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研究要旨 

 希少がんのがん種別の疫学的特徴についての知識は限られている。我々は、希少がん

のがん種別の年次推移、年齢分布を検討することを目的とした。2005年から 2015年に広

島県地域がん登録に登録されたすべてのがん症例を対象として、RARECAREnet list に基づ

いて分類し、Tier-1、Tier-2のがんグループごとに罹患数、粗罹患率（人口 10万対）、年

齢調整罹患率（世界標準人口で調整、人口 10万対）を算出した。また、希少がん 12群に

おいて、Tier-1グループごとに、5歳ごとの年齢階級別罹患率を算出し、年齢分布を記述

した。さらに、Joinpoint 解析を用いて希少がん 12群において、年次推移を検討した。ま

た、RARECAREnet listを用いて 231,328例が Tier-1グループに分類され、希少がんの年

齢分布が Tier-1グループごとに多様であることが示された。がん全体に占める希少がん

群の割合は 11年の観察期間において 18%程度とほぼ安定していた。いくつかの希少がん群

においては、そのがんについての診断技術、診断能力、疾患概念の普及、新しい治療法の

開発による積極的な診断が向上することによって罹患率が増加することが示唆された。 

 

A. 研究目的 

希少がんは、個々のがん種別の罹患数は

少ないが、その全数をまとめると、がん罹

患数全体に占める割合は少なくない。例え

ば、全罹患数に対する希少がん罹患数の割

合（以下、希少がん割合という）は、欧州

（EU）においては 24%[1]、米国では人種に

もよるが 19%から 25%[2][3]、ブラジルで

20.4%[4]、日本では 15%[5]と報告されてい

る。最新の松田らの RARECAREnet listを用

いた報告では、人口 10万あたり 6以下とな

るがんグループを希少がんとして集計し、

その希少がん割合は日本で 16.3%、韓国

23.7%、台湾 24.0%、欧州 22.2%と報告され

ている[6]。同時に、その研究の中で、EU

で希少ながんの多くはアジアにおいても希

少であることが示された。 

希少がんそれぞれのがん種別の疫学的特

徴についての知識は限られている。特に、

がん種別の罹患率の年齢分布や年次推移は

アジアでの報告はまだない。希少がん種別

の疫学的特徴を記述するためには、がん症

例が住民ベースのがん登録にもれなく登録

されていること、すなわち量的精度が良好

であること、病理学的に診断されそのがん

の診断（部位や形態）が正確にコード化さ
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れていること、すなわち質的精度が良好で

あることが重要である[7][8]。我々は、量

的、質的精度が良好な広島県がん登録デー

タに基づき、RARECAREnet の listを用い

て、希少がんについて詳細ながん種別に、

年齢分布、年次推移を検討することを目的

とした。 

 

B. 方法 

（1）RARECAREnet list 

RARECAREnet listとは、EUにおける希少が

んの情報ネットワークプロジェクト 

(RACARENet: Information Network on Rare 

Cancers、

http://rarecarenet.istitutotumori.mi.it

/rarecarenet/) が提供する、べてのがんを

分類するためのリストで、3層の階層構造か

らなる[9]。最下層Tier-3は国際疾病分類腫

瘍学第3版（ICD-O-3）の形態に相当する病

理学的診断を意味する。次にTier-3は臨床

的意味を持つがんグループとしてTier-2に

まとめられる。Tier-2のがんグループは、

臓器ごとにTier-1として、（その臓器に発生

したが）形態不詳のがんとともにまとめら

れる。Tier-1グループは臨床実態に則して

群（Family）としてまとめられ、18の群

（Family）を構成する（表1）。最終的に、

罹患率が10万人あたり6以下であるTier-2の

がんグループを含む群を希少がん群とし、

それ以外は一般がん群と分類される。希少

がんは12群、一般がんは6群で構成される

[9]。 

あるがんが希少かどうかは、場所、人種、

国によって異なるが、EU における希少がん

のほとんどが日本においても希少であるこ

とが示されている[6]。そこで、EUのがん登

録との比較可能性を考慮し、EU で希少がん

12 群に分類されるがんを広島データにおい

ても希少がんとし、EU で一般がんの 6 群と

して分類されているがんを一般がんとして

解析することとした。 

 

（2）対象 

広島県地域がん登録に2005年から2015年

までに登録された症例のうち、EU のがん登

録データとの比較可能性を考慮し、すべての

悪性腫瘍と膀胱の上皮内がんを対象とした。 

 

（3）データ精度の検証 

住民ベースのがん登録データの精度評価

として、死亡票のみで登録された症例（DCO： 

death certificate only）の割合、剖検発見

症例割合、顕微鏡で診断された症例(MV：

microscopically verified cases)割合、形

態不詳割合、詳細部位不明割合について評価

した。 

 

（4）解析方法 

 2005年から 2015年に登録されたすべて

のがん症例を RARECAREnet list に基づき分

類し、Tier-1、Tier-2のがんグループごと

に罹患数、粗罹患率（人口 10万対）、年齢

調整罹患率（ASR： age-standardized 

rate、 人口 10万対、瀬木の世界標準人口

で調整）を算出した。また、希少がん 12群

において、Tier-1グループごとに、5歳ご

との年齢階級別罹患率を算出し、年齢分布

を検討した。希少がん 12群ごとに、2005

年から 2015年までの単年の ASRを算出し、

Joinpoint解析を用いて年変化率（APC: 

annual percent change, %）を算出し、年

次推移を検討した。解析には SEER*Stat 
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ver. 8.3.6.1 

(https://seer.cancer.gov/seerstat)、 

Joinpoint ver. 4.9.0.0 

(https://surveillance.cancer.gov/joinpo

int/),  SAS ver. 9.4を用いた。 

 

倫理的配慮 

 本研究は放射線影響研究所（放影研）研究

計画書 S2-17-(3)に基づき、放影研倫理委員

会の承認を得ている。広島県に広島県地域が

ん登録の資料利用の承認を得ている。また本

研究で用いられるデータは匿名化データで

あり、対象者へ危険が及ぶことは最小化され

ている。 

 

C. 結果 

（1）精度評価 

 広島県地域がん登録において、2005年か

ら 2015年までに登録された悪性腫瘍および

膀胱の上皮内がんは 233,581例であった。

DCO割合は 4.3%、剖検発見割合は 0.06%、

MV 割合は 90.3%であり、量的にも質的にも

精度良好であった。RARECAREnet lisｔを用

いて分類したところ、231,328例が Tier-1

グループに分類できた。 

 

（2）罹患率 

 Tier-1グループ、Tier-2グループ別の罹

患数、粗罹患率、ASR を算出した（表 2）。

希少がん群の中で、粗罹患率が

6.0/100,000より高かった Tier-2グループ

のがんは、口腔の扁平上皮癌（粗罹患率

6.55）、肝外胆管の腺癌（6.31）、甲状腺

腺癌（18.13）、びまん性 B細胞リンパ腫

（10.10）、その他の骨髄異形成症候群

（6.31）であった。 

 

（3）年齢分布 

 希少がん 12群について、Tier-1グルー

プごとに年齢階級別罹患率を記述して検討

した（図 1）。主に上皮系腫瘍の消化器

（希少）群、胸部（希少）群、皮膚（希

少）群は、高齢者で罹患率が高くなる傾向

を示した。Tier-1グループごとにみると、

卵巣の非上皮性腫瘍、精巣癌、中枢神経系

腫瘍、骨肉腫およびリンパ腫などは、小児

や若年成人に罹患率が高くなる傾向を示し

た。その他、希少がん群のなかで Tier-１

グループによって年齢分布が異なるものも

あった。例えば、頭頚部群では、唾液腺の

上皮腫瘍および唾液腺型腫瘍の上皮性腫瘍

の罹患率は、30–34歳の若年成人で一次ピ

ークを示し、65–74歳で二次ピークを示し

た。下咽頭および喉頭、咽頭の上皮性腫瘍

の罹患率は、40歳以上で増加し、70–74歳

でピークに達していた。 

 

（4）年次推移 

 希少がん群全体と一般がん群全体、さら

に希少がん 12群ごとに ASR の年次推移を検

討した（図 2）。2005年から 2015年にかけ

て、ASRは希少がん群全体（APC = 3.3%、

95%信頼区間[CI]：2.2–4.4%）、一般がん群

全体（APC = 1.6%、95% CI: 0.9－2.4%）と

もに増加していた。希少がん群別みると、

ASR は頭頚部群（APC = 2.4%、95% CI: 

1.2–3.7%）、男性生殖器および尿生殖器

（希少）群（APC = 3.4%、95% CI: 1.6–

5.3%）、小児群（APC = 8.2%、95% CI: 

3.5–13.2%）、肉腫群（APC = 4.0%、95% 

CI: 1.4–6.6%）、神経内分泌群（APC = 

6.6%、95% CI: 5.1–8.1%）、内分泌器官群

https://seer.cancer.gov/seerstat/
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（APC = 2.7%、95% CI: 0.5–5.0%）、血液

群（APC = 4.3%、95% CI: 3.2–5.5%）にお

いて増加傾向を示した（図 3）。 

 

D. 考察 

 頭頚部群のがんは全体として増加してい

たが、Tier-1グループごとにみるとその

ASRの動向は異なっていた。例えば、喉頭

がんの ASRは減少していたが、下咽頭がん

の ASRは増加していた。広島県における喫

煙率は減少しており（男性：2001年の

46.9%から 2019年の 28.2%、女性：2001年

の 11.1%から 2019年の 7.3%）、喉頭がんの

ASR減少に影響していると考えられる

[10]。下咽頭がん、口腔がんおよび口唇の

がんの ASR増加には、特に日本では狭帯域

光観察内視鏡検査の普及や[11][12]、食道

がんおよび肺がんの患者に対する複数の腫

瘍への積極的なサーベイランスが影響して

いる可能性がある[13]。広島県のデータで

は、中咽頭がんの症例数が少なく罹患率の

変化については検討することができなかっ

たが、中咽頭がん患者において、リスク要

因であるヒトパピローマウィルス（HPV）16

型の陽性率増加が報告されていることから

[14]、今後注視する必要がある。 

 広島県において神経内分泌腫瘍群の ASR

は増加していた（2005 年 2.1 から 2015 年

3.7、APC = 6.6%）。伊藤らは、2005年と 2010

年に日本で郵送による全国調査を実施し膵

消化管神経内分泌腫瘍 3,366 人の患者の回

答を得、膵臓の神経内分泌腫瘍（PNET: 

pancreatic neuroendocrine tumors）の罹患

率 と 消 化 管 内 分 泌 腫 瘍 （ GI-NET: 

gastrointestinal neuroendocrine tumors）

の罹患率を推定し、いずれも増加しているこ

とを報告した（PNET：2005 年 1.01/100,000

から 2010年 1.27/100,000、GI-NET：2005年

2.1/100,000 から 2010 年 3.5/100,000）

[15][16]。神経内分泌腫瘍の罹患率増加につ

いて、神経内分泌腫瘍の疾患概念が一般臨床

医に広まったこと、超音波内視鏡ガイド下穿

刺吸引が利用可能となったこと、特に PNET

の病理診断が正確にできるようになったこ

とが影響していると報告している[15][16]。

また、神経内分泌腫瘍の増加傾向は、ノルウ

ェー[17]、米国[18]、オーストラリア[19]、

および台湾[20]でも報告されている。 

主に甲状腺がんを含む内分泌腫瘍群の

ASRの増加については（2005年 8.6から 2015

年 11.0、APC = 2.7%）、近年の超音波診断

向上と診断できる医療機関の増加により、腫

瘍病変がより診断されやすくなったことが

影響していると考えられた[21]。 

血液群の増加（2005 年 16.7 から 2015 年

24.3、APC = 4.3%）は、リンパ腫（びまん性

大細胞型 B 細胞リンパ腫、濾胞性リンパ腫

（FL）、形質細胞腫／多発性骨髄腫（および

重鎖病））の罹患率の増加によるところが大

きい[22]。小腸と十二指腸の FLの罹患数は、

2000年に吉野らによる十二指腸原発の FLが

日本で最初に報告されて以来増加している

[23]。骨髄異形成症候群（MDS）の ASR 増加

については、高齢者への積極的診断が進んだ

ことで説明できる。有効な治療でも一部は

（例えば、同種造血幹細胞移植）は高齢者に

は適応外であった。2010年以降、日本で MDS

への新薬使用（例：2010年のレナリドミド、

2011 年のアザシチジン、2014 年のダルベポ

エチン）が認められたことにより、高齢者の

積極的な確定診断が進み、MDS の ASR増加へ

寄与している[24]。 



5 

 

 希少がん群全体の ASRは増加していたが

（2005年 52.9から 2015年 67.9、APC = 

3.3%）、一般がんの ASRも増加しており

（2005年 214.4から 2015 年 241.4、APC = 

1.6%）、結果的に、広島県におけるがん希

少がん群の割合は、観察期間を通して

18.3%だった。松田らの集計から希少がん群

の割合を算出すると、日本 18.4%（2011–

2015年）、韓国 31.5%（2011–2015年）

で、台湾 26.1%（2011–2015年）、EU 19.0%

（2000–2007年）であった[6]。広島県は B

型および C型肝炎ウイルス保有者が多く、

一般がんの中でも特に肝臓がんの罹患率が

他県と比べて高いことが知られている

[25]。さらに、もともと日本は、他国と比

べ、高齢者割合が多く、一般的ながん（肝

臓、胃、結腸直腸など）の粗罹患率が高い

ため、希少がん群の割合が低く見えている

可能性がある。一方で、韓国の甲状腺がん

や台湾の頭頚部がん（例えば、鼻咽頭、下

咽頭および喉頭、中咽頭、口腔および口唇

の上皮性腫瘍）の罹患率は日本より高く、

希少がん群割合を高くしていることも考慮

する必要がある[6]。 

本研究では、広島県地域がん登録の 11年

の累積データを用いたが、広島県の人口サ

イズ（2015年に 284万人）では Tier-1よ

り詳細なグループでの年齢分布の検討はで

きなかった。今後詳細なグループでの疫学

的特徴を検討するために、データをさらに

累積することや、他県の情報を含めること

を検討する。 

 

E. 結論 

本研究は、広島県地域がん登録データに

基づき、アジアで初めて、Tier-1グループ

別の希少がんの年齢分布についてその多様

性を示した。がん全体に占める希少がん群

の割合は 11年の観察期間において 18%程度

とほぼ安定していたが、いくつかの希少が

ん群においては、そのがんについての診断

技術の向上、疾患概念の普及、新しい治療

法の適応による積極的診断が進むことによ

って罹患率が増加することが示唆された。 
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表1.　RARECAREnet listにおける希少がん群と一般がん群（英語、日本語）

Families 群
Rare cancers Common cancers 希少がん群 一般がん群

1. Head and neck Digestive common 1. 頭頚部 消化器（一般）

2. Digestive rare Female genital common 2. 消化器（希少） 女性生殖器（一般）

3. Thoracic rare Thoracic common 3. 胸部（希少） 胸部（一般）

4. Female genital rare Breast 4. 女性性器（希少） 乳房

5. Male genial and urogenital rare Male genital and urogenital common
5. 男性性器および尿生殖器（希

少）
男性生殖器及び尿生殖器（一般）

6. Skin rare Skin common 6. 皮膚（希少） 皮膚（一般）

7. Pediatric 7. 小児

8. Sarcoma 8. 肉腫

9. Neuroendocrine 9. 神経内分泌

10. Endocrine organ 10. 内分泌器官

11. Central nervous system 11. 中枢神経系（CNS）

12. Hematological 12. 血液
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