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研究要旨 

本研究は、我が国における希少がんに関する情報提供・相談支援の課題を検討し、全国の数か所

で実際にパイロット研究を実施することにより、希少がん患者が、できるかぎり住み慣れた地域で、

納得のゆく信頼できる希少がんの診療や相談支援を受けられる体制・ネットワークを構築するため

の検討を行うことを目的としている。 

研究初年度の今年は、まず、全国ネットワークの要となる『地域希少がんセンター（仮称）』の

備えるべき機能について、総論『希少がん診療の特性と情報提供体制の重要性』と各論『地域希少

がんセンターに求められる機能』からなる試案を作成した。さらに、国立がん研究センター希少が

んセンターにおける経験を下敷きとして、各地域希少がんセンターにおいて、一定の手順に基づい

て希少がんの情報提供・診療支援のための電話相談（希少がんホットライン）が開始されるよう、

その設置の手順を定めるとともに、地域希少がんセンターが提供する希少がんの診療施設に関する

情報の収集・取り纏め手順について検討を行った。 

次いで、検討した機能に基づき、大阪（大阪国際がんセンター）と九州（九州大学）で実際に地

域希少がんセンターを立ち上げ、地域および施設の実情に応じた希少がんの情報提供、相談支援体

制を整備するための課題の検討を開始した。さらに、現在、我が国における希少がん分類のための

尺度として用いられている RARECARE の分類を、最新の WHO 分類と癌取扱い規約に則って改

訂する作業に着手した。一方、今後、地域希少がんセンターを核とした Hub and Spoke 型の希少

がんネットワークを全国に整備してゆく上で重要となる全国のがん相談支援センターとの連携、

各々の役割分担に関する検討も開始した。 
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A．研究目的 

 

研究の背景 

罹患率が人口 10万人当たり６例未満の希少がん

は、頻度の高いがんに比べて、治療成績、治療満

足度ともに不良であることが知られている

(Lancet Oncol.18:1022-39,2017)。欧州の統計では、

希少がんは全がんの２割ほどの頻度であるにもか

かわらず、全がんによる死亡の３割を占めること

が報告されている。 

その一つの理由として、希少がん患者・家族・

医療従事者を適切な診療に導く情報提供、相談・

診療援体制が十分に整備されていないことが想定

されている(Cancer Sci,109:1731-7,2018)。疾患の

絶対数が少なく、多くの医師、医療機関がその希

少がんに対する十分な診療経験、知見を有するこ

とが困難な状況下で、希少がんが疑われた患者が、
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どの医療機関を受診すれば最も適切な診療を受け

られるのか、患者のみでなく、医師・医療機関の

側も十分な情報がない中で、手探りの診療が続い

ているのが実情である。 

 

研究の目的 

本研究は、このような診療・受療上不利な状況

にある希少がんに関する我が国における情報提

供・相談支援のあり方を検討し、全国の数か所で

実際にパイロット研究を実施することにより、希

少がん患者が、できるかぎり住み慣れた地域で、

納得のゆく信頼できる希少がんの診療や相談支援

を受けられる体制を構築するためのモデルを作成

することを目指す。 

具体的には以下の研究を行う。 

I. 希少がんの患者・家族および希少がん診療に

関わる医療従事者が、地域において希少がん

の診療に関して相談できる『地域希少がんセ

ンター（仮称）』の備えるべき機能と課題を明

確にする。 

II. 地域希少がんセンターにおける情報提供・相

談支援の要の一つとして、希少がんホットラ

インによる電話相談を位置づけ、各地域希少

がんセンターにおいて、一定の手順に基づい

て質の高いホットライン業務が行われるよう、

その実施手順を定める。 

III. さらに、それぞれの地域希少がんセンターで

提供する信頼できる希少がん診療施設に関す

る情報の収集・取り纏め手順を検討する。 

IV. 検討した機能に基づき、全国の数ヵ所で地域

希少がんセンターを立ち上げ、希少がん専門

施設や専門医を繋ぐ地域希少がんネットワー

クを構築する。さらにその実効性を検証し、

地域および施設の実情に根ざした情報提供、

相談・診療支援を行う上での課題を抽出する。 

V. 希少がんに対する対策を立ててゆく上で、対

象となる希少がんの範囲、種別をはっきりさ

せることはきわめて重要である。現在、欧州

およびわが国では、そのための指標として

RARECARE の分類が用いられているが、10

余年前に策定され、2015 年以後改訂されてい

ない RARECARE の分類には、臨床・病理学

的な不整合や陳腐性が目立つようになってい

る。わが国における希少がん対策の根幹を定

めるために、最新の WHO 分類と各癌の取扱

規約に則り、臨床の現状も加味した新たな日

本発の希少がん分類を提案する。 

VI. さらに、今後全国の数ヵ所に地域希少がんセ

ンターが発足した際には、全国のがん診療連

携拠点病院等に整備されているがん相談支援

センターと連携してゆくことが重要になるが、

希少がんに関するがん相談支援センターとの

情報共有や相談支援の連携等のあり方につい

て検討をおこなう。 

VII.  研究の最終年度には、抽出された課題をまと

め、希少がんの情報提供、相談・診療支援体

制が全国を網羅して安定的に構築されるため

の提言書を作成する。 

患者数の少ない希少がんの診療の質を担保し、

新たな治療開発を推進するためには診療・研究を

限られた施設に限定すること（集約化）が一つの

解決策となるが、集約化は、一方では診療へのア

クセスの悪化をもたらし、住み慣れた地域で希少

がんの診療や相談支援を受けたいという患者・家

族の願いに反する。本研究は、この集約化と均霑

化という希少がん医療の根本的なジレンマに対し

て、希少がん中央機関を中心として、新たに設立

する地域の情報提供、相談・診療支援の拠点とな

る地域希少がんセンターを繋ぐネットワークを形

成することによって、できるかぎり患者が住み慣

れた地域で希少がんに関する適切な情報提供・相

談支援を受けられる環境を整えることを目的とす

る。 

 

B．研究方法 

 

本研究では、我が国の希少がん中央機関である

国立がん研究センターと、都道府県がん拠点病院

である大阪国際がんセンター、大学病院である九

州大学の３つの異なる背景を有する３施設の研究

者によって、先に述べた希少がんの情報提供・相

談支援ネットワークの形成に関する研究を行う。 

先行して希少がんセンターを立ち上げ、希少が

んの診療に関する電話相談「希少がんホットライ

ン」を運用している国立がん研究センターの研究

分担者を中心に、地域希少がんセンターに求めら

れる機能の検討を行うとともに、大阪国際がんセ

ンター、九州大学の研究分担者によって、実際に

各施設に地域希少がんセンターを設立する。さら

に、今後、全国の数か所に地域希少がんセンター

が誕生した際に、全国のがん診療連携拠点病院等

に整備されているがん相談支援センターとの情報

共有や相談支援を連携してゆくための検討も開始

する。 

令和２年度は以下の研究を行った。 

1. 希少がんの患者・家族およびその診療に関わる

医療従事者が、地域において希少がんの診療に

関して相談できる『地域希少がんセンター（仮

称）』の備えるべき機能について、希少がん診療

に関わる臨床医、がん情報提供サービスに関わ

る研究者を中心に検討した。 

2. 国立がん研究センターが実施してきた希少がん

ホットラインの経験を下敷きとして、各地域希

少がんセンターにおいて、一定の手順に基づい
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て質の高いホットライン業務が行われるよう、

その設置の手順を定めた。 

3. 地域希少がんセンター及び希少がんホットライ

ンで提供するさまざまな希少がんの診療施設に

関する情報の収集・取り纏め手順を、がん登録

に関わる研究者、希少がん診療に関わる臨床医

を中心に検討した。 

4. 検討した機能に基づき、全国の数ヵ所で異なる

類型の地域希少がんセンターを立ち上げ、地域

および施設の実情に根ざした希少がんの情報提

供、相談支援体制を整備するための課題を検討

した。令和 2 年度に地域希少がんセンターを立

ち上げた大阪国際がんセンターは都道府県がん

診療連携拠点病院を、九州大学は大学病院を母

体として地域希少がんセンターを立ち上げる際

のプロトタイプとなることを想定している。 

5. RARECARE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）、Tier2 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、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。新しい分類も、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。すなわち、Tier3 は特に希少がんの

判定には関係せず、RARECARE 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。 

6. がん診療連携拠点病院等の整備に関する指針に

示された相談支援センターの業務を踏まえて、

相談支援センターにおける希少がんに関する相

談対応の実態について、アンケート結果の解析

を行うとともに、相談支援センターにおける希

少がんに関する教育・研修の現状の検討を行っ

た。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究の実施に当たっては「人を対象とする医

学系研究に関する倫理指針」を遵守し、研究対象

者に対する人権擁護上の配慮を十分に行ったうえ

で研究を行った。 

 

C．研究結果 

 

１．地域希少がんセンターの備えるべき機能 

本研究課題は、診療上不利な状況にある希少が

んに関する情報提供・相談支援ネットワークを全

国に整備し、希少がん患者が住み慣れた地域で納

得のゆく診療や相談支援を受けられる体制を構築

することを目指す上で重要な役割を果たすことが

期待される『地域希少がんセンター』に求められ

る機能を明確にすることを目指している。 

分担研究者の柴田らは、まず、本研究に先行し

て実施されてきた国立がん研究センターにおける

希少がんセンター、希少がんホットライン、相談

支援センターにおける実務・実態の共有を行い、

業務をスムーズに進めるための必要条件を洗い出

し、その条件を国立がん研究センターに特有のも

のと、他の医療機関にも共有しうるものに整理し

た。ついで、地域ごとの希少がん診療の事情をく

み取るために求められる機能の洗い出しを行った。

これらについて討議を行い、地域希少がんセンタ

ーに求められる機能の試案を作成した。 

試案は、総論『希少がん診療の特性と情報提供

体制の重要性』と各論『地域希少がんセンターに

求められる機能』からなる。 

総論部分である『希少がん診療の特性と情報提

供体制の重要性』では、まず、希少がんの疾患特

性を踏まえた類型化と医療者間で共有されている

情報を可視化することの重要性を取り上げた。前

者については、罹患率の上では同じ希少がんの範

疇に入るがんの中でも、集約化になじむ希少がん

と、そうでない希少がんがあることに関する類型

化の概念(Type 1, Type 2)を取り上げ、考察を加え

た。後者については、希少がん診療の特性から、

過去の医療機関ごとの診療実績が現在の診療の質

を確実に担保しうるかというと、そう断じること

が難しいという点にも考慮が必要であること、そ

の理由として、特定の疾患に対して質の高い医療

を提供できる能力が、属人的に特定の医師に蓄積

しているという側面が、頻度の高いがんに比べて

希少がんにおいては大きいことが指摘された。 

これらの検討をもとに、希少がんに対する情報

提供体制においては、①患者等からの相談を受け

適切な診療につなげることができる体制、②他の

医療機関からの相談・問い合わせを受け診療連携

を進めることが出来る体制に加えて、③流動的か

つ患者ごとに個別性の高いタイプの情報に関して

診療提供体制と結びついた情報収集機能の整備が

重要であることが認識された。さらに、そのよう

な、流動性が高い医療機関に関する情報、属人的

な医師に関する情報を入手しうる体制として、希

少がんに対する一定の診療実態を有する医療機関

内で、希少がん診療に携わる医師等と相談対応者
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側の間で日常的に情報共有が可能であるという、

医療機関側の質や機能を設定することで、相談者

側の質のひとつの側面を担保するというアプロー

チが考案された。 

各論部分である『地域希少がんセンターに求め

られる機能』では、前述の総論における考察に基

づいて、地域希少がんセンターに求められる機能

として、①診療体制（医療機関としての機能）と、

②情報の収集・提供体制（提供体制に求められる

機能）の二つの側面から、求められる機能を整理

した。 

診療体制としては、がん診療連携拠点病院であ

ること、希少がんのうち相対的に頻度の高い肉腫、

原発不明がん、神経内分泌腫瘍を含む 10 種類以上

の希少がんに対して適切な診療を実施可能な体制

を有すること、希少がんに対して年間計 100 例以

上の診療実績を有すること、希少がんに関する診

療実績を他の地域希少がんセンターおよび国立が

ん研究センター希少がんセンターと共有できるこ

と、などが提案された。 

情報の収集・提供体制に関しては、希少がんの

相談に対応出来る専任の職員が配置されているこ

と、希少がんの情報収集並びに情報を蓄積する機

能及び組織を有すること、電話による相談に応じ

る体制が構築されていること、その実績を他の地

域希少がんセンターおよび国立がん研究センター

希少がんセンターと共有できること、国立がん研

究センター希少がんセンター等と協力して希少が

んに関する情報提供・相談支援に役立つコンテン

ツの作成・更新の任を担えること、などが提案さ

れた。 

 

２．希少がんホットラインの手引き 

本研究課題は、地域希少がんセンターにおける

情報提供・相談支援の要の一つと位置付けられる

希少がんホットラインが、各地域希少がんセンタ

ーで適切に設置されるよう、その手引きを定める

ことを目指している。 

分担研究者の岩田らは、国立がん研究センター

希少がんセンターでの希少がんホットラインの経

験およびノウハウを、地域希少がんセンター希少

がんホットラインの立ち上げに役立てることを目

的として、『希少がんホットラインの手引き

(ver1.0)』の作成を行なった。 

『希少がんホットラインの手引き(ver.1.0)』には、

希少がんホットラインの目的および対象、設置場

所、責任者・相談員および業務協力者の定義およ

び職務、相談・業務内容、相談時間、相談内容に

おける個人情報の取扱いなどが記載されている。

勿論、今回作成された手引きは完成形ではなく、

今後、各地域希少がんセンターからの意見を取り

入れて、この手引きは改訂されていくべきものと

考えられる。また、現在、希少がんホットライン

の具体的な実施手順について、より詳細な作業手

順書を作成することが計画されている。 

一方、現在、希少がんホットラインにおいて、

相談者から聴取している希少がんの診療に関する

悩みや要望に関する情報は、大変貴重なものであ

り、今後の希少がんに関する情報提供・相談支援

をより良いものにしていくために、これら貴重な

情報を適切に記録し解析していくことの重要性も

確認された。 

 

３．希少がん診療可能医療機関データベース（仮

称）作成手順の策定 

本研究課題は、地域希少がんセンター及び希少

がんホットラインで提供するさまざまな希少がん

の診療施設に関する流動的かつ個別的な情報を、

できるかぎり客観的なデータに基づいて、極力、

主観性、恣意性を排して取り纏める方法を提示す

ることを目指している。 

分担研究者の下井らは、希少がんの診療の実際

から、希少がんの診療可能な医療機関を検討する

ためには、（ア）診断および手術等の局所治療、(イ) 

転移・切除不能症例の診療、(ウ) 研究・新規治療開

発、という３つのカテゴリーごとに診療可能医療

機関情報のリストを作成することが重要であると

考えた。 

具体的な「希少がん診療可能医療機関データベ

ース」作成手順（案）は、過去３年間の院内がん登

録データをもとにした客観的な診療実績に加えて当該

の希少がんの診療に造詣の深い専門家２名以上によ

るカテゴリー別の候補施設の抽出、候補施設の受け

入れ態勢の評価、これらの情報の統合よりなる。また、

専門医の移動などに伴う診療体制の変化、情報の流

動性を鑑み、作成されたデータベースは、３年に一度

程度、定期的な見直しを行うこと、見直しに際しては、

それまでに紹介した患者の診療実績、患者・家族から

のフィードバックも重視することなどが付記されている。 

この方法に従って、令和２年度は、四肢・体幹

の軟部肉腫、後腹膜肉腫、頭頚部の肉腫、婦人科

の肉腫、腺様嚢胞がん、嗅神経芽細胞腫、原発不

明がんの 7 つの希少がんに関して、全国版と関東

版の「希少がん診療可能医療機関データベース」

が作成された。 

 

４．地域希少がんセンターの設立 

本研究課題は、１．で検討した機能に基づき、

全国の数ヵ所で異なる類型の地域希少がんセンタ

ーを立ち上げ、地域の希少がん専門施設・専門医

のネットワークを形成し、地域および施設の実情

に根ざした希少がんの情報提供、相談支援体制を

整備するための課題を明らかにすることを目指し

ている。 

 

４－１．都道府県がん診療連携拠点病院：大阪 
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分担研究者の松浦らは、大阪府～近畿地方にお

ける地域希少がんセンターに必要な要件やあり方

を検討し、2020 年 4 月に、大阪国際がんセンター

に希少がんセンターを設置した。院内では希少が

んキャンサーボードを定期的に実施した上で、そ

れに基づき多診療科が協力する形で希少がん診療

を開始した。また希少がんホットラインを開設し、

近畿地方だけでなく、西日本全域から広く希少が

んに関する問合せを受け、情報提供、診療・相談

支援を開始した。さらに、近畿地方６県の都道府

県がん診療連携拠点病院と、希少がんの診療・ネ

ットワークを構築していくことに関する合意を得

た。 

 

４－２．大学病院：九州 

分担研究者の馬場、遠藤らは、まず九州大学病

院における希少がん診療の実態調査を行い、2019

年 1 年間の希少がん新患総数は 1,811 人であり、

患者数が多い希少がんは、リンパ性腫瘍、口腔・

口唇がん、皮膚がん、喉頭・咽頭がん、甲状腺が

んなどであったこと、これらのうち新患数が月平

均 1 人未満の極めて希少ながん種が希少がん新患

数の 20%以上（希少がん種の 64%）を占めていた

ことを報告した。また、MASTERKEY レジストリ

登録患者の居住地調査から、登録患者の 45%は福

岡市外から、21%は福岡県外から来院していること

が示され、多くの希少がん患者が、遠方から拠点

病院に受診している状況が明らかとなった。これ

らの検討を踏まえて院内の手続きを進め、令和 3

年 4 月に九州大学病院がんセンター内に新たに希

少がん部門「希少がんセンター」を開設した。 

 

５．RARECARE 分類の見直し 

本研究課題は、WHOの最新の分類と各癌の取扱

規約に則って、我が国の臨床の現状に適合した、

世界に通用する新たな希少がん分類を提案するこ

とを目指している。 

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。 

RARECARE分類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、部位ではなく組織型で

の分類を想定した。 

 今年度は、パイロット研究として肺に関する分

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、それらを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。 

 

６．既存のがん診療・相談支援システムとの連携 

本研究課題は、新たに発足する地域希少がんセ

ンターと、既存の全国のがん診療連携拠点病院等

に整備されているがん相談支援センターとの希少

がんに関する情報共有や相談支援の連携等のあり

方について検討をおこなうことを目指している。 

がん診療連携拠点病院等の整備に関する指針（H

30.7.31）に示された相談支援センターの業務を踏

まえて、1）相談支援センターにおける希少がんに

関する相談対応の実態と、2）相談支援センターに

おける希少がんに関する教育・研修の現状を整理し、

地域希少がんセンターを核とした希少がんネット

ワークが我が国に構築された際の既存の相談支援

センターとの連携等における課題等について考察

を行った。 

2018年に行われた相談支援センターでの希少が

んの相談対応状況は、全体に低い頻度であり、主な

困りごととして「希少がんの知識や情報が不十分で

あること」があげられた。また相談支援センターに

おける希少がんに関する教育・研修は、現在、テキ

ストによる教材が全国の相談支援センターに配布

されている状況であった。また都道府県拠点病院ほ

か一部の地域拠点病院で「施設別がん登録検索シス

テム」の利用とそのための研修が行われていた。 

今後、地域希少がんセンターが誕生し、地域希少

がんセンターを核としたHub and Spoke型のネッ

トワークが形成された際には、情報を必要とする患

者等の対象や想定人数に、希少がんの診療と相談の

特徴を加味して、既存の相談支援センターで対応可

能な範囲や内容、また地域希少がんセンターで対応

可能な範囲や内容を明確にしていく必要がある。そ

の上で、お互いの情報共有や連携が円滑にできるよ

う可視化して、体制を整備する必要があると考えら

れた。 
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D．考察 

 

本研究は、疾病や診療に関する正確な情報の入

手や適切な受診行動をとることがしばしば難しい

希少がんに対して、その情報提供・相談支援の状

況を改善するための方法として、関東地方の国立

がん研究センター（希少がん中央機関）に加えて、

国内数か所に広域拠点となる地域希少がんセンタ

ーを整備し、これらのセンターを中核として、希

少がん患者が、できるかぎり住み慣れた場所の近

くで、納得のゆく信頼できる診療や相談支援を受

けられる体制を構築するためのモデルを作成する

ことを目指している。 

このモデルにおいては、地域希少がんセンター

が、それぞれの広域地域における情報・診療の中

心拠点（Hub）となり、これと連携した各地域の

希少がん診療施設が実際の希少がん患者の診療を

行う拠点（Spoke）となることを想定している。さ

らに、将来的には、これら広域拠点のハブとなる

地域希少がんセンターと国立がん研究センター

（希少がん中央機関）を繋いだ日本全域の希少が

んネットワーク『日本希少がんネットワーク（仮

称）』を構築することを構想している。 

 

研究の初年度である今年度は、このネットワー

クの要となる地域希少がんセンターの備えるべき

機能を検討し、関西地方と九州地方において実際

に地域希少がんセンターを立ち上げることを目指

した。 

尚、本研究のグランドデザインである『日本希

少がんネットワーク』の構築に関しては、研究開

始直後に始まった Covid-19 pandemic によって、

広域をまたぐ人の交流が難しくなったこと、ネッ

トワークの端緒として期待していた各種医学会が

相次いで中止・延期・web 開催となったことを受

け、その研究の開始を一時延期した。 

その代わりとして、欧州およびわが国で、希少

がんの定義の指標として用いられているにもかか

わらず、近年、その不整合や陳腐性がしばしば指

摘されている欧州の RARECARE の分類に関して、

最新の WHO 分類と各癌の取扱規約に則って、臨

床の現状も加味した新たな日本発の希少がん分類

を提案することとした。 

 

地域希少がんセンターの備えるべき機能に関す

る試案は、総論『希少がん診療の特性と情報提供

体制の重要性』と各論『地域希少がんセンターに

求められる機能』からなる。 

総論としては、まず、希少がんの疾患特性を踏

まえた類型化と、医療者間で共有されている情報

を可視化することの重要性を取り上げた。 

希少がんの診療上の課題を解決する方法として、

集約化は必ず取り上げられるアプローチ（哲学）

であり、全体としてその有用性と重要性は広く認

識されている。しかし、各々の希少がんの診療実

態・体制を注意深く観察すると、罹患率の上では

同じ希少がんの範疇に入るがんであっても、集約

化になじむ希少がん（Type1）と、そうでない希少

がん（Type2）があることに気づく。この類型化は、

今後、実際に個々の希少がんに対する様々な対策

を実際に立てていく上では重要な概念と考えられ

た。 

また、希少がんの診療においては、特定の疾患

に対して質の高い医療を提供できる能力が、属人

的に特定の医師に蓄積しているという側面が、頻

度の高いがんに比べて大きいことが認識され、希

少がんの診療に関する情報提供においては、この

点（属人性、流動性）に関する注意が必要と考え

られた。 

これらの検討をもとに、希少がんに対する情報

提供体制においては、①患者等からの相談を受け

適切な診療につなげることができる体制、②他の

医療機関からの相談・問い合わせを受け診療連携

を進めることが出来る体制に加えて、③流動的か

つ患者ごとに個別性の高いタイプの情報に関して

診療提供体制と結びついた情報収集機能の整備が

重要であることが認識された。 

この③は、いわゆる五大がんをはじめとする頻

度の高いがんの情報提供においては、通常認識さ

れる（問題となる）ことの少ないポイントであり、

希少がんの情報提供における特徴的かつ重要な点

であると考えられた。 

各論部分としては、これら総論における考察に

基づいて、地域希少がんセンターに求められる機

能として、①診療体制（医療機関としての機能）

と、②情報の収集・提供体制（提供体制に求めら

れる機能）の二つの側面から、求められる機能を

整理した。 

 

情報提供の方法には様々な形態・方法が考えら

れるが、個別性が高く、時に個人情報にも関わる

希少がんの診療に関する情報について、地域希少

がんセンターでは、いわゆる電話相談（希少がん

ホットライン）によって 1：1の形でこれを提供す

ることを一つの手段にすることを想定している。 

希少がんホットラインの手引きは、このホット

ラインが、各地域がんセンターで適切に設置され

るよう、国立がん研究センター希少がんセンター

における希少がんホットラインをひな型に、ホッ

トラインの概略を記したものである。今後、各地

域希少がんセンターにおけるホットラインの経験

に基づく意見を取り入れて、この手引きはさらに

改訂していく予定である。 

さらに、希少がんホットラインの信頼性や確実

性、均一性を担保するために、今後、その具体的
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な実施手順を定めた標準作業手順書（Standard 

Operating Procedures）を整備してゆくことも重

要と考えている。 

また、希少がんホットラインにおいて、相談者

から聴取する希少がんの診療に関する悩みや要望

に関する情報は、大変貴重なものであり、今後の

希少がんに関する情報提供・相談支援をより良い

ものにしていくために、これら貴重な情報を適切

な形で記録、解析し、その知見を共有してゆくこ

とは非常に重要と考えられた。 

 

前述のように、希少がんの診療に関する情報提

供においては、属人性、流動性の高い情報を、ど

うやって、正確に、恣意性を排除して、タイムリ

ーに収集するかという情報収集の問題を避けて通

ることはできない。 

このような、安定性に乏しい情報は、公的機関

が提供する情報としてはできるだけ避けたいとこ

ろであるが、希少がんの診療に関して（特に）患

者が最も強く望んでいるのは、正しくそのような

リアルタイムの生の情報であり、そのような情報

なくしては、希少がんの診療に関する情報提供・

相談支援の実効性は期待しがたい。これらの希少

がん診療の現場に関するリアルタイムの情報は、

いかなる成書や登録を検索しても得ることは困難

である。 

希少がん診療可能医療機関データベース（仮称）

作成手順は、このような希少がんの診療施設に関

する流動的かつ個別的な情報を、できるかぎり客

観的なデータ（院内がん登録）に基づいて、極力、

主観性、恣意性を排して取り纏める方法を提示す

ることを目指した意欲的な試みである。 

また、その際、希少がんの診療内容を、（ア）診

断および手術等の局所治療、 (イ) 転移・切除不能症

例の診療、(ウ) 研究・新規治療開発、という３つの

カテゴリーに分けて検討を進めたのは、とかく“〇

〇という希少がんに造詣の深い先生”“△という

希少がんの症例数の多い病院”と一括りにされる

ことの多い希少がんの診療も、実際にはその治療

の内容において、外科的治療、内科的治療、試験

（探索）的治療に大きく分けられること、病院・

医師によってはそのうちいくつかの治療内容だけ

対応可能という場合もしばしばあることを考慮し

た結果である。 

これまで、このような形で診療施設や医師の評

価が行われたことはなく、この手順そのものの妥

当性も含めて、今後さらに検討を重ねてゆくこと

が必要と考えられる。また、その際には、このよ

うな形で収集し、提供した情報が実際に患者にと

って有用な受診に結びつくものであったかなど、

希少がんホットラインを利用した患者・家族・医

療関係者からのフィードバックを大切にする姿勢

が重要と考えている。 

 

初年度は、大阪と九州に地域希少がんセンター

が設立された。大阪国際がんセンター希少がんセ

ンターは都道府県がん診療連携拠点病院、九州大

学希少がんセンターは大学病院において、地域希

少がんセンターを設立する際のプロトタイプとな

ることを期待している。 

大阪国際がんセンター希少がんセンターは、希

少がんキャンサーボードを院内で定期的に実施し

た上で、それに基づき多診療科が協力する形で希

少がん診療を開始した。また、近畿地方６県の都

道府県がん診療連携拠点病院と、希少がんの診

療・ネットワークを構築してゆくことに関する合

意を得た。このような迅速な展開が可能となった

のは、無論、分担研究者の強力なリーダーシップ

抜きには語れないが、その背景には、がん専門病

院であるがゆえの院内の意思統一の図りやすさ、

各診療科間の敷居の低さが有利に作用しているこ

とも推察される。 

一方、大学病院である九州大学希少がんセンタ

ーは、まずその診療実態、希少がんの患者背景か

ら解析をはじめ、希少がんの中でも、新患数が月

平均 1 人未満の極めて希少ながん種が希少がん新

患数の 20%以上（希少がん種の 64%）を占めてい

ること、希少がんの治療開発研究である MASTER 

KEY Project においては、過半数が市外から、約 5

分の 1 の患者が県外から通院していることを明ら

かにした。これは、研究機関である大学病院の一

側面を表していると考えられ、特に開発拠点の少

ない希少がんの情報提供においては、考慮すべき

重要な視点と考えられた。 

 

現在、欧州および日本では、ある悪性腫瘍が希

少がんか否かを決める指標として、欧州の

RARECARE（その後 RARECAREnet）が策定した

RARECARE の分類が用いられており、我が国では、

RARECARE の分類(Tier2)で罹患率が人口 10万人

当たり 6 例未満の悪性腫瘍を希少がんと定義して

いる。しかし、この RARECARE の分類は、策定

以来 10余年が経過し、最新の ICD-O-3.2 には対応

していないなど、その臨床・病理学的な不整合や

陳腐性が散見されるようになっている。希少がん

に対する対策を立ててゆく上で、対象となる希少

がんの範囲、種別をはっきりさせることはきわめ

て重要であり、その尺度としての RARECARE 分

類の問題は看過できない。そこで、本研究では、

最新の WHO 分類と癌取扱い規約に則り、わが国

の診療の実態も加味した日本発の新たな希少がん

分類のための尺度の作成を検討している。今年度

は、全体の構造の検討とパイロット研究として肺

に関する分類を試行した。今後、その他の希少が
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んに関しても分類を進めていく予定である。本研

究終了後には、我々が新たに作成した分類をもと

に、欧州の RARECAREnet、JARC (Joint Action 

on Rare Cancers)等と、希少がんの国際的な尺度の

統一に関する議論を行うことを検討している。 

 

今後、地域希少がんセンターが誕生し、地域希

少がんセンターを核とした Hub and Spoke型の希

少がん全国ネットワークが形成された際には、希

少がんの情報提供と相談支援のあり方に関して、

既存の相談支援センターとの協働が欠かせない。 

全国の相談支援センターにおける 2018 年の希

少がんに関する相談対応状況は、全体に低い頻度

であり、主な困りごととして「希少がんの知識や

情報が不十分であること」があげられていた。す

なわち、希少がんに関しては、患者・家族・医療

者のみならず、がんに関する情報提供の専門家で

ある相談支援センターにおいても、十分な対応が

困難な状況があることが示唆され、地域希少がん

センターおよび希少がんネットワークとの相互補

完的な連携の構築が可能かつ重要であると考えら

れた。今後、双方のネットワークで対応可能な範

囲や内容を互いに明確にした上で、お互いの情報

共有や連携が円滑にできるよう可視化して、体制

を整備してゆくことが重要と考えている。 

 

E．結論 

 

我が国における希少がんに関する情報提供・相

談支援の課題を検討し、全国の数か所で実際にパ

イロット研究を実施することにより、希少がん患

者が、できるかぎり住み慣れた地域で、納得のゆ

く信頼できる希少がんの診療や相談支援を受けら

れる体制・ネットワークを構築するための検討を

開始した。 
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