
「欧州での希少がん対策
―RARECAREの経験より」 

アナリザ・トラマ 
分析疫学ユニット 
ヘルスケア科学研究所 国立がん研究所 （ミラノ、イタリア） 
 

1 



本講演のねらい 

1. ヨーロッパで提唱された希少がん定義と希少がんリ
スト 
 

2. 日本における希少がんの負担の説明と、がん登録
の国際標準化・共同調査の重要性 
 

3. ヨーロッパでの希少がんの扱いに関する情報提供 
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希少がん定義 
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目的 

 
 
•「希少がん」の定義と希少がんリスト 
•ヨーロッパでの希少がんの負担を推計する 
•がん登録のデータの精度を向上させる 
•キーパーソンに対して情報を周知するための方法を
画策する 
期間：3年間（開始日2007年4月1日） 
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希少がん 
罹患<6/100,000/年（EU） 

希少疾患： 
有病数<50/100,000/年（EU） 

5 



動機 
 

頻度 
• 希少がんは、臨床判断、医療管理・政策、
臨床研究において、その発生数の少なさか
ら問題を抱えているがんである 

罹患 
• 希少がんには罹患が指標として適している 
• がん以外の希少疾患には、有病数の方が
指標として適している 

• 何を最適な指標とするかは治療に関連して
いる 

• オーファンドラッグ（希少疾病用医薬品）の
認可への関心 
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希少がんリスト 
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•新しい分類ではない 
 
• ICD-Oの局在と形態コードに準拠 

 
•階層構造 
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•第3層⇒全てのWHO分類の腫瘍 
 
•第2層⇒臨床家にとって単独の疾患として捉えられる
もの 
•臨床的判断；臨床研究 
 

•第1層⇒同じようなクリニカルパスをたどる腫瘍 
•医療管理・政策 
 

 

階層構造 
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希少がんリストの構成 

198の異なる希少がん（第2層） 
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上皮がん（epithelial）は表面的（epithelial）ではない 
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リスト作成までの道のり 

• RARECAREグループの専門家からの提案 
• 病理学者、腫瘍学者、疫学者 
 

•コンセンサス・ワークショップ 
• ブリュッセルとトレヴィーゾにて 

 
• WEBでの討論 
•学術団体の合意 
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コンセンサス・ワークショップ 

ヨーロッパ病理学会 
 
ヨーロッパ外科腫瘍学会 
 
ヨーロッパ放射線腫瘍学会 
 
ヨーロッパ臨床腫瘍学会 
 
ヨーロッパ小児がん学会 
 
ヨーロッパがん治療研究会 
 
ヨーロッパがん研究所会 
 
ヨーロッパがん学校 
 
ヨーロッパがん患者連合 
 

 
 
 

頭頸部がん 
 
胸部がん 
 
消化器がん 
 
婦人科がん 
 
泌尿器・男性生殖器がん 
 
肉腫 
 
神経内分泌がん 
 
血液がん 
 
 
  

 
 
 
 

学術団体 部位別専門家 
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希少がん 
1. 頭頸部がん（鼻腔・副鼻腔がん、上咽頭がん、下咽頭がん、喉頭、唾液腺、中咽頭、口腔、

口唇、眼、中耳） 
2. 胸部希少がん（気管腫瘍、胸腺腫、悪性中皮腫） 
3. 男性生殖器及び泌尿器希少がん（精巣腫瘍、陰茎、腎盂、尿道、尿管、性腺外胚細胞

腫瘍） 
4. 女性生殖器希少がん（外陰部及び膣の腫瘍、卵巣の非上皮性腫瘍、胎盤絨毛がん） 
5. 神経内分泌腫瘍 
6. 内分泌器官の腫瘍（甲状腺癌、副甲状腺、副腎外皮、脳下垂体） 
7. 中枢神経腫瘍（グリア系腫瘍、髄芽腫、悪性髄膜腫） 
8. 肉腫（軟部腫瘍、骨肉腫、消化管間質腫瘍） 
9. 消化器系希少がん（小腸、肛門管、胆嚢、肝外胆管腫瘍） 
10. 希少皮膚がんと皮膚以外のメラノーマ（粘膜およびぶどう膜のメラノーマ、皮膚付属器

がん、カポジ肉腫） 
11. 血液希少がん（急性骨髄性白血病、骨髄増殖性の腫瘍、骨髄異形成および骨髄増殖性の

腫瘍、組織球のおよび樹状細胞腫瘍） 
12. 小児がん（all） 15 



このリストの活用法は？ 

•負担の指標を作成する 
 

•がん登録データの質の向上 
 
•保健医療上の特別な配慮の必要な分野の特定 
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EUでの希少がんの負担 
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88ヨーロッパがん登録
（EU22カ国） 

人口カバー：1億4600万 

診断年：1995-2002 

 
 

希少がんの負担指標 

EUROCARE4データベース 
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およそ500,000の新
規診断例/年 EU27 
 
全がんの22%/年 
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罹患率グループ別のがんの種類の分布（a）及び年間の
診断数（b）EU27 
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希少腫瘍の主な系統の分布（全希少がん中） 
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希少がんと一般的ながんの年齢調整罹患率（EU27） 
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希少がん：5年相対生存率 
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東ヨーロッパ 

94がん登録（89 RARECARE） 

24カ国（19 RARECARE） 
 
ブルガリア 
チェコ共和国 
エストニア 
ラトビア 
リトアニア 
 
クロアチア 
 
 

RARECAREnet（診断年2000-2007） 

EUROCARE5 成人データベース カバー率：EU人口の46%（ノル
ウェー、スイス、アイスランド除く） 
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希少がんの5年相対生存率（RS%）の推計（ヨーロッパ、診断
年2000-2007；追跡2008） 

5年相対
生存率 

希少胸部がん 13·4% 
希少消化器系がん 15·3% 
中枢神経がん 21·3% 
希少血液がん 50·5% 
希少頭頸部がん 52·1% 
希少神経内分泌腫瘍 53·5% 
希少女性生殖器がん 57·7% 
骨肉腫 58·6% 
軟部肉腫 59·5% 
希少皮膚がん、皮膚以外のメラノーマ 70·2% 
起床男性生殖器がん、泌尿器がん 73·6% 
希少胎児性腫瘍 78·6% 
内分泌器官の希少がん 88·1% 

27 
Source: Gatta et al. Burden and centralised treatment in Europe of rare tumours:  
results of RARECAREnet—a population-based study. Lancet Oncol 2017; 18: 1022–39   



希少がんの5年相対生存率の差（1999–2001対2005–
07） 

24希少がんは、特に血液がんにおいて向上 
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年齢とリスクで補正された5年相対生存率（%）全希少がん ヨーロッパ国別及
びEU（診断 2000-2007；追跡2008）エラーバーは95%信頼区間 

29 Source: Gatta  et al. Epidemiology of rare cancers and 
 inequalities in oncologic outcomes. EJSO, 2017 in press 



生存率の差？ 
• 診断時ステージ 

• 医療へのアクセス 
• 社会経済状況 
• 人種 
• がん検診 
• 画像診断を含む診断へのアクセス 

• 治療 
• 医療へのアクセス 
• 社会経済状況 
• 人種 
• 革新的薬剤 
• 放射線治療施設へのアクセス 

 

 
 

 
 

30 



31 



日本では？ 
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一般的ながんと希少がんの差（EUと日本） 
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• 希少がん<15/100,000/年 
• 71 部位のうち60が希少 
• これ以外は希少  

• 前立腺、乳房、肺、結腸、直腸、子宮体
部、卵巣、膀胱、腎、皮膚のメラノーマ、
非ホジキン節性リンパ腫 

• 解剖学に基づくそれぞれの希少がんの部位
には多くの組織型を含む（部位ごとに12–43
の組織型グループ） 

North American Association of Central Cancer Registries （NAACCR） 
39 人口ベースがん登録 

希少がん（米国、成人） 

罹患の25%（米国） 
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希少がん（ブラジル） 
Rare in Europe and common in São Paulo-Brasil Europe São Paulo 
  Crude Inc rate Crude Inc rate 
Squamous cell carcinoma with variants of larynx 4.61 6.05 
Squamous cell carcinoma with variants of oral cavity 3.51 6.25 
Squamous cell carcinoma with variants of cervix uteri 4.73 19.47 
Carcinoma of thyroid gland 5.07 19.65 
Common in ヨーロッパ and rare in São Paulo-Brasil     
Adenocarcinoma with variants of pancreas 7.96 3.25 
Squamous cell carcinoma with variants of lung 12.31 4.22 
Poorly differentiated endocrine carcinoma of lung 7.91 1.95 
Invasive lobular carcinoma of breast 7.75 5.37 
Adenocarcinoma with variants of corpus uteri 9.93 4.75 
Renal cell carcinoma with variants 10.08 4.23 
Other non Hodgkin, Mature B cell lymphoma  6.37 1.86 

罹患の21%（サンパウロ、ブラジル） 

Maria Teresa Bustamante Teixeira 
Profª Associada do Departamento de Saúde Coletiva  
Programa de Pós-graduação em Saúde Coletiva PPgSC-UFJF 
Núcleo de Assessoria Treinamento e Estudos em Saúde NATES-UFJF 
Universidade Federal de Juiz de Fora -UFJF   
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希少がんのデータ精度 
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希少がんの診断の正確性を検証 
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38がん登録 
13カ国 
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結論 
診断/罹患の完全性 
• 全体的に良好（中皮腫、肝血管肉腫、異型慢性骨髄性白血病
のより正確な推計） 

• レビューにより、一般的なコーディングミスが依然としてあること
が判明 

• 胸膜、脳神経系、肝において、転移性のがんが原発として
コード 

• 口腔がんと中咽頭がんとを混同 
• 境界性のカルチノイドを悪性としてコード 

• 形態不明の割合が、レビューしたがんの中に多く存在 
41 



助言 

• がん登録において、いくつか選んだ希少がんの定期的な内容の
再確認 

• 登録の質の向上 
• 神経内分泌腫瘍 
• 血液がん 

• 病理診断報告中のテキストや情報に、より焦点をあてる 
• 詳細な局在と形態を報告する 
• 希少がんとその診断の困難さ及びがん登録へ、臨床医、病理
医、がん登録担当者の注目を集める 
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希少がんをどのようにあつか
うべきか？ 
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希少がん 

臨床的判断（エビデンスの不足） 
 
保健医療ケア政策（専門家はどこにいるか？） 
 
臨床研究（少ない患者数） 
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臨床 
ネットワーク 



遠隔診療 
• 病理診断 
• 集学的で戦略的な臨床的判断 
• 継続した症例情報の共有 
• ….. 

47 



患者の紹介 

48 



ケアの質 

49 



医療者と患者の教育 
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研究のサポート 
• 観察研究・がん登録 
• バーチャルバイオバンク 
• 臨床試験 
….. 
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専門家の所属機関から... 
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…参照ネットワークへ 
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17. 
 
地域レベルで、国レベルで、ヨーロッパレベルで
の専門家をヨーロッパ参照ネットワーク（ＥＲＮ
ｓ）に統合を進め、患者の権利の適用につい
て、欧州委員会の提案した指令による特定基
準に示されたように、国境を超えた医療では、
適切な組織による、効率のよい臨床研究と研
究データの臨床への早期移転が必要だ。この
ようにして、希少がんの臨床管理が推進され
るのである。 
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「希少なまたは有病数の少ない複
雑な病気や状態に対し、特別な医
療を提供する」 



 的確な診断、治療、フォローアップ、患者の管理をERNsを通じてすることで、高品質
で安全な患者へのケアを推進する 

患者と協働し、力添え（empower）をする 
 複雑な症例に対して集学的な助言をすることを推奨する 

臨床ガイドライン、施設や分野を超えたクリニカルパスを作成し、活用する 

 ERNs内外で根拠、専門的意見、知見を交換し、集め発信する 

 ERNsの中で、共同研究を推進する 

 共有できるがん登録を設置することで研究と疫学サーベイランスを強化する 

国立研究所とERNsのサポートにより知見とベストプラクティスを交換する 
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連携 
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医療業務量 
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• 18メンバー国 
• 34関連パートナー  

65 

プレゼンター
プレゼンテーションのノート
Abbiamo sempre detto 19 ma solo perché pancare è in Olanda ma, non sono dei veri rappresentanti olandesi….



ヨーロッパがん患者連合（ECPC） 

ロンドン大学小児健康研究所（UCL-ICH） 

ヨーロッパ腫瘍学研修所（ESO） 

ヨーロッパ医師会（EMA） 

ヨーロッパがん登録協議会（ENCR） 

共同研究所（JRC） 

ベルギーがん登録（BCR） 
イタリア国立保健研究所（Istituto Superiore di Sanità） 

ヨーロッパ臨床腫瘍学会（ESMO） 

高等衛生研究機関（ISS- Rare Best Practice）  

ヨーロッパがん治療研究機構（EORTC） 

対がん財団 

ヨーロッパ がんリーグ協議会（ECL） 

ヨーロッパ外科腫瘍学会（ESSO） 

小児がんインターナショナル（CCI-ヨーロッパ） 

セントアンナ小児がん研究所（CCRI） 

希少がんヨーロッパ（RCE） 

EFPIA-EuropaBio 

ミラノ大学 

Hospital Universitario y Politécnico La Fe. GICT-Cáncer IIS La Fe, （CICT） 

               協力パートナー 
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               提言… 

EUでは希少がんに関して、改善のために： 
1. 疫学サーベイランス 
2. ERNsを通じたケアの質 
3. ERNsを通じた臨床ガイドライン 
4. ERNsを通じたイノベーション 
5. ERNsを通じた医療者と患者の教育 
6. 医療政策 
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成人の希少固形がん 

Melanoma Patient Network ヨーロッ
パ 



ミッション 

EURACAN は、成人の希少がん（RARE 
ADULTCANCERS、RACs）を対象として、世界をリード
し、患者中心で持続可能な集学的な研究機関の立ち
上げを目標とする 
 
EURACANは66の保健医療提供者、ヨーロッパ17カ
国、22の関連パートナー（PAGs、希少疾患関係者）を
束ねる 
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目的 

病理診断へのアクセスとEU MS全体での関連治療の向上 
医学研修プログラムの立ち上げとケアの質の向上と均てん化 
患者会グループとの協働と、教育資料の広範な提供によるサポート  
患者の紹介「ロードマップ」の導入と、紹介状のない患者の専門病医院への紹介 
臨床上のガイドラインを作成し、定期的に更新するとともに、新しいトランス
レーショナル研究計画（及び関連ツール 例：国際データベース、腫瘍バンク）を
立ち上げ、推進する 
がんのケアや研究に従事している主要な国内・国際担当者・ネットワークその
他の希少疾患の関係者と交流する  
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結論 
• 希少がんの定義は、EUにも、日本を含む他国にも当てはまる 
• 希少がんはそれほど珍しい疾患ではない 
• 多くの希少がんは予後が不良である（腫瘍ステージ、医療政策、薬へのアクセス？） 
 

• 希少がんデータ（詳細な形態情報つき）は常にアップデートされて利用可能なわけではない 
• 人口ベースのがん登録は、希少がん研究には素晴らしいソースであるが、国によっては、臨床的な側
面は限定されていることがある（腫瘍ステージ、治療、治療施設） 

• 日本の人口ベースのがん登録データにはこうした情報が含まれている。 

• がん登録を国際的に標準化すことに努め、「完全な」国際共同研究が罹患率や生存率を正しく比較す
ることができ、他国の対策から学ぶこともできる 
 

ヨーロッパでは 
- 希少がんに関するヨーロッパレベル、国レベルのネットワークが確立されている 
- 人口ベースデータと臨床データを統合する仕組みが、最小限の希少がん研究のため必要となる 
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ご静聴ありがとうございまし
た。 
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