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研究要旨 

 希少がん対策を進める基礎となる希少がんの定義は厚生労働省「希少がん医療・支援の在り方に関

する検討会」報告書において提示されているが、その頻度基準に使用するがん種の分類は欧州で作成

された RARECARE 分類を使用するとされている。しかし、RARECARE 分類は 2015年以降改訂されておら

ず、改訂された最新の ICD-O-3.2には対応していないなどの問題が生じてきた。そのため、今回わが

国独自で希少がんの定義のための分類を ICD-O-3.2を基本として作成することを目標とした。本年度

においては、全体の構造と部位が肺について分類の試行を行った。今後これらの試行を全臓器に広げ

ていく。 

 
A. 研究目的 
希少がん対策を推進に当たって、希少がんを定義
することはその前提である。平成２７年８月に発
行された厚生労働省「希少がん医療・支援の在り
方に関する検討会」報告書（以下、「厚労省報告
書」という）においては、希少がんの頻度の定義
を、人口１０万人当たり年間発生6例未満としてい
る。その頻度はがんの種類をどのように区切るか
によっても左右されるが、報告書においては「欧
州で作成された欧州のRARECARE 分類を参考とし
て用いているが、我が国における独自の希少がん
分類を開発する必要があるという意見もあった。」
とされている。報告書の発行から５年が経過した
現在、RARECAREがもととした国際疾病分類腫瘍学
（ICD-O）も改訂され、また、RARECARE分類自体の
分類が公表されていたホームページも令和3年3月
現在、リンク先不明となっている。もともとRAREC
AREについては疑義が呈されており上記「独自の分
類を」という意見が出されていたが、早急に我が
国における分類を策定して運用を考える必要があ
る。本研究は、RARECAREの分類をもととして、新
しいICD-O-3.２の体系をもとにわが国で希少がん
の定義に資する分類を作成することを目標に、部
位分類を確定し一部の組織分類の分類を試行する
ことで全分類の作成につなげることを目的とする。 
 
B. 研究方法 
（分類の作成） 
厚労省報告書の発行時に参照された欧州RARECARE
の分類はTier1,Tier2,Tier3と階層化されており、
原則Tier1が腫瘍の発生部位に基づく大分類（口腔、
上咽頭、食道など）、Tier2が組織型をいくつかグ
ループ化した分類（腺癌、扁平上皮癌など）、Tie
r2が細分化された組織型（印環細胞癌など）とな
っている。造血器腫瘍、軟部肉腫、神経内分泌腫
瘍など、発生部位が臓器として特定しづらいもの
や、ほぼ多臓器にわたって発生するものについて
は、Tier1で別途分類してある。新しい分類はこの

構造を踏襲することとした。 
希少がんの頻度基準については、Tier1ですでに満
たされていれば、その中に位置するTier2はすべて
希少と判定される。Tier1が希少基準以上の頻度が
あれば、個別のTier2の分類で判定される。そのた
めTier3は特に希少がんの判定には関係せず、RARE
CAREにおいても基本的に個々の組織型で構成され
ているため、今回は特に分類を作成しない方針と
した。 
以上の全体工程の中で本年度はTier1に相当する
分類を作成した。ここではICD-O-3の局在コードを、
既存のRARECAREを改変する形とし、また、世界対
がん連合（UICC）のステージ分類の適用される部
分などを考慮した。 
（病理医による確認（準備）） 
それぞれのICD-Oにおける部位・組織型について20
18年の院内がん登録を使って症例が存在するかど
うかを確認し、実症例が存在（実例存在）するか、
あるいは、RARECARE分類で存在する組み合わせ（分
類存在）のいずれかを満たす組み合わせを列挙し、
資料を作成した。今後、国立がん研究センター中
央病院の病理診断科に依頼、①各組織型が当該部
位においてあり得るか、②RARECAREのTier2分類が
妥当であるか、のチェックを依頼する。 
 
C. 研究結果 
新分類検討のためのICD-O-3.2の部位をもととし
たTier1相当の部位分類を作成した（別添１）。部
位が分類にまたがって決定できない不明瞭な部位
については今回は除外した。RARECAREからの変更
の主要点としては、頭頚部がんにおいて、UICCの
ステージ分類の境界に従って、舌の境界部位（C02.
8）、口蓋（C05.8, C05.9）を口腔・口唇に変更し、
また、下咽頭と喉頭が同一Tier１となっていたの
を分離した。骨、末梢神経、腹膜・後腹膜につい
ては、肉腫が中心となるために基本的に肉腫の中
で分類することを想定し、骨のみ部位として独立
させた。また、血液（C420-4）についても、部位
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ではなく組織型での分類を想定した。 
 肺について、パイロットとして分類を試行した。
歴史的な名称（燕麦細胞癌など）は、実際の症例
で少数ではあるが使われているものがあり、それ
らの分類として成立させるのか、あるいはがん登
録上の教育を構築すべきか、といった課題が明ら
かになった。 
 
D. 考察 
希少がんの定義のための分類を作成するために、
その初段階としてRARECARE分類のTier１に相当す
る部位の分類を作成した。また、肺がんについてT
ier2に相当する組織分類を試みた。組織分類を検
討する中で、歴史的な名称や部位別のWHO分類など
には存在しないが、病理学的に一般名称としては
存在するものなどの扱いを検討する必要性が考え
られた。 
 
E. 結論 
 

希少がんの定義のためのわが国独自の分類作成を
開始した。手始めに、部位分類を作成し、そのう
えで肺について組織型分類を検討した。今後、肺
の分類の検討を継続しつつ、他の部位についての
検討を行う。 
 
F. 研究発表 
（論文発表） 
１．Kawai A, Higashi T, Shibata T, Yoshida A,
 Katoh Y, Fujiwara Y, Nishida T. Rare cancer
s in Japan: definition, clinical features an
d future perspectives.Jpn J Clin Oncol. 202
0;50(9):970-975. 
２．東尚弘．希少がん対策の中での肉腫診療. 日
本臨牀 78(増刊号5): 23-27, 2020. 
３．東尚弘．希少がんの疫学 日本臨牀79巻（増
刊号1）：17-21, 2021 
４．東尚弘．希少がんの診療体制 日本臨牀79巻
（増刊号1）:39-44, 2021 
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別添１ 部位分類案 
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