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　2006年に実妹を膵がんで亡くし、自
分も2012年に膵がんに罹り、膵臓全摘
手術を受けた経験から、家族性膵がん
登録制度が国内で高折恭一先生以下、
大勢の医療者、研究者協力のもと、2015
年にスタートできたことをたいへん嬉
しく思います。パンキャンジャパンで
は膵がんを「治るがん」にするために、
早期発見ツールの開発、進行がんで抑
えることができる治療法の開発をメイ
ンとして、2020年までに生存率を倍増
するプロジェクトを進めています。が
んのオミック解析結果をもとに患者を
三つのグループに分けての臨床試験で
すが、そのグループの一つが家族性膵
がんです。
　昨年、国内でがんで亡くなった方は
約37万人といわれ、その1割ちかい
32,800人（罹患者数38,700人）が、膵が
んで亡くなっています。がんの平均生
存率が約69％といわれるなか、膵がん
の5年生存率は僅か8％。このように厳
しいがんで、ご家族を1人ではなく、2
人、3人と亡くされている方もいます。
ご家族のなかで、2人以上、膵がん患者
がいる家は「家族性膵がん」の疑いがあ
り、要注意です。
　膵がんで複数のご家族を亡くされて
いる方の苦しみは計りしれません。そ
の方の膵がんに罹るリスクは、ご家族
に何人の膵がん患者さんがいるかで変
わってきます。3人ご家族を亡くされ
た方のリスクは普通の人と比較して30
倍以上といわれています。残されたご
家族はいつ膵がんに罹るのかと大変心
配されています。家族性膵がんのご家
族に対して、いま早期発見できる血液
検査の開発が進んでいます。
　我が国の膵がん患者は、欧米で承認
された新薬がすぐには使えないとい

うドラッグ・ラグ問題に苦しめられて
きました。2001年に承認されたゲム
シタビン（商品名：ジェムザール）では
FDA承認に遅れること5年、エルロチ
ニブ（商品名：タルセバ）でも5年以上、
FOLFIRINOXでは3年、ナブパクリタ
キセル（商品名：アブラキサン）では2
年と、確実にラグが短縮されてきまし
た。塩崎恭久厚生労働大臣ならびに厚
生労働省関係者の皆様のご尽力に患
者・家族を代表して心より感謝申し上
げます。しかし、膵がんで使える抗が
ん剤の数は他の主要ながん種に比較す
ると極端に少ないこと、また、抗がん剤
に耐性ができると使えなくなるため、
一つでも抗がん剤は多いことで患者は
救われます。
　ドラッグラグ問題を解決するために
は、国際共同治験に日本が参加すれば
よいといわれています。しかし、家族
性膵がんに効くと期待されているオラ
パリブ（商品名：Lynparza）の国際共同
治験に日本は入ることができませんで
した。日本のファストフードは、「安い、
うまい、早い」といわれていますが、日
本の臨床試験は、「高い、悪い、遅い」な
どといわれています。
　米国では膵がん撲滅に向けて毎年研
究費として約120億円を確保し、医師
主導型治験を含め、140以上の臨床試験
が行われていますが、日本ではその半
分も行われていません。この臨床試験
に関するさまざまな問題、国際共同治
験の「ジャパン・パッシング問題」等に
ついて、患者の不利益につながらない
よう、患者会として行政、研究者、医療
者と協働し、早期解決に向けた要望を
厚労省に提出していきたいと考えてい
ます。これからもよろしくご支援のほ
ど、お願い申し上げます。

　膵がんは人類にとって強敵で、克服
するにはまだまだ長い道のりが必要
です。私たちは膵がん克服をめざし
た活動の一環として、日本における家
族性膵がんの実態調査（Family PAC 
Study）に取り組んでいます。
　家族性膵がんは、「親子または兄弟姉
妹に2人以上の膵がん患者さんのいる
家系に発症する膵がん」を指します＊。 
家族性膵がんは膵がんの5～10％です
ので頻度としては多くはないのです
が、家族性膵がん家系の方は一般の人よ
りも膵がんになるリスクが高いことが
知られています。このような家系の方
がたの不安を少しでも減らせないか、何
かできることはないか、といった思い
から私たちは活動を続けています。ま
た、このような病態・家系を詳しく調べ
ることで膵がんを克服するためのヒン
トが得られるかもしれない、とも考え
ています。Family PAC Studyは、今は
まだ皆様の情報を提供いただいて「登
録」をしているだけの制度ですが、将来
的にこれを足掛かりにさまざまな研究
やプロジェクトを立ち上げることをめ
ざしており、家族性膵がんのご本人や
家族に何かの形でお役に立てるよう、
精一杯活動していきたいと思います。

　今回は、Family PAC Studyの設立に 
至った経緯をご紹介させていただき
ます。世界で最初に家族性膵がん登
録制度を設立したのは米国のJohns 
Hopkins大学です。同大学のRalph H. 
Hruban教授らが中心となって1994年
に The National Familial Pancreas 
Tumor Registry（NFPTR）を設立し、20
年以上にわたって家族性膵がんに関す

る研究をリードし続けてきました。彼
らの活動からは、早期診断や、がんの発
症原因などに関する知見など、さまざ
まな実績が報告されており、家族性膵
がん登録制度の重要性は世界的に認め
られています。そのため、日本において
も家族性膵がん登録制度の設立を求め
る声は年々高まっていました。
　日本では2012年に京都で開催された
国際膵がんシンポジウムで家族性膵が
ん登録制度のキックオフミーティング
が行われ、日本膵臓学会の活動の一環と
して、高折恭一委員長をリーダーとした
登録制度の設立が宣言されました。

　その後、実際の設立・運営にあたり
設立メンバー達のあいだでさまざまな
疑問点がわいてきたため、家族性膵が
ん登録制度のパイオニアであるJohns 
Hopkins大学で研修をしたい、という
声が高まりました。高折委員長から
Hruban教授に相談をしたところ、快諾
いただけたため、2014年1月13日から
15日の3日間、日本の家族性膵がん登
録制度の設立に携わるメンバー9名で、
実地研修に行ってまいりました。3日
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して、2014年から京都大学で、2015年
から京都大学以外の参加施設で登録を
開始することができました。ご協力い
ただいている皆様方にもご負担をおか
けいたしますが、精一杯がんばります

ので、引き続きご協力、ご支援のほど何
卒よろしくお願いいたします。

維持したまま、骨髄抑制の副作用を
軽減できることが確認され、modified 
FOLFIRINOXの投与法が日本人に
合っているものと考えています。しか
し、FOLFIRINOXのしびれ、食欲低下、
下痢などの副作用は同程度であり、こ
れまでと同様に慎重に治療を進めるこ
とが必要です。

　ナブパクリタキセルはパクリタキセ
ルにアルブミンを結合させた130nm
のナノ粒子製剤です。従来のパクリタ
キセルは水に溶けにくいため、溶媒と
してポリオキシエチレンヒマシ油およ

び無水エタノールが必要でした。これ
らの溶媒はアレルギー反応を起こしや
すく、その対策として副腎皮質ステロ
イドや抗ヒスタミン薬を治療前に投与
します。一方、ナブパクリタキセルで
は生理食塩水に溶かすことができ、こ
れらの前投与が必要なく、投与時間の
短縮などのメリットがあります。さら
にアルブミンとの結合により高分子化
粒子にしたことで、腫瘍組織への集積
性が増し、効果の増強も期待できる薬
剤です。
　GEM＋ナブパクリタキセル併用療
法は、アジア以外の国々でGEM単独治
療との比較試験が行われ、有用性が確
認されました。日本でも独自の臨床試

間、朝から晩までさまざまなNFPTRの
関係者にご指導いただき、たいへん充
実した研修内容でした。実際にNFPTR
の運用を見学し、また、これらの制度の
先にはどのような目標があり、膵がん
患者さんやそのご家族が何を求めてい
るのか、といった内容について多くの
議論をしてきました。そして「打倒膵

がん」の思いに国境がないことを強く
感じ、志を新たに帰国しました。
　その後はこの研修内容を関係者全員
で共有し、国内の臨床医、基礎研究者、
疫学の専門家、臨床遺伝専門医、遺伝カ
ウンセラー、看護師、その他多くの職種
の人間が、同じ目的のために力を合わ
せて登録事業の準備を行いました。そ

＊皆様にご参加いただいているFamily Pac 
Studyには、必ずしも「家族性膵がん」の定義
に当てはまらない方も含め、活動内容に賛同い
ただけた方がたに広く参加いただいています。

写真3  偶然に通りがかったNFPTRオフィスでの郵便
物仕分けのようす。現地スタッフの女性が抱えてい
る封筒の山は、NFPTRに登録された方の自宅に年1
回送付する質問票が回答・返信されたもの（1日分）

写真2  家族性膵がん登録制度の運用、目標につい
て、白熱する議論

（1ページからつづく）

　膵がんはおもながんのなかで最も予
後不良の疾患であり、予後改善のため
には早期診断の確立とともに有効な治
療法が必要です。特に化学療法の役割
は大きく、切除ができない場合の治療
として広く行われています。膵がんの
化学療法は1990年代に行われた比較
試験の結果、ゲムシタビン（GEM）の
有用性が確認され、切除不能進行がん
だけでなく、術後補助療法にも用いら
れてきました。しかし、GEM単独では
十分な治療成績とはいえず、これまで
様々な薬剤の開発が行われています。
　最近、FOLFIRINOX療法とGEM＋
ナブパクリタキセル併用療法の新しい
治療法が相次いで登場し、膵がんの化学
療法は大きく変わってきました。2016
年10月、膵がん診療ガイドラインの最
新版が出され、これらの新しい治療法
も大きく取り上げられています。一方、
FOLFIRINOX療法もGEM＋ナブパク
リタキセル併用療法もこれまでのGEM
単独に比べると副作用は強く、患者さん
の状態に応じた適切な適応と副作用対
策が重要となっています。ここでは、こ
の二つの新しい治療を紹介します。

　FOLFIRINOX療法はフルオロウラ
シル（5-FU）、イリノテカン、オキサリ
プラチンの三つの抗がん剤と5-FUの
効果を増強させるレボホリナートカル
シウムの4剤を併用する治療です（図
1）。フランスで初めてGEM単独治療
との比較試験が行われ、良好な治療成
績が報告されました。その後、日本で
も同じ方法で臨床試験が行われ、2013
年12月に適応が承認されています。

　FOLFIRINOX療法により約40％の
患者さんに著明な腫瘍縮小効果（奏効
率）が認められています。従来のGEM
単独治療では10％前後の奏効率です
から、FOLFIRINOX療法がいかに強力
であるかが分かります。しかし一方、
副作用も強く、白血球減少などの骨髄
抑制や手足のしびれ（末梢神経障害）、
悪心・嘔吐、下痢、疲労感、脱毛などが高
率に認められます（表）。したがって、
FOLFIRINOX療法の対象は65歳以下
の非高齢者、全身状態が良好、肝機能が
正常、感染症のリスクがない、など厳格
な適応が必要とされています。
　このようなFOLFIRINOX療法の
副作用の軽減を目指して、さまざまな
投与法の工夫が行われています。私
たちの研究グループでは、イリノテカ
ンを180mg/m2から150mg/m2に減量
し、5-FU急速静注を削除したmodified 
FOLFIRINOX療 法（ 図2）の 臨 床 試
験を行いました。その結果、有効性は

膵がん化学療法の最新情報
古瀬純司
杏林大学医学部内科学腫瘍内科
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4週を1サイクルとして繰り返す

Day ナブパクリタキセル：125mg/m2、30分点滴静注

ゲムシタビン：1,000 mg/m2、30分点滴静注

図3　ゲムシタビン+ナブパクリタキセル併用療法の治療スケジュール
表  日本人におけるFOLFIRINOX療法とゲムシタビン
＋ナブパクリタキセル併用療法（G-nP）のおもな副
作用と頻度

FOLFIRINOX
療法 G-nP療法

患者数 36名 34名
好中球減少 94.4% 85.3%
白血球減少 91.7% 82.4%
貧血 86.1% 64.7%
血小板減少 88.9% 88.2%
発熱性好中球減少 22.2% 5.9%
末梢神経障害 75.0% 82.4%
下痢 86.1% 35.3%

皮疹 データなし
（少ない） 47.1%

食欲低下 86.1% 55.9%
悪心 88.9% 47.1%

倦怠感 データなし
（高率） 38.2%

敗血症 5.6% データなし

脱毛 データなし
（高率） 91.2%
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図4 切除不能膵がんに対する化学療法──1次治療の推移
 （杏林大学病院腫瘍内科のデータから）

ゲムシタビン＋
ナブパクリタキセル併用療法

オキサリプラチン：85mg/m2、120分で点滴静注
レボホリナート：200mg/m2、120分で点滴静注
イリノテカン：180mg/m2、90分で点滴静注
フルオロウラシル急速静注：400mg/m2
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レボホリ
ナート

図1  FOLFIRINOX療法の治療スケジュール

FOLFIRINOX療法

写真4  お世話になったNFPTRスタッフの方がたと、研修参加メンバーで記念写真
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　家族性膵がんの発見には、どのよう
な方法でスクリーニングするかが重要
となってきます。欧米では、家族性膵
がん家系の方に対して、画像検査を中
心として精密検査が行われ、膵疾患が
早期に発見されている報告例がいくつ
かあります。我が国においても、家族
性膵がん登録精度で登録していただ
いた方に、どのような検査が勧められ
るかを、我が国の膵がん診断のエキス
パートで議論しそのコンセンサスを得
ました。以下に、その対象者と方法を
記します。

　スクリーニングを勧めます対象者
は、以下の3通りの項目のうち、どれか
が当てはまる方です。

1. 親子兄弟姉妹に2名以上の膵がんの方
がいる

2. 膵がんに関連した遺伝子異常をもつ＊

3. 親子兄弟姉妹に膵がんに関連した遺伝
子異常をもつ方がいる＊

　膵の画像診断には、膵実質を描出す
る検査と膵管を描出する検査に大別さ
れます。膵実質を描出する代表的検査
として、造影CT、超音波内視鏡、腹部超
音波検査が挙げられます。膵管を描出
する代表的検査として、MRI検査が挙
げられます。はじめに、膵実質を描出
する検査と膵管を描出する検査の両方
を実施することを勧めます（図）。膵実
質を描出する検査のなかで、超音波内

視鏡あるいは造影CTを勧めます（図）。
とくに超音波内視鏡は、高解像度であ
るため、第一に選択するべき検査と考
えております。また同時に、血液中の膵
酵素、腫瘍マーカー測定等も行います。

　経過観察の方法としては、造影CT、
超音波内視鏡、腹部超音波、MRI検査の
うちのどれか1種類以上を、6か月間隔
で実施することを勧めます（図）。膵実
質を描出する検査と膵管を描出する検
査を交互に実施することが望ましいで
す。造影CT検査は、若い方には放射線
被曝による発がん性を考慮する必要が
あります。また、腹部超音波は内臓脂
肪や消化管のガスの影響で、観察が難
しい場合があることも考慮する必要が
あります。経過観察で、なんらかの画
像上の変化が出現した場合には、他の
画像検査を含めて精密検査を実施する
ことが重要です。また、画像診断と同
時期に血液検査を実施し、血液中の膵
酵素、腫瘍マーカー等の変動がないか
どうかも調べます。
　このようなスクリーニング法により、
家族性膵がんを発症される方が早期で
発見されることを望んでおります。

早期診断に向けたスクリーニング
（エキスパート・コンセンサス）

北野雅之
和歌山県立医科大学医学部 第二内科（消化器内科）

スクリーニングの対象者は？

スクリーニングの方法は？

経過観察の方法は？

家族性膵がんスクリーニング・エキスパート・コンセンサス
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＊  画像でなんらかの変化がある場合には、追加の検査を必要とする

0 6 12 18 24（か月後）

験により、安全性と有効性が確認され、
2014年12月、FOLFIRINOX療法から
ちょうど1年遅れで保険適用となりま
した。投与方法は、GEMの前にナブパ
クリタキセルを30分で点滴する、従来
のGEM単独治療と同じスケジュール
で行われます（図3）。
　国外の臨床試験では、奏効率23％程
度でFOLFIRINOX療法より劣る成績
でしたが、日本人のデータでは奏効率
44％と良好な治療効果が得られていま
す。FOLFIRINOX療法に比べ、中心静
脈ポートの留置の必要はなく、すぐに外
来で治療が開始できるメリットがあり
ます。図4に杏林大学病院での治療法
の選択の変化を示します。現在、GEM
＋ナブパクリタキセル併用療法が最も
使われている治療となっています。
　GEM＋ナブパクリタキセル併用療
法の主な副作用は、骨髄抑制、末梢神経
障害、疲労感、食欲低下、脱毛などであ
り（表）、治療開始から2～3か月で手足
のしびれがかなり強くなる傾向があり
ます。日常生活に支障が出ないうちに
一旦ナブパクリタキセルをやめるなど
の工夫が必要です。

　FOLFIRINOX療 法 とGEM＋ ナ ブ
パクリタキセル併用療法が開発され、
膵がんの治療成績は格段に改善しまし
た。現在、これらの治療は切除手術が
適応とならない進行したステージのみ
で有効性が証明され、適応となってい
ます。さらに、切除手術の術前や術後
補助療法としても導入すべく、臨床試
験が進められています。しかしいずれ
の治療もGEM単独に比べると副作用
が強く、高齢者や体力の落ちた患者さ
んではむしろデメリットが大きくなり
ます。治療の選択肢が増えた半面、適
切な選択が大切になっています。

オキサリプラチン：85mg/m2、120分で点滴静注
レボホリナート：200mg/m2、120分で点滴静注
イリノテカン：180mg/m2、90分で点滴静注
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図2  modi�ed FOLFIRINOX療法の治療スケジュール

参考文献
1)	Conroy T, et al: FOLFIRINOX versus 

gemcitabine for metastatic pancreatic cancer. 
N Engl J Med 2011;364:1817-1825

2)	Okusaka T, et al: Phase II study of 
FOLFIRINOX for metastatic chemotherapy-
naïve Japanese pancreatic cancer patients. 
Cancer Sci 2014;105:1321-1326

3)	Von Hoff DD, et al: Increased survival in 
pancreatic cancer with nab-paclitaxel plus 
gem-citabine. N Engl J Med 2013;369:1691-
1703

4)	Ueno H, et al: Phase I/ II study of nab-paclitaxel 
plus gemcitabine for chemotherapy naive 
Japanese patients with metastatic pancreatic 
cancer. Cancer Chemother Pharmacol 2016; 
77:595-603

おわりに

＊  2、3の「膵がんに関連した遺伝子異常」に
ついての詳細は各施設にお尋ねください。
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遺伝性のがんと遺伝カウンセリングのお話
鳥嶋雅子
京都大学医学部附属病院 認定遺伝カウンセラー

遺伝子による
ご先祖様との繋がり

図1  家系図 ： 祖先との繋がり

め、遺伝性のがんの場合、若い年齢でが
んになることが多いのです。
　また、遺伝性のがんは、受精卵の段階
からある遺伝子の変化が原因なので、
全身の細胞、すべての臓器（胃、大腸、膵
臓、乳房、卵巣など）が同じ遺伝子の変
化をもっていることになります。この
ため、複数の臓器にがんができること
があります。

　遺伝性のがんには、様々な種類があ
ります。どの遺伝子が原因なのかに
よって、どの臓器にがんができやすい
かは異なっており、それぞれに応じた
特定の検診方法が提案されています。
この特定の方法で継続的な検診を受け
ることによって、がんの早期発見・早期
治療に繋げることが可能となります。
　遺伝カウンセリングでは、家族の誰
が、何歳でどのようながんになったの
かを教えていただき、これをもとに遺
伝性のがんの可能性が高いのかどう
か、遺伝性のがんだとすれば、どのよう
ながんになりやすいのか、どのような
検診を受けていけばよいのかをご説明
させていただきます。そのうえで、い
つ知るのが自分の人生にとってよいの
か、症状が出る前に知ることのメリッ
ト・デメリットにはどのような事があ
るか、などを一緒に考えていきます。

　病院は一般に患者さん（なんらかの症
状がある方）が受診する場所ですが、遺伝
カウンセリングは、特に症状がない健康
な方でも相談することができます（家族
性膵がんの遺伝カウンセリングについ
ては、現在のところ保険が使えないため
自費での相談となります。また、遺伝カ
ウンセリングでは診察は行いません）。
　遺伝カウンセリングでは、ご自身や
ご家族の遺伝に関する悩みや心配を丁
寧にお聴きし、将来を見据えて今何を
すればよいか、一緒に考えていきます。
　家族性膵がんについての情報として
お伝えできる内容は、ご家族の健康に
関する情報（特にご家族のなかで誰が
何歳でどんながんになられたのか等）
を教えていただき、それをもとに、膵が
んになる可能性（確率）の程度や、他の
遺伝性がんの可能性があるかなどをお
伝えすることができます。また、家族
性膵がんに関するその時点でのいちば
ん新しい情報をお伝えします。
　現在、家族性膵がん登録には、さまざ
まな専門領域の医師や遺伝カウンセ
ラーが集まり、膵がんの早期発見のた
めの検診方法の提言を作成していま
す。専門家の合意が得られた検診方法
は、本当に早期発見に効果的なのかど
うか今後もさらに検証していく予定で
す。家族性膵がんについては、まだま
だわかっていないことが多いのが現状
ですが、みなさまのお力を借りながら
一歩ずつ前に進んでいけたらと思って
おります。最新の情報は、家族性膵が
ん登録制度のホームページやニュース
レターでみなさまにお知らせする予
定です。よろしければときどきホーム
ページものぞいてみてください。

　みなさんこんにちは。このたびは、
家族性膵がん登録制度にご協力いただ
きありがとうございます。私は京都大
学医学部附属病院の認定遺伝カウンセ
ラーの鳥嶋雅子と申します。京大病院
の患者さんやご家族の方で「家族性膵
がん登録制度について知りたい」、「協
力してもいいよ」、「話を聞いてみても
いいよ」と言ってくださった方に、家族
性膵がん登録制度のご案内をさせてい
ただいております。どうぞよろしくお
願い申し上げます。

　遺伝性のがんと遺伝カウンセリング
のお話の前に、遺伝子の繋がりについ
て少しお話したいと思います。
　ヒトはみな、お父さんとお母さんが
いるからこの世に生まれてきます。ヒ
トの遺伝子は約23,000ありますが、す
べての遺伝子はお父さんから一つ、お
母さんから一つもらい、合計二つずつ
もっています。つまり、お父さんとお
母さんから半分ずつ（約23,000遺伝子
を1セットずつ）もらいます。だからお
父さんにもお母さんにも似ているとこ
ろがあるのですね。お父さんとお母さ
んも、そのまたお父さんとお母さんか
ら遺伝子を半分ずつもらっており、お
じいちゃんやおばあちゃんも、そのま
たお父さんとお母さんから遺伝子を1
セットずつもらっています。
　こうやって考えると、お父さんとお母
さんの遺伝子が自分の中にあり、おじい
ちゃんやおばあちゃんの遺伝子も、ひい
おじいちゃんやひいおばあちゃんの遺
伝子も、ずっとずっと前のご先祖様の遺
伝子も自分の中にあることがみえてき
ます。ご先祖様がいるから今の自分が
あり、遺伝子を通してご先祖様と繋がっ
ているのです。10世代前までさかのぼ
ると、なんとご先祖様は1,024人もいる
ことになります（図１）。
　そして、今度は自分がお父さんやお
母さんになるときは約23,000遺伝子
2セットを1セットにして、精子や卵子
の形で子どもにわたします。お父さん
の精子とお母さんの卵子が出会い受精
卵（一つの細胞）となり、一つの細胞か
ら遺伝子をコピーしては二つに分かれ
るという細胞分裂を繰り返しながらヒ

トの身体になっていきます。つまり、
受精卵と同じ遺伝情報が全身の細胞に
あるのです（図２）。
　また、だれもが、約23,000あるといわ
れている遺伝子のうち、病気の原因と
なるような変化を数百個はもっている
といわれています。いいかえると、病気
の原因となる遺伝子の変化をもってい
ることは、特別なことではないのです。
　病気の原因となる遺伝子の変化を数
百個もっていても生まれてくることが
できたり、すぐ病気になる人ばかりで
はなかったりするのはどうしてでしょ
うか？　それは、同じ遺伝子が二つあ
ることで、一つが上手く働かなくても
もう一つの遺伝子が補ってくれたりす
るからです（ただし、二つある遺伝子の
一つだけに変化があっても病気になる
ことがあります。また、遺伝子の変化
は必ず両親のいずれかから受け継ぐと
は限らず、精子や卵子の段階で遺伝子
の変化がおこることもあります）。

　ヒトは生きているあいだは、遺伝子
をコピーしては二つに分かれる細胞分
裂を繰り返し、古い細胞から新しい細
胞に作り変えています。細胞分裂の際
にはコピーミスがおきたり、タバコや
放射線、食事など環境によって遺伝子
の変化がおきたりします。人間には遺
伝子の変化を取り除く機構が備わって
いるのですが、その機構をくぐりぬけ、
遺伝子の変化がいくつも重なるとがん
になることがあります。
　遺伝性のがんの場合、がん化を抑え
る遺伝子の一方にもともと変化がお
こっていることが多いといわれていま
す。この状況であっても、残ったもう一
方の遺伝子が働いているので、すぐが
んになるわけではありません。ただ、年
齢や環境によってがん化を抑える遺伝
子にコピーミスがおこった場合、残っ
たもう一つもうまく働かなくなる、つ
まりがん化を抑える遺伝子が二つとも
働かなくなるためがんになることがあ
ります。一方、遺伝性ではない場合は、
二つの遺伝子が働いているので、一つ
の遺伝子に変化がおこってもがんには
ならず、二つともに遺伝子の変化がお
こったときにがんになります。このた

遺伝カウンセリングってなに？
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図2  ヒトの細胞は原則として同じ遺伝情報をもっている

遺伝性の場合は、
なぜ若い年齢でがんになるの？

遺伝性のがんの健康管理

編集後記

　家族性膵がん登録制度（愛称：Family PAC 
Study）のニュースレター第1号をお読みいた
だき、たいへんありがとうございます。この
ニュースレターは、「膵がん克服への挑戦」とい
うテーマで、患者さん・家族・医師・研究者・遺
伝カウンセラー・事務職員など、家族性膵がん
登録制度に携わるすべての人びとの情報交換
を目的に発刊いたしました。創刊号には、患者
さんを代表して眞島喜幸氏に、ご自身の体験と
ともにパンキャンジャパンの活動について紹
介していただきました。
　また、実際に膵がん患者さんの診療に日々あ
たられている森実千種先生、古瀬純司先生、北
野雅之先生にも執筆をお願いしました。森実先
生には、この家族性膵がん登録制度の設立の経
緯について、いろいろなエピソードを交えて紹
介してもらいました。
　古瀬先生には進歩しつつある膵がん化学療
法の最新情報について、メリットだけでなく、
注意するべき点も含めて懇切丁寧な解説をい
ただきました。北野先生には、高リスクの方に
対する膵がん早期診断に向けた検診（スクリー
ニング）の方法について、現時点での専門家の
考え方をコンセンサスとしてまとめていただ
きました。膵がんスクリーニングは、まだエビ
デンス（診療行為を裏付ける証拠）がない状態
で、保険診療として認められていない場合もあ
り、それぞれの専門家によって意見が異なるの
ですが、このコンセンサスが少しでも参考にな
ればよいと考えています。

「遺伝」というデリケートな問題が絡む家族性
膵がん登録制度では、遺伝カウンセラーの役割
はたいへんに大きなものがあります。認定遺伝
カウンセラーの鳥嶋雅子先生に、遺伝の仕組み
のイロハから遺伝カウンセリングの実際まで、
わかりやすく解説してもらいました。
　現在、家族性膵がん登録制度事務局は京都大
学にありますが、登録を希望する方からの質問
への対応は、事務局の相見 優さんが担当してい
ます。患者さんと家族を中心として、さまざま
な職種の人が、この家族性膵がん登録制度に取
り組んでいます。皆さまのご協力により、「膵が
ん克服への挑戦」を一歩一歩前進させることが
できるように、力を合わせてがんばりたいと存
じますので、何卒よろしくお願い申し上げます。
また、このニュースレターを引き続きご愛読い
ただければ幸甚です。

日本膵臓学会　家族性膵がんレジストリ委員会委員長

京都大学医学部附属病院がんセンター
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