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近年の診断および治療法のめざましい進歩により、先天性心疾患患者の 95％以上が小児期に救命され、患
者の 90％以上が成人期に到達するようになった。既に現在日本には約 45 万人の成人先天性心疾患患者が
存在し、今後も年間約 1 万人の割合で増加すると見込まれている。患者は成人期に入り年齢を重ねると、
疾患特有の遺残症や続発症だけでなく、肥満や高血圧などの生活習慣病の要素が加わり、病態は複雑化す
る。また女性患者では、妊娠や出産に際して心機能が悪化するために特別なケアーが必要となる。難治性
不整脈、慢性心不全、外科治療、妊娠出産など集中治療が必要な症例には、循環器内科医、小児循環器医、
心臓血管外科医、麻酔科医、産婦人科医、専門看護師、で構成される専門的なチームによる診療体制が不
可欠である。 
 成人期に達した先天性心疾患患者の多くは、その複雑な血行動態のために、これまで主に小児循環器医
が継続的に経過観察を続けてきた。しかし患者数の増加と前述した成人特有の諸問題のため、小児科医だ
けでの診療には質的にも量的にも限界に達してきている。一方で、循環器内科医の多くは先天性心疾患の
分野には不慣れであり、受診した患者を敬遠する傾向にあるのが現状である。さらに遺残病変を持ちなが
らも、自分の病状を十分理解しないままに思春期以降に診療を中断してしまう患者も多く存在する。その
ため、日本における成人先天性心疾患患者の実態は明らかでない。患者の生命予後と生活の質を高めるた
めには、現在成人患者が全国に何人存在し、どの科がどのように診療を続けているか、まず患者の実態を
明らかにする必要がある。その結果に基づき全国各地域での問題点を洗い出し、各地域に応じた診療体制
を提案し確立してゆく必要がある。本研究では患者の患者の実態調査を行うため、循環器疾患診療実態調
査 JROAD; The Japanese Registry Of All cardiac and vascular Diseases（日本循環器学会主導, 全国
循環器専門医研修施設・研修関連施設 1327 施設登録. http://www.j-circ.or.jp/jittai_chosa/）を利用
するとともに、日本成人先天性心疾患学会が運営中である患者登録システムを利用し、全国の成人先天性
心疾患患者の実態を把握して、患者の診療と医療連携、医療行政、社会支援などに役立てることを目的と
する。 
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A. 研究目的  
日本には現在約 45 万人の先天性心疾患患者患者が
存 在 す る と 推 定 さ れ て い る （ Int J Cardiol. 
2011;146:13-6.）。これらの患者は、年齢面から小児科
施設で受け入れが困難な一方、複雑な血行動態から
内科施設でも敬遠される傾向にある。また一部の患
者では、病気に対する理解不足から、思春期以降に
診療を自己中断してしまうケースも少なくない。こ
のような理由から、日本における成人先天性心疾患
患者の実態の詳細は不明であり、患者に必要な集学
的診療体制の確立や、医療・社会保障の充実を妨げ
てきた。成人先天性心疾患患者を適切に管理し、そ
の生命予後を改善するとともに、生活の質を向上さ
せるには、患者の実態を把握することが必須である。
患者レジストリシステムを確立し、全国各地域で患
者がどのように分布し診療を受けているかを把握し、
診療連携と診療体制を確立する。 
 本研究では、日本成人先天性心疾患学会の「ACHD
ネットワーク患者登録システム」を利用し、成人先
天性心疾患患者の実態を把握して、患者の診療と医
療連携、医療行政、社会支援などに役立てる。全国
の多施設共同研究により、これまで別々の学会で行
われてきた患者のレジストリシステムを一本化し、
さらに改良することにより、効率よく患者の実態を
把握しようとするものである。 

これまでの厚生労働科学研究「成人先天性心疾患
の診療体制の確立に関する研究」では、全国の診療
実態調査、内科施設の診療体制の現状調査、専門医
制度の確立に向けた調査研究、患者の社会経済的な
実態調査などを行ってきた。今回は ACHD ネットワ
ークを主体とした患者レジストリシステムの確立と
ともに、全国各地域における独自の連携システムを
確立する。 
 本研究の独創的な点は、診療の質を向上させること
を目的に、これまで実施されてこなかった成人先天
性心疾患患者のレジストリシステムを樹立し、患者
の実態把握を行うことにある。欧州の一部の国や北
米の一部の地域において患者登録制度が運営されて
いるが（Int J Cardiol. 2015;179:334-42.）、世界的に見
ても確実に登録制度が実施されている国は少ない。 
 
 
B. 研究方法 
1. 班研究から立ち上がった循環器内科拠点施設「AC

HDネットワーク」を利用して、地域の成人先天性
心疾患診療の中核を担う施設を全国に約35カ所認
定し、各地域の医療事情に応じた診療連携を実行す
る。本研究班から各地域の中核施設やこども病院に
情報提供および提言を行い、地域ごとに新たに生じ
る問題点を収集し、その対策を協議する。最終的に
各地域内でこども病院から拠点施設へ、小児科から
内科へ、地域の中核施設から拠点施設への診療連携

ネットワークを都道府県レベルで確立する。 
2. 得られた診療データや各地域での問題点を拠点施

設において整理する。さらに全国の拠点病院が連携
し、「ACHDネットワーク」を介して情報交換、情
報収集を行う。 

3. JROADは全国レベルの実態調査であり、日本循環
器学会研修施設・研修関連施設(n=1327)のうちDPC
対象施設が約80％を占めている。DPC情報との組み
合わせ(JROAD-DPCデータベースの活用)により、
小児期から成人期までの先天性心疾患患者シーム
レルな診療情報の取得を目指す。患者の実態調査、
とくに複雑先天性心疾患の現状調査（フォンタン術
後患者、アイゼンメンガー症候群、感染性心内膜炎、
先天性心疾患合併妊娠出産）など実態調査を、日本
成人先天性心疾患学会と協力のもとに押し進める。 

4. 特定の患者の実態調査、とくにフォンタン術後患者、
アイゼンメンガー症候群、先天性心疾患合併妊娠出
産など、日本成人先天性心疾患学会と協力のもとに
押し進める。 

5. 平成２７年度に構築した患者登録システムを実際
に運営する。この患者登録システム（個票データ）
とJROAD-DPCデータを突合し、DPC情報の正確性
を検証することで、情報精度の向上に努める。両デ
ータベースの突合により、断面的調査であるJROA
D(-DPC)を横断的調査（予後追跡）へと整備、患者
登録システム（個票データ）は網羅的・悉皆的要素
を持たせる。 

6. 小児期からの膨大な患者情報のデジタル化、診療情
報の共有化の体制を試みる。 

7. 各地域（都道府県レベル）での診療連携（小児科
と内科、地域病院と拠点施設へ）の確立をめざす。 

なお、班会議で得られた知見およびデータは、個人情報
保護法を遵守したうえで学会や論文で発表する。新た
な施設開設に向けた参考資料となるように、情報は可
能な限り公開する。成人先天性心疾患の診療および研
究が循環器学の１部門として独立認識されるよう、学
会や研究会での教育啓蒙活動を積極的に行う。さらに
社会的な認知を目的として市民公開講座を展開する。 
 
倫理面での配慮 
本研究は、国立循環器病研究センター倫理委員会に
提出し承諾された（M25-097-2）。研究対象者に対す
る不利益、危険性の排除や説明にかかわる状況と同
意（インフォームドコンセント）を準備された説明
同意文書を用いて十分に行うことは、研究計画書の
中で詳細に記載している。なお、ヒトゲノム・遺伝
子解析研究に関する倫理指針（平成２５年文部科学
省・厚生労働省・経済産業省告示第１号）、人を対象
とする医学系研究に関する倫理指針（平成２６年文
部科学省・厚生労働省告示第３号）、及び申請者白石
が所属する国立循環器病研究センターで定めた倫理
規定を遵守して行う。 
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C. 研究結果 
これまでに実施されてきた厚生労働科学班研究班
「成人先天性心疾患の診療体制の確立」から立ち上
げられた循環器内科拠点施設ネットワークである
「ACHD ネットワーク」を利用して、地域の成人先
天性心疾患診療の中核を担う施設を全国に約 35カ
所認定し、各地域の医療事情に応じた診療連携の確
立を継続して進めている。地域に応じた連携体制の
構築が順調に進められている長野県や兵庫県や福岡
県をモデル地区として、全国の地域ごとのネットワ
ークの構築を押し進めている。最終的にはこども病
院から拠点施設へ、小児科から内科へ、地域の中核
施設から拠点施設への移行医療の診療連携ネットワ
ークを都道府県レベルで確立する。 
 研究班班員である東京大学医学部八尾厚史講師を
中心として開発を継続している「ACHD ネットワー
ク患者登録システム」を用いて、平成 28 年末まで
に約 5,500 人の成人先天性心疾患患者のデータベー
ス(病名、生年月日、合併症、手術歴など記載)を作
成した。今後さらに登録を進めて、成人先天性心疾
患患者のデータベースの構築を進める予定である。 
 「ACHD ネットワーク」による患者の診療データ
ベース入力を進めるとともに、今後は日本循環器学
会の「JROAD 循環器疾患調査システム」と連動し
て、患者情報、DPC データからの診療情報、さらに
は小児慢性特定疾患克服研究事業データを利用し
て、小児期から成人期までの患者シームレスなデー
タベースの構築を進める。 
 本研究班と日本成人先天性心疾患学会との連携に
より、特定の患者の実態調査、成人期以降にとくに
問題となるフォンタン術後患者、アイゼンメンガー
症候群、先天性心疾患合併妊娠出産、成人先天性疾
患患者にみられる血栓塞栓症などの調査を実施して
おり、平成２９年度以降も継続して、これらをさら
に推し進める。  
 これまでに構築してきた「ACHD ネットワーク患
者登録システム」の登録をさらに進めるとともに、
内容を充実させることで、成人先天性心疾患のデー
タベースの一部として様々な調査研究や臨床研究に
運用できるように整備を進めた。具体的には、ファ
ロー術後患者、フォンタン術後患者、アイゼンメン
ガー症候群、心疾患合併妊娠出産、未手術症例の予
後調査などに、すでに一部使用されているととも
に、今後基礎となるデータベースとして用いる予定
である。 
 また日本医学研究開発機構の「先天性心疾患の長
期予後からみた介入のあり方に関する研究」と協調
することにより、本研究でその質と数を高めること
ができる「ACHDネットワーク」データベースと、先
天性心疾患に関連する他の小児関連のデータベース
や、病院診療情報などを統合することによって、患
者の小児期から成人期までの連続したデータベース

が構築できないかの検証を行っている。 
 
 
D. 考察 
 成人先天性心疾患患者のレジストリシステムが構
築されれば、日本での成人患者の実態が把握でき、
それにより全国各地域の医療情勢に適した診療体制
および診療連携を構築することができる。その結
果、小児専門施設でも循環器内科施設でも受け入れ
が困難で、不整脈や心不全、妊娠出産の際に病状が
急変することのある成人先天性心疾患患者が、安心
して通院や入院治療を受けることが可能になる。 
最終的には、全国各地域、具体的には都道府県レベ
ルでの診療連携、特に小児科と内科、地域病院と拠
点施設の確間の連携の確立をめざす。 
 
 
Ｆ．健康危険情報 
  特記すべきものなし 
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