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はじめに 

 

 近年の小児期における先天性心疾患の診断および手術手技の目覚ましい進歩

により、複雑な先天性心疾患を含めた 95%以上の先天性心疾患患者さんが救命

されるようになった。また術後の経過も概ね良好で、先天性心疾患患者さんの

90%以上が成人期に達するようになった。2010 年において、先天性心疾患と病

名のつく患者さんは、20 歳未満の小児よりも 20 歳以上の成人が数で上回ってい

る。すなわち先天性心疾患は、小児科領域だけでなく循環器内科領域において

も重要な診療分野となりつつある。しかしながら、小児期に順調に経過した先

天性心疾患患者さんも、成人期に入り年齢を重ねるにつれ、遺残病変や続発症

のために新たな様々な問題を引き起こす。例えば Fallot 四徴症術後で肺動脈狭窄

/閉鎖不全が残存した患者さんでは、小児期には無症状に経過し運動能力も良好

であっても、成人期に入ると右心機能が低下して難治性不整脈が出現すること

がある。また単心室血行動態の Fontan 手術後患者さんにおいては、とくに心機

能の低下した患者さんでは、慢性心不全や難治性不整脈に加えて、チアノーゼ

の増強、血栓塞栓症、肝硬変、蛋白漏出性胃腸症、静脈シャント、肺動静脈瘻

など様々な重篤な病変が発症するようになる。さらに女性の成人先天性心疾患

患者さんでは、妊娠や出産に際して母体自身の心臓への負担とともに、胎児の

発達発育へのリスクが加わる。このように先天性心疾患患者さんの長期予後は、

一人一人病状が異なり複雑であるとともに詳細な点はまだまだ明らかでないこ

とが多い。さらにこれらの患者さんの多くは全国の小児専門施設で手術を受け

外来経過観察を受けてきたわけであるが、20 歳を越えると小児専門施設には受

診しにくくなる、入院が必要になったときに年齢の関係で小児専門施設に入院

できない、先天性心疾患に専門知識のある内科循環器医師が全国的に極めて少

なく各地域で成人先天性心疾患患者の診療体制が充実していない、などの理由

から、受診可能な病院が近隣に無くたいへん困っておられるケースが多発して

きている。 

 これらの成人先天性心疾患患者さんを診療するにあたっては、各々の患者さ

んの複雑な血行動態を十分に理解するとともに、新たに出現する続発症、年齢

に伴う生活習慣病の影響（肥満、高血圧、糖尿病、動脈硬化、冠動脈疾患、消

化器疾患）、再手術の適応の問題、女性では妊娠出産の問題、社会自立の問題と

そのサポート、精神心理学的な問題、遺伝の問題、などを総合的に診てゆかね



ばならない。そのためには、小児循環器医のみならず、循環器内科医、内科専

門医、心臓血管外科医、産婦人科医、麻酔科医、看護師、臨床心理士などから

なる、縦割りでない複数の専門家の連携を必要とするハイブリッド型の診療体

制を全国に確立させることが不可欠である。それとともに、小児循環器医だけ

では年々増加してゆく成人先天性心疾患患者さんの診療をすべて当たることは

不可能であるため、一人でも多くの循環器内科医の先生に成人先天性心疾患患

者さんの診療に加わっていただくことが急務でもある。 

 

本研究では、 

1. 全国の成人先天性心疾患患者さんの現状調査 

2. 成人先天性心疾患患者さんが望んでいる診療体制の調査 

3. 成人先天性心疾患のチーム診療はどのようにあるべきか（小児循環器医、循

環器内科医、心臓血管外科医、麻酔科医、産婦人科医、看護師、臨床心理士、

遺伝カウンセリングなど）に関するシステムの構築 

4. 全国の成人先天性心疾患の診療施設認定 

5. 循環器内科医師を中心とした「ACHD ネットワーク」の構築 

6. 循環器内科医への ACHD 診療に関する啓蒙、認定医制度の発足、教育研修活

動の普及 

7. 成人先天性心疾患の病態解明研究とエビデンスの蓄積 

8. 成人先天性心疾患患者さんの社会的および精神心理的サポートの確立 

 

などを中心とし、成人先天性心疾患患者さんが安心して診療を受けることので

きる診療体制を一日も早く確立させるために、研究を進める予定である。 
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研究要旨 

成人先天性心疾患患者数は増加の一途であり、なかでも複雑先天性心疾患術後の成

人患者が急増している。これらの患者は、年齢的に小児科に入院できない、一方で

循環器内科には先天性心疾患疾患に慣れ親しんだ医師が少ない、さらには患者自身

の病状を正確に把握していないなどの理由から、成人期以降は受診科が定まらず円

滑に診療を受けることができない、あるいは通院を怠っていた成人患者が急変する

などのケースが全国で多発している。解決すべき問題は多いが、1)成人先天性心疾

患診療に循環器内科医が参加することを促進する、2)多科多職種から構成される成

人先天性心疾患専門施設を全国に確立する、3)成人先天性心疾患の認定医/専門医制

度を確立する、3)都心部や地方、大学病院やこども病院など、地域の医療状況によ

り診療体制を考慮する、5)患者が思春期になる頃に循環器内科や専門施設への移行

診療を進める、6)一方で、遺残症が問題となる複雑先天性心疾患患者では、小児循

環器医が成人期以降も診療に積極的に関与し、循環器内科医との共同診療を行う、

などが重要である。平成２５年度には、循環器内科医による「ACHD ネットワーク」

体制の進展により、全国で 30 施設近くの循環器内科医が成人先天性心疾患の診療に

参加するようになっている。また日本循環器学会の学術委員会に「先天性心疾患部

会」が設立され、診療体系の確立に向けて継続的に議論がなされるようになってき

た。理想的な診療体制の確立には時間を要するが、これらの問題をひとつひとつ解

決し、全国の成人先天性心疾患患者が安心して診療を受けられる体制を整える必要

がある。（白石 公. 成人先天性心疾患の診療体系の確立に向けて. 循環器専門医. 

2013;21:61-69.より改変引用）



A. 研究目的 

近年の先天性心疾患の診断および手術手技

の目覚ましい進歩により、複雑な先天性心

疾患を含めた95%異常の先天性心疾患患者

が救命されるようになった。また術後の経

過も概ね良好で、90%以上の患者が成人期

に達するとされている。現在では先天性心

疾患と病名のつく患者は約 40 万人以上存

在すると推定され、成人患者数が小児患者

数より上回っている。またこの中で、中等

症から重症の成人先天性心疾患患者数が激

増しているのも特徴である。小児期に救命

された先天性心疾患患者の多くは青年期ま

で比較的順調に経過するが、成人期に入り

年齢を重ねるにつれ、遺残病変や続発症の

ために新たに様々な問題を引き起こす。さ

らに女性患者では妊娠や出産に際して、心

不全や不整脈の増悪がみられる。現在この

ような患者を誰がどのように診療するかが

大きな問題となっている。患者の多くは全

国の小児専門施設で手術を受け通院を続け

ているが、成人に達すると小児病院には受

診しにくくなり、入院が必要になった際に

も年令制限のために入院できず、その一方

で内科には先天性心疾患に専門知識のある

循環器内科医が極めて少ないなどの理由か

ら、診療を受け入れてくれる病院が近隣に

無く、たいへん困惑するケースが多発して

いる。そのため成人先天性心疾患の診療体

制の早急な確立が望まれている。 

 

B. C 研究方法と結果 

 

成人先天性心疾患診療に求められること 

 

1. 循環器内科医の参加の必要性 

 日本では、成人先天性疾患診療へ参加し

ている循環器内科医は極めて少なく、小児

循環器医がほとんどの成人患者の診療に当

たっている。複雑先天性心疾患では小児循

環器医が成人期以降も診療の中心となるこ

とが重要であるが、比較的血行動態の安定

した患者では、加齢に伴う諸変化に対応す

るために循環器内科医が診療に当たること

が適切と考えられる。それを実現するため

には、まずできるだけ多くの循環器内科医

に診療に参加してもらわなければならない。

同時に小児科医は患者が思春期に到達する

頃に本人に病状を説明し、徐々に内科に診

療を移行する必要がある。このような理想

的な診療体制は短期間に実現することは困

難であるので、専門施設がほとんど存在し

ない現在の日本の医療状況を考えると、病

状により小児循環器医と循環器内科医のど

ちらかがイニシアティブをとる形で、併診

診療を続けることが望ましいと考えられる。

循環器内科医、とくに若手医師の参化をこ

れからどのようにすすめるか、現在各方面

で努力がなされている。日本成人先天性心

疾患学会、日本循環器学会、日本小児循環

器学会、日本心臓病学会が中心となり、本

研究班およびACHD ネットワーク、日本循

環器学会成人先天性心疾患部会などで、教

育啓蒙活動と診療体制の確立に向けた努力

を継続して行く必要がある。 

 

2. 集学的グループの形成 

 成人先天性心疾患専門施設ではどのよう

な診療体制が必要とされるのか。成人先天

性心疾患の診療は、その病態の複雑さと患

者の特性から、循環器内科医と小児循環器

医を中心とした複数科から構成される診療

グループによって実施することが望ましい。

さらに患者の抱える問題は血行動態異常に

とどまらず、生活習慣病の発症（高血圧、

糖尿病、動脈硬化）、悪性疾患、脳神経疾患、



呼吸器疾患、消化器疾患、腎泌尿器疾患、

内分泌疾患、精神心理的問題、社会経時的

問題、女性での妊娠出産の問題など多岐に

わたる。従って、循環器内科医や小児循環

器医や心臓外科医にとどまらず、各分野の

内科専門医、外科専門医、産婦人科医、麻

酔科医、精神科医、専門看護師、心理療法

士、専門超音波技師、ソーシャルワーカー

他による専門チームによる医療体制が必要

となる（。ただし医療従事者が不足の日本

の医療施設において、これだけの医療関係

者を最初から一同に集めて特化した専門チ

ームを形成することは極めて困難であるこ

とから、まずは特定の循環器内科医もしく

は小児循環器医が専任リーダーとなり、成

人先天性診療に熱意のある各分野の医師が

併任する形でグループを形成し、実際の患

者の診療にあたるとともにケースカンファ

レンスや勉強会を重ねて、実体のあるグル

ープに育て上げることが現実的ではないか

と考えられる。 

 

3. 認定医/専門医制度の確立と教育啓蒙活

動 

 このような診療体制の確立には、循環器

内科医の参加を促しそのインセンティブを

高めるために、成人先天性心疾患の認定医

もしくは専門医の制度が必要になる。現在

厚生労働省班会議および日本成人先天性心

疾患学会において、そのあり方について議

論がなされている。あくまでも案ではある

が、Level 1: 成人先天性心疾患患者の初期

対応ができ、専門施設に紹介できるレベル

（日本循環器学会専門医レベル）、Level 2: 

成人先天性心疾患患者の日常診療ができる

レベル（専門施設で数ヶ月から１年程度の

研修が必要なレベル）、Level 3: 成人先天性

心疾患患者を専門的に診断治療してゆくレ

ベル（専門施設で２年程度の研修が必要な

レベル）、などに分けて考える方向で議論が

なされている。一方で小児循環器医には循

環器内科領域の知識も必要で、成人先天性

心疾患に専門的に従事する小児循環器医に

は、循環器専門医のレベルが要求されるこ

とになる。専門看護師、専門超音波検査技

師などの教育や資格の確立も必要である。

現在、学会主導による成人先天性心疾患セ

ミナーの開催が年２回実施され、超音波検

査技師への教育活動、看護師への教育啓蒙

活動などが検討されている。 

 

4. 地域や病院間での診療体制の違い 

 一方で、先天性心疾患の診療状況は、大

都市と地方都市、地方都市と郡部、大学病

院と小児病院、患者の居住地と専門病院ま

での通院距離などによって大きく異なる。

従って、それぞれの地域や医療状況に応じ

た診療体制を考える必要がある。大都市で

は小児病院から循環器内科への移行に際し

て距離的にはそれほど大きな問題は生じな

いが、地方都市や郡部においては、近くに

成人先天性心疾患患者の診療が可能な総合

病院が存在しない場合、心臓再手術や妊娠

出産の際には遠方の成人先天性心疾患専門

施設に紹介せざるを得ない。患者の通院距

離が遠くなるだけでなく、緊急時の対応を

考えると、どの時期にどのような形で診療

移行するかに関して、一定の答えを出すこ

とは難しい。従って成人先天性心疾患の診

療体制は、それぞれの地域により、また患

者の状況によりケースバイケースで考える

必要がある。日本では全国のこども病院が

多くの先天性心疾患手術を手がけてきたた

め、こども病院で経過観察が行われている

患者が成人に達した際に、遠く離れた大学

病院や専門施設に転院を勧めることは現実



に難しい。このような問題を解決するため

に、こども病院と近隣の総合病院において、

小児循環器医と循環器内科医とが併診を行

う体制が構築されようとしている。しかし

ながらこのような体制はまだまだ標準化さ

れておらず、また時間外の緊急患者を誰が

どのように診るかなどの問題もあり、多く

の患者が成人期以降もこども病院で受診を

続けているのが事実である。将来循環器内

科医が診療に多数参加し、全国各地に成人

先天性心疾患専門施設が設立されるように

なれば、患者の血行動態が悪化して外科再

手術が必要になった際や、女性患者に妊娠

出産の管理が必要になった際には、専門施

設に紹介し、病態に応じた的確な治療を実

施することが可能になる。小児科から内科

への移行医療の問題は、先天性心疾患に限

らず、すべての小児科診療分野で問題にな

っている。今後こども病院が改築される際

には、全科で移行診療および相互診療が可

能となるよう、大規模な総合病院と同じ敷

地内にこども病院が建設されることも考慮

すべきである。既に東京都立多摩総合医療

センターをはじめいくつかの地域で実現お

よび計画されており、このような新しい施

設群が、大学病院とは異なった体制におい

て、将来理想的な成人先天性心疾患専門施

設になり得ると考えられる。 

 

診療移行での問題点 

 

1. 患者への病状説明 

  先にも述べたように、多くの先天性心疾

患患者の多くは、成人期に入り年齢を重ね

るにつれて新たに様々な問題を生じる。と

くに複雑先天性心疾患の術後患者では、難

治性不整脈、慢性心不全、感染性心内膜炎、

人工導管機能不全、蛋白漏出性胃腸症など

の生命に関わる続発症を伴うことが多く、

薬剤治療、カテーテル検査および外科再手

術を考慮することが少なくない。しかしな

がら、患者の多くは小児期からの両親への

依存が高く、自己の病気の現状と将来に対

する認識が低いことが多く、実際に自分の

正しい病名や受けた手術を知らない成人患

者もしばしば見受けられる。患者が成人期

以降も良好なQOL を保ち、長期的な生命

予後を改善させるためには、小児科から成

人先天性心疾患外来への移行期間中もしく

はそれ以前に、病名の告知、過去の治療歴、

現在の心血管系の病状、今後起こり得る問

題とその対策、日常生活での注意事項、成

人病予防対策などを、本人に時間をかけて

説明する必要がある。 

 

2. 移行時期について 

 先天性心疾患患者や両親は成人期以降も

小児科医に通院することを望むケースが多

いが、小児循環器医のマンパワーには限り

があること、および小児科医は生活習慣病

や加齢に伴う病態に対する理解と経験に乏

しいことを考慮すると、いつまでも小児科

医が成人患者を診察し続けることはできな

い。循環器内科医へのスムースな「移行診

療」は患者にとって必要な診療行為である

と同時に、患者の成人期以降の通院拒否（ド

ロップアウト）につながらないためにも、

小児循環器科医が責任を持って行わねばな

らない重要な作業である。実施時期は患者

の病状、年齢、成熟度、病気の理解度にも

左右されるが、早い患者では中学に入学す

る 12 歳頃より、また遅くとも 15 歳頃まで

には病気の説明を開始する必要がある。同

時に、今後の生活指導、女子では妊娠や出

産、更には避妊に関連した注意事項を含め

た「移行診療」を開始し、高校を卒業して



親元を離れて専門学校や大学に進学するか、

もしくは就職して独立する可能性のある

18 歳（もしくは 20 歳）までには、移行診

療を終了するのが理想的である。実際には、

思春期には小児循環器医が中心となって診

療を継続しながら成人先天性心疾患外来も

しくは循環器内科外来に紹介し、患者と循

環器内科医とコミュニケーションを進めな

がら、次第に循環器内科への受診頻度を高

めることにより患者にとって混乱が生じな

いように「移行」を進める。この際、医師

の専門性や患者自身の将来のことを十分に

説明する。この作業が十分でないと、成人

期に達して通院が途絶える可能性があると

ともに、定期検診の重要性や生活管理およ

び将来への注意事項を知らないまま社会に

出るという、患者にとってたいへん不利益

な状態を生み出すことになる。このため小

児循環器医は「移行診療」の重要性を認識

する必要がある。ただし、成人になったか

らと言って小児科循環器医から循環器内科

医に 100%バトンタッチできるほど成人先

天性心疾患患者の診療は単純なものではな

く、疾患の解剖学的複雑さや重症度、小児

期を通しての術後経過、患者本人の理解度

や家族背景などにより、移行医療の時期と

それにかける時間、循環器内科医と小児循

環器科医とが受け持つウエイトに差がある

ことを認識する必要がある。後述するよう

に、とくに複雑先天性心疾患の術後患者で

は、成人期以降も小児循環器医がイニシア

ティブをとり、循環器内科医との共同診療

することが望ましい。しかしながら成人先

天性心疾患診療体制の進んだ米国において

も、このような理想的な移行医療が決して

十分ではないことも問題となっている。 

 

3. 具体的な移行診療 

 小児循環器医から比較的簡単に循環器内

科医に移行を依頼することができる疾患と

して、心室中隔欠損症、心房中隔欠損症、

肺動脈狭窄、大動脈狭窄（二尖弁）、動脈

管開存、僧帽弁狭窄/閉鎖不全、大動脈縮窄

術後など、左心室を体心室とする先天性心

疾患が挙げられる。このような疾患では、

一部の特殊な血行動態の症例を除き、思春

期以降に循環器内科医で診療することが可

能である。ファロー四徴は２心室修復の疾

患ではあるが、基本的に循環器内科医に診

療移行することが可能である。ただし一部

の症例では、術後長期に肺動脈閉鎖不全に

よる右心不全や心房性/心室性不整脈がみ

られ、また肺動脈閉鎖や主要体肺側副動脈

を伴うファロー四徴など肺血管床の不均衡

を伴う特異な症例も含まれるため、このよ

うな症例では成人先天性心疾患診療が可能

な専門施設において、心不全や不整脈に対

する薬物治療、カテーテルアブレーション、

右室流出路に対する心臓外科再手術を行う

ことが望ましい。また成人期以降は、右心

拡大や右心不全の徴候を見逃さないような

注意が必要である。右心室を体心室とする

修正大血管転位、完全大血管転位の心房血

流転換術（Mustard 手術、Senning 手術）後

では、成人期以降に右心（体心室）機能不

全や三尖弁（体心室房室弁）閉鎖不全が出

現する。このような症例では、小児循環器

医がイニシアティブをとり循環器内科医と

の共同で診療に当たることが望ましい。三

尖弁の高度な閉鎖不全を伴うEbstein 病、完

全大血管転位の大血管転換（Jatene 手術）

術後で肺動脈狭窄や大動脈弁閉鎖不全など

の遺残症を有する症例では、手術適応や手

術時期の判断に小児循環器医や小児心臓血

管外科医の判断が必要となるため、同様な

診療体制が望まれる。単心室性疾患での



Fontan 手術後の患者、とくに右側相同（無

脾症候群）に伴う症例では、高率に房室弁

閉鎖不全や肺動静脈の異常を伴い、Fontan

循環確立後の予後も良好ではない。また左

側相同（多脾症候群）の一部でも、完全房

室ブロックや肺血管床の異常を伴うことが

多く、長期的に複雑な血行動態に起因する

問題が多い。このような症例では、小児期

に行われた外科手術やカテーテル治療の経

過を熟知している必要性から、成人期以降

も小児循環器医と小児心臓外科医が積極的

にイニシアティブをとり、循環器内科医の

サポートを得ながら患者の診療に当たるこ

とが望ましい。ただしこの際にも思春期の

病状説明と循環器内科医への紹介を忘れて

はならない。また重篤な血行動態の異常を

伴う成人先天性心疾患患者には、胸水や腹

水の貯留、呼吸機能の低下、中心静脈圧の

上昇によるうっ血肝、肝線維症、肝硬変、

肝がんの発症、蛋白漏出性胃腸症、糖尿病

の早期発症、腎機能の低下、全身性血栓塞

栓症、静脈シャントの形成によるチアノー

ゼの増強など、循環器以外にも全身臓器の

異常が発症するため、各臓器の内科専門医

の協力が必要となる。心臓外科治療に関し

ては、いずれの疾患においても手術は小児

心臓外科医が主体に手がけるべきである。

実際に成人先天性心疾患患者に対して小児

心臓外科医と成人心臓外科医が手術を行っ

た際の手術成績を比較した報告がなされて

いるが、小児心臓外科医による治療成績が

有意に良いという結果になっている。 

 

6. 診療情報のデジタル化と情報集約化 

 成人先天性心疾患患者の診療情報は、新

生児期の診断と外科治療に始まり、成人に

至るまで 20 年から 30 年、もしくはそれ以

上にわたる。しかも初期治療、特に小児期

術前術後の心臓カテーテル所見や手術記録

が成人になってからも非常に重要な意味を

持つ。一般の内科診療数十年にわたる長い

病歴保持の必要性はほとんどあり得ないが、

このような理由から多くの小児循環器専門

施設では、過去のカテーテル所見や手術記

録を保管している。今後はこれらのデータ

を成人先天性心疾患専門施設や循環器内科

施設に正確に情報提供しなければならない。

そのためには患者の小児期からの診療情報

のデジタル化、学会主導による患者登録、

さらには個人情報保護の問題をクリアした

上で、患者の診療情報をインターネット上

で共有できるシステムを構築する、もしく

は電子カードに情報を記録して情報を紹介

先で簡単に引き出せるようにする、などの

情報のデジタル共有化を図ることも重要に

なる。また各地で成人先天性心疾患専門施

設が構築されると、自宅からの専門施設ま

での距離が遠くなるケースが発生するので、

これらの専門施設と地域総合病院、こども

病院、かかりつけ医、または都市部と郡部

を結ぶ遠隔診断システム、テレメディスン

システムの開発も急務である。 

 

まとめ 

 現在の日本での成人先天性心疾患の診療

を改善するためには、1) 成人先天性心疾患

診療に循環器内科医が参加することを促進

する、2)多科多職種から構成される成人先

天性心疾患専門施設を全国に確立する、3)

成人先天性心疾患の認定医/専門医制度を

確立する、3)都心部や地方、大学病院やこ

ども病院など地域の医療状況により診療体

制を考慮する、5)小児循環器医は患者が思

春期になる頃に循環器内科や専門施設への

紹介やおよび移行診療を進める、6)一方で、

遺残症が問題となる複雑先天性心疾患の術



後患者では、成人期以降も小児循環器医が

診療に関与して循環器内科医との共同診療

を行う、以上が重要である。成人先天性心

疾患の診療には、多くの循環器内科医の参

加が必要であると同時に、小児循環器医の

継続的な関与も不可欠であり、最終的に

multidisciplinary なチーム医療の確立が必要

である。このように成人先天性心疾患の診

療において小児科循環器医が成すべき仕事

は多いが、一方で小児循環器医の本来の役

目は、新生児期から先天性疾患を的確に診

断治療し、成人期に問題を残さないように

治療成績を向上させることであることは言

うまでもない。 
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A．研究目的 

 成人先天性心疾患患者数の増加に見合う

専門の医療従事者の育成と診療施設の構築

が急務であるが、短時日でそれを実現する

ことは難しい。そこで、それにかわる有効

な手段として遠隔医療支援システムに症例

検討、講演などによる情報の共有と討議、

教育を行うことがある。これは専門外の医

師が、患者データを専門医師と共有し、的

確な診断と治療をえるために有用な方法で、

患者にとっても益するところが大きい、成

人先天性心疾患の様に専門性が高いにも関

わらず専門医師の少ない分野では、遠隔医

療支援システムは現実的で、望ましい診療

方法である。このため、遠隔医療支援シス

テム構築の実現にむけて検討を行った。 

 成人先天性心疾患は、患者数の急激な増

加にもかかわらず、専門施設は少なく、専

門とする医師も非常に少ない。一方で、遠

隔医療支援システムは、胎児医療、新生児

医療などの分野では、すでに普及されてい

るところも出てきており、その有用性も報

告されている。 

 本研究では、1)  成人先天性心疾患に関

する遠隔医療支援システムの構築に関する

検討を行い、それを全国ネットとして広げ

る可能性を検討した。 

B．研究方法 

１）遠隔医療支援システムの構築：画像転

送ネットワークを搭載した遠隔カンファレ

ンスシステムを構築するため、成人先天性

心疾患を診療している基幹病院の間で（聖

路加国際病院、千葉県循環器病センター、

千葉県こども病院。千葉大学病院、東京女

子医科大学八千代医療センター、長野県立

こども病院）で、画像転送ネットワークを

構築する。すでにサーバーが設置されてい

る(F2F KizunaVision over Cloud)病院も

ある。各病院間では、computerを用いてア

クセスすることにより、リアルタイム画像
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を共有し、症例の討議をすることが可能で

ある。心エコー,CT, MRI,血管造影データは、

Dicom形式によるvideo画像とした。共通の

出力画面とレポートh方式を採用し、データ

の供覧を容易にした。実際に、画像転送お

よび遠隔医療での会議を行い、画像の鮮明

度、円滑な討議が可能かどうか、などにつ

いて検討した。また、今後、この方法を全

国ネットとして広げていく可能性に関する

検討もおこなった。 

倫理面への配慮 

 画像転送ネットワークは、患者個人がそ

の場にいて、その医療画像が転送されるわ

けではなく、保存した画像を共有する、こ

のため、患者に取っての直接的な不利益を

被ることはない。また、画像転送ネットワ

ークでの個人情報は、個人が特定されない

形をとり、各病院の資料持ち出し許可を取

り、患者名、生年月日、ID番号は、消去し

た画像を共有した。 

C．研究結果 

１）成人先天性心疾患に関する遠隔医療

支援システムの構築： 2013 年 5 月, 7 月, 

11 月にライブデモを行い、聖路加国際病

院、長野県立こども病院と千葉県循環器

病センターをインターネット(NTT 光ネク

スト回線、VPN ネクスト)を用いて接続し、

症例検討会を行った（文献１）。心エコー、

CT、心電図モニターの画質が良好である

こと、画像を供覧しながらのディスカッ

ションが可能であることを確認した。ま

た、共通のソフトウエアを使用すること

により、適切な画像処理、計測、データ

解析が行えた。 

D,考察 

今後、国内での広範囲の遠隔医療が行え

る可能性が示唆された。 

Ｅ．結論 

 成人先天性心疾患の様に専門性が高く、

専門医の少ない分野では、遠隔医療支援

システムは望ましい診療方法であり、こ

の実現にむけてのシステム構築および遠

隔医療テストを行った。画像を供覧しな

がらのディスカッションが可能であるこ

とを確認し、遠隔地からの症例の検討を

十分に行えることが確認できた。ACHD 分

野は遠方からの紹介が多く、今後 ACHD を

専門とする医師の養成と日本各地での成

人先天性心疾患診療施設の構築が必要で

あるが、数少ない専門施設、専門医師と

の情報共有と診断、治療方針の決定を行

うために、今後、遠隔医療支援システム

を有効に用いることが必要である。 
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642.丹羽公一郎.徳別講演.ACHD の合

併症とその治療.神奈川ACHDカン

ファランス.2013.10.10. 横浜. 

643.丹羽公一郎.教育講演.成人先天

性心疾患における肺高血圧の臨

床像—アイゼンメンゲル症候群を

中心にー.日本循環器学会,第 142

回東海,第 127 回北陸合同地方

会.2013.9.29. 東京. 

644.Niwa K. Adult congenital heart 

disease: morbidity and 

mortality with and without 

intervention. Annual Congress 

of American Heart Association 

2013.11.18. Dallas. 

645.Niwa K. The impact of 

superimposed acquired 
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cardiovascular disease on 

morbidity and prognosis. In 

Special session. Success story 

and growing challenge: adult 

congenital heart disease. 

Annual Congress of American 

Heart Association 2013.11.18 

Dallas. 

646.Niwa K. Aortopathy in 

congenital heart disease. In 3rd 

Joseph K Perloff MD Visiting 

Fellowship lecture, Armanson 

UCLA Adult Congenital Heart 

Disease Center. 2013.11.22 Los 

Angeles. 

647.丹羽公一郎.特別講演.成人先天

性心疾患の現状と未来 第 45 回

循環器診療セミナー in 西の宮.

西宮.2013.12.5. 

648.Niwa K. Special Lecture. 

Cardiovascular risk factors in 

ACHD s. Annual Congress of 

Korean Society of Adult 

Congenital Heart Disease 

2013.12.14 Seoul. 

 

 

知的所有権の出願・取得状況 

なし。 
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 （総括・分担）研究報告書 

 
 (研究課題名)成人に達した先天性心疾患の診療体制の確立に向けた総合的研究 

 
分担研究報告 

 
循環器内科医師による成人先天性心疾患診療の確立へ向けた研究  

 
 

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    小児科   講師 

水野 篤    聖路加国際病院 循環器内科 
  

 
研究要旨 

 
【目的】本邦の成人先天性心疾患(ACHD)診療への十分な循環器内科医師参入を促すため、全国
主要施設循環器内科によるネットワークの構築を行い、ACHD 診療に対する協力体制を敷き、各施
設での ACHD 患者数を把握し、ACHD 診療の実態を調査するとともに臨床研究の立ち上げに寄与
する。 
【方法】ACHD 診療の方法として、東京大学医学部付属病院で施行した小児循環器内科医師との
併診システムを全国の主要循環器内科に提示し、ACHD 診療参加を促し、成人先天性心疾患対策
委員会（循環器内科ネットワーク）への参入を呼びかけ、ファイルメーカーにより作成した均一のファ
イルによる ACHD 患者の登録をお願いした。 
【結果】参加を呼び掛けた 30 施設循環器内科すべてにおいて、診療体制の構築へ向けての賛同が
得られた(表１)。これらの施設において、循環器内科主体で管理されている ACHD 症例数の報告が
得られたのは 2014 年 2 月までの時点で 4 施設であった。4 施設での総症例数は 734 (各施設ごと
は 69, 72, 191,402)例であり、施設間の患者数には開きがあった(表 2)。症例別では、ファロー四徴
症 135 例(18.4%)と最も多く、次いで心室中隔欠損症 123 例(16.8%)であり、他の疾患に関しても複
雑心奇形を含め各施設で万遍なくほぼすべての症例の管理がなされていた。 
【結論】
小児循環器科との協調・併診により、循環器内科医師による ACHD 管理は可能であると思われ、今
後さらに参加施設を増やすことが総合診療体制に寄与すると思われる。そして、症例の登録を行うこ
とが今後の多施設研究の施行ならびにエビデンスの構築につながると考えられる。 
 
A. 研究目的 

 
先天性心疾患(CHD)患者の出生率は約 1%

であるが、医療の発達、特に早期診断技術と外
科的治療の進歩によりそのほとんどが成人化し、
成人期を迎えるため、先天性心疾患(ACHD)
患者が急増している。ACHD 患者は 2007 年
時点で 40 万人超と推定されたが、年間 9 千人
の増加が見込まれ、最終的には人口の 1%であ
る 100 万人相当の規模になることが予測され
る。 

患 者 数 の 増 加 は 必 至 で あ り 、 欧 米 で は
2008-2010 年の時点で ACHD 診療体制に関
する極めて詳細なガイドライン 1, 2 が策定されて

おり、診療体制の中心的役割を担う regional 
ACHD center や specialist center と呼ばれる
ACHD 専門診療施設（以下、ACHD 総合診療
施設）が設置されている。ACHD 総合診療施
設とは、循環器医療のみならず多職種医療を
提供し、患者の生涯にわたるすべてのニーズに
応えうる施設と定義されており、この ACHD 診
療が総合診療的であることがうかがえる。この欧
米の ACHD 総合診療施設の多くは、成人循環
内科を背景とする医師を中心に運営されてきた
が、2013 年米国では新たな ACHD 専門医制
度を立ち上げることで合意が出来上がった。そ



れによれば、循環器内科専門医とは別にもしく
は並列な位置関係として ACHD 専門医は位置
づけられ、その取得には循環器専門医とほぼ
同等の修練が義務付けられることになった。実
際の専門医試験施行は 2015 年からということ
になる。 

他方、日本を含めたアジア諸国では、成人先
天性心疾患患者の多くは小児循環器内科医に
よるフォローアップを受けており、欧米とアジア
では診療体制に差異が見られる。我々が以前
行った研究結果から、ACHD 患者が直面する
ことの多い内科疾患への対応や、小児科医不
足という本邦の現状を考えても、ACHD 診療を
実際に行っている本邦の医師の多くが、我が国
でも欧米同様、循環器内科医が成人先天性心
疾患診療の中心的役割を担うべきと認識してい
ることが指摘されてきた 3。しかしながら、以前報
告した通り、循環器内科医師の ACHD 分野に
対する意識は低く、これが ACHD 総合診療体
制確立への壁となっていた 4。循環器内科医の
ACHD 分野への参加は、緊急のテーマである
と考えられた。 

しかし、事実上 ACHD 診療経験の乏しい循
環器内科医師に ACHD 患者受け入れを要請
しても事実上不可能と言わざるを得ない。そこ
で、一つの方法が東京大学医学部付属病院循
環器内科で考案された。それが、小児循環器
内科医師との同日併診制度であった。重症例・
難解例を併診とすることで患者の利益を維持し
ながら循環器内科医師が ACHD 診療を進めて
経験を得ていけるというやり方であった。この方
法が功を奏し、東京大学では循環器内科医師
が ACHD 診療に普通に従事できたことは、す
でに報告した次第である 5, 6。次のステップとし
て、この方法を提示して果たして全国の循環器
内科医師が ACHD 診療に参入してもらえるか
どうかであるが、2011 年 12 月、まず主要 7 施
設に集まっていただき、この経緯を説明したとこ
ろ理解が得られ、できる限り早く ACHD 診療を
行う方向で整備を始めるとの賛同が得られた。
そして、賛同が得られた施設で成人先天性心
疾患対策委員会(循環器内科ネットワーク)を結
成するに至った。それから、2 年が過ぎ、現在で
は 30 施設によるネットワークとなった(表 1)。本
厚労科研費によるこのネットワークの結成は 1
つの大きな成果ではあるが、今後は ACHD 診
療のために具体的な研究を推し進めていくこと
が重要と考えられた。その第一歩として、多施
設共同研究へ向けてのデータベースづくりを計
画した。 

 
B. 研究方法 
 
１．対象施設 

本年度 1 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）所属の 30 施設
の循環器内科 (表 1)。 
２．調査項目 
  CHD 病名を表 2 のごとく 18 項目に分類し、
2013 年 9 月にファイルメーカーver11 にて完成
した所定の記入ファイルを 2013 年 10 月から
2014 年 1 月に各施設に配布し、2 月の時点で
記入されえた施設から各症例数に関する情報
を回収した（表 2）。 
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 

本調査は、何ら個人情報を有するものではな
く、倫理委員会もしくは治験審査委員会に提出
する必要はないと考えられる。 
 
C. 研究結果 
 
１． 解答施設数 

上記ネットワーク所属 30 施設中 4 施設から
の回答が得られた。 

２．循環器内科における成人先天性心疾患診
療 

4 施設の循環器内科において管理されてい
る ACHD 患者数に関する結果を表 2 に示す。
総数は、各施設の総数 69, 72, 191, 402 例を
合計して 734 症例であった。症例別では、ファ
ロー4 徴症が最も多く全体の 18.4%を占め、次
いで心室中隔欠損症が 16.6%を占めた。単心
室症例も 10.4%と心房中隔欠損症とほぼ同数
であり、他の複雑心奇形も含めほぼ万遍なく
ACHD 患者が循環器内科で管理されているこ
とが伺えた。 

 
D. 考察 
 

本調査は、全国主要施設の循環器内科にお
いて、ACHD 患者がどれくらい管理されている
かを調査したものである。解答施設が非常に少
ない中、しかしながらいくつかの有益な情報が
得られた。 

 
１． 循環器内科における成人先天性心疾患診

療 
 



小児循環器内科と併用での診療を提案し、
ネットワーク参加施設をつのり、徐々に外来開
設が進んできた。今回の解答施設は少ないな
がら、万遍なくすべての症例に対応できている
のが伺え、診療自体は大きな問題なく進められ
ているように思われる。これは、先の東京大学
の診療指針が他の施設でも機能しているものと
思われた。 

 
２． 今後の展望 

 
 今回のファイルは、病名をクリックで選べ
る形式にしている。したがって、循環器内科
医師でも病名の選択に悩むことが少なく、ま
た病名の均一化が可能となった。これにより、
臨床研究を立ち上げる際の大まかな症例数
の把握が可能になり、対症症例数に対する使
用統計方法の選択にも役に立つと思われる。
他の施設からの返信を待って、ネットワーク
施設循環器内科により管理される ACHD 患
者数の統計を取るとともに、ネットワーク加
盟施設を増加させ、よりグローバルなデータ
蓄積を行える可能性ができてきた。 
 
３． 問題点  
 
今回、ファイル配布が遅くなったため回答

を得られる施設に限界があった。また、
ACHD3000-5000 症例を超えるとも言われる
管理症例数を有する施設においては、この入

力作業にかける労力が確保されておらず、今
後こういった施設への入力作業代行などが
必要と考えられる。 
 
E. 結論 

 
ACHD 患者の利益を損なうことなく、全国

主要循環器内科を ACHD 診療の場に参入さ
せることに成功した。この成功は、循環器内
科医師の ACHD 臨床経験値を上げることに
もつながり、将来的な総合診療施設の全国配
置へ向けての大きな進歩と言える。また、症
例登録システムの構築は広く ACHD 患者診
療の実態を把握するのみならず、急がれるエ
ビデンスの構築に大きく寄与すると考えら
れる。 
 
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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研究要旨 

本年度は，昨年より行ってきた「成人先天性心疾患セミナー」を介して，

循環器内科医に対する教育体制の確立を目標として取り組みを行った。わ

が国で成人先天性心疾患診療体制を確立には，循環器内科の基礎をもつ医

師の参画が今後重要かつ必須な意味を持つようになると考えられる。成人

先天性心疾患学会では，「成人先天性心疾患セミナー」と題し，成人先天

性心疾患診療に興味を持つ医療関係者に幅広く知識や情報を提供する試

みを行ってきた。これまで行われてきた「先天性心疾患セミナー」で実施

されたアンケート調査をもとに，成人先天性心疾患セミナーに求められる

項目，また今後の教育体制に希望する事項を評価した。アンケートはセミ

ナー参加者全員に配布し，開催当日回収した。回収されたアンケートより

1。講義の内容，2。難易度，3。興味を持った内容，4。今後のセミナーで

取り扱ってほしい内容，について評価を行った。参加者から，セミナー内

容についての評価は非常に高く，満足度も高かった。難易度について，医

師の評価は適切との意見は多かったが，看護師からは難しすぎる内容が多

いとの指摘があった。多くの参加者は今後もセミナーに参加したいと希望

していた。各施設で治療に困っている症例を持ち寄って，エキスパートの

コメント含めた全体討論を行う症例検討の評価は高かった。ただし，参加

者が多岐にわたるため小児循環器医と循環器内科医それぞれに対するア

プローチが必要であると思われた。基本的内容は繰り返し実施する必要性

が確認された。またセミナー参加者の内訳として看護師の割合は大きく，

今後のセミナー講演内容も検討する必要性が指摘された。 

 

A。 研究目的 

わが国における成人先天性心疾患患者の診療は小児循環器医を主体として行われてきた。しか

し，成人先天性心疾患患者数の急速な増加と患者年齢の高齢化に伴って，これまでの診療体制の

維持は困難になってきている。このため今後は循環器内科医を主体とした新しい診療体制の確立

が急務と考えられている。これまで循環器内科医にとって先天性心疾患に接する機会は限られて

きたが，既に多くの施設では日常診療で成人先天性心疾患患者の診療に遭遇する機会が増えてき



ているのが実情と思われる。これらの先天性心疾患は心房中隔欠損症や心室中隔欠損症をはじめ

とした比較的単純な心疾患から，大血管転位症や単心室などのチアノーゼを主体とした複雑心疾

患まで含まれており，それぞれの病態や血行動態は大きく異なっている。成人期に起こる問題点

も大きく異なっており，その診療に当たる医師や看護師は専門的なトレーニングが必要である。

我が国でも成人先天性心疾患学会が中心となって，教育セミナーを年に 2回開催してきた。それ

ぞれの施設の診療チーム，すなわち医師のみならず看護師，検査技師も一緒に参加し研修を受け

る機会となっている。今回これまで行われてきた「先天性心疾患セミナー」で実施されたアンケ

ート調査をもとに，成人先天性心疾患セミナーに求められる項目，また今後の教育体制に希望す

る事項を評価した。  

 

B。 研究方法 

アンケートはこれまでと同様にセミナー参加者全員に配布し，開催当日回収した。回収された

アンケートより 1。講義の内容，2。難易度，3。興味を持った内容，4。今後のセミナーで取り

扱ってほしい内容，について評価を行った。 

 

C。 研究結果 

参加者から，セミナー内容についての評価は非常に高く，満足度も高かった。難易度について，

医師の評価は適切との意見は多かったが，看護師からは難しすぎる内容が多いとの指摘があった。

多くの参加者は今後もセミナーに参加したいと希望していた。今後取り扱って欲しい内容として，

社会保障，看護体制の問題，成人先天性心疾患外来解説のノウハウ，などが寄せられた。またセ

ミナー開催地についても，東京・大阪以外の地方拠点都市での開催が要望された。 

 

D。 考察 

昨年に引き続き今回のアンケート調査でも，成人先天性心疾患診療に対する医療従事者の関心

は高く，教育セミナーを継続してほしいとの希望が数多くよせられた。小児循環器医と循環器内

科医それぞれに対するアプローチが必要であるが，基本的内容は繰り返し実施する必要性が確認

された。またセミナー参加者の内訳として看護師の割合は大きく，今後のセミナー講演内容も検

討する必要性が指摘された。2年間の検討をもとに，より多くの人が参加できる教育体制の構築

の重要性が明らかになってきた。 

■日本における循環器内科医に対する ACDH 教育体制 

先天性心疾患患者は，成人期に入り年齢を重ねるにつれ，遺残病変や続発症のために新たな

様々な問題を伴うことがある。患者の多くは全国の小児施設で外科治療および経過観察を受けて

きているが，成人に達すると小児科外来には受診しにくい，入院が必要になったときに年齢制限

のため小児科病棟に入院できない，循環器内科には先天性心疾患に専門知識のある医師が全国的

に極めて少ない，などの理由から，患者数は増加の一途にあるにもかかわらず，安心して受診で

きる施設が整備されていない状況である。今回のアンケート調査でもこの点は明確に指摘された。 



成人先天性心疾患の診療体制において大切なことは，先に述べたような患者が直面するさまざ

まな医学的および社会的問題に対して，小児循環器科医，循環器内科医，心臓血管外科医，内科

専門医，産婦人科医，心臓麻酔科医，精神科医，専門看護師，専門生理機能検査技師，臨床心理

士，医療ソーシャルワーカー等の複数科および複数の職種から成る「成人先天性心疾患診療施設」

を構築し，チーム医療を行うことである。 

■国内の ACDH 診療施設をどう開設していくか 

欧米では 1980 年代より各地域の主要病院に成人先天性心疾患診療部門が開設され，循環器内

科医が中心となって診療が行われている。教育の体制も整っており，数多くの教育セミナー，AHA

や ACC といった学会でも成人先天性心疾患については多くの時間（セッション）が設けられてい

る。医療事情の異なる日本では，欧米のシステムをそのまま取り入れるというよりも，すでに各

地域に存在する中隔施設を中心として診療体制を構築することが現実的と思われる。残念ながら

現時点では全国的にみて成人先天性心疾患に特化した診療部はごく少数で，年間入院が 50 人を

超える施設は全国の循環器専門医研修施設の 2％にとどまっている。また循環器内科医の診療へ

の参加が少ないために，患者のほとんどは小児循環器科医が診療にあたっている。成人先天性心

疾患を担当できる心臓血管外科医も少ないという現状もある。このような理由から，日本におけ

る成人先天性心疾患の診療体制の確立に向けて，目標が示されている。これらの目標を達成する

ために，先に示した図に内容をみたすことのできる全国の主要施設に循環器内科を主体とした

「成人先天性心疾患心疾患診療部門」を設置し，これからの診療活動を行っていく試みがスター

トしている。このなかで教育セミナーは，より多くの循環器内科医にベーシックな成人先天性心

疾患の知識を身に着けてもらうチアせつな機会となっている。 

■チーム医療の必要性 看護師の役割 

成人先天性心疾患患者の日常生活の注意点はさまざまな領域に広がる。これらは単に医師が診

療で携わる心機能に直結した問題だけでなく，教育，就職，結婚，性生活，妊娠，出産，育児，

子供への遺伝，旅行，運動，レクリエーション，社会保障（保険，年金，身体障害者認定，医療

給付，更成医療給付）などに多岐におよぶ。このように幅広い視野での医療には，患者自身と直

接接する機会の多い看護師の役割がとても大切になってくる。多くの医療機関の場合，医師は外

来診療と心エコー図検査やカテーテル検査などの処置やその評価に時間をさかれ，患者とじっく

り話し合う機会は限られているのが現状である。 

小児期から成人期へと移行する上で，先天性心疾患患者が健全な日常生活を送るために最も必

要なことは，社会的に自立することと思われる。しかしながら成人先天性心疾患患者は一般の人

と比べ，社会的自立の程度は劣ることが多いとされている。多くの因子が複雑に関与しているは

ずですが，社会的自立を規定している因子は，大きく医療側，患者側，社会側の三つの側面に分

けられると思われる。 

また女性患者においては，妊娠・出産はとても大きな問題である。リスクの低い心疾患では，

一般と同様に妊娠出産が可能である。しかし中等度以上の母体リスク（Fallot 四徴症術後など）

のある場合には，心血管系合併症をおこすことがあり，同時に胎児のリスクも高くなることが知



られている。また肺高血圧合併例やチアノーゼが残存しているような先天性心疾患患者では，母

体，胎児ともに妊娠・出産はきわめてハイリスクであることが知られている。妊娠前にカテーテ

ル治療や修復術を行っておくか，場合によっては永続的な避妊や妊娠の中断が推奨される。この

ような心疾患は，妊娠中，出産後に心不全や不整脈の増悪，血栓塞栓の合併，チアノーゼの増悪

などを伴うことが少なくない。中等度以上のリスクの場合こそ，心疾患の妊娠に精通したチーム

（産科医，循環器科医，循環器小児科医，麻酔科医，新生児科医）の協力が得られる専門施設で

の管理が必要と思われる。 

■チーム医療の必要性 検査技師の役割 

成人先天性心疾患の外来診療では，定期的な心エコー図評価が大変重要である。小児循環器の

診療では，小児循環器医によって心疾患の形態学的診断が行われることが主体となっている。一

方，循環器内科外来における心エコー図検査は，心エコー技師によって血行動態評価を中心に行

われることが多くなる。このため成人先天性心疾患の診療では心エコー技師によって行われるこ

とになると思われるため，実施するエコー技師は先天性心疾患の形態診断について理解しておく

必要がある（図３）。 

 

E。 結論 

 成人先天性心疾患の診療体制を充実させていくには，教育体制の確立が重要である。この件に

ついて，成人先天性心疾患セミナーが果たしてきた役割は大きいが，より継続して行う必要性が

痛感された。小児循環器医と循環器内科医それぞれに対するアプローチが必要であるが，基本的

内容は繰り返し実施する必要性が確認された。またセミナー参加者の内訳として看護師の割合は

大きく，今後のセミナー講演内容も検討する必要性が指摘された。成人先天性心疾患のチーム医

療を確立することは決して容易なことではない。ただ最初からすべてがそろった診療体制を確立

することも現実的ではない。成人先天性心疾患部門を安定して運営していくためには，循環器内

科医を核として，できれば成人先天性心疾患専門医を核とした診療チームを作り上げることが大

切である。それぞれの施設において確立しやすい部門から体制を整え，少しずつ周囲の部門を充

実させていくことが必要だと思われる。  
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研究要旨 
目的：将来の社会制度設計に資するため、成人先天性心疾患患者の社会保障制度利用と医療費
負担の実態を明らかにすること。 
方法：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会員のうち、20
歳以上の患者 1626 名を対象に、郵送による自記式質問紙調査を実施した。 
結果：373 名から有効回答を得た（有効回答率 22.9%）。対象者の年齢は中央値 28 歳（範囲: 
20-78）、疾患重症度分類では、213 名（57.1%）が重症、126 名（33.8%）が中等症に分類された。
身体障害者手帳取得者は 303 名（81.2%）で、うち 214 名（70.6%）が 1 級であった。障害基礎年金
受給者は 126 名（33.8%）であった。定期的に医療機関を受診している 346 名（92.8%）の年間通院
医療費自己負担額の内訳は、1 万円未満が 92 名（26.6%）で最も多く、次いで 5 万円未満 87 名
（25.1%）、負担なし 49 名（14.2%）であった。利用している医療費助成制度は、重度心身障害（児）
者医療費助成制度が 179 名（51.7%）と最も多かった。直近 3 年間に入院経験のある対象者 130 名
（34.9%）の年間入院医療費自己負担額の内訳は、5 万円未満が 29 名（22.3%）で最も多く、次いで
10 万円未満と 25 万円未満が各 17 名（13.1%）の順であった。いずれの医療費助成制度も利用率
は 10%台であった。医療費に対する主観的負担感において、「とても負担である」「まあ負担である」
と回答した者は通院医療費で 144 名（41.6%）、入院医療費で 94 名（74.6%）であった。必要とする
社会制度として、「とても必要だと思う」「まあまあ必要だと思う」と回答した対象者が最も多かった項目
は、「就労や福祉の相談に乗ってくれるスタッフ」の 339 名（90.9%）であった。 
考察：成人先天性心疾患患者の通院医療費負担の軽減には、重度心身障害者（児）者医療費助成
制度の寄与が大きいと考えられた。入院医療費負担は通院医療費に比べ重く、医療費助成を利用
できない対象者の存在が示唆された。今後、入院医療費助成と、医療費助成を十分に活用するた
めの相談機能の充実が必要と考えられた。 
 
A. 研究目的 

小児期発症の慢性疾患の移行期・成人期医
療においては、小児科と成人診療科の連携と
いった医療体制の整備とともに、社会保障制度
医療費助成に代表される社会制度の整備が重
要である(1)。成人先天性心疾患領域において
も、患者・家族の心理社会的問題に対する社会
制度整備を含めた対応は、当該領域の主要 4
課題の 1 つに挙げられており(2)、重要度が高
い。 

成人先天性心疾患患者に対する社会制度
のうち、社会保障制度に関しては、障害者手帳
受給、障害年金受給、生命保険加入等に関す
る実態調査が、いずれも大規模ではないが既
に行われている(3-5)。他方、成人先天性心疾
患患者の医療費負担の実態を調査した研究は
少ない。そこで、本研究では、将来の社会制度
設計に資するため、成人先天性心疾患患者の
社会保障制度利用と医療費負担の双方の実態
を明らかにすることを目的とした。 



 

  
 

B. 研究方法 
１．調査対象 

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）会員のうち、20 歳
以上、かつ調査への参加に同意した患者を対
象とした。 
２．調査方法 

郵送法による自記式質問紙調査を実施した。
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。調査
期間は 2013 年 6 月～2013 年 10 月であった。 
３．調査手順 

研究事務局より、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。調査票の総配布数は、
1626 通であった。調査票の回収は郵送にて行
った。 
４．調査内容 

自記式質問紙では、下記の項目を尋ねた。 
1. 対象者基礎情報（性、年齢、疾患名、

手術歴、術式、一般状態区分、NYHA 分
類、通院頻度、直近 3 年間の入院経験、
婚姻状況、就労状況、年収等） 

2. 社会保障制度の利用状況（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、生命保険加入
状況等） 

3. 直近 1 年間の通院医療費負担（通院医
療費自己負担額、通院交通費、利用し
た医療費助成、負担感等） 

4. 直近 3 年間の入院医療費負担（入院回
数、入院日数、入院医療費自己負担額、
利用した医療費助成、負担感等） 

5. 必要とする社会制度 
５．分析方法 

各調査項目について、記述統計量を算出し
た。入院関連医療費は直近 3 年間の負担額を
年数で除し、年間の平均負担額を算出した。す
べての解析は両側検定とし、有意水準は 5％と
した。統計解析パッケージには SPSS ver.22.0
を用いた。 
６．倫理面への配慮 

本研究は、東京女子医科大学倫理委員会の
承認を得て実施した。 
 
C. 研究結果 

調査票を郵送した1626名のうち、386名から

回答を得た（回収率 23.7%）。このうち、加齢に
伴う弁疾患等、明らかな後天性心疾患を主疾
患とする患者を除いた 373 名を分析の対象とし
た（有効回答率 22.9%）。 
対象者基礎情報（表 1） 

対象者の年齢は中央値 28 歳（範囲: 20-78）、
回答者は本人 255 名（68.4%）、親 90 名
（24.1%）、男女比はほぼ等しかった。 

疾患名と手術歴、術式をもとにした疾患重症
度分類では、213 名（57.1%）が重症、126 名
（33.8%）が中等症に分類された。対象者の自
己申告による一般状態区分は、（ア）133 名
（35.7%）、（イ）196 名（28.4%）、（ウ）24 名
（6.4%）、（エ）16 名（4.3%）、（オ）2 名（0.5%）
であった。 

定期的に医療機関を受診している対象者は
346名（92.8%）、直近3年間に入院経験のある
対象者は 130 名（34.9%）であった。 

対象者のうち、就労している者は 233 名
（62.5%）で、雇用形態は、正規雇用 133 名
（57.1%）、非正規雇用 72 名（30.9%）、福祉的
就労 14 名（6.0%）、雇用枠は一般雇用と障害
者雇用がほぼ同数であった。就労者の年収は
200 万円未満 99 名（42.5%）、400 万円未満
88 名（37.8%）、600 万円未満 28 名（12.0%）、
600 万以上 9 名（3.9%）であった。 
社会保障制度の利用状況（表 2） 

対象者のうち、身体障害者手帳取得者は
303名（81.2%）で、内訳は1級214名（70.6%）、
3級（20.8%）、4級20名（6.6%）であった。障害
基礎年金受給者は 126 名（33.8%）で、内訳は
1 級 28 名（22.2%）、2 級 88 名（69.8%）であっ
た。生命保険加入者は 112 名（30.0%）であっ
た。 
通院関連医療費負担（表 3） 

定期的に医療機関を受診している 346 名の
年間の通院医療費自己負担額の内訳は、1 万
円未満が 92 名（26.6%）で最も多く、次いで 5
万円未満 87 名（25.1%）、負担なし 49 名
（14.2%）の順であった。25 万円以上を負担し
ている者は 8 名（2.3%）であった。年間の通院
交 通 費 の 内 訳 は 、 1 万 円 未 満 が 155 名
（44.8%）で最も多く、10 万円以上負担している
者は 13 名（3.8%）であった。主観的負担感に
おいて、「とても負担である」「まあ負担である」と
回答した者は 144 名（41.6%）であった。 

利用している医療費助成制度は、重度心身
障害（児）者医療費助成制度が179名（51.7%）
と最も多かった。 



 

  
 

入院関連医療費（表 4） 
直近 3 年間に入院経験のある対象者 130 名

のうち、51 名（39.2%）が 3 年間で 2 回以上の
入院を経験し、37 名（28.5%）の総入院日数が
30 日を超えていた。 

年間平均の入院医療費負担額の内訳は、5
万円未満が 29 名（22.3%）で最も多く、次いで
10 万円未満と 25 万円未満が各 17 名（13.1%）
であった。25 万円以上を負担している者は 6 名
（4.6%）であった。直接の入院医療費以外で、
差額室料、リネン費、付添交通費、付添宿泊費
のそれぞれにおいて年間 5 万円以上を負担し
ている者は、各 14 名（10.8%）、3 名（2.3%）、
16 名（12.3%）、名（5.4%）であった。主観的負
担感において、「とても負担である」「まあ負担で
ある」と回答した者は 94 名（74.6%）であった。 

利用した医療費助成制度では、重度心身障
害（児）者医療費助成制度が 21 名（16.2%）と
最も多かったが、いずれの助成制度も利用率
は 10%台であった。 
必要とする社会制度（図 1） 

全ての項目において 4 分の 3 以上の対象者
が「とても必要だと思う」「まあまあ必要だと思う」
と回答した。最も多くの対象者が「とても必要だ
と思う」「まあまあ必要だと思う」と回答した項目
は、「就労や福祉の相談に乗ってくれるスタッ
フ」の 339 名（90.9%）であった。 
 
D. 考察 

成人先天先心疾患患者を支援する主要な社
会制度の1つに、身体障害者手帳がある。身体
障害者手帳取得によって、直接税の控除、各
種相談事業の利用、障害者雇用促進法におけ
る障害者枠での雇用、重度心身障害（児）者医
療費助成制度の利用、公共交通機関の運賃割
引の利用等が可能となる。本研究では、対象者
の 8 割が身体障害者手帳を取得しており、その
うちの多くがこれらのサービスを利用していたと
推測される。 

障害者手帳に伴い利用できるサービスの中
でも、重度心身障害（児）者医療費助成制度は、
入院・通院における医療費自己負担を無料か
ら月額上限 4 万 4 千円までの負担とするもので、
成人先天性心疾患患者の医療費負担への影
響が大きい。一方で、この制度には、実施主体
である地方公共団体によって対象とする障害の
程度（3 級を対象とするか等）や助成内容（自己
負担割合や所得制限等）に違いがある等、問
題点もある。 

本研究の対象者の通院医療費自己負担額
は、負担なしから 25 万未満に集中していた。障
害者手帳を有する対象者のうち、7 割にあたる
214 名が 1 級を取得しており、これらの患者は
所得制限にかからなければ、入院・通院医療費
自己負担が大幅に軽減されうる。定期的に医
療機関を受診している患者のうち、約半数にあ
たる 179 名が重度心身障害（児）者医療費助成
制度を利用しており、この制度が対象者の通院
医療費の軽減に大きく寄与したと考えられる。 

通院交通費は、総じて低く抑えられていたが、
現時点で年間の通院交通費が 10 万円を超え
る者も 12 名見られた。身体障害者手帳を有し
ており、かつ公共交通機関を利用していれば運
賃割引を受けることができる。しかし、地域によ
っては車のみが現実的な交通手段であることも
少なくないと推測できる。また、今後、成人先天
性心疾患専門施設が設置され、患者の集約化
が推進された場合、遠方の施設に通院する患
者の出現も予測される。通院交通費負担と専門
施設設置の議論は併せてなされるべきだろう。 

入院医療費自己負担額に関しては、通院医
療費に比べ患者の負担額が高めに分布してお
り、患者の主観的負担感も、通院医療費に比べ
高かった。成人先天性心疾患患者に関連する
公的医療費助成として、難病を対象とした特定
疾患治療研究事業、外科的治療を対象とした
自立支援医療更生医療、同一月の自己負担額
が一定額を超えた場合が対象となる高額療養
費制度、前述の重度心身障害（児）者医療費助
成制度等が挙げられる。このように制度は複数
存在するが、原疾患が特定疾患ではなく、検査
や内科的治療等を目的とし、外科的治療を目
的としない入院の場合、特定疾患治療研究事
業と自立支援医療更生医療は利用できない。
その際、身体障害者手帳を有し、重度心身障
害（児）者医療費助成制度を利用できれば、自
己負担は軽減されるが、同一月の自己負担額
が高額療養費制度の上限に及ばない場合、上
限額までの自己負担が発生する可能性がある。
具体的には、成人先天性心疾患患者における
カテーテル検査や、慢性心不全や不整脈の内
科的治療を目的とした入院がこれに該当する。
本研究の対象者のように入院回数が複数で、
入院期間が複数月にわたるほど、自己負担額
は増加しやすい。入院医療費に対する医療費
助成は通院医療費への助成と比べ、検討すべ
き余地が大きいと言える。 

成人先天性心疾患患者が利用しうる医療費



 

  
 

助成は、複数の制度が入り組んでおり、また地
域によって対象となる身体障害者手帳の等級
や所得制限等に違いがあるため、利用しづらい
ものとなっている。このことが、必要とする医療
制度において、「就労や福祉の相談に乗ってく
れるスタッフ」という項目が最も支持された理由
であろう。複雑な福祉制度を適切に利用できる
よう、相談者や正確な情報を得る手段が必要と
されており、成人先天性心疾患患者を多く経過
観察・治療する専門施設においては、この機能
の充実が特に重要である。 
本研究の限界と今後の課題 

本研究の限界として、対象者が患者会会員
に限られていること、有効回答率が 22.9%と低
いことが挙げられる。今後は、結果の一般化可
能性を高めるため、複数施設の外来・入院患者
を対象とした調査が必要である。また、本稿で
は、公的医療費助成利用状況別の通院・入院
医療費の検討や、医療費の高額自己負担者の
属性分析等、詳細な分析は行っていない。今
後、これらの点について分析を進め、今後の社
会制度に対するより具体的な提案を行いたい。 
 
E. 結論 

成人先天性心疾患患者の年間の通院医療
費負担は 25 万円未満に集中しており、重度心
身障害者（児）者医療費助成制度の寄与が大
きいと考えられた。3 人に 1 人の患者が過去 3
年間に入院を経験しており、入院医療費負担
は通院医療費に比べ重い一方、入院医療費助
成の利用率はいずれも 10%台で、助成を利用
できない対象者の存在が示唆された。今後、入
院医療費助成と、医療費助成を十分に活用す
るための相談機能の充実が必要と考えられた。 
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表 1 基礎情報   
N=373 

    度数 or 中央値 パーセント or 範囲 

年齢   28 20-78 

記入者続柄 本人 255 68.4  
 親 90 24.1  
 その他(祖父母・きょうだい) 2 0.5  
 不明（名前のみ記載） 20 5.4  
 欠損 6 1.6  

性別 男 177 47.5  
 女 196 52.5  

主な疾患名（重複あり） ファロー四徴症 92 24.7  

その他 72 19.3  
心室中隔欠損 72 19.3  

肺動脈狭窄 46 12.3  

単心室症 45 12.1  
完全大血管転位 35 9.4  

両大血管右室起始症 33 8.8  

大動脈狭窄閉鎖不全 31 8.3  
心房中隔欠損 31 8.3  

無脾多脾症候群 30 8.0  

三尖弁閉鎖 28 7.5  
動脈管開存 18 4.8  

房室中隔欠損 15 4.0  

先天性僧帽弁閉鎖不全 15 4.0  
修正大血管転位 14 3.8  

大動脈縮窄および大動脈弓離断複合 11 2.9  

純型肺動脈閉鎖 8 2.1  
総肺静脈還流異常症 7 1.9  

単純型大動脈縮窄 4 1.1  

総動脈幹遺残 4 1.1  
エプスタイン病 3 0.8  

左心低形成症候群 2 0.5  

大動脈拡張性疾患 1 0.3  
手術歴 有 348 93.3  
 無 24 6.4  
 欠損 1 0.3  
受けている治療 服薬治療 238 63.8  

 
人工弁 84 22.5  

 
在宅酸素 42 11.3  

 
ペースメーカー植え込み 38 10.2  

 
除細動器埋め込み 3 0.8  



 

  
 

 
表 1 基礎情報（続き）  N=373 

    度数 or 中央値 パーセント or 範囲 

重症度 重症 213 57.1  
 中等症 126 33.8  

軽症 34 9.1  

一般状態区分 ア 133 35.7  
 イ 196 52.5  
 ウ 24 6.4  
 エ 16 4.3  
 オ 2 0.5  
 欠損 2 0.5  

NYHA 分類 Ⅰ 139 37.3  
 Ⅱ 106 28.4  
 Ⅲ 116 31.1  
 Ⅳ 9 2.4  
 欠損 3 0.8  
通院頻度 月 1 回以上 121 32.4  
 2 ヶ月に 1 回 59 15.8  
 3 ヶ月に 1 回 66 17.7  
 半年に 1 回 38 10.2  
 1 年に 1 回 52 13.9  
 数年に 1 回 10 2.7  
 通院していない 27 7.2  

この 3 年間の入院 有 130 34.9  
 無 238 63.8  
 欠損 5 1.3  

婚姻状況 結婚している 87 23.3  
 結婚していない 285 76.4  
 欠損 1 0.3  

親との同居 同居している 237 63.5  
 同居していない 135 36.2  
 欠損 1 0.3  

出産経験（N=202） 有 34 17.3  
 無 158 80.6  

欠損 4 2.0  



 

  
 

 
表 1 基礎情報（続き）  N=373 

    度数 or 中央値 パーセント or 範囲 

就労状況 働いている 233 62.5  
 働いていない 39 10.5  
 働いていたが辞めた 26 7.0  
 休職中 7 1.9  
 学生 45 12.1  
 主婦(主夫) 20 5.4  
 欠損 3 0.8  

就業者の雇用形態(N=233) 正規雇用（フルタイム会社員・自営業） 126 54.1  
 正規雇用（短時間正社員） 7 3.0  
 非正規雇用（契約社員・派遣社員） 28 12.0  
 非正規雇用（パート・アルバイト） 44 18.9  
 福祉的就労（授産施設・作業所等） 14 6.0  
 その他 12 5.2  
 欠損 2 0.9  
就業者の雇用枠(N=233) 一般雇用 116 49.8  
 障害者雇用 101 43.3  
 欠損 16 6.9  
就業者の昨年の収入(N=233) 200 万円未満 99 42.5  
 200 万円以上 400 万円未満 88 37.8  
 400 万円以上 600 万円未満 28 12.0  
 600 万円以上 9 3.9  
  欠損 9 3.9  

 
 



 

  
 

 
表 2 社会保障制度の利用状況 N=373 

    度数 パーセント 

身体障害者手帳 受給している 303 81.2  
 受給していない 27 7.2  
 申請していない 36 9.7  
 かつて受給していたが現在は非該当・降級に 4 1.1  
 欠損 3 0.8  

身体障害者手帳の級数(N=303) 1 級 214 70.6  
 3 級 63 20.8  
 4 級 20 6.6  
 その他 4 1.3  
 欠損 2 0.7  
療育手帳 受給している 29 7.8  
 受給していない 322 86.3  
 欠損 22 5.9  
受給している場合の種別(N=30) 重症(A) 14 48.3  
 それ以外(B) 13 44.8  
 欠損 2 6.9  
精神障害者保健福祉手帳 受給している 4 1.1  
 受給していない 335 89.8  
 欠損 34 9.1  
障害基礎年金 受給している 126 33.8  
 受給していない 207 55.5  
 かつては受給していたが現在は非該当・降級に 26 7.0  
 欠損 14 3.8  

障害基礎年金受給級数(N=130) 1 級 28 22.2  
 2 級 88 69.8  
 欠損 10 7.9  

障害者福祉手当 受給している 35 9.4  
 受給していない 313 83.9  
 欠損 25 6.7  

特別障害者手当 受給している 14 3.8  
 受給していない 333 89.3  
 欠損 26 7.0  

生活保護 受給していない 358 96.0  

 
欠損 15 4.0  

生命保険加入状況 加入している 112 30.0  
 加入していない 249 66.8  
 欠損 12 3.2  

生命保険加入条件(N=115) 正規料金加入 53 47.3  
 条件付き加入 44 39.3  
 欠損 15 13.4  

生命保険病名の申告(N=115) 伝えている 75 67.0  
 伝えていない 16 14.3  
 欠損 21 18.8  

生命保険未加入の理由(N=256) 申し込みしていない 81 32.5  
 加入不可 114 45.8  
  欠損 54 21.7  



 

  
 

表 3 通院関連医療費  N=346 
    度数 パーセント 
通院医療費負担感 とても負担である 50 14.5  
 まあ負担である 94 27.2  
 あまり負担でない 97 28.0  
 まったく負担でない 88 25.4  
 欠損 17 4.9  
通院医療費自己負担額（年間） 負担なし 49 14.2 
 1 万円未満 92 26.6 
 5 万円未満 87 25.1 
 10 万円未満 22 6.4 
 25 万円未満 11 3.2 
 50 万円未満 6 1.7 
 100 万円未満 1 0.3 
 100 万円以上 1 0.3 
 欠損 77 22.3 
通院交通費（年間） 負担なし 19 5.5 
 1 万円未満 155 44.8 
 5 万円未満 82 23.7 
 10 万円未満 12 3.5 
 25 万円未満 11 3.2 
 50 万円未満 1 0.3 
 100 万円以上 1 0.3 
 欠損 65 18.8 
利用した医療費助成 重度心身障害者（児）者医療費助成制度 179 51.7  
 特定疾患治療研究事業 30 8.7 
  医療費助成その他 62 17.9 

 



 

  
 

 

表 4 入院関連医療費負担 N=130 

    度数 パーセント 

直近 3 年間の入院回数 1 回 65 50.0  
 2 回 27 20.8  
 3 回 12 9.2  
 4 回 5 3.8  
 5 回以上 7 5.4  
 欠損 14 10.8  

直近 3 年間の総入院日数 30 日未満 77 59.2  
 100 日未満 31 23.8  
 100 日以上 6 4.6  
 欠損 16 12.3  

入院医療費負担感 とても負担である 46 35.4  
 まあ負担である 41 31.5  
 あまり負担でない 17 13.1  
 まったく負担でない 14 10.8  
 欠損 12 9.2  

入院医療費自己負担額（年間） 負担なし 9 6.9 
 1 万円未満 12 9.2 
 5 万円未満 29 22.3 
 10 万円未満 17 13.1 
 25 万円未満 17 13.1 
 50 万円未満 1 0.8 
 100 万円未満 2 1.5 
 100 万円以上 3 2.3 
 欠損 40 30.8 

差額室料（年間） 負担なし 10 7.7 
 1 万円未満 8 6.2 
 5 万円未満 12 9.2 
 10 万円未満 10 7.7 
 25 万円未満 3 2.3 
 50 万円未満 1 0.8 
 欠損 86 66.2 

入院食費リネン費（年間） 負担なし 2 1.5 
 1 万円未満 46 35.4 
 5 万円未満 20 15.4 
 10 万円未満 1 0.8 
 25 万円未満 2 1.5 
 欠損 59 45.4 

付添通院交通費（年間） 負担なし 2 1.5 
 1 万円未満 27 20.8 
 5 万円未満 32 24.6 
 10 万円未満 7 5.4 
 25 万円未満 8 6.2 
 100 万円未満 1 0.8 
 欠損 53 40.8 



 

  
 

 
表 4 入院関連医療費負担（続き） N=130 

    度数 パーセント 

付添宿泊費（年間） 負担なし 11 8.5 
 1 万円未満 13 10 
 5 万円未満 8 6.2 
 25 万円未満 5 3.8 
 50 万円未満 1 0.8 
 50 万円未満 1 0.8 
 欠損 92 70.8 
直近 3 年間で利用した医療費助成 重度心身障害（児）者医療費助成制度 21 16.2  

特定疾患治療研究事業 15 11.5  

自立支援医療更生医療 15 11.5  
その他 17 13.1  

  欠損 1 0.8  
 



 

  
 

 
 

図 1 必要とする社会制度 
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成人に達した先天性心疾患の診療体制の確立に向けた総合的研究 

 
               研究分担者     市田 蕗子 
研究要旨：  

成人に達した先天性心疾患の診療体制の確立に向け､教育プログラム、研修（小児循環器

医、循環器医）の具体的なカリキュラム策定を行う。 

 

A. 研究目的 

成人に達した先天性心疾患(ACHD)の診療体

制の確立に向け､教育プログラム、研修（小

児循環器医、循環器医）の具体的なカリキ

ュラム策定を行う。 

 

B. 研究方法 

日本小児循環器学会の専門医修錬目標や日

本循環器学会認定、循環器専門医研修カリ

キュラムの内容を検討し、欧米ACC/AHA/AAP

で推挙されている修錬プログラム内容と比

較検討する。 

 （倫理面への配慮） 

 今後、各修錬施設での修錬内容を調査する

場合には、各施設での倫理委員会での承認

を得た上で、個人情報の保護に十分に配慮

し行う。 

 

C. 研究結果および D.考察 

1)一般循環器科（小児循環器科）医師とし

て、ACHD 患者の初期対応ができ、専門施設

に紹介ができるレベルに関しては、日循専

門医、小循専門医の研修プログラムにも、

ある程度の記載内容があり、ACC/AHA/AAP

の Core training (Level 1)とほぼ同等の

内容であった。 

2）ACHD の日常的診療を行えるレベル（1

年程度の ACHD 研修）では、小循専門医の研

修プログラムには、ある程度の記載内容が

あるが ACC/AHA/AAP の Advanced training 

(Level 2)には及ばない。また、日循専門医

の研修プログラムには、全く記載がない。 

3) ACHD を専門としてみていくレベル（ACHD

専門施設に長期に所属）に関しては、

ACC/AHA/AAP の Advanced Traning (Level 3)

に相当するが、日循専門医、小循専門医の

研修プログラムには、全く記載されていな

い。 

 

D. 考察 

本邦のACHDの研修プログラムは、初期対応

ができるレベルまでで、さらに、日常診療

を行い、専門としていくレベルの研修プロ

グラムが皆無である。 

日本循環器学会学術委員会成人先天性心疾

患部会では、現在の問題点を明らかにし、

今後の活動方針を検討した。 

① 現在のACHD診療における循環器内科（医

師）の問題点に関する意見 

ACHD疾患に対する内科側の意識や関心の低

く、循環器内科専門医のACHD知識・経験も

低い。術後のACHDの心不全や不整脈に加え、

妊娠出産もまた循環器内科医師にとっては

大きな問題になっている 

② ガイドラインについて 

最近、改訂されたところで、早急の改定の



必要性はないが、状況に応じて予定より早

く2-3年で改定することもありうる 

2008年のACC/AHAガイドラインと比較する

と大きく違う点が多々有り、今後大きく見

直す必要がある可能性あり。ガイドライン

のエビデンスレベルが低いため、今後、エ

ビデンスを構築することが重要であり、こ

のためには日循のサポート下に、大規模臨

床研究の施行が必要である  

③ 先天性心疾患の専修目標について 

現状より高い専修目標になるように働きか

ける。専門医制度問題に関する要望書：修

練目標の見直し（A,B）を理事長へ提出する 

教育システムとも関連するが、循環器専門

医となるには先天性心疾患についての一定

の修練体制の充実が求められる。これから

専門医を目指すような若い医師をターゲッ

トにして、循環器ネットワークの構築に携

わっている各施設を含め主要な施設でのAC

HD診療を盛んにしてゆく。専門医試験問題

における先天性心疾患の出題について先天

性心疾患に対する十分な知識が求められる

ことを明確にする。専門医試験問題はACHD

領域では、CやDばかりで、問題数が少ない。 

④  教育セミナーについて 

成人先天性心疾患学会との協同セミナーと

して成人先天性心疾患学会と日本循環器学

会での複数回の開催を促進する。日本循環

器学会では学術委員会セッションあるいは

教育セッション、モーニングレクチャー、m

eet the expert、co-medical sessionとし

て複数のテーマ（成人期の妊娠・出産、成

人期の不整脈、肺高血圧、染色体異常、発

達障害など）で開催するように、学術集会

委員会に要望する。 

⑤  コメディカルへのアプローチについて 

チーム医療委員会との協同で、コメディカ

ルへの教育（心電図・画像診断・看護など）

を推進する。 

今後の課題としては、 

① 診療体制 

循環器科ネットワークの拡大と構築、専門

医制度/認定医制度（研修施設の条件として

のGUCH外来）を進める。 

②  日循専門医制度 

成人先天性心疾患学会学術集会の循環器関

連学会への申請。日循専門医制度カリキュ

ラムと専門医試験問題の検討を依頼する（A

CHDを多くするように要望書） 

③  教育 

成人先天性心疾患セミナーや学術集会への

日循会員の参加。日循学術集会内に教育的

なセミナーを継続的に構築。   

④ 日循とJSACHDとの共同セッション（教

育）成人先天性心疾患部会主催での以下の

セッション開催 

Meet the expert、モーニングレクチャー、

委員会セッションなど 

 

Ｅ. 結論 

今後、各循環器修錬施設での患者数と修錬

内容の実態調査を行った上で、循環器内科

と小児科医に対する研修の具体的なカリキ

ュラム策定が必要である。日循学術委員会

成人先天性心疾患部会の設立は大きな一歩

であり、今後も協力体制をとり、研究を進

めていく。 
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成人に達した先天性心疾患の診療体制の確立に関する研究 

 

「成人先天性心疾患患者の健康関連 Quality of life に関する研究」 

研究責任者 安田 謙二 国立循環器病研究センター 小児循環器科 医師 

大内 秀雄 同 小児循環器科 医長 

白石  公 同 小児循環器科 部長 

 

研究要旨 

［背景］成人先天性心疾患（ACHD）患者においては、病状に加え、進学、就労、社会保障制度

などの社会的認識の低さに起因する問題を抱え、身体的、精神的負担が大きいことが推測され

る。［目的］ACHD 患者の健康関連 Quality of life（HRQOL）を調査し、臨床的、社会的指標と

の関連を検討し、ACHD 患者の HRQOL の規定因子を明らかにする。今回は特に心不全の有用

な臨床指標の一つである脳性ナトリウム利尿ペプチド (BNP)との関連を検討する。［対象］当

科に予定（定期）外来受診した、または予定（計画）入院した 16 歳以上の ACHD 患者。［方法］

日本人 ACHD 患者を対象に HRQOL の測定尺度のひとつである Medical Outcomes Study 

36-Item Short-Form Healthy Survey (SF-36)に基づくアンケート調査票自己記入式質問票調査

を実施し、同時に診療記録より臨床情報を得た。HRQOL指標はSF-36による身体的健康度 (PCS)、

精神的健康度 (MCS)、社会的健康度 (RCS)のサマリースコア、および 8 つの下位尺度（身体機

能 (PF)日常役割機能（身体）(RP)、体の痛み (BP)、全体的健康間 (GH)、活力、社会生活機能、

日常役割機能（精神）、心の健康）を用いた。対象患者の HRQOL 指標と国民標準値を 1 サン

プルの t 検定により比較、さらに HRQOL 指標と BNP の関連を共分散分析により検討した。［研

究結果］179 人 (女 101 人、平均年齢 28.7 歳)から回答を得た。対象患者では日本人国民標準値

に比べ有意に PCS は低下していた (p<0.05)、が、MCS、RCS は有意差はなかった。下位尺度

では、PF、RP、GH は有意に低下、BP は有意に上昇していた（いずれも p<0.01）。BNP の四

分位が一つあがるごとに PCS は有意に低かったが、MCS、RCS は有意に高かった(beta 係数

=2.71; p<0.01, beta 係数=1.97; p<0.05, beta 係数=2.83; p<0.05)。［結論］日本人 ACHD 患

者では国民標準に比べ身体的健康度は障害されていたが、精神的、社会的健康度は保たれてい

た。BNP は身体的健康度を反映するが、精神的および社会的健康度は反映せず、今後日本人

ACHD 患者の HRQOL の改善のためには精神的、社会的健康度も反映し、包括的に HRQOL を

評価し得る新たな指標の解明が望まれる。 



 

A. 研究背景と目的 

背景：小児期における先天性心疾患

（congenital heart disease: CHD）の診断

技術ならびに小児心臓血管外科における手術

手技の目覚ましい進歩により、複雑な CHD

を有する患者を含め 90％以上の患者が成人

期に達するようになった。しかし成人先天性

心疾患（adult congenital heart disease: 

ACHD）患者は、術後経過期間が長期になる

につれ、心不全、難治性不整脈、チアノーゼ

の再出現、血栓塞栓症、肝腎機能障害、蛋白

漏出性胃腸症など様々な病変が新たに発症し、

また女性の ACHD 患者では妊娠や出産に関

する問題を持つなど、近年小児循環器診療に

おいて、ACHD 患者の管理は大きな問題とな

りつつある。また病状のみならず、進学、就

労、社会保障制度など ACHD に関する社会的

認識の低さに起因する問題も抱え、ACHD 患

者および患者家族の身体的、精神的負担は大

きいことが予測される。 

 従来の疫学研究や臨床研究では、疾患の発

症、重症化、合併症の発症、死亡といった客

観的でハードなアウトカム指標が用いられて

きた。しかし医療の進歩により死亡率や罹患

率が改善してきたことや、医療者の客観的評

価と患者の実感に差があり、これまでに用い

られてきた臨床的指標が、患者が実感する治

療効果を充分に反映しないことがあることな

どから、Quality of life (QOL)が重要なアウト

カムとして位置づけられる様になってきた。

QOL とは患者立脚型（医療関係者を介さず患

者が直接報告してデータになる）アウトカム

の一つである。特に健康領域あるいは医療の

領域で用いる QOL を健康関連 QOL

（Health-related QOL: HRQOL）と分類し、

本人の健康状態に主に由来し、医療介入によ

って改善できる可能性のある領域に限定して

測定を行う。 

 これまでに ACHD 患者の遠隔期予後に関

する報告は多数あるが、そのほとんどは血行

動態や運動耐容能といった臨床的指標をアウ

トカムとした検討である。最近になり ACHD

患者における患者立脚型アウトカムとしての

HRQOL を検討した報告が散見されるが、特

に日本国内からの報告はほとんどなく、症例

数も限られる。 

目的： 本研究の目的は ACHD 患者の

HRQOL を記述し、ACHD 患者の臨床的/社会

的指標との関連を検討することである。今回

は特に心不全の有用な臨床指標の一つである

脳性ナトリウム利尿ペプチド (BNP)との関連

を明らかにすることとした。 

 

B. 研究方法 

 HRQOL の測定尺度のひとつである

Medical Outcomes Study 36-Item 

Short-Form Healthy Survey (SF-36)に基づく

アンケート調査票および患者調査票（CRF）

を用いた横断的および前向きコホート研究。 

 対象：当科に予定（定期）外来受診した、

または予定（計画）入院した 16 歳以上の先天

性心疾患を有する患者。 

 方法：対象患者およびその家族にアンケー

ト調査票を渡し、記載を依頼、回収した。ま



た対象患者の調査時点の臨床的指標をCRFに

記載した。以上から得られた ACHD 患者の

HRQOL 指標（身体的健康度 (PCS)、精神的

健康度 (MCS)、社会的健康度 (RCS)のサマリ

ースコア、および８つの下位尺度（身体機能 

(PF)日常役割機能（身体）(RP)、体の痛み (BP)、

全体的健康間 (GH)、活力、社会生活機能、

日常役割機能（精神）、心の健康））を記述

した。各指標は国民標準値から求められた

Normo-Based score を算出し、１サンプル

の t 検定を用いて国民標準値との差異を検討

した。 また ACHD 患者の臨床的/社会的指標

としてBNPを求め、四分位で群分けし、年齢、

性、疾患重症度（classification of Task Force 

1 of the 32nd Bethesda Conference に基

づく）、NYHA 機能分類、術式（二心室修復、

機能的修復術、Fontan 手術、未修復）で調整

し、HRQOL 指標の関連を共分散分析で統計

学的に検討した。 

 本研究は、ヘルシンキ宣言に基づく倫理原

則、疫学研究に関する倫理指針、独立行政法

人等個人情報保護法に基づく追記事項をはじ

めとする本邦における法的規制要件を遵守し

実施した。 

 

C. 研究結果 

 179 人 (女 101 人、平均年齢 28.7 歳)より

回答を得た。対象患者では日本人国民標準値

に比べ有意にPCS は低下していた (p<0.05)、

が、MCS、RCS は有意差はなかった。下位尺

度では、PF、RP、GH は有意に低下、BP は有

意に上昇していた（いずれも p<0.01)。BNP

の四分位が一つあがるごとにPCSは有意に低

かったが、MCS、RCS は有意に高かった(beta

係数=2.71; p<0.01, beta 係数=1.97; p<0.05, 

beta 係数=2.83; p<0.05)。 

 

D. 考察 

 これまで欧米を中心に ACHD における

HRQOL に関する報告が散見されるが、日本

人 ACHD を対象としたまとまった報告はな

い。本研究は比較的多数の日本人 ACHD 患者

における HRQOL を検討した初めての研究で

ある。 

 今回の検討では国民標準に対し、日本人

ACHD 患者の身体的健康度は有意に低下して

いた。また BNP と有意な関連がみられた。BNP

は平素から我々が心不全指標として用いてい

る、容易に測定することができる有用な臨床

的指標である。今回の研究で日本人 ACHD 患

者において身体的健康度がBNPと関連がある

ことが明らかとなり、BNP を指標とした患者

管理は、日本人 ACHD 患者の身体的健康度の

管理、改善にも反映される可能性が示唆され

た。 

 一方今回の検討では精神的、社会的健康度

は国民標準値に比べ有意な差異はみられなか

った。さらに BNP が高値の群で精神的、社会

的健康度が良好であるという、一見奇異な結

果となった。現時点ではその理由は明らかで

ないが、これまでも慢性疾患患者における比

較的良好な HRQOL の背景には、患者の病状

受容や到達目標の低い期待度などといった要

素が影響している可能性が報告されており

(1)、ACHD 患者においても同様の要素が関連

しているのかもしれない。 



 

E. 結論 

 日本人 ACHD 患者では国民標準に比べ身

体的健康度は障害されていたが、精神的、社

会的健康度は保たれていた。BNP は身体的健

康度を反映するが、精神的および社会的健康

度は反映せず、今後日本人 ACHD 患者の

HRQOL の改善のためには、精神的、社会的

健康度をも反映し、包括的に HRQOL を評価

し得る新たな臨床的指標の解明が望まれる。 

 

F. 健康危険情報（省略） 

G. 研究発表 

論文発表：なし 

学会発表： 

安田謙二、大内秀雄、竹上未紗、根岸

潤、則武加奈恵、宮﨑文、山田修、宮

本恵宏、白石公：BNP は日本人成人

先天性心疾患患者の精神的、社会的健

康度を反映しない．第 16 回日本成人

先天性心疾患学会総会•学術集会．岡

山，2014 

 

H. 知的財産権の出願•登録状況（予定を含

む。） 

 現時点でなし。 
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成人先天性心疾患の診療体系の確立に関する研究 

 
研究分担者 池田智明 三重大学大学院医学系研究科 生命医科学専攻 病態解明医学講座 

生殖病態生理学分野（産婦人科） 教授 

 

研究要旨 

我が国における先天性心臓病を持つ女性の妊娠・出産は年間約 3000 件と言われている。成人

先天性心疾患を持つ女性が妊娠・出産・流産するにあたりどのような診療体系でおこなわれて

いるか、どのような合併症が発症しているか現状を把握し、将来の診療体系構築に役立てる。 

 

Ａ．研究目的 

近年の医療の進歩により本邦の成人先天性心疾患の

患者数は飛躍的に増加している。また生殖医療の進歩に

より妊娠率も高まり、これは心臓病を持つ女性においても

例外ではない。我が国での出産は年間約 105 万件でそ

のうち先天性心臓病を持つ女性の出産は約 3000 件と推

測されている。 

妊娠中は血栓が形成されやすく、血圧、心拍出量、心

拍数が増加し不整脈も発症しやすい。先天性心臓病を

持つ女性の妊娠・出産は既存の心臓病に対して上記の

負荷が加わるため循環器系合併症の発症頻度が高い。

今回の研究の目的は①心臓病を持つ女性の妊娠・出

産・流産に関する現状調査を行い、将来のガイドライン作

成、多施設共同研究に役立つ臨床データを集積すること、

②先天性心臓病を持つ女性が妊娠・出産を行うにあたり

望ましい診療体系を検討することの 2 点である。 

 

Ｂ．研究方法 

産婦人科、循環器内科、小児循環器科医師で構成され

る検討委員会にて対象疾患、登録項目、解析法に関す

る検討会を開催しスケジュールを下記とした。 

年 月   

2013 8 対象疾患、登録項目の選定 

  10 登録システムの検討 

  12 登録施設、登録期間の選定 

2014 2 榊原記念病院倫理委員会提出 

    倫理委員会承認後 

  3 登録依頼文発送 

2014 4 登録開始 

 

 

対象疾患、登録項目の検討：本邦の成人先天性心疾患

は小児循環器医が主に診療を行っているが、循環器内

科医が主に診療している施設があることを考慮し両者が

入力しやすく、分かりやすい疾患分類、登録項目をあげ

ることを目標にした。 

登録システムの検討：WEB を用いた入力システムで、個

人情報管理に配慮したシステムの導入を検討する。登録

方法が簡便で入力ミスの発生しないシステムを導入す

る。 

登録施設の選定 

本邦の成人先天性心疾患を持つ患者の妊娠・出産が１

年間に 3000 件であることを考慮し、そのうち約 10％の妊

娠・出産に関する情報を得る事を目標に登録施設を選択

する。中等度、高度の循環器疾患を合併した妊婦の情報

を得るため、症例数の比較的多い、大学、周産期施設を

登録施設に選定し倫理委員会承認後、文書で施設長

（担当部署の長）に登録趣旨の同意を得る。 

（倫理面への配慮） 

患者の個人情報が特定されないように連結可能匿名化

の手法を用いる。榊原記念病院の倫理委員会承認後に

登録を開始する。（資料１） 

Ｃ．研究結果 

対象疾患は下記とする。 

資料２参照 

先天性心疾患、大動脈疾患、弁膜症、心筋症、機械弁、

肺高血圧症、虚血性心疾患、不整脈、川崎病。 

登録項目 

産婦人科関連 
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不妊治療、流産、分娩、に関する基本的情報 

産科合併症 

 

内科関連項目 

 担当診療科 

 薬剤、酸素投与 NYHA 分類 酸素飽和度値 

 心血管合併症 

 カテーテル治療歴 

 妊娠前の最終手術治療  

 心エコー検査所見 

 

登録システムの検討 

メディカルトリビューン社と協力し、WEB 登録で個人情

報管理が現在の臨床研究指針と照らし合わせて十分

に行えるシステムを作成した。入力者は患者ｲﾆｼｬﾙ、

疾患名、年齢から本人を特定できるが、事務局含め、

外部者は情報を得ることができない。資料１に詳細を

示す。 

登録期間 

平成 26 年 4 月～平成 29 年 3 月の 3 年間 

平成 26 年 2 月に榊原記念病院倫理委員会にて審議

を行う予定である。 

倫理委員会にて承認後、登録依頼を平成 26 年 3 月に

各施設に発送する予定である。 

 

Ｄ．考察 

医療の進歩とともに先天性心臓病患者の数は増加して

きている。妊娠・出産数も増加しているが、本邦において、

登録事業は行われていなかった。そのため詳細な合併

症や、診療体系における問題点も整理されていない。本

研究はその登録をまず、全体の 10％程度を把握する事と

し、中等度、高度の循環器異常を抱える成人先天性心疾

患患者に焦点をあてる。結果が整理されると、今後のガイ

ドライン作成や、多施設共同研究の糸口になると思われ

る。 

 

Ｅ．結論 

成人選定性心疾患及びその他の心臓病を有する女性

の妊娠・出産に関する現状を調査するシステム構築に関

する研究を行った。現在、榊原記念病院倫理委員会に

提出前であり、平成 26 年 4 月より登録が開始される予定

である。3 年間の登録期間を設けている。成人先天性心

疾患を有する女性の妊娠・出産に関する診療体系、循環

器合併症、産科合併症など診療に関する全貌が明らかと

なり、この分野の患者さまの妊娠・出産に関する疑問に多

く答える材料を含んでおり、貴重な研究である。 

 

Ｆ．健康危険情報 

とくになし 

 

Ｇ．研究発表 

１．論文発表 

原著論文 

1) S Katsuragi, C Kamiya, K Yamanaka, R 

Neki, T Miyoshi, N Iwanaga, C Horiuchi, H 

Tanaka, J Yoshimatsu, K Niwa, T Ikeda. 

Risk factors for maternal and fetal outcome 

in pregnancy complicated by Ebstein 

anomaly. Am J Obstet Gynecol, 

Nov;209(5):452.e1-6,2013. 

2) S Katsuragi, R Neki, J Yoshimatsu, T Ikeda, 

H Morisaki, T Morisaki. A aoric dissection 

(Stanford type B) during pregnancy J 

Perinatol,33(6);484-5,2013. 

 

 

２．著書・総説 

1. 桂木真司 心疾患患者の妊娠・出産と心不全  

Current Therapy 2013 Vol.31 No4 382-388 

2. 桂 木 真 司  肺 高 血 圧 に 合 併 す る 妊 娠    

肺高血圧症の臨床 2013 311-322 

 

３．学会発表 

1. 桂木真司、神谷千津子、山中薫、根木玲子、三

好剛一、小林良成、堀内縁、岩永直子、池田智明、

丹羽公一郎、吉松淳「エブスタイン病合併妊娠の

母体予後」第 15 回日本成人先天性心疾患学会総

会・学術集会 1.19-20/’13 東京 
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2. 桂木真司、神谷千津子、髙木弥栄美、山中薫、

根木玲子、三好剛一、小林良成、堀内縁、岩永直

子、大郷剛、中西宣文、池田智明、吉松淳「アイ

ゼンメンジャー症候群合併妊娠」第 15 回日本成人

先天性心疾患学会総会・学術集会 1.19-20/’13 東

京 

 

3. 堀内縁、神谷千津子、岡本敦子、田吹邦雄、井

出哲弥、小林良成、三好剛一、岩永直子、山中薫、

桂木真司、根木玲子、吉松淳、池田智明「Jatene

術後合併妊娠の検討」第 15 回日本成人先天性心疾

患学会総会・学術集会 ポスターセッション座長 

1.19-20/’13 東京 
 

4. 桂木真司「胎児心拍数波形の分類に基づく分娩
時胎児管理」京都看護助産学校助産師科特別講義 
1.28/’13 京都 
 
5. 桂木真司、神谷千津子、高木弥栄美、山中薫、

根木玲子、三好剛一、小林良成、堀内緑、岩永直

子、大郷剛、中西宣文、池田智明、吉松淳 
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分担研究報告書 

 
成人に達した先天性心疾患の診療体制の確立に向けた総合的研究 

 
分担研究課題：小児・成人で種々の全身症状を示す循環器疾患の管理の問題と対応 

 
分担研究者  森崎 隆幸  
国立循環器病研究センター 
研究所 分子生物学部 

 

研究要旨：先天性心疾患は診断治療の進歩により成人に達することは珍しいことでは

なく、成人として小児期と異なる病態への対応が必要な症例の増加は著しい。また、

先天性循環器疾患は全身性疾患の表現型の一つであることも少なくなく、小児期はも

とより、成人に達する症例では、小児循環器専門医、循環器内科専門医だけでなく、

種々の診療科による多科管理が必要なことが少なくない。従って、成人に達した先天

性心疾患では、小児診療－成人診療のみならず、循環器診療－循環器以外の多科(他
科)診療、さらに次世代への架け橋となる周産期診療を含む多元的多面的な疾患管理

が必要である。分担研究者は、昨年度に引き続き、このような多元的な疾患管理の一

環として、心血管病変を示す遺伝性結合織疾患について実施している結合織病外来の

経験をさらに積み重ねて、成人先天性疾患の診療体制の課題を検討した。 

Ａ．研究目的 

先天性心疾患は診断治療の進歩により

成人に達することがあたりまえとなり、

成人として小児期と異なる病態への対応

を要する症例の増加が著しい。また、先

天性循環器疾患は全身性疾患の一表現型

であることも少なくなく、小児循環器専

門医、循環器内科専門医のみならず、多

科管理が必要な病態となることも少なく

ない。すなわち、成人に達した先天性心

疾患の管理には、循環器小児科医・循環

器内科医の双方の資質を兼ね備えた専門

医の存在のみならず、多科(他科)診療の

重要性が高く、診療の要としての主治医

の役割が重要である。分担研究者は、こ

れまで、大血管病変をきたす遺伝性結合

織疾患に対して、多科(他科)診療の要と

して平成 10 年より結合織病外来を開設

し、その実践を通して、成人に達した先

天性心疾患の診療に有用な問題点・課題

の検討を続けており、本年度も管理症例

数は増加の一途であり、こうした経験を

成人先天性疾患に敷衍すべく、診療体制

の課題を検討した。 

Ｂ．研究方法 

１）結合織病外来の現状 
 2010 年 6 月より 2014 年 2 月の間、国

立循環器病研究センター病院の結合織病



 

外来を受診したマルファン症候群、類縁

のロイスディーツ症候群およびその他の

結合織異常による遺伝性動脈疾患患者な

らびにその家族について診療・管理を行

ったが、その総数は 510 例であり、直近

一年間に 202 例とさらに増加した。 

２）診断と患者支援 
 結合織病外来を受診した患者家族の中

で確定診断に至っていない症例、臨床所

見・検査所見のみでは確定診断に至らな

いなど必要な症例について、認定遺伝カ

ウンセラーとともに説明を行い、同意を

受けて遺伝子検査を実施し、その結果を

開示して類縁疾患の鑑別や確定診断を行

った。 
 小児例に限らず、眼科的検査未受診患

者については積極的に眼科外来受診を勧

め、付随する問題の把握に努めたほか、

必要に応じて整形・形成外科医の紹介、

不整脈・心不全に関する専門医紹介を行

ったほか、歯周病外来受診を勧めて、合

併しうる難治性歯周囲炎の予防に向けて

指導したほか、必要例には心理支援も実

施した。 

Ｃ．研究結果 

１）診療対象 
 結合織病外来を受診した患者および家

族受診者 510 例のうち、15 才以下の小

児例は 78 例であり、このうち、38 例は

患者発端者をきっかけに受診した家族症

例であった。一方、患者発端者の診断の

後に、近親症例が受診した症例は 33 例

であった。また、妊娠をきっかけに診断

に至ったり、既に診断されていて妊娠管

理を希望されて受診した症例は総計 7 例

であった。医療管理や受診調整は担当医

と共に遺伝カウンセラーが担当して行っ

ている。 

２）診断 
 結合織病外来を受診した患者家族のう

ち、総計 249 例について遺伝子検査を実

施し、また、遺伝子検査結果を開示し、

類縁疾患の鑑別や確定診断に向けた情報

を提供した。このうち、小児例は 16 例

のみであった。遺伝子解析により鑑別や

確定診断が行える症例は実施例の数倍は

いたが、遺伝子検査の意義と問題を説明

したこともあり、小児期での遺伝子解析

実施率はかならずしも高くない。遺伝子

検査などで診断を確定した症例ではロサ

ルタン投与などを積極的に行い、治療対

象となりうる症例では遺伝子解析実施例

が多かった。眼科的検査未受診患者につ

いての眼科外来受診は積極的に推奨し、

問題の把握に努め、それぞれが有する問

題点について内外の専門医への紹介を積

極的に行った。さらに、歯周病外来受診

を勧めて、歯周囲炎の予防に向けてのブ

ラッシング指導などを行った。妊娠を希

望、あるいは妊娠中の管理を希望された

症例については、周産期科医および血管

外科医と綿密な連携をとり、安全に挙児

希望を叶えられる様に管理を行い、3 例

については、妊娠後期あるいは産褥期の

大動脈解離発症のリスクを考慮し、妊娠

中に人工血管置換術を実施した。家族全

体の医療管理、周産期管理については遺

伝カウンセラーを含めた臨床遺伝科を中

心とするチーム体制によりスムーズな診

療が実施された。 
遺伝子診断については、2013 年 4 月

より 2014 年 2 月の間に当部門で新規に

実施した 172 例（入院中および他院から

の依頼、患者家族を含む）の中で、47 例

で FBN1 遺伝子変異、8 例で TGFBR1



 

遺伝子変異、3 例で TGFBR1 遺伝子変異、

1 例で COL5A1 遺伝子変異、5 例で

COL3A1 遺伝子変異、2 例で SMAD3 遺

伝子変異、3 例で ACTA2 遺伝子変異、2
例で CHST14 遺伝子の複合ヘテロ変異

を、それぞれ同定したほか、新規に病因

候補遺伝子変異が同定され、現在、詳細

な検討を実施中である症例もあった。こ

れらより、診断につながる原因遺伝子情

報が相当数の患者で得られた。 

Ｄ．考察 

マルファン症候群や類縁のロイス・デ

ィーツ症候群などの遺伝性結合織病の多

くは単一遺伝子病であり、小児期を含む

発症期から生涯にわたって種々の病態に

ついて医療管理が必要となる。一方、ほ

とんどの先天性心疾患は、遺伝要因の関

与はあるが多因子病と考えられるため、

小児期からはじまり生涯の医療管理を要

する点で遺伝性結合織病と類似の側面は

あるものの、成人に達した症例の医療管

理には特有の事項も考慮する必要がある

と考えられる。しかしながら、長期間の

医療管理の結果として生ずる様々な問題

には、小児・成人双方に対応可能な主治

医がいれば万事スムーズに診療できると

は限らず、主治医が司令塔となり、関連

専門医との連携体制をとることが必須な

ことも少なくないと思われた。さらに、

結合織病外来で認定遺伝カウンセラーが

果たしているコーディネートの役割は、

こうした診療体制の中で極めて有効であ

ったことから、成人に達した先天性心疾

患の診療でも、類似の役割を果たす人材

の配置は重要かつ極めて有効であると考

えられた。多因子病であるとはいえ、心

血管構造異常を持つ親から同じあるいは

異なる心血管構造異常を持つ児が生まれ

る頻度は約 10％と高く、遺伝学的な管理

は必要であると思われた。 

Ｅ．結論 

今回、検討した結合織病外来は開始後

4 年足らずであり、先天性心疾患と遺伝

性結合織疾患との違いを浮き彫りにし、

長期的な診療体制の良いあり方をあきら

かにするためには、引き続き検討を要す

る。しかし、循環器小児科医と循環器内

科医の資質を兼ね備えるだけでなく、他

の多科との調整機能にも留意した診療体

制は成人に達した先天性心疾患の診療に

も役立つことは間違いないと考えられた。 

今回の検討をきっかけに、成人に達し

た先天性心疾患の診療体制のより良いあ

り方が明らかになることを期待したい。 
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分担研究報告書 

 

成人先天性心疾患の診療体系の確立に関する研究 

 

診断別による成人先天性心疾患患者の心理・行動の特徴とその関連要因の検討 
 

  研究分担者 松井 三枝  （富山大学大学院医学薬学研究部） 

 

 日本における先天性心疾患患者に関する心理学的研究はあまり行われておらず、先天性

心疾患患者の心理や行動の特徴について実証的に明らかにしていくことが必要とされてい

る。本研究は、成人に達した先天性心疾患患者を対象に、先天性心疾患患者の心理と行動

の特徴について実証的検討を行うことを目的としている。対象者は、富山大学附属病院小

児科もしくは内科に通院中の先天性心疾患患者 61 名とその保護者 49 名であり、診断名を

もとに「重症群」（新生児や乳児早期に手術を複数回経験）と「軽症群」（1 回のみの手術）

に分類した。質問紙の内容は、1)患者用：基本属性、疾患属性、QOL、自尊心、社会的ス

キル、認知機能の困難度、および問題行動 2）保護者用：基本属性、疾患属性、発達歴、問

題行動である。尚、問題行動については 7 つの下位項目（攻撃性・逸脱行動・自己顕示・

思考の問題・引きこもり・不安／抑うつ・身体的訴え）に分類し分析を行った。その結果、

患者の重症度が高い群において問題行動尺度における「逸脱行動」の平均得点が軽症群よ

り有意に高かった。また患者と保護者の標準得点の比較では、「攻撃性」「逸脱行動」「自己

顕示」「思考の問題」「不安／抑うつ」において保護者より患者の標準得点が有意に高かっ

た。以上のことから心疾患患者が心理・行動面に関して問題を抱えていることや本人と保

護者間で感じている問題の程度にギャップがあることが考えられた。今後はさらに個別で

検討を進めることや患者、家族との面談を通して先天性心疾患患者への心理的支援の体系

確立を図っていくことが必要とされるだろう。 

 

A. 研究目的 

小児循環器医学の進歩により、先天性心

疾患患者が学齢期、青年期、さらには成人

期に達するようになり、現在日本には約 40

万人の成人患者がいるとされる。医療体制

が進歩・充実する一方で、先天性心疾患患

者が成長に伴ってどのような心理的発達を

遂げるのか、さらには先天性心疾患患者と

その家族に対してどのような心理的支援が

求められているのかということに関しては、

これまで十分に検討されてこなかった。 

しかし、近年欧米では、先天性心疾患患

者の心理的特徴について大規模な調査が行

われ、その実態が明らかにされつつある。

たとえば、Karsdorp, Everaerd, Kindt, & 

Mulder (2007)のメタ分析によると、先天性

心疾患の子どもは、外在化問題（攻撃性や

反社会的行動など）や内在化問題（不安・

抑うつや引きこもりなど）をより多く示し

（それぞれ effect size(d)=.19, .47）、特に年

長の子どもほど、こうした問題行動をより

多く示すことが指摘されている。同じく、

先天性心疾患の子どもの知的・認知機能に

ついても、その機能にやや遅れや問題があ



ることが報告されており（effect size=-.25）、

特に疾患の重症度の高い子どもほど、知

的・認知レベルが低いことが指摘されてい

る（Karsdorp et al., 2007）。 

しかし、こうした先天性心疾患患者の心

理機能に関する研究は、主に 18 歳未満の子

どもを対象としたものであり、成人を対象

とした研究は比較的少ない。特に日本にお

いては、先天性心疾患患者に関する体系的

かつ実証的な心理学的研究そのものが見当

たらず、日本における先天性心疾患患者の

心理や行動の特徴について実証的に明らか

にしていくことが必要とされている。した

がって、本研究では、成人先天性心疾患患

者を対象に、先天性心疾患患者の心理と行

動の特徴について質問紙調査によって実証

的に明らかにすることを目的とする。 

なお、本研究で取り上げる先天性心疾患

患者の心理機能の指標として、以下の点に

ついて着目し、検討を行う。 

QOL（quality of life）：先天性心疾患患者

は成人期に、疾患に伴う合併症やその身体

症状、入院、再手術など新たな問題が生じ

ることが知られている。また、成人に至る

につれ、社会生活上の問題も生じ、QOL に

関しては満足な生活を送ることができてい

るとは限らないと言われている（白井ら，

2008）。そこで成人の先天性心疾患患者にお

いて、QOL が保たれているかどうかについ

て検討する。 

自尊感情：成人期は社会的課題に直面する

時期であるが、先天性心疾患患者はこれら

の課題に困難を示しやすいといわれている

（坂崎・鈴木・槙野, 2003）。そのため、社

会的自立の困難に直面することによって、

たとえば自尊感情の低下などが引き起こさ

れる可能性も考えられ、先天性心疾患患者

の自尊感情について検討する必要がある。 

社会的スキル：社会的スキルとは対人関係

を円滑に結ぶための効果的なスキルのこと

を指すが、先天性心疾患患者は学校などで

の仲間関係の経験の乏しさから、他者との

良好な関係が築きにくいといわれている

（仁尾・駒松・小村・西海, 2004）。そうし

た対人関係を円滑に結ぶために必要な社会

的スキルがどれだけ獲得されているかにつ

いて検討する。 

認知機能の困難度：Karsdorp et al. (2007)

のメタ分析では、先天性心疾患の子どもに

おいて知的・認知機能の低さが報告されて

いるが、成人の先天性心疾患患者において

も日常における認知機能の困難さが認めら

れるのかを検討する。 

問題行動：患者固有の因子や周術期など、

問題行動における要因は様々なことが考え

られているが、先天性心疾患の子どもにお

いて就学時には注意欠陥／多動性などの問

題、思春期では不安／抑うつなどの問題が

示唆されている（Fuller, et al, 2010）。その

為、成人の先天性心疾患患者においても同

様の傾向が認められるか明らかにする。 

B. 研究方法 

（１）協力者 

対象患者：富山大学附属病院小児科あるい

は内科に通院している先天性心疾患患者61

名であり、年齢は平均20.3歳（レンジ：15

～40歳）であった。そのうち、男性30名

（49％）、女性31名（51％）であり、第１

子24名（39％）、第２子22名（36％）、第

３子以降14名（23％）、不明1名（2％）で

あった。職業は、学生41名（67％）であり、

うち大学院生1名（2％）、大学生12名（20％）、

専門学校生6名（10％）、高校生16名（26％）、

中学生4名（7％）、高専生１名（2％）、不

明1名（2％）であった。就業者については、

常勤職13名（20％）、非常勤職2名（3％）、

無職3名（5％）、その他2名（3％）であっ

た。婚姻状況は、未婚57名（93％）、既婚4

名（7％）であり、うち2名に子どもがいた。

世帯収入は、0～199万円が6名（10％）、200



～399万が6名（10％）、400～599万円が8

名（13％）、600～799万円が9名（14％）、

800～999万円4名（7％）、1000万円以上１

名（2％）、不明27名（44％）であった。  

また患者群を、主治医による診断名をも

とに「重症群」（新生児・乳児早期に手術

を複数回経験している者）と「軽症群」（1

回の手術のみの者）に分類した。尚、「重

症群」とはフォンタン術後・大血管転位術

後・ファロー四徴症術後・両大血管右室起

始術後・肺動脈閉鎖・重症肺動脈狭窄術後・

大動脈弁狭窄術後を指し47名を対象とした。

一方、「軽症群」とは心室中隔欠損術後・

心房中隔欠損術後・動脈管開存を指し、14

名を対象とした。 

手術回数は、1回が23名（38％）、2回が

15名（25％）、3回が7名（11％）、4回が3

名（5％）、5回以上が3名（5％）、不明が

10名（16％）であった。2名（3％）がペー

スメーカーをつけており、27名（44％）が

投薬中であった。また、身体障害者手帳を

取得している者は35名（57％）であった。

自己評価によるNYHA心機能分類は、Ⅰ度が

55名（90％）、Ⅱ度が4名（6％）、Ⅲ度が1

名（2％）、不明1名（2％）であった。 

患者の家族：先天性心疾患患者の家族 49 名

（61 名の内 12 名は未回収）であり、患者

との関係は、母親 40 名、父親 7 名、祖母 1

名、未記入 1 名であった。父親の職業は、

常勤職 34 名（69％）、非常勤職 1 名（2％）、

自営業 6 名（13％）、無職 4 名（8％）、不

明 4 名（8％）であった。母親の職業は、常

勤職 17 名（35％）、非常勤職 17 名（35％）、

自営業 5 名（10％）、無職 4 名（8％）、不

明 6 名（12％）であった。父親の学歴は、

中学校卒 4名（8％）、高校卒 24 名（49％）、

短大・専門学校卒 10 名（20％）、大学卒 8

名（17％）、大学院卒 1名（2％）、不明 2

名（4％）であった。母親の学歴は、中学校

卒 1 名（2％）、高校卒 23 名（47％）、短

大・専門学校卒 17 名（35％）、大学卒 6名

（12％）、大学院卒 1名（2％）、不明 1名

（2％）であった。 

（２）調査手続き 

富山大学附属病院小児科もしくは内科の

外来時に、先天性心疾患患者と家族に対し

て、質問紙調査についての説明を行い、質

問紙調査への協力の同意を得た。外来の待

合室で質問紙に回答してもらい、回答後に

その場で回収した。また、外来予定のない

患者と家族には、郵送で質問紙を送付し、

回答後に返送してもらった。本調査に協力

してくれた患者と家族には、謝礼として図

書カード（1000 円分）を配布した。 

なお、本研究は富山大学倫理委員会によ

って承認が得られている。 

（３）質問紙の内容 

１）患者用 

①基本属性：年齢・学歴・職業などを問う。 

②疾患属性：疾患名・投薬・病歴・NYHA

（New York Heart Association）心機能分

類などを問う。 

③QOL：生活の質がどれだけ良好であるか

を捉えるため、WHO（世界保健機構）が開

発した WHO QOL26 日本語版を使用した。

計 26 項目であり、5 段階評定（１．「まっ

たく悪い（ない）」～５．「非常に良い」）で

回答を求めた。得点が高いほど、生活の質

が良好であることを示す。さらに、身体・

心理・社会・環境といった領域への評定を

おこない、総合的に QOL を評価することが

できる。各領域の項目例として、「毎日の生

活をやり遂げる能力に満足していますか

（身体）」「毎日の生活をどのくらい楽しく

過ごしていますか（心理）」「人間関係に満

足していますか（社会）」「毎日の生活はど

のくらい安全ですか（環境）」といったもの

が挙げられる。 

④自尊感情：自己の能力や価値についての

自尊感情を測定するローゼンバーグの尺度



の日本語版（山本・松井・山成, 1982）を

使用した。計 10 項目（例：「少なくとも人

並みには、価値のある人間である」、「自分

に対して肯定的である」など）で構成され

る。5 段階評定（５．「あてはまる」～１．

「あてはまらない」）で回答を求めた。得点

が高いほど、自尊感情が高いことを示す。 

⑤社会的スキル：対人関係を円滑に結ぶた 

めの効果的なスキルを捉える KISS-18 

（Kikuchi's Social Skill Scale・18 項目版:  

菊池, 1988）を使用した。計 18 項目（例： 

「他人と話していて、あまり会話がとぎれ 

ない方ですか」、「まわりの人とでも、すぐ 

に会話を始められますか」など）であり、 

5 段階評定（５．「いつもそうだ」～１． 

「いつもそうでない」）で回答を求めた。 

得点が高いほど、社会的スキルの高さを示 

す。さらに、会話スキル、問題解決スキル、 

仕事・勉強スキルの 3 因子に分かれている。 

項目例をあげると、「他人が話しているとこ 

ろに、気軽に参加できる（会話スキル）」「気 

まずいことがあった相手と、上手に和解で 

きる（問題解決スキル）」「仕事をするとき 

に、何をどうやったらよいか決められる（仕 

事・勉強スキル）」が含まれる。 

⑥認知機能の困難度：日常における認知機

能の困難度を把捉するため、統合失調症認

知評価尺度（The Schizophrenia Cognition 

Rating Scale）を参考に作成した。計 20 項

目（例：「集中を持続させる」、「新しいこと

を学習する」など）。それぞれの問いに対し

て 0～3 から回答する。注意、記憶、問題解

決、ワーキングメモリー、言語処理、運動

の 6 つの下位尺度で構成されている。項目

例は、以下のとおりである。「集中して新聞

や本を読む（注意）」「知人や面識ある人の

名前を覚える（記憶）」「日課の変更に対応

する（問題解決）」「テレビ番組の筋を追う

（ワーキングメモリー）」「話しかけられて

いることの意味を理解する（言語処理）」「道

具や機器を使う（運動）」。得点が高いほど、

日常における認知機能の困難度の高さを示

す。 

⑦問題行動：情緒や行動の問題を捉えるた

め、Achenback の Adult Self Report（ASR）

を邦訳して使用した。計 123 項目（例：「混

乱する」、「人とうまく付き合えない」、「言

い争う」、「眩暈」、「奇妙な考え」、「物を壊

す」、「注目を引きたがる」など）。それぞれ

の問いに対して 0～2 から回答する。得点が

高いほど問題が多い。また、攻撃性・逸脱

行動・自己顕示・思考の問題・引きこもり・

不安／抑うつ・身体的訴えの 7 つの下位項

目から構成されている。本研究では、この

7 つの下位項目を用いた。 

２）保護者用 

①基本属性：患者との関係について・学歴・

職業などを問う。 

②疾患属性：患者の入院歴・回数・心疾患

以外の既病歴などを問う。 

③発達歴：発達の遅れ・学校での様子・子

育ての悩みについて問う。 

④問題行動：患者で用いた Achenback の

Adult Self Report（ASR）を使用し患者の

問題行動について保護者が評価を行う。 

（４）データの選別と欠損値の処理 

 一つの質問紙の中で、欠損値が４項目以

上生じた場合は、分析から除外した。そう

でない場合は、SPSS の項目平均で処理を

おこない、分析に使用した。 

 

C．研究結果 

１.患者群内における重症群と軽症群の比

較 

 各尺度について、患者の重症群と軽症群

の比較検討を行った。その結果を Table1 に

示す。t 検定の結果、逸脱行動において、両

群で有意差が認められた（t=2.39, p<.05）。

軽症群よりも重症群の方が、逸脱行動の平

均得点が高かった。また不安／抑うつは有



意傾向で、軽症群よりも重症群の平均得点

が高い傾向にあった。その他の尺度に関し

ては、両群で有意差は認められなかった。

 

Table1  各尺度の平均と標準偏差（患者群） 

 重症群  軽症群   

 平均得点 SD 平均得点 SD  

逸脱行動 2.77 2.68 1.50 1.35 * 

不安／抑うつ    7.85    6.00    4.43    4.45 + 

攻撃性    5.53    5.04 3.93    4.86 ns 

自己顕示    2.53    2.36    2.07    2.40 ns 

思考の問題    1.94    2.36 1.21       2.19 ns 

引きこもり    2.60    2.44    2.36    1.82 ns 

身体的訴え    1.40    2.12    1.21    1.05 ns 

QOL    64.70    14.22 63.86 6.78    ns 

自尊心   31.23    6.08    32.93    6.75 ns 

社会的スキル    60.21    11.29    57.71    7.48 ns 

認知機能    8.51    6.38    7.86 4.96 ns 

                *p<0.05、+p<0.1 

 

２.保護者群内における重症群と軽症群の

比較 

次に、重症の子どもをもつ保護者群と軽

症の子どもをもつ保護者群の問題行動尺度

の下位項目（逸脱行動・思考の問題・不安

／抑うつ・自己顕示・攻撃性・引きこもり・

身体的訴え）を用い比較検討を行った。そ

の結果を Table2 に示す。t 検定の結果、思

考の問題、不安／抑うつ、攻撃性において、

両群で有意差が認められた（t=2.59, p<.05; 

t=2.09, p<.05; t=3.61, p＝.001）。その他の

尺度に関しては両群で有意差は認められな

かった。思考の問題、不安／抑うつ、攻撃

性おいて、軽症群よりも重症群の方が平均

得点が高かった。

 

Table2   問題行動尺度の下位項目別平均と標準偏差（保護者群） 

 重症群  軽症群   

 平均得点 SD 平均得点 SD  

思考の問題 0.81 1.13 0.17 0.58 * 

不安／抑うつ 4.08 4.08 2.00 2.56 * 

攻撃性   3.00    3.52    0.58    1.17 *** 

逸脱行動    0.95    1.27    0.58    1.00 ns 

自己顕示    1.00    1.37 0.92       1.38 ns 

引きこもり    2.32    3.25 1.33    0.99 ns 

身体的訴え    1.14    1.58 1.92    2.43 ns 

 *p<0.05、***p<0.001



 

３.患者群と保護者群の比較 

さらに問題行動尺度の因子別に患者群と

保護者群の標準得点を算出し比較検討を行

った。その結果を Table3 に示す。t 検定の

結果、思考の問題、不安／抑うつ、攻撃性、

逸脱行動、自己顕示において両群で有意差

が認められた（t=3.35, p<.01; t=3.77,  

p<.001; t=3.47,p<.01; t=4.36, p<.001;  

t=4.03, p<.001）。引きこもりと身体的訴え

に関しては、両群で有意差は認められなか

った。有意差のあった 5 つの問題行動では、

保護者群よりも患者群の方が標準得点が高

かった。

Table3  問題行動尺度の下位項目別標準得点（z 得点）と標準偏差 

 患者群  保護者群   

 標準得点 SD 標準得点 SD  

思考の問題 45.7 2.33 29.8 1.05 ** 

不安／抑うつ 72.7 5.83 44.6 3.85 *** 

攻撃性   61.9    5.01    35.3    3.27 ** 

逸脱行動   59.9    2.48    33.9    1.21 *** 

自己顕示    61.8    2.36    34.5    1.36 *** 

引きこもり    66.3    2.30    34.6    2.89 ns 

身体的訴え    42.4    1.92    34.8    1.83 ns 

 **p<0.01、***p<0.001

 

４.患者群における性差の検討 

 各尺度に関して、患者群の男女で比較検

討を行った。その結果を Table4 に示す。t

検定の結果、逸脱行動と認知機能の困難度

において、両群で有意差が認められた 

 

（t=3.03, p<.01; t=2.58, p<.05）。逸脱行動

と認知機能の困難度において、患者群の女

性よりも男性の得点が高かった。尚、それ

以外の尺度に関しては、両群で有意差は認

められなかった。

 

Table4  各尺度の平均と標準偏差 

 男性  女性   

 平均得点 SD 平均得点 SD  

逸脱行動 3.40 2.87 1.58 1.63 ** 

攻撃性 5.20 4.66 5.13 5.40 ns 

自己顕示    2.43    1.92    2.42    2.74 ns 

思考の問題    2.13    2.84    1.42    1.67 ns 

引きこもり    3.07    2.05    2.03    2.44 ns 

不安／抑うつ    8.33    6.49    5.84    4.91 ns 

身体的訴え    1.47    1.89    1.26    1.98 ns 

QOL   64.07   12.08   64.94   13.74 ns 



自尊心   30.63    4.82   32.58    7.28 ns 

社会的スキル   57.70   10.80    61.52   10.10 ns 

認知機能の困難度   10.30    5.97    6.48    5.60 * 

                             *p<0.05、**p<0.01

D．考察 

１.患者群内における重症群と軽症群の比

較検討 

 患者群内における重症群と軽症群の比較

検討により逸脱行動において両群で有意差

が認められた。また軽症群よりも重症群の

平均得点が高かった。この結果から重症と

軽症の患者間には問題行動に対する程度の

差があり、さらに重症の患者は規則を破る

ことや嘘をつくこと、お金の管理ができな

いことや仕事が続かない等の社会的規律に

関する問題を軽症の患者よりも抱えている

ことが考えられる。また不安／抑うつに関

して、軽症群よりも重症群の平均得点が高

い傾向にあった。太田らは成人先天性心疾

患の約 3 分の 1 が潜在的な不安や抑うつを

抱えていることを明らかにし、成人先天性

心疾患患者の社会的スキルの低さや感情表

現を抑圧することによって起こる不定愁訴

などを示唆している。 

 また、出生早期に手術を要する先天性心

疾患患者において各年齢期で表出する心理

的問題が明らかとなっており、就学期では

注意欠陥／多動性、思春期では社会的認知

の低下等の問題が危惧されている（Fuller, 

et al. 2010）。これらの先行研究の結果が示

すように先天性心疾患患者は、早期から

様々な困難があり、成人期になると対人関

係等のコミュニケーションの問題から心理

的な問題につながることが考えられ、長期

にわたり何らかの問題を抱えていることが

示唆される。 

２.保護者群内における重症群と軽症群の

比較検討 

 保護者群内における重症群と軽症群の比

較検討では、思考の問題・不安／抑うつ・

攻撃性において両群で有意差が認められ、

どれも軽症群より重症群の平均得点が有意

に高かった。患者同様、保護者も子どもに

対する問題を認識しており、それは軽症群

よりも重症群の保護者の方が問題の程度が

重いことがわかる。Shillingford et al（2008）

の研究では新生児期に手術を要した重症心

疾患児（左心低形成・大血管転位・ファロ

ー四徴症・心室中隔欠損）の保護者と教師

に調査を行い、重症心疾患児の注意欠陥／

多動性の表出の高さをを明らかにし、特別

支援等が必要であるとしている。 

 出生時から患者とともに歩んできた保護

者は子どもの様々な困難を目の当たりにし

ている。その為、保護者自身も多くの問題

を抱えているかもしれない。患者への心理

的サポートが必要なことは自明なことであ

るが、患者に関わる保護者への支援も重要

であることが推測される。 

３.患者群と保護者群の比較検討 

問題行動尺度の下位項目における患者群

と保護者群の比較検討により、思考の問

題・不安／抑うつ・攻撃性・逸脱行動・攻

撃性において両群で有意差が認められた。   

また全ての項目において、保護者群より

も患者群の方が標準得点が高かった。本研

究の結果から、患者は自明のこと保護者に

も心理的な問題があることが考えられるが、

保護者が感じている問題の程度よりも患者

が感じている問題はより重いかもしれない。

その為、保護者や周囲は各々が感じている



問題の程度に患者本人とギャップがあるこ

とに気づくことが重要であると考えられる。 

４.患者群における性差の検討 

 患者群における性差の検討を行ったとこ

ろ逸脱行動と認知機能の困難度において有

意差が認められ、女性より男性の平均得点

が高かった。これは社会的規律に関する面

や日常生活における記憶、言語理解、手先

の器用さ等の問題を女性より男性の方が多

く抱え、困難を感じている割合が高いと言

える。尚、認知機能の困難度において注意

因子に含まれる項目には、「集中して新聞や

本を読む（例：同じ文章やページを何度も

読むなど）」「集中を持続させる（例：白昼

夢、人の話に注意を払うのが難しいなど）」

が含まれる。記憶の因子には、「与えられた

ばかりの情報を覚える（例：電話番号、名

前、指示など）」が含まれている。問題解決

因子には、「お金を管理する（例：請求書の

処理、おつりの計算など）」「日課の変更に

対応する（例：予約、急な訪問など）」「人

が物事をどう感じているかを理解する

（例：顔の表情や声の調子で人の感情を誤

解するなど）」が含まれている。ワーキング

メモリ因子に含まれる項目は「慣れた作業

を行う（例：料理、運転など）」が含まれて

いる。言語処理因子には、「話しかけられて

いることの意味を理解する（例：人から言

われたことで困惑するなど）」が含まれてい

る。運動因子には、「道具や機器を使う（例：

コンピューター、洗濯機など）」が含まれて

いる。このように、注意の持続力や日常場

面における問題解決能力、言語の処理理解

等において、患者群では女性より男性の方

が困難を感じやすい傾向が窺える。 

 

E．結論 

 本研究では、成人先天性心疾患患者を重

症群と軽症群に分類し、先天性心疾患患者

の心理と行動の特徴について検討を行った。

その結果、逸脱行動において軽症群よりも

重症群の方が平均得点が高かった。保護者

に関しては、思考の問題・不安／抑うつ・

攻撃性において軽症群よりも重症群の方が

平均得点が高かった。また患者群と保護者

群の比較検討では、思考の問題、不安／抑

うつ、攻撃性、逸脱行動、自己顕示で保護

者群より患者群の標準得点が有意に高かっ

た。さらに患者群における性差の検討では、

逸脱行動と認知機能の困難度において女性

よりも男性の方が平均得点が高かった。 

こうした実証的知見を踏まえた上で、患

者や保護者が抱えている問題を治療者側が

理解することにより、先天性心疾患患者の

心理的支援体系の確立と充実を図ることが

より一層望まれるだろう。今後はさらに個

別に検討を進めることや、患者や家族との

面談を通して、先天性心疾患患者の特徴に

ついて明らかにすることが重要であると考

えられる。 
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