
 7 
 

 

別紙３	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 							
			

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）	

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	

	

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	

白石	 公	 	 国立循環器病研究センター	 小児循環器科	 部長	

	

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)参加施設での ACHD 症例レジスト

リーを行い、ACHD 患者通院の実態を把握し、多施設臨床研究の基礎データを作り上げる。	

【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）・疾患別患者数

ならびに重篤な病態に関する実態調査を行った。	

【結果】	

JNCVD-ACHD 参加施設 40 施設のうち、2017 年 9 月 30 日時点で ACHD 疾患別患者数が得られたのは

22 施設(16大学病院循環器内科、4総合病院循環器内科、2循環器専門施設)で、登録総数 7126 例

であった。2017 年 1 月 31 日時点での 20施設 6396例よりさらに 2施設・700 例以上の増加を認め

た(表 1)。その内、詳細データの回収ができたのは 8施設計 1975 例であり、昨年の 6施設 961 例

から 2施設・1000 例以上の増加を認めた(表 2)。通院患者数は、心房中隔欠損症(21.8%)、心室中

隔欠損症(18.1%)、ファロー4 徴症(13.3%)、単心室(7.4)の順に多く、この 4 疾患で約 60%を占め

る。重篤な病態として、2心室修復でない症例（Fontan 循環症例）、体心室右室症例、(肺動脈性)

肺高血圧症例（Eisenmenger 症候群症例）は、37.3%	(4.4%),	1.8%,	3.9%	(1.9	%)であった。	

【結論】	

昨年に比し、参加施設は 35	 から 40 施設と増加し、レジストリー報告施設も 22 施設と昨年度の

20施設から増加したものの依然18施設からの登録が得られていない。レジストリー症例数は7126

例と 11%増加した。残りの施設からの登録を得られれば、2万例以上の登録は十分に期待できる。

重症な病態ではない単純先天性心疾患の通院患者数が成人になっても多いことは、小児期に見の

がされたというだけでなく、単純先天性心疾患と言えども、成人期に合併症を生じるということ

も示唆するのかもしれない。正確な ACHD 患者の実態解明のため、できるだけ早いレジストリーの

登録の完了が望まれるとともに、JNCVD-ACHD 参加施設の増加への働きかけも行う必要がある。	
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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、1970 年代以降の人工心肺と手術技術

の進歩から、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、

すなわち 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 専門医試験が初めて施行され、初の ACHD

専門医師が誕生した。本邦でも、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）の活動により、ACHD診

療携わる成人診療科（循環器内科）医師が増加

し、一部の地域では CHD 分野においての移行医

療が急激に進んでいる。2017 年 9 月時点で、

40 施設が本ネットワークに参加している（図

1）。	

東京大学医学部付属病院循環器内科では、小

児循環器内科医師との同日併診制度をとりい

れることで、いち早く CHD患者の移行を行って

来た 2,	3。この方法論を全国に啓蒙し ACHD 診療

の実践を求めてきたことにより、ゆっくりでは

あるが確実に ACHD 患者を成人診療科で診療で

きる体制が進んできた。この JNCVD-ACHD 構築

は 1つの大きな成果であり、次の目標は、ACHD

診療のエビデンスを構築することである。

JNCVD-ACHD 結成以来進めてきたレジストリー

データベースは、非常に重要な基礎データであ

り、その登録数は年々増加している。通院中の

ACHD 患者に関する実態調査結果を報告する。	

	

B. 研究方法	
	

１．対象施設	

2017 年度 9 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 40 施設	(図 1)。	

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 2017 年 9 月 30 日までに JNCVD-ACHD 参加

各施設に順次配布し、各施設からファイル情報

（症例数のみ）を回収した。	

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すべての情報には、

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が、詳細情報提供に関

しては各施設での倫理審査後に提出するもの

とした。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	

JNCVD-ACHD 所属 40施設中、22 施設(16 大学

病院循環器内科、4 総合病院循環器内科、2 循

環器専門施設)から ACHD の通院患者数に関す

る回答が得られた。また、うち 8施設からは詳

細な病態の症例数に関するデータの提出があ

った。	

２．成人先天性心疾患診療	

22施設において管理されていたACHD患者数

に関する結果を表１に示す。総数は、7126 症例

であった。症例別では、心房中隔欠損が 1550

例(ASD,	21.8%)と最も多く、続いて心室中隔欠

損(VSD,	1293例、18.1%)、ファロー４徴症(TOF,	

947 例、	 13.3%)の順であった。複雑心奇形で

は、TOFに続き単心室(UVH/SV)が 527 例(7.4%)

と全体でも 4番目に多かった。	

重要な遺残病態や合併症に関する検討を、詳

細データが得られた 8 施設(1975 症例)で行っ

た。2心室修復がなされていない症例が 736例

（37.3%）うち単心室修復が 87 例(4.4%)であっ

た。体心室が右室である（単心室以外の）症例

は 36 例(1.8%)であった。重篤な合併症である

（肺動脈性）肺高血圧症(PAH)症例は、78 例

(3.9%)であった。PAH を発症した原疾患で多い
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のは ASD の 27 例と VSD の 25 例であったが、

ASD-PAH では修復後・未修復で非 Eisenmenger

症候群・未修復で Eisenmenger 症候群の 3群が

ほぼ均等に見られたのに対し、VSD-PAH の多く

が未修復 Eisenmenger 症候群であった。	

	

	

D. 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。解答施設が

22 施設といまだ不十分な中、いくつかの有益

な情報が得られた。	

総数、7126 例の ACHD 対象疾患がレジストリ

ーされており、1 疾患あたり 45 例しかない疾

患(総動脈管遺残:PTA)もあるものの、多くが１

疾患当たり 100 例以上の登録があり、現時点で

も各疾患別の詳細な横断的研究を行えば有益

な情報が得られるものと考えられる。40 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 2万例以上の登録は十分見込まれ、これ

は世界的な研究に値する規模となる。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。実際、直接経口抗凝固薬(DOAC)

に関する研究が JNCVD-ACHD 施設でスタートし

ている。	

本統計では、もともと出生率は高く、VSD と

は異なり他覚症状に乏しく、無症状で経過する

ASD の占める割合が高かった。近年の経皮的閉

鎖術の普及により閉鎖適応が広がり、通院例が

増えていることも要因のひとつであるが、一方

ではVSDと合わせると約40%を占めることとな

る。これらの単純心奇形が通院患者の 40%を占

めるということは、単純奇形と言えど、成人期

の管理を軽率に行ってはいけないということ

を示唆するのかもしれない。また、この 2疾患

で PAH 症例の大半を占めることは、注目に値す

る。近年、こういった PAHの治療は本邦におい

て大きな進歩を見せている。Treat	&	Repair と

いう革新的な治療法 4を基に、全 ACHD-PAH の

治療指針も本邦において進んできている 4,	5	

UVH/SV は、Fontan 手術（単心室循環）確立

後に予後が著明に改善した。しかしながら、長

期的に発生してくる肝硬変などの他臓器合併

症のために、すべての患者に通院が必要と言っ

ても過言ではない。一方では、成人診療科であ

る循環器内科医師には馴染みのない疾患の筆

頭でもある。本疾患患者の管理は熟練した医師

によってなされるべきであり、診療患者に占め

る UVH/SV 患者の割合が高いことは、成人先天

性心疾患専門医師として認められているとい

う解釈につながる。UVH/SV 症例数が多いとい

うことが ACHD 専門施設としての評価になりう

るとも考えられ、実際昨年の報告では、通院患

者数が 100 例を超えると急速に UVH/SV 症例が

増加することを示している。	

TOF 患者は、未修復例は早期に幼児期に大半

が死亡するため、成人期の多くが 2心室修復例

である。そして、右室流出路狭窄や肺動脈弁逆

流にて再手術を要する例が多いとされている。

今回の合併症の検討で再手術という項目は設

定していなかった。今後、TOF の成人期の経過

に関しても詳細な検討が必要である。	

	

今後の展望	

	 今回のファイルは、病名をクリックで選べる

形式にて、循環器内科医師でも病名の選択に悩

むことが少なく選択でき、均一化された病名で

の登録が可能となった。JNCVD-ACHD の活動は、

一見ゆっくりとしたものではあるが、年々確実

に進んでいる。今後、このファイルを用いたレ

ジストリーを専門医制度に利用するという案

も浮上している。今はまだない ACHD 専門医制

度ではあるが、修練施設における ACHD 症例の

登録は、このレジストリー研究自体を飛躍的に

推し進めることが期待される。引き続き、日本

成人先天性学会との協力関係を保ちながら進

めていく重要な研究と考えられる。	

	

問題点など	 	

以前から指摘されている問題点として、一施

設当たり ACHD3000-5000 症例を超える症例数

を有する施設においては、この入力作業にかけ

る労力が確保されていないことが挙げられて

いた。しかしながら近年、本研究の主任研究者

である白石公医師により、DPC 病名から本レジ

ストリーへの変換システムの構築への取り組

みがなされている。そのシステムが機能するよ
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うであれば、入力作業が飛躍的に簡易化される

可能性がある。	

	

E. 結論	
	

全国の主要循環器内科の ACHD 診療への参入

は徐々にではあるが確実に進行している。これ

に伴い、本レジストリーの構築も確実な進歩を

見せている。今後更なるレジストリーの構築を

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。	
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図 1. 成⼈先天性⼼疾患対策委員会参加施設(JNCVD-ACHD ホームページよ
り引⽤） 
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成人先天性心疾患専門医制度の発足に向けての調査	
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Ochiai R,-Yao-A,-et-al.--Circ J-2011-Z\ ��*

:&����*I#"-

! :&��:&�8#D(43OABIMP�ACHD�
20 ���8�*I H���	�D�
2013 + ACHD �*I#"-J'
2015 + *I#�E5O*I#BN�2+��P

! /!�5+K��
G$�A6)>�F2�.� Practice Pathway
�=1K�<
F2�%� Training Pathway
�29M�D��

! Training Pathway��24�0�7����18�0�?,7�
C;������2019+�L��@�(

0?������N/<O
"I ,>���

�JF8���	���
��N9-12�4O ≧200 �J,>
≧10 %&�

≧10 K*C.E�

≧10 @MD#�

≧30 *���

≧30 *-+�1B

≧15 *(+�1B

65N3�4O ≧150 =A$���N'3/G�O
≧25 =LH���N'3/G�O

≧50 *CMRI

������������
��N2�4O ≧10 F29�����

≧20 789�����

)�;� ;:�N2�4O

!�Phttp://www.abim.org/~/media/ABIM%20Public/Files/pdf/certification-related/sample-curriculum.pdf

:=����6C�!� �

! =H�ACHDG@�,9F�&7�
D��
��(Ochiai et al, 2016)

6C9F�����9F8��#;

! 1I(C5�!� ��0���"�����
=H�G@�4�	?.A�6C�!� ��#;

ACHDG@�<)����>+�'*��$23E���
ACHD1I(�6C�!� ��0��
�"�����!� �%/�B-�;�����
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���������

�

?G

NP����

! cb���X[8a,R^E

5`

! AC7 9J-3�6e&�T@\��	
AC7 S)&K@\(_��+@\
Z149@\�$#��!.�7 O&

^EfM

! @\WB�>V������=�HF�
�����
�����������:Y�"4Q

�ILd;

! D�02&O/3�I1+��<]�5`U�5`@\*'*%

&�2 �)��*'(�

n or mean % or SD

�
"�� -��
" 89 78.8 

�#��
!- 12 10.6 

��	 7 6.2 

��$ 5 4.4 

�/ 50.2 �6.9

%.�� 20.6 �7.6

�
� ��,�+� �� 90 79.6

�� 19 16.8 

��$ 4 3.5 

�
"�,�+� �� 103 91.2 

�� 6 5.3 

��$ 4 3.5 

n=1130��75.8%1

 &�����
��� n=113

87%

2% 9%

2%

�#��$�'!��

ACHD�*� &

�(��

�(�	�

�����)�	�

"�%

84%

3% 12%

1%

���#��'!��

ACHD�*� &

�(��

�(�	�

�����)�	�

"�%

!-�����	 �'% n=113

5%

44%48%

3%

�)��+�.#��

���	!-

 ����

�$*�
 ����

�$*�� ����
��

&�,5%

52%

42%

1%

���)��.#��

���	!-

 ����

�$*�
 ����

(�$*�� �������

&�,

6"0 6"0

/8"0

C 0 8 3

n %

2 /41 30 31.6 

4 4.2 

20 21.1 

13 13.7 

19 20.0 

6 6.3 

H 2 /41 32 33.7 

A D 3 28 29.5 

A D 3 23 24.2 

A D 3 8 8.4 

n=113
250

n %

1 25 26.3 

20 21.1 

30 31.6 

4 4.2 

14 14.7 

1 32 33.7 

18 18.9 

20 21.1 

18 18.9 

5 5.3 

n=113
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���������

�

154

n %

02 22 23.2 

27 28.4 

22 23.2 

16 16.8 

5 5.3 

02 23 24.2 

36 37.9 

16 16.8 

14 14.7 

3 3.2 

n=113

��%��0"������
8$)��.����9

�%�:7 n %


!1 76 80.0 

;6� 65 68.4 

56��'� 63 66.3 

/;6� 50 52.6 

�2( 43 45.3 

��
� 32 33.7 

��
� 31 32.6 

�,# 23 24.2 

n=113

:7�+ n %

	4�+ 66 69.5 

&��+ 44 46.3 

	4< �=

�3�+
26 27.4 

-*+ 24 25.3 

70%

25%

5%

���������� 
	���

����������


	���� 

����������


	���� 

���

������!�������
� 
	��

n=113 !
25 5 0

2

! - 2 -
0

! 2

2

!

! 5

- 2

J$3��2F�
	��? ",

;*%D!

ACHD.L4G? ≧3�6 9-12�6

ACHD.L*8%# ≧120�/0

BE)1��� +4≧100� %#≧150�

BMK1��� +4≧10� %#≧25�

1�� H�≧25� %#≧30�

+4≧25�

? ",�������;*	�'A������
→ACHD high volume center�/
�>=�&5�

D-N7?@C9	;*(<�:I

-
1 0

C

ACHD ≧39 9-12

ACHD CA ≧120 /

5 H ≧100 CA≧150

5 H ≧10 CA≧25

68 ≧25 CA≧30

H ≧25

D 2 4 H 1

Ochiai R, et al. Circ J 2016
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�

1 -
0

DA

ACHDH ≧36 9-127

ACHDH D A ≧10 / 1

C 24 ≧100 A ≧150

24 ≧10 A ≧25

35 ≧25 A ≧30

≧25

359

1 01

Ochiai R, et al. Circ J 2016

Bq1.Ejh�7	�

! Al���C,]1�85%/F��
ACHDBq1�Mc"%!$#�Hf�8^

! &O�Bq1.E�9-�kZgT aK��jh����

! 3G�nE�t����4dJ

! +`Pj�r>
��:X[Q(���3Gb�r���4dJ

! 9-���_6Ys2V�����C,Ys�<=Ys�
mL��ACHD_6kZPj���Ud��*�

→ ;S�kZ).�AI����\+-@�Ri�0�
5:�'gTPj�pDo�<gTPj�
C,Ys�<=Ys���
eNPj ���\+������).�W?[�

7"9K+�ZC��(8�
hHP�5V��	%i

9K+kf n %

�@\ 76 80.0 

n`- 65 68.4 

_`<:M= 63 66.3 

Yn`- 50 52.6 

kf�R n %

�^$R 66 69.5 

70% 

25% 

5% 

	 

	 

�>�!3<:M=6jBc��Q �
,m�0*��7"9K+6jBc��
Q �U'�
��	��]Lbe

ABIM��7"R/$R��2�D�Q �?4

→ Fg�IS/7"Nl�1����.JP&T�2	��
�X�dO��
�W�A�#E��G��;a
)[����7"6jBc��Q �?4

JU

! %,149;R�1$G*�/W���TA��
! ACHD0X*�8M������6P�K������	�

! 8M���������E"'.�D-

! 1$G�5B+'G�N<��*3���(#������
�6P�K������	�

�F
��

! ?EHJ@��ACHD0X*)4RQ������2>L�
! O9;R�����E"���!)

! 1$G/'G L�SC����K�:�&=����/7I

�V��	��6P�K����


