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A. 研究目的

希少がんは罹患数が少ないが故に医師が診

療経験を積み教育を得る機会が限られ、臨床試

験における症例数の確保や、患者が診断された

際に得られる情報の充実も困難である 1。この

ような背景から、希少がんには更なる対策が求

められている。

どのようながん種が希少がんに分類される

かは、希少がん対策を推進する上での前提とな

る重要な情報である。現在、主に記述疫学分野

で国際標準として用いられている希少がん分

類は、RARECAREnet（Information Network on 

Rare Cancer）が提供する RARECAREnet list （こ

れ以降 RARECARE 分類という）である 2。この

研究要旨 

我が国における希少がん分類は、主に RARECARE 分類と詳細分類の 2 つが提案されてお

り、研究班開始当初は院内がん登録を用いて両者を比較する予定であった。しかし、詳細分類

が本年度内に公開されず、当初予定していた検討は実施困難となった。そこで本年度は、本研

究班の項目１で難治性がんであると同定された膵がんについて、RARECARE 分類に基づく分

布の記述を行った。院内がん登録全国収集データの 2020 年および 2021 年の症例を集計した

ところ、膵の腺癌は Tier-2 の膵がん全体に占める割合が両年ともに 90%を超えていた。浸潤性

導管内乳頭状粘液癌は両年共に 6%を下回り、扁平上皮癌、腺房細胞癌、粘液性嚢胞腺癌（浸

潤性）、充実性偽乳頭状癌、漿液性嚢胞腺癌、破骨細胞様巨細胞を伴う癌はいずれも 1%未満

であった。本研究の結果は、特に対策の必要性が高い難治性であり希少性のがんを同定するた

めの基礎資料となることが期待される。
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分類は欧州 24 カ国における 94 の住民ベースの

がん登録において、2000 年から 2007 年の罹患

率が 10 万人当たり 6 例未満/年であったがん種

を希少がんと定義している。この「人口 10 万人

当たり年間 6 例未満」という定義は、我が国に

おける希少がんの疫学的定義と一致している。

RARECARE 分類の有用性は、すべてのがんを

局在（部位）と形態（病理診断名）の組み合わ

せで分類し、集計するがんのグループを決定す

ることで、当該がんが一般がんか希少がんかを

分類することができることである。しかし、

ICD-O 第 3.2 版への対応はされていない。 

 このような背景を踏まえ、我が国独自の希少

がん分類（いわゆる「詳細分類」）の開発が「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（20EA1005）」によって進めら

れている 3。この分類は RARECARE 分類を基

礎としながらも ICD-O 第 3.2 版に対応し、病理

組織学的分類（WHO 分類）の視点も取り入れ

られている。さらに、血管肉腫のように解剖学

的部位に関係なく発生する腫瘍を分類できる

よう、部位特異的分類と部位横断的分類という

概念が導入されている。

これらの希少がん分類には、それぞれ一長一

短がある。そこで本研究班では、両分類を比較

するための基礎資料の作成を研究班開始当初

（2023 年度）の目的の一つとして位置付けてい

た。同一の院内がん登録データに対し両分類を

適用し、症例数や罹患率、生存率といった側面

から、それぞれの分類による特性や差異の検出

に違いが生じるかを分析する予定であった。し

かしながら、詳細分類は 2024 年度中に当該厚

生労働科学研究事業より公表されず、両分類を

直接比較できる状況には至らなかった。

他方で、本研究班は難治性がんに焦点を当て

た検討も行っている。難治性がんは早期発見の

困難さ、治療抵抗性の高さ、転移・再発のしや

すさといった特性から生存率が十分に改善さ

れていないがん種である 4。本研究班の項目 1

「成人・小児を含めた難治性がんに関する定義

や実態、対策への取り組みに関する国内外の実

態調査」の結果では、日本では膵がんが難治性

がんに分類されている。そして、膵がんの中でも

希少がんに該当するものは、難治性がんと希少

がん双方の課題を併せ持つことから特に対策

の優先順位が高いと考える。

そこで今年度は、昨年度から目的を一部変更

し、難治性がんである膵がんの分布を希少がん

分類に基づき記述することを目的にした。その

際、差し当たり膵がんに関連する項目だけでは

あるものの、RARECARE 分類の定義に含まれ

ている ICD-O コードについて、第 3.2 版の移行

に伴う改訂内容の確認をした。

B. 研究方法

(ア) 解析データ

 本研究では、国立がん研究センターより院

内がん登録全国収集データの提供を受けて実

施した（審査番号：23-06）5。観察期間は現時

点で ICD-O-3.2 版でコーディングされた症例を

集計することが可能な 2020 年から 2021 年と

した。

(イ) RARECARE 分類

データの集計は RARECARE 分類の定義に基

づき実施した。なお、RARECARE 分類は過去に

何度か改訂がされているが、今回は「日本の住

民ベースがん登録に基づく希少がんデータブ

ック」で用いられた RARECAREnet list (Casali 

2020 年版)と同様の定義表を用いた 6。この分類

はすべてのがんを局在（部位）と形態（病理診

断名）の組み合わせに応じて分類することがで

きる。形態については形態コードのうち前 4 桁

（組織型）のみを用いる。この分類には Family

（群）と Tier（層）という枠組みがある。Family

は主に臓器系で分類した 18 種類のがんグルー

プで、がん対策希少がん治療の集約化の検討に

用いられる。Tier-1（層 1）は主に原発部位の臓
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器で分類した 68 種類のがんグループであり、

臨床的・疫学的な患者の特徴を観察し、臨床で

の医療需要の把握のために用いられる。Tier-2

（層 2）は局在コードと形態コードの組み合わ

せにより分類した 216 種類のがんグループであ

り病理診断や治療についての検討に用いられ

る。Tier-3 は ICD-O-3 の形態に相当する区分で

ある。表１に RARECARE 分類において Family

が消化器（一般）で、かつ Tier-1 の膵の上皮性

腫瘍と定義されている症例の一覧を示す。 

 

(ウ) ICD-O 第 3.2 版での改訂内容確認 

表１に含まれる形態コードについて、ICD-O-

3.2 版の移行に伴い改訂があった形態コードを

確認した 7。ただし、C25 以外の局在コードを利

用する形態コード、ならびに形態用語、類義語、

性状コードの改訂については RARECARE 分類

の適用に影響しないため作業対象外とした。 

 

(エ) 膵がんの症例数の集計 

集計作業では、登録症例のうち Family が消化

器（一般）で、かつ Tier-1 の膵の上皮性腫瘍と

定義されている症例の腫瘍を抽出した。そして、

Tier-2 のがん別に診断年、性、年齢、進展度別

の症例数を算出した。 

すべての集計は統計解析ソフトウェア Stata 

16 (Stata Corp LP, TX, USA)を利用した。 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究においては、人体から採取された試料

は用いない。「人を対象とする生命科学・医学系

研究に関する倫理指針」に準拠し、国立がん研

究センター研究倫理審査委員会の承認を受け

て実施した（承認番号：2023-398）。本研究で利

用した「院内がん登録全国収集データ」は、提

供規定に定める方法により個人が容易に同定

できないように加工されたデータの提供を受

ける。また、本報告に関連し開示すべき利益相

反関係はない。 

 

C. 研究結果 

(ア) ICD-O 第 3.2 版での改訂内容確認 

RARECARE 分類において Family が消化器

（一般）であり、かつ Tier-1 の膵の上皮性腫瘍

と定義されている症例のがんに関して、ICD-O-

3.2 版の移行に伴い形態コードの改訂があった

形態コードは 7 項目であった（表２）。そのう

ち、新たに設けられた 5 項目の形態コードは、

いずれも前 4 桁の組織型が元々RARECARE 分

類に含まれていたものであり、5 桁目の性状コ

ードの追加によって新たな形態コードが構成

されていた。形態コードが変更された項目は 2

件であった。8471/0は 8470/0に、8471/3は8470/3

にそれぞれ変更がなされたが、両者ともに変更

前・変更後も RARECARE 分類に元々含まれて

いる組織型である。該当する形態コード別に症

例数を集計した結果、症例の報告がない組み合

わせや変更前後ともに RARECARE 分類に含ま

れている項目もあり、移行に伴う影響は大きく

ないことが伺えた。 

 

(イ) RARECARE 分類の定義に基づく膵がん症

例数の記述 

院内がん登録全国収集データの全登録数は、

2020 年診断例は 1,040,379 件、2021 年診断例は

1,099,863 件であった。そのうち Family が消化

器（一般）で、かつ Tier-1 の膵の上皮性腫瘍と

定義されている症例について、RARECARE 分

類における Tier 1 膵の上皮性腫瘍に該当する症

例数は、2020 年に 40,189 例、2021 年に 41,386

例であった。そのうち、組織型が判然しない場

合に用いられる形態コード 8000/3（新生物, 悪

性）の症例数は、2020 年で 13,006 例（Tier-1 の

うち 32.4%）、2021 年で 12,971 例（Tier-1 のう

ち 31.3%）であった。Tier-2 のがんに着目する

と、膵の腺癌は Tier-2 のがん全体に占める割合

が両年ともに 90%を超えていた。次に割合が高

かった膵の浸潤性導管内乳頭状粘液癌は両年
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共に 6%を下回り、さらに残りの 6 種類はいず

れも 1%未満であった（表３）。診断時年齢の分

布は Tier-2 のどのがんも概ね 70-79 歳代にピー

クがみられるが、膵の充実性偽乳頭状癌は、他

と異なり 30-39 歳代にピークがあり、AYA 世代

を中心に分布していた（図１）。性別に着目する

と、Tier-2 のがんで最も多くを占める膵の腺癌

は男性で約 55%、女性は約 45%であった。膵の

腺房細胞癌は、男性の割合が女性よりも高い一

方で、膵の粘液性嚢胞腺癌（浸潤性）と膵の充

実性偽乳頭状腫瘍は女性の割合が両年ともに

高かった（表４）。治療前の進展度の分布につい

ては、膵の腺癌、膵の扁平上皮癌、膵の腺房細

胞癌、膵の破骨細胞様巨細胞を伴う癌は両年と

もに遠隔転移が最も高い割合を示していた。一

方、膵の浸潤性導管内乳頭状粘液癌、膵の充実

性偽乳頭状癌、および膵の漿液性嚢胞腺癌は限

局が最も高い割合を示した（表５）。 

 

D. 考察 

本研究の結果では、Tier-2 のがんでは膵の腺

癌が大部分を占めたが、この傾向は先行研究の

見解と一致するものである。例えば、欧州の住

民ベースのがん登録を基に作成された

RARECARE 分類では、膵の腺癌は一般がん、そ

れ以外は希少がんと分類している 2。さらに日

本、韓国および台湾の住民ベースがん登録に

RARECARE 分類を適用した研究においても同

様の結果であった 8。膵がんの多くは腺癌であ

ることが知られている 9。膵臓は構造上膵液を

産生・分泌する外分泌部が占める割合が高く、

外分泌腺を構成する膵管上皮細胞から腺癌が

好発する。しかし、膵がんでは、腺癌以外の組

織型は症例数が少ないこともあり、住民ベース

のがん登録に基づく報告以外に、学会主導の患

者登録や症例報告などの研究報告も多い 10,11。

さらに、Tier 1 膵の上皮性腫瘍のうち約 30%は

組織型が特定されなかった可能性を示す形態

コードである 8000/3 が付与されていた。膵臓は

他の重要な臓器に囲まれ解剖学的に組織採取

することが困難な位置にあり、また、症状が出

現した時点で既に進行しており手術不能とな

っている症例が多いことから、組織診断の機会

を得られないケースが一定数存在することが

考えられる。そうした中 2018 年に公表された、

台湾の住民ベースのがん登録を用いた組織型

別の生存率の報告 12では、膵腺癌患者の 5 年生

存率は 5.2％である一方、膵のリンパ腫は 41.8％、

内分泌腫瘍は 59.1％であったことが示された。

また、診断時年齢と性別の分布が他の膵がんと

異なる傾向を見せた膵の充実性偽乳頭状癌は、

国際的な系統的レビューにおいても女性の割

合が 87%を占め、平均年齢は 28.5 歳であり、長

期予後も他の膵がんと比べ比較的良好あるこ

とを報告している 13。そのため、膵がんの中で

も長期予後が不良ではないがんも報告されて

いる。 

本研究は院内がん登録を用いているため、住

民ベースではないことから罹患率を算出する

ことはできなかった。しかし、2019 年の院内が

ん登録の登録数は、全国がん登録の同年の罹患

数の 75.5%（上皮内癌を除く）をカバーしてい

る 14。また、2020 年以降の院内がん登録全国収

集データは予後情報の提供を受けられないこ

とから生存率の検討はできなかった。今後、難

治性である膵がんを希少がんの観点からさら

に検討を進めるためには、罹患率と生存率の算

出が可能な全国がん登録を利用した研究が必

要である。 

 

E. 結論 

我が国では難治性がんと希少がんのさらな

る対策が求められている。そこで本研究では、

院内がん登録全国収集データを用いて、難治性

がんである膵がんの症例数を希少がんの観点

から記述した。本研究の結果は、特に対策の必

要性が高い難治性であり希少性のがんを同定

するための基礎資料となることが期待される。 
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7 
2 

膵
の
破
骨
細
胞
様
巨
細
胞
を
伴
う
癌
 

0 
0.

00
 

 
1-

3 
- 

 
0 

0.
00

 
 

1-
3 

- 
 

1-
3 

- 
 

0 
0.

00
 

 

20
21

年
届

出
症
例

 

消 化 器 （ 一 般 ） 

1 
膵
の
上
皮
性
腫
瘍
 

36
6 

0.
88

 
 

9,
84

1 
23

.7
8 

 
1,

60
1 

3.
87

 
 

7,
78

4 
18

.8
1 

 
17

,1
51

 
41

.4
5 

 
4,

63
9 

11
.2

1 
2 

膵
の
腺
癌
 

74
 

0.
28

 
 

7,
28

1 
27

.5
5 

 
1,

25
6 

4.
75

 
 

5,
22

5 
19

.7
7 

 
10

,7
04

 
40

.5
0 

 
1,

88
8 

7.
14

 
2 

膵
の
扁
平
上
皮
癌
 

0 
0.

00
 

 
4-

6 
7.

84
 

 
1-

3 
5.

88
 

 
16

 
31

.3
7 

 
23

 
45

.1
0 

 
4-

6 
9.

80
 

2 
膵
の
腺
房
細
胞
癌
 

0 
0.

00
 

 
20

 
17

.3
9 

 
4-

6 
3.

48
 

 
33

 
28

.7
0 

 
41

 
35

.6
5 

 
17

 
14

.7
8 

2 
膵
の
粘
液
性
嚢
胞
腺
癌
（
浸
潤
性
）
 

1-
3 

5.
26

 
 

10
 

17
.5

4 
 

1-
3 

1.
75

 
 

12
 

21
.0

5 
 

1-
3 

3.
51

 
 

29
 

50
.8

8 
2 

膵
の
浸
潤
性
導
管
内
乳
頭
状
粘
液
癌
 

28
5 

19
.1

4 
 

55
1 

37
.0

0 
 

26
 

1.
75

 
 

14
1 

9.
47

 
 

54
 

3.
63

 
 

43
2 

29
.0

1 
2 

膵
の
充
実
性
偽
乳
頭
状
癌
 

1-
3 

0.
81

 
 

16
5 

66
.8

0 
 

0 
0.

00
 

 
57

 
23

.0
8 

 
1-

3 
0.

81
 

 
21

 
8.

50
 

2 
膵
の
漿
液
性
嚢
胞
腺
癌
 

0 
0.

00
 

 
1-

3 
50

.0
0 

 
0 

0.
00

 
 

0 
0.

00
 

 
0 

0.
00

 
 

1-
3 

50
.0

0 
2 

膵
の
破
骨
細
胞
様
巨
細
胞
を
伴
う
癌
 

0 
0.

00
 

 
1-

3 
- 

 
0 

0.
00

 
 

0 
0.

00
 

 
1-

3 
- 

 
0 

0.
00

 
a R

A
RE

CA
RE

分
類

で
は

性
状

コ
ー
ド
が

3（
悪
性
）
の
み
を
対
象
と
し
た
分
類
で
あ
る
が
、
本
報
告
で
は
性
状

コ
ー
ド
が

2（
上
皮
内
癌
）
も
し
く
は

3（
悪
性
・
原
発
）
の
症

例
を
含
め
て
い
る
。

 
b  1

0
例
未
満
の
少
数
例
に
つ
い
て
は
、
院
内
が
ん
登
録
全
国
収
集
デ
ー
タ
提
供
規
定
に
従
い
、

0、
1-

3、
4-

6、
7-

9
と
丸
め
て
い
る

 
c  
他
の
数
値
か

ら
算
出
で
き
る
可
能
性
の
あ
る
少
数
例
に
つ
い
て
は
、
％
を
非
表
示
（

-）
と
し
た
。
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