4%、神経内
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分泌腫瘍 3％、その他、と肉腫が最も多くを占める。
肉腫の発生部位としては、四肢が約 50％、次いで、
子宮、後腹膜であり、後腹膜肉腫に関する相談は
希少がんホットライン全体の約 6％を占めた。 

後腹膜肉腫相談例の年齢は、29～88才（平均61.7
才）、男女比は 1：1.2 で、相談者の居住地は関東
46％、近畿 8％、東海 6％、九州 6％、四国 6％、
その他であった。相談時の診療施設は、総合病院
35％、大学病院 23％、がん専門病院 10％、不明・
その他 32％であった。主たる診療科は、泌尿器科
17％、外科 15％、内科 10％、整形外科 8％、その
他であった。組織型は脂肪肉腫 20％、平滑筋肉腫
20％、その他 3％、不明 57％であり、正確な組織
型が十分に把握されていない（少なくとも相談者
には）ことが明らかになった。相談時の状況は、
治療前 28％、手術後 26％、抗がん剤治療を含む集
学的治療中 17％、不明 29％であった。 
２．TARPSWG における後腹膜肉腫研究 

TARPSWG は、これまでに後腹膜肉腫切除後の再発
様式の検討や、術後予後予測のためのノモグラム
作成など、希少な後腹膜肉腫の領域で多施設共同
研究による貴重なエビデンスを創出している。  

現在、TARPSWG では、後腹膜肉腫レジストリ研究
（RESAR）、切除可能原発性後腹膜肉腫に対する術
前放射線療法の有効性に関する第Ⅲ相前向き比較
試験（STRASS）、STRASS 試験と同様の背景を持つ
患者のコホート研究（STREXIT）など複数の研究が
行われている。 

RESAR 研究は、各施設で治療を受けた後腹膜肉腫
患者の臨床病理学的情報を収集するレジストリ研
究であり、欧州および北米を中心とした 22施設か
ら 530 人のデータが収集されている。STRASS 試験
は、放射線治療群（術前 50.4Gy＋手術）および手
術単独群の計 256 人の登録を終了し、主たる結果
は今年 2019 年の ASCO で発表予定である。 

現在、国立がん研究センター中央病院では、
RESAR 研究および今後予定されている切除可能原
発性後腹膜肉腫に対する術前化学療法の有効性に
関する第Ⅲ相前向き比較試験（STRASS 2）への参
加に向けて準備を進めている。 
３．後腹膜肉腫診療ガイドライン作成 

後腹膜肉腫診療ガイドライン作成は、後腹膜肉
腫の診療に携わる医師の所属する８学会（日本サ
ルコーマ治療研究学会、日本整形外科学会、日本
泌尿器科学会、日本病理学会、日本医学放射線学
会、日本婦人科腫瘍学会、日本臨床腫瘍学会、日
本癌治療学会）を作成主体とした。各学会から統
括委員を 1名ずつ選出いただき、統括委員によっ
て、ガイドライン作成委員 11名、システマティッ
クレビュー委員 20 名、事務局 1 名が任命された。 

第１回統括委員会が 2018 年 10 月に開催され、
新たなガイドラインは Minds 診療ガイドライン作
成マニュアル 2017 に沿って作成すること、患者・

市民の参加については、作成されたガイドライン
草案に対する外部評価のタイミングで参画いただ
くことなどが決定された。作成スケジュールとし
て、2021 年 3月の公開を目指すこととなった。 
第１回作成委員会が、日本サルコーマ治療研究

学会（JSTAR）学術集会の開催に合わせて 2019 年
２月に開催され、統括委員、作成委員、システマ
ティックレビュー委員 26名が参加した。作成手順、
作成スケジュール、ならびに疾患の基本的特徴な
どについて意見交換を行った。その結果、新たな
ガイドラインが対象とする疾患として、後腹膜腔
内の臓器以外の組織より発生した肉腫を対象とす
ること、デスモイド型線維腫症以外の中間型軟部
腫瘍を含めること、婦人科領域の肉腫は対象外と
すること、欧米のエビデンスのみでなくわが国の
診療実態・治療体系も考慮したガイドラインとす
ることなどが決定された。 
第 1回作成委員会の議論を経て、2019 年３月ま

でに疾患の基本的特徴および診療アルゴリズムが
作られた。今後、重要臨床課題およびクリニカル
クエスチョンの設定を行い、スコープ確定の後、
システマティックレビュー、推奨文の作成を行い、
ガイドラインの作成を進める予定である。 
 
Ｄ．考察および結語 
今年度は、我が国において後腹膜肉腫診療ガイ

ドラインを新たに作成するにあたって、まず、国
内における後腹膜肉腫の診療の状況、欧米のエビ
デンス確立の状況を、国立がん研究センター希少
がんホットラインおよび国際共同研究グループ
（TARPSWG）のデータより検討した。 
その結果、我が国においては、後腹膜肉腫に対

する診療科・病院間での治療戦略の違いが大きい
こと、今後、共同研究の推進、エビデンスに基づ
くわが国の医療提供体制にマッチした後腹膜肉腫
治療体系の確立が必要であることなどが明らかと
なった。これらの結果に基づいて、新たなガイド
ラインの作成主体、作成方針などが決定され、2021
年 3 月の公開を目指して作成に着手した。 
 
Ｅ．健康危険情報 
該当なし 
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