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 厚生労働科学研究費補助金（成育疾患克服等次世代育成基盤研究事業研究事業） 

 分担研究報告書 
 
       先天性心疾患児の成人期以降も含めた長期予後の把握のあり方に関する研究  
 

      研究分担者 小川 久雄 国立循環器病研究センター理事長 
安田 聡 国立循環器病研究センター副院長 

  研究要旨 JROAD2015年調査(2014.1~2014.12実績) においてフ
ァロー四徴症患者数、Fontan手術件数を全国調査項目として追
加した。循環器内科へのファロー四徴症年間入院患者数は1,759
例、Fontan手術年間患者数は357例であった。 

 

 
   業] (JROAD-DPC)を行っていく予定である。 

 
Ｅ．結論 
 JROADによる調査は、循環器内科におけ 
る成人先天性心疾患診療実態を全国レベル 
で把握するための一次情報となり得るも 
のと考えられた。 
 
Ｆ．健康危険情報 
  なし 
（分担研究報告書には記入せずに、総括 
研究報告書にまとめて記入） 
Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 
 なし 
 2.  学会発表 
 Development of Nation-Wide 
 Claim Based Database for 
 All Cardiac Disease 
 JROAD-DPC 
（日本循環器学会総会（大阪市）） 
 2015.4.25 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
  （予定を含む。） 
 1. 特許取得 
 なし 
 2. 実用新案登録 
 なし 
 3.その他 
 なし 

  研究分担者氏名・所属研究機関名及 
 び所属研究機関における職名 
 
 （分担研究報告書の場合は、省略） 

 

 
       Ａ．研究目的 
        循環器疾患診療実態調査JROADを介し 
      た循環器内科レジストリシステムを構築 

すること。 
        
      
 
       Ｂ．研究方法 
        JROAD2015年調査(2014.1~2014.12実績) 
      においてファロー四徴症患者数、Fontan 
       手術件数を全国調査項目として追加した。 
      
       （倫理面への配慮） 
       人を対象とする医学系研究に関する倫理 

指針を遵守する。 
 
       Ｃ．研究結果 
        循環器内科へのファロー四徴症年間入 
       院患者数は1,759例、Fontan手術年間患者 
       数は357例であった。その他川崎病既往者 
       の急性冠症候群患者数は年間101例であっ 
       た。 
 
       Ｄ．考察 
        全国実態調査での施設からの報告数を 
       Validateする仕組みが今後必要ではある 
       が、循環器内科に入院した症例の貴重な 
       量的デ－タであると考えられた。今後 
       実態調査JROADに加えて「DPCデータを用 
       いた心疾患における医療の質に関する事 

 

 



2 
 

先天性心疾患児の成人期以降も含めた長期予後の把握のあり方に関する研究 
成人先天性心疾患の外科手術連携システムの構築 

研究分担者 市川 肇 国立循環器病研究センター小児心臓外科 

 
Ａ．研究目的 
近年ではそのほとんどが成人期に達する先天性心疾患患者の長期予後はいまだに不明であるが、
成人期において新たに判明してきた合併症や遺残病変に対する外科的治療、さらには末期住所右
心不全に陥った際に代替医療（補助人工心臓、心臓移植）などの現状を明らかにする。 
 
研究１ 予防的 TCPC conversion 手術の妥当性について 
Ｂ．研究方法 

成人に至ったフォンタン手術後単心室患者において心房⁻肺動脈吻合（APC-Fontan）患者におけ
る血行動態の劣性と TCPC に変換すること（TCPC conversion）の適応について検討した。 

Ｃ．研究結果 
症状のない APC-Fontan 患者においても TCPC conversion 手術は安全に行うことが可能であった 
Ｄ．考察 
TCPC conversion 手術は成人先天性心疾患に対する手術としては代表的な大きな手術である。予防
的手術であるにも関わらず決して安全な手術とは言えない、しかしながら APC-Fontan で放置し
た場合の合併症が心臓移植でも救命できない場合もあり、また心臓移植数の少ない本邦では症状の
ない APC-Fontan 患者の TCPC conversion 手術は正当化されると考えられた。 
Ｅ．結論 
APC-Fontan 手術後患者は今後増加することは無いものの、まだ全国には多く存在し、心臓移植数
の少ない本邦において優先度が低くなる制度であることなども考慮すると症状が無くても早期の
TCPC conversion 手術が望まれる。 
 
研究２ 本邦先天性心疾患手術の死亡原因 28280 例の検討 
 
Ｂ．研究方法 

本邦における先天性心疾患患者の死亡原因、術前要因、手術要因について 2008-2012 年の JCCVSD
タベースより抽出 28820 例の検討を行った 

Ｃ．研究結果 
心臓手術の死亡率は新生児では 11.5％、乳児で 4.8％、それ以外の小児 1.8％、成人 2.4％で
あることが示された。人工心肺使用下の姑息手術、緊急手術、RACHS スコアの高値が死亡
の有意な原因となることが示された 

Ｄ．考察 
全日本的データの解析から、新生児期に介入を必要とする Norwood 手術などを代表とする
開心姑息手術の死亡率が最も高く、特に緊急手術で高いということは術前の状態が予定手術
を許さない状況での手術であるという事である。JCCVSD のデータベースはしかしこれ以
上の解析が困難であり、成人になって以降も新たな病変が出現する可能性のある先天性心疾
患患者の追跡にはさらなるデータベース構造の改良とそれに必要な制度の構築が必要であ
ると考えられる。 

Ｅ．結論 
心臓手術の成績は改善しているものの、新生児開心姑息術の成績の改善は必要である、また
現状より詳細なサーベイランスとデータベースの構築、長期フォローできるシステムが必要
である。 

 
  

研究要旨 
成人期に達した先天性心疾患患者を治療する上で原疾患とその治療法の問題点およびそれが長
期遠隔期に及ぼす影響を明らかにし対策を検討した。 
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厚生労働科学研究費補助金（成育疾患克服等次世代育成基盤研究事業） 
 （総合）研究報告書 

 
 

成人先天性心疾患女性患者における妊娠と出産の検討 
 

研究分担者・協力者 吉松 淳・神谷 千津子 国立循環器病研究センター 周産期・婦人科部 

 
Ａ．研究目的 

国立循環器病研究センター周産期・婦人科は、1982 年の開設以来、多くの循環器疾患を持つ女
性の妊娠・出産の診療に携わってきている。そこで、後方視的に診療録をレビューし、疾患背景
や診療内容、妊娠出産のアウトカムについて検討した。（倫理面への配慮：本研究は国立循環器病
研究センター倫理委員会の承認（M25-026）を得て実施） 
 
Ｂ．研究方法 
 1982 年～2015 年に国立循環器病研究センター周産期・婦人科で分娩管理を行った循環器疾患
合併妊娠について、診療録を後方視的に検討。 
 
Ｃ．研究結果 

循環器疾患合併妊娠の診療数は、年々増加してきている（図 1）が、一方でその基礎循環器疾患
には大きな変化がみられる（図 2）。また、妊娠中の薬剤使用について、1980～90 年代はジギタ
リス製剤が中心であったものが、2000 年以降は必要に応じてβ遮断薬やその他の抗不整脈薬、利
尿剤なども使用するようになっている（図 3）。診療体制は、周産期科を軸に、循環器内科、小児
循環器科、麻酔科、心臓外科、遺伝科などがチームとなって周産期診療を行う体制が整ってきて
いる。 
 

図 1 国立循環器病研究センターにおける循環器疾患合併分娩数 

 
 

研究要旨 
治療成績の向上により、先天性心疾患をもつ多くの女性が成人となり、挙児を希望するように

なった。「心臓病をもっているから、妊娠・出産は不可」と一律に禁止されていた時代は過ぎ、多
くの場合、妊娠・出産が比較的安全に行えること、一方、一部の病態では非常に妊娠リスクが高
いことがわかってきた。 

妊娠・出産を通じ、母体循環動態はダイナミックに変化する。そのため、他の先進国同様、わ
が国においても、循環器疾患は、間接母体死亡の主因である。心疾患をもつ女性が妊娠・出産す
る際には、産科、循環器科をはじめとした関係各科が緊密に協力し合う診療体制が必要とされる。 

そこで、本研究では、成人先天性心疾患女性患者における妊娠と出産予後について検討した。 
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図 2 基礎心疾患の内訳（全体/先天性心疾患） 

 
 
図 3 循環器疾患合併妊娠における使用薬剤の変遷 

 
Ｄ．考察 
 先天性心疾患合併妊娠数は年々増加しているが、特にチアノーゼ性心疾患の割合が増えている。
これは、以前は助からなかったチアノーゼ性複雑心疾患が、医療の進歩により予後が改善し、ま
た、妊娠許容される症例が増加したためと考えられる。10-20％の患者が、妊娠中内服治療を受け
ているが、使用薬剤は大きく変化している。以前はジギタリス製剤が多かったが、近年は、抗凝
固療法やβ遮断薬の使用が増加している。より重症例も、妊娠出産していると考えられた。 
 
Ｅ．結論 

循環器疾患合併妊娠数は増加してきており、修復術後・姑息術後の先天性心疾患合併妊娠の割
合が増加している。内服薬の影響や長期予後についてのエビデンスの欠如など、妊娠・出産管理
の課題はまだまだ多い。よりよい妊娠・出産診療の早期確立が望まれる。 
 
Ｆ．研究発表 
1. 論文発表 
1. 吉松淳「合併症妊娠（内科疾患）」 今日の治療指針 2017 年版. 高久史磨、矢崎義雄監修，

北原光夫、上野文昭、越前宏俊編集, 1282-4, 医学書院, 2017. 
2. Tanaka K, Tanaka H, Kamiya C, Katsuragi S, Sawada M, Tsuritani M, Yoshida M, 

Iwanaga N, Yoshimatsu J, Ikeda T. Beta-Blockers and Fetal Growth Restriction in 
Pregnant Women With Cardiovascular Disease. Circ J, 80(10): 2221-6, 2016. 

 
2.学会発表 
1. 堀内縁、神谷千津子、中島文香、太田沙緒里、成冨祥子、月永理恵、澤田雅美、塩野入規、横

内妙、上田優輔、中西篤史、三好剛一、陌間亮一、長澤真由美、岩永直子、根木玲子、吉松
淳、大内秀雄、白石公「ACHD 合併妊娠におけるバルサルバ洞径変化の検討」第 19 回日本
成人先天性心疾患学会学術集会 1.14-15/’17 三重 
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2. 中西篤史、神谷千津子、上田優輔、井出哲弥、堀内縁、三好剛一、釣谷充弘、陌間亮一、長澤
真由美、岩永直子、根木玲子、吉松淳「先天性僧房弁疾患に対する intervention の妊娠予後
に与える影響について」第 19 回日本成人先天性心疾患学会学術集会 1.14-15/’17 三重 

3. 成冨祥子、神谷千津子、中島文香、太田沙緒里、月永理恵、澤田雅美、塩野入規、横内妙、上
田優輔、中西篤史、井出哲弥、堀内縁、三好剛一、陌間亮一、釣谷充弘、岩永直子、長澤真由
美、根木玲子、吉松淳「成人先天性心疾患合併妊娠における三尖弁輪収縮期移動距離（TAPSE）
の推移」第 19 回日本成人先天性心疾患学会学術集会 1.14-15/’17 三重 

4. 1. Chinami Horiuchi, Chizuko Kamiya, Atsushi Daimon, Masami Sawada, Tetsuya Ide, 
Hiroshi Sato, Takekazu Miyoshi, Rina Funada, Mitsuhiro Tsuritani, Naoko Iwanaga, 
Reiko Neki, Jun Yoshimatsu, Hideo Ohuchi “Pregnancy Outcomes in Women after an 
Arterial Switch Operation for Transposition of the Great Arteries” The 4th International 
Congress on Cardiac Problems in Pregnancy (CPP2016) 2.27-3.1/’16 LAS VEGAS, Nevada, 
USA 

5. 澤田雅美、中島文香、太田沙緒里、月永理恵、成冨祥子、横内妙、塩野入規、上田優輔、堀内
縁、三好剛一、陌間亮一、神谷千津子、岩永直子、吉松淳「慢性高血圧合併妊娠における分娩
時非侵襲的心拍出量モニタリングの有用性の検討」第 37 回日本妊娠高血圧学会学術集会 
10.7-8/’16 埼玉 

 
Ｇ．知的所有権の取得状況 
1. 特許取得 
なし 
2. 実用新案登録 
なし 
3.その他    
なし                                                                                  
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先天性心疾患児の成人期以降も含めた長期予後の把握のあり方に関する研究  
  

研究分担者・協力者 丹羽 公一朗/水野 篤  聖路加国際病院 循環器内科 
 

 
Ａ．研究目的 
 

成人先天性心疾患における長期予後把握および現在の診療状況の確認のため、大きく二つの研
究を行っている。一つは疾患の詳細データを用い、修復後ファロー四徴症の長期予後評価を行う
ことが目的である。もう一つはファロー四徴症における入院理由を検討し、先天性心疾患患者が
抱える後期合併症とその治療をより明確化することが目的である。 
それぞれ聖路加国際病院の倫理委員会を通過している(整理番号 14-R022、16-R080) 
 
Ｂ．研究方法 
1) 修復後ファロー四徴症の患者のうち再手術をうけた患者の長期予後評価を行う。成人期ファロ
ー四徴症の再手術を経験している施設に対する一次予備調査を行った。この中から、成人期ファ
ロー四徴症の再手術例を 5 例以上経験している 10 施設を対象施設とした（大阪大学,千葉県循環
器病センター,東京女子医科大学,東北大学病院,九州大学病院ハートセンター,大阪市立総合医療
センター,埼玉県立小児医療センター,北大病院,聖隷浜松病院.倉敷中央病院,国立循環器病セン
ター）。1990 年~2013 年で 15 歳以上で再手術を施行した患者全例を対象として、添付する研究計
画書の内容について調査している。 
 2)成人期先天性心疾患の一つであるファロー四徴症の入院患者を対象に、2015 年 1 月から 2016
年 3 月まで連続で入院主病名を評価する。データはコンサルティング会社のサンプルデータを用
いて解析している。 
 
Ｃ．研究結果 

ファロー四徴症においては、165 例の再手術症例があり、長期予後の検討では、4.9%の死亡率お
よび 6.7%の再再手術が認められた。 

 
連続する 330 症例/年のファロー四徴症の患者の主病名は以下の通りであり、入院患者数が年間 2
人以下の施設が 71.3%であった。 
 

研究要旨 
各疾患の詳細データを用いて成人期以降の予後把握のためにいくつかのデータベースを用いて以下の検討
を行っている。1) 修復術後ファロー四徴症における長期予後評価。2) 横断的にファロー四徴症における入
院理由を特定し、今後の入院前診療の質の解析および今後構築する診療ネットワークでの先天性心疾患専
門医・非専門医での役割分担を検討する。 
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Ｄ．考察 
 ファロー四徴症は、修復術後も心不全、不整脈や再手術、そして、遠隔期死亡を伴うことがあ
り、後期合併症の種類や頻度、経過などを検討する必要がある。更に再手術適応を含む的確な治
療方法の適応を検討することも必要である。さらに、再手術後も再々手術が必要となることもあ
きらかとなった。長期経過観察中に入院理由を検討することも必要であるが、入院主病名は様々
であり、専門的な知識が必要であると考えられる。さらに入院施設は非常に限定されており、成
人先天性心疾患の入院経験数が非常に少ないことが明らかである。このため、今後の先天性心疾
患の治療経験や専門的知識の豊富な人員の早急な育成が必要であることが示唆された。 
 
Ｅ．結論 

ファロー四徴症の手術は、遺残症、続発症を伴い、後期合併症を生じることが少なくない。こ
のため、後期合併症である心不全や不整脈、あるいは妊娠出産などで、入院加療が必要になる場
合も少なくない。また、修復術後患者も長期的には罹病率、早期死亡を起こすこともあり、適切
なフォローアップ体制の確立が必要であると考えられる。 
 
Ｆ．研究発表 
1.学会発表 

1, 丹羽公一郎.成人先天性心疾患の現状と未来.第82回日本心臓血管放射線研究会.2016.1.30. 東京 
2, 丹羽公一郎. Current situation of ACHD care in Japan. Roundtable discussion.第80回日本循
環器学会。2016.3.18. 仙台。 
3, 丹羽公一郎.先天性心疾患の妊娠出産：移行、合併症とカウンセリング.シンポジウム、成人先天
性心疾患と妊娠出産.第52回日本周産期・新生児医学会.2016.7.17. 富山。 
4, 丹羽公一郎. 循環器内科医は成人先天性心疾患をどう診るか. 教育シンポジウム.第64回日本心
臓病学会.2016.9.23, 東京。 
5, Niwa K. Late Sequalae of Fontan Circulation. 5th Asia Pacific Society of Adult CHD. 201
6.10.22, Shanghai.   
6, Niwa K. Status and Challenges of Care for Adult Congenital Heart Disease in Asia. 5th W
orld Society for Pediatric and Congenital Heart Disease. 2016.10.28. Adu Davi, UAE.  
7, Niwa K. Training and certification system for ACHD specialist–North America, Euro and J
apan- Korean Adult CHD Society Meeting. 2016.12.3. Seoul Korea,  
8, Niwa K. Lifelong plan for ACHD : with and without surgery- Japanese experience. Korean 
Adult CHD Society Meeting. 2016.12.3. Seoul Korea, 
9. Mizuno A. Niwa K. Reoperation in Patients with Tetralogy of Fallot. Nationwide Survey in
 Japan  5th Asia Pacific Society of Adult CHD. 2016.10.22, Shanghai. 

 
Ｇ．知的所有権の取得状況 
 
1. 特許取得 ありません 
 
2. 実用新案登録 ありません 

 
3.その他                                                                          

  

Number of patients Hospital number

18 1(0.8)

14 1(0.8)

13 2(1.5)

9 3(2.3)

8 1(0.8)

6 2(1.5)

5 4(3)

4 12(9.1)

3 12(9.1)

2 27(20.5)

1 67(50.8)
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先天性心疾患児の成人期以降も含めた長期予後の把握のあり方に関する研究 

 
分担研究報告 

 
全国主要施設循環器内科ネットワークによる成人先天性心疾患患者のレジストリー研究  

 
分担研究者 八尾 厚史 東京大学 保健・健康推進本部 講師 
研究協力者 犬塚 亮 東京大学 医学部附属病院 小児科 講師 

相馬 桂 東京大学 医学部附属病院 循環器内科 
丹羽 公一郎 聖路加国際病院 心血管センター 特別顧問 
水野 篤    聖路加国際病院 循環器内科 

 
研究要旨 

 
【目的】 
成人先天性心疾患(ACHD)診療体制確立のため結成された循環器内科ネットワーク(JNCVD-
ACHD: Japanese Network of Cardiovascular Departments for ACHD)参加施設において ACHD
症例レジストリーを行い、多施設臨床研究を立ち上げる。 

【方法】 
16 歳以上の先天性心疾患患者を ACHD として、均一の登録ファイルを配布し、JNCVD-ACHD 参
加各施設で診療している ACHD 患者の登録を行い、各施設の登録患者数（通院患者数）および
病態に関する調査を行った。 
【結果】 
2015 年度前回の報告で、登録を呼び掛けた JNCVD-ACHD 33 施設のうち、2016 年 1 月 31 日時
点で登録が行われたのは 15 施設(12 大学病院循環器内科、2 総合病院循環器内科、１循環器
専門施設小児循環器科)であり、登録総数 4487 例であったが、本年度までに 2施設の JNCVD-
ACHD 加入、そして 2017 年 1 月 31 日時点で 20施設(15 大学病院循環器内科、3総合病院循環
器内科、１循環器専門施設循環器内科、1循環器専門施設小児循環器科)から症例登録が行わ
れ、登録総数 6396 例となった（表 1）。その内、詳細データ回収ができたのは、6施設であり、
計 961 例の詳細データを集計することができた。表 2 に詳細データを示すが、2 心室修復が
なされていた例は 547 例(56.9％)、単心室修復例(Fontan 循環)は 53 例(4.9％)であった。重
篤な合併症である肺動脈性肺高血圧(PAH)と右心カテーテルにて確定診断された例は 50 例
(5.2 %)で心房中隔欠損と心室中隔欠損が約 7割を占めていた。また、PAH のうち 15例(1.6 %)
は 2 心室修復後の症例で心房中隔欠損が約半数、23 例(2.4 %)は Eisenmenger 症候群で心室
中隔欠損が約半数を占めていた。2心室修復例のうち体心室右室は 19 例（2.0 %）で多くが大
血管転位心房スイッチ術後であった。 
【結論】
昨年に比し、参加施設は 33 から 35 施設と増加し、レジストリー症例数報告施設は 20 施設と
昨年度の 15 施設から増加したものの依然 15 施設からの登録が得られていない。そして、レ
ジストリー症例数は 6396 例と昨年比 43%増加した。今後の各施設の症例数の増加は十分期待
でき、加えて残りの施設からの登録を得られれば、1-2 万例以上の登録は十分に期待できる。
詳細データを登録した施設数は 6 施設であったが、その症例数分布は全体と比較しても大き
なばらつきの違いは無く、全体を反映していると考えられる。通院が必要な ACHD 患者に占め
る重篤な病態の割合など推定する材料としては有用と考える。しかしながら、より詳細な解
析を行うためには、できるだけ早い全施設でのレジストリーの登録が望まれるのはもちろん
であるが、いまだ参加施設がない地域もあり、JNCVD-ACHD 参加施設の増加への働きかけも引
き続き行う必要がある。このレジストリー推進により各施設からの多施設臨床研究の立ち上
げへとつながることも十分に期待できる。 
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A. 研究目的 
 

先天性心疾患(CHD)患者の出生率は約1%であ
るが、医療の発達、特に早期診断技術と外科
的治療の進歩により、いまやそのほとんどが
成人化する。ACHD患者は 2007年時点で 40万
人超と推定されたが 1、最終的には出生率で
ある 1%の人口比となり、100 万人相当の規模
になることは想像に難くない。 

2015 年、米国では 2年間の ACHD 専門医プ
ログラム・カリキュラムを修了した医師を対
象に、ACHD 専門医試験が施行され、初の ACHD
専門医師が誕生し、今後 2年ごとの専門医試
験により順次専門医が誕生する。全米内の約
150 施設を ACHD 診療施設とするべく、約 300
名の ACHD 専門医を作っていく構想である。 

日本においては、2009 年時点で未だ小児
科から成人診療科への ACHD 患者の診療引継
ぎは全くと言っていいほど進んでおらず、循
環器内科医師の意識は低く 2、2011 年に結成
された ACHD 対策委員会（循環器内科ネット
ワーク、JNCVD-ACHD: Japanese Network of 
Cardiovascular Departments for ACHD）へ
の参加が増えるに伴い、一部の地域では CHD
分野においての移行医療が急速に進んでい
る 3。そして、本 JNCVD-ACHD 参加施設におい
ては、ACHD地域医療体制の確立と並行して、
ACHD 診療の適切な提供の為に、エビデンス
を構築することもその活動の一環としてい
る。そのためには、具体的な臨床研究を立ち
上げ推し進めていくことが重要と考えられ、
その第一歩として、多施設共同研究へ向けて
の基礎データとなるデータベースの構築を
本ネットワークへの課題とし、本レジストリ
ーを推進しているのである。 
 
B. 研究方法 
１．対象施設 

2015 年度 7 月までに成人先天性心疾患対
策委員会（循環器内科ネットワーク、JNCVD-
ACHD）に所属していた 33施設 と新たに加入
した施設。 
２．調査項目 
  CHD 病名を表 1 のごとく 18 項目に分類
し、2013年 9月にファイルメーカー(ver.11)
にて完成した所定の記入ファイルを、2013年
10月から 2015年 7月までに各施設に順次配
布した。2017 年 1月 31 日までに記入された
施設からファイル情報（症例数のみ）と個人

情報を除いたエクセルファイル詳細データ
を回収した。詳細データに関しては、個人情
報を除いているが、各施設において本研究の
倫理審査を通過させたのちに回収している。 
３．分析 

各項目について記述統計量を算出した。 
４．倫理的配慮 

本調査において回収した情報のうち、症例
数のみの報告には何ら個人情報を有するも
のは含まれてなく、倫理委員会もしくは治験
審査委員会に提出する必要はないと考えら
れる。エクセルファイル詳細データについて
は、個人情報は含まれていないものの、個々
の医学的情報を入手するため倫理審査通過
後に回収した。本研究は、主研究機関である
東京大学において倫理審査を 2015 年 7 月に
通過している。 
 
C. 研究結果 
１． 解答施設数 

症例数のみに関しては、JNCVD-ACHD 所属
35 施設中 20 施設(15 大学病院循環器内科、
3総合病院循環器内科、１循環器専門施設循
環器内科、1 循環器専門施設小児循環器科)
から回答が得られた。詳細データに関しては、
6 施設（5 大学病院循環器内科、1 総合病院
循環器内科）からファイルの提出が得られた。 
２．成人先天性心疾患診療 

JNCVD-ACHD 参加施設 35 のうち 20 施設に
おいて管理されている ACHD 患者に関する結
果を表1に示す。総数は6396症例であった。
症例別では、心房中隔欠損が 1418 例(ASD, 
22.1 %)と最も多く、続いて心室中隔欠損
(VSD, 1099 例、17.2 %)、ファロー４徴症(TOF, 
865 例、 13.5%)の順であった。複雑心奇形で
は、TOF に続き単心室(UVH/SV)が 491 例
(7.7 %)と全体でも 4番目に多かった。 

詳細データファイルを回収できた施設は、
6 施設であり、961 症例で、6396 例全体の
15.0 %に相当する。各症例の分布については、
全体分布と比較して、ASD 15.0 %、UVN/SV 
5.9 %と全体の割合からすると少なく、VSD 
23.2 %、TOF 17.3 %と多少多かったが、その
他に関しては、概ね全体の分布と大きな違い
は見られなかった。2心室修復を行った症例
が 547 例(56.9％)であり、2心室修復術が施
行されていない症例のうち、単心室修復
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(Fontan 循環)症例が 4.9%であり、UVH/SV の
75%は単心室修復術後(Fontan循環)であった。
2心室修復術後症例における体心室右室の割
合は 19 例(2 心室修復術後症例の 3.5%に当
たる)であり、その内訳は完全大血管転位
(TGA)14 例と修正大血管転位(ccTGA)5 例で
あった。心臓カテーテル検査にて肺動脈性肺
高血圧(PAH)と診断された症例および臨床的
に Eisenmenger 症候群と診断された症例の
合計は 50 例(5.2%)であった。内訳は、シャ
ント修復例 15 例、シャント未修復例が 35例
(Eisenmenger 23 例を含む)という結果であ
った。 
 
考察 
 

本調査は、全国主要施設の循環器内科・専
門施設において、ACHD 患者がどれくらい管
理されているかを調査したものである。昨年
度に比べて解答施設が 5 施設増加して 20 施
設となったが、詳細ファイル提出施設は 6施
設と不十分な中、いくつかの有益な情報が得
られるに至った。 

2017 年 1 月末時点で 20 施設から総数約
6400 例の対象疾患がレジストリーされてい
る。未だ診療体制を開始して間もない施設が
多いことを含め、循環器内科の ACHD 分野へ
の参入は多くが始まったばかりであること
から、まだまだ症例数の増加が見込まれる。
また、High volume 施設からの協力が不十分
であることも考慮すると、35 施設すべてが
レジストリーに協力してもらえれば、単純に
1-2 万例以上の登録は十分見込まれる。これ
は オ ラ ン ダ の CONCOR レ ジ ス ト リ ー
(concor.net/en)に匹敵・凌駕する。そして、
最終的な目標でもある、各施設による本レジ
ストリーをもとにした介入試験の立ち上げ
も十分期待できると考えられた。 

レジストリーされた症例は、基本的には通
院の必要性がある症例が多くを占めると考
えられる。ASD や VSD といった単純奇形にお
いては、未修復例がそれぞれ 38.9%と 62.8%
を占めており、最も単純な ASD 患者でさえ、
修復後にも関わらず成人期に何らかの問題
を抱えて通院しているのが珍しくなく、その
原因の解明は今後重要と考えられる。その原
因の一つとしても重要であるのが PAH であ
るが、その PAH に関して言えば、ASD と VSD
で ACHD-PAH の 70%程を占めていた。ASD-PAH
症例の内訳では、修復後患者も未修復後患者

もほぼ同数であったが、Eisenmenger 化は少
なかった。一方、VSD-PAH に関しては多くが
未修復患者の Eisenmenger 症候群である。こ
れは、PAH を生じるような大きな VSD の PAH
進行は速く、1-2 歳時で手術可能な症例は手
術が施行され、一旦手術がうまく行われた場
合は、以後 PAH の進行はまれであるという病
態を反映しているかのようである。一方 ASD
については、シャント口が大きくとも、PAH
を生じにくい（もしくは生じない）ため、PAH
を生じる生じないに関わらず、成人期に ASD
が発見される例もまれではなく、そのため修
復術施行年齢も高く手術施行が遅れてしま
う可能性が考えられる。そのため、修復術後
も PAH が残存しているという状況も生じて
しまうのであろう。今後の詳しい検討は、
ACHD-PAH の治療指針検討に重要である。 

成人期に心不全や不整脈のもとになる体
心室右室の症例について検討したところ、単
心室症例を除いた2心室(修復術後)症例 547
例中 19 例(3.5%)であった。この 19例の内訳
は、TGA 14 例、ccTGA 5 例であった。体心室
右室症例の治療をどうすべきかは大きな課
題ではあるが、TGA については現代では動脈
スイッチ術が主流であるため、現在の心房ス
イッチ術後 TGA の体心室右室症例は減少し
ていくことが予想される。一方、ccTGA に関
しては、ダブルスイッチ術が絶対的な治療適
応とならないような有意シャント合併が無
い無症候性 ccTGA も一定数存在する。現在の
体心室右室心不全の治療検討は、本症例数で
は困難ではあるが、多施設で更に症例をつの
り検討を加えていくことにより、観察研究は
可能ではないかと思われる。 

単心室修復術(Fontan 手術/TCPC 術)は、い
まだ単心室疾患および一部の複雑心奇形に
とっては避けられない最終的な修復術であ
る。しかし近年、術後長期的に肝臓の障害、
心不全、房室弁疾患、不整脈、血栓トラブル
など多くの問題が生じることが判明してお
り、その対応を取る必要がある。通院患者の
約 5%が単心室修復後(Fontan 循環)症例であ
り、ACHD 診療に携わる循環器内科医師のみ
ならず一般の循環器内科専門医においても
精通すべき病態と言える。本研究から症例数
はそれなりに期待でき、多施設研究を多く立
ち上げ、エビデンスの構築を進めることが強
く求められると考えられた。 
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今後の展望 
 

現在 20 施設から約 6400 例の登録があるが、
表 2 のデータを 6－7 倍することで現在レジ
ストリー参加 20 施設の予測症例数とすると、
種々の問題に対して多施設臨床研究を行う
に十分な症例を保持していることが分かる。
レジストリーの発展はもちろんであるが、具
体的な臨床研究の立ち上げを行う時期にき
ており、JNCVD-ACHD 各施設に積極的な臨床
研究の立ち上げを強く推奨していきたい。 
 
問題点など  
 
以前から、一施設当たり ACHD3000-5000 症

例を超える症例数を有する high volume 施
設においては、この入力作業にかける労力が
確保されておらず、入力作業代行などが必要
と考えられてきたが、この問題に関する根本
的な解決策は取られていない。 
 
D. 結論 

 
全国主要循環器内科の ACHD 診療参入は

徐々にではあるが確実に進行し、本レジスト
リーの構築も進んできている。今後更なるレ
ジストリー構築を促し、多施設研究からエビ
デンスの構築、そして自国データをもとにし
た治療ガイドラインの作成を目指し、研究の
継続を行っていく。 
 
E. 健康危険情報 

該当せず。 
 
F. 研究発表 
１．論文発表 
1: Sugimoto M, Saiki H, Tamai A, Seki M, 
Inuzuka R, Masutani S, Senzaki H. 
Ventricular fibrogenesis activity assessed by serum 
levels of procollagen type 
III N-terminal amino peptide during the staged 
Fontan procedure. J Thorac 

Cardiovasc Surg. 2016;151:1518-26.  
 
2: Ochiai R, Kato H, Akiyama N, Ichida F, Yao A, 
Inuzuka R, Niwa K, Shiraishi I,  
Nakanishi T. Nationwide Survey of the Transfer of 
Adults With Congenital Heart 
Disease From Pediatric Cardiology Departments to 
Adult Congenital Heart Disease 
Centers in Japan. Circ J. 2016;80:1242-50.  
 
3: Inuzuka R, Kuwata S, Kurishima C, Liang F, 
Sughimoto K, Senzaki H. Influence 
of Cardiac Function and Loading Conditions on 
the Myocardial Performance Index -  
Theoretical Analysis Based on a Mathematical 
Model. Circ J. 2016;80:148-56. 
 
4: Seki M, Kuwata S, Kurishima C, Nakagawa R, 
Inuzuka R, Sugimoto M, Saiki H, 
Iwamoto Y, Ishido H, Masutani S, Senzaki H. 
Mechanism of aortic root dilation and 
cardiovascular function in tetralogy of Fallot. 
Pediatr Int. 2016;58:323-30.  

 
２．学会発表 
 
1.犬塚 亮, 先崎 秀明：完全大血管転位症の
血行動態シミュレーション 第52回日本小
児循環器学会学術集会, 東京, 2016年7月6日
～7月8日 
2.犬塚 亮, 先崎 秀明：単一心拍からの前負
荷動員一回仕事量の推定（簡易版）第52回
日本小児循環器学会学術集会, 東京, 2016年
7月6日～7月8日 
3.中野 克俊, 犬塚 亮, 笠神 崇平, 進藤 孝
洋, 清水 信隆, 平田 陽一郎, 平田 康隆：シ
ャント術後の小児における有効開存期間の
検討 第52回日本小児循環器学会学術集会, 
東京, 2016年7月6日～7月8日 
4.犬塚 亮：心肺機能検査(CPX)の活用 第2
42回日本循環器学会関東甲信越地方会 東
京 2016年12月3日 
 
 
G. 知的財産権の出願・登録状況 

なし 
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6. 
2. Ochiai R, Yao A, Kinugawa K, Nagai R, Shiraishi I and Niwa K. Status and future needs of regional 
adult congenital heart disease centers in Japan. Circ J. 2011;75:2220-7. 
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先天性心疾患児の成人期以降も含めた長期予後の把握のあり方に関する研究 
 

研究分担者 市田 蕗子  富山大学医学部小児科 

Ａ．研究目的 
成人に達した先天性心疾患(ACHD)の診療体制の確立に向け､教育プログラム、研修（小児循環器医、循環器
医）の具体的なカリキュラム策定を行う。 
Ｂ．研究方法 
日本小児循環器学会の専門医修錬目標や日本循環器学会認定、循環器専門医研修カリキュラムの内容を検討
し、欧米ACC/AHA/AAPで推挙されている修錬プログラム内容と比較検討する。 
（倫理面への配慮） 
 今後、各修錬施設での修錬内容を調査する場合には、各施設での倫理委員会での承認を得た上で、個人情報
の保護に十分に配慮し行う。 
Ｃ．研究結果 

我が国においては、ACHD 診療に特化した教育プログラム、研修の具体的なカリキュラムは存在しない。
日本循環器学会の循環器専門医研修カリキュラムでは、わずかに先天性心疾患は 3 例以上（心室中隔欠損、
心房中隔欠損等)の経験が必要とされているのみであり、要求されている専門知識は希薄である。一方、米国
においては、循環器内科医、小児循環器医のトレーニングプログラムの一環として ACHD 教育が早くから行
われ、1987-2011 年までの間に 63 名の ACHD 専門医が誕生している。そして、2012 年 12 月には、ACHD 専
門医が ABMS(American Board of Medical Subspecialties)より正式に内科の一領域として認可され、翌 2013 年 9
月には、米国専門医機構により標準的修練プログラムの評価が行われ、これに沿った修練が開始され、2 年
後の 2015 年には最初の専門医試験が行われた。最終的には、全米で ACHD 修練施設 150 施設、専門医 300
人を目標として、ACHD 専門医育成プログラムが進んでいる。 
Ｄ．考察 
我が国における対策として、日本循環器学会学術委員会の中に、成人先天性心疾患部会の設立を要望し、201
3年3月に承認された。部会では、ACHD診療に対して、若手の循環器医の理解と関心が比較的高い現状が共
通認識され、今後の循環器専門医の教育体制におけるACHD教育の重要性が確認された。この成人先天性心
疾患部会と本研究班が中心となり、ACHD診療体制の全国的な展開、成人先天性心疾患への関心を持つ循環
器内科医がスムースに臨床研修が受け入れられるような体制の確立、さらには、将来的なわが国におけるAC
HD専門医制度の確立を目指し検討を続けてきた。現在の問題点を明らかにし、今後の活動方針を検討した。 
1) 循環器専門医における ACHD 教育体制確立に向けて 

現在、ACHD 疾患に対する内科医の意識や関心の低く、循環器内科専門医の ACHD 知識・経験も低い。
術後の ACHD の心不全や不整脈に加え、妊娠出産もまた循環器内科医師にとっては大きな問題になってい
る。日循の循環器専門医における ACHD の研修に関して、現状より高い専修目標の設定と修練体制の充実が
求められる。また、日循学術集会内に ACHD 教育セミナーを継続的に行い、地方会においても ACHD 教育
セミナーを全国的に展開する。HP 上で、ACHD の e-ラーニングも開設することが望ましい。  
2) 移行期医療の改善に向けて 

成人先天性心疾患への関心を持つ循環器内科医がスムースに臨床研修が受け入れられるような体制の確立
が必要である一方、小児科医が成人に達した患者を診つづけるのはその専門性から好ましいことではなく、
内科医師への適切な移行医療の方法を確立する必要がある。 
3) ACHD 修練施設の構築 

循環器科ネットワークの拡大と構築を全国的に展開し、将来的な専門医制度を目指し、研修施設の条件と
しての ACHD 外来を設置する。他施設からも短期の修練を受け入れる体制を整え、できるだけ多くの医師
に研修の機会を与える。 
Ｅ．結論 
成人期の先天性心疾患は、小児期とは全く異なる特徴があり、これらの患者は、小児科医ではなく内科医が
診療の中心となり、外科医、麻酔科医、産科医、精神科医、看護師、心理士などのチーム医療が重要であ
る。そのコアとなるのは、ACHD 専門医制度であり、今後、我が国の医療体制にマッチした ACHD 専門医
制度の構築が望まれる。この専門医制度の構築は、先天性心疾患児の成人への移行医療において、必須かつ

研究要旨 
我が国においては、成人先天性心疾患（GUCH）診療に特化した教育プログラム、研修の具体

的なカリキュラムは存在しない。成人に達した先天性心疾患の診療体制の確立に向け､教育プログ
ラム、研修（小児循環器医、循環器医）の具体的なカリキュラム策定を行う。この専門医制度の
構築は、先天性心疾患児の成人への移行医療において、必須かつ危急の検討事項である。 
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危急の検討事項である。 
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