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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、そのデータを基点にして多施設臨

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(2018 年度報告書表 1、図 1 参照)し、各施設で外

来診療している ACHD 患者の登録を行った。各施設より、診断名別患者数ファイル(PDF ファイル)と個人情報

を除いた各患者の詳細データファイル(Excel ファイル)を回収し、登録患者数（通院患者数）および病態に関

する集計・解析を行った。 

【結果】2020 年 3 月 31 日時点で 6協力施設を含む計 54 施設(34 大学病院循環器内科、16 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)が JNCVD-ACHD に加盟していた（表 1）。昨

年度の41施設より13施設の新たなJNCVD-ACHD加入を認めた。この54施設のうち、4協力施設を含む46JNCVD-

ACHD 加盟施設から診断名別患者数ファイル(PDF ファイル)が回収でき、集計総数 23,793 例となった（表 2）。

昨年度のデータとの比較として、データ回収施設数ならびに回収率は、それぞれ 25から 46、61.0%から 88.9%

と著明な増加を認めた。各疾患の全症例に占める割合については、心室中隔欠損(VSD)、心房中隔欠損(ASD)、

ファロー4徴症(TOF)、単心室(UVN/SV)の順に多いという結果が得られた。詳細データファイル(Excel ファイ

ル)の回収率は 35.2%と以前と大きな変化はないが、19 施設から 6,505 例(集計総数の 27.2%)の登録が得られ
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ている(表 3)。各疾患の占める割合は、PDF データとほぼ同等であり、全体を十分代表したサンプルサイズと

考えられた。主要な病態についての統計的解析では、肺動脈性肺高血圧症(PAH: pulmonary arterial 

hypertension)は 213 例(3.3%)に見られ、75 例(1.2%)の症例が Eisenmenger 症候群であった(表 4)。心不全リ

スクとなる体心室右室は 194 例(3.0%)に見られ、内 121 例が修正大血管転位(ccTGA)、残り 73 例が心房スイ

ッチ術後の大血管転位(TGA)であった(表 5)。フォンタン手術(古典的フォンタン手術と TCPC: total cavo-

pulmonary connection 術)後の症例は 283 例(4.4%)に見られ、内 241 例が単心室(UVH/SV)であった(表 6)。 

【結論】JNCVD-ACHD 参加施設は 2020 年 3 月時点で 54 施設となり年々増加している。今回回収できた症例数

は、昨年の期待値であった 1 万例を大きく突破し、約 24000 例となった。重大な合併症の温床となる肺動脈

性肺高血圧・体心室右室・Fontan 手術後の患者は、いずれも全体の 3-4 %程度に見られることが判明し、医

療体制の構築を考慮する上での参考となるデータが得られた。このように、本研究の地道な遂行により各施

設で管理している疾患ごとの症例数や主要な病態数を十分に把握できるまでに至った。ACHD 診療自体に寄与

することはもちろん、本データは今後の多施設研究の立ち上げに大きく貢献すると考えられる。今後の JNCVD-

ACHD の多施設研究への貢献に期待したい。
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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。その時点での一般の循環器

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。同時に、JNCVD-ACHD 参加施

設は ACHD 地域医療体制の確立に加え、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、この JNCVD-ACHD という組織は多施設研究の

ネットワーク的役割を果たす。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。 

 

研究方法 

１．対象施設 

2020年 3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 54 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(昨年度報告書 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(昨年度報告書 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

で昨年度報告書 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

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、現在 20 施設を超える承認が得られるに至

った。 

今回、2020 年 3 月 31 日までに各施設から診断名別

患者数(PDF ファイル)情報(昨年度報告書 表 2 参

照)を回収したところ、PDF ファイル(診断名別患者

数)のみのデータ回収には倫理申請は不要であるた

め 46 施設から収集ができた。個別の患者詳細デー

タを有する詳細データファイル(Excel ファイル)

回収に関しては、上記倫理審査が通過した 19 施設

において回収することができた。 

 

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ている。

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(昨年度報告書 

資料 1:承認申請書を参照)。 

 

研究結果 

解答施設数 

症例数のみに関しては、JNCVD-ACHD 所属全 54 施設

(34 大学病院循環器内科、16 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、表 1参照) 中、46 施設(29 大学病院、

13 総合病院、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)から回答が得られた。
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Excel ファイル詳細データに関しては、19 施設（14

大学病院、3 総合病院、2 循環器専門施設）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 54 施設のうち 46 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 2 に示す。総数は 23,793 症例であった。症例別

では、心室中隔欠損(VSD)4,913 例(20.6 %)と最も

多く、続いて心房中隔欠損が4,714例(ASD, 19.8 %)

とほぼ同数、ファロー4 徴症(TOF)2,857 例(12.0 %)

の順であった。複雑心奇形では、TOF に続き単心室

(UVH/SV)が 1,459 例(6.1 %)と全体でも 4 番目に多

かった。昨年度の報告と比べ ASD と VSD の順位が

入れ替わって入るものの、これらの疾患別頻度に大

きな差異は認めていない(表 2)。 

次に症例数を提出した 46 施設のうち Excel ファイ

ル詳細データを回収できた施設は 19 施設であり、

昨年度より 5施設増加し、6,505 例のデータの回収

となった(表 3)。これは、PDF ファイル症例全体の

27.2 %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、TOF の割合が多少増加し UVH/SV

の割合が減少した以外は大きな変化はないと考え

られた(表 3)。 

詳細データが出された 6,505 例に関して、外科的治

療についての解析では、2心室修復施行後の症例が

4,156 例(63.9 %)と多くを占めた(表 4)。 

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 213 例(3.3 %)であった(表 4)。内訳は、

シャント修復例 76 例、シャント未修復例が 137 例

(Eisenmenger 75 例を含む)という結果で、やはり

シャント残存症例が大半を占めるという結果にな

った。注目すべきは、未修復 VSD-PAH 30 例中 24 例

と実に 80%が Eisenmenger 症候群であるのに対し、

未修復 ASD-PAH では 59 例中 16 例(27.1 %)しか

Eisenmenger 化していないという点である。 

2 心室形態をとる体心室右室症例については、194

例(3.0 %)に認めた(表 5)。うち、ccTGA が 121 例

(62.4 %)と大部分を占めた。残りの 73 例(37.6 %)

は心房スイッチ術後の TGA 症例であった。 

2心室修復術が施行されていない症例2348例(ACHD

全体の 36.1%、表 4)のうち、単心室修復(Fontan 循

環)症例は 283 例(全体の 4.4 %、2 心室修復術未施

行の 12.1 %)であった(表 6)。Fontan 循環症例の

ほとんどは単心室(UVH/SV)であり、全 Fontan 循環

症例の 85.2 %に当たる 241 例を占めるに至った。

逆に、UVH/SV の約 80％が Fontan 循環症例という

ことでもあった(表 6)。 

 

考察 

本調査は、全国主要施設の循環器内科・ACHD 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。この調査により、全

国の ACHD 専門施設数ならびに ACHD 患者の成人診

療科への移行状況に関しても情報が得られること

となり、非常に意味深い統計となることが予想され

た。 

2020 年 3 月末時点 46 施設から総数約 24,000 例の

ACHD 患者がレジストリーされている。これは、昨

年度の報告書の期待値（1万人）を大きく上回る数

字であった。本年度の 46 施設数を加味すれば、昨

年度の 41 施設すべてからのレジストリー提出がな

された場合の予想値(1-2 万例以上)通りの結果と

いえる。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 2019 年では約 50 万人程度の 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 4.8 %

に相当すると考えられる。本来、通院が必要な患者

数が ACHD 総数の 1/3 と仮定すると 1、通院が必要

な患者数の約 14.3 %に当たる患者データと考えら

れる。すなわち、JNCVD-ACHD グループ内において、

通院が必要な ACHD 患者像を推定することに関して

は、充分なサンプル数を得ていると考えられる。以

下に、昨年度と同様のテーマを基に考察を進めて行

きたい。 

 

・ ACHD 通院患者の特徴 

 本レジストリー(表 2)により、最も多く通院して

いる疾患は VSD (20.6 %)で、以下順に、ASD 

(19.8 %)、TOF (12.0 %)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、
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4 番目に位置する UVH/SV 患者(6.1 %)においては、

ほぼすべての患者が 2 心室修復に至っておらず(未

修復 99.7 %, 表 4)であり、そのほとんど(UVH/SV 

の 79.3 %)が Fontan 循環患者であるということで

ある(表 6)。つまり、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 5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(体心室右室)例は ccTGA

と心房スイッチ後の TGA 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、各疾患の実臨床ではまずどういった情報を得

ることが重要であるのかもイメージできる。すなわ

ち、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 術は、肺-心臓間にはシャントが無く順列に

機能するのでチアノーゼは消失し、一見根治的手術

(現代では死語である)に見えるかもしれない。しか

しながら、肺心室は存在せず、十分な心肺機能回復

には至らない。したがって、Fontan 術は基本的に

は姑息術とし、未修復群に分類した。そして、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)修復術後としたのである。さて、

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 40.9 %と 48.6 %と半分弱にとどまった(表 4)。

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と

いうことである。ACHD 全体で見ても未修復例は修

復例よりむしろ少なく 36.1 %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 

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。原因としてはシ

ャント性に生じるものがほとんどを占め、今回のレ

ジストリー結果からは、ACHD 全体の 3.3 %に PAH を

認めた。2心室修復後 ACHD では 1.8 %、未修復 ACHD

では 5.8 %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 3 倍以上高いという結

果が得られた。シャント性 PAH の極型ともいえる

Eisenmenger症候群は、ACHD全体の1.2%に認めた。 

 

1)-1. 2 心室修復後 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 76 例中、ASD が最多で 27 例と全体

の 35.5 %を占めた(表 4)。しかしながら、PAH 発生

頻度では、ASD では 3.7 %であるのに対し、複雑心

奇形 PA-VSD 5.6 %、TAPVR 4.1 %、単純心奇形 PDA 

3.8 %と、ASD を上回った。やはり、post-tricuspid 

shunt (三尖弁後シャント)や著明な肺血流増加を

来す疾患は PAH 進行が早いため、生後早急な修復が

必要となることを裏付けた結果と言える。 

次に症例数で多いのが VSD であったが、PAH 発生頻

度は全体の頻度とほぼ等しい1.8 %であった。Post-

tricuspid shunt であり PAH 進行が早い VSD ではあ

るが、心不全発症や雑音ゆえに、ほとんどの症例が

早期に発見されるため、修復後の残存・発生する

PAH の発生頻度はそれほど高くないと考えられた。 

ASD-PAH と VSD-PAH で全体の半数以上を占めてい

た。この PAH 発症経過は不明であるが、修復時にす

でに肺血管床に障害が生じており修復後にも進行

し続けるのではないかと考えられる。修復時期が十

分に早くはなかったということであろう。今後その

理由を突き止めるためには、シャント量と修復時期

などに関する詳細な調査が必要と考える。 

 

1)-2 未修復 ACHD-PAH  

未修復 ACHD-PAH は、ACHD-PAH の半数以上(64.3 %)

を占め、未修復 ACHD 全体では 5.8 %に発生する結

果であった。その未修復 ACHD-PAH のうち、

Eisenmenger 症候群は約 1/5 を占め、ACHD 全体の

1.2%に当たる。 

未修復 ACHD において、未修復 ACHD-PAH の症例数

では、VSD と ASD で半数以上を占めていたが、発生

頻度的にはそれぞれ 4.3 %と 11.6 %とむしろ ASD

において高い結果であった。これは、未治療 VSD の

多くは PAH を生じないような小欠損例であること

が原因と考えられる一方、ASD は大きな欠損(non-



 

 

15 
 

restrictive shunt)例も見逃されたまま成人期を

迎えることが稀ではないことに起因すると考えら

れる。未修復例で PAH 発症率が高い疾患は、順に

PA-VSD (46.4 %)、AVSD/ECD (37.0 %)、TGA (20.0 %)

であり、その理由としては、小児期の発見時にすで

に PAH を発症し、手術適応外であったのではないか

と思われる。実際、そのほとんどもしくは全てが

Eisenmenger 症候群であった。 

PAH 治療薬が多く開発され 4、本邦では ACHD を含め

PAH 全般的な予後も著明に改善されている 5。そし

て近年、PAH 治療薬投与により、これまでは手術不

能 PAH 例にシャント閉鎖手術を可能にする方法‟

Treat and Repair Strategy”の成績が示されてい

る 6-9。まだまだ確立した方法ではないが、その効

果は極めて有望と考えられる。今後まとまった国内

データの集積が急務であり、JNCVD-ACHD グループ

の責務と考えられる。 

 

心不全 

先天性心疾患における特異的心不全が体心室右室

不全である。通常の肺心室としての右室以外の体心

室右室においては、ほとんどの症例で成人期に心不

全や不整脈のもとになるとされてきた 10, 11。そこ

で、2心室循環体心室右室症例について検討したと

ころ、全 ACHD 6505 例中 194 例(3.0 %)に認めた(表

5)。この 194 例の内訳は、ccTGA 121 例、TGA 73 例

であった。TGA 症例は全て心房スイッチ術後であっ

たが、ccTGA には古典的修復術後、修復不要、未修

復、姑息術後が含まれた。術後、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 10, 11。

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。また、体心室

右室不全症例の治療方針には課題も多い 12。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 194 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こ

の 3-4 倍程度の症例はすでに調査対象になること

が期待される。この分野においても JNCVD-ACHD グ

ループの今後の調査活動が期待される。 

 

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。チアノーゼは消失す

るが、肺心室を欠くこの循環体形は、姑息術として

の範疇を出るものではない。実際、成人期に多くの

合併症を呈してくることが分かっている。近年、術

後長期的に肝臓の障害(肝硬変、肝癌)、蛋白漏出性

腸症、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、その対応には難渋することも多い。今回の

Excel ファイルデータの解析では全 ACHD 通院患者

の 4.4 %が単心室修復後(Fontan 循環)症例であっ

た(表 6)。仮に、23,793 例全症例についての情報が

得られたとすると、JNCVD-ACHD46 施設には約 1000

例の Fontan 循環患者が外来通院していると考えら

れる。Fontan 症例における問題点に関する調査を

行うには十分な例数であり、今後の JNCVD-ACHD グ

ループの調査はこの分野でも期待が出来る。 

 

今後の展望 

現在 JNCVD-ACHD54 施設中 46 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、23,793

例の提出が得られた(表 2)。Excel ファイル詳細デ

ータも同数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 19 施設 6,505 例であった

(表 3)。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。しかしながら、2019 年 4 月

から、成人先天性心疾患専門医制度が開始となり、

総合修練施設(40 施設の全てが JNCVD-ACHD 参加施

設で占められる)はこのレジストリー参加が「義務

化」されるに至った。今後、倫理申請する施設は増

加することが十分に期待され、ほとんどの施設から

のレジストリーファイル回収が見込まれる。 

 また、JNCVD-ACHD 内では多施設研究が徐々に進

んでいる。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

する調査や ASD-PAH 治療 (Treat and Repair 

Strategy)に関する調査などである。また、昨今問
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題となっている COVID-19 に関する国際研究にも参

加が進んでいる状況でもあり、JNCVD-ACHD グルー

プは多施設共同研究において新しい展開を迎えよ

うとしている。 

 

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が進ん

で行っており、PDF ファイル提出は一部間に合った

が、倫理申請の必要な Excel 詳細データの提出には

間に合うに至らなかった。しかし、今後倫理申請を

通すだけの状況に持ち込めており、早晩、完成した

レジストリーデータが得られると考えられる。 

 

結論 

全国主要循環器内科の ACHD 診療参入は、確実に進

行し、54 施設の JNCVD-ACHD グループによるレジス

トリーが行われるに至っている。多くのレジストリ

ーデータの検討から、今後の JNCVD-ACHD による多

施設研究の立ち上げは、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。 

 

健康危険情報 

該当せず。 

 

研究発表 

１．論文発表 

現在、レジストリーデータの回収を更に進めながら、

2020 年末を目処に論文を作成する。 

 

２．学会発表 

 今後予定する 

 

知的財産権の出願・登録状況 

なし 
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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） 

 

(研究課題名) 「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 

「成人先天性心疾患患者の妊娠・出産に対する至適管理体制確立に関する研究」 

研究分担者 赤木 禎治 岡山大学 循環器内科 

研究要旨 

 国内では毎年 1万人の患者が成人期に達すると推測されている。妊娠・出産の管理を必要とする女性の年

齢は若く，その影響は他の領域よりも早い時期に訪れている。Fallot 四徴症の妊娠・出産管理はもちろんの

こと，Fontan 術後患者の妊娠・出産管理は多くの施設で喫緊の課題である。さらに肺動脈性高血圧，抗凝固

療法，不妊治療などついて目覚ましい医療改革が進み，日本循環器学会の心疾患患者の妊娠・出産に関する

ガイドラインも全面改訂された。本領域に関しては国内・海外から新たなエビデンスも積み重ねられている

が、いまだ十分なエビデンスには至っていない。今回我々は 2018 年に改訂された「心疾患患者の妊娠・出

産ガイドライン」を診療ベースとして、実臨床の場でガイドラインでは十分な対応ができない領域を明らか

に、その対応策とエビデンス構築の対応を試みた。

 

Ａ．研究目的 

 成人期に達した先天性心疾患患者の中には，心血

管病変の程度が軽く，健常者と同様に出産が可能な

場合も多いが，中には残存病変により，母体および

胎児に危険を伴う場合もある．先天性心疾患患者の

妊娠・出産を管理するうえで重要なことは，通常の

妊娠・出産における循環動態の変化を理解し，その

ような変化が，先天性心疾患を有する個々の患者お

よび胎児の血行動態において，どの時期にどのよう

な影響を及ぼすかを総合的に判断することである．

重度のチアノーゼや肺高血圧症などのために妊娠が

禁忌となる場合もある．リウマチ性心疾患の減少に

より，現在では先天性心疾患が妊娠中の心合併症因

子として一番重要な原因となっている．今後は大血

管転位症術後や Fontan 手術後例など，これまで経

験しなかった心疾患患者の妊娠・出産も増えていく

ことが予想され，医療体制の整備が必要である．同

時に，妊娠可能な年齢以前からの患者教育・避妊指

導も重要である．今後先天性心疾患患者における妊

娠・出産が安全に行われるよう小児循環器医，循環

器内科医，産科医，さらには麻酔科医と連携して母

体と胎児の健康管理を行う必要がある． 

 

B．研究方法 

 日本循環器学会と日本産科婦人科学会より出され

た「心疾患患者の妊娠・出産ガイドライン 2018 年

改訂版」をもとに岡山大学病院で経験された妊娠・

出産例に対して上記ガイドラインに基づく情報では

完全に対応でき倍病態、もしくはインフォームドコ

ンセントにおいて十分な情報提供ができない病態を

抽出し、今後の研究対象とすることを目標とした。
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患者の診療情報は院内の担当医のみの共有とし、あ

くまでも実際の診療に必要とする内容に限ることと

した。また関連診療科（主に循環器内科・産婦人

科・心臓血管外科）で患者情報を共有していること

は患者本人に同意を得て、診療情報内に記録した。 

 

C．研究結果 

 妊娠によって，母体もしくは胎児死亡をきたす危

険性の高い疾患群として，肺高血圧症

（Eisenmenger 症候群，原発性肺高血圧症，二次性

肺高血圧症を含む），重症心不全，著明なチアノー

ゼ，心血管病変を伴う Marfan 症候群，重症大動脈

縮窄症などが考えられる（表１）．これらの疾患で

は，妊娠すること自体が心疾患へ直接影響を及ぼす

可能性が大きく，妊娠を中絶することにも危険を伴

う．心血管病変の程度が軽く，日常生活の機能分類

や心室機能が正常な場合，健常者と同様に妊娠・出

産が可能である．しかしながらこのような患者の妊

娠・出産が安全に可能かどうかを判断する際には，

現在の血行動態，心機能などを正確に再評価するこ

とが重要である．特に乳幼児期に治療を要した重症

心疾患では，何らかの残存病変や合併症を残してい

る可能性が高い．今回以下の 2点について現在のガ

イドラインでは十分な対応ができず更なるエビデン

スが必要なことが確認された。 

１． 妊娠中の抗凝固療法 

 妊娠経過中に抗凝固療法を必要とする心疾患の代

表は人工弁置換術後の患者である。現在、小児期の

人工弁（特に機械弁）の使用はできるだけ避ける術

式がとられているが、そのような状況でも機械弁を

必要とする患者は存在する。また現在妊娠・出産を

希望する患者の中で 20年以上前に人工弁置換術を

受けた患者もおり、妊娠と抗凝固療法のジレンマに

対応を苦慮する症例は一定数存在する。さらに現在

成人期に達する Fontan 術後の患者が急速に増加し

ており、その中に抗凝固療法を必要とする症例があ

る。 

我々の経験した症例は大血管転位症動脈スイッチ

術後に僧帽弁置換術を受けた患者と Fenestration

を伴った Fontan 術後の患者である。人工弁置換術

の患者ではワーファリンの催奇形性を説明し、初回

妊娠時はヘパリンの皮下注射でコントロール、2回

目の妊娠では催奇形性のリスクを理解したうえでワ

ーファリンをそのまま継続し分娩に至った。Fontan

術後の患者では初回の妊娠時にはヘパリン皮下注に

よるコントロール、2回目の妊娠時には新規経口抗

凝固薬による管理を行った。いずれの症例も妊娠中

に有意な出血・血栓性合併症をおこすことなく出産

することが可能であった。しかしながらこれら少数

例での経験では十分なエビデンスにはならず、今後

全国レベルでの調査を計画している。 

 

２． 肺高血圧合併妊娠 

 Eisenmenger 合併妊娠では、母体死亡率は 30～

70%、胎児死亡率は 50%といずれも高く、妊娠・出

産は避けるべきであるとされている．妊娠、出産時

だけでなく出産後数日以内に死の転帰をとることも

少なくない．そのため、患者には妊娠前に、妊娠す

る事で母体及び胎児の生命が危険にさらされる可能

性が高いため、妊娠は禁忌であることを十分に説明

しておかねばならない．避妊に対する教育は重要

で、これまでも患者指導を行ってきた。今回我々が

経験した症例は第 3子妊娠中 37 週で急速に心不

全、チアノーゼが増強した肺高血圧合併妊娠であっ

た．同時に心房中隔欠損症を合併していることが明

らかとなり ICU 管理を行いながら緊急帝王切開で児

を娩出し、母体には直ちに肺血管拡張薬（エポプレ

ステロール）を開始した。母体の肺高血圧クリーゼ
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は回避され、肺高血圧の薬物治療を継続した。その

後、廃同血管抵抗値が低下していることを確認し、

心房中隔欠損症のカテーテル閉鎖術を実施し、良好

な経過を得た。 

 

D．結論 

医療の発達の恩恵により，心疾患の予後は著明に改

善している。これに伴い，妊娠可能な心疾患女性の

数は年々増加している。我が国では，心疾患女性の

妊娠が総妊娠数の 0.5〜1％に相当し，不整脈など

を含めれば，その割合は 2〜3％程度までに高まる

といわれている．また，新生児医療の進歩に伴い，

早期産児の生存率と予後が飛躍的に改善した．この

ため，妊娠後期の母体の循環への負荷が大きく，合

併症が予想される場合は，妊娠を中断して分娩に移

行することも可能となっている．最近は，妊娠・出

産の高年齢化がみられているが，心疾患の女性は仮

に重症心疾患であっても一般女性と比べて挙児希望

が強いことが多く，若い年齢で結婚することも少な

くない。  

初回の「心疾患患者の妊娠・出産ガイドライン」

はこのような医療環境の変化が表れ始めた 2005 年

に作成された。当時，国内における心疾患患者の妊

娠・出産管理はまだ手探り状態で行われており，適

切な妊娠・出産管理のエビデンスも極めて限られた

状況であった。このためガイドラインは欧米で刊行

されていた心疾患の妊娠・出産に関するいくつかの

ガイドラインや単行書をたたき台に作成された。そ

れまで国内では心疾患女性の妊娠・出産に関する専

門家は非常に少なく，妊娠・出産が可能であるにも

かかわらず避妊を勧められたり，妊娠・出産が非常

に危険であるにもかかわらず，妊娠して重大な合併

症を生じたりすることもみられていた．また，妊

娠・出産に際して，適切なカウンセリングや治療を

受けられない場合も少なくなかった．この点から，

このガイドラインは有用であり，広く用いられてき

たと考えられる．2010 年には部分改訂が行われ，

米国心臓病学会（American College of 

Cardiology：ACC）および米国心臓協会（American 

Heart Association：AHA）の成人先天性心疾患ガイ

ドライン，さらに，カナダ心臓血管学会（Canadian 

Cardiovascular Society：CCS）の成人先天性心疾

患ガイドラインを参考に，国内の実情に応じた妊

娠・出産管理，カウンセリングについても記載され

た。 

国内では毎年 1万人の患者が成人期に達すると推

測されている。妊娠・出産の管理を必要とする女性

の年齢は若く，その影響は他の領域よりも早い時期

に訪れている。Fallot 四徴症の妊娠・出産管理は

もちろんのこと，Fontan 術後患者の妊娠・出産管

理は多くの施設で喫緊の課題である。さらに肺動脈

性高血圧，抗凝固療法，不妊治療などついて目覚ま

しい医療改革が進み，ガイドラインの全面改訂を必

要とする状況になった。同時に国内・海外から新た

なエビデンスも積み重ねられている。 

幸いこれまで日本循環器学会や日本成人先天性心

疾患学会を中心として成人先天性心疾患患者の妊

娠・出産管理について幅広い討議や教育活動が行わ

れてきたため，本領域の重要性は循環器医にも広く

関心を持たれるようになってきている。2018 年に

全面改訂が行われた「心疾患患者の妊娠・出産ガイ

ドライン」には，これらの課題をできるだけ科学的

根拠に基づいて記載を試みられた。しかしながら，

妊娠・出産に関する領域はコントロールスタディを

実施することの極めて難しい領域であり，各エキス

パートの経験に基づく根拠に依存せざるを得ないこ

とが多い。今回、実臨床の場面で新しく改訂された

ガイドラインがどのように用いられるかを検討した
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ところ、抗凝固療法と肺高血圧合併妊娠について判

断に迷うことが明らかになった。現実に国内の妊

娠・出産を扱う医療施設や周産期施設ではこのガイ

ドラインを主体にして患者の管理治療が行われるは

ずであり、その状況を鑑みると新規のガイドライン

を持っても十分な対応には難しい点があることが明

らかとなった。 

このようなエビデンスの不足した領域が直ちに至

適診療体制や治療法を確立させることは難しい。新

たな医療技術や薬物治療の導入によって今後も大き

く変化していく可能性が高い。このため現時点も最

も重要なことは患者および患者家族と医療サイドと

の間で十分な妊娠前もしくは出産前のカウンセリン

グを行うことであろう。 

 妊娠管理に豊富な経験のある専門家によるカウン

セリングなど，先天性心疾患を有する若年者や成人

に対する教育を行うことが，患者の不要な不安を解

消させ，妊娠・出産に起因する危険性を減少させる

と考えられる．妊娠・出産に直面して対策を考える

よりも，できるだけ妊娠する以前から予想される問

題点について患者本人と一緒に対策を立てるように

すべきである．（表２）．実際の診療では患者本人，

場合によっては配偶者や両親と一緒に充分な時間を

とって話し合いをもつ必要がある．ハイリスク患者

においては，専門的な施設における小児循環器医，

循環器内科医，産科医，麻酔科医などによる統合的

診療と管理が，母体と胎児のリスクを改善させるこ

とができる． 

海外での取り組みとして、患者の基礎疾患によっ

て妊娠前のリスク評価を行うという試みがある。カ

ナダの多施設前方視的研究により登録された 1938

妊娠のうち 16％に心不全や不整脈といった心血管

イベントが発生した。妊娠中の心血管イベントの発

生率は 1994 年から 2000 年までの期間と 2001 年か

ら 2014 年までの期間で有意差はなかったが，肺水

腫の発生率は 2001 年以降が有意に減少していた，

これらのデータをもとに妊娠・出産に関する 10個

の因子を抽出しスコア化を加え CARPREG II リスク

推測スコアとした（表 3、４）。本リスクスコアを

わが国でそのまま導入することができるかについて

は十分な検討は行われていないが、一つの目安にな

ることは間違いない。妊娠・出産に関する心血管領

域の合併症を予測し未然に防止することは母体およ

び胎児の生命予後に大きく貢献することが可能であ

り、今後の評価が重要と思われる。 

 

F. 健康危険情報 

該当せず 

 

G. 研究発表 

別紙５に記載 

 

H. 知的財産権の出願・登録状況 

該当せず
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表１ 

 
 

表２：心疾患患者に対する妊娠前カウンセリングのポイント 

 

①  妊娠中のリスク 

・ 母体の心臓リスク 

・ 母体の産科的リスク 

・ 胎児のリスク 

②  産褥～育児期における母体のリスクと注意点 

・ 睡眠不足の影響 

・ 母乳栄養か人工乳か混合栄養か，これらが母体心臓に与え 

る影響 

・ 育児のサポート，保育園などをどの程度必要とするか 

③ 母体の将来的心臓予後に与える妊娠の影響 

④ 母体の総合的寿命 

⑤ 遺伝 

⑥ 母体の薬剤調整 

⑦ 母体の心臓と全身状態（就業による疲労のチェック） の調整 

⑧ 妊娠にむけての計画立案 

※不妊の場合：不妊治療時の注意点など 

※避妊の場合：安全で効果のある方法を検討 
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表３ CARPREG II Score 

 

 

表４ CARPREG II Score と心血管イベントの発生率 
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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 

成人先天性心疾患患者の年代別の不安・困りごとと支援の課題に関する研究 

 

分担研究者 落合 亮太 横浜市立大学 医学部看護学科 准教授 

分担研究者 檜垣 高史  愛媛大学大学院 地域小児・周産期学講座 教授 

研究協力者 一般社団法人 全国心臓病の子どもを守る会 

主任研究者 白石 公 国立循環器病研究センター 小児循環器部  

 

研究要旨 

【目的】小児慢性特定疾病の一疾患群にあたる先天性心疾患患者の年代別の不安・困りごとと支援の課題

を明らかにすること。 

【方法】先天性心疾患患者の保護者と本人を会員とする全国心臓病の子どもを守る会（以下、患者会）が

実施した「生活アンケート」調査のうち、18 歳以上 65 歳未満の患者データの単純集計結果の提供を受け

た。研究班として重症度分類、年代別の比較方法、不安・困りごとに関する自由記述の分析方法について

提案を行い、また、結果全体の妥当性について医療専門職の立場から監修を行った。なお、生活アンケー

ト調査は患者会会員を対象とした郵送式の自記式質問紙調査である。 

【結果】対象者 490 名の年齢は 20 代が 241 名（49.2%）と最も多く、疾患重症度は軽症 70 名（14.3%）、中

等症（21.2％）、重症 296 名（60.4%）であった。身体障害者手帳の取得率は 10 代から 60 代の各年代で 68-

100%であった。定期通院している 438 名のうち、主として通院する病院の他にも通院している病院がある

者は 133 名（30.4%）、主として通院する病院が居住地県外にある者は 105 名（25.4%）であった。通院で利

用する医療費助成は重度障害者医療費助成 159 名（36.3%）、難病医療費助成 64 名（14.6%）であった。学

生を除いた 410 名のうち、就労者は 298 名（72.7%）、非就労者は 86 名（21.0%）であった。就労者の雇用

形態は正規雇用（フルタイム）が 175 名（58.7%）と最も多く、次いでパート・アルバイト 38 名（12.8%）、

非正規雇用（契約・派遣）32 名（10.7%）、福祉的就労 28 名（9.4%）の順であった。身体障害者手帳を取得

している就労者 239 名の雇用枠は、一般雇用 79 名（33.1%）、障害者雇用枠 128 名（53.6%）であった。20

歳以上の患者 438 名のうち、障害年金受給者の割合は各年代で 25-36%であった。年代別の親との同居率

は、10 代 78.8%、20 代 66.4％、30 代 47.7%、40 代 54.1%、50 代 38.1%、親と同居している者のうち 87.7%

の収入は 400 万以下であった。テキストマイニングを用いた自由記述データの年代別分析では各年代の特

徴語として、10 代では「20 歳」「場」「グループホーム」、20 代では「無事だ」「伝える（否定形）」「障害年

金」「収入」「仕事量」「結婚する」、30 代では「転職」「入所」「不満だ」「亡き後」「介護」「年金」、40 代で

は「未婚」「設計」「払う（否定形）」「年金」、50 代では「だんだん」「雇用」「老後」「体力的」などが抽出

された。 

【結論】複数病院や県外病院へ通院している患者が一定数存在すること、医療費助成と就労において身体

障害者手帳の役割が大きいことが示された。また、年代別の特徴として、10 代では特に重複障害を有する

患者の生活の場の確保、20 代では就労や結婚、30・40 代では親亡き後の生活設計、50 代では体調の悪化

に伴う不安があることが示唆された。 
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A. 研究目的 

近年、ファロー四徴症に代表される先天性心疾患者

の 9 割以上は成人期を迎え、成人期に達した先天

性心疾患（以下、成人先天性心疾患）患者は国内で

約 50 万人、年間 9 千人の増加が見込まれ、将来、

全人口の 1%近くに達する可能性がある。 

成人先天性心疾患に関する近年の研究では、予後や

治療成績等に関する医学的側面の強い研究に加え、

患者の社会生活に関する研究が増加している。欧米

の研究では、疾患重症度などの医学的要因よりも、

学歴や雇用形態などの社会的要因が患者の

quality of life（以下 QOL）に影響すること(1) 

(2)、国内の研究では、就労と就業継続、所得、障

害年金受給などの経済的問題と QOL が関連するこ

と(3) (4)、障害年金や医療費助成などの社会保障

制度整備が必要であることが指摘されている(5)。

また、20 歳での小児慢性特定疾患治療研究事業終

了に伴う医療費負担増のため、治療継続に消極的に

なる患者の存在も指摘されている(6)。 

医療専門職が実施する上記の調査研究に加え、患者

団体も独自に患者の社会生活に関する調査を行な

っている。先天性心疾患患者の保護者と本人を会員

とする全国心臓病の子どもを守る会（以下、守る会）

は、1960 年代に設立され、会員数は 2020 年現在で

約 4000 世帯を数える。また、内部組織として 16 歳

以上の患者本人からなる全国心臓病友の会がある。

守る会は約 5 年ごとに会員世帯を対象に「生活ア

ンケート」を実施しており、過去の調査結果の一部

は学術雑誌に論文として掲載されている。患者団体

の調査は医療専門職が実施する調査よりも当事者

目線で実施されるものであり、患者の生活実態を詳

細に把握できている可能性がある。そこで、本研究

では守る会が 2018 年に実施した「生活アンケート」

のうち、18 歳以上 65 歳未満の患者データの単純集

計結果について守る会から提供を受け、研究班が重

症度分類、年代別の比較方法、不安・困りごとに関

する自由記述の分析方法について提案を行い、また、

結果全体の妥当性について医療専門職の立場から

監修を行った。 

 

B. 研究方法 

１．研究デザイン 

生活アンケート調査は自記式質問紙を用いた郵送

法による横断研究である。 

 

2．調査対象 

本研究は、先天性心疾患患者の保護者と本人を会員

とする全国心臓病の子どもを守る会から提供を受

けた「生活アンケート」調査の結果を対象とした。

同調査では利用できる社会福祉制度の違いを考慮

して、18 歳未満の患者用と 18 歳以上の患者用の 2

種類の調査を実施したが、本研究では、18 歳以上

の患者データを分析対象とした。 

対象者の適格基準は、調査を実施した 2018 年 7 月

時点で全国心臓病の子どもを守る会およびその内

部組織である全国心臓病の友の会（以下、両者を含

めて「患者会」とする）会員 3774 世帯のうち、18

歳以上 65 歳未満、かつ調査への参加に同意した者

を対象とした。質問紙への回答は原則として患者本

人に依頼し、精神発達遅滞等の事情により本人によ

る回答が困難な場合は、その家族に依頼した。 

 

3．調査方法 

守る会事務局より、患者会各支部へ調査票を郵送し、

各支部が適格基準を満たす所属会員宛に調査票を

郵送した。調査票の回収は郵送にて行った。調査期

間は 2018 年 7月〜2018 年 9 月であった。 

 

4．調査内容 

  自記式質問紙を用いて、下記の項目を尋ねた。 

対象者基礎情報:回答者（本人または家族）、年齢、

心疾患名、手術歴、術式、一般状態区分、チアノー

ゼの有無、通院頻度など 

福祉制度の利用状況：障害者手帳の有無と級数、療

育手帳の有無と種別、障害基礎年金受給状況など 

就労状況：就労状況、雇用形態など 

現在困っていること、将来への不安に関する自由記

述 

 

5．分析方法 

各調査項目について、記述統計量を算出した。対象

者の疾患重症度は欧米のガイドラインの基準に沿

って分類した。対象者の年代は 10 代から 60 代に

分類し、各調査項目の分布を比較した。自由記述デ
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ータの分析にはテキストマイニングの手法を用い、

各年代における単語出現頻度、および特徴語を探索

した。統計解析パッケージには SPSS ver.25.0、テ

キストマイニングには TRUE TELLER を用いた。 

 

6．倫理面への配慮 

本研究は、研究班が患者会から単純集計結果の提供

を受け、研究班として重症度分類、年代別の比較方

法、不安・困りごとに関する自由記述の分析方法に

ついて提案を行い、また、結果全体の妥当性につい

て医療専門職の立場から監修を行ったものである。

結果の提供は、事務局が支部名や年齢など、個人が

特定できる情報をあらかじめ削除あるいはカテゴ

リカル・データに加工したうえで行なった。研究班

への監修以来は患者会理事会の承認を得て行った。 

なお、生活アンケート調査における回答は匿名とし、

自記式質問紙への回答をもって調査協力への同意

とみなした。 

 

C. 研究結果 

研究結果の詳細は 2020 年 6 月に守る会が報告書と

して刊行予定のため、ここでは概要のみ述べる。 

有効回答を得た 490 名の年齢は 20 代が 241 名

（49.2%）と最も多く、疾患重症度は軽症 70 名

（14.3%）、中等症（21.2％）、重症 296 名（60.4%）

であった。身体障害者手帳の取得率は 10 代から 60

代の各年代で 68-100%であった。 

定期通院している 438 名のうち、主として通院す

る病院（主病院）が居住県外にある者は 105 名

（25.4%）、主病院の他にも通院している病院（副病

院）がある者は 133 名（30.4%）で、副病院が居住

県外にある者は 55 名（42.3%）であった。通院で利

用する医療費助成は重度障害者医療費助成 159 名

（36.3%）、難病医療費助成 64 名（14.6%）であった。 

学生を除いた410名のうち、就労者は298名（72.7%）、

非就労者は 86 名（21.0%）であった。就労者の雇用

形態は正規雇用（フルタイム）が 175 名（58.7%）

と最も多く、次いでパート・アルバイト 38 名

（12.8%）、非正規雇用（契約・派遣）32 名（10.7%）、

福祉的就労 28 名（9.4%）の順であった。身体障害

者手帳を取得している就労者 239 名の雇用枠は、

一般雇用79名（33.1%）、障害者雇用枠128名（53.6%）

であった。20 歳以上の患者 438 名のうち、障害年

金受給者の割合は各年代で 25-36%であった。 

年代別の親との同居率は、10代78.8%、20代66.4％、

30 代 47.7%、40 代 54.1%、50 代 38.1%、親と同居し

ている者のうち 87.7%の収入は 400 万以下であっ

た。 

テキストマイニングを用いた自由記述データの年

代別分析では各年代の特徴語として、10 代では「20

歳」「場」「グループホーム」、20 代では「無事だ」

「伝える（否定形）」「障害年金」「収入」「仕事量」

「結婚する」、30 代では「転職」「入所」「不満だ」

「亡き後」「介護」「年金」、40 代では「未婚」「設

計」「払う（否定形）」「年金」、50 代では「だんだ

ん」「雇用」「老後」「体力的」などが抽出された。 

 

D. 考察 

本研究は患者団体による調査結果を研究班が監修

したものであり、当事者目線と医学的客観性を有す

る貴重な報告と言える。公共事業や政策の意思決定

への住民参加を意味する「Public Involvement」の

動きはすでにグローバルスタンダードになりつつ

ある。医療分野においても診療ガイドライン作成に

患者・市民が参画することが推奨されている。本調

査は当事者と医療専門職者が共同して行う調査の

好事例となりうる。 

本調査で得られた主要な知見は以下である：1. 複

数病院や県外病院へ通院している患者が一定数存

在すること、2. 医療費助成と就労において身体障

害者手帳の役割が大きいこと、3. 年代別の特徴と

して、10 代では特に重複障害を有する患者の生活

の場の確保、20 代では就労や結婚、30・40 代では

親亡き後の生活設計、50 代では体調の悪化に伴う

不安があることが示唆されたこと。以下、これらに

ついて考察する。 

 

複数病院や県外病院への通院 

本研究では定期通院者の 25%が居住県外の主病院

に通院し、30%が副病院にも通院していた。さらに、

副病院が居住県外にある者は 42%に上った。居住県

外の医療機関への受診者が多い理由として、先天性

心疾患が専門的医療を必要とする疾患群であるこ

とが考えられる。2019 年には成人先天性心疾患専
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門医制度が開始され、全国に 40 の総合修練施設と

41 の連携修練施設が認定されたが、総合修練施設

が存在しない県もある(7)。また、副病院通院者の

うち一定数は小児期に手術治療を受けた施設へ通

院していると推察される。 

居住県外の医療機関あるいは複数病院への受診は

通院時や診察費用だけでなく、交通費や遠隔の場合

には宿泊費も発生しうる。現在の社会福祉制度にお

いて、交通費を軽減しうる公的な制度には身体障害

者手帳に伴う交通費助成があるが、手帳未取得者は

利用できない。また、宿泊費に関しては利用できる

制度がほぼない。今後、人口減少や医療の高度化な

どにより、遠隔医療機関を受診する患者は増加する

可能性がある。交通費助成、遠隔医療機関と地元の

医療機関との医療情報の共有、オンライン診療など

の普及が課題である。 

 

2. 医療費助成と就労における身体障害者手帳の

役割 

対象者が通院で利用していた医療費助成は重度障

害者医療費助成 36%、難病医療費助成 15%であった

人期の医療費助成制度についでは、小児慢性特定疾

病児童医療費助成や子ども医療費の対象年齢から

外れることに伴い、障害者手帳取得に伴う重度障害

者医療費助成の役割が大きいことが以前から指摘

されている(8)。近年、先天性心疾患の多くが難病

に含まれ、対象となれば難病医療費助成の利用が可

能となったが、認知度が十分でないこと、自己負担

上限額が高いこと、毎年の申請が必要なことなどか

らか、利用者は限られていた。移行医療において成

人期に利用可能な医療費助成に関する情報提供を

行い、必要時、手帳取得や難病認定に向け必要な手

続きを促すなどの対応が必要だろう。 

就労に関しては、身体障害者手帳を持つ者の 54%が

障害者雇用枠で就職していた。本報告書には含めて

いないが生活アンケート調査のうち 18 歳未満の対

象者データの分析からは若年層で障害者手帳取得

率が低いことが示されており、今後、就労に困難を

生じる患者が増える可能性がある。医療費助成同様、

移行期から成人期を見越して手帳取得を検討する

ことが必要だろう。 

また、親との同居率は 20 代 66％、30 代 48%、40 代

54%であった。日本の未婚者における両親との同居

率は、20 歳から 34 歳で 46%、35 歳から 44 歳では

16%と報告されており(9)、本研究の対象者の親との

同居率は高い。親に経済基盤を頼っている患者の存

在と示唆され、これが自由記述における 20 代の「障

害年金」「収入」、30 代の「亡き後」「介護」「年金」、

40 代の「設計」「払う（否定形）」「年金」などの発

言に表出されていると考えられる。親と同居してい

る者のうち88%の収入は400万以下であったことか

ら、就労支援や障害年金などによる経済基盤の安定

が求められる。 

 

3. 年代別の特徴語 

自由記述の分析結果において、10 代では「場」「グ

ループホーム」など、重複障害を有する患者の高校

卒業後の生活の場の確保に対する不安が抽出され

た。先天性心疾患はダウン症などの全身系統性疾患

に合併することが多いなど、重複障害を有する患者

の存在が広く知られている。先天性心疾患患者全体

に占める割合が限られているため、これらの患者の

生活に対する支援は見過ごされがちであり、本研究

がこの問題を抽出したことには意義があると考え

る。重複障害を有する患者に焦点を当てた調査が必

要である。 

さらに、20 代では就労や結婚、30・40 代では親亡

き後の生活設計、50 代では体調の悪化に伴う不安

が語られていた。これに対しては、前述の医療費助

成と就労に対する支援が必要だろう。 

 

本研究の限界と今後の課題 

本調査は守る会会員のみを対象としており、本報告

には詳細には記載していないが、本調査に回答した

18 歳以上の対象者は 8〜9%が精神・知的・発達障害

を重複し、在宅酸素の使用率も 12〜19%となってい

た。本調査の対象者は重症者に偏っており、本研究

結果を先天性心疾患患者全体に一般化するのは難

しい。今後は医療機関への受診者を対象とした調査

やレセプト調査などが必要である。 

 

E. 結論 

複数病院や県外病院へ通院している患者が一定数

存在すること、医療費助成と就労において身体障害
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者手帳の役割が大きいことが示された。また、年代

別の特徴として、10 代では特に重複障害を有する

患者の生活の場の確保、20 代では就労や結婚、30・

40 代では親亡き後の生活設計、50 代では体調の悪

化に伴う不安があることが示唆された。 
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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 

 

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 

 

研究要旨：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 改善のための地域

診療体制の構築と医療水準の向上に向け、患者自らが､自身の疾病と将来医療の必要性について､自立/自律的

に自己学習しながら人生設計ができるような情報システム構築、移行医療の連携医療システムの充実を行な

い、移行医療支援のツールの開発と社会福祉基盤整備のモデル開発する 

  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。今年度は、従来の移行医療における自立教育システムの充実に加え、社会就労支

援への事業プログラムの開発と整備を目指す。

 

B. 研究方法 

1．自立教育システム 

 生涯医療マップとしての移行医療リーフレット

を用いた成人移行医療外来については 6 才から開

始するように開始年齢を低下した。 方法として

は、6才から 9才は両親に対しての生涯医療のイメ

ージを作ってもらいながら､本人には病名と手術

名を理解するように指導し、10 才からは確実に自

分の疾病として病気の絵を描いて説明できるよう

にするようにした。 13 才以上の症例に対しては、

外来診察受診前に看護師が作成した疾病理解のた

めのチェックリストに記入してもらい、外来看護

師による理解不十分な点について洗い出しをして

もらった上で外来診察時に患者に医師より説明す

るシステムとした。 外来診察後さらに担当看護

師より重点項目の確認をするように体制を変更し

た。  

「自分のことを知ろう､移行期支援 先天性心疾

患 ～基本編～」手帳作成 

・先天性心疾患患者家族によるピア・カウンセリン

グシステム 

 「ハートの日」として 1ヶ月から 2ヶ月に一度程

度長野県立こども病院内でピア・カウンセリング

の場をボランティアベースで開催。 

・患者家族の自立支援情報発信支援 

 

2．信州大学成人先天性心疾患センターとの連携医

療体制 

 信州大学成人先先天性心疾患センター副所長の

循環器内科医が隔週で長野県立こども病院で「成

人先天性心疾患外来」を実施し、こども病院の成人

移行対象患者には、こども病院で成人循環器内科

医に受診することができるような体制にした。 

この体制により成人移行後の患者を担当する循環

器内科医自身が小児医療施設での治療経過を直接

把握することが可能となり、同時に信州メディカ

ルネットを通じて行うことで、成人移行後の診療

施設である信州大学成人先天性心疾患センターへ

の画像検査を含めた情報提供の円滑化も可能とな

る。 

 

3．成人移行医療における循環器内科診療ネットワ

ークの構築 
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 信州大学の成人先天性心疾患センターとその循

環器内科診療連携ネットワークを活用して、長野

県立こども病院→信州大学成人先天性心疾患セン

ター→循環器内科連携施設 という流れで各地域

のいわゆる｢かかりつけ医｣という 2 次医療施設構

築を行った。 また逆に各地域循環器内科施設→

信州大学成人先天性心疾患センター →こども病

院という形で、心房中隔欠損や動脈開存症例の経

皮的カテーテル閉鎖術対象症例の紹介・治療を行

うようなシステム構築を行った。その診療連携効

果について検討した。 

 

4．就労支援システム 

・小児医療施設内のハローワーク出張相談 

 院内の成人移行対象者に対して､ハローワーク

から出張相談窓口を設定 

・ワーキングコンソーシアム設置 

 地域企業の経営者と、成人先天性心疾患患者、病

院関係者、地域行政担当者で情報交換とマッチン

グ調整を行えるようなコンソーシアムを計画 

 

(倫理面への配慮) 

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．自立教育システム 

この結果、患者の理解は回数を重ねるごとに少し

ずつ進んでいる印象はあるが、どの程度理解が進

んだかについては 2020年度にアンケート調査をす

る予定にしている。 

 自分の心臓の画を描くことについては、高校卒

業時のチェックでは、まだ 60％－70％程度しか自

分できちんと描くことはできていないが、疾患名

と手術名、服薬については 90％以上で回答する

ことができるようになった。 

・患者からの情報発信支援として Living with 

heart みんなの生き方( you tube) 作成への協

力支援。

（https://www.youtube.com/channel/UCJUEBGGEC

t_U1O6fr2GBIHg） 

 

患者手帳の作成 

2．連携医療システムを通じた患者紹介の実績 

（2017 年については 9月までの集計データ） 

年々紹介患者は増加しており紹介時年齢も平均

23.7 才であるが、次第に高校卒業時または 20 才

前後での紹介が増加している。 

紹介疾患も、Fontan 手術後患者も含め特に疾患の

重症度に関係なく紹介が進んでいる。  

 

逆に､信州大学成人先天性心疾患センターを介し

た成人心房中隔欠損や動脈管開存に対するカテー

テル治療症例も年間 8-10 例程度で推移している。 

連携協定のため年長者の小児医療施設への入院も

円滑に行われており、最高齢は 74才であった。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

E. 結論 

・ 連携医療システムについては、長野県立こども

病院―信州大学間では確立してきたため、来年度

は信州大学―地域機関医療施設（2次施設）および

かかりつけ医ネットワークを構築する計画。 

 

就労支援のコンソーシアムについて地域企業との

連携システムを構築 



 

 

34 
 

 

患者からの情報発信を支援するアプリやコンテン

ツの作成 

 

G. 研究発表 

別紙５に記載 

 

H.学会発表・講演 

1. 安河内聰. 生涯（移行）医療を考える。全国心

臓病の子を守る親の会全国大会講演。

2019/4/13. 

2. 安河内聰。発達心臓病学と心エコー図法。 

第 30回日本心エコー図学会(松本) 

2019/5/10. 

3. 安河内聰､元木博彦、瀧聞浄宏、武井黄太。 移

行医療支援体制の充実に向けてー地域モデル

の構築から：長野モデル.第 55 日本小児循環

器学会 2019/6/27 

4. 安河内聰、瀧聞浄宏､武井黄太.良好な Fontan

循環の確立―心機能の面から. 第 55日本小児

循環器学会 2019/6/27. 

5. 安河内聰. 室間相互作用における心室中隔の

役割. 第 55 日本小児循環器学会 2019/6/27 

6. 安河内聰. 成人先天性心疾患心エコーのポイ

ント. 第 58 回日本超音波医学会東北地方会

(山形) 2019/9/29. 

7. 安河内聰.ファロー四徴症の A to Z. 第 16 回

日本心エコー図学会秋季講習会 . (東

京)2019.10.16 

8. 大日方晴香、瀧聞浄宏、田中登、小山智史、米

原恒介、沼田隆佑、正本雅史、武井黄太、安河

内聰。たこつぼ型心筋炎を合併した Fontan 術

後女性の一例。 第 22 回日本成人先天性心疾

患学会（東京） 2020/1/17 

9. Yasukochi S. Is RV inherently weaker than 

the LV? -nature-nurture debate.  #8 Asan 

Medical center symposium 2019/12/14 

10. Yasukochi S. When we need 3DE for ASD and 

PFO closure The 9th Vietnam congress of 

congenital heart disease unusual 

challenging interventions in congenital 

heart disease – from A to Z. (Ho-Chi Min) 

2020/1/8 

11. Yasukochi S. 3DEchocardiography for 

evaluation of pulmonary valve and RV 

function.  The 9th Vietnam congress of 

congenital heart disease unusual 

challenging interventions in congenital 

heart disease – from A to Z. (Ho-Chi Min) 

2020/1/8 

12. Yasukochi S. Initial staged palliative 

surgery-option of HLHS. FETCAM2020 

(Jakarta) 2020/3/8 

 

 

I．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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別紙３                                                   

                                                                                                                                

 

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 

（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。 

 

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。 

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。 

NCD 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。 

各施設の倫理審査を行い、承認が得られた施設の

データを用いて解析を行う。 

 

2019 年度に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 2021 年 12 月

31 日迄 

 

使用するデータベース 

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・JPICDB に登録された症

例データ（National Clinical 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 

厚生労働省人口動態統計調査出生票・ 
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死亡票（厚生労働省より CD-ROM にて提供） 

 

A) 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。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。 

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 I D 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 JPICDB 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 

JCCVSD、JPICDB のデータ利用申請を行い利用が認

められデータの取得を行ったが、NCD のルールによ

り解析に必要な個人情報（母体生年月日、児の生年
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月日）が削除されていたため、これらの情報につい

ては、診療録から抽出する方針とした。ある

Probablistic linkage の解析を行っていく予定で

ある。 

 

Ｃ．研究結果 

JCCVSD、JPICDB のデータ利用申請を行い、利用が

認められデータの取得を行ったが、NCD のルールに

より解析に必要な個人情報（母体生年月日、児の生

年月日）が削除されていたため、これらの情報につ

いては、診療録から抽出する方針とした。今後主解

析である Probablistic linkage の解析 

を行っていく予定である。 

 

Ｄ．考察 

Ｅ．結論 

Ｆ．健康危険情報 

 

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 

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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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 

 

兵庫県立こども病院における循環器内科移行期外来の設立（活動予定） 

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 

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り、2017 年時点の統計で 18 歳以上の通院

患者の実数は 364 名、成人施設へ紹介済みの患者は 300 名以上を数えており、今後も移行・転院を必要とす

る患者の数は増えつつある。 

昨年度は、当院における移行診療の取り組みである「患者教育」と「循環器内科医との協働」について報告し

た。そこで、成人施設への転院時に問診をしたところ、ほとんどの患者が疾患名を言うことはできるが、疾患

内容の理解はやや不十分であった。集団での患者教室は、申し込み制となっており、全ての患者に教育の機会

を提供することはできなかったため、個別の患者教育、理解度の確認が必要であると感じた。また、一方向性

の患者教育ではなく、患者から不安に感じていることや疑問点を聞き取ることも重要であると考えている。 

 

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

天性心疾患患者が、疾患への理解を深め、長期的に

疾患と共生していくために必要な支援をすること、

また、現在の移行期診療で不足している情報を収集

すること。 

 

B. 研究方法 

 特殊外来として「移行期外来」を設立する。外来

の内容は以下の通り。 

(1) 診療体制：日常診療枠とは別に「移行期外来」

枠を設ける。1週間のうち数日、スタッフが対応可能

な日を決め、できるだけ定期診療の日程に合わせる

ように調整する（通院日が増えることによる患者負

担を減らすため、およびこの診療に於いては特別な

コストが発生しないため定期検診の検査の日に合わ

せる）。受診回数は 1回～複数回、患者の希望に合わ

せて調整する。 

(2) 対象疾患・受診タイミング：基本的に疾患は問

わない。軽症であっても、主治医が必要と判断すれ

ば予約する。ファロー四徴症以上の複雑心疾患は重

点対象患者と考え、できれば全員 1 度は受診するよ

うに促す。受診タイミングは主治医が必要と感じた

時点とし、患者自身が自分の病気に興味を持つよう

になれば、小学生でも可能とする。女性患者は特に

妊娠・出産の説明を 1 度は行うようにする。発達障

害や知的障害のある患者の場合は、家族への説明・

支援を検討する。 

(3) 診療内容：移行チェックリスト・看護師による

聞き取りにより、疾患に対する現在の理解度の確認

を行い、これを参考に、疾患理解の足りない部分、

特に経過観察の必要性、将来問題となるポイントな

どを説明する。説明は、疾患別に型にはまった内容

についてはできるだけ看護師が説明できるようにし、

後から特に理解が及ばない点を医師が補足するよう

にする。また主治医から特別に説明して欲しい内容

がある場合には、依頼重点項目をカルテ上で指示し

てもらうようにする。また、この外来は双方向性の

診療を目的とするため、患者からの意見、疾患に対

する疑問点、今後の日常生活、運動や学校生活・就

労、将来の希望などについて聴取し、共に対処方法・

解決方法などを探っていく。 

外来の前に、担当医と看護師の間で情報共有をする。 

具体的な説明内容は以下の通り。患者によって項目

は取捨選択する。 
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① 定期受診の必要性 

② 内服薬の必要性・合併症など確認 

③ 緊急受診するべき目安 

④ 感染性心内膜炎や不整脈など、総論的に必要な

病状について 

⑤ 就学・就労、日常活動（運動など）について 

⑥ 社会福祉制度・医療制度 

⑦（主に女性）妊娠・出産 

⑦ ペースメーカー管理 

⑧ 疾患別の長期予後 

 

(4) 評価方法：患者の理解度の確認は、再度チェッ

クリストを用いて行う。また、個別に特に重要と思

われた点は、主治医に情報を還元し、日常診療の中

で活かせるようにする。 

 外来開始の準備として、看護師が説明できるよう

にパンフレットの作成中。併せて、勉強会の開催を

企画する。 

 

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 

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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