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研究要旨 

成人先天性心疾患患者数は増加の一途であり、なかでも複雑先天性心疾患術後の成

人患者が急増している。これらの患者は、年齢的に小児科に入院できない、一方で

循環器内科には先天性心疾患疾患に慣れ親しんだ医師が少ない、さらには患者自身

の病状を正確に把握していないなどの理由から、成人期以降は受診科が定まらず円

滑に診療を受けることができない、あるいは通院を怠っていた成人患者が急変する

などのケースが全国で多発している。解決すべき問題は多いが、1)成人先天性心疾

患診療に循環器内科医が参加することを促進する、2)多科多職種から構成される成

人先天性心疾患専門施設を全国に確立する、3)成人先天性心疾患の認定医/専門医制

度を確立する、3)都心部や地方、大学病院やこども病院など、地域の医療状況によ

り診療体制を考慮する、5)患者が思春期になる頃に循環器内科や専門施設への移行

診療を進める、6)一方で、遺残症が問題となる複雑先天性心疾患患者では、小児循

環器医が成人期以降も診療に積極的に関与し、循環器内科医との共同診療を行う、

などが重要である。平成２５年度には、循環器内科医による「ACHD ネットワーク」

体制の進展により、全国で 30 施設近くの循環器内科医が成人先天性心疾患の診療に

参加するようになっている。また日本循環器学会の学術委員会に「先天性心疾患部

会」が設立され、診療体系の確立に向けて継続的に議論がなされるようになってき

た。理想的な診療体制の確立には時間を要するが、これらの問題をひとつひとつ解

決し、全国の成人先天性心疾患患者が安心して診療を受けられる体制を整える必要

がある。（白石 公. 成人先天性心疾患の診療体系の確立に向けて. 循環器専門医. 

2013;21:61-69.より改変引用）



A. 研究目的 

近年の先天性心疾患の診断および手術手技

の目覚ましい進歩により、複雑な先天性心

疾患を含めた95%異常の先天性心疾患患者

が救命されるようになった。また術後の経

過も概ね良好で、90%以上の患者が成人期

に達するとされている。現在では先天性心

疾患と病名のつく患者は約 40 万人以上存

在すると推定され、成人患者数が小児患者

数より上回っている。またこの中で、中等

症から重症の成人先天性心疾患患者数が激

増しているのも特徴である。小児期に救命

された先天性心疾患患者の多くは青年期ま

で比較的順調に経過するが、成人期に入り

年齢を重ねるにつれ、遺残病変や続発症の

ために新たに様々な問題を引き起こす。さ

らに女性患者では妊娠や出産に際して、心

不全や不整脈の増悪がみられる。現在この

ような患者を誰がどのように診療するかが

大きな問題となっている。患者の多くは全

国の小児専門施設で手術を受け通院を続け

ているが、成人に達すると小児病院には受

診しにくくなり、入院が必要になった際に

も年令制限のために入院できず、その一方

で内科には先天性心疾患に専門知識のある

循環器内科医が極めて少ないなどの理由か

ら、診療を受け入れてくれる病院が近隣に

無く、たいへん困惑するケースが多発して

いる。そのため成人先天性心疾患の診療体

制の早急な確立が望まれている。 

 

B. C 研究方法と結果 

 

成人先天性心疾患診療に求められること 

 

1. 循環器内科医の参加の必要性 

 日本では、成人先天性疾患診療へ参加し

ている循環器内科医は極めて少なく、小児

循環器医がほとんどの成人患者の診療に当

たっている。複雑先天性心疾患では小児循

環器医が成人期以降も診療の中心となるこ

とが重要であるが、比較的血行動態の安定

した患者では、加齢に伴う諸変化に対応す

るために循環器内科医が診療に当たること

が適切と考えられる。それを実現するため

には、まずできるだけ多くの循環器内科医

に診療に参加してもらわなければならない。

同時に小児科医は患者が思春期に到達する

頃に本人に病状を説明し、徐々に内科に診

療を移行する必要がある。このような理想

的な診療体制は短期間に実現することは困

難であるので、専門施設がほとんど存在し

ない現在の日本の医療状況を考えると、病

状により小児循環器医と循環器内科医のど

ちらかがイニシアティブをとる形で、併診

診療を続けることが望ましいと考えられる。

循環器内科医、とくに若手医師の参化をこ

れからどのようにすすめるか、現在各方面

で努力がなされている。日本成人先天性心

疾患学会、日本循環器学会、日本小児循環

器学会、日本心臓病学会が中心となり、本

研究班およびACHD ネットワーク、日本循

環器学会成人先天性心疾患部会などで、教

育啓蒙活動と診療体制の確立に向けた努力

を継続して行く必要がある。 

 

2. 集学的グループの形成 

 成人先天性心疾患専門施設ではどのよう

な診療体制が必要とされるのか。成人先天

性心疾患の診療は、その病態の複雑さと患

者の特性から、循環器内科医と小児循環器

医を中心とした複数科から構成される診療

グループによって実施することが望ましい。

さらに患者の抱える問題は血行動態異常に

とどまらず、生活習慣病の発症（高血圧、

糖尿病、動脈硬化）、悪性疾患、脳神経疾患、



呼吸器疾患、消化器疾患、腎泌尿器疾患、

内分泌疾患、精神心理的問題、社会経時的

問題、女性での妊娠出産の問題など多岐に

わたる。従って、循環器内科医や小児循環

器医や心臓外科医にとどまらず、各分野の

内科専門医、外科専門医、産婦人科医、麻

酔科医、精神科医、専門看護師、心理療法

士、専門超音波技師、ソーシャルワーカー

他による専門チームによる医療体制が必要

となる（。ただし医療従事者が不足の日本

の医療施設において、これだけの医療関係

者を最初から一同に集めて特化した専門チ

ームを形成することは極めて困難であるこ

とから、まずは特定の循環器内科医もしく

は小児循環器医が専任リーダーとなり、成

人先天性診療に熱意のある各分野の医師が

併任する形でグループを形成し、実際の患

者の診療にあたるとともにケースカンファ

レンスや勉強会を重ねて、実体のあるグル

ープに育て上げることが現実的ではないか

と考えられる。 

 

3. 認定医/専門医制度の確立と教育啓蒙活

動 

 このような診療体制の確立には、循環器

内科医の参加を促しそのインセンティブを

高めるために、成人先天性心疾患の認定医

もしくは専門医の制度が必要になる。現在

厚生労働省班会議および日本成人先天性心

疾患学会において、そのあり方について議

論がなされている。あくまでも案ではある

が、Level 1: 成人先天性心疾患患者の初期

対応ができ、専門施設に紹介できるレベル

（日本循環器学会専門医レベル）、Level 2: 

成人先天性心疾患患者の日常診療ができる

レベル（専門施設で数ヶ月から１年程度の

研修が必要なレベル）、Level 3: 成人先天性

心疾患患者を専門的に診断治療してゆくレ

ベル（専門施設で２年程度の研修が必要な

レベル）、などに分けて考える方向で議論が

なされている。一方で小児循環器医には循

環器内科領域の知識も必要で、成人先天性

心疾患に専門的に従事する小児循環器医に

は、循環器専門医のレベルが要求されるこ

とになる。専門看護師、専門超音波検査技

師などの教育や資格の確立も必要である。

現在、学会主導による成人先天性心疾患セ

ミナーの開催が年２回実施され、超音波検

査技師への教育活動、看護師への教育啓蒙

活動などが検討されている。 

 

4. 地域や病院間での診療体制の違い 

 一方で、先天性心疾患の診療状況は、大

都市と地方都市、地方都市と郡部、大学病

院と小児病院、患者の居住地と専門病院ま

での通院距離などによって大きく異なる。

従って、それぞれの地域や医療状況に応じ

た診療体制を考える必要がある。大都市で

は小児病院から循環器内科への移行に際し

て距離的にはそれほど大きな問題は生じな

いが、地方都市や郡部においては、近くに

成人先天性心疾患患者の診療が可能な総合

病院が存在しない場合、心臓再手術や妊娠

出産の際には遠方の成人先天性心疾患専門

施設に紹介せざるを得ない。患者の通院距

離が遠くなるだけでなく、緊急時の対応を

考えると、どの時期にどのような形で診療

移行するかに関して、一定の答えを出すこ

とは難しい。従って成人先天性心疾患の診

療体制は、それぞれの地域により、また患

者の状況によりケースバイケースで考える

必要がある。日本では全国のこども病院が

多くの先天性心疾患手術を手がけてきたた

め、こども病院で経過観察が行われている

患者が成人に達した際に、遠く離れた大学

病院や専門施設に転院を勧めることは現実



に難しい。このような問題を解決するため

に、こども病院と近隣の総合病院において、

小児循環器医と循環器内科医とが併診を行

う体制が構築されようとしている。しかし

ながらこのような体制はまだまだ標準化さ

れておらず、また時間外の緊急患者を誰が

どのように診るかなどの問題もあり、多く

の患者が成人期以降もこども病院で受診を

続けているのが事実である。将来循環器内

科医が診療に多数参加し、全国各地に成人

先天性心疾患専門施設が設立されるように

なれば、患者の血行動態が悪化して外科再

手術が必要になった際や、女性患者に妊娠

出産の管理が必要になった際には、専門施

設に紹介し、病態に応じた的確な治療を実

施することが可能になる。小児科から内科

への移行医療の問題は、先天性心疾患に限

らず、すべての小児科診療分野で問題にな

っている。今後こども病院が改築される際

には、全科で移行診療および相互診療が可

能となるよう、大規模な総合病院と同じ敷

地内にこども病院が建設されることも考慮

すべきである。既に東京都立多摩総合医療

センターをはじめいくつかの地域で実現お

よび計画されており、このような新しい施

設群が、大学病院とは異なった体制におい

て、将来理想的な成人先天性心疾患専門施

設になり得ると考えられる。 

 

診療移行での問題点 

 

1. 患者への病状説明 

  先にも述べたように、多くの先天性心疾

患患者の多くは、成人期に入り年齢を重ね

るにつれて新たに様々な問題を生じる。と

くに複雑先天性心疾患の術後患者では、難

治性不整脈、慢性心不全、感染性心内膜炎、

人工導管機能不全、蛋白漏出性胃腸症など

の生命に関わる続発症を伴うことが多く、

薬剤治療、カテーテル検査および外科再手

術を考慮することが少なくない。しかしな

がら、患者の多くは小児期からの両親への

依存が高く、自己の病気の現状と将来に対

する認識が低いことが多く、実際に自分の

正しい病名や受けた手術を知らない成人患

者もしばしば見受けられる。患者が成人期

以降も良好なQOL を保ち、長期的な生命

予後を改善させるためには、小児科から成

人先天性心疾患外来への移行期間中もしく

はそれ以前に、病名の告知、過去の治療歴、

現在の心血管系の病状、今後起こり得る問

題とその対策、日常生活での注意事項、成

人病予防対策などを、本人に時間をかけて

説明する必要がある。 

 

2. 移行時期について 

 先天性心疾患患者や両親は成人期以降も

小児科医に通院することを望むケースが多

いが、小児循環器医のマンパワーには限り

があること、および小児科医は生活習慣病

や加齢に伴う病態に対する理解と経験に乏

しいことを考慮すると、いつまでも小児科

医が成人患者を診察し続けることはできな

い。循環器内科医へのスムースな「移行診

療」は患者にとって必要な診療行為である

と同時に、患者の成人期以降の通院拒否（ド

ロップアウト）につながらないためにも、

小児循環器科医が責任を持って行わねばな

らない重要な作業である。実施時期は患者

の病状、年齢、成熟度、病気の理解度にも

左右されるが、早い患者では中学に入学す

る 12 歳頃より、また遅くとも 15 歳頃まで

には病気の説明を開始する必要がある。同

時に、今後の生活指導、女子では妊娠や出

産、更には避妊に関連した注意事項を含め

た「移行診療」を開始し、高校を卒業して



親元を離れて専門学校や大学に進学するか、

もしくは就職して独立する可能性のある

18 歳（もしくは 20 歳）までには、移行診

療を終了するのが理想的である。実際には、

思春期には小児循環器医が中心となって診

療を継続しながら成人先天性心疾患外来も

しくは循環器内科外来に紹介し、患者と循

環器内科医とコミュニケーションを進めな

がら、次第に循環器内科への受診頻度を高

めることにより患者にとって混乱が生じな

いように「移行」を進める。この際、医師

の専門性や患者自身の将来のことを十分に

説明する。この作業が十分でないと、成人

期に達して通院が途絶える可能性があると

ともに、定期検診の重要性や生活管理およ

び将来への注意事項を知らないまま社会に

出るという、患者にとってたいへん不利益

な状態を生み出すことになる。このため小

児循環器医は「移行診療」の重要性を認識

する必要がある。ただし、成人になったか

らと言って小児科循環器医から循環器内科

医に 100%バトンタッチできるほど成人先

天性心疾患患者の診療は単純なものではな

く、疾患の解剖学的複雑さや重症度、小児

期を通しての術後経過、患者本人の理解度

や家族背景などにより、移行医療の時期と

それにかける時間、循環器内科医と小児循

環器科医とが受け持つウエイトに差がある

ことを認識する必要がある。後述するよう

に、とくに複雑先天性心疾患の術後患者で

は、成人期以降も小児循環器医がイニシア

ティブをとり、循環器内科医との共同診療

することが望ましい。しかしながら成人先

天性心疾患診療体制の進んだ米国において

も、このような理想的な移行医療が決して

十分ではないことも問題となっている。 

 

3. 具体的な移行診療 

 小児循環器医から比較的簡単に循環器内

科医に移行を依頼することができる疾患と

して、心室中隔欠損症、心房中隔欠損症、

肺動脈狭窄、大動脈狭窄（二尖弁）、動脈

管開存、僧帽弁狭窄/閉鎖不全、大動脈縮窄

術後など、左心室を体心室とする先天性心

疾患が挙げられる。このような疾患では、

一部の特殊な血行動態の症例を除き、思春

期以降に循環器内科医で診療することが可

能である。ファロー四徴は２心室修復の疾

患ではあるが、基本的に循環器内科医に診

療移行することが可能である。ただし一部

の症例では、術後長期に肺動脈閉鎖不全に

よる右心不全や心房性/心室性不整脈がみ

られ、また肺動脈閉鎖や主要体肺側副動脈

を伴うファロー四徴など肺血管床の不均衡

を伴う特異な症例も含まれるため、このよ

うな症例では成人先天性心疾患診療が可能

な専門施設において、心不全や不整脈に対

する薬物治療、カテーテルアブレーション、

右室流出路に対する心臓外科再手術を行う

ことが望ましい。また成人期以降は、右心

拡大や右心不全の徴候を見逃さないような

注意が必要である。右心室を体心室とする

修正大血管転位、完全大血管転位の心房血

流転換術（Mustard 手術、Senning 手術）後

では、成人期以降に右心（体心室）機能不

全や三尖弁（体心室房室弁）閉鎖不全が出

現する。このような症例では、小児循環器

医がイニシアティブをとり循環器内科医と

の共同で診療に当たることが望ましい。三

尖弁の高度な閉鎖不全を伴うEbstein 病、完

全大血管転位の大血管転換（Jatene 手術）

術後で肺動脈狭窄や大動脈弁閉鎖不全など

の遺残症を有する症例では、手術適応や手

術時期の判断に小児循環器医や小児心臓血

管外科医の判断が必要となるため、同様な

診療体制が望まれる。単心室性疾患での



Fontan 手術後の患者、とくに右側相同（無

脾症候群）に伴う症例では、高率に房室弁

閉鎖不全や肺動静脈の異常を伴い、Fontan

循環確立後の予後も良好ではない。また左

側相同（多脾症候群）の一部でも、完全房

室ブロックや肺血管床の異常を伴うことが

多く、長期的に複雑な血行動態に起因する

問題が多い。このような症例では、小児期

に行われた外科手術やカテーテル治療の経

過を熟知している必要性から、成人期以降

も小児循環器医と小児心臓外科医が積極的

にイニシアティブをとり、循環器内科医の

サポートを得ながら患者の診療に当たるこ

とが望ましい。ただしこの際にも思春期の

病状説明と循環器内科医への紹介を忘れて

はならない。また重篤な血行動態の異常を

伴う成人先天性心疾患患者には、胸水や腹

水の貯留、呼吸機能の低下、中心静脈圧の

上昇によるうっ血肝、肝線維症、肝硬変、

肝がんの発症、蛋白漏出性胃腸症、糖尿病

の早期発症、腎機能の低下、全身性血栓塞

栓症、静脈シャントの形成によるチアノー

ゼの増強など、循環器以外にも全身臓器の

異常が発症するため、各臓器の内科専門医

の協力が必要となる。心臓外科治療に関し

ては、いずれの疾患においても手術は小児

心臓外科医が主体に手がけるべきである。

実際に成人先天性心疾患患者に対して小児

心臓外科医と成人心臓外科医が手術を行っ

た際の手術成績を比較した報告がなされて

いるが、小児心臓外科医による治療成績が

有意に良いという結果になっている。 

 

6. 診療情報のデジタル化と情報集約化 

 成人先天性心疾患患者の診療情報は、新

生児期の診断と外科治療に始まり、成人に

至るまで 20 年から 30 年、もしくはそれ以

上にわたる。しかも初期治療、特に小児期

術前術後の心臓カテーテル所見や手術記録

が成人になってからも非常に重要な意味を

持つ。一般の内科診療数十年にわたる長い

病歴保持の必要性はほとんどあり得ないが、

このような理由から多くの小児循環器専門

施設では、過去のカテーテル所見や手術記

録を保管している。今後はこれらのデータ

を成人先天性心疾患専門施設や循環器内科

施設に正確に情報提供しなければならない。

そのためには患者の小児期からの診療情報

のデジタル化、学会主導による患者登録、

さらには個人情報保護の問題をクリアした

上で、患者の診療情報をインターネット上

で共有できるシステムを構築する、もしく

は電子カードに情報を記録して情報を紹介

先で簡単に引き出せるようにする、などの

情報のデジタル共有化を図ることも重要に

なる。また各地で成人先天性心疾患専門施

設が構築されると、自宅からの専門施設ま

での距離が遠くなるケースが発生するので、

これらの専門施設と地域総合病院、こども

病院、かかりつけ医、または都市部と郡部

を結ぶ遠隔診断システム、テレメディスン

システムの開発も急務である。 

 

まとめ 

 現在の日本での成人先天性心疾患の診療

を改善するためには、1) 成人先天性心疾患

診療に循環器内科医が参加することを促進

する、2)多科多職種から構成される成人先

天性心疾患専門施設を全国に確立する、3)

成人先天性心疾患の認定医/専門医制度を

確立する、3)都心部や地方、大学病院やこ

ども病院など地域の医療状況により診療体

制を考慮する、5)小児循環器医は患者が思

春期になる頃に循環器内科や専門施設への

紹介やおよび移行診療を進める、6)一方で、

遺残症が問題となる複雑先天性心疾患の術



後患者では、成人期以降も小児循環器医が

診療に関与して循環器内科医との共同診療

を行う、以上が重要である。成人先天性心

疾患の診療には、多くの循環器内科医の参

加が必要であると同時に、小児循環器医の

継続的な関与も不可欠であり、最終的に

multidisciplinary なチーム医療の確立が必要

である。このように成人先天性心疾患の診

療において小児科循環器医が成すべき仕事

は多いが、一方で小児循環器医の本来の役

目は、新生児期から先天性疾患を的確に診

断治療し、成人期に問題を残さないように

治療成績を向上させることであることは言

うまでもない。 
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