
新たな希少がん分類を策定
実臨床に即した分類の活用により希少がん対策の推進を期待
日本のがん発生の約2割が希少がんに該当する実態も確認
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希少がんとは

『希少がん』
2015年の厚⽣労働省の検討会において初めて定義

「⼈⼝10万⼈あたりの年間発⽣率（罹患率）が6例未満のもの」
「数が少ないがゆえに診療・受療上の課題や他のがん種に⽐べて⼤きいもの」

 診断の遅れや誤り
 診療可能な施設が限られる
 治療法の未確⽴・ガイドライン等の整備が困難
 新たな治療開発の遅れ

欧州のRARECARE分類を参考にしていたが、2015年以降改訂のない分類
であり、具体的にどれだけの疾患が希少がんに当てはまるか明確でなかった

希少がんの定義を明確にするために、分類の作成を開始した
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希少がんを⾒出すためには? -その1

https://ganjoho.jp/public/institution/registry/national.htmlより修正

これらのコードをがん登録のデータに当てはめることによって
そのがんの数・頻度が分かる

全国

届出

法律で、全ての病院と指定をうけた
診療所に都道府県への届出義務
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すべてのがんはコードで登録される。
胃がん → C16.3 M-8140/31
⼦宮体がん →  C54.1 M-8380/3

⽇本の公的ながん登録
•院内がん登録

がん診療連携拠点病院等を中⼼に、全国
約850病院で⾏われている登録データ

•全国がん登録
法律で全ての病院と指定された診療所は
がんと診断した⼈の情報を都道府県に届
出する義務がある



希少がんを⾒出すためには? -その2

適切なまとめ（分類）が必要

海洋⽣物

1m以上の⽣き物

哺乳類
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分類⽅法の設定



欧州連合（EU）における希少がんの情報ネットワークプロジェクト
(RARECAREnet:Information Network on Rare Cancers） が
提供する、全てのがんを分類するリスト

全てのがんを3つの階層グループに分類
これまでの希少がんの分類は欧州のRARECARE分類に則っていた

これまでの希少がん分類 ーRARECARE分類の特徴
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原発部位を中⼼とし
た分類

（⼀部組織型）

胃の上⽪性腫瘍
⼩腸の上⽪性腫瘍
⼤腸の上⽪性腫瘍
胆道および肝外胆

管の
上⽪性腫瘍

︓
︓

部位毎の組織型を
中⼼とした分類

（⼀部部位）

胃の腺癌
⼩腸の扁平上⽪癌

⼤腸の腺癌
︓
︓
︓

Tier1(第１層) Tier2(第2層） Tier3(第3層）

個別のがん種
ICD-O-3

コード
︓
︓

（WHO分類）



分類の原則が不明瞭
• 卵巣がんは上⽪性と⾮上⽪性が分かれているのに、精巣腫瘍は⼀括
• 頭頸部は細かく分類されているが（⿐腔・上咽頭・中咽頭・下咽頭・⼝腔・唾
液腺）、⾁腫は⾁腫、節外性リンパ腫はリンパ球腫瘍として⼀括

古い名称が使われ、新しい分類が未分類
• ⼦宮頸部のHPV-SQCCはどこに︖
• 新しく規定されたNUT癌はどこに?

コードと組織型との対応が不明瞭なものも
• 8500/3で対応する組織型: Infiltrating duct carcinoma, NOS, Invasive breast carcinoma of no 

special type, Duct adenocarcinoma, NOS, Duct carcinoma, NOS, Ductal carcinoma, NOS, 
Duct cell carcinoma (膵臓、唾液腺), Infiltrating duct adenocarcinoma, Basal-like carcinoma 
of breast, Adenocarcinoma of mammary gland type, Adenocarcinoma of anogenital 
mammary-like glands, Carcinoma of male breast

2025年現在の臨床・病理の実態に適応可能な分類を作りたい

RARECARE分類の問題点
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新たな希少がん分類の作成過程

隔週のミーティング
• 2021年1⽉21⽇より検討開始
• 2018-2020年院内がん登録 ICD-O-3.2

のコードをもとに、新しい希少がん分類を策
定

• 2023年8⽉に全国の医師、研究者等に広
く分類について意⾒を募集し、意⾒をもとに
検討修正

• 全国がん登録データを⽤いて、検証

数年にわたる密なミーティングで案を作成
Webで多数の医師・研究者等の意⾒を募集し反映 6



新たな希少がん分類のコンセプト

RARECARE分類の問題点を解決して、希少がんの
最新の組織分類に基づく、⽣物学的な定義に基づく分類にしたい

RARECARE分類の問題点を解決して希少がんを再分類したい

RARECARE分類に準じて
・Tier1︓解剖学的部位で分類
・Tier2︓組織型の⼤分類
・Tier3︓組織型の⼩分類

✕

• 部位特異的分類
• 部位横断的分類

解剖学的部位に関係なく発⽣す
る腫瘍を“部位横断的分類”とした
例、⾎管⾁腫、唾液腺型腫瘍、
⾁腫様癌など
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New Classification of Rare Cancers（NCRC）
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まずは発⽣した部位により分類され、その後にざっくりとした組織型、
さらに詳細な組織と仕分けされるため、

診療科との対応や臨床医が使⽤しやすい



RARECARE分類とNCNRの違い

分類法が異なれば発⽣頻度も異なる

⼤腸の上⽪性腫瘍

⼤腸の上⽪性腫瘍
としての腺癌

GIST

⼤腸の腺癌 ⼤腸のGIST

RARECARE分類

⼤腸

⼤腸の腺癌

⼤腸

⼤腸のGIST

⼤腸の腺癌 ⼤腸のGIST

NCRC

臓器特異的分類

臓器横断的分類
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NCRCによる希少がん

定義: ⼈⼝10万⼈あたり6例未満のがん

希少がんカテゴリーA
がんの発⽣が少ない臓器のがん

⼩腸、中咽頭、喉頭、下咽頭、軟部組織、
⿐・副⿐腔、精巣、胸腺、唾液腺、胸膜、⾻、
後腹膜、⾍垂、腟、肛⾨・肛⾨管、
眼・付属器、上咽頭、腹膜、縦隔、副腎、
乳房(男性）、陰茎、尿道、松果体、
尿膜管、⼼臓・⼼膜、下垂体、気管、胎盤、
副甲状腺、中⽿

（発⽣数の多い順）

希少がんカテゴリーB
がんの発⽣が多い臓器だが

希少な組織型

例えば胃では…
• GIST(消化管間質腫瘍)
• リンパ腫
• 神経内分泌癌, NOS
• 神経内分泌腫瘍, NOS
• 特殊型癌腫
• 未分化癌，NOS 
• 神経内分泌-⾮神経内分泌細胞混合腫瘍
• リンパ上⽪腫（様）癌
• 組織球性⼜は樹状細胞性新⽣物
• 急性⾻髄性⽩⾎病及び関連前駆新⽣物
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• ⾁腫
• 胚細胞関連腫瘍
• 粘膜⿊⾊腫
• 癌⾁腫/⾁腫様癌，NOS 
• 唾液腺型腫瘍

31臓器 364組織型
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NCRCによる発⽣頻度の⾼いがん種
10万⼈当たりの症例数年平均の症例数組織型 (Tier2)部位 (Tier1)

93.8 118733通常型腺癌胃
81.8 103487通常型腺癌⼤腸
63.3 80137腺癌前⽴腺
62.7 79381浸潤性乳管癌乳房(⼥性)
45.0 56966通常型腺癌肺
26.0 32847肝細胞癌肝および肝内胆管
24.9 31522通常型腺癌直腸
17.3 21958扁平上⽪癌⾷道
17.1 21699扁平上⽪癌肺
16.6 21053通常型腺癌膵
15.3 19364膀胱癌膀胱
11.9 15124通常型甲状腺癌甲状腺

11.6 14704通常型腎細胞癌腎
11.3 14256通常型腺癌胆のうおよび肝外胆管
10.5 13299通常型腺癌⼦宮体部
10.2 12896基底細胞癌⽪膚
8.6 10925神経内分泌癌,NOS肺
7.5 9550扁平上⽪癌⼝腔・⼝唇
6.4 8120扁平上⽪癌⽪膚

⼈⼝あたりの頻度の⾼いがん種も明らかに（19種）



RARECARE分類との違い

232,109例（5.7%）が分類法の違いによって
新たに希少がんと定義された*

RARECARE分類では希少がんではないが、NCRCでは希少がん
症例数例違いの理由

112,823びまん性⼤細胞型B細胞性リンパ腫を部位ごとに分けた分類⽅法に起因する
5,661⾍垂は独⽴した臓器とした発⽣臓器を分けた違いに起因する
34,917⼤腸の未分化癌 (8020/3)は腺癌と分類されていたが、分類不能未分化癌とした組織型の分類に起因する
51,794甲状腺未分化癌新しい組織型を⼊れたことによる
26,914-その他

232,109例計

RARECARE分類では希少がんだが、NCRCでは希少がんではない
症例数例違いの理由
728「⾆の境界部」を中咽頭から「⾆」と同じ⼝腔に変更した発⽣臓器を分けた違いに起因する

19,025肺の⾓化型扁平上⽪癌 (8071/3)は⼤細胞癌に分類されていたが、肺扁平上⽪
癌とした組織型の分類に起因する

16,967⼤腸の乳頭癌は扁平上⽪癌に分類されていたが、腺癌通常型に変更された新しい組織型を⼊れたことによる

8,573その他
45,293例計
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N=約410万例（2016-19年全国がん登録登録症例）

*RARECARE分類では分類不能であったものを含む。



今回策定した新たな希少がん分類
New Classification of Rare Cancers（NCRC）
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まとめ

31臓器

364組織型

5.7％

NCRCでの希少がん
NCRCの内訳 従来の分類では

希少がんではないが
NCRCでは希少がんに分類

された症例数

希少がん以外
80％

希少がん

20％

⽇本の希少がんの実態を把握することができた

N=約410万例（2016-19年全国がん登録登録症例）



新たな希少がん分類の展開

•新たな組織型や疾患の登場に応じて、全国がん登録をもとに分類や年間
発⽣率を継続的に定期的に⾒直していく 

•希少がんセンターHP等で公開し、広く使⽤を促す 論⽂の表も「⽬的を問わ
ず転載・利⽤可」（Creative Commons）とした
https://www.ncc.go.jp/jp/rcc/Seminar_event/NCRC/index.html

•厚⽣労働省の「がん診療連携拠点病院の現況報告」「患者体験調査」、
国⽴がん研究センターが運営する「がん情報サービス」で使⽤し、がん医療
体制や専⾨医療の整備・⽀援策の充実につながることが期待される 

•中央病院で実施している希少がんの研究開発およびゲノム医療を推進す
る産学共同プロジェクト（MASTER KEYプロジェクト）やアジア圏における
希少がん登録事業（MASTER KEY Asia）での利⽤によるアジア諸国
との連携や国際がん研究機関（IARC）を通じた全世界での新しい希少
がん分類の基盤としていく
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