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別紙３	 
 

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） 

 
（総括）研究報告書 

 
先天性⼼疾患児の成⼈期以降も含めた⻑期予後の把握のあり⽅に関する研究 

 
研究代表者 ⽩⽯ 公 国⽴循環器病研究センター・⼩児循環器部⻑ 

 

近年の診断および治療法のめざましい進歩により、先天性⼼疾患患者の95％以上が⼩児期に救命さ
れ、患者の90％以上が成⼈期に到達するようになった。既に現在⽇本には約45万⼈の成⼈先天性⼼
疾患患者が存在し、今後も年間約1万⼈の割合で増加すると⾒込まれている。患者は成⼈期に⼊り
年齢を重ねると、疾患特有の遺残症や続発症だけでなく、肥満や⾼⾎圧などの⽣活習慣病の要素が
加わり、病態は複雑化する。また⼥性患者では、妊娠や出産に際して⼼機能が悪化するために特別
なケアーが必要となる。難治性不整脈、慢性⼼不全、外科治療、妊娠出産など集中治療が必要な症
例には、循環器内科医、⼩児循環器医、⼼臓⾎管外科医、⿇酔科医、産婦⼈科医、専⾨看護師、で
構成される専⾨的なチームによる診療体制が不可⽋である。 

成⼈期に達した先天性⼼疾患患者の多くは、その複雑な⾎⾏動態のために、これまで主に⼩児循
環器医が継続的に経過観察を続けてきた。しかし患者数の増加と前述した成⼈特有の諸問題のた
め、⼩児科医だけでの診療には質的にも量的にも限界に達してきている。⼀⽅で、循環器内科医の
多くは先天性⼼疾患の分野には不慣れであり、受診した患者を敬遠する傾向にあるのが現状であ
る。さらに遺残病変を持ちながらも、⾃分の病状を⼗分理解しないままに思春期以降に診療を中断
してしまう患者も多く存在する。そのため、⽇本における成⼈先天性⼼疾患患者の実態は明らかで
ない。患者の⽣命予後と⽣活の質を⾼めるためには、現在成⼈患者が全国に何⼈存在し、どの科が
どのように診療を続けているか、まず患者の実態を明らかにする必要がある。その結果に基づき全
国各地域での問題点を洗い出し、各地域に応じた診療体制を提案し確⽴してゆく必要がある。本研
究では患者の実態調査を⾏うため、循環器疾患診療実態調査JROAD（⽇本循環器学会主導, 全国循
環器専⾨医研修施設・研修関連施設1327施設登録. http://www.j-circ.or.jp/jittai_chosa/）を利⽤す
るとともに、⽇本成⼈先天性⼼疾患学会が運営中である患者登録システムを利⽤し、全国の成⼈先
天性⼼疾患患者の実態を把握して、患者の診療と医療連携、医療⾏政、社会⽀援などに役⽴てるこ
とを⽬標とする。	
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研究分担者氏名・所属研究機関名及び所属研究機関における職名 
 

所属機関・部局・職名 ⽒名 
国⽴循環器病研究センター・⼩児循環器部・部⻑ ⽩⽯ 公 

 
国⽴循環器病研究センター・理事⻑ ⼩川 久雄 

 
国⽴循環器病研究センター・副院⻑ 安⽥ 聡 

 
国⽴循環器病研究センター・循環器病統合情報センター・統計解
析室・室⻑ 

⻄村 邦宏 

国⽴循環器病研究センター・⼩児循環器部・成⼈先天性⼼疾患
科・医⻑ 

⼤内 秀雄 
 

国⽴循環器病研究センター・⼩児⼼臓外科・部⻑ 市川 肇 

国⽴循環器病研究センター・周産期婦⼈科部・部⻑ 吉松 淳 
 

聖路加国際病院・⼼⾎管センター・循環器内科・特別顧問 丹⽻ 公⼀郎 
 

⻑野県⽴こども病院・循環器科・循環器・エコーセンター⻑ 安河内 聰 
 

国⽴成育医療研究センター・病院⻑ 賀藤 均 
 

東京⼤学医学部・保健健康推進本部・講師 ⼋尾 厚史 
 

岡⼭⼤学附属病院・循環器疾患治療部・准教授 ⾚⽊ 禎治 
 

富⼭⼤学医学薬学研究部・⼩児循環器内科・准教授 市⽥ 蕗⼦ 
 

横浜市⽴⼤学・医学部看護学科・准教授 落合 亮太 
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A. 研究目的	  
日本には現在約 45 万人の先天性心疾患患者患者が
存 在す ると 推定 され てい る（ Int J Cardiol. 
2011;146:13-6.）。これらの患者は、年齢面から小児科
施設で受け入れが困難な一方、複雑な血行動態から

内科施設でも敬遠される傾向にある。また一部の患

者では、病気に対する理解不足から、思春期以降に

診療を自己中断してしまうケースも少なくない。こ

のような理由から、日本における成人先天性心疾患

患者の実態の詳細は不明であり、患者に必要な集学

的診療体制の確立や、医療・社会保障の充実を妨げ

てきた。成人先天性心疾患患者を適切に管理し、そ

の生命予後を改善するとともに、生活の質を向上さ

せるには、患者の実態を把握することが必須である。

患者レジストリシステムを確立し、全国各地域で患

者がどのように分布し診療を受けているかを把握し、

診療連携と診療体制を確立する。 
	 本研究では、日本成人先天性心疾患学会の「ACHD
ネットワーク患者登録システム」を利用し、成人先

天性心疾患患者の実態を把握して、患者の診療と医

療連携、医療行政、社会支援などに役立てる。全国

の多施設共同研究により、これまで別々の学会で行

われてきた患者のレジストリシステムを一本化し、

さらに改良することにより、効率よく患者の実態を

把握しようとするものである。 
これまでの厚生労働科学研究「成人先天性心疾患

の診療体制の確立に関する研究」では、全国の診療

実態調査、内科施設の診療体制の現状調査、専門医

制度の確立に向けた調査研究、患者の社会経済的な

実態調査などを行ってきた。今回は ACHDネットワ
ークを主体とした患者レジストリシステムの確立と

ともに、全国各地域における独自の連携システムを

確立する。 
 本研究の独創的な点は、診療の質を向上させること
を目的に、これまで実施されてこなかった成人先天

性心疾患患者のレジストリシステムを樹立し、患者

の実態把握を行うことにある。欧州の一部の国や北

米の一部の地域において患者登録制度が運営されて

いるが（Int J Cardiol. 2015;179:334-42.）、世界的に見
ても確実に登録制度が実施されている国は少ない。 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
B. 研究方法 
1. 班研究から立ち上がった循環器内科拠点施設「AC

HDネットワーク」を利用して、地域の成人先天性
心疾患診療の中核を担う施設を全国に約35カ所認
定し、各地域の医療事情に応じた診療連携を実行す

る。本研究班から各地域の中核施設やこども病院に

情報提供および提言を行い、地域ごとに新たに生じ

る問題点を収集し、その対策を協議する。最終的に

各地域内でこども病院から拠点施設へ、小児科から

内科へ、地域の中核施設から拠点施設への診療連携

ネットワークを都道府県レベルで確立する。 
2. 得られた診療データや各地域での問題点を拠点施
設において整理する。さらに全国の拠点病院が連携

し、「ACHDネットワーク」を介して情報交換、情
報収集を行う。 

3. JROADは全国レベルの実態調査であり、日本循環
器学会研修施設・研修関連施設(n=1327)のうちDPC
対象施設が約80％を占めている。DPC情報との組み
合わせ(JROAD-DPCデータベースの活用)により、
小児期から成人期までの先天性心疾患患者シーム

レルな診療情報の取得を目指す。患者の実態調査、

とくに複雑先天性心疾患の現状調査（フォンタン術

後患者、アイゼンメンガー症候群、感染性心内膜炎、

先天性心疾患合併妊娠出産）など実態調査を、日本

成人先天性心疾患学会と協力のもとに押し進める。 
4. 特定の患者の実態調査、とくにフォンタン術後患者、
アイゼンメンガー症候群、先天性心疾患合併妊娠出

産など、日本成人先天性心疾患学会と協力のもとに

押し進める。 
5. 平成２７年度に構築した患者登録システムを実際
に運営する。この患者登録システム（個票データ）

とJROAD-DPCデータを突合し、DPC情報の正確性
を検証することで、情報精度の向上に努める。両デ

ータベースの突合により、断面的調査であるJROA
D(-DPC)を横断的調査（予後追跡）へと整備、患者

12-13歳頃より
徐々に自分の病気を
理解し、自己の管理
ができるようにする。 
 

小児期には両親が
子供の健康管理に
責任を持つ。 
 

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　25歳 

内科への移行(transfer)
は患者にもよるが、理想
的には18-20歳が適当。 
 

小児科から内科への移行医療(transition)は 
数年の年月をかけて実施すべき作業である 

18-25歳には病気の理解
と自己の健康管理を確立
し、自分決定できる力を
養う。 
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登録システムは網羅的・悉皆的要素を持たせる。 
6. 小児期からの膨大な患者情報のデジタル化、診療情
報の共有化の体制を試みる。 

7. 各地域（都道府県レベル）での診療連携（小児科
と内科、地域病院と拠点施設へ）の確立をめざす。 

 

 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
なお、班会議で得られた知見およびデータは、個人情報

保護法を遵守したうえで学会や論文で発表する。新た

な施設開設に向けた参考資料となるように、情報は可

能な限り公開する。成人先天性心疾患の診療および研

究が循環器学の１部門として独立認識されるよう、学

会や研究会での教育啓蒙活動を積極的に行う。さらに

社会的な認知を目的として市民公開講座を展開する。 
 
倫理面での配慮 
本研究は、国立循環器病研究センター倫理委員会に

提出し承諾された（M25-097-2）。研究対象者に対す
る不利益、危険性の排除や説明にかかわる状況と同

意（インフォームドコンセント）を準備された説明

同意文書を用いて十分に行うことは、研究計画書の

中で詳細に記載している。なお、ヒトゲノム・遺伝

子解析研究に関する倫理指針（平成２５年文部科学

省・厚生労働省・経済産業省告示第１号）、人を対象

とする医学系研究に関する倫理指針（平成２６年文

部科学省・厚生労働省告示第３号）、及び申請者白石

が所属する国立循環器病研究センターで定めた倫理

規定を遵守して行う。 
 
 
C. 研究結果 
これまでに実施されてきた厚生労働科学班研究班

「成人先天性心疾患の診療体制の確立」から立ち上

げられた循環器内科拠点施設ネットワークである

「ACHD ネットワーク」を利用して、地域の成人先

天性心疾患診療の中核を担う施設を全国に約 35 カ

所認定し、各地域の医療事情に応じた診療連携の確

立を継続して進めている。地域に応じた連携体制の

構築が順調に進められている長野県や兵庫県や福岡

県をモデル地区として、全国の地域ごとのネットワ

ークの構築を押し進めている。最終的にはこども病

院から拠点施設へ、小児科から内科へ、地域の中核

施設から拠点施設への移行医療の診療連携ネットワ

ークを都道府県レベルで確立する。	

	 研究班班員である東京大学医学部八尾厚史講師を

中心として開発を継続している「ACHDネットワー

ク患者登録システム」を用いて、平成 29 年末まで

に約７,000人の成人先天性心疾患患者のデータベ

ース(病名、生年月日、合併症、手術歴など記載)を

作成した。今後さらに登録を進めて、成人先天性心

疾患患者のデータベースの構築を進める。	

	 「ACHD ネットワーク」による患者の診療データ

ベース入力を進めるとともに、今後は日本循環器学

会の「JROAD循環器疾患調査システム」と連動し

て、患者情報、DPCデータからの診療情報、さらに

は小児慢性特定疾患克服研究事業データを利用し

て、小児期から成人期までの患者シームレスなデー

タベースの構築を進める。	

	 本研究班と日本成人先天性心疾患学会との連携に

より、特定の患者の実態調査、成人期以降にとくに

問題となるフォンタン術後患者、アイゼンメンガー

症候群、先天性心疾患合併妊娠出産、成人先天性疾

患患者にみられる血栓塞栓症などの調査を実施して

いる。		

	 これまでに構築してきた「ACHDネットワーク患
者登録システム」の登録をさらに進めるとともに、

成人先天性心疾患の高度な診療, 教育, 研究 

小児循環器医 

循環器内科医 

麻酔科医 産婦人科医 

成人先天性 
心疾患患者 

心臓血管外科医 
小児心臓外科医 

専門看護師, 専門検査技師 

内科,外科専門医 精神科医 
臨床心理士 

成人先天性心疾患拠点施設
（全国約50施設） 

中等～重症例： 
• 　心不全の悪化, 難治性不整脈 
• 　心臓再手術, カテーテル治療 
• 　他臓器疾患の手術 
• 　妊娠/出産, 遺伝カウンセリング 
• 　生活習慣病の悪化 

• 　患者情報のデータベース化 
• 　電子媒体による情報集約 
• 　遠隔相互診断 
　　などによる診療情報の共有 

軽症～中等症： 
　安定時の検査/投薬 
　妊娠/出産, 生活習慣病の管理 

小児病院 
小児循環器医 
小児科専門医 
小児心臓外科医 

地域総合病院 
循環器内科医 
内科,外科専門医 
心臓外科医 
産婦人科医 

かかりつけ医 

重症心不全, 難治性不整脈,
再手術, 妊娠出産例を拠点
施設に入院 

成人先天性心疾患患者 
（全国に400,000人） 

成人先天性心疾患入院例 
（約2000例/年） （約3,000-4,000人） 

日本成人先天
性心疾患学会 

日本小児 
循環器学会 

成人先天性 
ネットワーク 

循環器内科 
診療部門の確立 
基幹施設の構築 

成人先天性心疾患部会設立 
ガイドラインの作成 
基礎研究、臨床研究 

専門医の認定 
トレーニングシステムの構築 

患者登録 
教育セミナーの開催 

実態調査 
診療体制の提言 
基幹施設の提言 

ガイドラインの作成 
社会啓蒙活動 

臨床研究 
移行診療の確立 
患者への教育啓蒙 

厚生労働科研
「成人先天性
心疾患診療 
体系の確立」 

日本循環器学会 
日本心臓病学会 

National Cerebral and Cardiovascular Center�

関連学会および研究班の連携 
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内容を充実させることで、成人先天性心疾患のデー

タベースの一部として様々な調査研究や臨床研究に

運用できるように整備を進めた。具体的には、ファ

ロー術後患者、フォンタン術後患者、アイゼンメン

ガー症候群、心疾患合併妊娠出産、未手術症例の予

後調査などに、すでに一部使用されているととも

に、今後基礎となるデータベースとして用いる。 
	 また日本医学研究開発機構の「先天性心疾患の長

期予後からみた介入のあり方に関する研究」と協調

することにより、本研究でその質と数を高めること

ができる「ACHDネットワーク」データベースと、先
天性心疾患に関連する他の小児関連のデータベース

や、病院診療情報などを統合することによって、患

者の小児期から成人期までの連続したデータベース

が構築できないかの検証を行っている。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
D. 考察 
	 成人先天性心疾患患者のレジストリシステムが構

築されれば、日本での成人患者の実態が把握でき、

それにより全国各地域の医療情勢に適した診療体制

および診療連携を構築することができる。その結

果、小児専門施設でも循環器内科施設でも受け入れ

が困難で、不整脈や心不全、妊娠出産の際に病状が

急変することのある成人先天性心疾患患者が、安心

して通院や入院治療を受けることが可能になる。 
最終的には、全国各地域、具体的には都道府県レベ

ルでの診療連携、特に小児科と内科、地域病院と拠

点施設の確間の連携の確立をめざす。 
 
 
Ｆ．健康危険情報 
		特記すべきものなし	

 
 
Ｇ．研究発表 
 1.  論⽂発表 
1) Koerten MA, Niwa K, Szatmári A, Hajnalka B, 

Ruzsa Z, Nagdyman N, Niggemeyer E, Peters 
B, Schneider KT, Kuschel B, Mizuno Y, Berge
r F, Kaemmerer H, Bauer UM. Frequency of 
Miscarriage/Stillbirth and Terminations of Preg
nancy Among Women With Congenital Heart D
isease in Germany, Hungary and Japan. Circ J.
 2017. 80;1846-51.  

2) Koerten MA, Szatmári A, Niwa K, Ruzsa Z, Na
gdyman N, Niggemeyer E, Peters B, Schneider
 KT, Kuschel B, Mizuno Y, Berger F, Bauer 
UM, Kaemmerer H. Evaluation of contraceptiv
e methods in women with congenital heart disea
se in Germany, Hungary and Japan. Int J Card
iol. 2017;206:13-8. 
 

 
 2.  学会発表 
1) ⼋尾厚史. 成⼈先天性⼼疾患における肺動脈性

肺⾼⾎圧治療. 第 18 回⽇本成⼈先天性⼼疾患
学会.2017.1.14. 

2) ⼋尾 厚史他. 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)- 
の活動について. 第 18 回⽇本成⼈先天性⼼疾
患学会.2017.1.14. 

3) ⾚⽊禎治他.⾼度肺⾼⾎圧を合併した成⼈先天
性⼼疾患の治療戦略. 第 18 回⽇本成⼈先天性
⼼疾患学会.2017.1.14. 

4) ⽩⽯ 公他. 先天性⼼疾患の移⾏医療における
新しいデータマネージメントの試み -AMED 
研究事業より. 第 18 回⽇本成⼈先天性⼼疾患
学会.2017.1.14. 

5) 丹⽻公⼀郎. Current status and management of 
Ebstein Malformation in Adults - Japanese 
multicenter survey ‒第 18 回⽇本成⼈先天性⼼
疾患学会.2017.1.14. 

6) ⾚⽊ 禎治. 成⼈先天性⼼疾患に対するカテー
テル治療：⼼不全治療から脳梗塞再発予防まで. 
第 18 回⽇本成⼈先天性⼼疾患学会.2017.1.14. 

7) 落合 亮太他. 先天性⼼疾患患者に対する移⾏
期チェックリストの開発. 第 18 回⽇本成⼈先
天性⼼疾患学会.2017.1.14. 

8) 檜垣 ⾼史他. 成⼈先天性⼼疾患診療における

2012年6月ACHD循環器内科ネットワーク参加依頼施設 

2011年12月ACHD循環器内科ネットワーク参加施設 

2013年6月ACHD循環器内科ネットワーク参加依頼施設 

2013年6月以降ACHD循環器内科ネットワーク参加依頼施設 

ACHD循環器内科診療ネットワーク 
現在3２主要施設の参加（2014年７月） 

厚生労働省科学研究班「成人先性心疾患の診療体系の確立に関する研究」 
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社会保障制度の活⽤. 第 18 回⽇本成⼈先天性
⼼疾患学会.2017.1.14. 

9) ⼤内 秀雄. 運動耐容能と妊娠出産. 第 18 回⽇
本成⼈先天性⼼疾患学会.2017.1.15.  

 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
	1.	特許取得 

	 平成２９年度に該当するものなし	

	

	2.	実用新案登録 
	 平成２９年度に該当するものなし	

	

	3.その他 
	 平成２９年度に該当するものなし
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別紙３	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 	 							
			

厚生労働科学研究費補助金		

（成育疾患克服等次世代育成基盤研究事業）	

分担研究報告書	

	

先天性心疾患児の成人期以降も含めた長期予後の把握のあり方に関する研究	

	

分担研究報告	

	

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

	

分担研究者	 八尾	 厚史	 東京大学	 保健・健康推進本部	 講師	

研究協力者	 犬塚	 亮	 東京大学	 医学部附属病院	 小児科		 講師	

相馬	 桂	 東京大学	 医学部附属病院	 循環器内科	

丹羽	 公一郎	 聖路加国際病院	 心血管センター	 特別顧問	

水野	 篤	 	 	 		 聖路加国際病院	 循環器内科	

白石	 公	 	 国立循環器病研究センター	 小児循環器科	 部長	

	

研究要旨	

【目的】	

成人先天性心疾患(ACHD)診療体制確立のため結成された循環器内科ネットワーク(JNCVD-ACHD:	

Japanese	Network	of	Cardiovascular	Departments	for	ACHD)参加施設での ACHD 症例レジスト

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

【方法】	

16 歳以上の先天性心疾患患者を ACHD として、均一の登録ファイルを配布し、JNCVD-ACHD 参加各

施設で診療している ACHD 患者の登録を行い、各施設の登録患者数（通院患者数）・疾患別患者数

ならびに重篤な病態に関する実態調査を行った。	

【結果】	

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

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

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

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

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

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

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

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

【結論】	

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

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

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

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

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

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

登録の完了が望まれるとともに、JNCVD-ACHD 参加施設の増加への働きかけも行う必要がある。	
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A. 研究目的	
	

先天性心疾患(CHD)患者の出生率は約 1%で

あるが、1970 年代以降の人工心肺と手術技術

の進歩から、いまやそのほとんどが成人化する。

ACHD 患者は 2007 年時点で 40 万人超と推定さ

れたが1、最終的には出生率である1%の人口比、

すなわち 100 万人相当の規模になることは想

像に難くない。	

2015 年、米国では 2年間の ACHD 専門医プロ

グラム・カリキュラムを修了した医師を対象に、

ACHD 専門医試験が初めて施行され、初の ACHD

専門医師が誕生した。本邦でも、ACHD 対策委員

会（循環器内科ネットワーク、JNCVD-ACHD:	

Japanese	 Network	 of	 Cardiovascular	

Departments	for	ACHD）の活動により、ACHD診

療携わる成人診療科（循環器内科）医師が増加

し、一部の地域では CHD 分野においての移行医

療が急激に進んでいる。2017 年 9 月時点で、

40 施設が本ネットワークに参加している（図

1）。	

東京大学医学部付属病院循環器内科では、小

児循環器内科医師との同日併診制度をとりい

れることで、いち早く CHD患者の移行を行って

来た 2,	3。この方法論を全国に啓蒙し ACHD 診療

の実践を求めてきたことにより、ゆっくりでは

あるが確実に ACHD 患者を成人診療科で診療で

きる体制が進んできた。この JNCVD-ACHD 構築

は 1つの大きな成果であり、次の目標は、ACHD

診療のエビデンスを構築することである。

JNCVD-ACHD 結成以来進めてきたレジストリー

データベースは、非常に重要な基礎データであ

り、その登録数は年々増加している。通院中の

ACHD 患者に関する実態調査結果を報告する。	

	

B. 研究方法	
	

１．対象施設	

2017 年度 9 月までに成人先天性心疾患対策

委員会（循環器内科ネットワーク、JNCVD-ACHD）

に所属していた 40 施設	(図 1)。	

２．調査項目	

	 	 CHD病名を表1のごとく18項目に分類し、

2013 年 9 月にファイルメーカー(ver.11)にて

完成した所定の記入ファイルを、2013 年 10月

から 2017 年 9 月 30 日までに JNCVD-ACHD 参加

各施設に順次配布し、各施設からファイル情報

（症例数のみ）を回収した。	

３．分析	

各項目について記述統計量を算出した。	

４．倫理的配慮	

本調査において回収したすべての情報には、

何ら個人情報を有するものは含まれてなく、倫

理委員会もしくは治験審査委員会に提出する

必要はないと考えられるが、詳細情報提供に関

しては各施設での倫理審査後に提出するもの

とした。本研究は、主研究機関である東京大学

において倫理審査を 2015 年 7 月に通過してい

る。	

	

C. 研究結果	
	

１． 解答施設数	

JNCVD-ACHD 所属 40施設中、22 施設(16 大学

病院循環器内科、4 総合病院循環器内科、2 循

環器専門施設)から ACHD の通院患者数に関す

る回答が得られた。また、うち 8施設からは詳

細な病態の症例数に関するデータの提出があ

った。	

２．成人先天性心疾患診療	

22施設において管理されていたACHD患者数

に関する結果を表１に示す。総数は、7126 症例

であった。症例別では、心房中隔欠損が 1550

例(ASD,	21.8%)と最も多く、続いて心室中隔欠

損(VSD,	1293例、18.1%)、ファロー４徴症(TOF,	

947 例、	 13.3%)の順であった。複雑心奇形で

は、TOFに続き単心室(UVH/SV)が 527 例(7.4%)

と全体でも 4番目に多かった。	

重要な遺残病態や合併症に関する検討を、詳

細データが得られた 8 施設(1975 症例)で行っ

た。2心室修復がなされていない症例が 736例

（37.3%）うち単心室修復が 87 例(4.4%)であっ

た。体心室が右室である（単心室以外の）症例

は 36 例(1.8%)であった。重篤な合併症である

（肺動脈性）肺高血圧症(PAH)症例は、78 例

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

ASD-PAH では修復後・未修復で非 Eisenmenger

症候群・未修復で Eisenmenger 症候群の 3群が

ほぼ均等に見られたのに対し、VSD-PAH の多く

が未修復 Eisenmenger 症候群であった。	

	

	

D. 考察	
	

本調査は、全国主要施設の循環器内科・専門

施設において、ACHD 患者がどれくらい管理さ

れているかを調査したものである。解答施設が

22 施設といまだ不十分な中、いくつかの有益

な情報が得られた。	

総数、7126 例の ACHD 対象疾患がレジストリ

ーされており、1 疾患あたり 45 例しかない疾

患(総動脈管遺残:PTA)もあるものの、多くが１

疾患当たり 100 例以上の登録があり、現時点で

も各疾患別の詳細な横断的研究を行えば有益

な情報が得られるものと考えられる。40 施設

すべてがレジストリーに協力してもらえれば、

単純に 2万例以上の登録は十分見込まれ、これ

は世界的な研究に値する規模となる。そして、

最終的な目標でもある、各施設による本レジス

トリーをもとにした介入試験の立ち上げも十

分期待できる。実際、直接経口抗凝固薬(DOAC)

に関する研究が JNCVD-ACHD 施設でスタートし

ている。	

本統計では、もともと出生率は高く、VSD と

は異なり他覚症状に乏しく、無症状で経過する

ASD の占める割合が高かった。近年の経皮的閉

鎖術の普及により閉鎖適応が広がり、通院例が

増えていることも要因のひとつであるが、一方

ではVSDと合わせると約40%を占めることとな

る。これらの単純心奇形が通院患者の 40%を占

めるということは、単純奇形と言えど、成人期

の管理を軽率に行ってはいけないということ

を示唆するのかもしれない。また、この 2疾患

で PAH 症例の大半を占めることは、注目に値す

る。近年、こういった PAHの治療は本邦におい

て大きな進歩を見せている。Treat	&	Repair と

いう革新的な治療法 4を基に、全 ACHD-PAH の

治療指針も本邦において進んできている 4,	5	

UVH/SV は、Fontan 手術（単心室循環）確立

後に予後が著明に改善した。しかしながら、長

期的に発生してくる肝硬変などの他臓器合併

症のために、すべての患者に通院が必要と言っ

ても過言ではない。一方では、成人診療科であ

る循環器内科医師には馴染みのない疾患の筆

頭でもある。本疾患患者の管理は熟練した医師

によってなされるべきであり、診療患者に占め

る UVH/SV 患者の割合が高いことは、成人先天

性心疾患専門医師として認められているとい

う解釈につながる。UVH/SV 症例数が多いとい

うことが ACHD 専門施設としての評価になりう

るとも考えられ、実際昨年の報告では、通院患

者数が 100 例を超えると急速に UVH/SV 症例が

増加することを示している。	

TOF 患者は、未修復例は早期に幼児期に大半

が死亡するため、成人期の多くが 2心室修復例

である。そして、右室流出路狭窄や肺動脈弁逆

流にて再手術を要する例が多いとされている。

今回の合併症の検討で再手術という項目は設

定していなかった。今後、TOF の成人期の経過

に関しても詳細な検討が必要である。	

	

今後の展望	

	 今回のファイルは、病名をクリックで選べる

形式にて、循環器内科医師でも病名の選択に悩

むことが少なく選択でき、均一化された病名で

の登録が可能となった。JNCVD-ACHD の活動は、

一見ゆっくりとしたものではあるが、年々確実

に進んでいる。今後、このファイルを用いたレ

ジストリーを専門医制度に利用するという案

も浮上している。今はまだない ACHD 専門医制

度ではあるが、修練施設における ACHD 症例の

登録は、このレジストリー研究自体を飛躍的に

推し進めることが期待される。引き続き、日本

成人先天性学会との協力関係を保ちながら進

めていく重要な研究と考えられる。	

	

問題点など	 	

以前から指摘されている問題点として、一施

設当たり ACHD3000-5000 症例を超える症例数

を有する施設においては、この入力作業にかけ

る労力が確保されていないことが挙げられて

いた。しかしながら近年、本研究の主任研究者

である白石公医師により、DPC 病名から本レジ

ストリーへの変換システムの構築への取り組

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

可能性がある。	

	

E. 結論	
	

全国の主要循環器内科の ACHD 診療への参入

は徐々にではあるが確実に進行している。これ

に伴い、本レジストリーの構築も確実な進歩を

見せている。今後更なるレジストリーの構築を

促し、多施設研究からエビデンスの構築、そし

て自国データをもとにした治療ガイドライン

の作成を目指し、研究の継続を行っていく。	
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図 1. 成⼈先天性⼼疾患対策委員会参加施設(JNCVD-ACHD ホームページよ
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