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平成３０年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）（H30-難治等(難)-一般—010） 

「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる QOL 改善のた

めの診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」 

 

総括研究報告書 

研究代表者：白石 公（国立循環器病研究センター教育推進部） 

 

研究要旨 

小児期発症の心血管難治性疾患患者が、生涯に渡り良好な生活の質を保てることを目的と

して、関連する学会や研究班とともに、小児から成人までの患者レジストリ及び診療デー

タベースの構築とそれらを用いたデータ解析、小児期から成人期へのスムーズな移行医療

確立のための診療体制モデルの提言、成人先天性心疾患専門医制度と全国基幹施設の確立、

指定難病の診断基準およびガイドラインの見直し、成人先天性心疾患とくに最重症症例で

あるフォンタン術後患者の長期予後の検討、若手心臓外科スタッフの確保と教育体制の確

立に向けた検討、患者会との連携による医療情報発信のためリーフレット及び双方向的情

報交換のためのアプリケーション作成の着手、などを関係各学会とともに推進した。今後

は、すべての小児期から成人期までの先天性心疾患患者が、日本のどの地域においても共

通した診療情報と診療体制のもとに高度な医療を享受できるよう、関連する各学会ととも

に、これらの政策医療及び研究を加速させる予定である。

研究の目的： 

先天性心疾患は出生約 100 人に 1人の割合

で発症する。近年の診断技術の進歩と外科

手術成績の目覚ましい向上により、患者の

約 95％が小児期の心臓外科手術で救命さ

れ、90％以上が成人期に到達するようにな

った。その結果、現在では小児患者は約 20

万人、成人患者は約 45 万人全国に存在し、

先天性心疾患は小児科だけではなく、内科

においても看過できない診療領域となっ

ている。特に指定難病である複雑先天性疾

患患者では、小児期の心臓外科手術により

血行動態が改善しても、遺残症や続発症に

より生涯にわたる適切な管理と治療が必

要となる。しかしながら、これらの疾患は

病態のバリエーションが非常に広く、診療
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も小児科から循環器内科、心臓外科までの

多科にわたるために、患者の予後改善のた

めに必要な患者レジストリやデータベー

スは十分には確立されてこなかった。また

年齢の問題と病態の複雑さから、患者は小

児専門施設でも循環器内科施設でも受け

入れが困難なことがあり、全国に専門施設

を設立することが必要とされてきたが、国

内ではこれまでに先天性心血管疾患の成

人患者を診療できる専門施設は十分には

整備されてこなかった。このように、小児

期発症の心血管難治性疾患患者では、小児

期の適切な管理と外科治療だけでなく、成

人医療への円滑な移行と成人期の診療体

制の構築が、医学的にも社会的にも大きな

課題となっている。また、これらの難治疾

患患者の診療が円滑に行える様、若手医師、

看護師、検査技師の教育体制を充実させる

ことも必要である。さらに、先天性心血管

疾患患者の生涯にわたる QOL の向上には、

患者への医療保障、社会保障、就労支援を

充実させることも必須である。 

本研究では、先天性心疾患患者をはじめ

とする小児期発症の心血管難治性疾患患

者が、小児期から成人期まで生涯に渡り良

好な生活が営めるよう、関連する各学会や

患者団体とともに、疾患の診断基準の確立、

ガイドラインの作成、患者レジストリ構築、

データベース化、シームレスな移行医療の

構築、成人患者の診療体制の確立、長期予

後の検討、社会医療支援、若手スタッフの

教育などを実施し、我々がこれまで行って

きた厚生労働科学研究や関連する AMED 研

究と十分に連携を取りながら、これら様々

の医療政策を実施することを目的とする。 

 

研究方法と結果、結論 

1. 循環器内科拠点施設ネットワーク

（ACHD 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（担当：

八尾厚史 東京大学医学部循環器内科） 

過去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」から立ち上げられた

「ACHD ネットワーク」（代表：東京大学八尾

厚史先生）を基礎としたCHDネットワークで

は、現在では約8,000人の患者の病名、生年

月、合併症、治療歴などのデータ収集を実施

した。このデータをもとに、多施設臨床研究

を立ち上げる準備を行っている。 

 

 

 

 

 

 

 

 

方法としては、2015 年 5 月 8 日に東京

大学倫理審査における承認後に、15 歳以

上の先天性心疾患患者を ACHD 患者と規

定し、JNCVD-ACHD 参加施設に均一の登録

ファイルを配布し、各施設で診療してい
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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

る集計・解析を行っている。 

2018 年 7 月 21 日時点で 25 施設(16 大

学病院循環器内科、6 総合病院循環器内

科、2 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 8395 例となった（表

4）。その内、詳細データ回収ができたの

は、14 施設であり、計 4158 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 2551 例(61.4%)、単心室修復

例(Fontan循環)は 174 例(4.2%)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 140 例(3.4%)で心房中隔欠損と

心室中隔欠損で81例(PAH全体の58.6 %)

を占めていた。また、全 PAH のうち 59 例

(PAH 全体の 42.1%)は 2 心室修復後の症

例であった(表 5)。Eisenmenger 症候群は

67 例(1.6%)に見られた。2 心室修復例の

うち体心室右室は 137 例（3.3%）で多く

が先天性修正大血管転位と大血管転位心

房スイッチ術後であった。 

JNCVD-ACHD参加施設は41施設と年々増

加し、2018 年 7 月時点でレジストリー症

例数 1 万症例が期待できる状況になった。

2019 年 3 月時点ですでに 52 施設が参加

している。2019 年度のレジストリー症例

数は大きく飛躍する可能性がある。また、

JNCVD-ACHDグループによる多施設研究も

進行中であり、今後このレジストリー研

究を基に JNCVD-ACHD グループ内での多

施設研究による ACHD 分野のエビデンス

構築が進むことが期待される。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2. 成人先天性心疾患専門医と修練施

設の認定（日本成人先天性心疾患学会） 

2019 年 4月から日本成人先天性心疾患

学会のもと、成人先天性心疾患専門医

制度がスタートした。専門医制度では、

専門医育成のための修練施設を認定し

ている。ACHD 患者を専門的に診る医師

と病院がはっきりしてきた。 

 

1) 成人先天性心疾患専門医制度とは 

小児期には、先天性心疾患患者は小児

循環器内科医を中心に診療を受けてい

る。さらに、大人になってからも引き続

き小児循環器内科医から診療を受ける

のが、これまでの日本の実情であった。



 4 
 
 

ACHD患者が有する（原病以外も含めて）

多くの問題は、循環器内科、小児循環器

科、心臓血管外科を中心とした成人診

療科すべての科と多職種によるチーム

医療なしに解決しなければならない。

そこで、まずはチームで中心的な役割

を果たす、ACHD 患者の主治医が必要で

ある。この役割を担う医師が成人先天

性心疾患専門医であり、その専門医を

養成する制度が、成人先天性心疾患専

門医制度である。 

 

2) 成人先天性心疾患専門医とは 

主治医として ACHD 患者を専門的に

診療することのできる医師が成人先天

性心疾患専門医である。それでは、どう

いった医師が成人先天性心疾患専門医

を目指し、その修練に参加できるのだ

ろうか？大きく 3 つの診療科の専門医

を修練の対象にした。十分な ACHD 診療

経験のある成人診療科の循環器専門医、

小児期だけでなく ACHD の診療にも携

わっている小児循環器専門医、(A)CHD

手術を数多く手がけた心臓血管外科専

門医である。これらの専門医資格を有

する経験豊富な医師が、修練施設で2〜

5 年かけてそれぞれ決められた修練単

位数を取得し、成人先天性心疾患専門

医試験合格を経て、成人先天性心疾患

専門医資格を日本成人先天性心疾患学

会から授与することになっている。こ

の修練制度施行・運営にあたっては指

導医が必要になる。そこで、これまで

ACHDに関する診療や学術的功績などに

おいて十分な経験を有し、修練施設で

指導的立場に立つことのできる医師を

暫定専門医として約 170 名承認した。

この暫定専門医を中心に、各地域で専

門医育成を行って行く。 

 

3) 成人先天性心疾患専門医修練施設

とは 

成人先天性心疾患専門医を育成する

にあたり、専門的な ACHD 診療および指

導体制が十分であると考えられる施設

を、専門医修練施設として日本各地に

認定した。修練施設には、2 種類ある。

「総合修練施設」と「連携修練施設」で

ある。ACHD 総合診療体制における総合

診療施設に相当するのが「総合修練施

設」であり、総合修練施設と連携して積

極的に ACHD 診療に携わっている施設

が「連携修練施設」である。どこの修練

施設であっても、ACHD 患者に対する医

療は提供できるが、特に難しい治療を

要する場合や、難しい妊娠・出産などを

行う場合には、総合診療施設での診療・

治療が必要になる。重症でなければ総

合修練施設にかかれないわけではない。

また、CHD患者を多く診療している小児

病院も、連携修練施設として認定をし

ているので、修練施設設置により、小児
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期にかかりつけであった小児病院から

成人診療機関への移行も、従来に比べ

て、全国レベルでもスムーズになる 。

さらに、専門医制度とは別に現在、各都

道府県に移行期医療支援センターを設

置する計画もあり、移行医療に関する

相談や対策も今後さらに充実していく

ことが期待される。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

3. J-ROAD/DPC を用いた成人先天性心疾患

の日本における診療実態解明（担当：三谷

義英 三重大学医学部小児科） 

小児医療の進歩により、成人期先天性心

疾患（ACHD）の患者数は年々増加し、我

が国では、小児患者数を超え既に 50 万人

以上に達し、年間約 1万人の割合で増加

している。2018 年に厚生労働省から都道

府県での移行期医療支援体制の整備計

画、ACHD 関連８学会の移行医療の厚労省

提言が公表され、2019 年に日本成人先天

性心疾患学会の専門医制度が開始され

る。しかし、ACHD の移行医療に関わる日

本の全体の診療実態の疫学データは乏し

い。一方、JROAD は、日本全国の循環器研

修（関連）施設の施設毎の診療提供体制

と診療規模の悉皆データを提供し、DPC 研

究は、個々の症例の医療経済的データを

提供する。しかし、ACHD の移行医療の実

態に焦点をあてた JROAD-DPC データベー

スを用いた研究はこれまでにない。本研

究では、JROAD-DPC を用いて、日本循環器

学会の研修（関連）施設の施設情報、患

者情報を用いて、構造指標等（地域、

ACHD 修練施設か否か、病院関連等）、移行

医療関連の過程指標（診療離脱、成人移

行の有無）、成果指標（死亡率、医療費

等）の基礎データを収集し、過程・成果

指標の関連因子を探索的 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 方法としては、JROAD-DPCデータベース

(2012-2016)において、ACHD学会専門医制

度の要件に示される先天性心疾患等で入

院した患者。18歳未満は除外する。Web情

報から、ACHD総合（連携）専門施設、小

児循環器総合（関連）修練施設の情報を

加える。 

母子・学校保健 移行期医療支援 成人期支援

発症と診断
修復術と合併症

自立、就職
診療離脱

晩期合併症
成人病の合併

先天性心疾患の成人への移行期医療の実務と体制の指針を提言
（厚労省提出、2018年3月） 関連８学会横断的委員会

CHDの移行医療に関わるデータベース研究

JROAD-DPC研究 (AMED)

現在の問題点：
移行期医療の
統計データの不足
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主たる解析項目として、地域、都道府

県、国公立・私立等母体、病床数、循環

器専門医数、ACHD専門医数、小循専門医

数、循内・心外・小循の医師数、CHD心カ

テ数・カテ治療数、MRI設備、AMIに対す

るPCI数、心臓手術の有無、CHD手術数、

川崎病既往者のPCI・バイパス術数などの

診療施設関連因子、年齢、性別、NYHA分

類、主病名・契機病名・医療資源最傷病

名などの患者関連要因、入院の主目的、

CHD疾患名、併存疾患、院内転科、持参薬

使用状況、入院前手術・カテデバイス治

療・投薬などの入院関連因子、診療移行

関連の過程指標として、診療離脱例の入

院、緊急入院、診療移行後入院、診療移

行未入院、予後関連指標として、退院時

転帰、入院中・後の手術・カテデバイス

治療・投薬、入院後24時間・全死亡、自

宅退院、転院、退院時ADLスコア、入院医

療費、などを調査する。 

平成３０年度は、調査準備期間であり、

倫理審査を経て令和元年度よりJ-

ROAD/DPCを利用した後ろ向き観察を開始

する予定である。 

 

4. 医療データベースの包括的利用による

先天性心疾患の長期予後調査（担当：犬塚

亮 東京大学医学部小児科） 

日本における治療介入を受けた先天性心疾

患の患者の長期予後を調査することを目的

として、遠隔期死亡の頻度や原因（心不

全、突然死、感染症など）、長期予後に関

わるリスクを明らかにする。 

既に9万件の症例登録が行われている既存

の全国規模データベースと、出生個票・死

亡個票をリンクすることで、先天性心疾患

患者の大規模な長期予後調査を行う。 

 具体的には、National Clinical Databa

se（NCD）に登録されている先天性心疾患

の外科的治療データベース(JCCVSD)および

経カテーテル治療データベース(JPICDB)の

データを、出生個票を介して死亡個票をリ

ンクすることで、JCCVSD・JPICDBに登録さ

れた症例の予後を追跡する。 

 

1) 人口動態統計を用いたリンケージ・キ

ー１の作成 

Probabilistic Linkageに含まれる氏名情

報および母児基礎情報（母体生年月日ある

いは出産時年齢および、児の生年月日時、

性別、在胎週数、胎児数、出生順位、出生

体重）を用いて、Probabilistic Linkage

により、各死亡票に対応する出生票を連結

する。 

J-ROAD: Japanese Registry of All Cardiac And 
Vascular Disease (JCS)�1565�� (	���100%)

2012   2013  2014  2015  2016  2017
AMI                  6.9� 6.9� 6.8� 6.9� 7.2� 7.3�
��� 21� 23� 24� 25� 26�
����� 2.0� 2.2�

CHD ��cath 1.2� 1.2� 1.1� 1.0� 1.1� 1.3�
CHD PCI            3.6� 3.4� 3.2� 3.2� 3.4� 4.0�
CHD Ope 8.7� 9.2� 8.8� 8.8� 8.9� 9.3�

KD-ACS              100      73        122     101     65       95
KD-PCI/CABG    64        83        62        48      42       66

(�

)
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2) データベースの自動連結・統合 

各データベース（厚生労働省人口動態統計

調査出生票、JCCVSD、JPICDBに共通で含ま

れる母児基礎情報（母体生年月日、児の生

年月日、性別、在胎週数、胎児数、出生順

位、出生体重、出生地、病名、手術名、な

ど）を用いて、Probabilistic Linkageを

行い、対応するIDのリンケージ・キーを作

成する。本解析から得られたリンケージ・

キー2、およびA)から得られたリンケー

ジ・キー1を用いて、各データベースをそ

れぞれ連結する。 

 

3) 電子カルテデータの収集 

JCCVSD・JPICDBに登録された各症例の連結

可能匿名化に用いた院内管理コードから、

患者IDを得て、これらの症例の、母体生年

月日、児の生年月日、性別、在胎週数、氏

名、最終受診日、死亡日（死亡症例のみ）

を収集する。 

 

 

5. 患者の自立支援のための教育および情

報提供システムの開発（担当：安河内聰 

長野県立こども病院循環器小児科） 

生涯医療の一貫として､小児医療から成

人医療への移行医療に必要な患者自ら

が自分の疾病に対する理解し、遺残症や

続発症などの医療ケア、就学対応、就職

支援などを自立的に学習整理できる移

行支援アプリや情報管理システムを構

築することを目的とする。 

小児領域における患者自身の疾病理解

を促す自律・自立教育ツールとしての移

行支援アプリの作成を行うために、現在

の患者のニーズと課題について整理した。

自立教育のために必要な項目を抽出し、

患者自らが入力記載できるアプリを作成

して、その有効性については実臨床上ア

ンケート調査を実施し、システムの構築

を行った。 

このために長野県立こども病院で移行医

療が必要な患者の「成人移行台帳」を作

成し、その台帳に基づいて「長野モデ

ル」としての連携医療機関である信州大

学の間で移行医療に関する課題の抽出と

解決策を検討し、全国展開できる普遍共

通の移行医療連携システムを提案した。 

 

1) 移行チェックリストと移行サマリーシ

ステムの開発 

信州大学成人先天性心疾患センター(ACHD)

（循環器内科担当）と長野県立こども病院

循環器センター（循環器小児科担当）間の

長野モデルにおける、成人移行医療対象患

者の移行チェックリストと移行サマリーシ

ステムを開発し､現在の共有電子カルテシ

ステムで移行患者の追跡は基本的に全く問

題なく行った。 

 

2) 先天心疾患患者台帳 
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こども病院の電子カルテに、「先天心疾患

患者台帳」という台帳を作成し、移行対象

患者をすべて電子カルテ上で登録できるよ

うにシステム構築をした。台帳の内容は、

ID, 氏名、性別、生年月日、年齢、就学

先、通級先（普通級、支援級、養護学校な

ど）、就職先、妊娠出産の理解度と説明、

紹介先（施設と紹介先医師名）などの情報

が含まれる。このシステムの有用な点は、

外来診療中に移行対象患者を容易に台帳登

録と管理ができること、紹介先である信州

大学の受診患者リストと照合することによ

りdrop out患者のピックアップが容易にで

きること、さらに移行のタイミングの適正

さの検討が可能になることなど多くの検討

を可能にすることができる点である。 

 

3) 移行医療リーフレット作成 

生涯医療の中での小児医療から成人医療へ

の移行という観点から、移行医療リーフレ

ットを作成し、患者自らが自身の成人期の

QOLに対する意識を持つように促し、QOL向

上のための準備ができるように指導する外

来支援体制を構築した。 

 

 

6. 成人先天性心疾患専門医制度に関する

基準策定に関する研究（担当：落合亮太 

横浜市立大学医学部看護学科） 

日本成人先天性心疾患学会では、2018年

9月に認定専門医制度（以下、専門医制

度）関連諸規則が施行され、2019年4月

には全国で170名の日本成人先天性心疾

患学会認定暫定専門医、40の総合修練施

設、39の連携修練施設が認定された(1)。

今後、2021年4月に専門医制度が開始さ

れ、日本成人先天性心疾患学会認定専門

医（以下、専門医）が誕生する予定であ

る。 

これまで、本邦の成人先天性心疾患診

療に関する調査は、全国の主要な循環器

施設や小児循環器専門医修練施設・修練

施設群を対象としたものに限られてい

た。本研究では、循環器内科、小児科、

心臓血管外科関連の施設群を広く対象と

して成人先天性心疾患診療の実態を明ら

かにすることで、本邦の実情に合わせた

成人先天性心疾患専門医制度に関する基

準作成のための基礎資料を得ることであ

る。 

 具体的方法として、本研究は自記式質

問紙を用いた横断研究デザインである。

対象は成人先天性心疾患に関連する3つ

の専門医養成施設（循環器専門医研修施
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設・研修関連施設、小児循環器専門医修

練施設・修練施設群、心臓血管外科専門

医認定機構 認定修練施設)のいずれかに

該当する1376施設とし、各施設に勤務す

る循環器専門医・小児循環器専門医・心

臓血管外科専門医のうち1名に代表とし

て回答を依頼した。 

回答を得た 552 施設（40.1%）のうち、

成人先天性心疾患を専門的に診療できる

循環器専門医、小児循環器専門医が 1 名

以上いる施設は各 198 施設（35.9%）、124

施設（22.5%）、先天性心疾患を専門とす

る心臓血管外科専門医が 1 名以上いる施

設は 144 施設（26.1%）であった。小児循

環器専門外来は 189 施設（34.2%）が有し

ており、うち 84 施設（44.4%）が同外来

で年間 25 名以上の成人先天性心疾患患

者を診療していた。成人先天性心疾患専

門外来は 69 施設（12.5%）が有しており、

うち年間患者数 100 名以上 200 名未満は

13 施設（18.8%）、200 名以上は 29 施設

（42.0%）であった。同外来の 82.6%は循

環器専門医が担当していた。成人先天性

心疾患入院患者数が年間 50 件以上の施

設は 19（3.4%）、年間手術件数 20 件以上

の施設は 16（2.9%）であった。成人患者

に対するカテーテル検査・治療が年間 25

件以上の施設は 33 施設（6.0%）、経胸壁

エコー検査が年 100 件以上は 85 施設

（15.4%）であった。 

成人先天性心疾患診療が各施設で分散

して行われている現状が改めて明らかと

なった。修練施設基準およびカリキュラ

ムの策定にあたっては、専門医の質確保

と同時に専門医の偏在を助長しないため

の配慮と、地域の病院間連携を促す仕組

みが必要と考えられた。 
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7. 先天性心疾患に関する適切な医療資源

配分に関する研究（担当：聖路加国際病院

循環器内科） 

近年の医療技術、特に画像診断および

手術技術の発展により、先天性心疾患患

者の生命予後は延長し、長期的な問題に

焦点が当たるようになってきている。中

でも、術後遠隔期の問題は、不整脈、心

不全、突然死など多岐にわたる。先天性

心疾患患者においては、これらの術後遠

隔期問題への対処療法だけではなく、適

切な時期・適切な再手術が必要とされる

ことが多い。しかし、それらに対する医

療資源がどのように適切に配分されてい

るのか、またその質はこれまでほとんど

評価されていない。 

厚生労働省による、3 年おきに実施される

患者調査(基幹統計)を用いて解析した。収

集項目は、性別、出生年月日、患者の住

所、入院・外来の種別、 受療の状況、診療

費等支払方法、紹介の状況、傷病コードを

用いた。各都道府県別での受療状況の比較

棒グラフには Excel®に搭載されている 3D マ

ップ機能を用いて表示した。 

1)患者調査」データの詳細 

入院及び外来患者については、10月中旬の3

日間のうち医療施設ごとに定める1日。退院

患者については、9月1日～30日までの1か月

間を調査の対象とした。 

2)都道府県別の人口データと都道府県別の

比較 

各都道府県別のデータで補正するために、総

務省統計局の人口総数データで補正した。受

療比率＝受療患者数 / 人口と定義し、各都

道府県での3年間での受療比率の違いを評価

した。 

平成 26 年においては、全受診 409,415

患者中、645 人が先天性心疾患（約 0.15%）

と考えられた。以下に今回の受療状況の各

都道府県別総数と受療比率を示す。どの都

道府県間においても受療比率において有意

差は認められなかった。 
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レジストリでのデータは以下の図に示すよ

うにこれらの外来患者数を反映しているも

のと考えられた。 

 

 

 

 

 

 

 

 

患者調査からは各都道府県における先天性

心疾患における受療比率の差は認めなかっ

た。過去に類似の検討はなく、患者調査  

データの有効性が示されたと考えられる。

地域の格差はあるが、今後のデータの収集

と質の評価が期待される 

 

8.兵庫県における移行システム構築の工

夫について～患者教室と複数施設による

診療ネットワーク～（担当：城戸佐知子 

兵庫県立こども病院循環器内科） 

独立型小児病院に通院している移行期・成

人期先天性心疾患患者の移行のひとつの

モデルを提示することが目的である。それ

ぞれの地域・施設によって個別の医療状況

があるため、全ての地域・施設で同じモデ

ルを参考にすることはできないが、患者教

育に主眼を置いた「移行」の実践、循環器

内科医の先天性心疾患診療への参画は、全

ての施設が同じように抱える問題であり、

参考となる取り組みを提示したい。 

 

1) 患者教育：患者教室の開催 

 平成 22 年度より開始し、年に 2-3 回の

開催を目標とし、これまで取り上げたテー

マは、「フォンタン循環と妊娠・出産」、「フ

ォンタン循環と運動療法」、「先天性心疾患

患者の妊娠・出産」、「成人先天性心疾患患

者の社会保障・保険・就労」、「マイノート

を作ろう」（患者が外来受診時に自分の診

療記録を書くもの）である。 

 

2) 循環器内科医との協働 

大学病院との人的交流は 2012 年より開始

した。一人の循環器内科医が 3ヶ月間、小

児病院に勤務し、小児循環器医とペアで入

院患者を含む患者の受け持ち、心臓超音波

検査・心臓カテーテル検査などの検査の受

け持ちを通して、先天性心疾患診療の実際

を経験することになった。その後、大学病

院に戻り、2013 年 1 月より成人先天性心疾

患センターを立ち上げた。 

兵庫県西部の中核病院となる県立姫路循

環器病センターでは、2013 年までは小児循

環器医が間借り診療を続けていたが、患者

の救急受診時に対応する医師がいないこ

とから問題となり、2013 年度からは、成人

先天性心疾患診療担当医を定め、月に 2回

の外来を担当し入院診療を行っている。 

2017 年度からは西部の診療に加古川中央

市民病院が加わり、小児循環器医・循環器
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内科医・心臓外科医の同一病院での協働が

可能となったため、患者が通院しやすい病

院を選択できるようになった。 

兵庫県の小児病院における移行につい

ての試みを紹介した。ひとつは患者教育で

あり、患者教室を定期的に開催して、患者

が自分の疾患を自分の言葉で語るきっか

けを作った。もうひとつは循環器内科医と

の協働であり、相互に人的交流を継続して

複数の施設で診療ネットワークを構築し

た。施設や地域の事情が変化すれば、また

柔軟に対応する必要があるが、ひとつの有

用な試みであると考える。 

 

 

9. フォンタン術後患者のフォンウィルブ

ランド因子に関する研究（担当：大内秀雄 

国立循環器病研究センター小児循環器科・

成人先天性心疾患科） 

 

近年、フォンウィルブランド因子（vWF）は、

不整脈や心不全などの循環器疾患疾の患

予後に加えて、肝硬変などの肝臓疾患の予

後予測に有用とされている。今回の研究で

は、フォンタン術後遠隔期のフォンウィル

ブランド因子測定の臨床的意義を明らか

にすることを目的に、国立循環器病研究セ

ンターで経過観察され、定期的な心血行動

態が評価された連続278例（年齢：21±9歳）

の血中フォンウィルブランド因子抗原（vW

F:Ag）を測定し、フォンタン術後患者の病

態と比較した。vWF:Agは心機能低下を反映

するBNPとは独立にフォンタン術後の遠隔

期死亡を予測することができた。 

 

 

10. 先天性心疾患患者の情報提供のため

のリールレット「先天性心疾患情報ポータ

ル：みんなで学ぶ 心を寄せる」の立ち上

げ 

先天性心疾患をはじめとする小児期発症の

心血管疾患の患者や両親へ、様々な情報を

わかりやすく発信する複数のシステムを立

ち上げた。小児期から成人期まで、患者が

生涯にわたって快活で有意義な社会生活を

営むことができるよう、患者、家族、医師、

看護師、医療スタッフ、行政、そして患者団

体の方々が力を合わせ、情報を共有し合い、

医学的だけでなく社会的な面からも患者を
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支援して自立を支援することを目的として

いる。本冊子のようなパンフレットの発行

やホームページの作成だけでなく、患者と

医療従事者が、お互いの情報のやりとりが

できるスマートフォンアプリケーションの

開発なども準備している。 

 

 

 

 

 

 

 

 

https://jachd.wdc-jp.com/（準備中） 
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平成30年度厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

（H30-難治等(難)-一般—010） 

「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる QOL改善のための診

療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」 

 

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 

稲葉 俊郎 東京大学  医学部附属病院 循環器内科 助教 

相馬 桂  東京大学  医学部附属病院 循環器内科 助教 

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 教育推進部・小児循環器部 

 

研究要旨 

【目的】成人先天性心疾患(ACHD: adult congenital heart disease)診療体制確立のため結

成された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: 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】2015 年 5月 8日に東京大学倫理審査における承認後、15歳以上の先天性心疾患患者

を ACHD 患者と規定し、JNCVD-ACHD 参加施設に均一の登録ファイルを配布し、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集計・

解析を行う(資料 1:承認申請書を参照)。 

【結果】2018 年 7月 21 日時点で 25施設(16 大学病院循環器内科、6総合病院循環器内科、2

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 8395 例となった（表 4）。その内、詳細データ回収ができたのは、14施設であり、計 4158

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 2551 例(61.4 %)、単心室修復例(Fontan 循環)は 174 例(4.2 %)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 140 例

(3.4 %)で心房中隔欠損と心室中隔欠損で 81例(PAH 全体の 58.6 %)を占めていた。また、全

PAH のうち 59 例(PAH 全体の 42.1 %)は 2 心室修復後の症例であった(表 5)。Eisenmenger 症

候群は 67例(1.6 %)に見られた。2心室修復例のうち体心室右室は 137 例（3.3 %）で多くが

先天性修正大血管転位と大血管転位心房スイッチ術後であった。 

【結論】JNCVD-ACHD 参加施設は 41 施設と年々増加し、2018 年 7 月時点でレジストリー症例

数 1万症例が期待できる状況になった。2019 年 3月時点ですでに 52施設が JNCVD-ACHD に参

加している。2019 年度のレジストリー症例数は大きく飛躍する可能性がある。また、JNCVD-

ACHD グループによる多施設研究も進行中であり、計画中のものも存在し、今後このレジスト

リー研究を基に JNCVD-ACHD グループ内での多施設研究による ACHD 分野のエビデンス構築が

進むことが期待される。 
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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、

早期診断技術と外科的治療の進歩により、現

代では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
1、最終的には出生率である 1%の人口比、す

なわち約 100 万人相当の規模になることは

想像に難くない。 

2008年 4月東京大学医学部附属病院におい

て、ACHD 専門外来を日本で初めて循環器内

科専門医が開設した。それはすなわち、日本

においては、未だ小児科から成人診療科への

ACHD 患者の診療引継ぎ（移行医療）は全くと

言っていいほど進んでいないということを

暗に示唆する。その時点での循環器内科医師

の ACHD 診療に対する意識は低く 2、2011 年

に東京大学からの呼びかけにより結成され

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）の

活動が次第に実を結び、2018 年では全国 40

施設を超える施設で循環器内科医師が積極

的に ACHD 患者を受け入れるようになった 3。

また、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

ていくことが重要であり、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 JNCVD-ACHD グルー

プの課題とし、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: Japanese Network of Cardiovascular 

Departments for ACHD）に所属した 33施設 

と新たに加入した施設。 

 

２．調査項目 

先天性心疾患病名・病態ならびに外科的治療

状況(表 1 )を、2013 年 9月に作成した所定

のファイルメーカー(ver.11)ファイルに登

録する(図 1)。その記入用ファイルを、2013

年 10 月から順次各施設に配布し、各施設で

図１の手順に従ってレジストリーファイル

の作成をお願いした。2015 年 7 月に個人情

報を除いた詳細な患者データ(Excel ファイ

ル詳細データ)集計に関しての倫理申請が東

京大学で承認を受け、以降、随時各施設での

倫理申請を推奨したところ、14 施設での承

認が得られるに至った。2018 年 7月 21 日年

次集会までに、各施設から症例数のみの PDF

ファイル情報(表 2 参照)と個人情報を除い

た Excel ファイル詳細データ(表 3 参照)を

回収した。PDF 症例数のみのデータ回収には

倫理申請は不要であるため 25 施設から収集

ができたが、Excel ファイル詳細データに関

しては、個人情報を除いているとはいえ、各

患者のデータを含むため各施設において本

研究の倫理審査を通過させたのちに回収す

るとした。このため、倫理審査の承認を受け

た 14 施設からのみデータを受けるに至って

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、各施

設における各疾患の症例数のみ(PDF ファイ

ル情報)の報告には何ら個別の患者情報を有

するものは含まれてなく、倫理委員会もしく

は治験審査委員会で審査する必要はないと

考えられる。Excel 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インターネットを介し

て入手するため、倫理審査通過後に収集する

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
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ている(資料 1:承認申請書を参照)。 

 

C. 研究結果 

１. 解答施設数 

症例数のみに関しては、JNCVD-ACHD 所属全

41施設(30 大学病院循環器内科、7総合病院

循環器内科、3 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)中、25 施設

(16 大学病院循環器内科、6 総合病院循環器

内科、2 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。Excel ファイル詳細データに関しては、

14施設（9大学病院循環器内科、3総合病院

循環器内科、2 循環器専門施設循環器内科）

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 41 施設のうち 25 施設にお

いて管理されている各疾患別 ACHD 患者数に

関する結果を表 4 に示す。総数は 8395 症例

であった。症例別では、心房中隔欠損が 1840

例(ASD, 21.9 %)と最も多く、続いて心室中

隔欠損(VSD, 1539 例、18.3 %)、ファロー4

徴症(TOF, 1146 例、 13.6 %)の順であった。

複雑心奇形では、TOF に続き単心室(UVH/SV)

が 574 例(6.8 %)と 4番目に多かった。 

次に症例数を提出した25施設のうちExcel

ファイル詳細データを回収できた施設は 14

施設であり、4158 症例のデータが回収され

た(表 5)。これは先の 8395 例全体の 49.5 %

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 16.7 %、UVN/SV 4.5 %

と全体の割合からすると少なく、VSD 24.0 %、

TOF 16.2 %が多少多かったが、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。 

詳細データが出された 4158 例に関して、外

科的治療についての解析では、2心室修復を

行った症例が 2551 例(61.4％)であった(表

5)。 

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、

すなわちACHD-PAH全症例数は140例(3.4 %)

であった(表 5)。内訳は、シャント修復例 59

例、シャント未修復例が 81 例(Eisenmenger 

67 例を含む)という結果であった。 

2 心室修復術が施行されていない症例 1606

例(38.6%)のうち、単心室修復(Fontan 循環)

症例は 174 例(全体の 4.2 %、2心室修復術未

施行の 10.8 %)であった。UVH/SV の 79.3%に

当たる 149 例は単心室修復術後(Fontan 循

環)であり、単心室修復術後症例の大半

(85.6 %)を占めていた (表 5, 6)。 

2 心室修復術後症例における体心室右室の

割合は 137 例(全体の 3.3 %、2心室修復術後

症例の 5.4%に当たる)であり、その内訳は完

全大血管転位(TGA)48例と先天性修正大血管

転位(ccTGA)89 例であった(表 6)。 

 

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。これは

すなわち ACHD 患者の成人診療科への移行状

況に関しての意味合いも兼ねていることに

なり非常に意味深い統計となる。 

2018 年 7 月末時点で 25 施設から総数約

8400 例の対象疾患がレジストリーされてい

る。High volume 施設からの協力が不十分で

あることも考慮すると、41 施設すべてから

レジストリー提出がされると、単純に 1-2 万

例以上の登録は十分見込まれる。2007 年時

点で ACHD 患者は約 40万人 1と推定されてい

ることから、1年当たり 1万人が成人化すと

すれば 2018 年では約 50 万人の ACHD 患者が

いると推定される。現在の登録患者数は日本

に生存していると考えられる ACHD 全患者の

約 1.7 %に相当する。本来、通院が必要な患

者数が ACHD 総数の半数と仮定すると通院が

必要な患者数の約 3.5 %に当たる患者データ

と考えられる。すなわち、全体像を推定する

に関しては充分に近いサンプルを得ている

とも考えられる。 

 

・ ACHD 通院患者の特徴 
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本レジストリー(表 4)により、最も多く通院

している疾患は、ASD (21.9%)であり順に、

VSD (18.3%)、TOF (13.6%)であった。出生頻

度からも十分予想される頻度ではないかと

思われる。ここで、4番目に位置する UVH/SV

患者(6.8 %)は他の疾患と全く違う様相を呈

している。すなわち、ほぼすべての患者が未

修復(表 5)であり、そのほとんど(79.3%)が

Fontan循環患者であるということである(表

6)。UVH/SV 患者の成人例はほぼ Fontan 循環

患者であり、残りは他の姑息術後のチアノー

ゼ患者と考えて良いという推察が成り立つ。

また、表 6に示されているように、2心室循

環症例で体心室が解剖学的右室症例はccTGA

と TGA-atrial switch operation で占めら

れていることも伺える。本レジストリーのデ

ータを簡単に紐解くだけで実臨床における

有益な情報を得ることができる。疾患名だけ

で危惧される病態の候補が即座にイメージ

できるようになると思われる。 

 

・ ACHD 修復術に関して 

Fontan術のような単心室術後は姑息術に属

するため未修復群に分類し、元々もしくは修

復術によりほぼ正常な 2 心室循環を有する

症例を(2心室)修復術後と仮定し作成した表

5に関して考察した。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った症例

が占めると考えられる。ASD や VSD といった

単純奇形においてさえも未修復例はそれぞ

れ 42.4 %と 48.9 %と半分弱にとどまり、す

なわち単純奇形の修復後患者でも成人期に

何らかの問題を抱えて通院しているのが珍

しくないことが分かる。ACHD 全体で見ても

未修復例は修復例よりむしろ少なく 38.6 %

であり、2心室修復術を根治としてはならな

いということを裏付ける結果と言える。 

 

・ 成人期重篤な合併症 

1) PAH (pulmonary arterial 

hypertension) 

通院原因の一つとしても最も重篤な病態で

あるのが肺動脈性肺高血圧(PAH)である。

ACHD全体では3.4%にPAHを認め、修復後ACHD

では 2.3 %、未修復 ACHD では 5.0 %に PAH を

生じていた。やはり、未修復症例においてPAH

発症頻度が 2倍以上高かった。 

 

1)-1. 修復後 ACHD-PAH 

修復後 ACHD に関して考察すると、PAH が残

存・発症している症例が ASD で最も多く、発

生頻度も 5.2 %と全体の中でも PA-VSD に次

いで高かった。次に多いのが VSD で PAH 発生

頻度は全体の頻度とほぼ等しい 2.2 %であっ

た。ASD-PAH と VSD-PAH で全体の約半数を占

めていた。この PAH 発症原因は不明であるが、

修復時期が遅かったのか、修復適応に問題が

あったのか、今後その理由を突き止める必要

がある。また、2005 年エンドセリン受容体拮

抗薬ボセンタンの経口製剤が保険適応にな

ってから、PAH 治療は大きな飛躍を遂げてい

る。こういったシャント閉鎖後の PAH 症例に

関する薬剤治療状況の調査も必要である。 

 

1)-2 未修復 ACHD-PAH   

ACHD 全体の 5.0 %を占める未修復 ACHD-PAH

のうち Eisenmenger 症候群は約 1/3 に認め

られ、ACHD 全体の 1.6 %を占めていた。未修

復 ASD-PAH では Eisenmeger 症候群の占める

割合がやはり 1/3 強であるのに対し、未修復

VSD-PAHでは約 3/4が Eisenmenger症候群で

あった。また、未修復 AVSD/ECD-PAH では全

例が Eisenmenger 症候群であった(表 5)。症

例の詳細は明らかでないものの、三尖弁後の

シャント性 PAH は進行が速く、そして三尖弁

前であったとしても AVSD/ECD のようなシャ

ント口が大きくシャント量が多いものがPAH

の進行が速く Eisenmenger に移行しやすい

のではないかと考えられる。こういった未修

復シャントを有する PAH の治療に関しては、

本邦では Treat and Repair4, 5が行われるよ

うになり、特に ASD-PAH では良好な成績を収

めている。また、JNCVD-ACHD グループにおい

て現在 ACHD-PAH 治療に関する多施設での調

査が計画されている。調査の結果により治療

指針が大きく変化する可能性があり、期待さ
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れるところである。 

 

2) 心不全 

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 2551 例

中 137 例(3.3 %)であった。この 137 例の内

訳は、TGA 48 例、ccTGA 89 例であった。早

かれ遅かれ体心室としての右室は心不全を

生じることが多い。三尖弁閉鎖不全合併は重

要な心不全悪化因子であり、早期の外科的治

療も必要になる。しかしながら、体心室右室

不全症例の治療方針には課題が多い。β遮断

薬やACE阻害薬/ARB(アンジオテンシンII受

容体拮抗薬)といった心不全標準治療薬の有

効性は確立していないどころか、β遮断薬に

ついては使用すべきではないという意見も

ある。こういった症例の治療法に関する調査

は早急に必要であるが、本レジストリーです

でに 137 例が follow できることが分かって

いる。今回、Excel ファイル詳細データを提

出していただけなかった施設の症例を加味

すれば 300 例程度の症例はすでに調査対象

になることが期待される。今後のJNCVD-ACHD

グループの調査活動に期待がかかる。 

 

3) 単心室循環 (Fontan 循環) 

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

が、あくまで姑息術としての範疇を出るもの

ではない。従って、成人期に多くの合併症を

呈する可能性がある。近年、術後長期的に肝

臓の障害、蛋白漏出性腸炎、鋳型肺炎、心不

全（特に単心室右室）、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。

全 ACHD 通院患者の約 4%が単心室修復後

(Fontan 循環)症例であり(表 5)、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。本レジストリー研究からJNCVD-

ACHD グループによる多施設研究における対

象症例数はそれなりに期待できることが判

明しているので、今後 JNCVD-ACHD グループ

において多施設研究を立ち上げ、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。 

 

１． 今後の展望 

現在 JNCVD-ACHD41 施設中 25 施設がレジス

トリーファイルの構築を行っていることが

判明し、8395 例の提出が得られた(表 4)。

Excel ファイル詳細データも実際は 8395 例

登録されていることは分かっているが、実際

に提出された症例は 14 施設 4158 例であっ

た(表 2)。参加施設での倫理申請が進んでい

ないということが推察されるが、現在東京大

学において中央一括倫理審査を行っている。

この審査が通れば、各施設での倫理審査はほ

ぼ自動的に通過できると考えられ、全施設か

らのレジストリーファイル回収も見込まれ

る。 

一方、2019 年 4 月から ACHD 専門医制度が

スタートした。総合修練施設参加の条件とし

て、本レジストリー研究への参加が条件とな

ったこともあり、現在、JNCVD-ACHD 参加施設

は 52 施設に増加しいている。症例数の大幅

な増加が期待できる。 

また、種々の課題についての多施設研究が

計画されている。現在、ACHD 患者における抗

凝固薬剤ワーファリンや DOAC(direct oral 

anticoagulant)使用に関する調査が進んで

いる。今後、ASD-PAH 治療に関する調査も計

画されており、JNCVD-ACHD グループによる

多施設調査は大きく発展する可能性がある。 

 

２． 問題点など  

以前から、一施設当たり ACHD 症例 3000-

5000症例を超える症例を有する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。今回、ACHD 専門医制度

において、レジストリー参加が条件化したこ

ともあり、徐々にではあるものの、high-

volume 施設でのレジストリーファイル構築
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が進んでいくものと期待したい。仮に、high-

volume 施設からのレジストリー協力はなか

ったとしても、他の施設からの協力が得られ

れば、レジストリー数は充分 2万件は超える

と考えられる。また、多施設研究には high 

volume 施設からも協力が得られると思われ

るので、JNCVD-ACHD におけるレジストリー

およびこれからの多施設研究は十分に有益

な情報を提供し続けられると思われる。 

 

E. 結論 

全国主要循環器内科の ACHD 診療参入は、確

実に進行し、2019 年の専門医修練施設の構

築に大きく貢献した。本レジストリーの構築

は、8000 例を超えるところまで進み、今後、

飛躍的な発展が期待できる。JNCVD-ACHD グ

ループによる多施設共同研究の立ち上げは、

ACHD 分野のエビデンス構築に大きく貢献す

ると期待がかかる。 
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F. 健康危険情報 

該当せず。 

 

G. 研究発表 

 

１．論文発表 

なし 

２．学会発表 

 今後予定する 

 

H. 知的財産権の出願・登録状況 

なし
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「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたるQOL改善のための

診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」 分担研究報告書 

 

J-ROAD/DPCを用いた成人先天性心疾患の日本における診療実態解明： 

成人先天性心疾患専門医制度の運用の最適化に向けて 

 

研究分担者 三谷 義英 三重大学医学部附属病院周産母子センター 

 

研究要旨： 

小児医療の進歩により、成人期先天性心疾患（ACHD）の患者数は年々増加し、我が国では、小児患者

数を超え既に50万人以上に達し、年間約1万人の割合で増加している。2018年に厚生労働省から都

道府県での移行期医療支援体制の整備計画、ACHD関連８学会の移行医療の厚労省提言が公表され、

2019年に日本成人先天性心疾患学会の専門医制度が開始される。しかし、ACHDの移行医療に関わる

日本の全体の診療実態の疫学データは乏しい。一方、JROADは、日本全国の循環器研修（関連）施設

の施設毎の診療提供体制と診療規模の悉皆データを提供し、DPC研究は、個々の症例の医療経済的デ

ータを提供する。しかし、ACHDの移行医療の実態に焦点をあてたJROAD-DPCデータベースを用いた

研究はこれまでにない。本研究では、JROAD-DPCを用いて、日本循環器学会の研修（関連）施設の施

設情報、患者情報を用いて、構造指標等（地域、ACHD修練施設か否か、病院関連等）、移行医療関連

の過程指標（診療離脱、成人移行の有無）、成果指標（死亡率、医療費等）の基礎データを収集し、

過程・成果指標の関連因子を探索的に検討する。 

 

Ａ．研究目的 

先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血

管難治性疾患の生涯にわたるQOL改善を目的

として、日本循環器学会が管理運営する循環

器疾患実態調査（JROAD-DPC）を用いて、日本

循環器学会の研修（関連）施設の施設情報、患

者情報を用いて、構造指標等（地域、ACHD修練

施設か否か、病院関連等）、移行医療関連の過

程指標（診療離脱、成人移行の有無）、成果指

標（死亡率、医療費等）の基礎データを収集

し、過程・成果指標の関連因子を探索的に検討

する。 

 

Ｂ．研究方法 

JROAD-DPCデータベース(2012-2016)において、

ACHD学会専門医制度の要件に示される先天性心

疾患等で入院した患者。18歳未満は除外する。

Web情報から、ACHD総合（連携）専門施設、小

児循環器総合（関連）修練施設の情報を加え

る。 

 

１. 対象： 

JROAD-DPCデータベース(2012-2016)におい

て、ACHD学会専門医制度の要件に示される先

天性心疾患等で入院したの患者。18歳未満は

除外する。Web情報から、ACHD総合（連携）専
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門施設、小児循環器総合（関連）修練施設の情

報を加える。 

 

２. 統計モデル 

a. 成果指標の関連因子： 

成果指標を従属変数、過程指標、施設・患

者・入院関連因子などを独立変数とした解

析を行い、さらに過程指標により層別化解

析を行う。 

b. 過程指標の関連因子： 

過程指標を従属変数、施設・患者・入院関

連因子などを独立変数とした解析を行う。 

３. 主たる解析項目 

a. 構造指標等： 

診療施設関連因子（地域、都道府県、国公

立・私立等母体、病床数、循環器専門医

数、ACHD専門医数、小循専門医数、循内・

心外・小循の医師数、CHD心カテ数・カテ治

療数、MRI設備、AMIに対するPCI数、心臓手

術の有無、CHD手術数、川崎病既往者の

PCI・バイパス術数） 

患者関連要因（年齢、性別、NYHA分類、主

病名・契機病名・医療資源最傷病名） 

入院関連因子（入院の主目的、CHD疾患名、

併存疾患、Charlson併存疾患指数、院内転

科、持参薬使用状況、入院前手術・カテデ

バイス治療・投薬） 

b. 診療移行関連の過程指標： 

診療離脱例の入院（自院、他院からの紹介

の無い入院）・緊急入院（かつ救急入

院）、診療移行後入院（内科入院）、診療

移行未入院（小児科入院）。 

c. 予後関連指標： 

退院時転帰、入院中・後の手術・カテデバ

イス治療・投薬、入院後24時間・全死亡、

自宅退院、転院、退院時ADLスコア、入院医

療費） 

 

（倫理面への配慮） 

データベースは、所定の情報管理された国立循

環器病研究センター内で、匿名化情報を扱う。国

立循環器病研究センター、三重大学医学部で倫

理委員会の承認を得て行う。 

 

Ｃ．研究結果 

現在、倫理申請準備中。 

 

Ｄ．考察 

本研究で以下の結果が予想される。入院患者の

診療離脱後入院、診療離脱後救急入院、移行未

入院は、地域差、ACHD修練施設か否か、非総合

病院、性別、疾患重症度が関連し、それらは入

院中の侵襲的治療、転院率、入院費上昇に関連

する。また、入院患者の予後因子は、診療移行

に関連する過程因子が関連する。 

 

Ｅ．結論 

以上の予想から、予後、診療離脱との関係で、地

域に応じたACHD修練施設の配備と充実、患者側、

診療施設のリスク要因を解明し、移行医療の提言

の改定、ACHD専門医制度の改善、移行医療支援セ

ンターの設置によるACHDの移行医療の最適化に

繋げる。さらに、本データは、本邦でのACHD診療

体制を政策科学的に考える上での基礎データと

なり、今後の仮説検証的な研究に繋がる。 

 

Ｆ．健康危険情報 

 該当なし 

 

Ｇ．研究発表 
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 1.  論文発表 

  該当なし 

 2.  学会発表 

  該当なし 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

1. 特許取得 

  該当なし 

 2. 実用新案登録 

  該当なし 

 3.その他 

  該当なし 
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平成30年度厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業 

先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる 

QOL 改善のための診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究 

 

 分担研究報告書 

医療データベースの包括的利用による先天性心疾患の長期予後調査 

研究分担者 犬塚 亮（東京大学小児科 講師） 

 

研究要旨 本研究では、既に 9 万件の症例登録が行われている既存の全国規模デー

タベースと、出生個票・死亡個票をリンクすることで、先天性心疾患患者の大規模

な長期予後調査を行う。 

 

Ａ．研究目的 

日本における治療介入を受けた先

天性心疾患の患者の長期予後を調

査することで、遠隔期死亡の頻度

や原因（心不全、突然死、感染症な

ど）、長期予後に関わるリスクを明

らかにすること。 

 

Ｂ．研究方法 

本研究は、National Clinical Database

（NCD）に登録されている先天性心疾患の

外科的治療データベース(JCCVSD)および経

カテーテル治療データベース(JPICDB)のデ

ータを、出生個票を介して死亡個票をリン

クすることで、JCCVSD・JPICDBに登録され

た症例の予後を追跡する。 

（倫理面への配慮） 

連結のため一部の個人識別情報を扱うため、

以下の手順で研究を進めていく。 

①成育医療研究センターで倫理審査を行っ

た上でPilot studyを行い、データベース同

士の自動連結手法の妥当性を検証する。 

②代表施設（成育医療研究センターまたは

東京大学）で全国調査についての倫理審査

を行う。 

③NCD の全体会議で NCD 登録データの成育

医療研究センターへの移管についての承認

を得る。 

本年度は①のPilot studyについて成育医

療研究センターで倫理申請を行い、承 

認を得た（承認番号2091）。成育医療研究セ

ンターにおけるPilot Study（左記①）の計

画について以下に記す。 

 

研究期間：倫理審査委員会承認後から2020

年3月31日迄 

具体的な手順・方法： 

使用するデータベース 
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本研究に使用する資料は、厚生労働省、日本

心臓血管外科学会、日本小児循環器学会、一

般社団法人National Clinical Databaseが

それぞれ所有する 

既存情報である。それに加え、今回は、デー

タベース自動連結の妥当性を検証 

するため、国立成育医療研究センターの電

子カルテデータを収集する。 

1) 下記の連結可能匿名化された臨床デー

タベース国立成育医療研究センターの循環

器科および心臓血管外科で加療しJCCVSD・J

PICDBに登録された症例データ（National C

linical Databaseより施設責任者がダウン

ロード） 

2) 下記の匿名化されていない公的統計情

報 厚生労働省人口動態統計調査出生 

個票・死亡個票（厚生労働省よりCD-ROMに

て提供） 

3) 下記の連結不可能匿名化された大規模

二次的医療データベース 

 

A) 人口動態統計を用いたリンケ

ージ・キーの作成 

Probabilistic Linkageに含まれる氏名情

報および母児基礎情報（母体生年月日ある

いは出産時年齢および、児の生年月日時、

性別、在胎週数、胎児数、出生順位、出生

体重）を用いて、Probabilistic Linkage

により、各死亡票に対応する出生票を連結

する。なお、Probabilistic Linkageは、

統合する２つのデータベースに共通して存

在する複数の変数のそれぞれの類似度を算

出し、算出された値を最終的に統合し、確

率的に最も一致率の高いペアをマッチさせ

る手法である。マッチングは確率的なもの

で、個人を特定しているわけではない。本

解析の結果からは、各死亡票IDに対応する

出生票IDの組み合わせ（リンケージ・キ

ー）のみを算出し、これをＢ）データベー

スの統合に用いる。リンケージ・キーが作

成されたのち、氏名情報と対応するIDの対

応票は外付けハードディスクに格納され、

成育医療研究センター社会医学研究部の施

錠可能な部屋の鍵がかかった棚に格納され

る。研究対象者からオプトアウトの申請が

あった時に、当該対象者を研究情報から削

除するためにのみ使用される。本研究は、

成育医療研究センター社会医学研究部の施

錠可能な部屋に設置されたサーバーに該当

調査票情報を格納しその内部でのみ演算処

理を行う。このサーバーで得られた演算結

果については、同じ個室に設置されサーバ

ーと有線で接続されたコンピュータースク

リーンを通じてのみ行う。 

 

B) データベースの自動連結・統合 

各データベース（厚生労働省人口動態統計

調査出生票、JCCVSD、JPICDBに共通で含まれ

る母児基礎情報（母体生年月日、児の生年月

日、性別、在胎週数、胎児数、出生順位、出

生体重、出生地、病名、手術名、など）を用

いて、Probabilistic Linkageを行い、対応
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するIDのリンケージ・キーを作成する。本解

析から得られたリンケージ・キー2、および

A)から得られたリンケージ・キー1を用いて、

各データベースをそれぞれ連結する。 

 

C) 電子カルテデータの収集 

JCCVSD・JPICDBに登録された各症例の連結

可能匿名化に用いた院内管理コードから、

国立成育医療研究センターにおける患者ID

を得て、これらの症例の、母体生年月日、児

の生年月日、性別、在胎週数、氏名、最終受

診日、死亡日（ 

死亡症例のみ）を収集する。これは、国立成

育医療研究センターの長期診療データベー

ス利用規定に基づいてデータを入手し、管

理する。データの集計には、表計算ソフト

（エクセル）を用い、ファイルにはパスワー

ドロックをかけ、国立成育医療研究センタ

ー病院からは持ち出さない。 

 

D) 解析方法 

B)により作成された連結データベースの解

析により、JCCVSD, JPICDBに登録された症

例の生命予後を得る。またC)の国立成育医

療研究センターの電子カルテデータから割

り出した生命予後との一致率を比較する。

さらに、B), C)のデータベースの各項目を

個々の症例ごとに比較し、それぞれの項目

の一致率を算出して、データベースの自動

連結手法の妥当性を検討する。今回はパイ

ロットスタディであるので、症例数が十分

に大きくないものの、特に症例数の多い先

天性心疾患については、遠隔期死亡の頻度

や原因（心不全、突然死、感染症など）を調

べ、長期予後に関わるリスク因子を明らか

にする。本解析には、リンケージを行う際に

用いた、個人を特定しうると考えられる氏

名情報などの情報が削除された、統合後の

データセットを用いて、本研究の責任者お

よび共同研究者のみがアクセス権限が与え

られているパソコンにおいて、統計学的解

析が遂行される。研究報告用に作成された

集計テーブルのみ、サーバーからコピーし、

外部に持ち出され、個票情報は持ち出され

ない。 

 

対象者：2014年1月1日～2018年12月31日の

期間に出生し、かつ、同期間に国立成育医療

研究センターで加療し、JCCVSDおよびJPICD

Bに登録された先天性心疾患の患者。 

被験者数の設定：約300例 

 

Ｃ．研究結果 

現在、JCCVSD、JPICDBのデータ利用を申請中

である。 

 

Ｄ．考察 

 

Ｅ．結論 

 

Ｆ．健康危険情報 

（分担研究報告書には記入せずに、
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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 

なし 

 

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
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平成 30 年度厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業 

（難治性疾患政策研究事業）（H30-難治等(難)-一般—010） 

 （分担）研究報告書 

先天性心疾患に関する適切な医療資源配分に関する研究 

 

研究分担者 水野 篤 聖路加国際病院 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

A. 研究目的 

近年の医療技術、特に画像診断および手

術技術の発展により、先天性心疾患患者の

生命予後は延長し、長期的な問題に焦点が

当たるようになってきている。中でも、術

後遠隔期の問題は、不整脈、心不全、突然

死など多岐にわたる。先天性心疾患患者に

おいては、これらの術後遠隔期問題への対

処療法だけではなく、適切な時期・適切な

再手術が必要とされることが多い。しか

し、それらに対する医療資源がどのように

適切に配分されているのか、またその質は

これまでほとんど評価されていない。 

我々の課題は、臨床現場における望まし

い医療・介護提供体制の在り方を検討す

る。今年度は、臨床現場の望ましい診療の

評価のため疾患として、先天性心疾患をま

ず探索的に解析した。先天性心疾患はその

複雑性から、専門性を高度に要請するとい

うことと、2019 年 4月より学会主導の専

研究要旨 

 近年の医療技術、特に画像診断および⼿術技術の発展により、先天性⼼疾患患者の⽣
命予後は延⻑し、⻑期的な問題に焦点が当たるようになってきている。中でも、術後遠
隔期の問題は、不整脈、⼼不全、突然死など多岐にわたる。先天性⼼疾患患者において
は、これらの術後遠隔期問題への対処療法だけではなく、適切な時期・適切な再⼿術が
必要とされることが多い。しかし、それらに対する医療資源がどのように適切に配分さ
れているのか、またその質はこれまでほとんど評価されていない。 
 我々は、⽇本全国の⼤規模データベースの解析および、成⼈先天性⼼疾患学会におけ
る調査結果から、現在の⽇本における成⼈先天性⼼疾患患者の地域格差を検討した。都
市部の集中もあり、今後の成⼈先天性⼼疾患専⾨医制度の在り⽅、施設認定によりこれ
らがより効率的に治療されるような形に反映させることができると考えた。 
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門医を確立する前に実際の学会での協力施

設の分布などが分かりやすいという観点で

選択した。また、近年循環器疾患における

緩和ケアという社会・生活モデルの中心と

なる疾患の一つとしても考慮できるため、

社会的意義が高いと考えた。疾患分類も比

較的明瞭なため、厚労省受療調査データベ

ースを用いて、実情を解析する実現可能性

も高いと考えた。 

これまでに、外来での評価はほとんど実

践されておらず、厚生労働省調査票データ

は入院患者に限らない解析を実践できると

考えた。（本内容は厚生労働科学研究費補

助金（政策科学総合研究事業(統計情報総

合研究事業)）我が国における望ましい医

療・介護提供体制の在り方に関する保健医

療データベースのリンケージを活用した課

題の提示と実証研究（研究代表者：高久玲

音）との共同研究内容を含む） 

 

B. 研究方法 

厚生労働省による、3年おきに実施され

る患者調査(基幹統計)を用いて解析した。

収集項目は、性別、出生年月日、患者の住

所、入院・外来の種別、 受療の状況、診

療費等支払方法、紹介の状況、傷病コード

を用いた。 

各都道府県別での受療状況の比較棒グラ

フには Excel®に搭載されている 3D マップ

機能を用いて表示した。(村山昇 2017) 

 また、我々は、成人先天性レジストリデ

ータの基本統計量の解析を行い、JASCHD

会員が経過観察している各施設での ACHD

登録患者数の調査を行った。施設住所と患

者数の関係を同様に図で示し、調査票デー

タと視覚的に比較できるようにする。 

 

「患者調査」データの詳細 

入院及び外来患者については、10 月中

旬の 3日間のうち医療施設ごとに定める 1

日。退院患者については、9月 1日～30 日

までの 1か月間。(国への提出期限 1月上

旬) 

調査票は 9月 1日までに管轄保健所から

医療施設に配布（郵送等による）し、11

月中旬以降の保健所の指定する日までに管

轄保健所へ提出されている。 

今回の研究において、平成 14, 平成 17, 

平成 20, 平成 23, 平成 26 年のデータを用

いた。 

診断名の定義としては、ICD-10 コード

において、”Q2**”コードを含むものを先

天性心疾患と定義した。 

 

都道府県別の人口データと都道府県別の比

較 

 今回各都道府県別のデータで補正するた

めに、総務省統計局の人口総数データで補

正した。こちらは平成 20, 平成 23, 平成

26 年データのみ補正可能であったので、

こちらを用いた。受療比率＝受療患者数 / 

人口と定義し、各都道府県での 3年間での
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受療比率の違いを Tukey 検定で評価した。 

 

 

C. 研究成果 

平成 26 年においては、全受診 409,415

患者中、645人が先天性心疾患（約

0.15%）と考えられた。表１に今回の受療

状況の各都道府県別総数と受療比率を示

す。どの都道府県間においても受療比率に

おいて有意差は認められなかった。 

実際の受療総数は、図１に示されるよう

に、東京都での受診が最も多く、大阪がこ

れに続く状況である。 

また、レジストリでのデータは図 2に示

すようにこれらの外来患者数を反映してい

るものと考えられた。 

 

D. 考察 

 今回、我々は厚生労働省にて実施されて

いる「患者調査」データを用いて実際の成

人先天性心疾患患者における外来通院状況

を検討した。我々が認識する範囲では本邦

で患者調査を用いて成人先天性心疾患患者

の受療調査を実施するのは初めてである。 

 本研究では、東京・大阪にかなり多くの

人口が集中しているものの、人口調整後の

受療比率では大きな差は認めていない。 

 また、今回の解析結果から、日本におい

て予測される 50 万人の ACHD患者総数の内

の 10%しか JASCHD 会員の所属施設に受診

していなかった。これ以外の約 40 万人の

患者は、診療逸脱もしくは、ACHD 専門で

はない施設で経過観察している可能性が高

いと推測できる。我々は現在、成人先天性

心疾患における病院毎の医療の質評価も実

践し、最低循環器学会認定施設および小児

循環器学会の認定施設の両方を得ている施

設では予後がよいことを認めている。今回

の解析では施設の詳細までは踏み込んでい

ないがこれらの症例数と施設の関係もより

考察するに値すると考える。 

 本研究の研究限界として、診断病名の

限界、特に器質的心疾患の病名は主病名

でない可能性もある。しかし、今回の研究

は高久班での連結研究の要素にもさらに

Voluntary レジストリーでの外的妥当性評

価に発展することも可能かと考える。実際

に症例数は反映しているため、それらの解

析、質評価および調査票などの適切な使用

方法の開発はより今後のシステマチックな

政策立案に効果があると考えた。 

さらに今後開始される成人先天性心疾患

学会専門医制度に向けたより包括的な評価

システムを構築するのに有効であると考え

る。 

 

E. 結論 

 患者調査からは各都道府県における先天

性心疾患における受療比率の差は認めなか

った。過去に類似の検討はなく、患者調査  

データの有効性が示されたと考えられる。

地域の格差はあるが、今後のデータの収集
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と質の評価が期待される。 

 

F. 健康危険情報 

特に記載すべき点はありません。 

 

G. 研究発表 

1. 論文発表 

なし 

2. 学会発表 

なし 

H. 知的財産権の出願・登録状況 

なし 

 

I. 参考文献リスト 

1. 村山昇 (2017). Numerical Optimizer 

Excel アドインのご紹介. 日本計算機

統計学会大会論文集 日本計算機統計

学会第 31 位回大会実行委員会, 日本

計算機統計学会.  

2. 村山昇 (2017). Numerical Optimizer 

Excel アドインのご紹介. 日本計算機

統計学会大会論文集 日本計算機統計

学会第 31 位回大会実行委員会, 日本

計算機統計学会.   
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先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる 

QOL 改善のための診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究 

 

患者の自立支援のための教育および情報提供システムの開発 

 

研究分担者氏名：安河内聰 

長野県立こども病院 循環器センター長 

 

研究主旨： 

先天性心疾患をはじめとする小児期発症の心血管難治性疾患については小児医療から成人

医療までを連続的につなぐ生涯医療という観点が必要不可欠である。 この観点から、小児

から成人をつなぐ移行医療について、医療社会的ケアを含めた診療体系の構築と患者の視

点からの自立・自律教育が必須と考える。 本研究では、患者の自立のための教育システム

と教育のためのアプリなどを含めたツールの開発、また情報提供のためのインターネット

などを使用したコンテンツの作成、さらに 2017年 11 月の厚労省通達した「移行センター」

のあるべき姿を含めた医療福祉社会的な基盤構築と成人診療における診療マップ作成など

について検討する。 

 

Ａ．研究目的 

 生涯医療の一貫として､小児医療から

成人医療への移行医療に必要な患者自

らが自分の疾病に対する理解し、遺残症

や続発症などの医療ケア、就学対応、就

職支援などを自立的に学習整理できる

移行支援アプリや情報管理システムを

構築する。 

 

Ｂ．研究方法 

小児領域における患者自身の疾病理解を

促す自律・自立教育ツールとしての移行

支援アプリの作成を行うために、現在の

患者のニーズと課題について整理する。

自立教育のために必要な項目を抽出し、

患者自らが入力記載できるアプリを作成

して、その有効性については実臨床上ア

ンケート調査を実施し、システムの構築

を行う。 

このために長野県立こども病院で移行

医療が必要な患者の「成人移行台帳」を

作成し、その台帳に基づいて「長野モデ

ル」としての連携医療機関である信州大

学の間で移行医療に関する課題の抽出

と解決策を検討し、全国展開できるよう

な普遍共通の移行医療連携システムを
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提案する。 

 

同様に移行に必要な医療ケア、社会福祉

ケア、就労支援のための課題とニーズに

ついて調査し、移行支援アプリとリーフ

レットなどの情報提供方法につい検討

する。 

成人医療施設の診療マップを作成し、患

者が自ら検索し受診できるような医療

情報ネットワークを構築し、その有効性

について調査検討する。 

 

（倫理面への配慮） 

移行医療のアプリ作成に関しては、今年

度は、人を対象とした調査研究は実施し

ておらず、移行支援のためのアプリ作成

および移行支援のためのリーフレット作

成などの準備作業のみであったため、同

意書などの作成はしていない。今後ヒト

を対象とする調査研究を実施する場合は

その事業に関して倫理申請を行う予定。

本研究自体の倫理申請についてはすでに

長野県立こども病院倫理委員会の承認済

みである。 

 

Ｃ．研究結果 

(1) 移行チェックリストと移行サマリーシ

ステムの開発 

信州大学成人先天性心疾患センター(ACHD)

（循環器内科担当）と長野県立こども病院

循環器センター（循環器小児科担当）間の

長野モデルにおける、成人移行医療対象患

者の移行チェックリストと移行サマリーシ

ステムの開発により､現在の共有電子カル

テシステムで移行患者の追跡は基本的に全

く問題なく行えた。具体的には、移行医療

対象患者に、両施設で情報共有している電

子カルテシステム上に小学生用、中学生用、

高校生用の 3 種類のテンプレートを作成し、

基本情報は外来担当医師が必要事項を記載

し、それを移行医療担当外来看護師および

その関連職種職員が参照利用できる形とし

て、追跡調査がより容易になるようにシス

テム構築を行なった。 

またこの移行サマリー情報表は対象患者

の自己疾病の知識度、および理解度のチェ

ックのためにも使用し、小児期から成人施

設への移行後も、移行対象患者が自身の自

立のためにどの程度自己学習習熟が得られ

たか習熟度度判定にも使用できる形とした。    

今回開発したサマリーシステムは、従来の

患者ごとのハンドメイドの疾病説明（図表

を用いた）と合わせ、患者自らが学習する

姿勢の促進と習熟度の把握を可能にし、移

行前の未習熟の必要項目の洗い出しに有用

と考える。今後このチェックシステムを、

基幹病院のみならず成人医療ネットワーク

に所属する関連医療機関間の情報共有にも

普及していくことも必要と考える。 

(2) 先天心疾患患者台帳 

またこども病院の電子カルテに、「先天心

疾患患者台帳」という台帳を作成し、移行
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対象患者をすべて電子カルテ上で登録でき

るようにシステム構築をした。 台帳の内

容は、ID, 氏名、性別、生年月日、年齢、就

学先、通級先（普通級、支援級、養護学校な

ど）、就職先、妊娠出産の理解度と説明、紹

介先（施設と紹介先医師名）などの情報が

含まれる。2018年 3 月より登録された対象

患者数は、501人であった。 15～20 才（202

名）、20～30 才（158名）、30～40才（36

名）、40～50 才（8名）、50 才以上（8名）

で、紹介先としては信州大学が 138 名、県

内成人医療施設（20 名）、県外医療施設（15

名）であった。このシステムの有用な点は、

通常の外来診療中に移行対象患者を容易に

台帳登録と管理ができること、紹介先であ

る信州大学の受診患者リストと照合するこ

とによりdrop out患者のピックアップが容

易にできること、さらに移行のタイミング

の適正さの検討が可能になることなど多く

の検討を可能にすることができる点である。

副次的な情報としては、小児期の患者の就

学状況の把握が可能となり、移行に際して

の発達障害が与える影響を解析できる可能

性があることである。 

 

(3) 移行医療リーフレット 

さらに生涯医療の中での小児医療から成人

医療への移行という観点から、移行医療リ

ーフレットを作成し、患者自らが自身の成

人期の QOL に対する意識を持つように促し、

QOL 向上のための準備ができるように指導

する外来支援体制を構築した。
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Ｅ．結論 

 

Ｆ．健康危険情報 

  該当事項なし 

 

Ｇ．研究発表 

1. 先天性心疾患並びに小児期心疾患の診

断検査と薬物療法ガイドライン2018年

版、日本循環器学会、班長:安河内聰. 

2. Yasukochi S, Sa xentific meeting   

 

in Athens, ギリシャ、2018/5/9 国外 

3. Momoki K, Yasukochi S, Takigiku K, 

Takei K. The 3D morphometric 

changes of atrial septum after the 

device closure of ASD along the 

growth. 口演、52nd AEPC scientific 

meeting, ギリシャ、2018/5/9 国外 

4. Yasukochi S, A 14y.o. Case 

presenting heart failure due to 

paravalvular leak of prosthetic TV 

after extra-cardiac Fontan 

operation for HLHS, 口演、

APCIS2018, 208/6/21, Seoul. 

5. 安河内聰、武井黄太、瀧聞浄宏. A 

15y.o.boy after Fontan for 

polysplenia, presenting 

intractable heart failure, caused 

by multi-channel V-V collaterals 
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and PAVF. 第 54 回日本小児循環器学

会 口演、2018/7/7､ 横浜、国内  

6. 安河内聰 Lifelong cardiology in 

the young の futurability: 発生、発

達から視た心筋疾患の生涯循環器学。 

第 82 回日本循環器学会、シンポジウ

ム口演、2018/3/23 大阪、国内 

7. 安河内聰 HBD-for-children: 

progress and challenges. 第 82 回日

本循環器学会、シンポジウム講演、

2018/3/23 大阪、国内 

8. 安河内聰、齊川祐子、瀧聞浄宏、前澤

身江子. 3D speckle tracking エコー

による体循環右室の興奮伝搬様式の解

析 第 29 回日本心エコー図学会、口

演、2018/4/27 盛岡、国内. 

9. 安河内聰 先天性心疾患における 3D 

speckle tracking エコー法の応用。 

第 54 回日本小児循環器学会 

2018/7/6 講演、横浜、国内 

10. 安河内聰 成人先天性心疾患における

肺高血圧役の役割.新潟 PAH 医療連携

セミナー2018．2018/7/26 新潟、国内 

11. 安河内聰。成人先天性心疾患術後のチ

ェックポイントー心エコーによる血行

動態評価法. 第 45 回無侵襲心機能検

査法研究会. 2018/7/14､東京、国内 

12. 安河内聰。改訂学校心臓検診ガイドラ

インと長野県学校心臓検診の現況. 講

演 2018/7/20 長野、国内  

13. Yasukochi S, Hara H, Takigiku K, 

Takei K, Hashimoto T, Okamura M. 

The first report of successful 

embolization by a vascular plug 

for a paravalvular leak after TVR 

in a patient after extracardiac 

Fontan operation for HLHS. PICS-

AICS 2018, 2018/9/7 Las Vegas､国外  

14. Yasukochi S. What can “HBD for 

Children” do for promoting 

pediatric device: challenges and 

progress?, AHA2018, 2018/11/10, シ

カゴ、国外 

15. 安河内聰、元木博彦. 生涯医療の中の

移行医療連携システム構築―長野から

の提案､第 21 回日本成人先天性心疾患

学会、2019/1/11､岡山､国内 

16. 安河内聰。病態把握と治療戦略におけ

る心エコーの役割．講演、第 10 回日

本小児循環器学会教育セミナーアドバ

ンスコース、2018/10/21、東京、国内 

 

（３）診療ガイドライン、省令、基準、日

本薬局方、添付文書改訂、国の技術文

書（通知）等への反映 

1. 日本循環器学会.先天性心疾患の成人へ

の移行医療に関する提言(改訂版) 2018 

http://www.j-circ.or.jp/topics/ 

files/ACHD_Transition_Teigen

.pdf 

 

（４）研修プログラム、カリキュラム、シラ
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バス、教材、e-learning 等の公表 

1．長野県立こども病院患者向けリーフレ

ット 

 

（５）「国民との科学・技術対話」に対する

取り組み 

1. 該当なし 

 

I. 【該当事業とのみ】今年度、本研究開

発課題を実施するに当たりご協力いた

だいた患者等の研究参加者の総数 

該当なし 

 

II. 【該当事業・最終年度のみ】医学研究・

臨床試験における患者・市民参画（PPI：

Patient and Public Involvement）の

取組 

該当なし 

 

III. 【該当事業・最終年度のみ】人材

育成についての実績及び成果 

 

IV. 倫理審査の状況 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

V.  

・再委託分担機関における審査済みの指針

等（必要に応じて行を追加して下さい） 

1. 指針等名称： 分担機関名： 審査

機関名： 

2. 指針等名称： 分担機関名： 審査

機関名： 

 

VI. 特許等（非公開） 

（１）データベース等の整備関連 

【 該当： 無 】 

 

（２）特許出願 

【 該当： 無 】 
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平成 30 年度厚生労働省科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 

「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる QOL改善のための診

療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」 分担研究報告書 

 

成人先天性心疾患専門医制度に関する基準策定に関する研究 

 

研究分担者 落合 亮太 （横浜市立大学 医学部看護学科） 

  八尾 厚史 （東京大学 保健・健康推進本部）   

  安河内 聰 （長野県立こども病院 循環器科） 

  森田 紀代造（東京慈恵会医科大学附属病院 心臓外科） 

  丹羽 公一郎（聖路加国際病院 心血管センター）  

  市田 蕗子 （国際医療福祉大学 臨床医学研究センター）  

  白石 公  （国立循環器病研究センター 教育推進部） 

 

 

  

研究要旨 
【⽬的】これまで、本邦の成⼈先天性⼼疾患診療に関する調査は全国の主要な循環器施
設や⼩児循環器専⾨医修練施設・修練施設群を対象としたものに限られていた。本研究
の⽬的は、循環器内科、⼩児科、⼼臓⾎管外科関連の施設群を広く対象として成⼈先天
性⼼疾患診療の実態を明らかにし、本邦の実情に合わせた成⼈先天性⼼疾患専⾨医制度
に関する基準作成のための基礎資料を得ることである。 
【⽅法】本研究は⾃記式質問紙を⽤いた横断研究デザインである。対象は成⼈先天性⼼
疾患に関連する 3 つの専⾨医養成施設（循環器専⾨医研修施設・研修関連施設、⼩児循
環器専⾨医修練施設・修練施設群、⼼臓⾎管外科専⾨医認定機構 認定修練施設)のいず
れかに該当する 1376 施設とし、各施設に勤務する循環器専⾨医・⼩児循環器専⾨医・
⼼臓⾎管外科専⾨医のうち 1 名に代表として回答を依頼した。 
【結果】回答を得た 552 施設（40.1%）のうち、成⼈先天性⼼疾患を専⾨的に診療でき
る循環器専⾨医、⼩児循環器専⾨医が 1 名以上いる施設は各 198 施設（35.9%）、124 施
設（22.5%）、先天性⼼疾患を専⾨とする⼼臓⾎管外科専⾨医が 1 名以上いる施設は 144
施設（26.1%）であった。⼩児循環器専⾨外来は 189 施設（34.2%）が有しており、う
ち 84 施設（44.4%）が同外来で年間 25 名以上の成⼈先天性⼼疾患患者を診療していた。
成⼈先天性⼼疾患専⾨外来は 69 施設（12.5%）が有しており、うち年間患者数 100 名
以上 200 名未満は 13 施設（18.8%）、200 名以上は 29 施設（42.0%）であった。同外来
の 82.6%は循環器専⾨医が担当していた。成⼈先天性⼼疾患⼊院患者数が年間 50 件以
上の施設は 19（3.4%）、年間⼿術件数 20 件以上の施設は 16（2.9%）であった。成⼈先
天性⼼疾患患者に対するカテーテル検査・治療が年間 25 件以上の施設は 33 施設
（6.0%）、経胸壁エコー検査が年間 100 件以上は 85 施設（15.4%）であった。 
【考察】成⼈先天性⼼疾患診療が各施設で分散して⾏われている現状が改めて明らかと
なった。修練施設基準およびカリキュラムの策定にあたっては、専⾨医の質確保と同時
に専⾨医の偏在を助⻑しない配慮と、地域の病院間連携を促す仕組みが必要である。 
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A. 研究目的 

2018 年 9月に日本成人先天性心疾患学会

認定専門医制度（以下、専門医制度）関連

諸規則が施行され、2019 年 4月には全国で

170 名の日本成人先天性心疾患学会認定暫

定専門医、40の総合修練施設、39の連携修

練施設が認定された(1)。今後、2021 年 4月

に専門医制度が開始され、日本成人先天性

心疾患学会認定専門医（以下、専門医）が

誕生する予定である。日本に先立ち 1980 年

前後から循環器内科医が中心となって成人

先天性心疾患専門施設が設置されてきた欧

米(2) (3)では、2012 年に American Board of 

Internal Medicine（以下、ABIM）が成人先

天性心疾患を重症心不全・心移植、消化器

病学、老年医学などと並んで、20ある内科

の subspecialty の一つとして位置づけ、

2015 年から専門医制度が開始されている
(4)。 

本邦において専門医制度関連諸規則等を

作成するにあたっては、我が国における成

人先天性心疾患診療の実情を把握した上

で、実現可能な修練施設基準やカリキュラ

ムを策定する必要があった。しかし、これ

までに行われてきた本邦の成人先天性心疾

患診療に関する調査(5) (6) (7)は、全国の主要

な循環器施設、あるいは小児循環器専門医

修練施設・修練施設群のいずれかに対象を

限定したものが多いこと、直近の調査でも

2014 年実施であり、2011 年の成人先天性心

疾患対策委員会設置を契機に急速に循環器

内科医の参画が進んだ(8)現在の成人先天性

心疾患診療の実情を反映しきれていないこ

と等の課題があった。そこで本研究では、

循環器専門医・小児循環器専門医・心臓血

管外科専門医の養成施設を広く対象とし

て、成人先天性心疾患診療の現状を明らか

にし、本邦の実情に合わせた成人先天性心

疾患専門医制度に関する基準作成のための

基礎資料を得ることを目的とした。 

 

B. 研究方法 

本研究は自記式質問紙を用いた横断研究

デザインである。対象は成人先天性心疾患に

関連する 3つの専門医養成施設（循環器専門

医研修施設・研修関連施設、小児循環器専門

医修練施設・修練施設群、心臓血管外科専門

医認定機構 認定修練施設)のいずれかに該

当する 1376 施設とした。各施設に勤務する

循環器専門医・小児循環器専門医・心臓血管

外科専門医のうち 1 名に代表として回答を

依頼した。 

質問紙では、関連する専門医養成施設とし

ての認定状況、成人先天性心疾患に関連する

医師の配置状況、専門外来の有無と診療規模、

各種検査件数、入院診療および外科治療件数

を尋ねた。治療・検査に関する件数は「全て

年間延べ数」とした。 

本研究は日本成人先天性心疾患学会との

合同事業として実施した。調査は無記名とし、

研究参加は自由意志によるものであること、

施設名および回答内容は全て匿名化され、研

究中から研究結果の報告までのすべての過

程において個人や施設を特定できる情報が

公表されることはないことを書面にて説明

した。 

 

C. 研究結果 

回答を得た 552 施設（40.1%）のうち、成

人先天性心疾患を専門的に診療できる循環

器専門医、小児循環器専門医が 1名以上いる

施設は各198施設（35.9%）、124施設（22.5%）、

先天性心疾患を専門とする心臓血管外科専

門医が1名以上いる施設は144施設（26.1%）

であった（表 1）。小児循環器専門外来は 189

施設（34.2%）が有しており、うち 84 施設

（44.4%）が同外来で年間 25名以上の成人先

天性心疾患患者を診療していた。成人先天性

心疾患専門外来は 69施設（12.5%）が有して

おり、うち年間患者数 100 名以上 200 名未満

は 13 施設（18.8%）、200 名以上は 29 施設

（42.0%）であった。同外来の 82.6%は循環器
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専門医が担当していた（表 2）。成人先天性心

疾患入院患者数が年間50件以上の施設は19

（3.4%）、年間手術件数20件以上の施設は16

（2.9%）であった（表 3）。成人先天性心疾患

患者に対するカテーテル検査・治療が年間25

件以上の施設は 33施設（6.0%）、経胸壁エコ

ー検査が年間 100 件以上は 85 施設（15.4%）

であった（表 4）。 

 

D. 考察 

本研究では循環器専門医・小児循環器専門

医・心臓血管外科専門医の養成施設 1376 施

設を対象とし、552 施設から回答を得た。本

邦の成人先天性心疾患診療に関する実態調

査の有効回答施設数はいずれも 100〜400 台

であり、本研究はこれまでで最大規模の調査

と言える。以下、本研究結果を外来診療、入

院診療、検査にわけ、欧米における専門医教

育プログラム（表 5）(9) (10) (11)と比較しつつ考

察する。 

外来診療 

本研究に最も近いデザインのものとして、

Toyoda らによる 2007 年の調査(5)が挙げられ

る。Toyoda ら(5)は、本研究同様、循環器専門

医・小児循環器専門医・心臓血管外科専門医

の養成施設 1033 施設（当時）を対象に調査

を行い、回答のあった 458 施設のうち、成人

先天性心疾患専門外来を有する施設は 15 施

設、入院患者数が年間 50 件以上の施設は 6

施設、年間手術件数 20 件以上の施設は 6 施

設であったことを報告している。本研究では、

いずれの数字も Toyoda らの報告を上回って

おり、特に成人先天性心疾患専門外来を有す

る施設は 69 施設へ急増していた。専門外来

の 8 割強を循環器専門医が担当していたこ

とを考えると、2011 年の成人先天性心疾患

対策委員会設置を契機とした循環器内科医

の参画が、専門外来数の増加に寄与したと考

えられる。 

一方で本研究では専門外来の 4 割強が外

来患者数 100 例未満との結果であった。 

European Society of Cardiology は専門医

の基準として外来症例数 400 例を提案して

いる(9)が、本邦においてこの基準を満たす施

設は大都市圏にある従来からの大規模施設

に限られると推察される。欧米の基準をその

まま適用することは、国内の専門医の大都市

圏への偏在を助長しかねない。本邦の専門医

制度においては、増加する小〜中規模の成人

先天性心疾患専門外来の診療の質を担保す

ることが重要な役割になると思われる。 

入院診療 

本研究における年間入院患者数 50 件以上

の施設および年間手術件数 20 件以上の施設

の数は、Toyoda らの報告(5)に比べ増加してい

たが、いずれも 20 施設弱であった。また、

年間入院件数・手術件数が 1 桁の施設も各

100-300 施設見られ、これまで複数の先行研

究で指摘されてきたように、本邦の成人先天

性心疾患診療は各施設で分散して行われて

いる現状が改めて明らかとなった。ABIM は

修練目標として入院診療に 9-12 ヶ月従事し、

200 例以上を診療することを挙げている(10)

が、本邦においてこの基準をそのまま導入す

ることは非現実的だろう。 

成人先天性心疾患診療においては従来よ

り、診療機能を集約した専門施設の重要性が

指摘されてきた。しかし、欧米の基準を満た

す本邦の専門施設は 10 施設強に留まると報

告されている(6) (7)。今後、成人先天性心疾患

外来の増加、移行医療の充実、専門医制度の

開始等により、各施設における診療規模が変

化する可能性はあるが、短期に劇的な変化は望

めない。この状況を考慮すると、現時点で本邦

の専門医に求められる要件は、自施設で経過

観察や検査目的で管理している患者につい

て入院加療や外科治療を目的に専門施設へ

紹介すべきかの判断ができることと考えら

れる。このように専門施設とその他の施設の

連携を専門医制度の前提とするのであれば、

連携を専門医個人の努力のみに委ねるので

はなく、地域の病院間連携を促す仕組みを、
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修練施設の基準などに含める必要がある。 

検査 

本研究班が 2013 年に小児循環器専門医修

練施設・修練施設群を対象に実施した調査に

おいて、成人先天性心疾患専門医の教育プロ

グラムの基準として最も多くの対象者が挙

げたのは、心臓カテーテル検査実施 25 例、

経胸壁エコー実施 100 例であった(12)。本研

究では心臓カテーテル検査で 33 施設、経胸

壁エコーで 85 施設がこの基準を満たしてい

た。一方、欧米の専門医制度では心臓カテー

テル検査実施 30-40 例、経胸壁エコー150-

300 例が基準とされている(9) (10) (11)。本研究

で用いた回答選択肢が欧米の基準と必ずし

も一致していないため正確な比較は難しい

が、欧米同様の基準を採用した場合、本邦で

達成可能な施設は 20-40 施設程度になると

考えられる。検査件数は各年での変動も考え

られるため慎重な設定が必要と考えられる。 

 

E. 結論 

成人先天性心疾患に関連する 3 つの専門

医養成施設（循環器専門医研修施設・研修関

連施設、小児循環器専門医修練施設・修練施

設群、心臓血管外科専門医認定機構 認定修

練施設)を広く対象として自記式質問紙調査

を行った。その結果、成人先天性心疾患診療

が各施設で分散して行われている現状が改

めて明らかとなった。修練施設基準およびカ

リキュラムの策定にあたっては、専門医の質

確保と同時に専門医の偏在を助長しないた

めの配慮と、地域の病院間連携を促す仕組み

が必要と考えられた。 
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令和元年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）（H30-難治等(難)-一般—010） 

「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる QOL改善のた

めの診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」 

 

分担研究報告書 

 

兵庫県における移行システム構築の工夫について 

～患者教室と複数施設による診療ネットワーク～ 

分担研究者 城戸佐知子（兵庫県立こども病院 循環器内科部長） 

 

研究要旨 

地方都市にある独立型小児病院においては、小児期からの慢性疾患の患者の移行をどのよ

うに考え、行っていくか、常に問題となっている。当院（兵庫県立こども病院）は 1971年

創立の独立型小児病院であるため、小児期に手術を受けて成人となった患者の数も年々増

加してきており、2010 年頃から本格的に移行の問題に取り組み始めた。 

移行についての取り組みに際しては、2つの大きな柱を理念に据えた。ひとつは「患者教

育」、もうひとつは「循環器内科医との協働」である。「患者教育」は大きな意味での

transition（移行）を目的とし、「循環器内科医との協働」は狭義の移行、すなわち transfer

（転院）を目的とした。実践においては、新しい資源を導入するのは困難であるため、現在

ある施設や人員を最大限に活かし、ネットワークを構築するように考えた。 

「患者教育」については、外来にいては個別の指導は行っているものの、時間の制約や人的

パワーの不足、採算の問題などがあり、不十分だと感じていた。このため、試みとして「患

者教室」として集団教育の場を提供することにした。 

「循環器内科医との協働」については、それまで成人施設で行っていた小児循環器医による

間借り診療から、循環器内科医中心の成人先天心疾患外来の開設と、循環器内科医が小児病

院で一定期間の研修を受けることができるように関係部署に調整をお願いした。 

「患者教室」はこれまでに 12 回施行、各回ごとにテーマを決め、外来受診時や郵送にて参

加者を募っている。開催ごとに患者および患者家族にアンケートを施行しているが、好評で

あり、90％以上の参加者が満足して今後の診療や生活に活かしたいと答えた。個々の患者に

おいても、教室への参加がきっかけで、一人で受診できるようになった者もあった。また後
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輩患者と先輩患者の交流の場を設けており、特に先輩患者は「自分の経験を活かす・語るこ

とができる」ということに意義を感じているようであった。 

「循環器内科医との協働」では、現在までに、当小児病院から成人施設へ転院（もしくは併

診）している患者は 300 名以上となり、小児循環器医が成人施設に定期的に赴き、意見交換

をしながら診療を行っている。一方、これまでに 3名の循環器内科医が小児病院で一定期間

（3ヶ月～1年間）、先天性心疾患についての研修を行い、各成人施設で先天性心疾患外来を

受け持っている。小児循環器内科医と循環器内科医が常に顔を合わせることで、スムーズな

転院と意見交換が可能となり、それぞれの現場での医療に活かすことができている。さら

に、兵庫県下で成人先天性心疾患に関わる全ての施設の医師が集まり、定期的に症例検討会

を行うようになった（年 3回）。 

 現在ある資源を最大限に利用した慢性疾患患者の移行事業は、ハード面での調整はまだ

必要であるが、ソフト面、特に施設を越えた人的交流という意味では一定の成果を得てお

り、移行期・成人期患者診療に貢献できている。 

 

 

 

A. 研究目的 

独立型小児病院に通院している移行期・成

人期先天性心疾患患者の移行のひとつのモ

デルを提示することが目的である。それぞ

れの地域・施設によって個別の医療状況が

あるため、全ての地域・施設で同じモデルを

参考にすることはできないが、患者教育に

主眼を置いた「移行」の実践、循環器内科医

の先天性心疾患診療への参画は、全ての施

設が同じように抱える問題であり、参考と

なる取り組みを提示したい。 

 

B. 研究方法 

(1) 患者教育：患者教室の開催 

現在では利用できる移行ガイドラインも

増えてきたが、実践においては各施設が試

行錯誤をしているところである。外来で行

う個別の患者教育には、時間的な制約があ

るため、当院では、それに並行して「集団教

育・相互教育」を試みることにした。 

契機となったのは、妊娠の可能性のある

年齢の女性患者が増えてきたことであった。

外来では妊娠や出産のリスクについても説

明していたが、理解度の確認は十分ではな

く、予期しない妊娠で患者も医療者もとま

どうケースもでてきた。「ただ病気について

説明するだけ」では、患者が自分の病気と関

連づけて「自分自身のこと」として受け止め

ることができていないと思われた。 

患者教室は、医師や看護師が各患者の病
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状を理解した上で行うべきであると考え、

クローズで開催することにした。対象とな

る患者は疾患・病状で絞り込み、特に重症度

にばらつきが出ないようにした。また、各回

ごとにテーマを明確にすること、患者が必

ず能動的に参加して、自分の体のことを知

り、自分の言葉で自分の病気のこと、日常生

活のことについて語る場を設けるようにし

た。また、医療者側の取り組みとしては、移

行期・成人期患者の診療に必要な多部門連

携のきっかけをつくることも心掛けた。 

 

(2) 成人施設における循環器内科医との協

働 

成人患者の診療では、転院先の大学病院

や総合病院などで循環器内科医が診療に携

わることが理想であるが、兵庫県では中心

となる大学病院（神戸大学）では小児循環器

診療を行っていないため、循環器内科医の

先天性心疾患分野への参画は容易ではなか

った。また、小児循環器診療をになう大きな

2つの施設が阪神地区・神戸市内にあり、兵

庫県全体の地理からすると中央から東に偏

っていた。 

地理的偏在は、成人患者の通院の障壁で

あると考え（成人患者は、「遠いから」とい

う理由で通院が面倒になり、自己中断して

しまうとこともある）、成人診療の中心とな

る施設を、東においては神戸大学病院、西で

は姫路循環器病センター（2019年現在では

加古川中央市民病院も加わっている）とし

て、2011 年まで行っていた小児循環器医に

よる間借り診療を中止し、循環器内科医中

心の診療へ切り替えるよう、各施設に個別

に打診することとした。特に、要となる大学

病院の循環器内科においては、キーとなる

部署（個人ではなく）を定めてもらい、長期

にわたる協働を大学施設内で公認してもら

えるように依頼した。 

また、循環器内科医が日常の診療で先天

性心疾患に接する機会が少ないため、複数

の循環器内科医に小児病院で一定期間の研

修ができるようにした。 

 

 

C. 研究結果・成果 

(1) 患者教育：患者教室の開催 

平成 22 年度より開始し、年に 2-3 回の開催

を目標とした（施設の移転などで一時中断

あり）。これまで取り上げたテーマは、「フォ

ンタン循環と妊娠・出産」、「フォンタン循環

と運動療法」、「先天性心疾患患者の妊娠・出

産」、「成人先天性心疾患患者の社会保障・保

険・就労」、「マイノートを作ろう」（患者が

外来受診時に自分の診療記録を書くもの）

である（重複あり）。 

 患者へのアナウンスは、テーマや対象年

齢に合わせて医師がリストを作り、主に郵

送と外来診療時に開催を知らせた。事前申

し込み制とし、参加者のリストからグルー

プ分けなど、当日の参加方法をあらかじめ

計画した。医療者側のスタッフは、看護師・
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医師が中心となり、内容によっては助産師・

薬剤師・心理士・理学療法士の協力を要請し

た。院外から講師を招くことも行った。 

「フォンタン循環と妊娠・出産」の教室で

は、高校生以上の女性患者を対象とし、医師

による病態の説明、助産師からの性に関す

る講義の後、看護師や助産師がオブザーバ

ーとなり、少人数のグループで自分たちが

実際に今困っていること、将来に対する不

安などを話し合ってもらった。女性患者の

場合、性の問題から自分の疾患を意識する

ことが多いため、有用なテーマであると考

えた。複雑心奇形患者の妊娠・出産の安全性

については現時点でも議論となっているた

め、問題が解決するということが目的では

なく、自分が話す、ということを目的にし

た。 

「フォンタン循環と運動」の教室では、循環

器医からは疾患の血行動態の説明、スポー

ツ・リハビリテーション医から運動に伴う

体の状態の変化について説明した後、実際

に体を動かして、心疾患患者にとって安全

で効果的な運動を実践してもらった。教室

開催時に行ったアンケートでは運動を希望

する心疾患患者は少なくないが、方法や何

かあったときの対処については不安を覚え

ているという結果が出ていた。運動は、小児

期の患者にとって学校生活上の大きな問題

であり関心も高いため、テーマとして有用

であると考えた。対象年齢は、開催回ごとに

決め、低年齢の参加があるときにはキッズ

ヨガなども取り入れた。また、「こんな時、

どうする？」というコーナーをもうけ、学校

の運動に参加しているときに起こる可能性

のあるトラブルの場面を提示し、グループ

でどのように対処するか話し合ってもらい、

参加者や家族の前で発表する機会を作った。

さらに、先輩患者にも教室に参加してもら

い、後輩患者が、同じ疾患の患者がどのよう

に対応してきたか、実体験を聞いたり、先輩

に相談できる機会を設けた。 

「成人先天性心疾患患者の社会保障・保険・

就労」では、主に高校生以上の患者を対象と

し、心疾患患者が使える社会保障や保険に

ついての話を聞いたり、仕事をしている先

輩患者の体験を聞いたり交流する場を設け

た。 

「マイノートを作ろう」では、主に内服薬の

ある小学生の患者を対象とし、普段の外来

診療に関係がある 3～4つのブース（バイタ

ル測定、心電図、心臓超音波検査、内服薬、

など）を回りながら患者が自分のカルテを

作った。ノートには、外来診療時に受診結果

を書き込んで使えるページもあり、受診前

に医師や看護師に質問する内容をまとめて

おけるようにもなっている。 

 また、患者が教室に参加している間は、両

親の参加者と医師はフリートークの時間を

取り、普段の外来で聞けないことなどを相

談してもらう時間とした。 

 開催直後のアンケート結果では、患者お

よび家族の満足度は高く、いずれの開催時
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にも 90～100％の参加者が「満足した」と回

答した。特に、先輩患者との交流は「大変よ

かった」と答える患者・家族は多く、低年齢

の子どもでも自分なりの問題意識を持つよ

うになった。同じ疾患の先輩患者の言葉は

受け入れやすく、体験者の生の声は、疾患を

持ちながら生活する「具体的な将来像」を描

き自分の体と折り合っていくきっかけとな

るようであった。さらに、教室に参加したこ

とから、親子で学校での運動について話し

合ったり、学校では先生に体調のことで相

談ができるようになったりもしていた。自

律についても、教室への参加がきっかけで

自分のことは自分でできるようにならなけ

ればならないという自覚が生まれ、一人で

受診し始めた患者も複数あった。 

 また、医療者の側でも、外来だけでは把握

出来ない患者の状況、疾患の理解度、要望を

知ることができ、日常診療の助けとなった。

また、患者教室をきっかけに他部門との連

携が比較的容易となり、施設内でのネット

ワークの充実にもつながった。 

 

(2) 循環器内科医との協働 

 大学病院との人的交流は 2012 年より開

始した。一人の循環器内科医が 3 ヶ月間、

小児病院に勤務し、小児循環器医とペアで

入院患者を含む患者の受け持ち、心臓超音

波検査・心臓カテーテル検査などの検査の

受け持ちを通して、先天性心疾患診療の実

際を経験することになった。その後、大学病

院に戻り、2013 年 1 月より成人先天性心疾

患センターを立ち上げた。当初は、小児循環

器医が毎週外来日に診察室を訪問して一緒

に診療に当たっていたが、2018年からは隔

週の訪問として、診療の大部分を循環器内

科医に担ってもらうようになった。先天性

心疾患の多様性、大学病院に小児循環器医

が常在していないことから、定期的に訪問

し相互に相談できる環境を維持することは

重要と考え、当面この体制は継続する予定

である。 

また、大学病院では、循環器内科全体とし

て成人先天性心疾患診療部門への支援があ

り、成人先天性心疾患診療を受け持つこと

のできる医師は（異動した者も含めて）5名

となった。また小児病院への長期研修者は

計 3名（3ヶ月、4ヶ月間、1年間）、小児病

院の移行・成人外来のみの研修者 1 名とな

り、相互に人的交流を続けている。 

一方、西部の中核病院となる県立姫路循

環器病センターでは、2013 年までは小児循

環器医が間借り診療を続けていたが、患者

の救急受診時に対応する医師がいないこと

から問題となっていた。2013 年度からは、

成人先天性心疾患診療担当医を定めてもら

い、月に 2 回の外来を担当、必要時の入院

診療を行っている。担当の医師がいること

で、救急対応も容易になり、重症患者の看取

りも可能となった。小児循環器医は外来診

察室を訪問し、指導・意見交換を継続してい

る。 
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2017 年度からは西部の診療に加古川中央

市民病院が加わり、小児循環器医・循環器内

科医・心臓外科医の同一病院での協働が可

能となったため、患者が通院しやすい病院

を選択できるようになった。 

いずれの施設においても、担当する循環

器内科医が少人数になるのはやむを得ない

ため、小児循環器医が必ず診療に協力する

体制を続けている。また、いずれの施設で

も、当初は小児病院からの移行患者、当初か

ら各施設の循環器内科医がそれぞれ個別に

診ていた患者などが診療対象の中心であっ

たが、現在は、地域から、あるいは遠方から

の紹介患者が増え続けている。 

このように人的交流を継続した結果、特

に手術やカテーテル治療など高度な介入が

必要となったとき、複数の施設で患者にと

って最も適切な診療を選択できるようにな

った。たとえば、小児病院では、カテーテル

治療のできる小児循環器医や複雑な先天性

心疾患に対応できる心臓外科医・麻酔科医、

術後管理に慣れた集中治療医がチームで診

療に当たることができるが、リハビリテー

ションや長期にわたる成人期の慢性疾患患

者の対応には不向きである。そこで、患者の

年齢が若年成人であれば小児病院での治療

を行い、急性期が過ぎれば地域の成人施設

でリハビリテーションや慢性期管理を継続

したり、あるいは、患者の年齢や家族事情な

どによっては、成人施設へ心臓外科医やカ

テーテル治療専門医が赴いて、そこで治療

に携わるということが容易になった。常に、

関係する医療者が顔を合わせていることで、

ネットワーク診療をスムーズに行うことが

できており、施設を越えたカンファレンス

で診療内容の相談を年 3 回、定期的に行う

ようにもなり、ネットワークでの診療が強

固となった。 

主体となって診る施設を小児病院から成

人施設に変更（transfer）する年齢について

は、必ずしも一定の年齢に定めるのではな

く、疾患や患者の個人的・社会的背景を考慮

して柔軟に決定することにした。これにつ

いては、小児科学会からの移行の提言にも

記されているとおりである。具体的には、循

環器内科医が元から多く診て慣れている疾

患群（冠動脈疾患や心筋疾患）は比較的早期

に、複雑心奇形の術後で再介入が近い場合

などは、30 歳台程度までなら小児病院での

診療を続けたり、併診にしたりしている。 

 

 

D. 考察 

 移行のガイドラインや提言が国内外でも

多く作られ、利用出来るようになった。しか

し、ガイドラインには理念の部分が多く、ま

た、施設状況や地理的状況によって実践で

きない部分もあるなど、実際に何から始め

るのかということになると、未だ各施設・各

地域で試行錯誤が続けられている、という

のが現状である。 

 移行期・成人期先天性心疾患診療では、小
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児期の診療に比べて関係する部署は多く、

診療に必要な時間も長い。労多くして収益

は少ないという状況である。それに加えて、

小児病院では、一施設だけでは診療を完結

できないという問題もある。実際に、いずれ

の施設でも、成人先天性心疾患診療に特化

した部署を作るには、人的パワーが足りな

いというのが現実であり、「やらなければな

らないのは分かっているが、余裕がない」と

いうことになっている。 

 そこで、現在、地域にある資源（施設、人

員）を利用して、少しずつ持ち寄りで診療を

するという試みを始め、5年以上継続してき

た。移行に関しては「やるべきこと」があま

りに多いため、内容を絞って内外に明確に

示すことにより、協力してもらえるネット

ワークを広げていった。柱に据えたのは、患

者教育と循環器内科医との協働である。 

まず、患者教育に関しては、院内の多くの

部署が呼びかけに応じて協力してくれるよ

うになり、特に看護師が自分たちのプロジ

ェクトとして年度ごとに担当者を設定して、

定期的に行うように調整し、開催を定着さ

せることができた。最初の数回は参加人数

も少なかったが、当初から院内での組織図

を明確にしてあったため、立ち消えになら

ず継続することができたと考える。回を重

ねるごとに、看護師がアンケートを繰り返

しており、このことから患者のニーズの調

査も進み、テーマや対象患者を絞ったこと

も、参加を呼びかけやすい理由になったと

思われる。 

 患者教室は、日常診療の中で患者に疾患

の説明をするだけでは知識や行動として定

着しにくかったものが、集団教育・相互教育

という形を取ることでより有効な患者教育

のツールとなった。受け身ではなく、自分が

能動的に関わるという形の参加であること、

さらに同じ問題を抱える仲間や先輩の存在

を目の前にすることで、「自分自身のこと」

として疾患を捉えることにつながっていた。

移行期の患者にとって大事なことは、これ

まで両親が担ってきた疾患に対する対応を、

自分のこととして捉え直すことであり、患

者教室はその重要な機会となった。 

参加した患者では、明らかに外来での態

度に変化があり、一人で通院する（もしくは

一人で診察室に入る）ようになったり、医療

者への質問は自分ですることができるよう

になったり（親も意識して、子どもに自分で

質問させるようになった）、また検査結果に

興味を持つようにもなった。患者と家族が

疾患について話し合うきっかけになったと

いう参加者も多く、次の外来診療の時には、

患者教室の内容について、日常生活で実際

にどのようにしていくかということについ

て質問が多く出た。看護師も参加者が次の

外来に来た際に、聞き取りを行うことを定

着させており、医療者と患者が意見交換を

することも多くなった。 

一方、患者教室に参加した年長の先輩患

者に関しては、医療者が意外な一面に気づ
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くことになった。普段の外来診療中に、自身

の疾患についてどのように思っているのか、

確認する機会は少なく、あまり興味のない

ように見える患者も少なくないが、ボラン

ティアとして患者教室への参加を打診する

と、医療者が思っていたよりも多くの患者

が「ぜひとも協力したい」と応じてくれたの

である。年長の患者にとっても、後輩患者に

自分の体験を伝えること、彼らの助けにな

ることは、自己表現のひとつであり、改めて

自分の疾患と向き合う機会にもなっていた。 

一方で、患者教育、特に集団教育の在り方

についての問題点も整理された。 

患者教室という集団教育では、疾患その

ものの知識のばらつきが大きく、患者の求

めるレベルに開きがあった。特に、対象年齢

の設定が難しく、我々医療者が「この年齢で

はこの知識が必要」と思うタイミングと、患

者自身が興味を示す年齢にギャップがあっ

た。特に、性教育や就労の話では、問題が具

体化してからでないと頭に入ってこないと

いう声もあった。実際に、多くのガイドライ

ンに記された年齢ごとの到達目標に比べる

と、患者が内容を実感・理解する年齢は明ら

かに高かった。今後、このギャップを埋めて

いく必要があるのか、ガイドライン通りで

はなく患者のニーズに応じてタイミングを

再検討するべきなのか、再考が必要である

が、現時点では、患者が必要と感じていなく

ても問題が表面化する前に知識のきっかけ

だけでも提供し、困ったときに相談できる

窓口を明らかにしておくことは意義がある

と考えて、少し低いと思われる年齢であっ

ても対象に加えることにしている。 

開催のアナウンス方法は常に問題となる

が、郵送での参加呼びかけだけでは、医療者

の方では参加した方がいいと思う患者が興

味を持たない、もしくは参加してみたいけ

れど不安なので申し込めない、ということ

も多いようで、できるだけ外来で声をかけ

るようにしているが、外来のタイミング・ア

ナウンス時期によって全ての患者に行き届

かないこともあり、工夫が必要と考える。現

時点では、参加は通院患者に限っているが、

テーマによっては広く一般に呼びかけを考

えていくことも必要かも知れない。 

もうひとつの問題は、スタッフのモチベ

ーションの維持である。多忙な日常業務の

中で準備を進めるが、ある程度手間がかか

ることも多く、一方で患者サービスで行っ

ているため採算は取れずボランティア業務

となっているので、患者診療に必要なこと

をしているという自覚はあっても、継続す

るためにはある程度のエネルギーが必要で

ある。枠組みを作り循環器内科・看護師の協

働のプロジェクトとして定着しているもの

の、スタッフも参加者も意義を感じ、相互に

楽しめるプロジェクトであり続けるような

工夫が、今後も求められる。 

次に、循環器内科医との協働についてで

あるが、現在進めているネットワーク診療

が患者にとって移行や成人期診療の助けに
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なっているという統計的結果は明示できな

いが（「転院した人数」が成果ではない）、日

常診療においては、医療者同士の横の繋が

りが強固になることで、より適切な医療提

供ができるようになったと実感する。 

同じ循環器医ではあるが、内科と小児科

では取り扱う疾患が異っている。先天心疾

患診療業務に携わるようになった循環器内

科医によると、当初は先天性心疾患の略号

に慣れなかったり、疾患に対するアプロー

チの違い（演繹法か帰納法か）、小児循環器

疾患分野でのエビデンスの少なさ（疾患の

個別性が強いため、成人の疾患のように大

規模なスタディができない）、診療の対象が

（特に幼少期には）患者本人ではなく家族

の比重が大きいこと、診療のペースが成人

疾患に比べて遅いことなど、とまどうこと

も多かったようである。しかし、患者診療の

ために用いるツール、すなわち診断・診療の

ために用いる検査は全て共通であり、循環

器内科医が得意とする分野でもあるので、

実際に患者が目の前にいて診療を続けるこ

とによって経験値が上がり、もともと循環

器内科医が持っている特性が活かされるこ

とになった。 

循環器内科医は数も多く、成人患者が利

用できる医療資源に対する知識も豊富であ

る。また、青年期～老年期特有の疾患に対す

る知識があり、多疾患合併患者の扱いにも

慣れている。患者へのアプローチ方法も小

児科医とは異なっているが、対両親で始ま

る小児循環器の診療とは違って、始めから

対患者で始まる診療が普通であり、

transfer（転院）は患者にとっても「主体は

自分」と再認識するきっかけにもなってい

る。 

小児循環器医にとっても、循環器内科医

との協働からは学ぶことが多い。自分たち

が診ている小児患者の数十年後を視点を変

えてみること、成人期独特の疾患のみかた

を体験すること、また診療態度についても

（たとえば患者への呼びかけ方ひとつにつ

いても）循環器内科医の方法は、移行期・成

人期の診療を行う場合に参考になる。 

一方、循環器内科医との協働で明らかに

なったことのひとつは、transfer のタイミ

ングに関しては柔軟な考え方が必要という

ことである。実際に、小児科医が扱う患者年

齢は思春期くらいまでが主体であり、一方

の循環器内科医は壮年期・老年期の患者が

主体である。どちらも実際には思春期後半

～20 台・30 台の若年成人の扱いに慣れてい

るわけではなく、この年齢の患者は、協働診

療体制を上手く活用する必要があると思わ

れた。 

各施設の医療事情は変化する可能性があ

るため、人的資源に大きく依存する移行期・

成人期患者の診療においては、今後も各施

設が持てるスペックを出し合いながら、互

いに利用し合う必要があり、柔軟な対応が

求められる。ネットワーク診療の利点は、い

くつかの施設で複数の医療者が関わってい
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ることであり、ひとつの施設の事情に左右

されることなく、患者が行き場を失うこと

なく続けられることであり、今後も密接な

関係を維持していくよう努める必要がある。 

 

E. 結論 

兵庫県の小児病院における移行についての

試みを紹介した。ひとつは患者教育であり、

患者教室を定期的に開催して、患者が自分

の疾患を自分の言葉で語るきっかけを作っ

た。もうひとつは循環器内科医との協働で

あり、相互に人的交流を継続して複数の施

設で診療ネットワークを構築した。施設や

地域の事情が変化すれば、また柔軟に対応

する必要があるが、ひとつの有用な試みで

あると考える。 

 

Ｆ．健康危険情報 

  該当なし 

 

Ｇ．研究発表 

 1.  論文発表 

  該当なし 

 2.  学会発表 

  該当なし 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

1. 特許取得 

  該当なし 

 2. 実用新案登録 

  該当なし 

 3.その他 

  該当なし 
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参考：患者教室で使用した「マイノート」（自分のカルテ） 
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平成３０年度厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）（H30-難治等(難)-一般—

010） 

「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる QOL 改

善のための診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」 

 

分担研究報告書 

 

分担研究課題：フォンタン術後患者のフォンウィルブランド因子に関する研究 

分担研究者：大内秀雄 

（国立循環器病研究センター 小児循環器科・成人先天性心疾患科） 

 

 

近年、フォンウィルブランド因子（vWF）は、不整脈や心不全などの循環器疾患疾の

患予後に加えて、肝硬変などの肝臓疾患の予後予測に有用とされている。今回の研究

では、フォンタン術後遠隔期のフォンウィルブランド因子測定の臨床的意義を明ら

かにすることを目的に、国立循環器病研究センターで経過観察され、定期的な心血行

動態が評価された連続278例（年齢：21±9歳）の血中フォンウィルブランド因子抗原

（vWF:Ag）を測定し、フォンタン術後患者の病態と比較した。vWF:Agは心機能低下を

反映するBNPとは独立にフォンタン術後の遠隔期死亡を予測することができた。

Ａ．研究目的

フォンタン術後遠隔期のフォンウィル

ブランド因子測定の臨床的意義を明ら

かにする。 

 

Ｂ．研究方法 

国立循環器病研究センターで経過観察

され、定期的な心血行動態が評価された

連続278例（年齢：21±9歳）の血中フォ

ンウィルブランド因子抗原（vWF:Ag）を

測定し、フォンタン術後患者の病態と比

較した。 
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Ｃ．研究結果 

フォンタン術後患者のvWF:Agは144±45

（59-331%）であり、日本人の正常（55-

190%）より高い症例は37例（13.3%）であ

った。高いvWF:Agは男性、遅い修復、高

いNYHAクラス、BNPを含めた高い神経液

性因子、心血行動態異常、利尿剤使用、

そして肝機能低下と有意に関連した。こ

れらの中で高いNYHAクラス、高い血中ア

ルドスレトン濃度、そして低い血清アル

ブミン濃度が高いvWF:Agと独立に関連

していた。vWF:Ag測定後9例のフォンタ

ン術後患者が死亡していた。高いvWF:Ag

 は、BNP（ハザード比：1.11、95%信頼区

間：1.05-1.14、p < 0.05）とは独立に

総死亡を予測した（ハザード比：1.29、

95%信頼区間：1.17-1.44、p < 0.01）。

た。 

 

Ｄ．考察 

フォンタン術後患者の長期予後は他の

二心室循環を有する先天性心疾患術後

患者に比べ不良であるが、その予測は必

ずしも容易でない。その理由としてフォ

ンタン術後の病態が多臓器障害を含む

こと、特にフォンタン循環に関連した肝

臓疾患は進行性であり予後悪化に関連

する。加えて、高頻度の上室性不整脈合

併や低心拍出量に特徴付けられる慢性

心不全も予後悪化に寄与している。一方、

フォンウィルブランド因子（vWF）は不整

脈や心不全などの循環器疾患疾の患予

後に加えて、肝硬変などの肝臓疾患の予

後予測に有用とされている。 

今回の研究からvWF:Agは心機能低下を

反映するBNPとは独立にフォンタン術後

の遠隔期死亡を予測できた。このことは、

vWF:Agはフォンタン術後の主要な予後

規定要因であるその循環器機能不全に

加え、肝臓機能異常を強く反映した可能

性があり、フォンタン術後遠隔期の病態

評価には極めて有用な指標であること

を示唆する。 

 

Ｅ．結論 

フォンタン術後術後の高いvWF:Agはそ

の病態悪化と関連し、BNPとは独立に死

亡を予測する。 

 

Ｆ．健康危険情報 

該当なし 

 

Ｇ．研究発表 

1. 論文発表： 

なし  

 

2. 学会発表： 

1. Von Willebrand factor reflects F

ontan pathophysiology and strongly 

predicts the all-cause mortality. A

bstract Session 7: Pulmonary Hypert

ension and Heart Failure Working Gr
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oup Symposium: Best oral abstract s

ession. The 53th Annual Meeting of 

European Society of Pediatric Cardi

ology. Seville, Spain, May 16th, 201

9. 

     

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

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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