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（研究報告書） 

 

2022-A-15 希少がん医療におけるエビデンスの創出と活用に関する研究 
川井 章 

中央病院 骨軟部腫瘍・リハビリテーション科 

 

 

研究の分野名 

後期開発・標準治療開発分野 

 

 

研究の概要 

希少がんの治療成績向上のためには、エビデンスに基づく最適な診療が全ての希少がんに対して行われるように   
すること（診療状況の改善）、新規治療開発を促進すること（治療開発）など、いくつかの課題を並行して解決  
してゆく必要がある。しかし、実際には、患者数の少ない希少がんにおいては第３相試験などに基づく高いエビ 
デンスの確立自体が困難なことも事実である。そのような状況の中で、本研究においては、まず希少がんにおい 
てこれまで明らかにされていない新たなエビデンス（疫学、診療実態、臨床研究上の課題等）を構築するための  
方法を検討し、実際にエビデンスを作りだすことを目指す。さらに、これらのエビデンスの上に立って希少がん 
の診療を適切に実施することができる医療者の育成に関する研究を行うとともに、希少がんにおいてこそ重要な 
意義を有する可能性のあるゲノム解析を希少がん（肉腫/骨軟部腫瘍）の新たなエビデンスの創出に繋げるため 
の研究を行う。最後に、希少がん医療の向上のために必要と考えられるこれらさまざまな取り組みをどのように 
進めてゆくことが必要か、中・長期的な目標、実現可能な希少がん医療のあるべき姿など、多角的な視点から長 
期的視野に立った希少がん行動計画を作成することを目指す。 

 
具体的には、以下の７課題に関する研究を行う。 
1. がん登録等を活用した我が国における希少がんの疫学・診療実態に関する研究 
2. 希少がん情報提供・診療支援のデータから見た希少がん患者への情報提供手段に関する研究 
3. JCOGにおける希少がん研究の分析に関する研究 
4. 国際共同研究による希少がんに関するエビデンス創出に関する研究 
5. 希少がん診療に携わる医療者の育成に関する研究 
6. ゲノム解析を希少がんの新たなエビデンス・ネットワーク構築に繋げるための研究 
7. 希少がん行動計画2030の作成 

 
 

研究経費 

8,008 千円 
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研究の目的と到達目標及び実績要点 
 

全期間 

（目的と到達目標） 
本研究は、次の７課題に関する研究を行う。 
1. がん登録等を活用した我が国における希少がんの疫学・診療実態に関する研究 

具体的な個々の希少がん（脳腫瘍、眼腫瘍、頭頚部腫瘍、肝胆膵腫瘍、GIST、肉腫、皮膚腫瘍）について 
全国がん登録その他を活用して、我が国における疫学・診療実態を明らかにすること 

2. 希少がん情報提供・診療支援のデータから見た希少がん患者への情報提供手段に関する研究 
希少がんに関する情報提供、診療支援の活動から得られたデータを解析し、希少がん患者が真に必要とし  
ている医療情報ニーズや適切な提供方法を明らかにする 

3. JCOGにおける希少がん研究の分析に関する研究 
希少がん領域の過去の臨床試験のデザインや患者登録状況、参加医療機関数及び医療機関毎の登録数など    
の定量的分析結果を提示すると共に、患者数の多いがん領域の臨床試験との違いを明らかにする。また、  
分析結果に基づき希少がん臨床試験実施上の課題を提示する 

4. 国際共同研究による希少がんに関するエビデンス創出に関する研究 
【GIST】 
①GIST診療に関するアジアコンセンサスガイドラインの改訂版を作成する。 
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②イマチニブ投与中の進行 GIST に対する腫瘍減量手術の臨床的有用性を評価する国際多施設共同後方視

的研究を実施する。 
③国際連携にむけた国内GIST レジストリー研究の基盤整備を行う。 
【肉腫】 
『肉腫国際共同研究コンソーシアム（仮名）』を、実際の共同研究の実施を通して、より成熟したものとす   
る。定期的なテレカンファレンスを通して、エビデンスレベルの高い研究を研究終了時までに実施する。 

5. 希少がん診療に携わる医療者の育成に関する研究 
①医学部生に対して、希少がんに関する認知度調査を行うとともに、教育的デバイスや SNS を用いた希少

がんの啓蒙活動を行う。 
②がん専門病院における希少がんの臨床教育制度の実態調査を行い、その課題を明らかにする。 
③希少がんを診療することが少ない臨床の現場における適切な紹介行動を支援するための方策を検討する。 

6. ゲノム解析を希少がんの新たなエビデンス・ネットワーク構築に繋げるための研究 
JSGC を母体として、日本の肉腫/骨軟部腫瘍ゲノムデータベース（全ゲノム、全エクソン、遺伝子パネル、

RNAシークエンス、臨床情報の統合）を構築する。 
7. 希少がん行動計画2030の作成 

希少がん医療の向上のために必要と考えられるさまざまな取り組みをどのように進めてゆくことが必要か、

中・長期的な目標、実現可能な希少がん医療のあるべき姿はどのようなものか、多角的な視点から、長期的

な視野に立った提言書『希少がん行動計画2030』を纏めることを目標とする。 
 

当該年次 

（到達目標） 
1. がん登録等を活用した我が国における希少がんの疫学・診療実態に関する研究 

【脳腫瘍】 
全国がん登録データを用いて脳腫瘍・脊髄腫瘍の正確な発生頻度を明らかにする。 
【眼腫瘍】 
全国がん登録データを用いて眼腫瘍の登録数および内容を分析する。 
【頭頸部腫瘍】 
頭頸部肉腫の我が国の罹患率や年齢分布について論文発表する。予後、施設分布や治療内容等の解析を行

う。 
【肝胆膵腫瘍】 
他の臓器グループと連携して、予後情報まで付帯した希少がんの診療実態に関する情報を全国がん登録事

務局に申請し、論文を作成する。 
【GIST】 
GISTに関連する全国がん登録情報を解析する。 
STAR ReGISTryの追跡調査を継続。腫瘍破裂症例の臨床病理組織学的特徴やwild type GISTの遺伝子

異常プロファイリング情報を解析する。 
【肉腫】 
ガイドライン等を元に専門家パネル委員会でQIを完成させる。 
【皮膚腫瘍】 
5種の皮膚腫瘍の2018年以降の全国がん登録データ及び2016年からの悪性黒色種、有棘細胞がん、基

底細胞がんのデータ分析を行う。 
2. 「ホットライン」等のデータを解析し、希少がん患者の医療情報ニーズを明らかにする。 
3. 本研究における「希少がん領域」の定義を検討し、過去のJCOG試験を「希少がん領域の臨床試験」に

該当するもの・そうでないものへ分別する。 
4. 【GIST】 

①アジアコンセンサスガイドラインの改訂：各国エキスパートメンバーとCQ・推奨文に関するコンセン

サスを形成する。 
②国際連携にむけた国内GIST レジストリー研究の基盤整備を行う。 
【肉腫】 
進行中の研究の論文発表ともに、新規研究を募集する。 

5. 希少がんの医療従事者の教育制度に関して、アンケート調査を進める。 
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6. JSGC肉腫/骨軟部腫瘍ゲノムデータベースのデータ構造、項目等を決定する。データベース利用に関す

る規約を作成する。 
7. 『希少がん行動計画2030』策定委員会を組織し、編集方針、執筆者などを検討する。 

 
 
（年次評価時点の実績要点） 
1. がん登録等を活用した我が国における希少がんの疫学・診療実態に関する研究 
【脳腫瘍】 
全国がん登録が2016年より開始され、原発性脳脊髄腫瘍については、良性腫瘍を含むすべての腫瘍が登

録されることとなった。2016～2019年の頭蓋内脳腫瘍の全罹患数は平均29,492 人で、人口10万人あた

りの粗罹患率は23.30であった。ICD-O-3に基づく悪性脳腫瘍は22.7%で、悪性脳腫瘍・良性脳腫瘍の

粗罹患率は5.29人・18.01人であった。2000年の米国人口に合わせた年齢調整罹患率は米国で24.25だ

が、日本人は17.15で、日本人の脳腫瘍発生頻度は米国の70.7%であることが判明した。 
1年当たりの罹患者数の平均は、髄膜腫が10,537人(35.7%)、下垂体腫瘍が4,802 人(16.3%)、神経上皮

性腫瘍が4,537人(15.4%)（膠芽腫は2,071人）、神経鞘腫が2,730人(9.3%)、悪性リンパ腫が1,166人

(4.0%)であった。非手術症例など組織不明が14.2%存在した。 
14歳以下の小児脳腫瘍は年平均724人の発生で、神経上皮性腫瘍が368人(50.9%)、胚細胞腫瘍が78人

(10.7%)、頭蓋咽頭腫が44人(6.1%)であった。 
【頭頸部腫瘍】 
全国がん登録と院内がん登録、頭頸部全国悪性腫瘍登録（臓器がん登録）を用いて頭頸部肉腫の我が国の   
罹患率や年齢分布、部位・組織分布を明らかにし、学会発表を行った。院内がん登録では全国がん登録で 
は得られない施設分布や予後、進行度について明らかにした。頭頸部外科学会認定施設と非認定施設で比 
較したところ、7割以上の症例が認定施設で治療が行われていること、より進行度が高い症例が治療され 
ていること、予後も認定施設の方が良好であることが明らかとなった。院内がん登録は全国がん登録の7 
～8割程度の登録数のため、全国がん登録での予後データ解析も今後行う。また、院内がん登録を用い 
て、肉腫に限らず頭頸部腫瘍の希少がんについての解析も継続して実施中である。 

【肝胆膵腫瘍】 
予後情報まで付帯した全国がん登録の情報収集にむけ、全国がん登録情報提供の申出の変更申請を提出、 
10月 17日に審議委員会にて質問事項への回答を行った。 

【GIST】 
①.GISTに関連する全国がん登録情報解析 
2017年の全国がん登録情報を用いて、日本におけるGIST 患者の発生数について検討した。GISTの

発生数は全国で1,275人であった。本研究によって日本のGISTの年間罹患率が人口10万人当たり

1.0人であることが初めて明らかとなった。発生臓器別では、胃(63%)、小腸(27%)、直腸(4%)、結腸

(4%)、食道(1%)、結腸(1%)、その他(4%)の順に多かった。疫学情報に加えて、臨床病理学的特徴や診

療実態についても解析を実施中である。 
②.STAR ReGISTryの関連研究 
薬物療法の進歩に伴い予後が向上したと想定される再発高リスクGISTを有する患者群の予後と治療

成績を明確化する目的でSTAR ReGISTryの追跡調査を継続中である。また、腫瘍破裂GISTにおけ

る臨床・病理組織学的特徴、wild type GISTの遺伝子異常プロファイリングの各検討についても解析

が終了し、現在論文投稿に向けて準備を進めている。 
【肉腫】 

軟部肉腫診療におけるQI設定に向けて、軟部肉腫診療に従事している整形外科医、画像診断医、腫瘍

内科医、放射線治療医の４名の委員からなるQI候補作成部会を設立した。本邦および海外の軟部肉腫

診療に関するガイドラインや過去の文献、さらには各委員の意見を元として、軟部肉腫診療QI候補を

策定し、診療・外科治療・化学療法・放射線療法の４つのカテゴリーから合計11のQI候補が提案さ

れた。またこの委員とは別に、整形外科医、病理診断医、画像診断医、腫瘍内科医、小児科医、放射

線治療医の各専門家から成る専門家パネルを構成した。本パネルの構成員は、地域や施設の種類、経

験年数などを考慮したうえで、できるだけ網羅的に選出し、また神経芽腫やGISTなど、肉腫以外の

希少がんの専門家も含めることとした。本年度中にパネル委員によるQI候補の評価を行う予定であ

る。 
【皮膚腫瘍】 
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2016年、2017年の全国がん登録から乳房外パジェット病(EMPD)、メルケル細胞がん(MCC)、血管肉

腫(AS)、皮膚付属器がん(AC)、隆起性皮膚線維肉腫(DFSP)に加え、悪性黒色腫、有棘細胞がん

(SCC)、基底細胞がん(BCC)のデータを抽出したところ、SCCとBCCは希少がんとするには発生数が

多いことが明らかとなったため、解析の対象から除外した。また、悪性黒色腫(MM)は他の皮膚がんに

比べ学会の統計委員会によるデータや院内がん登録データがそろっていたが、全国がん登録による年

間発生数はそれらを上回ることが明らかとなった。年間発生数の順は

MM>EMPD>AC>AS>DFSP>MCCであり、全国の年間発生数が1,000例を超えるのはMMのみで

あった。皮膚がんの多くは高齢者のがんであり、AS, AC, MCCは発生のピークが 80歳以上、EMPD
も 80歳に非常に近かった。一方MMは 60歳代にピークがあり、DFSPは 30歳代と際だって若かっ

た。今年度中に2018年データを加えさらに解析を進めたいと考えている。 
2. ２希少がん情報提供・診療支援のデータから見た希少がん患者への情報提供手段に関する研究 

Covid-19パンデミックによって2020年 4月に中止されるまで計60回（2017年1月～2020年 4月）

希少がんセンター待合室で開催された専門家によるセミナー「希少がんMeet the Expert」に関して、

事前質問（758名分）およびゼミナー終了後アンケート（2,235名分）を解析し、希少がんに関する情

報ニーズを明らかにすることを試み、現在論文作成準備中である。 
また、患者会支援団体との連携・協働によって、2022年 9月から開始したwebによる「オンライン希

少がんMeet the Expert」は 3回開催し、11月末までに 425名の視聴を得ている。 
3. ３JCOGにおける希少がん研究の分析に関する研究 

がんを対象とした臨床試験の患者登録ペースに起因する要因について検討している先行研究について

文献調査を行った。希少がん特異的に調査している文献はなかったが、米国臨床試験ネットワーク

（National Clinical Trials Network (NCTN）の試験を対象とした文献（Korn et al., J Clin Oncol. 
2010、Bennette CS, et al., J Natl Cancer Inst. 2016）が本研究の先行研究に該当した。これらの文献

で上げられていた登録に与える要因を参考にJCOG試験について検討を行うべく、プロトコールを大

部分作成した。次年度は作成したプロトコールを元に具体的にデータの抽出と定量的分析を行う。 
4. ４国際共同研究による希少がんに関するエビデンス創出に関する研究 

【GIST】 
① GIST診療に関するアジアコンセンサスガイドラインの改訂版作成 
診断・治療分野別に clinical questionsについて各国の研究者とメールベースで協議を進めている。今

後取り扱うべき clinical questionを固定し、回答案を作成することを検討している。 
②.イマチニブ投与中の進行GISTに対する腫瘍減量手術の臨床的有用性を評価する国際多施設共同後

方視的研究 
計 17施設（日本 9施設、中国 6施設、韓国1施設、台湾 2施設）へ声がけし、レトロスペクティブな

情報収集を実施中である。現時点で計7施設のCRF提出を受け、76症例分のデータを集積した。 
③.国際連携にむけた国内GISTレジストリー研究の基盤整備 
国内における薬物療法の適応となるGIST患者を対象に治療方法および転帰を含む診療実態に関する

動向を長期的に評価する国内における前向き観察研究の基盤整備は完了しており、②の研究状況と併

せて多施設化を検討している。 
【肉腫】 
海外の研究者とともに構築している『肉腫国際共同研究コンソーシアム』の枠組みを用いて、国立が

ん研究センターからは骨肉腫肺転移例の予後予測モデル開発、軟部肉腫の予後予測モデルの開発と海

外データを用いた external validation、骨盤腫瘍手術における合併症予測モデルの開発といった複数

の研究を実施中であり、特に前二者についてはすべての解析が終了し、論文作成準備中である。ま

た、海外施設から研究提案も軟部肉腫に対する補助化学療法の有用性、転移性骨腫瘍の診療実態に関

する研究等複数あり、特に前者については、European Journal of Cancer誌にその成果が掲載され

た。 
5. ５希少がん診療に携わる医療者の育成に関する研究 

1年次は希少がんに関する現状を把握するために医学部生および医師への認知度調査を行うための方法

論の確立およびアンケート内容の精査とその実施を行った。具体的には希少がんそのものが認知され

ていない限り、学生教育に反映されることもなく、希少がんの疾患の存在そのものを知らずに医師に

なるもしくは専門医として診察していることも十分に考えられる。このために医学生及び医師に広く

認知され、ストック型の医学的な知見の共有システムを持っているアンター株式会社と協力して、希

少がんに関するアンケートを作成し、医学部生および医師に対してアンケート調査を行った 
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6. ６ゲノム解析を希少がんの新たなエビデンス・ネットワーク構築に繋げるための研究 

JSGC班会議を2022年 6月 1日に実施し、研究プロジェクトの進捗状況等について議論を行った。デ

ータベース構築のため、これまでのゲノム解析データを集計した。全エクソンシークエンス解析につ

いては107症例225検体（非腫瘍組織107検体、腫瘍組織 118検体）、24細胞株24検体、RNAシー

クエンス解析については342症例（非腫瘍組織2検体、腫瘍組織358検体）24細胞株24検体、全ゲ

ノムシークエンス解析については160症例356検体（非腫瘍組織160検体、腫瘍組織196検体）分の

データを確認した。 
公開データベースのデータ項目として、臨床情報（性別、発症時年齢、登録時組織型、予後情報等）

およびゲノム情報（SNV, indel, SV, CNV, fusion, 遺伝子発現等）の項目を策定した。データベース利

用についての規約としては、非制限公開、制限公開、制限共有の各レベルで管理されるデータを検討

中である。 
7. ７希少がん行動計画 2030の作成 

『希少がん行動計画2030』策定委員会メンバーを選考し、行動計画の内容、執筆工程などに関する検

討を開始した。 
 
 

研究成果と考察 

当該次時評価時点 

1. がん登録等を活用した我が国における希少がんの疫学・診療実態に関する研究 
【脳腫瘍】 
2016年の全国がん登録の解析によって、わが国における脳腫瘍の頻度が初めて明らかとなったが

2016～2019年の 4年分のデータを追加解析しても、2016年のデータとほぼ同様の結果が得られた。

全国がん登録では、生死についてもデータ入手が可能であり、Kaplan-Meier法により解析が可能であ

ることが明らかとなった。まだフォローアップ期間が5年に達していないが、今後、脳腫瘍の組織別

の生存割合なども明らかとなることが期待される。 
【頭頸部腫瘍】 
全国がん登録と院内がん登録、頭頸部全国悪性腫瘍登録（臓器がん登録）を用いて、我が国における

頭頸部肉腫の現況を初めて明らかにした。それぞれのデータの特性を活かし、欠点を補うような解析

を行った。全国がん登録は我が国全てのがん患者が登録されていて、全数把握に適しているため、年

齢分布や罹患率を求めた。院内がん登録では施設単位での登録であるため施設間比較に適しており、

Stageや予後情報等の情報も多く、施設別の進行度や予後の比較を行った。頭頸部悪性腫瘍全国登録で

は、当該診療科の医師が入力しているため、治療順や術式などの治療の詳細が登録されており、治療

内容の詳細や部位分布の把握が可能であった。いずれのデータ源でも、部位や組織の分布は同様であ

った。今後もこの特性を活かし、頭頸部領域の希少がんの現況を明らかにしていくことを計画してい

る。 
【肝胆膵腫瘍】 
各希少サブタイプの頻度情報までのデータ集計については前の3年間の研究期間中に実施済みで、こ

の集計結果の学会発表（2022年臨床腫瘍学会）ならびにPeer review英文誌への公表を行った（J 
Gastroenterol. 2022;57(11):890–901）。 
【GIST】 
GISTの日本における疫学情報および診療実態を明らかにするために、全国がん登録の情報を解析し

た。GISTを含めた希少がんは、施設ベースの検討では実態把握が困難であることから、全国がん登録

情報は、希少がんの疫学情報・基本的な診療情報を明らかにするための有用な情報源になることが示

された。今後、さらに臨床病理学的特徴や治療情報の解析を進め、GISTの診療実態を明らかにしてい

く予定である。 
また、複数のSTAR ReGISTryの関連研究を実施中である。再発高リスクGISTを有する患者群の予

後と治療成績を明確化する検討を継続している。さらに、腫瘍破裂GISTにおける臨床・病理組織学

的特徴を検討し腫瘍破裂が予後に与える影響を検討するとともに、希少フラクションであるwild type 
GISTの遺伝子プロファイリングを実施した。これらの検討については論文投稿に向けて準備を進めて

いる。 
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【肉腫】 
軟部肉腫診療QI候補の策定に際し、QI候補作成部会の各委員からはその設定基準の難しさが指摘さ

れた。すなわち、希少がんである軟部肉腫において、重要な課題についてはすでに本邦においては高

い実施率が予想される一方で、いくつかの課題は信頼に足るエビデンスが少なく、QIとして適切かど

うかが委員内でも意見が分かれるところとなった。今回のQI候補に対し、今後専門家パネルによる評

価が行われるが、さらに様々な背景を持つパネル委員間で意見が分かれることが予想される。そのた

め、方法論も含めQIに関する専門家の今後の議論への参加や助言は必須と考えている。 
【皮膚腫瘍】 
皮膚がんの発生頻度には明らかな人種差があり、日本では皮膚がんは希少がんとして扱われる。乳房

外パジェット病、メルケル細胞がん、血管肉腫、皮膚付属器がん、隆起性皮膚線維肉腫という、国際

的にみても非常に稀な腫瘍に加えて、今年度は、悪性黒色腫、有棘細胞がん、基底細胞がんのデータ

を解析した。この 3種の代表的皮膚がんについての年間発生数データから、希少がんの定義にあては

まるものは悪性黒色腫のみであった。日本の皮膚がん患者数は最近20年間で4倍ほどに増えており、

増加の中心は高齢者の露光部にできやすい基底細胞がん、有棘細胞がんであることからこの2種類の

皮膚がんは、もはや希少がんの定義から外れるほど患者数が増加しているものと認識する必要があ

る。悪性黒色腫の患者数は、学会の調査委員会のデータや院内がん登録データよりも多く、年間2,500
名を超えていた。皮膚がんの多くは高齢者の腫瘍であるが、悪性黒色腫は発症年齢のピークが60歳代

と若く、また隆起性皮膚線維肉腫のピークは30歳代とAYA世代腫瘍としての認識が必要ということ

も明らかとなった。各希少皮膚がんの疫学データは治療法開発の基盤となる情報であり鋭意論文作成

を進めている。 
2. 希少がん情報提供・診療支援のデータから見た希少がん患者への情報提供手段に関する研究 

希少がんの情報ニーズを探る方法として、2017年 1月から2020年 4月まで計60回現地開催した

「希少がん Meet the Expert」を申し込むきっかけとなった事前質問の解析を試みた。また、今後

は、オンラインによる情報提供・情報収集がより重要になってくると考えられるが、引き続き、各種

希少がんに対する有益な情報を効果的に発信してゆく手段について検討を進めてゆく予定である。 
3. JCOGにおける希少がん研究の分析に関する研究 

希少がんに限定した臨床試験の患者登録に関する報告は過去にない。ただし、疾患要因による検討は

異なる結果が報告されている。例えば乳がんに関しては、登録不良とする報告（J Geriatr Oncol 11 
(3) (2020) 455–462）と良好とする報告（J. Clin. Oncol. 38 (6) (2015) 575–582）がある。Bennetteに
よる報告（J Natl Cancer Inst. 2016;108(2)）では、多変量ロジスティック解析の結果、希少固形がん

や血液がんはメジャー癌（前立腺、乳、肺、結腸）と比較して登録が良好であると報告している。現

状、希少がんについて一貫した報告はなされておらず、国内の多施設共同臨床試験グループのJCOG
においても報告はないため、本研究における検討は希少がんの臨床試験計画のための新たな知見とな

ることが期待される。 
4. 国際共同研究による希少がんに関するエビデンス創出に関する研究 

【GIST】 
GIST診療に関するアジアコンセンサスガイドラインの改訂版作成 
診断・治療分野別に clinical questionsについて各国の研究者とメールベースで協議を進めている。今

後取り扱うべき clinical questionを固定し、回答案を作成することを検討している。 
イマチニブ投与中の進行GIST に対する腫瘍減量手術の臨床的有用性を評価する国際多施設共同後方

視的研究 
計 17施設（日本 9施設、中国 6施設、韓国1施設、台湾 2施設）へ声がけし、レトロスペクティブな

情報収集を実施中である。現時点で計7施設のCRF提出があり、76症例分のデータを集積した。 
国際連携にむけた国内GISTレジストリー研究の基盤整備 
国内における薬物療法の適応となるGIST患者を対象に治療方法および転帰を含む診療実態に関する

動向を長期的に評価する国内における前向き観察研究の基盤整備は完了しており、②の研究状況と併

せて多施設化を検討している。 
【肉腫】 
今年度は、実際の研究の実施、論文化を通してよりコンソーシアムがより成熟したものとなった。引

き続きコンソーシアム参加施設からの新規研究提案を積極的に行い、研究ネットワークの活性化を図

りたい。最終的には同コンソーシアムにおいてエビデンスレベルの高い研究を研究終了時までに実施

することが目標である。 
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5. 希少がん診療に携わる医療者の育成に関する研究 
1年次の課題は、医学部生に対して希少がんに関する認知度調査を行うとともに、教育的デバイスや

SNSを用いた希少がんの啓蒙活動を行うことであった。現在、認知度調査のためのアンケート調査を

実施中であり、その解析結果を基に、2年次にはどのようにして希少がんの存在を医学部生や専門医前

の医師に啓蒙していくかに関しても検討を進めていく方針である。 
6. ゲノム解析を希少がんの新たなエビデンス・ネットワーク構築に繋げるための研究 

骨軟部腫瘍のゲノム解析データについては、引き続き別プロジェクトにて収集を継続中であり、全ゲ

ノム解析で475症例 950検体（非腫瘍組織475検体、腫瘍組織475検体、組織型16種）、RNAシー

クエンス解析で424症例 424検体（腫瘍組織424検体、組織型16種）分のデータを解析中（AMED
革新がん[領域1-11 希少がん領域]）である。この他、AMED革新がん[領域 1-7]においても、希少が

んの登録が進められている。これらのデータは最終的にAMEDの提供するCANNDsで管理される予

定であるが、2次利用として本プロジェクトで策定を進めているデータベースでの公開も検討する。 
7. 『希少がん行動計画2030』策定委員会を組織し、内容、作成工程などの検討を開始した。厚労科研で

主として動いている希少がんネットワーク形成の進捗状況も見ながら、作成を進めてゆく予定であ

る。 
 
 
倫理面への配慮 
(1) 遵守すべき研究に関係する指針等 
☐ 再生医療等の安全性の確保等に関する法律 
☐ 臨床研究法 
☐ 医薬品の臨床試験の実施に関する基準（GCP) 
☒ 人を対象とする生命科学・医学系研究に関する指針  
☐ 遺伝子治療臨床研究に関する指針 
☐ 動物実験等の実施に関する基本指針 
☐ その他の指針等（指針等の名称：                       ） 
 
(2) 本研究開発期間中に予定される臨床研究の有無 
☐ 有 
☒ 無 

 
 

本研究に関連する、本研究期間中の主な発表論文等  

当該年次 

（学術誌論文） 
・国立がん研究センター研究開発費による成果であることが記載されているもの 

記載なし 
・国立がん研究センター研究開発費による成果であることが記載はないが、関連するもの 
1. Establishment and characterization of NCC-GCTB5-C1: a novel cell line of giant cell tumor of 

bone. Akiyama T, Yoshimatsu Y, Noguchi R, Sin Y, Tsuchiya R, Ono T, Fukushima S, Toda Y, 
Kojima N, Yoshida A, Ohtori S, Kawai A, Kondo T. Human Cell. 2022;35(5):1621-9.2022. 

2. Establishment and characterization of NCC-MRT1-C1: a novel cell line of malignant rhabdoid 
tumor. Akiyama T, Yoshimatsu Y, Noguchi R, Sin Y, Tsuchiya R, Ono T, Sato C, Kojima N, Yoshida 
A, Kawai A, Ohtori S, Kondo T. Human Cell. 35(6):2002-10.2022.  

3. Establishment and characterization of NCC-PS1-C1: a novel cell line of pleomorphic sarcoma from 
a patient after neoadjuvant radiotherapy. Akiyama T, Yoshimatsu Y, Noguchi R, Sin Y, Tsuchiya R, 
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