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研究要旨： 
本研究では希少がんの代表的疾患として骨軟部肉腫を取り上げ、その病理診断の正確性

を検証すると共に、希少がん対策ワーキンググループ（WG）が開示した専門施設の要件

と専門施設の情報公開で必要な集約化が起こっているかを検討した。 
肉腫治療紹介症例の診断見直し研究では、国立がん研究センター中央病院では、628検体

（患者数624名；以後1検体1症例とカウントする）を対象に病理診断見直しを行った。中

央病院の「骨軟部腫瘍専門病理診断医」と紹介元病院の一般病理診断医の病理診断が一致

したものは628症例中403例（64.2％）であり、225例（35.8％）で病理診断に何らかの変

更がなされた。変更の内訳は、不一致153例（24.3％）、特定52例（8.3％）、脱特定20例
（3.2％）であった。良性・中間群・悪性のカテゴリ判定が専門医の病理診断で変更された

ものは92例（14.6％）である。診断変更の主たる理由は、HE染色での組織像の解釈の違い

で、48.9％を占めた。専門的な免疫染色あるいは遺伝子解析が利用できなかったことが診

断変更の主たる理由と考えられたものはそれぞれ24.4％、8.9％であった。九州大学病院で

の同様の検討では、総症例が52例で、診断一致は23例（44.2%）、脱特定は3例（5.7%）、

特定は18例（34.6%）、不一致は8例（15.3%）であった。診断不一致の主要因として、

特殊補助診断法（遺伝子解析および専門的免疫染色）が30％を占めた。九州大学病院での

関連施設の軟部腫瘍症例全例見直し研究では、合計994例登録され、診断一致が850症例、

部分一致が80例、完全不一致が66例であった。GISTでの中央病理診断の有用性の検討では、

前向きレジストリ研究STAR ReGISTry研究に登録され適格基準を満たす534症例中、中央

病理診断で19例（4％）がGIST以外の腫瘍と診断された。更に、中央病理でGISTと診断さ

れた症例でも94例（18％）が、追加治療を必要とする高リスク以外で中リスク以下のGIST
と診断された。中央病理診断で非GIST腫瘍と診断された症例、並びに、アジュバント治療

の適応外となるPDGFRA D842V変異GIST症例の各々に関して、約40％の患者が中央病理

診断で推奨される治療に変更されていなかった。 
情報公開による希少がん患者の受療動態への影響検証では、専門施設での治療患者の割

合は、観察期間を通し、四肢軟部肉腫においてはわずかな増加傾向がみられ、眼腫瘍にお

いては不変であった。則ち、情報公開が集約化を推進する効果は存在するかも知れないが、

その影響度は非常に限定的であった。 
 

 
Ａ．研究目的 
 研究代表者氏名・所属研究機関名及び所属研究

機関における職名 
西田 俊朗 国立がん研究センター中央病院 

病院長 

 

本研究の目的は希少がんの診療提供体制におけ

る２つの課題、①本邦における病理診断の正確性

を検証し、②四肢軟部肉腫と眼腫瘍で専門施設の

情報公開により「必要な集約化を推進」が実診療

で起こっているかを追跡検証することである。 
 「希少がん医療・支援のあり方に関する検討会」
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で指摘されている通り、希少がんの病理診断には、

専門病理医の不足や治療専門施設と専門病理診断

医のマッチング不良により、診断の遅れ、診断精

度がcommon cancerに比し低いといった課題があ

る。その補完目的で国立がん研究センターと日本

病理学会が提供する二つの病理診断コンサルテー

ション体制がある。一方で、本邦における一般病

院での希少がん病理診断の正確性は未検証である。 
 
本研究では希少がん病理診断の正確性（病理診

断の質）検証のために、希少がんの中で一定数を

占める軟部肉腫を対象に、国立がん研究センター

中央病院および九州大学病院へ治療紹介症例の

「骨軟部腫瘍専門病理診断医」（本稿では、日本病

理学会の定める骨軟部腫瘍コンサルタントと主と

して意味する）による診断見直しに伴う病理診断

の一致率と不一致の場合の要因を明らかにする

（非系列病院間の診療課題症例の検討）。更に、

九州大学病院では、九州大学の関連病院で診断さ

れた良悪軟部腫瘍を全例、九州大学の「骨軟部腫

瘍専門病理診断医」が見直し、良性・悪性全骨軟

部腫瘍の日常病理診断における病理医間の診断一

致率を検証し、不一致の要因を明らかにする（系

列病院間の日常診療症例の検討）。消化管間質腫瘍

（GIST）に関しては、平成29年度までにSTAR 
ReGISTry研究に前向きレジストリされ中央病理診

断された症例データを用い、全例の参加施設にお

ける病理診断を見直し、中央病理診断との一致率

の検証と不一致の要因解明し、アンケート調査に

て中央病理診断の一般病院での診療に対する影響

を明らかにする。 
これらの研究成果をまとめ、平成30年度に行っ

た欧州の希少がん拠点（英国；Royal Marsden 
Hospital、フランス；Centre Léon Bérard）視察成

果を加え、今後の本邦での希少がん病理診断の在

り方を考察する。 
 情報公開で集約化を推進するため、厚生労働省

委託事業による希少がん対策ワーキンググループ

四肢軟部肉腫分科会と眼腫瘍分科会において専門

施設の要件と情報公開項目が決定され、平成29年
から専門施設の自由参加による情報公開プログラ

ムが開始された。本研究では、この専門施設の情

報公開により患者受療動態への影響を明らかにす

る。具体的には、四肢軟部肉腫と眼腫瘍に関して、

院内がん登録やナショナルレセプトデータベース

など使い、参加施設と非参加施設への診療集約状

況を検証し、施設へアンケート調査してその実態

を確認する。 
 これら骨軟部腫瘍の成果をまとめ、欧州の希少

がん政策を参照し、我が国の希少がん病理診断と

希少がん診療のあり方について提言する。 
 
 本研究は各研究とも介入を伴わない観察研究で

あるが、人を対象とする医学研究に関する倫理指

針に従い研究者の所属施設の研究倫理審査委員会

に計画の審査を受けその指示に従って遂行する。 
 
Ｂ．研究方法 
Ⅰ．病理診断の正確性の検証 
１）肉腫治療紹介症例の病理診断見直し研究 
肉腫専門施設が他院紹介症例を受け入れる際、

通常、前医から病理標本と病理診断書が添付され

る。国立がん研究センター中央病院と九州大学病

院において、平成29年研究より2年間の間に、前医

での病理診断が骨軟部肉腫（疑いを含む）で、病

理所見が添付され、病理標本が手に入った全ての

軟部肉腫紹介患者の病理診断を「骨軟部腫瘍専門病

理診断医」が見直し、診断一致率や不一致の要因分

析を行った。それぞれの病院で病理診断の見直し対

象症例について「骨軟部腫瘍専門病理診断医」によ

る病理診断を行った後、紹介病院での病理診断を確

認し、診断の一致・変更を記録した。診断の変更は

3カテゴリに分類した；【不一致】他院の診断名と

まったく異なる診断名がつけられたもの、【特定】

他院診断名に含まれる複数の腫瘍型のうちから特

定の診断が確定されたもの、【脱特定】他院で特定

された診断名に対して特定を避けたもの、に分類し

た。さらに、追加で実施した補助診断法の内容と数

を計測した。病理診断の変更に伴う診療の変更に関

しては、外科治療に関しては骨軟部腫瘍外科医、内

科治療に関しては腫瘍内科医が評価した。病理診断

の追加検査に伴う費用に関しては、保険点数を参照

して計算した。 
２）軟部腫瘍の病理診断全例見直し研究 
九州大学の関連施設で診断された軟部腫瘍全例

見直し研究では、九州大学の関連病院の8施設で、

平成30年研究より1.5年間に病理診断された良性悪

性両者を含め全軟部腫瘍（疑いを含む）の検体を九

州大学病院に集め、必要な検査を追加し、全例を「骨

軟部腫瘍専門病理診断医」が病理診断し、診断の一

致率や不一致の要因分析を行った。 
３）GISTの中央病理診断結果の検討 
診療ガイドラインでは、高リスクGISTに対して

は完全切除後3年間のイマチニブ治療が標準治療

である。STAR ReGISTry研究では参加各施設で高

リスクGISTと診断され、本研究に適格な症例534
例を前向きにレジストリしている。このレジスト

リの付随研究として施設病理診断と中央病理診断

の一致率と不一致要因を解析し、不一致の場合、

その要因を解析し、中央病理診断がその後の治療

変容を促すかを調査し、中央病理診断の治療体系

上の意義と課題を明らかにする。 
Ⅱ．専門施設情報公開による影響の検証 
平成 28 年 3 月に四肢軟部肉腫ワーキングループ

（WG）が設置され、同年 10 月から眼腫瘍 WG が

つくられた。各々の WG では、それぞれの疾患の
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専門施設の基準・条件、および情報公開項目を設

定し、2017 年 12 月に四肢軟部肉腫の専門施設 53
施設、2018 年 9 月に眼腫瘍の専門施設 60 施設の

情報が公開された。患者の集約状況は、2014 年～

2018 年の院内がん登録全国集計データを用い解析

した。 
 
Ｃ．研究結果 
Ⅰ．病理診断の正確性の検証 
１）肉腫治療紹介症例の病理診断見直し研究 
～国立がん研究センター中央病院での検討～ 
中央病院の「骨軟部腫瘍専門病理診断医」によ

る病理診断と他院病理診断が一致したものは 628
例中 403 例（64.2％）であり、225 例（35.8％）

で病理診断に何らかの変更がなされた。変更の内

訳は、不一致 153 例（24.3％）、特定 52 例（8.3％）、

脱特定 20 例（3.2％）であった（資料 表 1）。良

性・中間群・悪性のカテゴリ判定が「骨軟部腫瘍

専門病理診断医」の病理診断で変更されたものは

92 例（14.6％）存在した。他院における病理診断

が「骨軟部腫瘍専門病理診断医」によってなんら

かの変更された 225 例について解析した。診断変

更の主たる理由は、HE 染色での組織像の解釈の違

いに由来すると考えられたものが最も多く 110 例

（48.9％）を占めた。専門的な免疫染色が主たる要

因と考えられたものは 55 例（24.4％）、遺伝子解

析が利用できなかったことが主たる理由と考えら

れたものは 20 例（8.9％）であった。仮に免疫染

色の実施に要する費用を 1 抗体 4000 円、FISH の

費用を 1 回 20,000 円と換算すると、628 例の病理

再検討のために要した追加金額は 11,356,000 円で

あり、1 例あたり平均 18,083 円であった。 
病理診断が変更された 225 例中、病理診断の変

更によって治療方針が変更された症例は 91 例（全

628 例中 14.5％、診断変更例中 40.4％）存在した

（資料 表 2）。病理診断が変更されても治療方針

に変更がなかったものは134例（全症例の21.3%、

診断変更例の 59.6％）であった。その内訳は、病

理診断の変更によって外科的治療の方針が変更さ

れたものは 47 例（全 628 例中 7.5％、診断変更例

中 21.0％）、内科的治療の方針が変更されたものは

51 例（全 628 例中 8.1％、診断変更例中 22.8％）

であった。 
～九州大学病院での検討～ 
他院から持ち込みの軟部腫瘍の九州大学病院病

理での見直し研究の対象症例は 52 例で、診断一致

例が 23 例（44％）、部分的に一致した例が 21 例

（40％；特定、脱特定）、完全不一致症例が 8 例

（15％）であった（資料 表 3）。病理診断の一致・

不一致に影響が大きいと思われたのは遺伝子解析

および専門的免疫染色であり、診断一致しなかっ

た症例の 55％において遺伝子解析および専門的免

疫染色が利用できなかったことが原因と考えられ

た。追加で要した費用は、専門的免疫染色及び遺

伝子解析に対して 174 万円の費用が消費された。

病理診断が一致しなかった症例で、治療変更があ

った症例は 46%であり、そのうち患者への影響が

大きいと考えられた症例は治療変更例の 30％であ

った。 
２）軟部腫瘍の病理診断全例見直し研究（九州大

学） 
関連施設の軟部腫瘍症例の全例見直し研究では、

合計 994例収集され、診断一致が 850症例（85.5％）、

部分的に一致した症例が 80 例（8.0％）、完全不一

致であった症例が 66 例（6.6％）であった（資料 

表 4）。これらを診断時点で九州大学病理学教室に

コンサルトしていたものとそうでないものに分け

ると、コンサルト症例は 78 例であり、診断一致が

31 例（40％）、部分的な一致が 33 例（42％）、不

一致が 14 例（18％）である（資料 表 4）。非コ

ンサルト症例 916 例では、一致が 843 例（92％）、

部分的な一致が 47 例（5％）、不一致が 52 例（6％）

であった（資料 表 4）。コンサルト症例で診断一

致しなかった症例のうち遺伝子解析及び専門的な

免疫染色（特殊補助診断法）が原因であった症例

は 28 例（36％）であった。一方、非コンサルト症

例では 1 例（0.1％）のみであった。追加で要した

費用は、コンサルト症例では 260 万円程度を要し

たのに対し、非コンサルト症例では 6 万円程度で

あった。 
診断一致しなかった症例のうち、治療変更があ

った症例は、コンサルト症例、非コンサルト症例

それぞれ 35％、6％であり、患者の影響が大きいと

考えられる症例はそれぞれ 21%、3％であった。上

記の結果からは、治療および診断のいずれの側面

においても非専門施設で難渋する症例を専門施設

で病理学的に再診断することには大きな意義があ

ると考えられ、さらに医療経済的な側面からも費

用対効果に優れることが示唆された。 
３）GISTでの中央病理診断の有用性の検討 

STAR ReGISTry研究でレジストリされ中央病理

診断が行われた 534 症例中、中央病理診断で 19 例

（4％）が GIST 以外の腫瘍と診断され、中央病理

で GIST と診断された症例中 94 例（18％）が、高

リスク以外のリスクと診断された（資料 表 5）。
中央病理判定で非 GIST と診断された症例の特徴

は、KIT・PDGFRA 遺伝子変異無し、KIT 免疫染色

陰性ないし弱陽性、DOG1 免疫染色陰性或いは弱

陽性、そして咽頭や腹膜、結腸など通常 GIST が発

生しない部位が特徴的であった。則ち、診断不一

致の要因としては、KIT の免疫染色の判断（陽性基

準や染色方法）の相違、DOG-1 染色や KIT・
PDGFRA 遺伝子変異検索がなされていないことが

主原因と推測された。 
中央病理診断レポート返却後に、元病院での診

療変化を追跡した。中央病理診断で非 GIST と診断
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され、その時点でアジュバント治療を行っていた

10 症例中 4 例（40％）はその後も治療を継続して

いた。GIST 診療ガイドラインでアジュバント治療

が推奨されない PDGFRA（D842V）変異を持った

8 症例中 3 例（約 40％）でも治療は継続されてい

た（資料 表 6）。wild-type GIST（KIT・PDGFRA
遺伝子変異がない GIST）と中央病理診断された症

例では治療変更は認めなかった（wild-type GIST に

対しては、専門家はアジュバント治療を勧めてい

ないが、ガイドラインにはその記載は無い）。 
 
Ⅱ．専門施設情報公開による影響の検証 
希少がん対策 WG では、がん種ごとにその集約

化をはじめとする医療提供体制の諸問題を検討す

ることが定められており、これまで、四肢軟部肉

腫および眼腫瘍についての各 WG で検討がなされ

てきた。両がん種 WG とも専門施設の情報公開を

行うことが自然な集約化を促進する一つの方法と

考え、一定の基準を決めて専門施設を募集したう

えで国立がん研究センターのホームページ上で公

開がなされた。今回はその効果を検証するために、

四肢軟部肉腫および眼腫瘍専門施設の情報公開後、

その参加施設に対してアンケート調査を行い、施

設側の意見を収集した。結果、情報公開そのもの

については好印象でとらえられているものの、実

際に影響があった、話題に上がったと回答した施

設は少数に過ぎなかった。更に、院内がん登録全

国集計データからは、専門施設の情報公開後、専

門施設への患者受療割合は、四肢軟部肉腫ではわ

ずかな増加がみられ、眼腫瘍においては不変であ

った（それぞれ資料 表 7、表 8）。則ち、情報公

開が集約化を促進する効果は存在する可能性はあ

るが、その大きさは非常に限定的であった。 
 
Ｄ．考察 
本研究では、わが国の臨床現場における１．希

少がん病理診断の正確性と２．病理診断の変更に

伴う治療方針への影響を、希少がんの重要なカテ

ゴリである骨軟部腫瘍を中心に解析した。具体的

には、①．がん専門病院で骨軟部腫瘍に高い専門

性を持つ国立がん研究センター中央病院と九州大

学病院を紹介受診した骨軟部腫瘍症例をレジスト

リし、前医の病理診断を再検討できる症例を抽出、

解析対象とした持ち込み標本を用いた「肉腫治療

紹介症例の病理診断見直し研究」と、②．九州大

学形態機能病理の関連病院で診断された良性悪性

全ての軟部腫瘍あるいは軟部腫瘍との鑑別を必要

とする全ての症例を対象とした「軟部腫瘍の病理

診断全例見直し研究」、並びに、③．高リスク GIST
の前向きレジストリ研究である STAR ReGISTry
研究で中央病理診断を行い、GIST の専門病理診断

医と一般病理診断医の病理診断一致状況を解析、

不一致の場合の臨床影響度を評価した。①は様々

の幅広い病院からのコンサルテーションやセカン

ドオピニオン等の趣旨で紹介された症例も含むが、

一方で、診療で問題があった特殊な症例が集まる

可能性があり、②は良性・悪性軟部腫瘍の一般病

院での病理診断実体を反映するが、病理コンサル

テーションシステムが暗黙裡に出来上がっており、

教育体系も同じ系列の大学病院・一般病院間の診

断精度解析である。一方、③は GIST と言う比較的

病理診断基準の明確な疾患を対象としており、参

加施設は GIST の診療意識の高い病院のみが参加

している。国立がん研究センター中央病院は、骨

軟部腫瘍患者数からみると本邦でも最も規模は大

きく、全国の連携や関連のない病院から患者が紹

介されるがんの旗艦病院であり、一方、九州大学

病院は、九州・中国地方に根差す地域の中核基幹

病院であり、病理診断に関しては医局を中心とし

た診療が展開されている。この二つの病院をモデ

ルに設定し、本邦の軟部腫瘍病理診断の現況を解

析、病理診断が診療に及ぼす影響を推察した。 
 

「持ち込み標本見直し研究」では、国立がん研究セ

ンター中央病院では、628例中225例（35.8％）で

病理診断に何らかの変更が行われ、変更の内訳は不

一致153例（24.3％）、特定52例（8.3％）、脱特定

20例（3.2％）であった。九州大学病院では、52例
が解析対象症例で、診断一致は23例（44.2%）、脱

特定は3例（5.7%）、特定は18例（34.6%）、不一

致は8例（15.3%）であった（それぞれ資料 表1、
表3）。診療への影響度は、病理診断に変更があっ

たものの治療方針に影響がなかったものを軽微な

変更とみなし、実際に治療方針に影響を及ぼした変

更を重大な変更とみなすと、中央病院では、軽微な

変更は21.3％で、重大な変更は14.5％であった（資

料 表2）。一方、九州大学病院では、治療への影

響は、診断が一致しなかった症例のうち、治療変

更があったと考えられるものが46.1%で、その影響

が特に大きい治療変更は30.7%であった。 
両病院の今回の病理診断不一致率（中央病院：

24.3％、九州大学病院15.3%）は、欧州からの既報

（重大な不一致9％～19％；Lurkin et al. 2010 
(19%), Ray-Coquard et al. 2012 (9%), Thway et al. 
2014 (16%) ）に比べて、不一致率がやや高いよう

に見える。ただ、本研究「肉腫治療紹介症例の病理

診断見直し研究」の病理診断の不一致に関しては、

診療上課題のあった症例が集積している可能性が

あること、欧州からの既報では亜型違いをminor 
discrepancy（軽微な不一致）として別部類してい

るのに対し、本研究においては、病理学的なminor 
discrepancyというカテゴリを採用せず、亜型違い

もすべて病理学的「不一致」と分類したことが関係

すると思われる（理由は、亜型違いでも臨床上の治

療方針変更がありうるため）。重大な不一致率は、

両施設とも15％前後であった。また、九州大学病院
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で行った「軟部腫瘍の病理診断全例見直し研究」で

は、「コンサルト症例」での不一致率は17.9％で、

「非コンサルト症例」の不一致率は5.7％、全体の

不一致率は6.6％であった（資料 表4）。従って、

本邦の2病院での病理診断見直しにおける不一致率

は、欧米（Lurkin et al. 2020, Ray-Coquard et al. 
2012, Thway et al. 2014）の結果に概ね類似してい

ると考える。 
 九州大学病院の「軟部腫瘍の病理診断全例見直し

研究」では、「非コンサルト症例」の不一致率が

「コンサルト症例」の不一致率よりかなり低く、

同様に患者影響度が大きな治療変更に関しても、

「非コンサルト症例」は約3%、「コンサルト症例」

は20-30%であった。この結果は、一般病院で十分

な知識と能力を備えた「病理診断専門医」が適切

に診断を行えば、本来はコンサルテーションの対

象で、コンサルテーションせず診断すれば、後に

「骨軟部腫瘍専門病理診断医」の診断で病理診断変

更となりえ、結果として治療変更に至る可能性が

ある症例を効率よく確実に抽出出来うることを示

唆している。 
一方、GIST では、中央病理診断と一般病院での

病理診断の不一致率は約 4％で（診療影響度大）、

それに加えリスクの相違（診療影響度は比較的軽

微）が 18％で見られた。病理診断病名の不一致の

要因としては、KIT 免疫染色の判断（陽性基準や染

色方法）の相違、DOG-1 染色や KIT・PDGFRA 遺

伝子変異検索がなされていないことが主原因と推

測された。特に、KIT 染色が陰性ないし弱陽性の腫

瘍に対し、適正に DOG-1 染色や KIT・PDGFRA 遺

伝子変異検索がなされれば、多くの診療影響度が

大きい不一致は解消されると考えられる。これら

の検査の多くは、GIST の病理診断では既に保険承

認されている。 
以上、軟部腫瘍とGISTの研究から、病理診断の

変更に伴う臨床的影響は、診断の変更のあった場合

の約半数の症例に外科的治療ないし内科的治療方

針の変更が必要で、病理の診断変更は、臨床的に大

きな影響～インパクトがあることが示された。特に、

個別化治療が確立している肉腫～横紋筋肉腫、骨腫

瘍ではユーイング肉腫、骨肉腫、KIT陰性GIST～で

は、病理診断に基づきその腫瘍特異的な集学的治療

が存在し、それを行わないことは患者の予後やQOL
を変え、無効で毒性の高い抗がん剤治療と言う不適

切な医療は、逆に“害”を与える可能性がある。従っ

て、個別化治療が確立している疾患領域では、中央

病理診断、或いは、適正に病理コンサルテーション

を利用することで、精度の高い病理診断を提供する

ことが臨床的に重要で、無効な治療が避けられ医療

経済的にも効率的と考える。 
 

希少がんに於いて特殊補助診断検査を含め中央

病理診断又は病理コンサルテーションすることで、

適正な病理診断を提供できるようになるとしても、

中央病理診断又は病理コンサルテーションを行う

には、幾つかの課題が想定される。具体的には、

①．必要な中央病理診断又は病理コンサルテーシ

ョン数を処理できる専門病理診断医を確保し組織

できるか、②．集められた専門の病理診断医が、

全て同じ基準で診断できるか、③．中央病理診断

又は病理コンサルテーションに必要な費用は誰が

どうカバーするか、④．追加で中央病理診断又は

病理コンサルテーションをすることで診断や医療

提供が遅れたり、医療費用の増加を招かないか、

⑤．中央病理診断又は病理コンサルテーションを

提供した時、本当にその結果に基づき一般病院での

希少がん診療が変わるか、と言った課題がある。本

研究で取り上げた骨軟部腫瘍の病理診断に関して

は、わが国では骨軟部腫瘍を専門とする「骨軟部腫

瘍専門病理診断医」は少なく、コンサルタントへの

負担が過大になると推定される。具体的には、骨軟

部肉腫全例の中央病理診断或いは病理コンサルテ

ーションをするとなると；骨軟部肉腫の発生が大凡

年間4000-5000例と推測されている。一方、「骨軟

部腫瘍専門病理診断医」は国内に10-15名と推定さ

れる。従って「骨軟部腫瘍専門病理診断医」は、勤

務先病院での日常診療に加え、一人当たり年間

300-400症例ほどの難易度の高い追加病理診断を求

められる事になり、かなりの負担増になる。病理診

断の標準化に関しては、希少がんを専門とする病理

診断医の判断基準を一定にするエキスパートパネ

ル、所謂、「目合わせ」は、既に本邦でも厚生労

働省の委託事業として日本病理学会を中心に、骨

軟部腫瘍等一部の領域で行われている。今後、エキ

スパートパネル（「目合わせ」の会）等を通して、

必要な数の「骨軟部腫瘍専門病理診断医」の育成も

重要な課題である。③に関して、病理コンサルテー

ションは、従来概ね無償で行われ、診断料も付かず、

最近多くの疾患で病理診断に必要とされる遺伝子

検査などが増加しているがこれら特殊補助診断法

（遺伝子解析および専門的免疫染色）に関しては、

試薬代も検査代もコンサルタント病理診断医の出

費となっている。則ち、現行の病理コンサルテーシ

ョンは、運営的に持続可能な制度の上には成り立っ

ていないことも問題である。 
特殊補助診断検査にかかる費用に関しては、両

病院からの報告にあるように、試薬を効率的に運

用し、十分に管理された状況下で精度高い補助診

断法を施行する観点（検査の質の担保と費用対効

果の維持）から、骨軟部腫瘍の特殊補助診断法（遺

伝子解析および専門的免疫染色）に関しては拠点

を造り、或いは、指定し、一括して行う方が望ま

しいと考える。 
治療を必要とする患者や医療費用の増減に関し

ては、高額な個別化治療が確立している腫瘍に限っ

て考えると、患者数の増加等に伴う医療費の増加の
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可能性は低く、寧ろ不適切で不要な治療を避けるこ

とで医療経済的に効率的と推測できる。例えば、中

央病理診断を行った場合を、個別化治療が確立した

GISTを中心に考えると、フランスの骨軟部肉腫全

例登録データの報告（Perrier L et al. PLoS One. 
13:e0193330, 2018）では、GISTの中央病理診断を

することで、適正なGIST症例に必要な治療が提供

できるだけでなく、治療（高額な分子標的治療薬を

使う治療）が必要なGIST患者数は減少することが

示唆されている。則ち、中央病理診断又は病理コン

サルテーションを適正な疾患の診断に持ち込むこ

とで、医療費用を削減できる可能性がある。 
一方、中央病理診断結果が、一般病院での診療動

向を変えるかと言う問題に関しては、GISTの調査

の結果からは、40％は引き続き従来通りの自らの

病院の病理診断に基づく医療が継続されているこ

とから、中央病理診断又は病理コンサルテーショ

ンを導入し希少がんの病理診断の精度を上げたと

しても、中央病理診断又は病理コンサルテーショ

ンの結果が診療に反映される仕組み（ナッジ）が

必要と考える。 
 以上を踏まえ、希少がんの代表的疾患である軟

部腫瘍・GISTで、病理診断の質を担保し、臨床的

に適切な医療を提供するためには、ⅰ．骨軟部腫

瘍専門の病理診断専門医（「骨軟部腫瘍専門病理診

断医」）の数の確保と質の向上が必要であり、「骨

軟部腫瘍専門病理診断医」のもとに、必要な症例が

速やかに集約され病理診断されるシステムが必要

であること、ⅱ．このコンサルテーションシステ

ム、或いは、中央病理診断システムは、一般病院

の病理診断専門医にとって、敷居が低くアクセス

が良いこと、ⅲ．このシステムを運用するに当た

り個々の希少がん診断に必要な特殊補助診断法

（遺伝子解析および専門的免疫染色）は、精度と

品質が管理された拠点（希少がん拠点又は精度管

理された検査会社）で集約され速やかに行われる

こと、ⅳ．病理診断にその専門領域の病理診断医

と一般の病理診断医の間で齟齬が生じる可能性が

ある症例を、一般の病理診断医が的確に判別でき

るための教育システムが求められること、ⅴ．こ

れらを過度に特定の施設ないし個人に負担をかけ

ることなく運営するための財政的に持続可能な制

度設計（経費補填や保険適用）が望まれる。 
全ての希少がんで、中央病理診断又は病理コン

サルテーションをする必要性は必ずしも絶対に必

要ではない（資料 図1）。病理診断に基づく治療

が予後に大きな影響を与える個別化治療が確立し

ている領域で、中央病理診断又は病理コンサルテー

ションによる正確な病理診断が求められる。中央

病理診断か、病理コンサルテーションか、に関し

ては、特殊補助診断法（遺伝子解析および専門的

免疫染色）を必要とするかどうかと、一般の病理

診断専門医のその腫瘍に対するナレッジや認知度、

経験も関係する。一般の病理診断専門医の認知度

やナレッジが比較的高い腫瘍では、病理診断医は、

診断に迷えば病理コンサルテーションを活用する

と考えられる。例えば、確定診断に特殊検査が必

要とされない場合は、一般病院で診断を進め、確

定診断に迷う症例は病理コンサルテーションを活

用可能とすることで十分であろう。特殊補助診断

法を要する場合は、特殊補助診断拠点（検査会社

或いはその疾患を専門とする希少がん拠点）に検

査を依頼し、最終診断は一般の病理診断専門医が

診断を下すことが適切であろう。一般の病理診断

専門医の認知度やナレッジが高くない腫瘍に関し

ては、確定診断に特殊検査を必要としない場合は、

病理コンサルテーションに診断を依頼するするこ

とが望ましい。確定診断に特殊検査を必要とする

場合は、拠点で特殊検査をして、そのまま中央病

理検査を受けることが合理的と考える。この前提

として、個別化治療が確立している各希少がんに関

して、一般の病理診断専門医の認知度やナレッジ

を、上記ⅳに掲げた教育システム等を通して経時

的に高め、フォロー・モニタリングしておく必要

がある。孰れにしても、確定診断には必要ではあ

るが、一般病院で困難な専門的免疫染色・遺伝子

解析（特殊補助診断法）は、希少がんの拠点（又

は、品質保証のある検査会社）で品質管理して行

うことが望ましい。 
 

情報公開による患者受療への影響の検証に関し

て；四肢軟部肉腫の専門施設 53 施設の情報公開は

2017 年 12 月に、眼腫瘍の専門施設 60 施設は 2018
年 9 月に情報公開がなされた。このそれぞれの疾

患の専門施設の情報公開により、専門施設への患

者の集約化が進んだのかどうかの検証を行った。

四肢軟部肉腫と眼腫瘍の専門施設カバー率の対比

からは、四肢軟部肉腫においてはカバー率の若干

の上昇傾向が観察されたが、その上昇幅は大きく

なく、年度変化で解析すると必ずしも有意な上昇

とは言えず、情報公開の影響は存在したとしても

非常に僅かであると考えられた。また、四肢軟部

肉腫の専門施設の現場の実感としても、診療に変

化を感じたとの意見は無かった。眼腫瘍について

は、大きな変化は見られていない。これは情報公

開が 2018 年 9 月であり、影響がデータに反映され

ていない可能性がある。同時に、眼腫瘍は、肉腫

よりも数が少なく、情報公開の影響が少ない可能

性もある。孰れにしても、専門施設の情報公開に

よる四肢軟部肉腫患者や眼腫瘍患者の専門施設へ

の集約化の流れは、認められるとは言えず、集約

化に向けて何らかの情報公開の方法等の改善策や

別の集約化の試みが必要と考えられた。 
 
Ｅ．結論 
本研究の目的である希少がん病理診断の正確性
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に関して、軟部腫瘍（GIST を含む）を対象に、国

立がん研究センター中央病院と九州大学病院への

「肉腫治療紹介症例の病理診断見直し研究」と九

州大学形態機能病理の関連病院の「軟部腫瘍の病

理診断全例見直し研究」、更には GIST の前向き登

録研究の中央病理診断のデータを解析することで

評価した。何れの解析でも、症例収集方法や対象、

解析方法・判断基準が欧米とはやや異なり、欧米

の既報報告と単純には比較できないが、概ね、「骨

軟部腫瘍専門病理診断医」と一般病理診断医との

診断不一致は、Minor なものも含めて 35～4%で、

重大な不一致割合は 15%程度で、欧米の報告とほ

ぼ同程度と勘案された。 
病理診断の相違による臨床的インパクトに関し

ては、軟部腫瘍の病理診断の変更に伴い半数の症

例が、外科的治療ないし内科的治療方針の変更が

必要であった。特に、個別化治療が確立している

肉腫では、患者の予後や QOL を変える可能性が高

い。この様な症例に対しては、中央病理診断或い

は適正に病理コンサルテーションを利用し、精度

高い病理診断を提供することは、喫緊で非常に重

要なことと考える。また、病理診断特定の為に必

要ではあるが稀にしか使わない特殊補助診断法

（遺伝子解析および専門的免疫染色）は、医療経

済的にも、精度管理上も特定の施設で行うことが

望ましい。 
希少がん医療・支援のあり方に関する検討会報告

書で示唆された、専門施設の情報公開による「必要

な集約化」を推進することに関しては、骨・軟部腫

瘍を例に取るなら、現状での希少がん対策ワーキン

ググループによる専門施設の公表とその情報公開

では、必ずしも「必要な集約化」が起こっていると

は言えなかった。集約化に向けて何らかの新しい取

り組みが必要と考えられた。 
 

取り纏めと提言 
 
Ⅰ．希少がんの診療体制について： 
比較的頻度の高い食道癌、大腸癌や膵癌では、

高難度の外科手術は、high volume center の方が

low volume center に比べて手術関連の合併症や死

亡割合は少なく、短期的にも長期的にも予後は良

好で、医療経済的にも優れている事が数多く報告

されている（Birkmeyer JD, et al.: N Engl J Med, 
346: 1128-1137, 2002; Smith ER, et al.: 
Neurosurgery, 54: 553-565, 2004; Finks JF, et al.: 
N Engl J Med, 364: 2128-2137, 2011.）。希少がん

に関しても肉腫や脳腫瘍等の手術に於いてその傾

向が認められ、high volume center の方が low 
volume centerに比し手術術後の予後が良いことが

示されている（Curry WT, et al.: J Neurosurg, 102: 
977-986, 2005; Blay JY, Ann Oncol. 
2017;28:2852-2859.; Blay JY, et al. Ann Oncol. 
2019; 30:1143-1153）。High volume center では、

希少がんでもその疾患を専門とする集学的治療チ

ームがにあたり、エビデンスに基づいた診療ガイ

ドラインに沿った診断や治療を行い、治療成績が

良いことが報告されている。病理診断に関しては

主に肉腫の診断に関してイギリス・フランスを中

心とした欧州からの報告で、肉腫専門病理診断医

と一般病理診断医の軟部腫瘍の病理診断に関して、

major discordance（主診断病名の変更）が 9％～

36％、minor discordance（Grade や亜型違い）が

12％～36％程度存在することが報告されてきた

（Ray-Coquard I. et al. Ann Oncol. 
2012;23:2442-9; Thway K, et al. Sarcoma. 
2014;2014:686902; Perrier L, et al. PLoS One. 
2018;13:e0193330.）。 
これらを踏まえ、希少がんの病理診断と診療に

関して、欧州では国の機関が中心となって集約化

或いはネットワーク化を進めつつある。本研究の 2
年目に行った欧州視察から、英国では NICE のガイ

ダンス（NICE Improving Outcomes for People with 
Sarcoma）に基づき一定の症例数（軟部肉腫 100
例/年以上、骨の肉腫 50 例/年以上）等の基準を満

たす病院を骨・軟部腫瘍の専門施設とし、例えば、

軟部肉腫の診療は 10 施設に集約化を計っている。

フランスでは INCa（French National Institute of 
Cancer）の支援の下に、軟部肉腫・GIST・デスモ

イドは、NetSARC と呼ばれる 26 センターから構

成される診療ネットワークが、骨腫瘍は ResOs と

呼ばれる 14センターから成る診療ネットワークが

構成されて診療にあたっている。骨軟部肉腫・

GIST・デスモイドの病理診断は、22 の病理診断セ

ンター（3つの coordinating centerと 19の referring 
center）から構成される病理診断ネットワークで中

央病理診断も含め行われている。また、遺伝子解

析等の特殊検査はフランス国内で指定された機関

に集約し、品質管理された体制で行っている。こ

の様な集約化は 15種類ほどの他の希少がん種にも

拡大され、国の機関が主導で病理診断や遺伝子検

査を含め希少がん診療のネットワーク集約化を図

っている。一方、本邦の現状は、希少がん対策 WG
四肢体幹軟部肉腫分科会が、手上げ方式で一定の

基準を満たす全国 60 施設を「四肢体幹軟部肉腫専

門施設」として 2017 年に公表した（2018 年に更

新）。これを単純に人口当たりで計算し比較すると、

軟部肉腫の診療に関して、英国は日本の約 2.5 倍、

フランスは 1.2 倍集約化されている、と云うことに

なる。しかし、実際の日本の軟部肉腫の診療現状

を見ると、この 60 の施設のみに集約化されている

訳では無く、がん診療拠点病院での軟部肉腫治療

開始件数を見ても施設全体の約 3/4 が年間 10 症例

未満の症例しか診療しておらず、我が国ではきわ

めて多くの医療機関が、少数例の骨軟部腫瘍を診

療し、病理診断も行っている。他の希少がんに関

しても概ね状況は同じである。 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22331640
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これに対して、本研究では、専門施設の情報公

開により四肢軟部肉腫および眼腫瘍で集約化が進

むか観察したが、眼腫瘍に関しては公開からの時

間が短いため十分な評価はできなかった。四肢軟

部肉腫に関しては、60 の専門施設を受診した患者

数の増加は、その他の施設の増加よりやや多い傾

向にはあったが、有意な上昇とは言えなかった。

これら希少がんで必要な集約化を図るには、情報

公開の方法等の改善や希少がん患者が病院を受診

する前後に適切な受診先を探す際に気軽に相談で

きる地域に準拠した希少がん相談支援センターの

様な拠点を造り、がん拠点病院の相談支援センタ

ーに来た希少がんの相談を、希少がんの相談支援

拠点（地域の希少がん相談支援センター）に繋ぎ

適切な受診先を紹介する等の制度設計の改良の必

要があろう（言い換えると、「希少がんの情報提

供・相談支援ネットワーク」の形成が必要と考え

る）。 
尚、希少がん診療の集約化に関しては、診療の

質と成績の向上、治療成績や予後の改善、開発研

究の促進に代表される正の面もあるが、患者の医

療機関へのアクセスが悪くなること、特定の専門

施設に集約化が進むと、各希少がん専門病院の予

期せぬワークロードの増加や、逆にその他の一般

病院や教育機関での教育の機会の喪失等負の側面

もある。本報告書は、希少がん病理診断の在り方

に関する調査研究とそれに基づく検討を旨とし、

本件はここでは本件は割愛する。 
 
Ⅱ．希少がんの病理診断について： 
 本厚生労働科学研究費による研究報告書にある

ように、二つの代表的がん拠点病院を中心とした

解析（両病院とも、「肉腫治療紹介症例の病理診断

見直し研究」での病理診断の相違に伴う患者影響

度大の治療変更は約 15％）では、本邦の骨軟部腫

瘍の病理診断は、専門病理診断医と一般病理診断

医の間の診断の一致不一致から見ると 2000 年代

のイギリスやフランスと同じ状況にあると考えら

れる。病理診断変更の臨床的影響が大きいと考え

られる症例が、変更症例の半数に見られ、特に、

個別治療の存在する小児肉腫（横紋筋肉腫、骨肉

腫、ユーイング肉腫）や、診断が悪性⇔良性の入

れ替わり、肉腫と診断されたものが骨軟部腫瘍以

外の悪性疾患に変更されると（欧州からの報告の

major discordance にあたる）、患者の QOL や予後

に深刻な影響を与え、大きな問題となる。これま

で本邦では、希少がんに限らず病理診断に一般の

病理診断医が課題を抱えた場合、日本病理学会や

国立がん研究センターが斡旋する病理コンサルテ

ーション（最近まで、概ね、無償のコンサルテー

ション）や、病理医どうしの個人的な繋がりに基

づく「自発的な」病理コンサルテーションを活用

し、専門医のアドバイスを受けることを推奨して

きた。只、これらの病理コンサルテーションの適

正利用と持続可能性に関しては本研究でも指摘さ

れている通り、問題を抱えている。 
 
Ⅲ．希少がんの病理診断の方向性： 
 病理診断は、本来臨床診断や臨床所見と無縁で

はなく、また、肉腫のように治療に先立ち生検で

病理診断を行い、その後に外科治療を含め治療方

針を決める腫瘍も少なくない。腫瘍生検は、経験

の多い医療者が、病理診断や分子診断に理想的な

場所を選び、適切な量を採取、望ましい状態（凍

結、生、固定法等）で病理診断医や遺伝子診断等

の臨床検査担当者に渡して初めて適正な診断が可

能である。その意味では、これらに精通している

専門病院に希少がん患者を集約し、診断すること

が理想的ではある。しかし、上述のように本邦の

現状はそれとはかけ離れており、また、受診の最

初～病理診断をつける前に希少がんである診断を

し、集約化することは、必ずしも現実的ではない。

従って、ここでは本邦の希少がん病理診断の現状

の状況を踏まえ、近未来的に実現可能な方向性を

考察する。一般病院で希少がんの臨床診断と病理

診断を適正に行うシステムを構築することは、一

般の臨床医、病理医共に稀にしか経験しない希少

がんでは特に重要である。 
  
1．集約化すべき疾患領域（資料 図 1） 

本研究から、希少がんに於いて病理診断の集約

化が是非必要と考えられる疾患は、小児・AYA 世

代の肉腫等病理診断に基づきその腫瘍特異的な集

学的治療が存在し、それを行わないと予後や QOL
が変わる腫瘍（特異的集学的治療を必要とするが

んを亜型等に含む腫瘍）が挙げられる。また、脳

腫瘍の様に診断や治療に遺伝子検査等特殊補助診

断法が必要で、それに基づく判断が病理診断や治

療選択に必要な腫瘍も挙げられる。後者に関連し

て、最新の WHO 分類では、腫瘍の定義そのものが

病理組織像に加え分子遺伝学的解析結果に基づき

細分化され診断されるものが多くなっている。則

ち、病理診断には以前よりも精密で高度な知識を

要するようになり、病理診断医は、より多くの経

験と精緻な分子生物学的知識を持つことが必要と

される。同時に喫緊で病理診断の集約化を進める

にあたっては、集約化を進める体制素地があるか、

組織化が可能か、も考慮すべきである。例えば、

小児腫瘍に関しては、JCCG（日本小児がん研

究グループ）と言う病理診断の集約化を進める

際に利用可能な体制がある。また、骨腫瘍は、比

較的カテゴリが明確で、臨床診断後特定の病院に

患者が集まり集約化が可能で、中央病理診断や全

例病理コンサルテーションしても、患者数も限定

的で専門の病理診断医への負荷は少ない。 
希少がんの診断に必要な遺伝子検査等特殊補助
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診断法は、上記総合研究報告書に記載した通り精

度管理や費用対効果の面から、希少がん拠点ない

し精度管理された検査会社に集約すべきであろう。

二施設の「肉腫治療紹介症例の病理診断見直し研

究」からは、病理診断に大きな問題があった症例

は、本来その腫瘍の専門病理診断医にコンサルテ

ーションをすることが望ましいにもかかわらず病

理コンサルテーションされた形跡が無かったこと、

九州大学形態機能病理学教室の関連病院の「軟部

腫瘍の病理診断全例見直し研究」では、教育シス

テムが十分機能しており、容易に利用可能な病理

コンサルテーション先が確保されていれば、一般

病院の病理診断専門医は適正に病理コンサルテー

ションを利用すべき症例を選別できることが示唆

している。従って、特殊補助診断法が病理診断の

確定に要する腫瘍でも、一般病理診断医の認知度

とナレッジが高い腫瘍に関しては、特殊補助診断

法だけ外注し最終診断は一般の病理診断専門医が

行うことで、疾患専門の病理診断専門医に過度の

負担をかけず適正に行えるであろうと推量する

（但し、診断困難例は病理コンサルテーションが

利用可能とする）。一般病理診断医の認知度とナレ

ッジが高い腫瘍に関しては、特殊検査を要しない

場合も、上記の理由から、必要な場合はその腫瘍

を専門とする病理診断医にコンサルテーションで

きるのであれば、一般の病理診断専門医が行うこ

とで大きな問題は生じないと考える。一般の病理

診断専門医の認知度或いはナレッジが必ずしも高

くない腫瘍は、卒後教育（希少がん診断のための

病理医育成事業）でできるだけなくすべきと考え

る。しかし、現実は一人の病理医が全ての希少が

んを十分に認知するには情報量が多い。従って、

一般の病理診断専門医が殆ど診ることのなく認知

度が非常に低い希少がんで、腫瘍特異的な集学的

治療が存在するものは中央病理診断か、ある程度

“強制的な”病理コンサルテーションで全例その希

少がんを専門とする病理診断医が病理診断するこ

とが望ましい（但し、一般病院で false negative を

取りこぼす可能性は高い）。少なくとも特殊補助診

断法が確定診断に必要となるこの様な希少がんに

関しては、全例、中央病理診断か“強制的な”病理コ

ンサルテーションを受けることを勧める。尚、集

約化すべき希少がんに関しては、腫瘍特異的治療

が重要であるが、腫瘍特異的治療が存在する一つ

一つの組織亜型を集約するのでは無く、例えば「小

児腫瘍」の様に、広いカテゴリでそれを含む腫瘍

群を一括して集約化することが望ましい。何故な

ら、そもそもが腫瘍特異的治療が存在する組織亜

型が適正に診断されていないからである。 
 
2．集約化の程度と方法 
病理診断の集約化の方法は、患者が自主的に専

門施設へ集約することを除けば、一般病院の病理

診断専門医が診断に課題感を感じ、自主的に相談

する病理コンサルテーションと、強制的に病理組

織を特定の拠点に集め診断する中央病理診断が考

えられる。前者は一般病理診断医の認知度とナレ

ッジにコンサルテーションが依存し、後者はそれ

らへの依存度は低いが専門領域の病理診断医によ

り多くの追加負担（労力と費用）と責任が掛かる。

本研究の「肉腫治療紹介症例の病理診断見直し研

究」で、骨軟部肉腫に関しては、本来専門医にコ

ンサルテーションした方が良い症例にも拘わらず

コンサルテーションされず、最終的に「骨軟部腫

瘍専門病理診断医」の診直しで大きな診療方針の

変更があった症例がかなりの確率で見られた。従

って、病理コンサルテーションに関しては、日本

病理学会が取り組んでいる希少がん診断のための

病理医育成事業等で、一般の病理診断医の認知度

とナレッジが高い腫瘍で行うことが現実的と考え

る。一方、中央病理診断は、ある程度組織立って

検体（と臨床情報）を収集でき、中央病理診断を

する病理診断医に過度の負担を強いない分野（症

例数が限定される、小児腫瘍、骨腫瘍など）から

開始し、順に稀ではあるが特異的な集学的治療が

存在するその他の希少がんへ展開することが望ま

しい。 
 
3．提言する集約化の前提 
 上記集約化の前提として、①．日本病理学会が

取り組んでいる希少がん診断のための病理医育成

事業等で、一般病理診断医の希少がんに対する認

知度とナレッジが十分に上がること、②．腫瘍毎

の専門家ラウンド（エキスパートパネル或いは目

合わせの会）を定期的に開き、専門の病理医間の

診断食い違いを最小限にし、最新の情報を共有す

ること、③．腫瘍の病理診断は迅速を要する場合

もしばしばであり、迅速に中央病理診断又は病理

コンサルテーション結果を返すことのできるシス

テムを構築すること、④．中央病理診断・病理コ

ンサルテーション共に責任ある診断が求められ、

追加で必要な検査費用に対する補填も必要で、こ

れら二次的診断に掛かる費用の補填が必要である。 
 いずれにしても、特定の領域から始め、費用対

効果や実施可能性、運用状況、臨床的アウトカム

の改善状況をモニターし、その他の希少がんの病

理診断に広げることが望ましい。 
 
Ⅲ．まとめ 
本邦の希少がん診療の現状は、病理診断も含めて

極めて多くの医療機関が、それぞれごく少数の希

少がん患者の診療にあたっており、必要な集約化

がなされていない。本来、希少がん診療において

は、診療の質の向上、治療成績や予後の改善等適

正な医療提供のために集約化が求められる。これ

に対し必要な集約化を進めるため、四肢軟部肉腫
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および眼腫瘍の専門施設とその要件が公開された。

しかし、現状の専門施設の情報公開では、希少が

ん患者の自然な集約化はごく軽微で、情報の周知

方法や希少がん患者の相談支援体制を踏まえた体

制強化が求められる。 
 本邦の希少がん病理診断の現状も軟部肉腫を中

心として検討した本研究からは、骨軟部腫瘍を専

門とする病理診断医は欧米に比べ少なく、一般の

病理診断医と専門の病理診断医との間の病理診断

不一致率は、臨床で診療に影響があるものだけを

見ても約 15％存在し、今世紀初頭の欧州からの報

告と同程度であった。この状況を踏まえイギリス

とフランスは、それぞれの国の機関が主導して、

前者は少数の希少がん診療拠点を定め患者を集約

化し、後者は専門施設を Hub-and-Spoke でネット

ワーク化し、希少がん患者に質の高い適正な医療

を届け、同時に医療開発にも取り組んでいる。本

研究では、本邦の現状も鑑み、喫緊で病理診断を

集約化し中央病理診断或いは病理コンサルテーシ

ョンが必要と考えられる疾患として、小児腫瘍、

骨腫瘍、脳腫瘍等など特殊補助診断法を病理診断

に要し、予後や QOL に大きく影響する腫瘍特異的

な集学的治療がある希少がんを挙げる。更に、希

少がんの病理診断には必要ではあるが稀にしか使

わない遺伝子解析や専門的免疫染色の様な特殊補

助診断法は、精度管理上も医療経済的にも、特定

の施設に集約化し行うことが望ましい。 
 
Ｆ．健康危険情報 
  なし 
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（資料）資料名 表1.国立がん研究センター中央病院での持ち込み標本見直し 
 

計 一致 不一致 特定 脱特定

良性 14 14
中間群 9 9
悪性 436 314 78 36 10
複数カテ
ゴリー

7 2 5

小計 468 314 103 36 15

計 一致 不一致 特定 脱特定

良性 17 17
中間群 58 56 1 1
悪性 12 12
複数カテ
ゴリー

4 2 2

小計 91 56 32 1 2

計 一致 不一致 特定 脱特定

良性 27 25 1 1
中間群 3 3
悪性 9 9
複数カテ
ゴリー

3 3

小計 42 25 13 1 3

計 一致 不一致 特定 脱特定

良性 4 1 3
中間群 4 4
悪性 11 4 7
複数カテ
ゴリー

8 8

27 8 5 14
総計 609 403 153 38

専
門
医
診
断
の
診
断

他院診断：悪性腫瘍（468例）

他院診断：中間群腫瘍（91例）

他院診断：複数カテゴリー（26例

骨軟部腫瘍専門病理診断医の診断

他院診断：良性腫瘍（42例）
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（資料）資料名 表2．国立がん研究センター中央病院での病理診断変更による治療方針の変更 
 

治療方針の変更（n=225） 
変更なし 134 59.60% 
変更あり 91 40.40% 
・治療の予定が経過観察 32   
・経過観察の予定が治療 17   
・治療内容の変更 42   
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（資料）資料名 表3.九州大学病院での持ち込み標本見直し 
 
診断 一致 脱特定 特定 不一致 総計 
他院で良性 5 0 0 1 6 
 当教室で良性 5 0 0 0 5 
 当教室で中間群 0 0 0 0 0 
 当教室で悪性 0 0 0 1 1 
 当教室で分類不能 0 0 0 0 0 
他院で中間群 5 0 0 0 5 
 当教室で良性 0 0 0 0 0 
 当教室で中間群 5 0 0 0 5 
 当教室で悪性 0 0 0 0 0 
 当教室で分類不能 0 0 0 0 0 
他院で悪性 12 3 16 7 38 
 当教室で良性 0 0 0 1 1 
 当教室で中間群 0 0 0 3 2 
 当教室で悪性 12 1 16 2 29 
 当教室で分類不能 0 2 0 1 3 
他院で分類不能 1 0 2 0 3 
 当教室で良性 0 0 0 0 0 
 当教室で中間群 0 0 1 0 1 
 当教室で悪性 0 0 0 0 0 
 当教室で分類不能 1 0 1 0 2 
総計 23 3 18 8 52 
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（資料）資料名 表4.九州大学病院での関連病院全例見直し 
 

診断 一致 脱特定 特定 不一致 総計 一致 脱特定 特定 不一致 総計

他院で良性 654 31 7 41 733 7 0 2 6 15
　当教室で良性 654 29 7 0 690 7 0 2 0 9
　当教室で中間群 0 0 0 1 1 0 0 0 0 0
　当教室で悪性 0 0 0 1 1 0 0 0 2 2
　当教室で分類不能 0 2 0 0 2 0 0 0 1 1
他院で中間群 95 1 1 7 104 3 1 1 1 6
　当教室で良性 0 0 0 7 7 0 0 0 1 1
　当教室で中間群 95 0 1 0 96 3 0 1 0 4
　当教室で悪性 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
　当教室で分類不能 0 1 0 0 1 0 1 0 0 1
他院で悪性 59 5 0 2 66 15 0 15 3 33
　当教室で良性 0 0 0 0 0 0 0 0 2 2
　当教室で中間群 0 0 0 0 0 0 0 0 1 1
　当教室で悪性 59 4 0 2 65 15 0 15 0 30
　当教室で分類不能 0 1 0 0 1 0 0 0 0 0
他院で分類不能 10 0 2 1 13 6 0 14 4 24
　当教室で良性 0 0 1 1 2 0 0 4 2 6
　当教室で中間群 0 0 0 0 0 0 0 1 0 1
　当教室で悪性 0 0 1 0 1 0 0 4 2 6
　当教室で分類不能 10 0 0 0 10 6 0 5 0 11
総計 818 37 10 51 916 31 1 32 14 78

非コンサルト症例の診断変更 コンサルト症例の診断変更
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（資料）資料名 表5．GISTでの中央病理診断と一般病院の診断の一致 
（STAR ReGISTry研究付随研究から） 

 
 

Central Pathology Pts No. (N=534) %
non-GIST 19 3.60%
GIST 515 96.40%

High-risk 411 79.80%
Intermediate 64 12.40%
Low 25 4.90%
Very low 4 0.80%

Histology

Risk re-classification
of true GISTs

Risk classification in the central pathology (N=515)

 
詳細は文献 40 参照 
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（資料）資料名 表6．STAR ReGISTry研究での中央病理判定返却後の変化 
 

  
Non-GIST 

(N=19) 

PDFGRA 
exon18 D842V 

(N=17) 

Wild type 
(N=19) 

Initially no adjuvant therapy 5 3 4 

No. of patients received adjuvant 14 14 15 

   Unevaluable due to other reasons* 4 4 8 

No. of evaluable patients with adjuvant 10 8 7 

   Stopped by central pathology 6 (60%) 5 (63%) 0 (0%) 

   Continued after central pathology 4 (40%) 3 (38%) 7 (100%) 

詳細は文献 40 参照 
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（資料）資料名 表 7．四肢軟部肉腫の症例分布（2014～18 年継続集計施設における症例中で

の専門施設割合；2017 年末に初めての専門施設情報公開） 

  初回治療：   

 
施設種 

 
上肢 

 
下肢 

 
表在体幹 

うち 
IV 期 

 
合計値 

治療後 
初診 

該当 
施設数 

201
4 

全体 258 977 409 152 1644 503 692 
専門施設 146 562 205 97 913 255 60 
割合 56.6% 57.5% 50.1% 63.8% 55.5% 50.7%   

201
5 

全体 266 962 482 147 1710 548 692 
専門施設 150 606 208 80 964 290 60 
割合 56.4% 63.0% 43.2% 54.4% 56.4% 52.9%   

201
6 

全体 266 951 475 158 1692 520 693 
専門施設 158 589 231 91 978 271 60 
割合 59.4% 61.9% 48.6% 57.6% 57.8% 52.1%   

201
7 

全体 283 979 471 154 1733 592 693 
専門施設 158 621 218 91 997 283 60 
割合 55.8% 63.4% 46.3% 59.1% 57.5% 47.8%   

201
8 

全体 287 1087 602 121 1976 624 693 
専門施設 167 670 325 76 1162 317 60 
割合 58.2% 61.6% 54.0% 62.8% 58.8% 50.8%   
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（資料）資料名 表 8．眼腫瘍専門施設による分布（情報公開 2018 年 9 月） 
 
 

年度 施設種 網膜芽 
細胞腫 

眼内悪性 
黒色腫 

眼内 
リンパ腫 

角結膜 
リンパ腫 

角結膜 
扁平 
上皮癌 

角結膜 
悪性 
黒色腫 

眼窩 
リンパ腫 

涙 腺

癌 眼瞼癌 眼瞼 
以外計 合計 該当施

設数 

2014 
全施設 96 88 33 174 70 21 287 36 1696 805 2501 467 
専門 72 53 9 88 28 12 136 20 454 418 872 50 
割合 75.0% 60.2% 27.3% 50.6% 40.0% 57.1% 47.4% 55.6% 26.8% 51.9% 34.9%   

2015 
全施設 105 101 32 185 88 33 334 59 1688 937 2625 459 
専門 76 61 17 89 42 18 152 32 455 487 942 53 
割合 72.4% 60.4% 53.1% 48.1% 47.7% 54.5% 45.5% 54.2% 27.0% 52.0% 35.9%   

2016 
全施設 118 78 56 198 77 31 354 44 1995 956 2951 497 
専門 92 53 27 114 43 17 170 23 547 539 1086 52 
割合 78.0% 67.9% 48.2% 57.6% 55.8% 54.8% 48.0% 52.3% 27.4% 56.4% 36.8%   

2017 
全施設 128 102 68 184 94 35 397 63 1841 1071 2912 498 
専門 98 63 20 98 49 20 186 34 488 568 1056 52 
割合 76.6% 61.8% 29.4% 53.3% 52.1% 57.1% 46.9% 54.0% 26.5% 53.0% 36.3%   

2018 
全施設 125 90 76 256 91 28 424 61 1928 1151 3079 509 
専門 97 51 20 160 56 13 187 31 533 615 1148 53 
割合 77.6% 56.7% 26.3% 62.5% 61.5% 46.4% 44.1% 50.8% 27.6% 53.4% 37.3%   
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（資料）資料名 図1．中央病理診断と病理コンサルテーションの対象 
 

 
 




