
 6 

 

総説 

 

成人先天性心疾患の診療体系の確立をめざして 

Establishment of Medical System for Adult Congenital Disease Patients 

 

白石 公 

Isao Shiraishi, MD. 

 

国立循環器病研究センター小児循環器・周産期部門 

Department of Perinatal and Pediatric Cardiology 

National Cerebral and Cardiovascular Center 

 

 

 

責任著者：白石 公 

国立循環器病研究センター小児循環器・周産期部門 

565-8565 吹田市藤白台 5-7-1 

e-mail: shiraishi.isao.hp@ncvc.go.jp 

 

Running title:成人先天性心疾患診療体制 

  



 7 

抄録 

近年の目覚ましい医療技術の進歩により先天性心疾患の救命率は大幅に向上し、

小児期に心臓外科手術を受けた術後患者の多くは成人期に達するようになって

きた。しかしながら日本にはこれら成人に達した先天性心疾患の専門診療施設

がほとんど存在しないため、患者が精査や再手術が必要となった際に円滑に診

療を受けることができない事態が全国で多発している。これら成人先天性心疾

患患者が安心して診療を受けることができるようにするには、この分野に詳し

い知識を持つ循環器内科医、小児循環器科医、心臓血管外科医、産婦人科医な

どによる集学的な専門施設を全国に確立して診療を行うとともに、成人先天性

心疾患専門医制度の確立、若手医師、看護師、検査技師の教育啓蒙活動を積極

的に行う必要がある。 

Key words: 成人先天性心疾患、集学的診療体制、移行医療 

 

Abstract 

Recent advance in pediatric cardiology and cardiac surgery allowed many patients with 

congenital heart disease to survive until adulthood. Since special clinics for adult 

congenital heart disease have not been established yet in Japan, many patients with are 

unable to visit regular hospitals and are sent around when they really need advanced 

medical care or surgical operation. Therefore, establishment of the special clinics for 

adult congenital heart disease consisting of multidisciplinary medical stuff is urgently 

necessary. National board systems and education systems for young doctors, nurses, 

and technicians should be established as well. 

Key words: adult congenital heart disease, multidisciplinary system, transition 

program 
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はじめに 

 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%以上の先天性心疾患患者が救命されるようになっ

た 1)2)。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。現在

では成人に達した先天性心疾患患者は日本には約 40 万人以上存在すると推定

され、毎年１万人以上増加している 3)。20 歳以上の成人患者数は既に小児患者

数より上回っている。この中で中等症から重症の成人患者数が激増しているの

も特徴である 3)。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は

比較的順調に経過するが、患者は年齢を重ねるにつれ心不全や不整脈などの術

後の遺残症や続発症が発症する。さらに加齢に伴う成人病の要素が加わり、こ

れまでの医学で経験されることの無かった複雑な病態を示すようになる 1)-4)。

また女性では妊娠および出産に際して、母体の心機能が悪化するとともに、胎

児にも大きなリスクを伴う 5)。現在このような患者を誰がどこでどのように診

療するかが大きな問題となっている 6)-8)。患者の多くは全国の小児専門施設で

手術を受けて現在も通院を続けているが、成人に達するとこども病院には受診

しにくくなり、治療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施設が近隣に無く、場合によっては患

者がたらい回しにされ、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 9)-11)。 

 

解決すべき問題点と現在の対策 

 このような成人先天性心疾患患者の診療体制を確立するためには以下の項目

の解決が必要と考えられる 10)11)。 

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。 



 9 

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確立する。 

3) 成人先天性心疾患科が独立した標榜科として認められるようにして、認定医

や専門医制度を確立する。 

3) 全国画一的な診療体制を考えるのではなく、都心部や地方、大学病院やこど

も病院など、各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) 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

環器医が診療に積極的に関与し循環器内科医との共同診療を行う。 

などである。 

 平成 20 年度にはそれまでの研究会から日本成人先天性心疾患学会が発足し、

平成 22 年度より著者が厚生労働科学研究班「成人先天性心疾患の診療体系の確

立に関する研究」の研究主任者として診療体制確立のための様々な問題に取り

組み、その中から平成 24 年度には循環器内科医による「ACHD ネットワーク」

が発足し、全国で 30 施設以上の大学病院を中心とした循環器内科が成人先天性

心疾患の診療に参加するようになった。また平成 25 年度には日本循環器学会の

学術委員会に「成人先天性心疾患部会」が設立され、診療体制の確立に向けて

継続的に議論がなされるようになった。日本の各地域に応じた理想的な診療体

制の確立には時間を要するが、これらの問題を一つ一つ解決し、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つつある。 

 

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 

 循環器内科医が主体となって診療を行っている欧米諸国とは異なり、日本で

は、成人先天性疾患診療に参加している循環器内科医の数は極めて少なく、ほ
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とんどの成人患者を小児循環器医が診療しているのが現状である 12)-14)。一つの

理由として、小児科医から内科医への診療移行が効率よく行われていないこと

である。全国に多くの独立した小児病院が存在するが、そこで手術治療した患

者の多くがそのまま循環器内科に移行されずに診療され続けている。また循環

器内科を備えた大学病院でも小児科医が患者を診療し続けている。後述するよ

うに、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

に対応するためには循環器内科医が診療に当たることが適切である 15)-20)。そこ

で、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は、本人に病状を説明し、

徐々に内科医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が、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。循環器内科

医、とくに若手医師の参加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、日本小児循環器学会、日本循

環器学会、日本心臓病学会などが中心となり、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ゆく必要がある。 

 

2. 集学的診療グループの形成 

 成人先天性心疾患の診療は、これまでに述べたような病態の複雑さと患者の特

殊性から、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た診

療グループによって継続して実施することが望ましい 7)9)-11)19)20)。成人期に達し

た先天性心疾患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
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発症 (肥満、高血圧、糖尿病、動脈硬化)、悪性疾患、脳血管/脳神経疾患、呼吸

器疾患、消化器疾患、肝疾患、腎泌尿器疾患、内分泌疾患、精神心理的問題、

社会経済的問題、女性での妊娠出産の問題など多岐にわたる 9)16)17)。したがっ

て、小児循環器医や循環器内科医、心臓血管外科医のみならず、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 11)21)22)（図１）。 

 しかしながら、医療従事者が大幅に不足している現在の各地の医療施設にお

いて、これだけの専門性の高い人員を最初から一同に集めて特化したチームを

形成することは極めて困難である。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て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

である。 

 

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すとともに、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。現在学会と研究班において、そのあり方について議論がな

されている。欧米のシステムを参照した案として 9)11)16)、 

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：循環器内科医は最低６時間の ACHD に関す

る講義を聴講する。小児循環器医は ACHD 患者の病態と臨床に加え、社会的な

問題も理解する。） 

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
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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。循環器内科医と同時に小児循

環器医にも内科領域の知識が必要となる。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、日本循環器学会専門医のレベルの知識が要求されるであ

ろう。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、超音波検査技師への先天性心疾患の診断に関する教育活動、成人先天性 

心疾患セミナーの開催、看護師への教育活動などが検討されている。 

 

4. 成人先天性心疾患診療体制の進んだアメリカの現状 

 アメリカ合衆国には既に 100 万人を超える成人先天性心疾患患者が存在し、

早くからその診療体制や診療移行が議論されてきた。成人先天性心疾患診療の

礎を築いた Joseph K. Perloff は、先天性心疾患の子供たちの手術が成功して成人

になると、やがてこれらの患者が遺残症や続発症の問題から循環器内科疾患の

一群をなすであろうことを 1973年に予測し、Circulationに総説を示している 23)。

現在 20 数カ所の成人先天性心疾患 training program を有する施設が存在して専

門診療が行われているが、実際にはアメリカ国内に存在する 100 万人の患者の

5％以下しか専門施設で管理されていない 24)。国土の広いアメリカでは全土で

150 の専門施設の開設を目指して、施設基準や専門医制度確立の準備が進んで

いる。その中で大きな出来事は、2007 年から準備が進められてきた専門医制度

において、2012 年 12 月に成人先天性心疾患が American Board of Medical 

Specialties (ABMS) における20ある内科専門医の subspecialtyの１つとして認め

られたことである 25)（表１）。専門医トレーニングの内容も 2013 年 8 月に米国

卒後医学教育認定評議会（Accreditation Council for Graduate Medical Education, 
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ACGME）に認可され 26)、2015 年より専門医試験が開始されることになってい

る。具体的には、内科医および小児科医ともに３年間の一般臨床（residency）

を終えた後、３年間の循環器内科医および小児循環器医としての専門トレーニ

ングを受けそれぞれの専門医の資格を得る。そこから２年間の成人先天性心疾

患専門コース（図２）を修練し、専門医試験を受けることになっている。専門

性が高い修練内容であり、これまで示されてきた Level 3 に相当する 9)16)。日本

では、まず成人先天性心疾患診療体制と教育体制の基礎を築いた上で、近い将

来に専門施設の認定と専門医制度の確立が必要になると考えられる。 

 

5. 地域や病院間での診療体制の違い 

 一方で、日本では、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。そのために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や成人先天性心疾

患専門施設へ紹介および診療移行するに際して、距離 的にはそれほど大きな問

題は生じないが、慣れ親しんだ小児科施設から循環器内科施設に診療の場を変

えることに抵抗を覚える患者や両親、そして小児科医が多いことも事実である。

また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
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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

ているのが現状である。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、そのような専門施設に紹介し、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。 

 

5. 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

再手術を考慮することが少なくない。しかしながら、患者の多くは認知能力に

障害があるとともに、小児期からの両親への依存度が高く、自己の病気の現状

と将来に対する認識が低い 27)28)。実際に自分の正しい病名や、これまでに受け

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するためには、小児科から成人先天性
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心疾患外来への移行期間中に、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 9)15)27)-33)。 

 

2) 移行時期について 

 先天性心疾患患者本人や両親は循環器内科に紹介しても小児科に戻ってしま

うこともしばしばある。しかしながら小児循環器医のマンパワーには限りがあ

り、また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適切

ではない。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 34)。

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 9)28)-33)。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、これらの作業を終了するのが

理想的である 9)31)32)。 

 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

先天性心疾患専門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て

患者にとって混乱が生じないように「移行」を進める。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
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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即座にバトンタッ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、成人になってもある程度の期間は小児循環器医を中心として、循環器

内科医と併診診療を行うことが望ましいと考えられる。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

して十分行われていないことが問題となっている 34)。 

 

2) 具体的な移行診療 11）（表１） 

 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 心室修復の疾患であり、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ので、

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,小児

循環器医の参加のもと、心不全や不整脈に対する薬物治療、カテーテルアブレ
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ーション、右室流出路に対する心臓外科再手術を行う。このような症例では、

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のサポートを得ながら継続的に診療

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 不全なで

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。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手がけるべきである。実際に成人先天性心疾患患者に
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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 31)。 

 

3) 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,

成人に至るまで数十年もしくはそれ以上にわたる。しかも初期治療、特に小児

期手術前手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。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

の診療情報のテデジタル化、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今後重要

になる 35)。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。 

 

6. まとめ 

 現在の日本での成人先天性心疾患の診療状況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
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期 になる頃に循環器内科や専門施設への紹介、移行診療を進める、6) 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、最終的に専門家集団による集学

的なチーム医療の確立が必要である。 
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表１：アメリカ内科専門医制度における成人先天性心疾患の位置づけ 

 

American Board of Medical Specialties 
American Board of Internal Medicine 
1. Adolescent medicine 
2. Adult congenital heart disease 
3. Advanced heart failure and transplant cardiology 
4. Cardiovascular disease 
5. Clinical cardiac electrophysiology 
6. Critical care medicine 
7. Endocrinology, diabetes and metabolism 
8. Gastroenterology 
9. Geriatric medicine 
10. Hematology 
11. Hospice and palliative medicine 
12. Infections disease 
13. Interventional cardiology 
14. Medical oncology 
15. Nephrology 
16. Pulmonary disease 
17. Rheumatology 
18. Sleep Medicine 
19. Sports medicine 
20. Transplant hepatology 
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表２：今後望まれる成人先天性心疾患の診療科 

 

A. 循環器内科医への移行が比較的容易と考えられる疾患 

心室中隔欠損（術後を含む）、心房中隔欠損（術後を含む）、動脈管開存

（術後を含む）、不完全型房室中隔欠損術後、大動脈狭窄（二尖弁）、僧

帽弁閉鎖不全、肺動脈狭窄/術後閉鎖不全、大動脈縮窄術後、右心不全を

伴わないファロー四徴術後 

B. 小児循環器と併診のもとに循環器内科医への移行が望まれる疾患 

完全型房室中隔欠損術後、右心不全を伴うファロー四徴、完全大血管転

位の大血管転位術後、Ebstein 病、合併症の少ない修正大血管転位、遺残

症を伴わないその他の複雑先天性心疾患術後、アイゼンメンガ−症候群 

C. 複雑な血行動態のため小児循環器医を中心として循環器内科医および心臓

血管外科医との共同診療が必要と考えられる疾患 

複雑な合併症を伴う修正大血管転位（術前、術後）、完全大血管転位の心

房間血流転換術後、単心室疾患の Fontan 術後（三尖弁閉鎖、肺動脈閉鎖、

左心低形成、単心室、内臓錯位）、遺残症を伴うその他の複雑先天性心疾

患術後、修復不能のチアノーゼ性複雑先天性心疾患 

D. 妊娠出産において専門施設での集学的医療（産婦人科医、循環器内科医、小

児循環器医、心臓血管外科医など）が必要と考えられる疾患 

右心機能障害を伴うファロー四徴、完全大血管転位の心房間血流転換術

後、単心室疾患 Fontan 術後、有意な遺残症を伴う複雑先天性心疾患術後 
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図 1：考えられる成人先天性心疾患診療体制 

（白石、丹羽. 循環器専門医 2013;21:61-69 より承諾を得て転載） 
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図 2：米国における成人先天性心疾患専門医取得までの流れと成人先天性心疾

患２年間のトレーニング内容 
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