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厚生労働科学研究費補助金（がん政策研究事業） 

 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 

 

G. 研究発表 
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厚生労働科学研究費補助金（がん政策研究事業） 

分担研究報告書 
 

希少がんの定義と集約化に関するがん臨床医の意見調査の研究 
 
研究分担者 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 
研究協力者 岩本桃子 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 研究員 
研究協力者 井上 泉 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 特任研究員 
 
研究要旨 

 希少がん対策を考える上では、まず、その定義を設定しなければならない。本分担研究におい

ては、臨床の専門家の意見調査を行ったうち、臨床腫瘍学会の協力のもと、がん薬物療法専門医

全員を対象としてインターネット調査を行ったのでその結果を報告する。定義については、ヨー

ロッパにおいて RARECAREの分類を用いてアンケートを行ったが、年間 10万人あたり、3 例〜

6.7 例程度が上限としての基準値となると考えられた。また、治療法が確立していないことが、

対策対象とする上で最も重要な要素として考えられていた。集約化については探索的な質問が中

心となったが、がん種によって集約化の必要性に関する賛成の頻度は異なっていた。集約化対象

の選定や方法についても今後検討をして行く必要がある。 

 

Ａ．研究目的 

 希少がんへの対策が望まれるなかで、まず、

希少がんとは何かを明確にしなければならな

い。がん対策推進基本計画には、小児がん、肉

腫、口腔がん、成人T細胞性白血病など、とい

った例示はあるものの、具体的に何を希少とす

るのかについては不明瞭なままである。「希少」

がんというからには、比較的頻度の低いものを

指しているのであろうが、どの程度頻度が低い

ことを想定しているのか、また、頻度が低いだ

けが条件として決められればよいのかも不明

である。本研究では、現場の医師の意識を明確

にして今後の希少がん対策における、希少がん

の定義についての基礎資料を提供することを

目的とする。 

 

Ｂ．研究方法 

 臨床腫瘍学会の協力を得て、平成27年1月現 

 

在有効な資格をもつがん薬物療法専門医全員

に対して、意見調査を行った。調査方法はURL

を配布してアクセスするインターネット調査

であり、送付は臨床腫瘍学会事務局を通して

配布、回答は無記名であり研究者は一切個人

情報に触れない形とした。調査項目には、全

がんの中で、頻度が何人に１人以下のものを

希少がんと考えるか、という質問と、実際に

欧州のRARECAREの中分類（Layer２）の中で、

院内がん登録２００８年〜２０１１年より推

定した罹患率で２０段階に層別化してそれぞ

れの広がりを保ったままランダムに抽出した

４７のがん種に対して、「希少がんに含まれ

ると思うか」を質問した。また、これらのが

んについては、過去３年間に診療経験がある

か、またさらに集約化をしたら患者予後が改

善すると思うかという質問をした。さらには、
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これらのうちどのがんを集約化ことが必要と

思うか、またその具体的方法についての意見

を聴取した。 

 

Ｃ．研究結果 

 がん薬物療法専門医９３１名中３００名よ

り最低１問の回答があり、すべての質問に回

答したのは２１９名であった。（回答率２

４％）。回答者の属性は、卒後２０年目以上

が約４５％であった。診療科については様々

な診療科の標榜が考えられたために自由記載

としたが、事後的に内科系、外科系を分類し

たところ、内科系が85％と大多数を占めた。 

 希少がんの基準については、１００人に一

人の回答が最多（７８名、２６％）であり、

１０００人に一人の回答が６１名（２０％）

であった。範囲にしては、１００名〜２００

名の回答がちょうど半数１５０名であった。

また、４７の個別のがんについては、９種類

のがんについて「希少がんである」との回答

割合が「希少がんとは思わない」を上回った。

また、５つのがんについては、「わからない」

が最多であった。希少であるとの回答割合が、

希少と思わない割合をうわまわったがんにつ

いては、頻度は、最大1.2例／10万人であった。

しかし、「希少がんか」に「はい」と回答し

た割合が劇的に減少して安定するのはだいた

い3例／10万人あたり３例程度であると、グラ

フからは読み取れた。（図） 

 特に対策の必要な希少がんを決める際に重

要となる要素については、診断困難、治療未

確立、特に希、予後不良、臨床試験困難、患

者の年齢が若いこと、を挙げて５段階の重要

度（１＝重要性が低い、５＝重要性が高い）

で評価を依頼したところ、最頻値は、「診断

困難」で３と５が同数、「患者の年齢が若い

こと」が３であった以外は、すべて５であっ

たが、平均にすると、「治療が未確立である

こと」が最高であった。 

 個別に例として挙げたがん種に関して、「３

年以内での診療経験があるか」という問いに

対しては、「ある」にチェックしたのが30％

を超えたのは、５がん種であった。また、集

約化をしたら予後が改善する、と30％以上が

回答されたがん種が7種類存在した。また、最

も早急に集約化するべきがん種との問いにつ

いては、四肢の軟部肉腫、肺細胞性腫瘍が上

位となった。 

 最上位となった軟部腫瘍について集約化の

施設数を集計したところ、最頻値は、病理診

断が10施設（7名）、画像診断は集約化なし（６

名）、手術を50施設（８名）、化学療法50施

設（7名）、放射線治療50施設（9名）であり、

治療に関しては都道府県に1カ所程度と考え

られた。 

 集約化の方法や、集約科以外の対策などに

ついては基本的に自由記載としたが、非常に

数多くの意見がみられ、教育、研究を集約化

すべきであるとか、保険診療による集約化を

進めるべきという意見、逆に集約化は現実的

ではないという意見も見られた。また、その

ようなシステムとして集約化を進めるととも

に、集約化をうける施設は、その施設を受診

できない患者について治療方法についてのコ

ンサルテーションをうける仕組みを動時に確

立するべきだという意見も見られた。 
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Ｄ．考察 

 がん薬物療法専門医の調査においては、希

少がんの定義については、全国の年間がん発

生数を2010年の統計（80万件の新規がん登録、

人口1億2千万人）に当てはめると、3.4〜6.7例

／10万人・年に相当する。一方で具体的なが

ん種を挙げて等と、３例／10万人あたりに境

界ができる。この数値を解釈する上では、い

くつか留意点があり、たとえば、人口の高齢

化のために年々がんの発生数は増えているこ

とと、人口は少子化も手伝って減っているこ

と、また、さらに、がん種の分類がヨーロッ

パの分類をそのまま適用してよいのか、それ

ぞれのがんの頻度が、全国がん登録の開始ま

で不明であることなどを考慮しなければなら

ない。 

 また、今回の結果は、がん薬物療法専門医

という内科医中心の意見であり、がん治療認

定医、およびがん治療学会会員の調査の解析

が進行中である。こちらの方は、認定医数も

15000人近く全国にいることや、外科系の医師

が多数を占めることが知られていることから、

また異なる集計結果が出るかもしれない。さ

らに、一般人へのインターネットモニターの

調査も進行中である。これらの結果を総合し

て今後の希少がんの定義と集約化に関する方

向性を考えて行く必要がある。ここでは、集

約化に関する患者側の移動負担増がどのよう

に考えられるかなどを含めて質問を構成して

いる。 

 

Ｅ．結論 

 希少がんの定義と集約化の検討に資するデ

ータ収集の手始めとして、がん薬物療法専門医

の意見調査を行った。希少がんの対策を今後構

築していく上で、現場の状況や印象と政策が密

接に関連していくことは非常に重要である。そ

のために今後、がん治療認定医や特定の分野に

おいて、その分野、がん種に適合したより深い

意見聴取を行い、体制構築の基礎としていくこ

とが必要と考えられる。 
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表：47種のがん種リスト 

Squamous cell carcinoma with variants of nasopharynx 

Squamous cell carcinoma with variants of hypopharynx 

Squamous cell carcinoma with variants of larynx 

Squamous cell carcinoma with variants of oropharynx 

Squamous cell carcinoma with variants of oral cavity 

Carcinomas of thyroid gland 

Astrocytic tumours of CNS 

Squamous cell carcinoma with variants of oesophagus 

Adenocarcinoma with variants of oesophagus 

Adenocarcinoma with variants of pancreas 

Combined hepatocellular carcinoma and cholangiocarcinoma 

Cholangiocarcinoma of IBT 

Adenocarcinoma with variants of gallbladder and EBT 

Well differentiated not functioning endocrine carcinoma of pancreas and digestive tract 

Small cell endocrine carcinoma of the lung 

Large cell endocrine carcinoma of the lung 

Bronchiolo-alveolar carcinoma of lung 

Lymphoepithelial carcinoma of thymus 

Adenocarcinoma with variants of thymus 

Mesothelioma of pleura and pericardium 

Invasive ductal carcinoma of breast 

Invasive lobular carcinoma of breast 

Adenocarcinoma with variants of corpus uteri 

Squamous cell carcinoma with variants of cervix uteri 

Adenocarcinoma with variants of cervix uteri 

Adenocarcinoma with variants of ovary 

Clear cell adenocarcinoma of ovary 

Infiltrating duct carcinoma of prostate 

Germ cell non seminomatous tumours of testis 

Renal cell carcinoma with variants 

Transitional cell carcinoma of pelvis, ureter and urethra 

Squamous cell carcinoma with variants of pelvis, ureter and urethra 

Transitional cell carcinoma of bladder 

Adenocarcinoma with variants of bladder 
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Basal cell carcinoma of skin 

Squamous cell carcinoma with variants of skin 

Adnexal carcinoma of skin 

Soft tissue sarcoma of limbs * 

Soft tissue sarcoma of paratestis * 

Alveolar rhabdomyosarcoma of soft tissue 

Precursor B/T lymphoblastic leukaemia/lymphoblastic lymphoma 

Non Hodgkin Mature T cell and NK-cell neoplasms 

Non Hodgkin, Mature B cell lymphoma 

AML with recurrent genetic abnormalities 

Myeloid sarcoma 

Myelodysplastic syndrome 

Atypical chronic myeloid leukemia BCR/ABL negative 
 

 

図 47がん種について「希少」回答と、推定罹患率の関係 
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分担研究報告書 

 

院内がん登録とDPC/EFデータを用いた希少がん治療実態の解析： 

平滑筋肉腫と横紋筋肉腫を対象に 

 

研究分担者 川井 章 国立がん研究センター中央病院希少がんセンター センター長 

 

研究要旨 

 今回我々は、診療報酬関連データ（DPC/EFデータ）と院内がん登録データより、代表的な希少

がんである軟部肉腫のうち、成人に好発する平滑筋肉腫と、小児・若年成人に好発する横紋筋肉

腫の我が国の実臨床における治療実態の把握を試みた。2012年、平滑筋肉腫は313名が全国131

施設から登録されており、1施設あたりの平均は2.4例、性差は男性17.5％：女性82.5％であった。

横紋筋肉腫は50名が29施設から登録されており、1施設あたりの平均は1.7例であった。今回の検

討から、平滑筋肉腫における性差、ガイドラインと異なったファーストライン化学療法レジメン

の選択など、これまで指摘されたことがない希少がんの実臨床の実態が示唆された。 

 

Ａ．研究目的 

 発生の稀な希少がんの我が国における診

療実態に関しては、これまでほとんど明らか

にされていない。その主たる理由として、

個々の診療施設の扱う希少がん症例数が少

なく現場の医師には疾患の全体像が掴み辛

いこと、一方、現状のがん登録はカバー率が

十分でないことなどから必ずしも希少がん

の正確な姿を捉えきれていない可能性があ

ることなどが考えられる。今回我々は、診療

報酬関連データ（DPC/EFデータ）と院内が

ん登録データより、代表的な希少がんである

軟部肉腫のうち、成人に好発する平滑筋肉腫

と、小児・若年成人に好発する横紋筋肉腫の

実臨床における治療実態の把握を試みた。 

 

 

 

Ｂ．研究方法 

（倫理面への配慮） 

 2012年院内がん登録データと、がん診療連

携拠点病院（231施設）のDPC/EFデータを

突合させたデータベースを作成し、解析資料

とした。DPCデータ期間は2011年10月から

2013年12月である。平滑筋肉腫として

8890/3平滑筋肉腫、8891/3類上皮平滑筋肉腫、

8896/3粘液様平滑筋肉腫を、横紋筋肉腫とし

て8900/3横紋筋肉腫、8901/3多形横紋筋肉腫、

8902/3混合型横紋筋肉腫、8910/3胎芽性横紋

筋肉腫、8912/3紡錘形細胞横紋筋肉腫、

8920/3胞巣状横紋筋肉腫、8921/3神経節への

分化を伴う横紋筋肉腫を抽出した。結果の解

析に当たっては、名前、ID番号などの個人情

報は完全に切り離して解析し、患者個人の同
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定、患者への危険が生じないようにしてこれ

を行った。 

 

Ｃ．研究結果 

１．平滑筋肉腫 

 2012年、平滑筋肉腫は313名が全国131施

設から登録されており、1施設あたりの平均

は2.4例であった。年齢は平均60.0才であり、

性別は男性55例（17.5％）、女性258例（82.5％）

であった。症例区分は、自施設診断自施設初

回治療が28例、他施設診断自施設初回治療が

222例、他施設診断他施設治療が63例であっ

た。全313例の初回治療内容は、手術116例

(37％)、手術＋化学療法100例(32％)、化学療

法47例(15％)、手術＋化学療法＋放射線治療

17例(5％)であった。 

 発生部位（診療科）による治療実態の違い

を検討するため、症例区分のうち他施設診断

他施設初回治療例を除いた250例について、

子宮体部、卵巣発生例など婦人科領域に発生

したものと、軟部組織など整形外科領域に発

生したものに分けて検討を行った。 

 婦人科領域に生じた平滑筋肉腫のうち腫

瘍が子宮内に限局するFIGO-I期の61症例に

対して行われた初回治療は、手術21例(34％)、

手術＋化学療法36例(59％)であった。一方、

整形外科領域に生じた平滑筋肉腫のうち

Stage Iの35例に対して行われた初回治療は、

手術23例(66％)、手術＋化学療法4例(11％)

であった。進行例あるいは高悪性例に対する

治療では、婦人科領域のFIGO-II期以上の47

例に対して行われた初回治療は、手術単独は

2例(4％)に過ぎず、手術＋化学療法が23例

(49％)、化学療法が10例(21％)であったのに

対して、整形外科領域のStage II以上の57症

例に対して行われた初回治療は、手術単独が

25例(44％)、手術＋化学療法が20例(35％)で

あった。 

 化学療法レジメンの検討では、婦人科領域

の114例に対して行われた全141化学療法の

内訳は、Gemcitabine+Docetaxel(GD)療法が

82例(58％)、Doxorubicin+Ifosfamide(AI)療

法が12例(9％)、その他であったのに対して、

整形外科領域の69例に対して行われた全77

化学療法の内訳は、GD療法が21例(27％)、

AI療法が21例(27％)、その他であった。 

 

２．横紋筋肉腫 

 2012年、横紋筋肉腫は50名が29施設から

登録されており、1施設あたりの平均は1.7例

であった。年齢は平均29.9才であり、性別は

男性32例(64％)、女性18例(36％)であった。

症例区分は、自施設診断自施設初回治療が10

例、他施設診断自施設初回治療が25例、他施

設診断他施設治療が15例であった。発生部位

は、四肢などの軟部組織が23例、鼻腔・中耳・

副鼻腔が9例、前立腺・その他の男性生殖器

が8例、後腹膜・卵巣が4例、その他が6例で

あった。 

 全50例の初回治療内容は、化学療法12例

(24%)、手術＋化学療法12例(24%)、手術＋

化学療法＋放射線治療10例(20%)、化学療法

＋放射線治療9例(18%)、手術6例(12%)、放

射線治療1例(2%)であった。43例に対して行

わ れ た 全 76 化 学 療 法 の 内 訳 は 、

Vincristine+ActinomycinD+Cyclophospha

mide(VAC)療法を中心としたレジメンが25

例 (33 ％ ) 、 Vincristine +Doxorubicin 
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+Cyclophosphamide/Ifosfamide+Etoposide

(VDC/IE) 療 法 が 10 例 (13 ％ ) 、

Doxorubicin+Ifosfamide(AI療法 )が 10例

(13％)であった。 

 

Ｄ．考察 

 今回の検討は、診療報酬関連データ

（DPC/EFデータ）と院内がん登録データよ

り、我が国における希少がん（平滑筋肉腫、

横紋筋肉腫）の診療実態を探ろうという初の

試みである。その結果、各診療施設単位のケ

ースシリーズや日本臨床試験グループ

（Japan Clinical Oncology Group: JCOG）

等による計画された前向きの臨床試験から

は明らかにならない幾つかの興味深い知見

が得られた。 

 一つは、平滑筋肉腫の発生における性差で

ある。今回の検討では、2012年の平滑筋肉腫

の頻度には男性17.5％：女性82.5％と著明な

差が認められた。一方、肉腫に関する我が国

唯一の臓器がん登録である全国骨軟部腫瘍

登録（日本整形外科学会・国立がん研究セン

ター）によると、2006年～2011年の5年間に

登録された平滑筋肉腫は481例であり、男性

235例(49%)、女性246例(51%)と性差はまった

く見られていない。これは、全国骨軟部腫瘍

登録が主に整形外科医によって登録された

データに基づいているため、子宮発生の平滑

筋肉腫が殆ど登録されていないことによる

と考えられる。日本の多くの教科書も全国骨

軟部腫瘍登録のデータに基づいて記載され

ているため、平滑筋肉腫の発生にこれほどの

性差がある可能性に関してはこれまで言及

されたことはない。今回の解析結果のみから

結論を出すことはできないが、今後、がん登

録の法制化等によって、より悉皆性の高いデ

ータが得られることにより、この問題に結論

が得られることを期待したい。 

 もう一つは、平滑筋肉腫に対する化学療法

レジメンである。軟部肉腫に対するファース

トラインの化学療法は、ガイドライン上、

Doxorubicin(A)単剤かAI療法が標準治療と

されており、平滑筋肉腫に関しても例外では

ない。しかし、今回の検討から、実臨床にお

いては、特に婦人科領域においてはAI療法よ

りもGD療法の方が多用されていることが明

らかとなった。これは、7日間以上の入院点

滴を要し、骨髄抑制も強いAI療法に比較して、

外来でも実施可能なGD療法の方が実地臨床

においては好まれていることの表れと考え

られるが、平滑筋肉腫に関するGD療法の有

効性に関して我が国でこれまでに臨床試験

で検証されたことはない。 

 今回の検討は未だ試験的なものではある

が、希少がんにおいては、その性差、ファー

ストライン化学療法レジメンの選択といっ

たきわめて初歩的な臨床的事項に関しても

未だ明らかでないことが明らかとなった。 

 

Ｅ．結論 

 今回、診療報酬関連データ（DPC/EFデー

タ）と院内がん登録データより、代表的な希

少がんである軟部肉腫のうち、成人に好発す

る平滑筋肉腫と、小児・若年成人に好発する

横紋筋肉腫の我が国の実臨床における治療

実態の把握を試み、幾つかの興味深い知見を

得た。今後、より悉皆性の高いデータの蓄積

によって、各々の希少がんのより正確な臨床
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像を明らかにしてゆくことが必要である。 
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2014 May 14. 

 

 

Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 

    なし 
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厚生労働科学研究費補助金（がん政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

原発性脳腫瘍の頻度と治療実績に関する研究 
 

研究分担者 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 
 

研究要旨 

 原発性脳腫瘍は150種類にもなり、年間数例しか発生しないものもあるにもかかわらず、全国

の施設で広く治療が行われていることが脳腫瘍全国集計調査2001-2004から明らかとなった。ま

た悪性脳腫瘍で最も多い悪性神経膠腫の年間患者数は3300人程度であるが、治療は少なくとも

330の国内施設で行われていた。大学病院・がんセンター等の設備・技術の伴った施設において

治療を受けている患者は半数以下であった。 

病態の解明や治療成績の標準化のためには、手術・化学療法等の集約化が望まれると考えられる。 

 

Ａ．研究目的 

 2001-2004年に国内で治療を開始した原発性

脳腫瘍患者の臓器癌登録データをもとに、脳腫

瘍患者の国内での発生数・予後について検討す

る。また脳腫瘍の中でも患者数が比較的多い悪

性脳腫瘍に対して用いられる抗がん薬の使用

施設数について製薬会社へのアンケート調査

をもとに調査を行う。 

 

Ｂ．研究方法 

 脳腫瘍全国集計調査2001-2004をもとに国内

の原発性脳腫瘍の頻度を推定した。 

 悪性神経膠腫患者の推定数はグレードIII/IV

の患者で年間1100・2200人程度であるが、こ

れらの腫瘍に対して使用される薬物ギリアデ

ルG(術時に留置)初発時に投与される標準治療

薬テモゾロミドT・主に再発時に使用されるア

バスチンAについて、製薬会社による施設・処

方枚数についてアンケート調査を行った。 

  

（倫理面への配慮） 

本試験は「疫学研究に関する倫理指針」お

よびヘルシンキ宣言などの国際的倫理原則を

遵守し、国立がん研究センターの倫理審査委

員会の承認をうけて、個人情報を含まないデ

ータの解析を行った。 

 

Ｃ．研究結果 

 国内における原発性脳腫瘍の正確な患者数

は不明であるが、以下に示すように年間2万人

程度と考えられる。本邦の熊本県の1989-2008

年の調査では、5448人の脳腫瘍の報告がまと

められ、脳腫瘍の発生頻度は人口10万人につ

き14.1人であった(Nakamura et al., Int J Clin 

Oncol 2011)。2006-2010年に行った米国脳腫瘍

調査(Ostrom QT et al., Neuro Oncol 2014)による

と、米国の原発性脳腫瘍の発生頻度は、人口

10 万人につき1年間に21.42であった（男19.4 

女 23.3）。10万人あたりの発生頻度は、髄膜
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腫 7.88、神経膠腫 6.61、下垂体腺腫 3.29、神

経鞘腫 1.70、中枢神経系悪性リンパ腫0.46で

あった。熊本における脳腫瘍の組織別発生頻

度順は米国と同じであった。単純に熊本県や

米国のデータと2014年の国内人口1.27億人を

もとに計算すると、1.27億人 x 14.1-21.42/10万

人=1.8-2.7万人となり、国内における原発性脳

腫瘍の患者数は年間少なくとも2万人と考え

られる。米国のデータをみても、高齢者の増

加やCT/MRIによる検査によって無症状で脳腫

瘍が診断されることから原発性脳腫瘍の発生

数は徐々に増えている。脳腫瘍全国集計調査

報告第13巻 (2001-2004) (Committee of Brain 

Tumor Registry of Japan, Neurol Med Chir, 2014)

では、13431例の原発性脳腫瘍が登録されたが、

髄膜腫よりも神経膠腫が最も多かった。これ

は登録が主に国内の大学病院施設による可能

性がある。日本国内の原発性脳腫瘍の患者数

を2万人と見積もると、神経膠腫が5660人 

(28.3%)、髄膜腫が4880人 (24.4%)、下垂体腺

腫が 3840人  (19.2%)、神経鞘腫が 2020人 

(19.1%)、中枢神経系悪性リンパ腫が700人 

(3.5%)の年間発生と推定される。 

表1にWHO2007に基づく、脳腫瘍の病理別腫

瘍頻度と患者推定数についてまとめた。また

頻度の多い25の脳腫瘍について患者推定数・

生存期間中央値(OS)・無増悪生存期間(PFS)・

米国および韓国の脳腫瘍調査に基づく生存期

間についてまとめた。 

  

悪性神経膠腫患者に対して使用される薬物

ギリアデルG（手術時に留置）・初発時に投与

される標準治療薬テモゾロミドT・主に再発時

に使用されるアバスチンAについて、製薬会社

による処方数施設数について表３にまとめた。 

 標準治療薬テモゾロミドの使用施設割合は、

①大学病院（分院を含む）、②国・都道府県

がんセンター、③国立病院、④都道府県立病

院、⑤200床以上の施設、⑥200床以下の施設

で、8%・1%・3%・5%・36%・47%であった。

また使用量は44%・3%・3%・4%・33%・13%

であった。 

 

表３ 悪性脳腫瘍治療薬の処方施設数 

薬物名（処方施設数） G T B 

①大学病院（分院を含む） 99 119 74 

②国・都道府県がんセンター 7 13 7 

③国立病院 13 52 15 

④都道府県立病院 21 80 15 

⑤200 床以上の施設 169 552 95 

⑥200 床以下の施設 21 735 31 

    総計 330 1551 237 
 

Ｄ．考察 

原発性脳腫瘍はWHO2007分類では、下垂体

腺腫も含めると約150種類にもなる。国内での

年間発生数が60人以上の腫瘍は25種類であっ

た。悪性脳腫瘍は全体の約1/3であるが、年間

数例しか発生しかない腫瘍もあり、治療法の

標準化が進んでいないことが現状である。 

 

 

日本の治療成績は、米国に比べてはるかに

治療成績が良いことがわかる。保険診療制度

の問題もあり、米国では膠芽腫患者の半数程

度しか標準治療薬テモゾロミドを用いた治療

が行われているのに対し、日本ではほとんど

の患者が化学療法を受けていることなどがそ
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の差の要因となっていると考えられる。 

2016年には日本においても全例で癌登録が

始まる予定であり、良性脳腫瘍についても登

録されることになっており、2017年には初め

て正確な脳腫瘍の年間発生数が明らかになる

ことが期待される。 

 ギリアデルは手術時に摘出腔に留置する薬

物であるため、発生数がわずかに3300程度の

悪性神経膠腫が少なくとも330施設で行われ

ていることが判明した。悪性神経膠腫の手術

の基本は機能を温存した可能な限りの摘出で

あり、そのためには高度の電気生理学的モニ

タリングや覚醒下手術・術中MRIなどの技術・

設備が必要である。摘出率を向上させるため

には、これらの技術を備えた施設での治療が

望ましいと考える。また悪性神経膠腫の標準

治療薬の半数が、大学病院・がんセンター以

外で処方されていることが子会の調査で明ら

かとなった。200床未満の小規模病院において

も13%の患者が治療を受けていることは、難治

癌でもある悪性神経膠腫の治療上の問題点と

考える。 

 

Ｅ．結論 

 原発性脳腫瘍は150種類にもなり、年間数例

しか発生しないものもあるにもかかわらず、全

国の施設で広く治療が行われていることが明

らかとなった。病態の解明や治療成績の標準化

のためには、手術・化学療法等の集約化が望ま

れると考えられる。 
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Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 

 1. 特許取得 

 なし 

 2. 実用新案登録 

 なし 

 3.その他 

 なし 

 

 

  



30 

 

 

表１ WHO2007に基づく脳腫瘍の頻度・患者推定数・治療成績 

No. Histology total 
number/ 

year 
Overall survival 

Progression free 
survival 

med 5-y (%) med 5-y (%) 

1 Pilocytic astrocytoma 193 287 NR 92.1 NR 73.8 

2 Pilomyxoid astrocytoma 14 21 NR 92.3 NR 61.5 

3 Subependymal giant cell astrocytoma 9 13 NR 100.0 NR 87.5 

4 Pleomorphic xanthoastrocytoma 31 46 NR 70.2 NR 60.8 

5 Diffuse astrocytoma 269 401 NR 73.4 87.1 57.6 

6 Fibrillary astrocytoma 71 106 NR 81.0 NR 60.8 

7 Gemistocytic astrocytoma 29 43 76.1 70.4 36.0 31.6 

8 Protoplasmic astrocytoma 13 19 NR 88.9 89.0 76.2 

9 Anaplastic astrocytoma 513 764 38.0 41.1 19.0 28.7 

10 Glioblastoma 1,455 2,167 15.0 9.9 8.1 9.3 

11 Giant cell glioblastoma 14 21 NR 17.9 14.0 9.4 

12 Gliosarcoma 20 30 18.0 17.9 12.0 0.0 

13 Gliomatosis cerebri 47 70 17.0 21.2 12.0 25.9 

14 Oligodendroglioma 121 180 NR 90.6 109.1 76.5 

15 Anaplastic oligodendroglioma 126 188 102.1 67.8 52.0 49.9 

16 Oligoastrocytoma 90 134 NR 89.3 NR 72.2 

17 Anaplastic oligoastrocytoma 106 158 NR 68.7 80.1 58.6 

18 Subependymoma 21 31 NR 100.0 NR 100.0 

19 Myxopapillary ependymoma 1 1 NR ND NR ND 

20 Ependymoma 72 107 NR 88.5 117.0 73.1 

21 Cellular ependymoma 2 3 16.5 0.0 10.0 0.0 

22 Papillary ependymoma 1 1 NR 100.0 NR 100.0 

23 Clear cell ependymoma 3 4 NR 100.0 NR 100.0 

24 Tanycytic ependymoma 1 1 NR 100.0 17.0 0.0 

25 Anaplastic ependymoma 55 82 NR 58.1 22.0 35.1 

26 Unclassified gliomas 115 171 43.0 47.1 NR 56.1 

27 Choroid plexus papilloma 30 45 NR 96.7 NR 91.7 

28 Atypical choroid plexus papilloma 1 1 NR 100.0 21.0 0.0 

29 Choroid plexus carcinoma 4 6 101.1 66.7 37.1 33.3 

30 Astroblastoma 1 1 NR 100.0 NR 100.0 

31 Chordoid glioma of the third ventricle 5 7 NR 80.0 NR 66.7 

32 Angiocentric glioma 1 1 NR 100.0 NR 100.0 

33 Dysplastic gangliocytoma of 
cerebellum(LHermitte-Duclos) 

1 1 NR ND NR ND 
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34 Desmoplastic infantile 
astrocytoma/ganglioglioma 

1 1 NR 100.0 NR 100.0 

35 Dysembryoplastic neuroepithelial 
tumor 

26 39 NR 95.0 NR 95.8 

36 Gangliocytoma 7 10 NR 100.0 NR 83.3 

37 Ganglioglioma 60 89 NR 98.1 NR 78.9 

38 Anaplastic ganglioglioma 8 12 99.1 68.6 50.1 42.9 

39 Central neurocytoma 65 97 NR 98.4 NR 79.0 

40 Extraventricular neurocytoma 2 3 NR 50.0 25.0 0.0 

42 Papillary glioneuronal tumor 3 4 NR 100.0 NR 100.0 

43 Rosette-forming glioneuronal tumor 2 3 NR 100.0 56.0 0.0 

44 Paraganglioma 6 9 NR 100.0 83.1 100.0 

45 Pineocytoma 20 30 NR 87.7 NR 82.9 

46 Pineal parenchymal tumor of 
intermediate differentiation 

6 9 NR 100.0 NR 100.0 

47 Pineoblastoma 9 13 33.0 29.6 33.0 35.0 

49 Medulloblastoma 98 146 NR 69.2 NR 63.2 

50 Desmoplastic/nodular medulloblastoma 3 4 NR 50.0 NR 50.0 

54 CNS primitive neuroectodermal tumor 
(CNS PNET) 

23 34 78.1 53.8 24.0 27.9 

55 CNS neuroblastoma 13 19 64.0 57.5 64.0 53.5 

56 CNS ganglioneuroblastoma 1 1 NR 100.0 NR 100.0 

58 Ependymoblastoma 2 3 NR 50.0 34.0 0.0 

59 Atypical teratoid/rhabdoid tumor 10 15 NR 30.0 13.0 14.0 

60 Schwannoma (neurilemoma, 
neurinoma) 

1,344 2,001 NR 98.8 NR 89.5 

61 Cellular schwannoma 7 10 NR 100.0 NR 85.7 

62 Plexiform schwannoma 1 1 NR 100.0 86.1 100.0 

64 Neurofibroma 15 22 NR 84.8 NR 80.8 

68 Malignant perineurioma 1 1 0.0 0.0 NR ND 

69 Malignant peripheral nerve sheath 
tumor (MPNST) 

1 1 NR 100.0 NR 100.0 

74 Meningioma 1,093 1,628 NR 97.5 NR 89.5 

75 Meningothelial meningioma 1,007 1,500 NR 98.3 NR 88.5 

76 Fibrous (fibroblastic) meningioma 336 500 NR 98.8 NR 96.1 

77 Transitional (mixed) meningioma 385 573 NR 96.7 NR 92.3 

78 Psammomatous meningioma 76 113 NR 100.0 NR 96.0 

79 Angiomatous meningioma 101 150 NR 98.7 NR 91.7 

80 Microcystic meningioma 40 60 NR 96.2 NR 87.6 
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81 Secretory meningioma 17 25 NR 100.0 NR 90.9 

82 Lymphoplasmacyte-rich meningioma 5 7 NR 100.0 NR 75.0 

83 Metaplastic meningioma 5 7 NR 100.0 NR 100.0 

84 Chordoid meningioma 13 19 NR 100.0 NR 70.7 

85 Clear cell meningioma 6 9 NR 100.0 NR 100.0 

86 Atypical meningioma 154 229 NR 90.1 86.1 57.9 

87 Papillary meningioma 4 6 NR 100.0 NR 75.0 

88 Rhabdoid meningioma 4 6 NR 75.0 NR 75.0 

89 Anaplastic (malignant) meningioma 32 48 NR 86.1 45.0 45.3 

90 Lipoma 7 10 NR 100.0 NR 100.0 

93 Liposarcoma 1 1 NR 100.0 70.1 100.0 

94 Solitary fibrous tumor 10 15 NR 57.1 NR 54.0 

95 Fibrosarcoma 2 3 35.0 0.0 9.0 0.0 

96 Malignant fibrous histiocytoma 1 1 NR 100.0 NR 100.0 

100 Rhabdomyosarcoma 6 9 NR 75.0 NR 83.3 

101 Chordoma 58 86 NR 89.1 50.1 48.1 

102 Chondroma 4 6 NR 100.0 NR 50.0 

103 Chondrosarcoma 17 25 NR 84.6 NR 76.6 

104 Osteoma 22 33 NR 100.0 NR 83.3 

105 Osteosarcoma 5 7 70.0 66.7 10.0 33.3 

106 Osteochondroma 1 1 NR ND 2.0 0.0 

107 Hemangioma, capillary, cavernous 160 238 NR 98.9 NR 93.6 

108 Epithelioid hemangioendothelioma 1 1 NR 100.0 NR 100.0 

109 Hemangiopericytoma 19 28 NR 91.7 79.0 77.1 

110 Anaplastic hemangiopericytoma 1 1 NR 100.0 57.1 0.0 

111 Angiosarcoma 3 4 NR ND NR ND 

113 Ewing sarcoma -PNET 4 6 NR 100.0 NR 100.0 

115 Melanocytoma 2 3 34.0 0.0 7.1 0.0 

116 Malignant melanoma 3 4 NR ND 15.0 0.0 

117 Meningeal melanomatosis 3 4 6.0 0.0 NR ND 

118 Hemangioblastoma 187 278 NR 96.3 NR 86.8 

119 Malignant lymphoma (B cell type) 433 645 41.1 41.8 34.0 33.3 

120 Malignant lymphoma (T cell type) 11 16 61.1 51.1 NR 50.0 

121 Other malignant lymphotmas 31 46 41.0 48.8 NR 55.5 

122 Plasmacytoma 8 12 NR 85.7 20.0 37.5 

123 Granulocytic sarcoma 1 1 19.0 0.0 19.0 0.0 

124 Pure germinoma 200 298 NR 97.6 NR 89.8 

125 HCG producing germinoma 35 52 NR 93.9 NR 90.0 
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126 Embryonal carcinoma 5 7 NR 75.0 NR 75.0 

127 Yolk sac tumor 16 24 NR 74.5 NR 68.8 

128 Choriocarcinoma 4 6 NR 100.0 NR 100.0 

129 Teratoma 2 3 NR ND NR ND 

130 Mature teratoma 10 15 NR 76.2 NR 52.5 

131 Immature teratoma 14 21 NR 73.3 NR 51.9 

133 Mixed germ cell tumor 26 39 NR 73.3 NR 76.1 

134 Craniopharyngioma 280 417 NR 96.6 NR 69.9 

135 Adamantinomatous craniopharyngioma 42 63 NR 97.1 NR 69.8 

136 Papillary craniopharyngioma 9 13 NR 88.9 76.0 64.8 

137 Granular cell tumor of the 
neurohypophysis 

2 3 NR ND NR ND 

138 Pituicytoma 13 19 NR 91.7 NR 100.0 

140 Rathke's cleft cyst 284 423 NR 99.4 NR 88.7 

141 GH producing adenoma 480 715 NR 99.2 NR 95.7 

142 PRL producing adenoma 487 725 NR 99.4 NR 94.2 

143 GH-PRL producing adenoma 39 58 NR 100.0 NR 96.6 

144 TSH producing adenoma 34 51 NR 100.0 NR 93.2 

145 ACTH producing adenoma 139 207 NR 97.2 NR 85.0 

146 Gonadotropin producing adenoma 198 295 NR 98.0 NR 88.9 

147 Null cell adenoma 1,204 1,793 NR 98.3 NR 84.5 

148 Epidermoid cyst 122 182 NR 98.8 NR 93.0 

149 Dermoid cyst 17 25 NR 100.0 NR 87.5 

150 Plurihormonal adenoma 3 4 NR 100.0 NR 100.0 

151 Pseudotumor (inflammation) 24 36 NR 100.0 NR 89.6 

  All primary brain tumors 13,431 20,000 NR 82.1 NR 73.2 

  Malignant brain tumors 4,545 6,768 65.1 51.1 33.0 42.5 

  Benign brain tumors 8,568 12,759 NR 98.0 NR 88.3 
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表２ 頻度の多い脳腫瘍の予想発生数と治療成績 

 

Histology grade % 
number/ 

year 
Age 

PFS 5-yPFS (%) OS 5-year OS (%) 

Japan Japan USA Korea 
Pilocytic astrocytoma  I 1.4% 287 21.7 NR 73.8 NR 92.1 94.1 

 
Diffuse astrocytoma II 2.8% 569 37.8 84.1 57.0 NR 75.0 47.1 51.6 
Oligodendroglioma and 
 oligoastrocytoma 

II 1.6% 314 42.2 NR 74.6 NR 90.0 79.1 73.5 

Anaplastic astrocytoma III 3.8% 764 49.3 19.0 28.7 38.0 41.1 25.9 25.2 
Anaplastic 
oligodendroglioma  
 and oligoastrocytoma 

III 1.7% 345 48.3 71.0 54.0 NR 68.2 49.4 50.4 

Glioblastoma IV 11.1% 2217 58.8 8.1 9.2 15.0 10.1 4.7 8.9 
Ependymoma II 0.6% 116 30.7 117.0 72.5 NR 86.3 82.5 81.5 
Anaplastic ependymoma III 0.4% 82 25.7 22.0 35.1 NR 58.1 53.2 

 
Ganglioglioma I 0.4% 89 29.3 NR 78.9 NR 98.1 

  
Central neurocytoma II 0.5% 97 32.0 NR 79.0 NR 98.4 

  
Medulloblastoma IV 0.8% 150 10.9 NR 62.9 NR 68.7 

  
Germinoma Ⅳ 1.7% 350 19.2 NR 89.9 NR 97.1 

 
78.4 

Primary CNS lymphoma Ⅳ 3.5% 707 64.4 35.0 34.7 41.1 42.3 28.4 29.4 
Grade I Meningioma I 22.8% 4564 58.4 NR 90.5 NR 97.9 

  
Grade II Meningioma II 1.3% 258 56.9 87.0 60.6 NR 91.2 

  
Grade III Meningioma III 0.3% 60 56.8 65.1 53.4 NR 86.6 

  
Schwannoma I 10.1% 2013 51.9 NR 89.5 NR 98.8 

  
GH pituitary adenoma I 3.6% 715 48.2 NR 95.7 NR 99.2 

  
PRL pituitary adenoma I 3.6% 725 33.7 NR 94.2 NR 99.4 

  
ACTH pituitary adenoma I 1.0% 207 46.3 NR 85.0 NR 97.2 

  
NF pituitary adenoma I 10.4% 2088 54.8 NR 85.1 NR 98.3 

  
Craniopharyngioma I 2.5% 493 41.5 NR 69.7 NR 96.5 

  
Chordoma II 0.4% 86 46.9 50.1 48.1 NR 89.1 

  
Hemangioblastoma I 1.4% 278 46.6 NR 86.8 NR 96.3 

  
Epidermoid I 0.9% 182 45.0 NR 93.0 NR 98.8 

  
           
OS: overall survival, PFS: progression free survival, NR: not reached      



35 

 

 

厚生労働科学研究費補助金（がん政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

希少がんに関する研究：病理医が考える「希少がん」と 

現状を改善するための政策に関する要望の調査 
 

  研究分担者 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 
 

研究要旨 

希少がんの「病理診断」に関しては「病理診断の遅延」「正しい病理診断に到達できない」など

の問題点が指摘されている。「希少」であるがゆえに診断経験がほとんどない腫瘍も多く、「適切

な治療」のためには「迅速で正しい病理診断が不可欠」である。本研究では「病理診断」に関し

て、病理専門医を中心とした「希少癌の意識調査」アンケートを、欧州の希少がん分類で用いら

れている「Rare Care」を用いて実施した。同時に、今後「迅速な、正しい病理診断」を国民に

提供していくための勝利診断のシステム・国の支援等に関しても、アンケートで意識調査を行っ

た。 

 

Ａ．研究目的 

 「病理診断」という視点から「病理医が考

える希少がん，診断に支援が必要な希少がん」

の意識調査を行う．同時に希少がんに対して

「迅速でかつ正しい病理診断」を国民に提供

するための政策・国の支援に対する現場診断

病理医の意見を収集し，具体的な政策支援の

要望をまとめる． 

 

Ｂ．研究方法 

（倫理面への配慮） 

 病理専門医を中心に「希少がん」に対する

アンケートを作製し実施．倫理面に関しては，

医師のみへのアンケートということで東京大

学医学部の倫理規定に照らし合わせて，許諾

を得て行った． 

Ｃ．研究結果 

 3月 20日現在、アンケート有効回答数 108

件（すべて病理専門医）． 

 アンケート I部：RareCareの Layer Iおよ

び Layer Ⅱまでの「257病理診断分類」に関

して病理専門医が考える「希少がん」の意識

調査を行った．質問は(1)このがんは「希少が

ん」に含まれますか？(2) このがんを、最近 5

年間で 1症例以上診断したことがあります

か？(3) このがんを診断する際には、専門家

（コンサルテーション等）に確認したいと思

いますか？(4) このがんの病理コンサルテー

ションを充実すれば、予後の改善が期待でき

ると思いますか？の 4項目で，それぞれの診

断名に関して「YES or NO」形式で回答を依

頼した．詳細な結果の掲載はスペースの都合

上差し控えるが、「肉腫」が疾患分類として，

希少がんにあげられることは予想通りであっ
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たが、たとえ 5大がんであっても、その臓器

での稀な「組織型」は希少がんに分類する傾

向が認められた。 

 アンケートⅡ部：病理専門医に「希少がん」

の病理診断について、「集約化の方法について、

何を、どのような方法で集約化するのが良い

か、具体的な方法についてお考えがあればお

書き下さい」「希少がん対策として病理コンサ

ルテーション、および、集約化、以外の対策

ではどのようなものが必要だとお考えです

か？」 

などの設問を自由記述形式で質問した。結果

は、病理診断に関しては「集約化」というよ

りも「ケットワークを活用した連携診断」と

いう意見が多く、その理由として「バーチャ

ルスライドなどインフラ技術が進歩する中で、

病理確定診断までの TATの短縮を行うにはネ

ットワーク活用が課題」との意見が多く寄せ

られた．また現在病理学会が行っている「病

理診断コンサルテーションシステム」や、「病

理情報ネットワークセンター」への人的支援

および，診断側への財政面での支援を求める

声も聴かれた。 

 

Ｄ．考察 

「迅速でかつ正しい病理診断」を国民に提供

するためには、患者集約化よりも，ネットワ

ークを活用した「連携病理診断」を充実させ

ることが重要であり，そのためには，放射線

転送画像診断同様，病理転送画像による病理

診断の保険収載，ネットワークシステム確立

への国の財政支援が重要と考えられる．現在，

病理医が勤務する病院の約 45%がいわゆる「1

人病理医」であり，このような病院に希少が

ん患者が来院した際には，病理診断に関して

学会としてのサポートが必要であり，そのた

めにも，国の支援が必要と考えられる． 

 

Ｅ．結論 

 病理診断に関しては，「患者の集約化」より

も「ネットワークによる連携診断」が重要で

あるという結論に至った．そのためには，現

在ボランティアで行われている病理学会コン

サルテーションシステム（年間約 600件の利

用があり，その 95%以上は「がん」に関する

コンサルテーション）あるいは，病理情報ネ

ットワークセンターへの国の支援が必要であ

る． 

 

Ｆ．研究発表 

 1.  論文発表 

 今後予定（投稿誌は未定，2015年中） 

 

 2.  学会発表 

 第 104回日本病理学会総会(2015年 4月 30

日-5月 2日)にて発表を行う 

 

Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 

  （予定を含む。） 

 1. 特許取得 該当なし 

 2. 実用新案登録 該当なし 

  

 3.その他 特になし 
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厚生労働科学研究費補助金（がん政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

がん患者と治療施設との空間的関係性の分析 
 

研究分担者 関本 義秀 東京大学生産技術研究所 准教授 
 

 

研究要旨 

本研究では、がん患者と治療施設との空間的関係性を把握することを目的として、がん種別によ

る通院距離・通院時間の違いを分析した。その結果、全国的な集計では、がん種別による通院距

離・通院時間の違いを確認できなかったが、病院別の集計では違いがあることを確認した。 

 

 

Ａ．研究目的 

 本研究では、がん患者と治療施設との空間

的関係性を把握するために、以下の２つの違

いを明らかにすることを目的とする。 

 

 がん種別（希少がん、メジャーがん、そ

の他のがん）で、通院距離・通院時間に

違いがあるのか。 

 その違いは、通院区分（「自施設診断-自

施設初回治療」「他施設診断-自施設初回

治療」「他施設で初回治療を開始後」）に

よっても違いがあるのか。 

  

医療施設への通院環境については、地域に

よって違いがある。医療環境が充実する都市

部に比べ、そうではない地方では、通院距離・

通院時間が大きくなる傾向がある。そこで、

全国的な分析に加え、個別の病院についても

分析も行う。 

 

Ｂ．分析方法 

(ア) 使用データ 

DPCデータより抽出したデータ（国立がん研

究センターにより提供された分析用データ）、

全国127施設147,733名分の入院データを使用

する。１レコード分のデータには、以下の情報

が含まれる。 

 

 治療施設の郵便番号 

 治療施設名 

 患者番号 

 患者自宅の郵便番号 

 がん種別：「希少がん」「メジャーがん」

「その他のがん」の区分 

 通院区分：「自施設診断-自施設初回治療」

「他施設診断-自施設初回治療」「他施設

で初回治療を開始後」の区分 

  

(イ) 分析手順 

 ６つのステップによりデータ分析を行った。

各ステップの内容については、以下のとおりで

ある。 
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 ステップ１：住所変換 

治療施設と患者自宅の郵便番号を住所に変

換を行う。変換には、Microsoft社のMicrosoft 

Office IMEが提供する郵便番号辞書機能を使用

する。 

 

 ステップ２：座標変換 

 ステップ１で変換した住所をもとに、治療施

設と患者自宅の住所に座標情報（緯度、経度）

を付加するために、ジオコーディングを行う。

ジオコーディングには、東京大学空間情報科学

研究センターが提供するCSVアドレスマッチ

ン グ サ ー ビ ス （ URL:http://newspat. 

csis.u-tokyo.ac.jp/geocode/）を使用する。 

 

 ステップ３：通院ルートの探索 

 治療施設と患者自宅の座標情報から、その２

点間を結ぶ最短経路を通院ルートとして求め

る 。 最 短 経 路 に つ い て は 、 PostGIS

（URL:http://postgis.net/）が提供するルート探

索機能を使用し、Dijkstra法による探索を行う。

なお、ルート探索の基盤データとしては、平成

25年度版のDRM道路ネットワークデータ

（URL: http://www.drm.jp/）を使用する。 

 治療施設と患者自宅間の最短経路を求める

際、DRM道路ネットワークの全リンクを使用

すると、探索時間に膨大な時間がかかる。また、

離島などの住所がある場合、DRM道路ネット

ワークがつながっておらず、経路探索が行えな

い。そこで、ルート探索には、以下の方針をと

る。 

 

 治療施設、患者自宅間が直線距離で200km

以下の場合は、全道路、それ以外は主要道

路のみでルート探索を行う。 

 上記で、ルートが探索できなかった場合

（離島など）は、治療施設、患者自宅間を

直線移動したものとする。 

 

 ステップ４：通院距離の算出 

 DRM道路ネットワークのリンクには、道路

長が格納されている。探索した最短経路上のリ

ンクの道路長を足し合わせすることで、通院距

離を算出する。 

 

 ステップ５：通院時間の算出 

患者が通院ルートを車移動したという前提

で、通院時間の算出を行う。車の移動速度は、

道路種別によって、表１の設定速度で等速移

動したものとする。（関本ほか，都市空間にお

ける効率的な動線解析の共通基盤のあり方に

ついて，土木学会論文集 F3, Vol.67, No.2, 

I_170-I180, 2011） 

また、ステップ４で、直線移動としたもの

については、移動速度を時速 50kmとして算出

する。 
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表 1 自動車速度 

道路種別 速度（時速：単位 km） 

都市間高速 100 

都市高速 70 

国道 50 

主要地方道 45 

主要市道 45 

県道 40 

市道 30 

街路 30 

その他 30 

 

表２ ルート探索件数 

ルート探索方法 件数 

全道路でルート探索 145,422 

主要道路のみでルート探索 2,357 

直線移動 1,163 

合計 148,942 

 

 ステップ６：データの集計処理 

 前ステップまでに算出した通院時間・通院距

離をもとに、がん種別ごとの分布を求める。ま

た、各がんについて、通院区分別の分布を求

める。 

 各分布については、病院を区別せずに、全

てのデータを集約する方法と、病院別にデー

タを集約する方法の二通りを行う。 

 

Ｃ．集計結果 

(ア) ルート探索結果 

 ルート探索結果の内訳を表２に示す。患者

数：147,733人と、ルート探索件数は一致しな

い。これは、患者の引越しなどで住所が変更さ

れた場合、一人の患者に複数の住所が存在する

ことになる。本分析では、それぞれの住所と治

療施設の組み合わせごとに、ルート探索したた

め、患者人数よりルート探索件数のほうが多く

なっている。 

 

(イ) 全国（病院区別なし）の集計結果 

 通院距離の集計結果を図１と図２、通院時

間の集計結果を図３と図４に示す。また、が

ん種別ごとに、通院区分別の通院距離の集計

を行った結果を図３～８に示す。以降、図中

において、通院区分「自施設診断-自施設初回

治療」を「自自」、「他施設診断-自施設初回

治療」を「他自」、「他施設で初回治療を開始

後」を「他初」と記載する。 

今回の分析では、全ての患者が自動車で等

速移動としたため、集計結果において、通院

距離と通院時間で違いが見られなかった。そ

のため、以降の分析結果については、通院距

離の結果のみを記載する。 

 

(ウ)  病院別の集計結果 

 関東２施設、関西２施設を対象に、がん種

別ごとの通院距離の集計を行った結果を、図

１１～１８に示す。 

 
 



 

 

図１
 
 
 

  図２
 
 
 

図３

 
図４ 

図１ 全国-がん別の通院距離

図２ 全国-がん別の通院距離

図３ 全国-がん別の通院時間

 全国-がん別の通院時間

がん別の通院距離

がん別の通院距離

がん別の通院時間
 
 
 
 
 
 

がん別の通院時間

がん別の通院距離-件数 

がん別の通院距離-生起確率

がん別の通院時間-件数 

がん別の通院時間-生起確率
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図５図５ 全国-

図６ 全国-
通院距離

 
 
 

-メジャーがん
通院距離-件数
 

-メジャーがん
通院距離-生起

 
 

メジャーがん-通院区分別の
件数 

メジャーがん-通院区分別の
生起確率 

 

 
通院区分別の 

 
通院区分別の 

   



 

 

図７

図８

図９

図７ 全国-希少
通院距離

図８ 全国-希少
通院距離

図９ 全国-その他がん
通院距離

希少がん-通院区分別の
通院距離-件数 
 

希少がん-通院区分別の
通院距離-生起確率

 
 

その他がん-通院区分別の
通院距離-件数 

 
 
 
 
 

通院区分別の 
 

通院区分別の 
生起確率 

通院区分別の 
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図１０ 全国
通院距離

図１１ 

図１２ 
   

 

全国-その他がん
通院距離-生起

 

 Ａ病院（関東）
通院時間-件数

 
 

 Ａ病院（関東）
   通院時間-

 
 

その他がん-通院区分別の
生起確率 

Ａ病院（関東）-がん別の
件数 

Ａ病院（関東）-がん別の
-生起確率 

  

 
通院区分別の 
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がん別の 

 



 

 

図１３

図１４

図１５

図１３ Ｂ病院（関東）
通院時間

図１４ Ｂ病院（関東）
通院時間

図１５ Ｃ病院（関西）
通院時間

Ｂ病院（関東）-
通院時間-件数 

 
 
 

Ｂ病院（関東）-
通院時間-生起確率

 
 

Ｃ病院（関西）-
通院時間-件数 

 
 
 
 

-がん別の 
 

-がん別の 
生起確率 

-がん別の 
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図１６ 
通院時間

図１７ 

図１８ 
   

 

 Ｃ病院（関西）
通院時間-生起

 
 
 

 Ｄ病院（関西）
通院時間-件数
 
 

 Ｄ病院（関西）
   通院時間-

 
 

Ｃ病院（関西）-がん別の
生起確率 

Ｄ病院（関西）-がん別の
件数 

病院（関西）-がん別の
-生起確率 

  

 
がん別の 
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Ｄ．考察 

(ア) 全国集計 

 図１～図４より、通院距離は、6kmをピー

クとして、がん種別に関わらず、20km以内に

約70%が分布することがわかる。また、通院時

間は７分をピークとして、がん種別に関わら

ず、30分以内に約70%が分布していた。がん

種類別には、メジャーがんの患者が最も通院

距離・通院時間が短く、次いで、その他がん、

希少がんの順に、通院距離・通院時間が長く

なる傾向があった。 

図５～図１０より、通院区分別には、がん

種別にかからず、「自施設診断-自施設初回治

療」が短い通院距離での分布が最も多く、「他

施設診断-自施設初回治療」と「他施設で初回

治療を開始後」が似通った分布傾向になること

を確認した。 

 

(イ) 病院別集計 

 Ａ病院（関東） 

 図１１～図１２より、通院距離は、がん種

別に関わらず、15km以内に約70%が分布する

ことがわかる。よって、全国の集計よりも、

近距離の通院距離での分布が多くなっている。

また、がん種別別には、メジャーがんとその

他がんは3kmをピークとするのに対して、希

少がんは4kmと10kmの２箇所でピークとな

っており、通院距離が長くなる傾向があった。 

 Ｂ病院（関東） 

図１３～図１４より、通院距離は、がん種

別に関わらず、35km以内に約70%が分布する

ことがわかった。つまり、Ａ病院とは対象的

に、全国集計よりも、遠距離の通勤距離での

分布が多くなっている。また、がん種別別に

は、種別に関係なく、3kmをピークとしてお

り、近い分布を取る傾向があった。 

 Ｃ病院（関西） 

図１５～図１６より、通院距離は、がん種

別に関わらず、5km以内に約70%が分布する

ことがわかった。よって、今回集計した病院

の中で、最も近距離の通勤距離での分布が多

くなっている。また、がん種別別には、メジ

ャーがんとその他がんは2kmをピークとする

のに対して、希少がんは4kmをピークとなっ

ており、遠い分布を取る傾向があった。 

 Ｄ病院（関西） 

図１７～図１８より、通院距離は、がん種

別に関わらず、10km以内に約70%が分布する

ことがわかった。また、がん種別別には、メ

ジャーがんとその他がんは3kmをピークとす

るのに対して、希少がんは10kmをピークとな

っており、遠い分布となる傾向があった。こ

のことから、Ｄ病院は、Ａ病院と近い傾向を

とることがわかった。 

 

Ｅ．結論 

 本研究では、がん種別と治療施設への通院距

離・通院時間との関係性について分析を行った。

その結果として、全国的な集計では、がん種別

による通院距離・通院時間の違いは見られなか

ったが、個別の病院別にはそれらに違いがある

ことがわかった。全体的な傾向としては、メジ

ャーがん、その他のがんに比べ、希少がんの患

者の通院距離・通院時間が長くなる傾向がある

ことがわかった。 

 今回の分析では、病院別に通院距離・通院時
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間の違いがあることを確認したが、それらの違

いの要因について踏み込んだ分析を行ってい

ない。また、分析対象の病院をランダムに選択

しており、地域差を見るまでに至っていない。 

今後は、患者の性別、年齢などの特性や、都

市圏と地方といった地域差を考慮した分析を

行っていく予定である。 

 

 

 

 

Ｆ．健康危険情報 

 なし 

 

Ｇ．研究発表 

 なし 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

 なし 
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厚生労働科学研究費補助金（がん政策研究事業） 

分担研究報告書 

 

希少がんの病理診断コンサルテーションに関する研究 

 

研究分担者 中村 文明 東京大学大学院医学系研究科公衆衛生学 助教 

 

 

研究要旨 

 希少がんに関しては、病理診断する医師の経験が少ないため診断はしばしば困難である。その

ため、国立がん研究センターでは、病理診断コンサルテーション・サービスを実施して、がん診

療連携拠点病院から病理診断困難例のコンサルテーションを引き受けている。本研究の目的は、

骨・軟部腫瘍の病理コンサルテーション依頼の症例を対象に、依頼内容とコンサルタント所見と

の乖離を記述して、希少がんの病理診断の困難度を検討することである。281例のコンサルテーシ

ョン依頼を対象に分析した。依頼者の方で良性、悪性の判定困難な例は19例（6.8％）存在したが、

これらのすべてにコンサルタントは良性、悪性の診断をつけていた。コンサルタントが診断確定

できなかった15例を除いた266例を対象に、依頼施設での病理診断とコンサルタントによる病理診

断との一致度を確認した。不一致は158例（59.2％）であり、依頼施設での診断が良性であったも

のは126例であり、そのうちコンサルタントが悪性と診断したものは20例（15.9％）であった。依

頼施設での病理診断が悪性であったものは122例であり、そのうちコンサルタントが良性と診断し

たものは25例（20.7％）であった。骨軟部腫瘍の病理診断は非専門家の病理医では難しいことが

伺えた。今後は病理コンサルテーションに依頼がなかった症例に関しても検討する必要がある。 

Ａ．研究目的 

 希少がんの診療の問題を考える際に、治療法

の確立などに議論の重点が置かれることが多

いが、まれな疾患であるため、診断に関しても

医師の経験が少ないため困難となることを考

えなくてはならない。がんの診断に関しては、

病理診断は確定診断であり、最終的な治療法の

決定や予後を予測する際に欠かすことのでき

ない情報である。希少がんの病理診断は、治療

医と同様に病理医も経験が少ないため、診断の

確定をするのは難しい作業である。さらに近年

では、病理組織系分類は、分子マーカーや遺伝

子異常などの分子生物学的な情報も踏まえて

診断する状況になってきており、以前よりも分

類ははるかに詳細になってきているため、希少

がんの診断をつけるためには相当な知識が必

要になり、肉腫のような希少がんの病理診断は

専門家でなければ難しい。 

 しかしながら、実際に希少がんの病理診断が

どのように行われており、どの程度現場での診
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断困難があるのかの現状は明らかではない。国

立がん研究センターでは、病理診断コンサルテ

ーション・サービスを実施しており、全国のが

ん診療連携拠点病院の病理医から病理診断困

難例のコンサルテーションを引き受けている。

病理診断コンサルテーション・サービスに依頼

のあった希少がんと考えられる症例の情報を

記述し、希少がんの病理診断の現状を把握し、

問題点を発見することは、希少がん対策にとっ

て重要だと考えられる。 

 本研究の目的は、代表的な希少がんと考えら

れる骨・軟部腫瘍の病理コンサルテーション依

頼の症例を対象に、依頼内容とコンサルタント

所見との乖離を記述することである。 

 

 

Ｂ．研究方法 

 対象は、2007年7月から2014年10月までに、

国立がん研究センター病理診断コンサルテー

ション・サービスに依頼のあった、骨・軟部

組織標本すべてとした。 

 記述・分析の方法は、まず、対象症例の年

齢、性別、依頼目的を記述した。コンサルタ

ントの病理診断が確定可能であったものの中

で、依頼施設での病理診断とコンサルタント

の病理診断との一致割合を計算した。一致割

合の計算の際には、依頼施設での病理診断が

未確定で、コンサルタントによる確定病理診

断がなされている場合には不一致と分類した。

また、「依頼施設病理診断が良性であったの

に対し、コンサルタント診断が悪性であった

もの」の割合、「依頼施設病理診断が悪性で

あったものに対し、コンサルタント診断が良

性であったもの」の割合も記述した。これら

の良悪性の診断が不一致であった症例の中で、

依頼施設診断名とコンサルタント診断名を記

述した。 

 

Ｃ．研究結果 

 対象期間に281例のコンサルテーション依

頼があった。対象症例の年齢の平均値は50.6

歳（SD=±23.0）であり、性別は女性が131例

（46.6％）であった。依頼目的は、診断困難が

152例（54.1％）、専門家問い合わせ・診断確

認が119例（42.3％）、鑑別診断の考慮依頼が

8例（2.9％）、治療方針の決定のためが2例

（0.7％）であった。 

 コンサルタントによる病理診断が確定でき

ないものは15例（5.3％）であり、そのうち8

例は生検標本であり十分な検体量のない標本

であった。依頼者の方で良性、悪性の判定困

難な例は19例（6.8％）存在したが、これらの

すべてにコンサルタントは良性、悪性の診断

をつけていた。これら19例のうち、悪性腫瘍

の診断となったものは7例であった（表1）。

最終診断はどれも異なるものであり、どの組

織系で良悪性の判断が難しいといえるような

傾向はなかった。 

コンサルタントが診断確定できなかった15

例を除いた266例を対象に、依頼施設での病理

診断とコンサルタントによる病理診断との一

致度を確認した。依頼施設病理診断とコンサ

ルタント診断の不一致は158例（59.2％）であ

った。依頼施設病理診断とコンサルト診断の

良・悪性の区別を表1に示す。依頼施設での病

理診断が良性であったものは126例であり、そ
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のうちコンサルタントが悪性と診断したもの

は20例（15.9％）であった。軟部肉腫では最

終診断が脂肪肉腫の分類になるものが5例あ

った。また、軟部肉腫が疑われていたが、最

終診断が血液腫瘍になった例も3例存在した。 

依頼施設病理診断が悪性であったものは

122例であり、そのうちコンサルタントが良性

と診断したものは25例（20.7％）であった。

これら25例の内訳をみると、2013年版WHO

分類では Intramuscular myxomaのように

Tumors of uncertain differentiationに当ては

まるものか、Fibrous dysplasiaのように

Tumors of undefined neoplastic natureに当

てはまるものが6例存在した。 

 

 

Ｄ．考察 

 病理診断コンサルテーションに依頼のあっ

た骨・軟部組織標本において、54.3％が診断困

難なためでの依頼であった。依頼施設では良

悪性の判定が困難なものは6.7％存在しており、

それらに対してコンサルタントは確定の病理

診断をつけていた。コンサルタントでも確定

診断が困難な例は5.3％存在した。依頼施設で

の病理診断とコンサルタント診断の不一致は

59.2％であり、依頼側の病理診断が良性であり

コンサルタント診断が悪性であったものは

16.0％、依頼側の病理診断が良性でありコンサ

ルタント診断が悪性であったものは（21.3％）

であった。これらの良悪性の判断の不一致の

中で、コンサルタントが悪性と診断したもの

では、最終診断が脂肪肉腫になったものが多

く、コンサルタントが良性と考えたものは現

在のWHOでも由来不詳型の組織系の診断が

なされるものが多かった。 

 今回の検討で、コンサルテーションの依頼

がくる骨軟部腫瘍に関しては、骨軟部病理の

専門家の診断とそうではない病理医の診断は

半分以上の例で一致しないことが判明した。

また、良悪性の判定に関しても、ある程度意

見の相違が見られることが判明し、依頼施設

が悪性と判断したが、コンサルタントが良性

と判断する場合が約20％存在した。依頼施設

が良性と判断したが、コンサルタントが悪性

と考えた症例は、ほとんどが低悪性度のもの

であり、切除が完全になされていれば、追加

の治療は必要ないため、切除断端陽性かどう

かが問題になると考えられる。一方で、コン

サルタントが良性と考えた例の方が多く、も

しコンサルタントの診断がなければ、良性腫

瘍の患者に対して追加の治療がされていた可

能性も考えられた。現状でどのぐらい日本全

体で骨軟部腫瘍の診断が、骨軟部専門の病理

医によってなされているかは不明であり、今

後の検討課題として、がん登録から骨軟部腫

瘍の患者をサンプリングし、後方視的に病理

診断の確認を行い、現状の病理診断のバラツ

キの把握が必要であると考えられた。 

 診断の不一致に関して一定の傾向はみられ

なかったが、良悪性の不一致に関しては、脂

肪肉腫や線維腫などで多くなっており、どの

ような症例が良悪性の鑑別が困難なのかの要

因を、病理所見の共通する所見をより詳細に

検討することによって検討することが可能か

もしれない。 

本研究の限界として、対象が国立がんセン
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ターの病理コンサルテーションに依頼があっ

た症例のみであり、診断が特に困難であった

例に偏っている可能性が大きい。特に診断が

難しい症例がコンサルテーションの依頼とな

る可能性が高いため、すべての症例で検討し

た場合には一致度は高くなると予想される。

また、専門家の病理診断は1名で行っているた

め、確定診断の妥当性が必ずしも確保されて

いない可能性がある。今後の検討の際には2名

以上の専門家の診断をもって確定診断とする

方が望ましいだろう。 

 

 

Ｅ．結論 

 国立がん研究センター病理診断コンサルテ

ーションに依頼のあった骨・軟部組織標本に

おいて、依頼施設の病理診断とコンサルタン

ト診断の不一致は約60％であり、良悪性の判

定にも約20％の違いがあった。骨軟部腫瘍の

病理診断は非専門家の病理医では難しいこと

が伺えた。今後は病理コンサルテーションに

依頼がなかった症例に関しても今後検討する

必要がある。 
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表１．依頼施設で良悪判定困難の症例 
 

 採取部位 コンサルタント診断 

1 右足部腫瘍 
Grade 1 chondrosarcoma, arising in the setting of  

Maffucci syndrome 

2 左鼡径部軟部腫瘍 Chondrosarcoma, grade 1, conventional type. 

3 左上顎骨腫瘍 Osteosarcoma, left maxilla. 

4 右腹壁軟部腫瘍 Neurofibroma 

5 左手関節腫瘍 Low grade myofibroblastic sarcoma with ossification 

6 左前腕神経鞘腫 Myxofibrosarcoma 

7 胸壁腫瘍 Spindle cell/pleomorphic lipoma 

8 頸部軟部腫瘍 Desmoid-type fobromatosis. 

9 左傍脊柱筋軟部腫瘍 Malignant peripheral nerve sheath tumor, Grade 2 

10 左下腿軟部腫瘍 Myxoid liposarcoma 

11 下顎骨骨腫 Parosteal osteosarcoma, Grade 1-2. 

12 右膝軟部腫瘍 Extraskeletal myxoid chondrosarcoma 

13 骨 
Malignant lymphoma, suspicious for diffuse large B cell 

lymphoma 

14 右膝窩腫瘍 
Tenosynovial giant cell tumor, diffuse type with  

chondroid metaplasia. 

15 左下腿軟部腫瘍 Epithelioid sarcoma 

16 左母指基部尺側皮下腫瘤 Tenosynovial giant cell tumor, localized type 

17 鼠径部軟部腫瘤 Fibrohistiocytic proliferation 

18 骨 Juxtacortical chondrosarcoma, grade 1 

19 腹壁腫瘤 Nodular fasciitis 
 
 
 
 
表２. 依頼施設診断とコンサルタント診断の良性・悪性での比較 
 

  コンサルタント診断 

  悪性 良性 

依頼施設診断 

悪性 96（79.3%） 25 (20.7%) 

良性 20 (15.9%) 106 (84.1%) 

良悪判別不可 12 (63.1%) 7 (36.8%) 
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