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令和２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」 

 

. 

研究代表者：白石 公（国立循環器病研究センター教育推進部） 

 
研究要旨 

先天性心疾患は出生約100人に1人の割合で発症する。外科手術成績の向上により、患者の90％以上が成人期

に到達するようになった。現在では成人患者は全国に約45万人存在し、先天性心疾患は小児科だけでなく、

内科でも看過できない診療領域となってきた。しかしながら、病態のバリエーションが非常に広く診療科も

広範囲わたるために、患者の予後改善のために必要なレジストリやデータベースは確立されていない。また

患者は年齢や疾患の時右室から、小児施設でも内科施設でも受け入れが困難で、全国で専門施設を設立する

ことが急務である。従って、円滑な移行医療と診療体制の構築が、医学的にも社会的にも大きな課題である。

同時に、診療を担う若手医師、看護師、検査技師の教育体制を充実させることも必要である。さらには、患

者の医療保障、社会保障、就労支援を充実させることも必須である。 

 本研究では、先天性心疾患患者をはじめとする小児期発症の心血管難治性疾患患者が、小児期のみならず

成人期まで生涯に渡り良好な生活が営めるよう、関連する各学会や患者団体とともに、疾患の診断基準の確

立、ガイドラインの作成、患者レジストリ構築、データベース化、シームレスな移行医療の構築、成人患者

の診療体制の確立、長期予後の検討、社会医療支援、若手スタッフの教育などを実施し、これら様々の医療

政策を実践することを目的とした。 

令和２年度は、 

1. 循環器内科拠点施設ネットワーク（ACHDネットワーク）とともに、成人先天性心疾患患者の「患者登

録システム」の構築を継続して進めた。2021年3月末までに、約26,612名が登録済みである。 

2. 日本小児循環器学会で行なっている「小児心血管疾患新規患者の全国調査」を実施および支援した。

2019年は12,264名で全出生の1.42％であった。 

3. 循環器内科拠点施設ネットワーク（ACHDネットワーク）とともに、成人先天性心疾患患者の「患者登

録システム」の構築を継続して進めた。2021年3月末までに、約26,612名が登録済みである。 

4. 日本心臓血管外科手術データベースと日本小児循環器カテーテル治療学会データベースを出生届と

リンクし、出生届と死亡小票の両データベースの予後を追跡するパイロットスタディーを行った。 

5. 指定難病の先天性心疾患術後患者（特にフォンタン手術後）の長期にわたる心機能および循環動態を

経時的に追跡し、長期予後の調査研究を継続して行なった。 

6. 先天性心疾患の外科治療に携わる心臓血管外科医が激減しているのを踏まえ、その対策と若手医師

の育成に努めた。さらには、外科施設の集約化も含めての議論を日本小児循環器学会とともに開始した。 

7. 患者および家族への情報提供のために、班会議のホームページを開設（先天性心疾患ポータル-みん

なで学ぶ・こころを寄せる）を開設し、各疾患の詳細な病状説明を含めた様々な情報提供を行った。特に令

和２年度にはCOVID19感染の蔓延化に伴い、日本の小児循環器疾患の診療状況や患者への感染予防のための

注意喚起を行なった。 
 

先天性心疾患は出生約 100 人に 1 人の割合で発症す

る。近年の診断技術の進歩と外科手術成績の目覚ま

しい向上により、患者の約 95％が小児期の心臓外科

手術で救命され、90％以上が成人期に到達するよう
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になった。その結果、現在では小児患者は約 20 万人、

成人患者は約 45 万人全国に存在し、先天性心疾患は

小児科だけではなく、内科においても看過できない

診療領域となっている。特に指定難病である複雑先

天性疾患患者では、小児期の心臓外科手術により血

行動態が改善しても、遺残症や続発症により生涯に

わたる適切な管理と治療が必要となる。しかしなが

ら、これらの疾患は病態のバリエーションが非常に

広く、診療も小児科から循環器内科、心臓外科まで

の多科にわたるために、患者の予後改善のために必

要な患者レジストリやデータベースは十分には確立

されてこなかった。また年齢の問題と病態の複雑さ

から、患者は小児専門施設でも循環器内科施設でも

受け入れが困難なことがあり、全国に専門施設を設

立することが必要とされてきたが、国内ではこれま

でに先天性心血管疾患の成人患者を診療できる専門

施設は十分には整備されてこなかった。このように、

小児期発症の心血管難治性疾患患者では、小児期の

適切な管理と外科治療だけでなく、成人医療への円

滑な移行と成人期の診療体制の構築が、医学的にも

社会的にも大きな課題となっている。また、これら

の難治疾患患者の診療が円滑に行える様、若手医師、

看護師、検査技師の教育体制を充実させることも必

要である。さらに、先天性心血管疾患患者の生涯に

わたる QOL の向上には、患者への医療保障、社会保

障、就労支援を充実させることも必須である。 

本研究では、先天性心疾患患者をはじめとする小児

期発症の心血管難治性疾患患者が、小児期から成人

期まで生涯に渡り良好な生活が営めるよう、関連す

る各学会や患者団体とともに、疾患の診断基準の確

立、ガイドラインの作成、患者レジストリ構築、デ

ータベース化、シームレスな移行医療の構築、成人

患者の診療体制の確立、長期予後の検討、社会医療

支援、若手スタッフの教育などを実施し、我々がこ

れまで行ってきた厚生労働科学研究や関連するAMED

研究と十分に連携を取りながら、これら様々の医療

政策を実施することを目的とする。 

 

研究方法と結果、結論 

1. 循環器内科拠点施設ネットワーク（ACHD ネット

ワーク）による成人先天性心疾患患者のレジストリ

ー研究（担当：八尾厚史 東京大学医学部循環器内

科） 

過去の厚生労働科学研究「成人先天性心疾患の診療体

制の確立」から立ち上げられた「ACHD ネットワーク」

（代表：東京大学八尾厚史先生）を基礎とした CHD ネ

ットワークでは、現在では約26,612人の患者の病名デ

ータ収集を実施した。このデータをもとに、多施設臨床

研究を立ち上げる準備を行っている。 

 

 

 

 

 

 

 

 

方法としては、2015 年 5 月 8 日に東京大学倫理審査

における承認後に、15 歳以上の先天性心疾患患者を

ACHD 患者と規定し、JNCVD-ACHD 参加施設に均一の登録

ファイルを配布し、各施設で診療している ACHD 患者の

登録を行い、各施設の登録患者数（通院患者数）および

病態に関する集計・解析を行っている。 

2021 年 3月 31日時点で 25施設(16大学病院循環器内

科、6 総合病院循環器内科、2 循環器専門施設循環器

内科、1循環器専門施設小児循環器科)から症例登録

が行われ、登録総数 26,例となった。 

昨年度との比較では、データ回収施設数ならびに回

収率は、それぞれ 48 から 51 施設、88.9 %から 91.1%

と多少の増加を認めるのみであった。各疾患の全症



 3 

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は昨年同様である。

詳細データファイル(Excel ファイル)の回収率は

42.9%と増加を認め、24 施設から 9743 例(集計総数

の 36.6 %)の登録が得られた。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 292 例(3.0 %)に見られ、114 例(1.2 %)の症例が

Eisenmenger 症候群であった。心不全リスクとなる

体心室右室(単心室循環は除く)は 270 例(2.8 %)に

見られ、内167例が修正大血管転位(ccTGA)、残り103

例が心房スイッチ術後の大血管転位(TGA)であった。

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

580 例(6.0 %)に見られ、内 501 例が単心室(UVH/SV)

で占められていた。 

JNCVD-ACHD 参加施設は、2021 年 3 月 31 日時点で、

6協力施設を含む計 56 施設と年々増加している。ま

た、JNCVD-ACHD グループによる多施設研究も進行中

であり、今後このレジストリー研究を基に JNCVD-

ACHD グループ内での多施設研究による ACHD 分野の

エビデンス構築が進むことが期待される。 

 

2. 成人先天性心疾患専門医と修練施設の認定

（日本成人先天性心疾患学会） 

2019 年 4 月から日本成人先天性心疾患学会のも

と、成人先天性心疾患専門医制度がスタートし

た。専門医制度では、専門医育成のための修練施

設を認定している。ACHD 患者を専門的に診る医

師と病院がはっきりしてきた。 

 

1) 成人先天性心疾患専門医制度とは 

小児期には、先天性心疾患患者は小児循環器内

科医を中心に診療を受けている。さらに、大人に

なってからも引き続き小児循環器内科医から診

療を受けるのが、これまでの日本の実情であっ

た。ACHD 患者が有する（原病以外も含めて）多

くの問題は、循環器内科、小児循環器科、心臓血

管外科を中心とした成人診療科すべての科と多

職種によるチーム医療なしに解決しなければな

らない。そこで、まずはチームで中心的な役割を

果たす、ACHD 患者の主治医が必要である。この

役割を担う医師が成人先天性心疾患専門医であ

り、その専門医を養成する制度が、成人先天性心

疾患専門医制度である。 

 

2) 成人先天性心疾患専門医とは 

主治医としてACHD患者を専門的に診療するこ

とのできる医師が成人先天性心疾患専門医であ

る。それでは、どういった医師が成人先天性心疾

患専門医を目指し、その修練に参加できるのだ

ろうか？大きく 3 つの診療科の専門医を修練の

対象にした。十分な ACHD 診療経験のある成人診

療科の循環器専門医、小児期だけでなく ACHD の

診療にも携わっている小児循環器専門医、

(A)CHD 手術を数多く手がけた心臓血管外科専門

医である。これらの専門医資格を有する経験豊

富な医師が、修練施設で 2〜5年かけてそれぞれ

決められた修練単位数を取得し、成人先天性心

疾患専門医試験合格を経て、成人先天性心疾患

専門医資格を日本成人先天性心疾患学会から授

与することになっている。この修練制度施行・運

営にあたっては指導医が必要になる。そこで、こ

れまでACHDに関する診療や学術的功績などにお

いて十分な経験を有し、修練施設で指導的立場

に立つことのできる医師を暫定専門医として約

170 名承認した。この暫定専門医を中心に、各地
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域で専門医育成を行って行く。 

 

3) 成人先天性心疾患専門医修練施設とは 

成人先天性心疾患専門医を育成するにあたり、

専門的なACHD診療および指導体制が十分である

と考えられる施設を、専門医修練施設として日

本各地に認定した。修練施設には、2 種類ある。

「総合修練施設」と「連携修練施設」である。ACHD

総合診療体制における総合診療施設に相当する

のが「総合修練施設」であり、総合修練施設と連

携して積極的にACHD診療に携わっている施設が

「連携修練施設」である。どこの修練施設であっ

ても、ACHD 患者に対する医療は提供できるが、

特に難しい治療を要する場合や、難しい妊娠・出

産などを行う場合には、総合診療施設での診療・

治療が必要になる。重症でなければ総合修練施

設にかかれないわけではない。また、CHD 患者を

多く診療している小児病院も、連携修練施設と

して認定をしているので、修練施設設置により、

小児期にかかりつけであった小児病院から成人

診療機関への移行も、従来に比べて、全国レベル

でもスムーズになる 。さらに、専門医制度とは

別に現在、各都道府県に移行期医療支援センタ

ーを設置する計画もあり、移行医療に関する相

談や対策も今後さらに充実していくことが期待

される。 

 

 

 

 

3. J-ROAD/DPC を用いた成人先天性心疾患の日本に

おける診療実態解明（担当：三谷義英 三重大学医

学部小児科） 

小児医療の進歩により、成人期先天性心疾患

（ACHD）の患者数は年々増加し、我が国では、小児

患者数を超え既に 50 万人以上に達し、年間約 1万

人の割合で増加している。しかし、ACHD の移行医

療に関わる日本の全体の診療実態の疫学データは乏

しい。一方、JROAD は、日本全国の循環器研修（関

連）施設の施設毎の診療提供体制と診療規模の悉皆

データを提供し、DPC 研究は、個々の症例の医療経

済的データを提供する。しかし、ACHD の移行医療

の実態に焦点をあてた JROAD-DPC データベースを用

いた研究はこれまでにない。本研究では、JROAD-

DPC を用いて、日本循環器学会の研修（関連）施設

の施設情報、患者情報を用いて、構造指標等（地

域、ACHD 修練施設か否か、病院関連等）、移行医療

関連の過程指標（診療離脱、成人移行の有無）、成

果指標（死亡率、医療費等）の基礎データを収集

し、過程・成果指標の関連因子を探索的に検討す

る。 

 方法としては、JROAD-DPCデータベース(2012-

2016)において、ACHD学会専門医制度の要件に示さ

れる先天性心疾患等で入院した患者。18歳未満は除

外する。Web情報から、ACHD総合（連携）専門施

設、小児循環器総合（関連）修練施設の情報を加え
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る。 

主たる解析項目として、地域、都道府県、国公

立・私立等母体、病床数、循環器専門医数、ACHD専

門医数、小循専門医数、循内・心外・小循の医師

数、CHD心カテ数・カテ治療数、MRI設備、AMIに対

するPCI数、心臓手術の有無、CHD手術数、川崎病既

往者のPCI・バイパス術数などの診療施設関連因

子、年齢、性別、NYHA分類、主病名・契機病名・医

療資源最傷病名などの患者関連要因、入院の主目

的、CHD疾患名、併存疾患、院内転科、持参薬使用

状況、入院前手術・カテデバイス治療・投薬などの

入院関連因子、診療移行関連の過程指標として、診

療離脱例の入院、緊急入院、診療移行後入院、診療

移行未入院、予後関連指標として、退院時転帰、入

院中・後の手術・カテデバイス治療・投薬、入院後

24時間・全死亡、自宅退院、転院、退院時ADLスコ

ア、入院医療費、などを調査する。 

令和２年度に行った、JROAD-DPC入院データに基づ

く分析を数に紹介する。（2013.4.1-2017.3.31）

32,934名の病名データ。 

 

 

 

 

4. 医療データベースの包括的利用による先天性心

疾患の長期予後調査（担当：犬塚亮 東京大学医学

部小児科） 

日本における治療介入を受けた先天性心疾患の患者

の長期予後を調査することを目的として、遠隔期死

亡の頻度や原因（心不全、突然死、感染症など）、

長期予後に関わるリスクを明らかにする。 

既に9万件の症例登録が行われている既存の全国規

模データベースと、出生個票・死亡個票をリンクす

ることで、先天性心疾患患者の大規模な長期予後調

査を行う。 

 具体的には、National Clinical Database（NC

D）に登録されている先天性心疾患の外科的治療デ

ータベース(JCCVSD)および経カテーテル治療データ

ベース(JPICDB)のデータを、出生個票を介して死亡

個票をリンクすることで、JCCVSD・JPICDBに登録さ

れた症例の予後を追跡する。 

1) 人口動態統計を用いたリンケージ・キー１の作

成 

Probabilistic Linkageに含まれる氏名情報および

母児基礎情報（母体生年月日あるいは出産時年齢お

よび、児の生年月日時、性別、在胎週数、胎児数、

出生順位、出生体重）を用いて、Probabilistic Li

nkageにより、各死亡票に対応する出生票を連結す

る。 

2) データベースの自動連結・統合 

各データベース（厚生労働省人口動態統計調査出生

票、JCCVSD、JPICDBに共通で含まれる母児基礎情報

（母体生年月日、児の生年月日、性別、在胎週数、

胎児数、出生順位、出生体重、出生地、病名、手術

名、など）を用いて、Probabilistic Linkageを行

い、対応するIDのリンケージ・キーを作成する。本

解析から得られたリンケージ・キー2、およびA)か
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ら得られたリンケージ・キー1を用いて、各データ

ベースをそれぞれ連結する。 

3) 電子カルテデータの収集 

JCCVSD・JPICDBに登録された各症例の連結可能匿名

化に用いた院内管理コードから、患者IDを得て、こ

れらの症例の、母体生年月日、児の生年月日、性

別、在胎週数、氏名、最終受診日、死亡日（死亡症

例のみ）を収集する。 

令和２年度までに以上のような研究立案を行なっ

ていたが、実際に解析は進まず、令和３年度以降に

解析を繰り越した形となっている。 

 

6. 移行期医療支援センターの設置状況と期待す

る役割に関する調査（担当：落合亮太 横浜市立

大学医学部看護学科） 

先天性心疾患をはじめとした小児期発症慢性疾患患

者の予後は改善し、成人期に達するようになった。

これに伴い、移行期医療支援体制の整備が課題とな

っている。 

 移行期医療支援については、2017 年に厚生労働

省が都道府県に対し、「移行期医療を総合的に支援

する役割を果たす移行期医療支援センター」を各都

道府県に設置する旨を通達している(1)。循環器領

域では、移行期医療支援に病院間連携や日本成人先

天性心疾患学会修練施設認定や専門医制度の整備に

積極的に取り組んでおり、2020 年には循環器病対

策推進基本計画の中で、生涯医療の視点から、移行

期医療支援に取り組む必要性が盛り込まれている。 

 しかし、移行期医療支援センターが担うべき役割

や機能が不明確であり、事業が十分に推進されてい

ない現状があると言われている。そこで今回、移行

期医療支援センターの現状と期待する機能を明らか

にすることを目的として、日本成人先天性心疾患学

会と合同で調査を行った。 

 研究計画を立案した 2019 年 10 月時点で、日本

成人先天性心疾患学会認定修練施設(2)に認定され

ている 81 施設の施設責任者を対象とした。ウェブア

ンケートによる自記式調査を実施した。質問紙への

回答は施設責任者本人に依頼した。調査期間は 2019

年 11 月～12 月であった。研究事務局より、日本成

人先天性心疾患学会認定修練施設 81 施設の修練指

導責任者・施設指導責任者へウェブアンケートへの

リンクをメールで送付した。 

 ウェブアンケートでは、下記の項目を尋ねた。 

1. 移行期医療支援センターの認知度・設置状況 

2. 移行期支援全般に必要な内容 

3. 移行期医療支援センターに期待する機能 

4. 移行期支援に関係する多職種との連携体制 

 

移行期医療支援センターの認知度、設置状況 

 移行期医療支援センターの認知度は、「自治体

での設置状況を含めて知っている」と回答したの

は 17 施設(21.5%)であり、「名前は聞いたことが

ある」は 43 施設(54.4%)、「わからない」は 19 施

設(24.1%)であった。設置状況は「すでに設置さ

れている」が 14 施設(17.7%)、「設置準備が進ん

でいる」は 6 施設(7.6%)、「設置予定が未定」は

25 施設(31.6%)、「わからない」は 34 施設(43.0%)

であった。 

移行期支援に必要な内容 

 移行期支援に必要な内容に関して、「とても必

要だと思う」と回答した者が多かった項目は、「受

診継続が必要な理由を理解してもらう(91.1%)」、

「自身の病状を理解してもらう(89.9%)」、「今後

起こりえる合併症を理解してもらう(84.8%)」な

ど、医学的側面の強い項目が上位を占めていた。 

移行期医療支援センターに期待する機能 

 移行期医療支援センターに期待する機能に関

して、「とても期待する」と回答した者が多かっ

た項目は、「医療費助成制度を知ってもらう

（74.7%）」、「福祉制度を知ってもらう（72.2%）」

「成人期以降も受診できる医療機関を知っても

らう（67.1%）」「就職に関して相談できる機会を

持つ（64.6%）」「進学に関して相談できる機会を

持つ（58.2%）」など、社会・福祉的支援に関する情

報や相談に関する項目が上位を占めていた。 
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移行期支援に関係する多職種との連携体制 

 移行期支援に関係する多職種との連携体制で

は、小児循環器科医、成人先天性心疾患担当医に

関しては、90%以上の回答者が「担当者の名前や

顔がわかる」と答えたのに対し、難病相談支援員、

母子保健や難病担当の保健師、小児慢性自立支援

員、教育関係者、ハローワーク関係者に関しては、

「担当者の名前や顔がわかる」と回答した者の割

合は 10%程度であった。 

 

9. フォンタン術後患者のフォンウィルブランド因

子に関する研究、肝癌の発症に関する研究（担当：

大内秀雄 国立循環器病研究センター小児循環器

科・成人先天性心疾患科） 

近年、フォンウィルブランド因子（vWF）は、不整

脈や心不全などの循環器疾患疾の患予後に加えて、

肝硬変などの肝臓疾患の予後予測に有用とされてい

る。今回の研究では、フォンタン術後遠隔期のフォ

ンウィルブランド因子測定の臨床的意義を明らかに

することを目的に、国立循環器病研究センターで経

過観察され、定期的な心血行動態が評価された連続

278例（年齢：21±9歳）の血中フォンウィルブラン

ド因子抗原（vWF:Ag）を測定し、フォンタン術後患

者の病態と比較した。vWF:Agは心機能低下を反映す

るBNPとは独立にフォンタン術後の遠隔期死亡を予

測することができた。 

一方、国立循環器病研究センターで経過観察（2005-

2019）しているフォンタン患者339名のうち10名が肝

細胞がんを発症していることを明らかにした（中央

値年齢29.9歳、フォンタン手術後中央値25.6年）。

特に30年を経過した患者には急速に頻度が増し、肝

線維化、高いAFP値は肝癌発症のマーカーであること

があきらかであった。 

 

10. 先天性心疾患患者の情報提供のためのリールレ

ット「先天性心疾患情報ポータル：みんなで学ぶ 

心を寄せる」、先天性心疾患患者の自立支援のため

のホームページ「まなぶ」の立ち上げ 

先天性心疾患をはじめとする小児期発症の心血管疾

患の患者や両親へ、様々な情報をわかりやすく発信

する複数のシステムを立ち上げた。小児期から成人

期まで、患者が生涯にわたって快活で有意義な社会

生活を営むことができるよう、患者、家族、医師、看

護師、医療スタッフ、行政、そして患者団体の方々が

力を合わせ、情報を共有し合い、医学的だけでなく社

会的な面からも患者を支援して自立を支援すること

を目的としている。本冊子のようなパンフレットの

発行やホームページの作成だけでなく、患者と医療

従事者が、お互いの情報のやりとりができるスマー

トフォンアプリケーションの開発も準備している。 

特に令和２年度にはCOVID19感染の蔓延化に伴い、

日本の小児循環器疾患の診療状況や患者への感染予

防のための注意喚起を行なった。 

 

患者のための情報ポータルサイト「先天性心疾患ポー

タル」（https://j-achd.jp/） 
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先天性心疾患患者の自立支援のための 

ホームページ「学ぶ（2020）」より 

https://www.heart-manabu.jp/ 

 

 

 

https://www.heart-manabu.jp/
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令和2年度厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業 

（難治性疾患政策研究事業） 

（H30-難治等(難)-一般—010） 

分担研究報告書 

 

 (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 

 

「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 助教 

丹羽 公一郎 聖路加国際病院  心血管センター 特別顧問 

水野 篤     聖路加国際病院   循環器内科 

白石 公  国立循環器病研究センター 教育推進部・⼩児循環器部 

 

研究要旨 

【目的】 

成人先天性心疾患(ACHD: adult congenital heart disease)診療体制確立のため結成された成

人先天性心疾患対策委員会-循環器内科ネットワーク-(JNCVD-ACHD: Japanese Network of 

Cardiovascular Departments for ACHD)参加施設において ACHD 症例レジストリーを行い、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】2021 年 3 月 31 日時点で、6協力施設を含む計 56 施設が加盟していた。内訳は、35 大学

病院循環器内科、17 総合病院(14 循環器内科、2小児科、1心臓外科)、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であった（表 1）。昨年度までの 54 施設より 2 施設の新たな

JNCVD-ACHD 加入を認めており、この 56 施設のうち、5 協力施設を含む 51JNCVD-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 26612 例となり、昨年度より 2819

例の増加であった（表 2）。昨年度との比較では、データ回収施設数ならびに回収率は、それぞれ

48 から 51 施設、88.9 %から 91.1%と多少の増加を認めるのみであった。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は昨年同様である。詳細データファイル(Excel ファイル)の回収率は 42.9%

と増加を認め、24 施設から 9743 例(集計総数の 36.6 %)の登録が得られた(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)
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は 292 例(3.0 %)に見られ、114 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(単心室循環は除く)は 270 例(2.8 %)に見られ、内 167 例が修正大血管転位

(ccTGA)、残り 103 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 580 例(6.0 %)に

見られ、内 501 例が単心室(UVH/SV)で占められていた(表 6)。 

【結論】 

JNCVD-ACHD 参加施設は 2021 年 3 月時点で 56 施設となり年々増加している。今回回収できた診断

名別症例数は 26612 例と、昨年に約 3000 例の増加であった。詳細データは 9743 例から得られ、

症例の内訳が全体とほぼ同じであることから、通院を必要とする ACHD 患者の現状を十分に反映で

きるサンプル数と考えられる。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、それぞれ全体の 3.0、2.8、6.0 %に見られることが判明した。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

るまでに至り、本データは本来の目的である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。 

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た。本レジ

ストリーは、ACHD 外来通院中患者数の把握に

加えて、多施設共同研究の基盤となると考えら

れる。 

 

A. 研究方法 

１．対象施設 

2021 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 56 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(2018 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(2018 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 2018 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、2021 年 3 月 31 日までに各施設から診
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断名別患者数(PDF ファイル)情報(2018 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 51 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 24 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(2018 度報告書 

資料 1:承認申請書を参照)。 

 

B. 研究結果 

１． 解答施設数 

症例数のみに関しては、JNCVD-ACHD 所属全

56 施設[35 大学病院循環器内科、17 総合病院

(14 循環器内科、2 小児科、1 心臓外科)、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、51 施設(32 大学

病院、15 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。Excel ファイル詳細データに関し

ては、24 施設（17 大学病院、5総合病院、2循

環器専門施設）からファイル提出が得られた。 

 

２．成人先天性心疾患診療 

JNCVD-ACHD 参加 56 施設のうち 51 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 26,612 症例で

あった。症例別では、心室中隔欠損(VSD)5,460

例(20.5 %)と最も多く、続いて心房中隔欠損

(ASD)が 5320 例(20.0 %)とほぼ同数、ファロー

4徴症(TOF)3,250 例(12.2 %)の順であった。複

雑心奇形では、TOF に続き単心室(UVH/SV)が

1,649 例(6.2 %)と全体でも 4番目に多かった。

昨年度の報告と比べ、この 4疾患を含め疾患別

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 51 施設のうち Excel

ファイル詳細データを回収できた施設は 24 施

設であり、昨年度より 5施設増加し、9,743 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 36.6 %に相当する。各症

例の分布については、PDF 症例の全体分布と比

較して、TOF の割合が多少増加したが、大きな

違いはないと考えられた(表 2、表 3 の比較)。 

詳細データが出された 9,743 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 6,131 例(62.9 %)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 292 例(3.0 %)

であった(表 4)。内訳は、シャント修復例 101

例、シャント未修復例が 191 例であり、

Eisenmenger 例は 114 例含まれており、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、VSD に関しては、未

修復 VSD-PAH 54 例中 Eisenmenger が 46 例と、

実に 85.2 %が Eisenmenger 症候群であったの

に対し、ASD においては、未修復 ASD-PAH 69 例

中 20 例(29.0 %)しか Eisenmenger 化していな

いという点である。 

2 心室形態循環体心室右室症例は、270 例

(2.8 %)に認めた(表 5)。うち、先天性修正大

血管転位(ccTGA)が 167 例(61.8 %)と大部分を

占めた。残りの 103 例(38.1 %)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 3,604

例(ACHD 全体の 37.0 %、表 4)のうち、単心室

修復(Fontan循環)症例は580例(全体の6.0 %)

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 86.4 %に当たる 501 例を占めるに至った。

逆に、UVH/SV の 80.9 ％が Fontan 循環症例と

いうことでもあった(表 6)。 
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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る。 

2021年3月末時点51施設から総数約27,000

例の ACHD 患者がレジストリーされている。こ

れは、昨年度の報告書の約 24,000 例から 3000

例程増加したことになる。56 施設すべてから

のレジストリー提出がなされた場合は、充分

30,000 例以上の症例数となると予想される。

2007 年時点で ACHD 患者は約 40 万人 1 と推定

されていることから、1年当たり 1万人が成人

化すとすれば 2020 年では約 53 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 5.7 %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 17 %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、ここ 2年間の報告書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 (21.9 %)で、以下順に、

ASD (20.3 %)、TOF (14.0 %)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、4 番目に位置する UVH/SV 患

者(6.4 %)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 99.5 %, 表

4)であり、そのほとんど(UVH/SV の 80.9 %)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

ていることが分かる。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。 

 

・ ACHD 修復術に関して 

Fontan/TCPC(total cavo-pulmonary 

connection)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修復例

がそれぞれ 64.8 %と 52.4 %であり(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

ないということが伺える。ACHD 全体で見ても

修復例が 62.9 %であり、2心室修復術を根治と

してはならないということを裏付ける結果と

言える。 

 

・ 成人期重篤な合併症 

1) 肺 動 脈 性 肺 高 血 圧 (PAH: pulmonary 

arterial hypertension) 

通院原因としても最も重篤な病態の 1 つで

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 3.0 %に PAH を認めた(表 4)。2 心室修

復後 ACHD では 1.6 %、未修復 ACHD では 5.3 %

に PAH を生じていた。やはり、未修復症例にお

いて PAH 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 
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修復後ACHD-PAHに関して考察すると、PAHが

残存・発症している症例 101 例中、ASD が最多

で 33 例と全体の 32.7 %を占めた(表 4)。しか

しながら、各疾患においての PAH 発生頻度で

は、ASD では 2.6 %であるのに対し、PA-IVS 

25.0 %は症例数が少ないため参考にしづらい

が、複雑心奇形 PA-VSD 4.4 %、TAPVR 3.1 %、

TGA 2.7 %と、3複雑心奇形において修復術後

PAH 発生頻度が 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を下回る1.3 %であった。

Post-tricuspid shunt であり PAH 進行が早い

VSD ではあるが、出生早期に心不全発症や雑音

聴取ゆえに、ほとんどの症例が早期に発見され

かつ術式が確立しているため、修復がスピーデ

イーに行われ修復後の残存・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。 

修復後 PAH の症例数では、ASD-PAH と VSD-

PAH で全体の半数ほどを占めていたが、TOF、

TGA、PA-VSD といった複雑心奇形もそれぞれ 1

割前後を占めており、果たして治療に関して

ASD や VSD と同じで良いのかどうか興味深い。 

修復後に残存・悪化・新規発症して生じる成

人期 PAH の詳細な発症機序・経過は不明なこと

も多いが、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。つまり、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

(65.4 %)を占め、未修復 ACHD 全体では 5.3 %

に発生するという結果であった。その未修復

ACHD-PAH のうち、Eisenmenger 症候群は 114 例

(ACHD-PAH 全体の 39.0%)に見られ、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 5.3 %と 9.9 %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-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 (40.6 %)、AVSD/ECD (39.4 %)、TOF 

(17.4 %)、TGA (9.8 %)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。 

 

2) 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。通常の低圧系循環を担う肺

心室としての機能しか右室には備わっていな

い。従って、右室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 9743 例中 270 例(2.8 %)に体心室右室を

認めた(表 5)。この 270 例の内訳は、ccTGA 167

例、TGA 103 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
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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すらある。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 270 例

での検討が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に期待がかかる。 

 

3) 単心室循環 (Fontan 循環) 

単心室修復術(Fontan 手術/TCPC 術)は、いま

だ単心室疾患および一部の複雑心奇形にとっ

ては避けられない最終的な修復術である。しか

しながら、チアノーゼは消失するものの、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、種々

のシャント血管の増生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 6.0 % (580 例)が単心室修復後(Fontan

循環)症例であった(表 6)。仮に、26,612 例全

症例についての情報が得られたとすると、

JNCVD-ACHD 51 施設には約 1200 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そ

うである。 

 

２． 今後の展望 

現在 JNCVD-ACHD56 施設中 51 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、26,612 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

24 施設 9,743 例であった(表 3)。参加施設での

倫理申請が十分には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。そして、総合修

練施設においてはその年次報告においても症

例数の入力も義務化されている。ここ 3 年、

徐々にではあるが Excel 詳細データファイル

提出施設数が増加しているのはこういった要

因もあると考えられる。 

 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。現在、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。 

 

３． 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。近年、ACHD 専門医制度において、

レジストリー参加が条件化し、年次報告義務も

発生していることからも、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いる。PDF ファイル提出

は十分であるため、つまりファイル作成は 90%

以上の施設で進んでいるので、つまり倫理申請

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期待

される。 

 

C. 結論 

全国主要循環器内科の ACHD 診療参入は、確

実に進行し、56 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。 

 

D. 健康危険情報 

該当せず。 
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E. 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、2021 年夏を目処に本邦における ACHD

外通院患者に関する論文を作成する。 

 

２．学会発表 

 今後適宜予定する 

 

F. 知的財産権の出願・登録状況：なし 
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表 1. 成⼈先天性⼼疾患対策委員会(循環器ネットワーク: JNCVD-ACHD)参加施設⼀覧 
2021 年 3 ⽉ 31 ⽇現在 
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表 2. 診断名別患者数の昨年度との⽐較 
⽇付    2018/July  2020/March  2021/March 
施設数    n=25 (61.0%)  n=48 (88.9%)  n=51 (91.1%) 
疾患名  略号  症例数 %  症例数 %  症例数 % 
⼤動脈弁狭窄 AS  86 1.0    500 2.1    503 2.1 
⼼房中隔⽋損 ASD  1840 21.9  4714 19.8  5320 20.0 
房室中隔⽋損 AVSD/ECD 301 4.6  1040 4.4  1162 4.4 
⼤動脈 2 尖弁 BAV    318 3.8    944 4.0  1003 3.8 
修正⼤⾎管転位 ccTGA 230 2.7    562 2.4    646 2.4 
⼤動脈縮窄・離断 CoA/IAA 251 3.0    828 3.5    916 3.4 
エプシュタイン Ebstein 171 2.0    355 1.5    399 1.5 
僧房弁疾患 MV      91 1.1    292 1.2    310 1.2 
肺動脈閉鎖 PA-IVS     109 1.3    422 1.8    462 1.7 
(正常⼼室中隔) 
肺動脈閉鎖 PA-VSD    241 2.9    599 2.5    669 2.5 
(⼼室中隔⽋損) 
動脈管開存 PDA    201 2.4    729 3.1    822 3.1 
肺動脈狭窄 PS     198 2.4  1032 4.3  1080 4.1 
総動脈管 PTA       49 0.6       70 0.3      75 0.3 
総肺静脈還流異常 TAPVR 126 1.5    293 1.2    314 1.2 
完全⼤⾎管転位 TGA    326 3.9    932 3.9  1066 4.0 
ファロー4 徴症 TOF  1146 13.6  2857 12.0  3250 12.2 
単⼼室 UVH/SV    574 6.8  1459 6.1  1649 6.2 
⼼室中隔⽋損 VSD  1539 18.3  4913 20.6  5460 20.5 
その他 others     598 7.1  1250 5.3  1506 5.7 
計    8395 100  23793 100  26612 100 
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  表 3. 詳細データ提出⽤ファイル(Excel file)の疾患別患者数の昨年度との⽐較 
⽇付    2018/July  2020/March  2021/March 
施設数    n=14 (34.1%)  n=19 (35.2%)  n=24 (42.9%) 
疾患名  略号  症例数 %  症例数 %  症例数 % 
⼤動脈弁狭窄 AS      43 1.0      64 1.0    108 1.1 
⼼房中隔⽋損 ASD    696 16.7  1243 19.1  1978 20.3 
房室中隔⽋損 AVSD/ECD 171 4.1    249 3.8    366 3.8 
⼤動脈 2 尖弁 BAV    202 4.9    301 4.6    381 3.9 
修正⼤⾎管転位 ccTGA 108 2.6    148 2.3    219 2.2 
⼤動脈縮窄・離断 CoA/IAA 133 3.2    241 3.7    343 3.5 
エプシュタイン Ebstein 97 2.3    141 2.2    187 1.9 
僧房弁疾患 MV      49 1.2      77 1.2    116 1.2 
肺動脈閉鎖 PA-IVS      40 1.0      70 1.1    124 1.3 
(正常⼼室中隔) 
肺動脈閉鎖 PA-VSD 100 2.4    172 2.6    260 2.7 
(⼼室中隔⽋損) 
動脈管開存 PDA      79 1.9    137 2.1    256  2.6 
肺動脈狭窄 PS    118 2.8    193  3.0    282 2.9 
総動脈管 PTA      11 0.3      16 0.2      22 0.2 
総肺静脈還流異常 TAPVR 46 1.1      73 1.1      98  1.0 
完全⼤⾎管転位 TGA    149 3.6    255 3.9    414 4.2 
ファロー4 徴症 TOF    673 16.2  1018 15.6  1360 14.0 
単⼼室  UVH/SV 188 4.5    304 4.7    619 6.4 
⼼室中隔⽋損 VSD    999 24.0  1424 21.9  2135 21.9 
その他      256 6.2    379 5.8    475 4.9 
計    4158 100  6505 100  9743 100 
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  表 5  24 施設からの詳細データ提出⽤ファイル(Excel file)における体⼼室右室例 
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表 6. 24 施設からの詳細データ提出⽤ファイル(Excel file)における Fontan 循環例 

表 5  24 施設からの詳細データ提出⽤ファイル(Excel file)における体⼼室右室例 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等克服研究事業 

「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 

 

移行期医療支援センターの設置状況と期待する役割に関する調査 

 

分担研究者 落合 亮太 横浜市立大学医学部 看護学科 

  三谷 義英 三重大学医学部 周産母子センター 

  八尾 厚史 東京大学医学部 保健健康推進本部 

  檜垣 高史 愛媛大学医学部 地域小児・周産期学講座 

  水野 篤 聖路加国際病院 循環器内科 

研究協力者 秋山 直美 横浜市立大学 医学部看護学科 

丹羽 公一郎 聖路加国際病院 循環器内科 

主任研究者 白石 公 国立循環器病研究センター 小児循環器診療部 

 

研究要旨 

目的：移行期支援体制の充実のため、移行期医療支援センターの設置状況と期待する機能を明ら

かにすること。 

方法：日本成人先天性心疾患学会認定修練施設 81 施設の施設責任者を対象にウェブアンケートを

実施した。 

結果：79 施設の施設責任者から有効回答を得た（有効回答率 97.5%）。移行期医療支援センターに

ついて「自治体での設置状況を含めて知っている」と回答したのは 17 施設(21.5%)であり、移

行期医療支援センターが自治体に「すでに設置されている」のは 14 施設(17.7%)であった。移

行期支援に必要な内容に関して、「とても必要だと思う」と回答した者が多かった項目は、「受診

継続が必要な理由を理解してもらう(91.1%)」、「自身の病状を理解してもらう(89.9%)」、「今後

起こりえる合併症を理解してもらう(84.8%)」など、医学的側面の高い項目が上位を占めた。一

方で、移行期医療支援センターに期待する機能に関して、「とても期待する」と回答した者が多

かった項目は、「医療費助成制度を知ってもらう」、「福祉制度を知ってもらう」、「成人期以降も

受診できる医療機関を知ってもらう」「就職に関して相談できる機会を持つ」「進学に関して相

談できる機会を持つ」など、社会・福祉的支援に関する項目が上位を占めていた。移行期支援に

関係する多職種との連携体制では、難病相談支援員、母子保健や難病担当の保健師、小児慢性自

立支援員、教育関係者、ハローワーク関係者に関して「担当者の名前や顔がわかる」と回答した

割合は 10%程度であった。 

結論：移行期医療支援には、患者の病状に関する理解を促進する取り組みだけでなく、就職や医
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療費助成、福祉制度などの社会・福祉的支援も必要であり、その支援は移行期医療支援センター

に期待されていることが明らかとなった。一方で、医療者以外の職種との連携は十分でない可能

性が示唆された。今後は移行期医療支援センターを通じて多事業、多職種との連携を充実させる

必要があると考えられた。 

 

A. 研究目的 

 先天性心疾患をはじめとした小児期発症慢

性疾患患者の予後は改善し、成人期に達するよ

うになった。これに伴い、移行期医療支援体制

の整備が課題となっている。 

 移行期医療支援については、2017 年に厚生

労働省が都道府県に対し、「移行期医療を総合

的に支援する役割を果たす移行期医療支援セ

ンター」を各都道府県に設置する旨を通達し

ている(1)。循環器領域では、移行期医療支援

に病院間連携や日本成人先天性心疾患学会修

練施設認定や専門医制度の整備に積極的に取

り組んでおり、2020 年には循環器病対策推進

基本計画の中で、生涯医療の視点から、移行

期医療支援に取り組む必要性が盛り込まれて

いる。 

 しかし、移行期医療支援センターが担うべ

き役割や機能が不明確であり、事業が十分に

推進されていない現状があると言われてい

る。そこで今回、移行期医療支援センターの

現状と期待する機能を明らかにすることを目

的として、日本成人先天性心疾患学会と合同

で調査を行った。 

 

B. 研究方法 

１．調査対象 

 研究計画を立案した 2019 年 10 月時点で、

日本成人先天性心疾患学会認定修練施設(2)に

認定されている 81 施設の施設責任者を対象と

した。 

２．調査方法 

 ウェブアンケートによる自記式調査を実施

した。質問紙への回答は施設責任者本人に依頼

した。調査期間は 2019 年 11 月～12 月であっ

た。 

３．調査手順 

研究事務局より、日本成人先天性心疾患学会

認定修練施設 81 施設の修練指導責任者・施設

指導責任者へウェブアンケートへのリンクを

メールで送付した。 

４．調査内容 

 ウェブアンケートでは、下記の項目を尋ねた。 

5. 移行期医療支援センターの認知度・設置

状況 

6. 移行期支援全般に必要な内容 

7. 移行期医療支援センターに期待する機

能 

8. 移行期支援に関係する多職種との連携

体制 

 なお、上記 2「移行期支援全般に必要な内

容」と上記 3「移行期医療支援センターに期待

する機能」では、先行研究や研究者間の協議

により抽出した移行期支援の具体的内容 16

項目について、以下の方法で尋ねた。 

 「移行期支援全般に必要な内容」では、各

16 項目について、「とても必要だと思う」「ま

あ必要だと思う」「どちらとも言えない」「あ

まり必要だと思わない」「全く必要だと思わな
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い」の 5 件法で対象者に回答を求めた。 

 「移行期医療支援センターに期待する機能」

では、上記 2 と同一の 16 項目について、「と

ても期待する」「まあ期待する」「どちらとも

言えない」「あまり期待しない」「全く期待し

ない」の 5 件法で対象者に回答を求めた。 

５．分析方法 

 各調査項目について、記述統計量を算出した。 

６．倫理面への配慮 

 本研究は日本成人先天性心疾患学会の倫理

審査委員会の承認を得て実施した。  

 

C. 研究結果 

 ウェブアンケートを送付した 81 施設のうち、

79 施設の施設責任者から回答を得た（回収率

97.5%）。うち総合修練施設は 40 施設、連携修

練施設は 39 施設であった。 

移行期医療支援センターの認知度、設置状況

(表 1) 

 移行期医療支援センターの認知度は、「自治

体での設置状況を含めて知っている」と回答

したのは 17 施設(21.5%)であり、「名前は聞い

たことがある」は 43 施設(54.4%)、「わからな

い」は 19 施設(24.1%)であった。設置状況は

「すでに設置されている」が 14 施設(17.7%)、

「設置準備が進んでいる」は 6 施設(7.6%)、

「設置予定が未定」は 25 施設(31.6%)、「わか

らない」は 34 施設(43.0%)であった。 

移行期支援に必要な内容(図 1) 

 移行期支援に必要な内容に関して、「とても

必要だと思う」と回答した者が多かった項目

は、「受診継続が必要な理由を理解してもらう

(91.1%)」、「自身の病状を理解してもらう

(89.9%)」、「今後起こりえる合併症を理解して

もらう(84.8%)」など、医学的側面の強い項目

が上位を占めていた。 

移行期医療支援センターに期待する機能(図

2) 

 移行期医療支援センターに期待する機能に

関して、「とても期待する」と回答した者が多

かった項目は、「医療費助成制度を知ってもら

う（74.7%）」、「福祉制度を知ってもらう

（72.2%）」「成人期以降も受診できる医療機関

を知ってもらう（67.1%）」「就職に関して相談

できる機会を持つ（64.6%）」「進学に関して相

談できる機会を持つ（58.2%）」など、社会・福

祉的支援に関する情報や相談に関する項目が

上位を占めていた。 

移行期支援に関係する多職種との連携体制

(図 3) 

 移行期支援に関係する多職種との連携体制

では、小児循環器科医、成人先天性心疾患担

当医に関しては、90%以上の回答者が「担当者

の名前や顔がわかる」と答えたのに対し、難

病相談支援員、母子保健や難病担当の保健師、

小児慢性自立支援員、教育関係者、ハローワ

ーク関係者に関しては、「担当者の名前や顔が

わかる」と回答した者の割合は 10%程度であ

った。 

 

D. 考察 

 本調査では、移行期医療支援センターの現状

と期待する機能を明らかにすることを目的と

し、ウェブアンケート調査を行った。調査結果

から、移行期医療支援には、患者の病状に関す

る理解を促進する取り組みだけでなく、就職や
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医療費助成、福祉制度などの社会・福祉的支援

も必要であり、その支援は移行き医療支援セ

ンターに期待されていることが明らかとなっ

た。その一方で、病院外で支援にあたる医療者

以外の職種との連携は十分でない可能性が示

唆された。 

 移行期支援の必要性を尋ねた項目は、ほぼ全

ての項目が 90%以上必要とされていた。米国心

臓病学会の移行期医療に関する声明(3)におい

ても、発達段階に応じて、医療保険や成人診療

科への移行決定、職業選択に関わる支援が必要

とされており、移行期医療支援は、移行期のみ

で完結するのではなく、生涯医療の一環として

考える必要性がある。本調査結果から生涯医療

には、受診継続の必要性や病状、合併症への理

解などといった医学的側面に関することだけ

でなく、成人期以降も受診できる医療機関や、

就職、社会福祉制度、相談機会などといった、

生涯を通じて社会・福祉的側面から患者の生活

を支える支援の必要性が明らかとなった。 

 また、移行期医療支援センターに期待する

機能では、社会・福祉的側面に関する項目が上

位を占めていた。社会・福祉的側面に関する支

援では、小児慢性特定疾病を有する患者に対し

ては、都道府県や指定都市、中核市が実施主体

となり相談支援事業が行われている。具体的に

は医療機関からの連絡票に基づく療育相談指

導や自立に向けた育成相談、患者同士の交流を

深める機会や地域関係者への情報提供などが

挙げられる。また、難病患者に対しては難病相

談支援センターで公的手続等の相談支援や就

労支援関係機関と連携した支援を行なってい

る。これらの内容は、本調査で移行期医療支援

センターに期待されていた社会・福祉的支援

と重複する部分がある。移行期医療支援セン

ターの業務については、既存事業との連携も可

能とされているため、小児慢性特定疾病や難病

で行われている事業との連携を推進していく

ことが可能であると思われる。 

 他との連携では、病院内で活動する医師やソ

ーシャルワーカーなどの名前や顔がわかる割

合が高い一方で、病院外などの行政で活動する

職種の連携が十分でない状況が示唆された。前

述のような社会・福祉的支援は、医療関係者の

みでは支援が難しいと考えられ、社会福祉制度

に精通する者の支援が必要である。移行期医療

支援センターは、都道府県が設置主体であるが、

設置場所は自治体、医療機関、難病支援センタ

ーなど地域の実情に応じて取り組みが実施で

きる機関に設置することが望ましいとされ、病

院内関係者だけでなく、行政で活動する職種と

の連携の場となることが考えられる。本調査で

は移行期医療支援センターの認知度、設置状

況ともに不十分な状況であったため、移行期

医療支援センターの整備を進めつつ、支援内

容の周知を行っていく必要がある。 

本研究の実施後から 2021 年度にかけて、本

研究結果の一部を、調査を合同で実施した日本

成人先天性心疾患学会ホームページで公開し

た(4)。また、脳卒中循環器病対策基本法およ

び循環器病対策推進基本計画に伴い設置が進

んでいる各都道府県の循環器病対策推進協議

会へも、「先天性心疾患の移行医療に関する横

断的検討会」から本調査結果を参考として情報

共有が行われた（5）。移行期医療支援センター

が担うべき役割や機能は未確立であり、調査の
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継続と結果の共有により、社会的な合意形成を

図る必要がある。 

本研究の限界と今後の課題 

 本調査の課題として、対象者が日本成人先天

性心疾患学会認定修練施設の施設責任者のみ

であったことが挙げられる。今後は、移行期支

援に関わる多職種や循環器領域以外の対象者

を含めた調査を実施していく必要がある。また、

実際に移行期医療支援センターを利用する患

者側からのニーズに関しても調査を行い、支援

の充実に向けた具体的な提案を行いたい。 

 

E. 結論  

 移行期医療では、医学的側面のみならず、

社会・福祉的側面での支援が必要であり、そ

の支援は移行期医療支援センターに期待され

ている。しかし、移行期支援に関わる多職種

間の連携は十分でない現状があった。移行期

支援に限らず、難病支援や小児慢性特定疾病

自立支援事業などとも連携し、移行期医療支

援を進めていく必要があると考えられる。 

 

F. 健康危険情報 

該当せず 

 

G. 研究発表 

論文発表・学会発表ともに準備中 

 

H. 知的財産権の出願・登録状況 

該当せず 
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表1 移行期医療支援センターの認知度、設置状況 n=79

n %

移行期医療支援センターの認知度 自治体での設置状況を含めて知っている 17 21.5

名前は聞いたことがある 43 54.4

わからない 19 24.1

移行期医療支援センター設置状況 すでに設置されている 14 17.7

今はないが設置準備が進んでいる 6 7.6

今はなく今後の設置予定も未定である 25 31.6

わからない 34 43.0
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図 1 移行期支援に必要な内容 
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図 2 移行期医療支援センターに期待する機能 
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図 3 移行期支援に関係する多職種との連携体制 
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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） 

（分担）研究報告書 

 

成人先天性心疾患診療体制の構築に向けた教育体制の確立 

新型コロナウイルス感染禍におけるウェビナーを用いた試み 

研究分担者 赤木 禎治 岡山大学 循環器内科 

 

研究要旨 

新型コロナウイルス感染感染の状況下、これまでの学会方式の教育方法は実施することが

困難となった。このため、これまでにない教育体制樹立としてインターネットを用いた講演

会を実施した。このウェビナーを実施することで、これまで医療スタッフ間のみで診療情報

を交換していたことに対して、患者団体あるいは患者本人に対して直接情報を発信するこ

とが可能となった。患者会からの要望で医療スタッフと患者会代表との間の診療体制に関

する討論を行い、それを患者個人個人が同時に視聴できることが可能となった。さらに零話

年度に施行を予定している日本成人先天性心疾患学会専門医制度に向けて、専門医取得を

目標とする教育セミナーも実施することができた。これらの方策はこれまで実施されたこ

とはなかったが、仮に新型コロナウイルス感染状況が終息したとしても、新しい情報交換ス

タイルとして非常に有益なものになると思われる。 

 

Ａ．研究目的 

 先天性心疾患の内科的・外科的治療成績

の向上により先天性心疾患患者の予後は過

去 30 年で飛躍的に改善した。結果として成

人期に達する先天性心疾患患者数は急速に

増加しており，これまでの小児循環器医を

主体とした診療体制の維持は困難になって

きた。加齢に伴う虚血性心疾患，不整脈，動

脈硬化性病変，糖尿病，悪性疾患の診断や治

療など，小児科のバックグラントを持った

医師ではカバーできない領域の問題が疾患

管理の主体となってくるからである．小児

科をバックグランドに持つ医師が，成人領

域のトレーニングを受けて，成人先天性心

疾患医として診療体制の中心となるのも一

つの方法であるが，これからの成人先天性

心疾患の診療体制をより長期に安定化させ

ていくためには，循環器内科をバックグラ

ンドに持つ成人先天性心疾患医を育ててい

く必要性があり，このような新しい診療体

制の確立が急務である．残念ながらこれま

で循環器内科医が先天性心疾患に対する興

味は乏しく、臨床の場で先天性心疾患に接

する機会は限られてきたが，今後は成人に
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なった先天性心疾患患者の治療・管理につ

いて，的確な知識と経験が要求されるよう

になる． 

現実に既に多くの循環器内科施設では，

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いる．これまで成人

期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

患が主であったが，今後は Fallot 四徴症や

大血管転位症、Fontan 術後症例など重度な

先天性心疾患の割合が増加し，それらの病

態、血行動態、管理法の理解は極めて重要で

ある．特にこれまで成人領域に達すること

のなかった成人期 Fontan 術後患者は，新し

い疾患グループとして認識し総合的に対応

していく必要がある．成人期に問題となる

先天性心疾患の心血管領域の問題点は小児

期とは大きく異なり、遠隔期の心不全管理，

不整脈管理，肺高血圧、女性患者の妊娠・出

産、社会保障などが中心となる。小児期に外

科治療を受け「根治術」と呼ばれていた患者

群であっても、成人期になり不整脈を合併

したり遺残病変の進行により，再手術の適

応判断も要求されることがある． 

このように小児期に医療を受けた患者の

多くが成人期に達することができるように

なったことで，小児期から成人期への橋渡

し医療「移行期医療」重要性が生じてきた。

幸い循環器領域では他の領域よりも早くか

らこの問題への取り組みが行われてきた。

1998年に研究会として発足した日本成人先

天性心疾患（ACHD）学会は循環器領域の新た

な専門領領域として国内でもその重要性が

認められるようになってきている。2017 年

末には日本小児循環器学会，日本循環器学

会，日本心臓血管外科学会，日本産婦人科学

会など 8 学会の共同提言として「先天性心

疾患の成人への移行医療に関する提言」も

発表され，学術面のみならず社会的にも移

行期医療の重要性をアピールすることにな

った。これから先，国内での教育体制，専門

的知識を有する医師の育成には教育活動を

行うことのできる専門施設，またその知識

を持った専門医の確立が重要となり，2019

年 4 月より新たな専門医制度を開始された。

海外の研究により成人先天性心疾患専門医

による診察は患者の長期生存率を改善させ

ることが広告されている。 

我が国の ACHD 専門医制度は米国で 2015

年より実施されている同専門医制度を参考

に，我が国の医療情勢に則した内容を加え

制定された。循環器内科，心臓血管外科，小

児循環器科いずれかの専門医資格持った医

師が，ACHD 学会に認定された教育施設で一

定期間の臨床経験を積むと専門医受験資格

を得ることができるシステムになっている。

専門医制度開始にあたってはこれまでの臨

床経験，学会在籍期間，学術業績をもとに

2019 年に暫定専門医が認定された。また臨

床教育を実施する場として全国で 40 の総

合修練施設，39 の連携修練施設が認定され

た。これらの研修施設で ACHD 診療とトレー
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ニングを受けた医師および現在の暫定専門

医は 2022 年に ACHD 専門医に認定され、わ

が国でも ACHD 専門医制度が誕生する。必要

とされる臨床経験の主体はあくまでも成人

期の先天性心疾患研修であるため，循環器

内科施設が中心となる。現実には ACHD 領域

の診療にはまだ地域差・施設間差が存在し，

これら研修施設の中にもこれから ACHD 診

療に取り掛かる状況の施設も存在し，国内

全体を見渡すと診療体制の確立にはまだ模

索している状況である。しかしこのような

専門医制度の開始にあたり，今後の診療体

制の確立に大きな影響を与えると考えられ

る。 

B．研究方法 

 このような成人先天性心疾患診療体制確

立の中、本年度は新型コロナウイルス感染

禍の影響が非常に大きく、これまでの診

療・教育体制ではすべての機能が維持でき

なくなった。このため 2020 年 8 月より日

本成人先天性心疾患学会を主体にインター

ネットを用いた教育体制を開始した。さら

に患者団体より、新型コロナウイルス感染

に関する診療情報を求める声もあがり、先

天性心疾患患者に特化した新型コロナウイ

ルス感染に対する診療情報の提供、および

ウェビナーを通じて患者会との情報交流を

試みた。 

 

C．研究結果 

 以下に実際に実施した教育プログラムを

記載する（一部を提示する）。 

 

 

 



 34 

 

  



 35 

 

 

 

 

 

 

 

  



 36 

 

 

 

 

 

 

患者団体を通じ以下のような診療情報を提

供した（一部を提示する）。 
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新型コロナウイルス感染した場合、最も重

症化する可能性の高いことが危惧される

Fontan 術後症例の管理について、以下の

ような提言を行った。 

 

 

D．結論 

医療の発達の恩恵により，心疾患の予後は
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著明に改善している。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。このウェビナーを実施することで、こ

れまで医療スタッフ間のみで診療情報を交

換していたことに対して、患者団体あるい

は患者本人に対して直接情報を発信するこ

とが可能となった。患者会からの要望で医

療スタッフと患者会代表との間の診療体制

に関する討論を行い、それを患者個人個人

が同時に視聴できることが可能となった。

さらに零話年度に施行を予定している日本

成人先天性心疾患学会専門医制度に向け

て、専門医取得を目標とする教育セミナー

も実施することができた。これらの方策は

これまで実施されたことはなかったが、仮

に新型コロナウイルス感染状況が終息した

としても、新しい情報交換スタイルとして

非常に有益なものになると思われる。  
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令和２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 

医療データベースの包括的利用による先天性心疾患の長期予後調査 

 

研究分担者 犬塚 亮 東京大学小児科 講師 

 

研究要旨： 

本研究では、既に 9万件の症例登録が行われている既存の全国規模データベースと、出生

個票・死亡個票をリンクすることで、先天性心疾患患者の大規模な長期予後調査を行う。 

 

Ａ．研究目的 
 日本における治療介入を受けた先天性心

疾患の患者の長期予後を調査することで、

遠隔期死亡の頻度や原因（心不全、突然死、

感染症など）、長期予後に関わるリスクを明

らかにすること。 

 

Ｂ．研究方法 
本研究は、National Clinical Database

（NCD）に登録されている先天性心疾患の外

科的治療データベース(JCCVSD)および経カ

テーテル治療データベース(JPICDB)のデー

タを、出生個票を介して死亡個票をリンク

することで、JCCVSD・JPICDBに登録された症

例の予後を追跡する。 

 

（倫理面への配慮）連結のため一部の個人

識別情報を扱うため、以下の手順で研究を

進めていく。 

①成育医療研究センターで倫理審査を行っ

た上でPilot studyを行い、データベース同

士の自動連結手法の妥当性を検証する。 

②代表施設（成育医療研究センターまたは

東京大学）で全国調査についての倫理審査

を行う。 

③NCD の全体会議で NCD 登録データの成育

医療研究センターへの移管についての承認

を得る。 

④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 
 
具体的な手順・方法・使用するデータベー
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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（Nation
al 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・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。 

 

C) 電子カルテデータの収集 
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JCCVSD・JPICDBに登録された各症例の連結

可能匿名化に用いた院内管理コードから、

国立成育医療研究センターにおける患者ID

を得て、これらの症例の、母体生年月日、児

の生年月日、性別、在胎週数、氏名、最終受

診日、死亡日（死亡症例のみ）を収集する。

これは、国立成育医療研究センターの長期

診療データベース利用規定に基づいてデー

タを入手し、管理する。データの集計には、

表計算ソフト（エクセル）を用い、ファイル

にはパスワードロックをかけ、国立成育医

療研究センター病院からは持ち出さない。 

 

D) 解析方法 

B)により作成された連結データベースの解

析により、JCCVSD, JPICDBに登録された症

例の生命予後を得る。またC)の国立成育医

療研究センターの電子カルテデータから割

り出した生命予後との一致率を比較する。

さらに、B), C)のデータベースの各項目を

個々の症例ごとに比較し、それぞれの項目

の一致率を算出して、データベースの自動

連結手法の妥当性を検討する。 

今回はパイロットスタディであるので、症

例数が十分に大きくないものの、特に症例

数の多い先天性心疾患については、遠隔期

死亡の頻度や原因（心不全、突然死、感染症

など）を調べ、長期予後に関わるリスク因子

を明らかにする。 

本解析には、リンケージを行う際に用いた、

個人を特定しうると考えられる氏名情報な

どの情報が削除された、統合後のデータセ

ットを用いて、本研究の責任者および共同

研究者のみがアクセス権限が与えられてい

るパソコンにおいて、統計学的解析が遂行

される。 

研究報告用に作成された集計テーブルのみ、

サーバーからコピーし、外部に持ち出され、

個票情報は持ち出されない。 

 

対象者：2014年1月1日～2018年12月31日の

期間に出生し、かつ、同期間に国立成育医療

研究センターで加療し、JCCVSDおよびJPICD

Bに登録された先天性心疾患の患者。 

被験者数の設定：約300例 

 

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P

robablistic linkageの解析を行っていく

予定であるが、成育医療研究センターの人

口動態統計へのアクセス権が終了してしま

ったため、出生個票および死亡個票へのア

クセス権の再申請を行っているが、現時点

でアクセス権の認可が下りておらず解析が

中断してしまっている。 

 

Ｄ．考察 

解析結果が完了していないので、考察に至

らないが、完了すれば、先天性心疾患患者の

大規模な長期予後調査を行うことが可能と

なる。 

 

Ｅ．結論 

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は、先天性心疾患

患者の小児期から思春期までの複数のデー

タベースを統合させることにより、小児期
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から成人期までの患者の術後およびカテー

テル治療後の状態を把握することのできる

有用な手段であることが期待される。 

 

Ｆ．健康危険情報 

該当なし 

 

Ｇ．研究発表 

1.  論文発表 

なし 
 
2.  学会発表 

なし 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定を含
む。） 
 
1. 特許取得 

なし  
 
2. 実用新案登録 

なし 
 
3.その他 

なし 
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