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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の多くは、小児期の

初期の手術治療により救命され、成人期を迎えるようになった。本研究では、診断治療技

術の向上のみならず、患者が成人期以降も生涯にわたって良好な生活の質が営めるよう、

関連する各学会や患者団体とともに、診断基準の確立、治療方針の確立、ガイドラインの

作成、患者レジストリの構築、データベースに基づく診療実態調査、シームレスな移行医

療の構築、ホームページやスマホアプリを使った患者への正しい知識の提供、学童期から

思春期患者の自立支援、就学や就労に関する支援、成人患者の専門施設の確立および地域

の医療事情に応じた診療体制の構築、個々の患者の長期期予後の検討、若手スタッフの教

育ツールの開発、専門医制度の充実などの様々の医療政策を実施した。関連学会とともに

進めてきたこれらの政策医療の実践の結果、循環器疾患は小児期から成人期への移行医療

の中で、他の疾患領域に先行した形で制度を整えつつある。今後もさらに充実化を図り、

先天性心疾患を中心とする小児期発症の心血管難治性疾患患者の生涯にわたる生活の質と

予後改善に努める予定である。 
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A. 研究目的 

天性心疾患は出生約 100 人に 1 人の割合で

発症し、診断技術と外科手術の向上により、

患者の約 95％が外科手術で救命され、90％

以上が成人期に到達するようになった。現

在では成人患者は全国で約 45 万人存在し、

内科においても看過できない診療領域とな

った。特に指定難病である複雑先天性疾患

では、患者の心臓形態と血行動態が複雑な

ために、小児期の初期治療である心臓外科

手術が極めて難しいだけでなく、術前術後

の管理においては、多科による集学的診療

が必要で、救命率の改善には診療治療技術

の革新と若手医師・看護師への教育体制の

確立も必須である。さらには、患者の多くは

術後長期にわたり遺残症や続発症により悩

まされ、生涯にわたる管理と治療が必要と

なる。思春期から成人期に達した患者では、

社会的心理的な自立支援、内科への円滑な

移行、成人患者の診療体制の構築、医療およ

び社会保障、就労支援など、医学的にも社会

的な問題が山積している。 

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、

小児期の初期の手術治療により救命される

よう診断治療技術の向上を目指すのみなら

ず、成人期以降も生涯にわたって良好な生

活の質が営めるよう、関連する各学会や患

者団体とともに、診断基準の確立、治療方針

の確立、ガイドラインの作成、生涯にわたる

一貫した患者レジストリの構築、患者診療

記録のデータベース化、シームレスな移行

医療の構築、患者への正しい情報提供、学童

期から思春期患者の自立支援、就学や就労

に関する支援、成人患者の専門施設の確立

および地域の医療事情に応じた診療体制の

構築、個々の患者の長期期予後の検討、成人

患者への社会経済的支援、若手スタッフの

教育、専門医制度の維持などを実施し、様々

の医療政策を実施することを目的とする。 

 

B. 研究方法 

研究会大と方法について、以下に令和5年度

申請時に掲げた研究課題を記載する。 

1. 日本小児循環器学会とともに「小児心

血管疾患新規患者の全国調査」を推し

進め、令和５年度においても小児慢性

疾病および指定難病の全国発生頻度の

報告に役立てる。 

2. DPC診療データ、小児慢性疾患研究事

業データ、その他の患者データベース

を利用し、小児期から成人期まで一貫

した患者データベース構築のための実

作業を継続する。複数のデータ突合を

試みて、シームレスな患者データベー

ス構築のための足がかりをつける。 

3. 小児期の初期治療となる外科治療およ

び術後管理の成績向上のため、各種デ

ータベースを利用した複雑先天性心疾

患の予後調査結果をまとめ、論文化す

る。 

4. 「移行医療支援センター」とともに、

各都道府県の医療体制に見合った移行

医療の体制づくりのモデルもしくは提

言を完成させる。 

5. 循環器内科拠点施設ネットワーク

（ACHD ネットワーク）を継続的に支援

し、成人先天性疾患学会とともに「患

者登録システム」構築を継続して進め

る 。登録システムを利用した、成人先

天性心疾患診療エビデンスを構築する

ための前向き研究を実施する。 
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6. 成人先天性専門医総合および連携修練

施設への実態活動調査結果をもとに、

診療体制の改善および見直しを行う。 

7. 令和４年に引き続き、厚労科研費檜垣班

および患者会とともに、ホームページを

介して患者の社会保障や就労支援など

などの情報を正確に提供するとともに、

思春期から成人期の患者の自立支援を

図る。 

8. 小児心臓外科の専門医制度の確立に向

けた活動を日本小児循環器学会ととも

に実施する。 

9. 成人先天性心疾患の術後長期の患者の

心機能および循環動態を継続して調査

分析し、論文として情報を発信して、

世界に向けてこの分野のエビデンスを

蓄積する。 

10. 女性患者の妊娠出産に関する観察研究

および実態調査結果を分析して論文に

まとめる。 

 
C. 研究結果 

1. 日本小児循環器学会とともに「小児心血

管疾患新規患者の全国調査」を推し進め、令

和５年度においても小児慢性疾病および指

定難病の全国発生頻度の報告に役立てる。 

日本小児循環器学会理事長である山岸敬

幸慶應大学小児科教授が中心となり、同

学会の修練施設を対象として、毎年我が

国の小児心血管疾患新規患者の全国調査

を実施している。2022 年度について集計

を終え、以下の結果を確定した。2021 年

度との比較で、先天性心疾患全体ではほ

ぼ同等の発生率であった。 
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2. DPC診療データ、小児慢性疾患研究事業

データ、その他の患者データベースを利用

し、小児期から成人期まで一貫した患者デ

ータベース構築のための実作業を継続する。 

複数のデータベースの突合による小児期

から成人期まで一貫した患者データベース

構築のための実作業を継続に関しては、患
者データベース構築のために必要な複数の
データベースの突合における基礎的な作業
が⼗分に進⾏せず、令和 5 年度末までには
完成しなかった。令和 6 年度以降も班研究
が継続されたので、実現に向けて努⼒する
予定である。 

⼀⽅で、三⾕義英三重⼤学病院教授と中
井陸運宮崎⼤学准教授により、⽇本循環器
学会の循環器疾患実態調査の JROAD-DPC
データベースから、全国の循環器専⾨施設
に⼊院した成⼈先天性⼼疾患患者の診療情
報の詳細な解析を⾏なった。 
 三⾕病院教授の報告書にもあるように、
結果としては、総計 27,754 例、男性
49.1%、年齢（中央値）59 歳（quartiles: 
36.0-74.0）、内訳は、外科治療例
（n=8,800）、カテーテル治療例
（n=3,060）、⼼不全治療群（他の２群に含
まれないもの）（n=15,894）、その他⼊院
（感染性⼼内膜炎 2.9%、脳膿瘍 0.1%）で
あった。⼊院時Body mass index(BMI、中
央値)は 21.6（IQR: 19.2-24.4）、喫煙
20.9%であった。紹介外⼊院率 9.9%、緊
急⼊院率 35.2%、カテーテル治療修練施設
⼊院 88.7%、成⼈先天性⼼疾患修練施設⼊
院 43.8%、病床数中央値 612床であった。
⼼不全治療 90.0%、不整脈治療 62.9％に施
⾏され、退院時投薬は、⾼⾎圧薬 62.3%、
糖尿病薬 5.9%、スタチン 11.9%、抗凝固

薬 43.0%（ワルファリン 31.4%、
DOAC11.5%）、抗⾎⼩板薬 47.1%（アス
ピリン 25.6%、その他抗⾎⼩板薬 31.7%、
2剤投与 10.1%）。社会経済指標は、⼊院
⽇数（中央値）16.0 ⽇（IQR: 7.0-25.0）、
⼊院費⽤（千円）1,806.2、アウトカム
は、集中治療が 40.4％、⼊院死亡が 5.0％
であった。対象全体及び⼼不全群の紹介外
⼊院、緊急⼊院の有無による⽐較で、⾼年
齢、⾮カテーテル治療修練施設⼊院、⾮成
⼈先天性⼼疾患修練施設⼊院、低病床数、
ICU管理、病院死亡率が紹介外⼊院、緊急
⼊院に関連した（p<.001）。多変量解析で
は、対象全体及び⼼不全群で、⾼年齢、成
⼈先天性⼼疾患修練施設⼊院でない事、中
等症以上の基礎⼼疾患が、紹介外⼊院
（p<.001）、緊急⼊院（p<.001）に関連し
た。対象全体及び⼼不全群で、紹介外⼊
院、緊急⼊院、中等度以上の基礎⼼疾患が
集中治療管理（p<.001）と⼊院死亡
（p<.001）に相関した。 
 この研究では、先天性⼼疾患の成⼈（15
歳以上）の重症循環器治療例を JROAD-
DPC データ(10 年間)を⽤いて検討した。
外科治療群、カテーテル治療群、⼼不全治
療群の３群が認められた。本症は、低
BMIの成⼈例で認められ、糖尿病薬投与
例、スタチン投与例は少なかった。全対象
及び⼼不全治療群において、診療離脱を反
映する紹介外⼊院、緊急⼊院は、病院死
亡、ICU加療と関連し、紹介外⼊院、緊急
⼊院には、⾼年齢、成⼈先天性⼼疾患修練
施設⼊院でない事、中等症以上の基礎⼼疾
が関連した。中等症以上の先天性⼼疾患、
⾼齢者において、外科・カテーテル治療、
⼼不全治療を要する壮年期の⼼イベントに
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対して、成⼈への診療移⾏、成⼈先天性⼼
疾患の⽣涯医療必要性の認知など、普及啓
発が重要と考えられた。 
 ⼗分なデータが得られているので、今後
さあに解析を進めて、成⼈先天性⼼疾患患
者の診療状況の把握に努める予定である。 
 
3.初期治療となる小児期外科治療および術

後管理の成績向上のため、各種データベー

スを利用した複雑先天性心疾患の予後調査 
坂本喜三郎静岡県⽴こども病院院⻑らは、

新⽣児期・乳児期早期から介⼊を必要と
する房室弁・半⽉弁に対する外科的介の
有⽤性の検討を⾏なった。後⽅視的に⼤
動脈弁・房室弁への介⼊症例を検討し、⼿
術⼿技の検討を⾏った。結果として、⼤動
脈弁や特に左⼼低形成症候群や無脾症候
群のような死亡率の⾼い患者群に対する
房 室 弁 形 成 、 と く に interannular-

bridging の有⽤性、可能性について検討
することができた。さらなる⻑期成績を
追うことが必要と考えられたが、新⽣児
期・乳児期の房室弁・半⽉弁に対する
inter-annular bridging は有⽤であると
結論できた。 
 

4. 「移行医療支援センター」とともに各

都道府県の医療体制に見合った移行医療の

体制づくりのモデルもしくは提言。 

各都道府県での移行医療の実態は、豊野

学朋秋田大学准教授、城戸佐知子兵庫こど

も病院循環器内科部長らの報告書に記載さ

れている。 

三谷義英三重大学病院教授が中心とな

り、日本循環器学会を含めた８学会からの

合同提言として、以下を発刊し、現在これ

をもとに、各都道府県で移行医療の体制づ

くりの活動が進められている。 

A.「都道府県 循環器病対策推進協議会 委

員長 各位」 

 COVID-19 感染流行が長期化し，会員の

皆様におかれましてはご施設での対応にご

苦労され，お見舞い申し上げます．日頃の

ご多忙な循環器診療の中で，成人先天性心

疾患（ACHD）の患者の診療，研修，支援に

ご協力いただきまして有り難うございま

す．脳卒中循環器病対策基本法の施行に引

き続き，2020 年10 月27 日に厚労省から

循環器病対策推進基本計画が発表されまし

た．そこでは，「成人先天性心疾患」「移

行医療支援」等，先天性心疾患の成人への

移行医療とその支援に関して，生涯医療の

観点からの対応の必要性が盛り込まれまし

た．つきましては，現在，都道府県の移行

医療支援とそのセンター（移行医療支援セ

ンター）の設立について検討している日本

循環器学会を中心に関連する８学会から構

成される先天性心疾患の移行医療に関する

横断的検討会（日本循環器学会，日本心臓

病学会，日本小児循環器学会，成人先天性

心疾患学会，日本胸部外科学会，日本心臓

血管外科学会，日本心エコー図学会，日本

産婦人科学会）が総括した情報の共有をい

ただき，都道府県の循環器病対策推進協議

会でお役立ていただければ幸いです． 

 診療体制と外科治療の進歩により先天性

心疾患患者の予後は改善し，その95% が成

人に達しています．それに伴い，原疾患の

治療，合併症や続発症に対する生涯を通じ

た医療や社会福祉的管理が必要になってい

ます．しかしながら，小児から成人への移

行に関して，小児医療から成人医療にドロ
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ップアウトせずに連続した適切な継続的医

療が必ずしも提供されていないことが指摘

されています．また，医療福祉の面から，

移行医療を必要とする先天性心疾患患者に

対して，適切な小児から成人にいたる自立

支援事業が円滑に行われていないことも指

摘されています． 

 これまでの移行医療支援体制としては，

医療側の自助努力，病院間連携，さらには

日本ACHD 学会の修練施設認定へと進歩し

てきました．しかし，都道府県の保健行政

上は認知度が低く，未整備であることが指

摘されています．そこで，2017 年の都道

府県への厚生労働省通達以降，都道府県の

行政的な医療連携体制と自立（自律）支援

事業の整備事業が，都道府県で開始されつ

つある段階です．今後，都道府県の保健行

政システムの枠組みの中で，移行医療の病

病連携と移行医療支援が認知され，診療連

携マップ作成，移行医療支援の窓口案内，

地域の保健担当者への移行医療の講演会等

を通じて行政への普及啓発，ひいては健保

対策の推進に繋がればと期待されます． 

 しかし現状として，2019 年の日本循環

器学会の先天性心疾患の移行医療に関わる

横断的会議に参加する日本ACHD 学会移行

医療・専門医制度普及委員会（三谷義英 

委員長）の調査では，多くの都道府県で移

行医療支援センターが未整備であることが

明らかとなりました．そこで，先天性心疾

患の移行医療に関わる横断的検討会は， 

本課題について検討を重ね，調査結果を踏

まえて，行政と連携する上での必要な情

報，説明会資料，移行医療の詳細情報，具

体的な骨子案，先行地域の地域モデル事業

を総括しました．都道府県の循環器病対策

推進協議会におかれまして，地域の日本

ACHD 学会修練施設との連携を考慮いただ

き，移行医療支援のために資料をご活用い

ただければ幸いです． 

 

B.「都道府県の移行医療支援センター設立

に向けての提案」 

 この資料は，日本循環器学会を中心に関

連する８学会から構成される先天性心疾患

の移行医療に関する横断的検討会が，日本

成人先天性心疾患学会移行医療・専門医制

度普及委員会と共同して，成人先天性心疾

患学会専門医修練施設の取り組み案として

纏めたものです．都道府県の循環器病対策

推進協議会の委員の先生におかれまして

は，地域の日本ACHD 学会修練施設との連

携を考慮いただき，移行医療支援のために

資料をご活用いただければ幸いです． 

１. 自治体による協議会等の設置の要望 

１）構成員 

 小児慢性特定疾病の自立支援に関わる小

児科系代表，成人期の難病（指定難病を含

む）に関わる内科系代表，小児慢性特定疾

病等自立支援事業担当者，難病相談支援事

業担当者，保健師，教育関係者，看護師，

患者会代表を含む．移行医療対象疾患の一

つであり，喫緊の問題となっている成人先

天性心疾患修練施設（総合・連携）との連

携を考慮する． 

２）役割 

 移行医療センターの設置場所，コーデイ

ネーターの配置，移行医療センターの業務

内容と連携体制の構築 

を行う． 

 

2. 都道府県の移行医療支援センター事業



 7 

における成人先天性心疾患修練施設（総

合・連携）との連携に関するモデル案 

１）移行医療支援センター設置とコーデイ

ネーター配置案 

 成人医療施設，自治体，難病診療連携拠

点，小児医療施設等地域の実情に応じて設

置し，移行医療コーデイネーターを配置． 

２）連携体制案 

 小児慢性自立支援員，難病診療コーデイ

ネーター，ソーシャルワーカーを含む相談

業務・自立支援・福祉支援・就労支援等の

地域の既存の支援ネットワークとの連携体

制を構築 

３）モデル業務内容案 

Ａ．窓口実務：相談業務，自立・移行・福

祉・就労等の支援業務 

Ｂ．地域の診療マップの作成 

Ｃ ．情報公開：ホームページを作成し，

移行医療のツールと地域の診療マップの公

開，ウェブ相談事業，講習会開催。 

 

5. 循環器内科拠点施設ネットワーク、成

人先天性疾患学会とともに「患者登録シス

テム」構築する。登録システムを利用した

成人先天性心疾患診療エビデンスを構築 

東京大学保健・健康推進本部の八尾厚史

講師が中心となり、本研究班を基盤に

2011 年に立ち上がっ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)）

の参加施設を増加させるとともに、患者

登録システムを充実させる。このシステ

ムをベースに日本成人先天性心疾患学会

で立ち上げられた成人先天性心疾患専門

修練施設並びに連携施設、成人先天性心

疾患専門医制度が年々充実してきている。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

八尾講師の報告書にもあるように、2023

年度は、東京大学医学部附属病院 ACHDレ

ジストリー患者において、心不全従来薬

であるアンジオテンシン転換酵素阻害薬

(ACE-I)/アンジオテンシン II受容体拮抗

薬(ARB)ならびにβ遮断薬の心機能に対

する効果を、心臓MRIを用いて評価した。 

対象：体心室右室を有する 2 心室循環患

者で、ACE-I/ARB もしくはβ遮断薬が投与

され、2022年 3月までに2回以上心臓MRI

を施行した患者である。 

方法： ACE-I/ARBによる治療を受けた 17

例の成人 sRV 患者からなるレトロスペク

ティブ・コホート研究を行った。主要アウ

トカムは sRVEFの悪化とした。 

結果：平均 68.7 ヵ月の追跡期間中、sRVEF

の悪化は 3 例（17.6％）にみられた。この

17 人の患者をβ遮断薬投与群と非投与群

に分け、10 人の患者は ACE-I/ARBとβ遮

断薬の両方を受けており、残りの患者は

ACE-I/ARB 療法のみを受けていた。sRVEF

の改善を認めた患者は前者で 9人（90％）、

後者では 5 人（71.4％）が sRVEF の改善

を認めたが両群間に有意差は無かった。  



 8 

ロジスティック回帰分析により、三尖弁

逆流（TR）が主要転帰の独立した予後因子

であることが同定された（OR = 1.12；95％

信頼区間、1.00-1.33）。軽度の TR（三尖

弁逆流率 TRF≦15％）患者（N=13）は、初

回 CMR 評価から最終 CMR 評価までの間に

sRVEF の改善を示し（50.7±9.0％から

57.0±8.6％へ、P=0.0399）、それに伴って

1回心拍出量も72.7±21.9mlから80.9±

19.2mlへ増加した（P=0.0344）。一方，中

等度または重度の TR（TRF＞15％）を有す

る患者（N＝4）では，これらの変化は観察

されなかった。sRVEF 悪化に対する TRFの

ROC（Receiver Operating Curve）分析に

よる追加解析を行ったところ、TRFのカッ

トオフ値 25.6％が sRVEF 悪化を予測する

感度および特異度（それぞれ 66.7％およ

び 92.9％）の優れた質をもたらした。 

結論：CMRに基づく評価により，sRV 患者

における ACE-I/ARB 単独もしくはβ遮断

薬併用の初期治療の有効性が示された。

sRVEF 悪化を予測するためには TR 層別化

が有用であり、TRF 25-6%ほどがカットオ

フ値であった。今後，TR の重症度を考慮

したランダム化比較試験/大規模臨床試

験を行うことで，ACE-I/ARB治療の意義が

明らかになることが期待される。 

 

6.成人先天性専門医総合および連携修練施

設への実態活動調査結果をもとに、診療体

制の改善および見直し 

赤木禎治岡山大学准教授は、国内におけ

る成人先天性心疾患診療施設の整備と成

人先天性心疾患専門医の養成について、

国内の現状と今後の方向性について検討

した。成人先天性心疾患診療施設の整備に

関する全国的な取り組みとして、日本成人

先天性心疾患学会認定施設の整備状況を検

討した。さらに地域における成人先天性心

疾患診療体制整備の取組として、中国四国

地域における取り組みについて検討した。 

日本成人先天性心疾患学会では各地域の

診療の核となる成人先天性心疾患総合修練

施設と 1 名以上の成人先天性心疾患専門医

を有する連携修練施設を整備してきた。成

人先天性心疾患診療の重要性に対する認識

の高まりにより、新たに修練施設として取

り組む施設が増加してきた。2023 年 4 月に

は総合修練施設として 42施設、連携修練施

設として 59施設、合計 101施設が修練施設

として整備され、全国すべての都道府県に

修練施設が整備されることになった。 

また、循環器内科医が成人先天性心疾患診

療を行う上で大きな障害となっているのは、

先天性心疾患の構造異常を理解・評価する

ことに慣れていないことである。その障壁

を取り除くために、どの施設でも心エコー

図検査が標準的な方法でプロトコルに沿っ

て実施できれば一定の評価ができるという

ガイダンスを作成する必要があった。この

ため、成人先天性心疾患の中でも基本とな

る疾患（特に術後心疾患）を中心に、エコー

プロトコールを作成し冊子化した。日本成

人先天性心疾患学会および日本心エコー図

学会のホームページに掲載されている。ま

た冊子化し、両学会の会員に無料配布した。 

 

7.厚労科研費檜垣班および患者会とともに、

ホームページを介して患者の社会保障や就

労支援などなどの情報を正確に提供すると

ともに、思春期から成人期の患者の自立支

援を図る。 
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落合亮太横浜市立大学医学部准教授、

並びに立石実聖隷浜松病院医長らが中心

となり、日本小児循環器学会、患者会の協

力を得ながら、先天性心疾患患者とその

家族における、疾患・診療体制・社会保障

制度に関する理解と効果的な利活用の促

進に資するウェブコンテンツを作成し、

2022 年 7 月にウェブサイトを一般公開し、

2022 年 10 月からは SNS 公式アカウント

での広報活動も進めてきた。令和 5 年度

は、はニーズの高い新規ページの追加に

よりコンテンツの充実を図った。 

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

 

 

落合准教授らの報告書にもあるように、

アクセス解析の結果、2023年度全期間に

おいて合計 165879 件のセッションを認

めた。2023年度の同期間におけるセッシ

ョン数は 106612 件であり、2022 年度の

同期間における 39524件に比べて 2.7倍

に増加していた。2023年度全期間におけ

るページ閲覧総数は 153528件で、閲覧数

の多かったページは順に「心室中隔欠損

症」22556件、「フォンタン手術について」

17322件、「チアノーゼって何？」17004件、

「心臓病でよく使われる薬」15694件、「フ

ァロー四徴症」14780 件、「心臓手術を受

けた後」14748件、「トップページ」13152

件であった。ユーザー数 136124件のうち、

103914件（76.3%）がスマートフォンから

アクセスしていた。 

 

今後もニーズに答えるコンテンツ追加

とアクセス解析を継続し、患者・家族が

必要な情報を取得できるよう支援する。 

 

8.小児心臓外科の専門医制度の確立に向け

た活動を日本小児循環器学会とともに実施。 

新生児から成人までのあらゆる先天性

心疾患患者に対して安全で質の高い医療

を継続的に提供するには、先端的な設備

https://www.heart-manabu.jp/
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を備えた施設で、小児集中治療医、小児循

環器および看護・パラメディカルスタッ

フが揃い、一定以上の症例数と経験を有

し、切れ目のない次世代育成能力を有す

る多職種からなる診療ハートチームの構

築が必要である。我が国の心臓血管外科

データベースを用いた解析により、年間

手術数 50例未満の施設では、予測される

死亡率に対する実際の死亡率（O/E比）が

明らかに高いことがわかった。以上の背

景から、日本小児循環器学会の担当部署

「次世代エリア」で、「先天性心疾患の手

術を行う施設の集約化(地域拠点化)に関

する提言」をまとめた。本提言は、日本心

臓血管外科学会および日本胸部外科学会

からも賛同を得て、2023年 9 月に 3学会

共同提言として公表された。
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9.成人先天性心疾患の術後長期の患者の心機

能および循環動態を継続して調査分析し、論文

として情報を発信して、世界に向けてこの分野

のエビデンスを蓄積する。 

研究代表者の大内秀雄国立循環器病研究セン

ター特任部長らが主体となり、複雑先天性心

疾患の長期予後調査研究としては、以下の論

文にまとめられた（研究班からの論文）。 

1) 成⼈先天性⼼疾患患者に⾒られる蛋⽩尿の
決定因⼦と予後の関係（Determinants and 
prognostic value of albuminuria in adult 

patients with congenital heart disease. 

Am Heart J. 2023） 

背景：成人先天性心疾患（ACHD）患者、特に

フォンタン循環（FC）患者におけるアルブミ

ン尿の決定因子と予後的価値は不明なままで

ある。 

方法：連続した ACHD患者 512例をレトロスペ

クティブに検討し、尿中アルブミン／クレア

チニン比（ACR）およびアルブミン尿（MAU）

の決定因子と全死亡との関連を検討した。人

口統計学的データ、検査値および血行動態パ

ラメータを収集した。回帰分析および Cox 比

例ハザードモデルを用いて、それぞれ対数

ACRと変数、臨床因子と全死因死亡率との関

係を明らかにした。 

結果：体格指数、大動脈収縮期血圧（ASP）、

動脈酸素飽和度（SaO2）、糖化ヘモグロビン

（HbA1c）、B型ナトリウム利尿ペプチド、利

尿薬使用は log ACRと独立して関連してい

た。ASP、SaO2、HbA1cは MAUと独立して関連

していた（P < 0.05-0.001）。MAUの有病率は

SaO2が低い未治療患者で最も高かった

（50％；P < 0.0001）。対数 ACRおよび MAU

は、腎機能とは無関係に、運動能力および全

死因死亡率と関連していた（両者とも P < 

0.0001）。ACHD、MAU、腎機能障害を有する患

者（n = 23）は全死亡リスクが最も高く、MAU

や腎機能障害を有さない患者は最も低かった

（P < 0.0001）。これらの予後予測値は

Fontan循環と両心室循環の別個の解析におい

ても有意であった（P < 0.0001）。 

結論：ACHD患者において、ASP、SaO2、HbA1c

値は MAUと独立して関連していた。MAUおよ

び log ACRは、腎機能障害とは無関係に、

Fontanおよび両心室循環患者における全死亡

と関連していた。 

 

成人先天性心疾患（A）およびフォンタン循環

（B）の 4 つに細分化した生存者における全死

因死亡率の Kaplan-Meier 曲線。 

 

2) "Super Fontan"の有病率との臨床的相関と

特徴（Prevalence and clinical correlates 

and characteristics of "Super Fontan". Am 

Heart J. 2023） 

背景：Super-Fontan（SF）は、Fontan循環と

正常な運動能力を有する患者の優れた表現型

である。本研究は、SFの有病率、臨床的相

関、特徴を明らかにすることを目的とした。 

方法：心肺運動負荷試験を受けた 404例の

Fontan患者について検討し、その結果を臨床

プロファイルと比較した。 

結果：77例（19％）が SFであり、術後 5

年、10 年、15 年、20 年、25 年以上での有病

率は、それぞれ 16例（35％）、30例

（39％）、18例（19％）、13例（14％）、0例

（0％）であった。非 SFと比較して、SF患者

は若く（P < 0.001）、ほとんどが男性であっ

た（P < 0.05）。SFの特徴は、動脈血圧と酸

素飽和度（SaO2）が現在高いこと、全身性心

室（SV）拡張末期圧が低いこと、体組成が良

好であること、肺機能が優れていること、肝
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腎機能と止血機能が保たれていること、耐糖

能が良好であることであった（P 

< .05-.001）。フォンタン前の優れた SV 機

能、低い肺動脈抵抗、高い SaO2は現在の SF

と関連していた（P < .05-.01）。さらに、小

児期における運動能力の肯定的な軌跡と毎日

の活動量の多さは、現在の成人の SFと関連し

ていた（P < 0.05）。追跡期間中、25例が死

亡し、74例が予期せず入院した。SF群では死

亡例はなく、入院率は非 SF群より 67％低か

った（P < 0.01-0.001）。 

結論：SFの有病率は時間の経過とともに徐々

に減少した。SFの特徴は、多臓器末端機能が

保たれ、予後が良好であることであった。フ

ォンタン前の血行動態とフォンタン後の小児

期の日常活動は、成人 SFであることと関連し

ていた。

 

Aスーパーフォンタン（SF）患者と非 SF患者

の運動能力の陽性および陰性軌跡の有病率の

比較、B予測ピーク酸素摂取率（PVO2 : % 

pred）と小児期の週当たりの身体活動時間

（時間）との相関． 

 

 

A.SF患者と非 SF患者の生存曲線、および B

予定外入院（USH）。 

 

4) Fontan術後患者における全死亡のリスク層

別 化 （ Risk Stratification For All-Cause 
Mortality In in Patients with Fontan 
Circulation. 2023投稿中） 
背景：多臓器障害を考慮したフォンタン循環

（F）患者の予後を含めた重症度評価は治療

管理上極めて重要な課題である。 

目的：総死亡と多臓器障害の関係から F病態

の重症度評価を再考する。 

方法：F術後 454 例（年齢：22±10歳、男：

248 例、経過観察：18±8 年）の神経体液性

因子、生化学、心血行動態評価に加え、肝臓

エコーから肝スコア（LS：0 - 5）、腎ドプラ

ーから抵抗指数（RRI）、運動負荷試験から

PVO2 を求め総死亡（ACM）との関連を評価し

た。 

結果：検査後 3.6±2.6年の経過で 31例が死

亡した。Cox ハザードモデルから C-index（≥ 

0.80）を基に最良に ACMと関連する 7指標を

見出し、これらは NYHA クラス、心血行動態

（中心静脈圧、血中脳性ナトリウムペプチ

ド）、肝腎指標（アルブミン濃度、コリンエ

ステラーゼ濃度、LS、RRI）であった（全て

p<0.0001）。この多変量解析では LSと RRIが

独立に ACMと関連した（p < 0.05）。この中

で客観的 6指標からカットオフ値（CV）を基

にした 2指標分類では RRI-LS分類、BNP-LS

分類と BNP-RRI分類が ACMと良好に関連し、

それらの c-index は各々0.90, 0.89, 0.89

であった。これらの分類法は従来の CVP-CI

分類（c-index, 0.77）や PVO2-BNP分類（c-

index, 0.67）より優れていた（p < 0.05）。 

結論: F術後 ACM 予測には従来の運動能と心

血行動態異常に加え、肝腎機能指標が有用で

ある。特に肝腎画像所見を基にした分類法は

非侵襲的で、かつ従来の分類法より優れる。 
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10.女性患者の妊娠出産に関する観察研究およ

び実態調査結果を分析して論文にまとめる。 
赤木禎治岡山大学循環器内科准教授

らは、循環器疾患合併妊娠のリスク評

価について以下のようにまとめてい

る。  
近年、循環器疾患合併妊娠として現在大

きな割合を占め社会的問題となってきて

いるのは先天性心疾患患者の妊娠・出産

の問題である。  
ポイント：  
1)先天性心疾患患者の妊娠・出産が増加し，今

後はよりリスクの高い心疾患の妊娠・出産例が

増加する。 

2)修正 WHO クラスⅣの状態では妊娠は禁忌と

判断する。 

3)妊娠前のリスク評価と客観的な情報に基づ

くカウンセリングが必要である。 

一般的に修復術やカテーテル治療を受けた心

疾患であれば，治療前の基礎心疾患である程度

のリスク把握は可能である．また現時点で薬物

治療の継続の有無，肺高血圧残存の有無，体心

室機能の状態，残存病変の状態などが主たる判

断材料となる．これら基礎となる心疾患の状態

によって妊娠・出産のリスク評価を行う方法が 

WHO 分類であり、その内容を理解することは比

較的容易である．一般的にみて Class 3 の場

合は、妊娠・出産における心血管イベント発生

率は 19～27％、Class 4 では 40～100％の発

生率になると認識されている。 

CARPREG II スコアと ZAHARA スコアは心疾患

の病態に応じて点数を加算し、値が高くなるほ

ど妊娠・出産中の心血管イベント発生リスクが

上昇する可能性があることを示すシステムと

なっている。各スコアシステムも同様の危険因

子を設定していており、いずれのスコアシステ

ムが優れていると評価する必要はない。ただし

先天性心疾患の場合，残存病変も加齢とともに

変化し，心機能，不整脈合併頻度も変化してい

くため，このようなリスク評価も妊娠・出産

を希望する年齢で適宜判断する必要があ

る。 

 

11. その他、教育的ツールの開発 

A.先天性心疾患の３次元モデル化 

先天性心疾患の診断と外科治療には、心臓の立

体的な形態把握が不可欠である。しかしながら、

先天性心疾患の心臓は立体的に極めて複雑な

形態をしており、その構造を正確に把握するこ

とは容易ではない。先天性心疾患の診療に携わ

る若手医師や学生の教育目的に、これまで主に

過去の剖検心臓が用いられてきた。しかし、標

本自体が永年のホルマリン液保存で老朽化し

ているとともに、セミナーなどでの閲覧の度に

部分的な破損が生じ、教育目的の使用に耐えら

れなくなる標本も出て来ている。そこで、先天

性心疾患の希少な剖検心臓の 3 次元画像をデ

ジタルアーカイブ化することができれば、ホル

マリン液に浸された標本が経年劣化しても問

題となることはなく、デジタル化された 3次元

画像を多くの医師、看護師に供覧することによ

り、先天性心疾患患者の診療がより安全で確実

なものになるとともに多方面家の研究活動に

も役立つことが期待される。そこで、令和 4年

度に引き続き、稲井慶東京女子医科大学准教授、

山岸正明京都府立医大特任教授、白石公国立循

環器病研究センター客員研究員らが中心とな

り、先天性心疾患の世界的なライブラリである

東京女子医科大学標本室の冒険心臓より保存

図２
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状態の良い教育的な標本を選び出し、工業用

CT で撮影してデジタルアーカイブ化すること

を試みた。今後はデータの整理とクリーニング

を行い、日本小児循環器学会会員にクラウドデ

ータセンターを介して公開する予定である。 

 

B.先天性心疾患における生活習慣データの取

得および患者教育を目的としたモバイルアプ

リケーションの開発 

成人先天性心疾患に特化したスマホアプリを

開発し、それにより患者に重要な情報提供を

行い診療の啓発活動を行うとともに、患者の

生活に密着したデータを前向きに抽出するこ

とで、患者の病態に応じたテーラーメイドな

医療を実現する。CardioFlow Design社との

共同開発で、アプリの基本形を完成させた。

関係施設での倫理審査を経て、間も無く運用

を開始する予定である。
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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救命率の向上と 

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」 

分担研究報告書 

国立循環器病研究センター 大内秀雄 国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科 

フォンタン循環患者の総死亡予測に関するリスク評価の検討 

―肝腎関連の画像所見はフォンタン患者の総死亡を強力に予測する― 

 

研究協力者 森 有希  国立循環器病研究センター小児循環器内科 

研究分担者 黒嵜健一  国立循環器病研究センター小児循環器内科 

研究分担者 白石 公  国立循環器病研究センター小児循環器内科 

研究分担者 中井陸運  宮崎大学医学部 社会医学講座  

 

研究要旨 

背景：多臓器障害を考慮したフォンタン循環（F）患者の予後を含めた重症度評価は治療管理上極

めて重要な課題である。 

目的：総死亡と多臓器障害の関係から F病態の重症度評価を再考する。 

方法：F術後 454 例（年齢：22±10 歳、男：248 例、経過観察：18±8年）の神経体液性因子、生

化学、心血行動態評価に加え、肝臓エコーから肝スコア（LS：0 - 5）、腎ドプラーから抵抗指数

（RRI）、運動負荷試験から PVO2 を求め総死亡（ACM）との関連を評価した。 

結果：検査後 3.6±2.6年の経過で 31 例が死亡した。Cox ハザードモデルから C-index（≥ 0.80）

を基に最良に ACM と関連する 7指標を見出し、これらは NYHA クラス、心血行動態（中心静脈圧、

血中脳性ナトリウムペプチド）、肝腎指標（アルブミン濃度、コリンエステラーゼ濃度、LS、RRI）

であった（全て p<0.0001）。この多変量解析では LS と RRIが独立に ACM と関連した（p < 0.05）。

この中で客観的 6指標からカットオフ値（CV）を基にした 2指標分類では RRI-LS 分類、BNP-LS 分

類と BNP-RRI 分類が ACM と良好に関連し、それらの c-indexは各々0.90, 0.89, 0.89であった。

これらの分類法は従来の CVP-CI 分類（c-index, 0.77）や PVO2-BNP 分類（c-index, 0.67）より

優れていた（p < 0.05）。 

結論: F 術後 ACM 予測には従来の運動能と心血行動態異常に加え、肝腎機能指標が有用である。

特に肝腎画像所見を基にした分類法は非侵襲的で、かつ従来の分類法より優れる。 

 

A. 研究目的 

 非生理的なフォンタン循環患者では他の術

後遠隔期の先天性心疾患術後患者より

morbidity と mortality は高い（1）。高い

mortality の主な原因はフォンタン関連の病

態として心不全、不整脈や血栓や出血事故が

多い（2）。加えて、フォンタン患者でも腎機

能は死亡と関連し心腎連関の重要性が認識さ

れている（3）。更に肝硬変や肝臓癌などのFALD

と予後不良との関連から心肝連関の重要性も

注目されている（4）。これらはフォンタン病

態を多臓器疾患として評価し管理治療するこ

との重要性を示す。しかし、これまでに多臓

器と心血管機能を総合的に評価しフォンタン

患者の予後との関連を明らかとした研究は少

ない。加えて多様な危険因子の相対的な重要
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性は不明で、臨床現場での使用は普及してい

ない。これらの背景から、今回の研究目的は、

フォンタン患者で、1）血行動態や神経体液性

因子など確立された総死亡との関連を確認し、

2）多臓器、特に画像診断を含めた肝腎指標と

総死亡との関連を明らかとする。更に、3）従

来の確立された指標と多臓器関連指標の総死

亡予測力の優劣を C-index から明らにする。

最終的に多臓器障害も念頭に置いた新たなフ

ォンタン病態の分類法の提示することにある。 

 

B. 研究方法 

 当院で 2005 年から 2023 年までに定期入院

検査された 454 例のフォンタン患者を対象と

した。フォンたん病態は心臓カテーテル検査

による血行動態、神経体液性因子、心肺運動

負荷試験、呼吸機能検査、肝臓超音波エコー、

腎臓ドプラ、肝心機能を含めた血液学検査か

ら評価した。また、フォンタン病態の分類を

血行動態様式から分類（中心静脈圧―心係数

分類：CC 分類）と運動耐容能と BNP からの分

類（PVO2-BNP 分類）を行った。 

（倫理面への配慮） 

本研究は国立循環器病研究センター倫理委

員会の承認を得て施行された（No: M24-001-

6）。 

 

C. 研究結果 

 中央値 3.0 年の経過観察で 31 例のフォン

タン患者の死亡が観察された。 

臨床背景：死亡群は手術年齢が遅く、高齢、APC

フォンタン、NYHA が高く、主要合併症と利尿

剤、不整脈、抗凝固療法の頻度が高かった。総

死亡（ACM）との関連で NYHA のみが c-index ≥ 

0.80 であった。 

血行動態と神経体液性因子：生存群に比べ死亡

群は多くの血行動態指標で差があった。死亡例

では CI が高く、EF と Rp に差はなかった。生

存群に比べ死亡群は全ての neurohormone 活性

が高かった。ACM との関連では CVP と BNPが c-

index ≥ 0.80 であった。 

心肺機能：生存群に比べ死亡群の運動耐容能は

低く、心拍応答不良と換気効率低下を認め、肺

活量が低下していた。ACMとの関連でc-index ≥ 

0.80の指標はなかった。 

肝臓機能：生存群に比べ死亡群の肝臓の合成能

は低く、全ての線維化指標と MELD-XI スコアは

高かったが、肝臓うっ血や肝細胞障害指標に差

はなかった。ACM との関連では Albumin と

Cholinesterase が c-index ≥ 0.80 であった。 

肝臓超音波：生存群に比べ死亡群では、

hyperechoic spots以外の肝臓画像スコア（LS）

の所見の頻度は高かった。従って、ACM の関係

を考慮し hyperechoic spots 以外の 5 要素の

gradingから LS（0 - 5）を算出した。ACM と

の関連では LS は c-index ≥ 0.80 であった。腎

機能：eGFRcrは両群に差がなかったが、アルブ

ミン尿（log ACR）は死亡群で高かった（p < 

0.001）。Kidney sizeは両群に差がないが、腎

臓ドプラによる腎血流抵抗指数（RRI）は死亡

群が高く（p < 0.0001）、ACM との関連では RRI

は c-index は0.88と検討した指標で最も高か

った。 

フォンタン病態の総死亡予測力：死亡群と生存

群で差のあった36指標存在した。この中でACM

との関連で分別能が良好（c-index ≥ 0.70）な

指標は 16 指標で内 7 指標が優良（c-index ≥ 

0.80）であった。優良指標は NYHA、CVP、BNP、

Albumin、Ch-E、LS と RRI で、これらの分別能

に差はなく、各々のカットオフ値（CV）は III、

13、42、4.1、217、2と 0.81 であった。これら

7指標の多変量解析ではLS（2.0 ［1.2 – 3.6］）

と RRI（2.2 ［1.1 – 4.2］）が独立に ACM と関

連した（p < 0.05）。各々の CV で患者を 2群に

分けると CVP ≥ 13、BNP ≥ 42、Albumin < 4.1、
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Ch-E < 217、LS ≥ 2 と RRI ≥ 0.81 の患者はそ

うでない患者に比べ各々10.2 (4.9 - 21.9)、

11.8 (5.61 - 27.0)、12.0 (5.77 - 26.5)、

9.5 (4.5 - 21.1)、13.2 (5.69 - 35.8)および

28.0 (12.3 - 69.8)倍 ACM のリスクが高かっ

た（全て p < 0.0001）。尚、PVO2 と CI の CV は

41 と 3.0 で、PVO2 ≤ 41%、CI ≥ 3.0 の ACM リ

スクは各々12.9 (5.5 - 32.4, p < 0.0001)と

2.7 (1.3 - 5.9, p = 0.008)であった。 

NYHA を除いた客観的指標である 6指標の CV

からCV以上群を H、低い群をLとし患者を HH、

HL、LHと LL の 4群に分類し全ての分類法を比

較した。全ての分類法から、ACM との関係から

c-index が高い 3 分類法、RRI-LS 分類、BNP-LS

分類、BNP-RRI 分類を見出した（各々の c-index

は 0.90, 0.89, 0.89）。従来の分類法（CVP-CI

分類[c-index = 0.77]、PVO2-BNP 分類[c-index 

= 0.67]）に比べ新たな 3分類法の ACM 予測の

discriminatory power は良好であった。従来

の 2 分類法と今回の新たな 3 つの分類法を図

１に示す。 

 

D. 考察 

今回のフォンタン患者の総死亡と多臓器関連

指標との関連を網羅的に評価し以下のことが

明らかとなった。第一に、1）従来から報告さ

れる指標、即ち、心血行動態（CVP、心室容積、

SaO2、CI）、CPX関連指標（最高 HR、PVO2）、神

経体液性因子（NE、BNP）は総死亡との関連が

再確認された。特に CVP、BNP、PVO2 は強く関

連し、CVP-CI 分類や PVO2-BNP 分類の有用性が

確認された。第二に、2）多くの肝腎機能、特

に非侵襲的な画像指標（RRI と LS）は従来の指

標と独立に総死亡と強く関連した。最後に、従

来の単一指標や病態分類法に比べ、3）BNP、RRI

と LS による侵襲性の低い 3 分類法（RRI-LS 分

類、BNP-LS 分類、BNP-RRI 分類）の有用性が明

らかとなり、フォンタン遠隔期の病態評価に加

え、その治療と管理の有益な情報を提供する

（図２）。 

 

E. 結論  

我々は網羅的なフォンタン病態評価と ACM と

の関連解析から肝腎画像所見（RRI と LS）を含

めた 7種の優良な臨床指標を見出した。更に、

これら指標を基に従来の心血行動態や運動能

による分類法より優れた ACM 予測能力の高い

BNPと肝腎指標による侵襲の低い新たな3分類

法を見出した。今後これら分類法も有用性の検

証が必要である。 

 

F. 健康危険情報 

該当せず 

 

G. 研究発表 

第 25回日本成人先天性心疾患学会学術集会

にて発表した。 

 

H. 知的財産権の出願・登録状況 

該当せず 
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厚生労働科学研究「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救命率

の向上と生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」研究班 

研究代表者：大内秀雄 国立循環器病研究センター・特任部長 

 

分担研究報告書：山岸敬幸 慶應義塾大学医学部・客員教授 

（日本小児循環器学会理事長） 

 

研究要旨 

先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の救命率の向上と生涯にわたる

QOL 改善を目的として、日本小児循環器学会と共に我が国の先天性心疾患の手術治療成績維

持・向上への取り組み（継続研究）として、提言をまとめ、我が国の小児心血管疾患新規患

者の全国調査（継続研究）として、2022 年度の実態をまとめた。また、小児期・成人期先天

性心疾患の救命率ならびに QOL 改善に寄与する医療用モダリティの利活用について検討（継

続研究）し、比較的新しい MD-心臓 CT に流体力学的解析（Computational Fluid Dynamic: 

CFD）を加えた手法および 4D Flow 心臓 MRI を先天性心疾患に適応した研究を報告した。 

 

１. 我が国の先天性心疾患の手術治療成

績維持・向上への取組み（継続研究） 

我が国の新生児・乳児死亡率は諸外国に比

して非常に低く、先天性心疾患の新生児・乳

児、さらに小児・成人の手術成績も良好であ

る。しかし、昨今、小児心臓外科を志望する

若手が減少する中、新生児から成人までの

あらゆる先天性心疾患患者に対して安全で

質の高い医療を継続的に提供するには、先

端的な設備を備えた施設で、小児集中治療

医、小児循環器および看護・パラメディカル

スタッフが揃い、一定以上の症例数と経験

を有し、切れ目のない次世代育成能力を有

する多職種からなる診療ハートチームの構

築が必要と考えられる。加えて、先天性心疾

患手術に従事する医療者の労働環境改善は

遅れており、2024 年度から始まる 『医師の

働き方改革』 に準拠し得る施設は、現時点

では少ないことが日本小児循環器学会の調

査で明らかになった。また、我が国の心臓血

管外科データベースを用いた解析により、

年間手術数 50例未満の施設では、予測され

る死亡率に対する実際の死亡率（O/E比）が

明らかに高いことがわかった。以上の背景

から、日本小児循環器学会の担当部署「次世

代エリア」で、１）安全で良質な先天性心疾

患の外科医療を継続的に提供し、次世代医

療者を育成するため、年間 150 例以上の手

術を行う拠点施設（高難度手術実施施設）を

中核とした地域の拠点化を推進する必要が

ある、２）拠点施設は、次世代を育成する能

力を持った多職種ハートチームを有する必

要がある、３）拠点施設は、集中治療専門医

研修施設である独立した小児 ICU を備える

ことが望ましい、４）集約化（地域拠点化）

により、すべての手術実施施設が 2024 年度

から始まる「医師の働き方改革」に準拠し得

る体制となることが望ましい、５）集約化

（地域拠点化）への第一歩として、年間手術

数 50例未満の施設では、中等症以上のリス



 ２１ 

クを伴う先天性心疾患に対する手術の実施

を控えることが望ましいという内容を骨子

とした「先天性心疾患の手術を行う施設の

集約化(地域拠点化)に関する提言」をまと

めた。本提言は、日本心臓血管外科学会およ

び日本胸部外科学会からも賛同を得、2023

年度に 3学会共同提言として公表された。 

https://jspccs.jp/wp-

content/uploads/teigen_202300928.pdf 

（資料参照） 

 さらに今年度、日本小児循環器学会の担

当部署「次世代エリア」で、「小児心臓血管

外科医生涯育成プログラム」を作成した。次

年度に向けて、プログラムを開始する。 

2. 我が国の小児心血管疾患新規患者の全

国調査（継続研究） 

日本小児循環器学会の修練施設を対象とし

て、毎年、我が国の小児心血管疾患新規患者

の全国調査を実施している。2022 年度につ

いて集計を終え、以下の結果を確定した。

2021年度との比較で、先天性心疾患全体で

はほぼ同等の発生率である。 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

https://jspccs.jp/wp-content/uploads/teigen_202300928.pdf
https://jspccs.jp/wp-content/uploads/teigen_202300928.pdf
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3. 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医療用モダリティ

の利活用に関する検討 

近年の医療用モダリティ開発および医療工

学技術の発展は、先天性心疾患の幼少期救

命率の改善に大きく貢献している。一方、各

種検査項目の増加を受けて、個々の患者に

対する侵襲・負担や医療費の問題も視野に

入れた、必要十分な検査の適正化が求めら

れる。特に複雑な解剖学的異常を有する重

篤な病態（複雑型先天性心疾患）では、救命

後も様々な残存病変を持って生涯を過ごす

症例が多数存在し、運動制限を受けながら

学童期を生活するため、成人期に達しても

生活の質が低下したり、社会生活への順応

に支障をきたすことが大きな問題となって

いる。以上をふまえ、対象とする患者の救命

率と QOL の向上を目的とした医療用モダリ

ティの適正な利活用について検討し、今年

度は 3D-CT の詳細な解析、MD-CT に数値流

体 力 学 的 解 析 （ Computational Fluid 

Dynamic: CFD）を加えた手法および 4D Flow 

MRIの先天性心疾患（術後）への適応により、

以下の結果を得た。 

 

① Computed fluid dynamics analysis for 

SVC-to-RPA anastomosis with antegrade 

pulmonary flow. Sumitomo NF, Kodo K, 

Oyanagi T, Kimura N, Yamagishi H. JACC 

Case Rep 2024 Apr, 29 (8) 102263. 

 

私たちは、上大静脈（SVC）-右肺動脈（RPA）

吻合術後に逆行性肺血流を生じた症例につ

いて報告した。症例は男児で、心室中隔欠損

症（VSD）、心房中隔欠損症（ASD）、右心室お

よび三尖弁低形成と診断され、右心室は正

常の 50％のサイズだった。乳児期に SVC-

RPA 吻合、VSD と ASD の閉鎖、肺動脈絞扼術

が行われた。SVCの流れと肺動脈の順行性の

血流の競合を避けるため、RPA近位部に認め

られた狭窄を残した。この症例では、数値流

体 力 学 的 解 析 （ Computational Fluid 

Dynamic: CFD）により、残存する RPA狭窄

によって逆行性血流が制限された結果、SVC

におけるシェアストレスとエネルギー損失

が減少したことが示された。CFD 解析は、4

次元的に可視化された肺血流の情報を提供

するだけでなく、乳幼児であっても、血行動

態合併症のリスク予測に利用することが可

能である。 

 

 

②  Flow pattern analysis of right 

ventricular outflow tract in repaired 

tetralogy of Fallot through 4D Flow MRI. 

Iwashita N, Okuda S, Maeda J, Yamagishi 

H. Heart Vessels. 2024 Jun;39(6): 556-

562. 

 

心臓磁気共鳴画像法（CMR）では、心内修復

術後 Fallot四徴症（repaired tetralogy of 

Fallot: TOF）患者において、右室流出路

（RVOT）の流れと左室流出路の流れの間に

A B

C D

Systole Diastole

E

F

SVC

RPA

LPA

MPA
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しばしば不一致がみられ、肺動脈逆流率

（PRF）の評価に誤差を生じる可能性がある。

本研究は、4次元（4D）Flow CMR を用いて

RVOTの流れを評価できる条件を明らかにす

ることを目的とした。rTOF の患者で、末梢

肺動脈狭窄、RVOT導管置換、手術方法不明、

20％以上の大動脈弁逆流を有する患者を除

外した 27 名を対象に、健常対照 7 名と比較

検討した。肺動脈と大動脈の流量の一致は、

rTOF で PRF が 40％以上の患者で有意に低

く、このグループでは PRF が過小評価され

ていることが示唆された。本研究により、肺

動脈弁上部の流量が大動脈流量と最も正確

に相関することが確認された。さらに、ピク

セルワイズ法を用いた 4D Flow CMR は、従

来のバルクフロー法と比較して精度が優れ

た検査法であることを示した。 

 

 

③  Percutaneous Microaxial Left 

Ventricular Assist Device Used to 

Support A 56-year-old Female Patient 

with Congenitally Corrected 

Transposition after Tricuspid Valve 

Replacement. Kodaira M, Kimura N, 

Matsumoto Y, Shiraishi Y, Oyanagi T, 

Anzai A, Tsuruta H, Hayashida K, 

Kanazawa H, Yamagishi H, Shimizu H, 

Ieda M. WPCCS 2023発表 論文作成中 

 

経 皮 的 微 小 軸 左 室 補 助 循 環 装 置

（microaxial LVAD：Impella・Abiomed社製）

は、一時的な機械的循環補助を装置である。

一般集団における心原性ショック症例や高

リスクの経皮的冠動脈インターベンション

では広く使用されているが、複雑先天性心

疾患での使用は未だ困難である。今回、これ

までに microaxial LVAD の使用報告のない

複雑先天性心疾患である先天性修正大血管

転位症（ccTGA）で、三尖弁置換術後に代償

性心不全と心原性ショックを発症した、重

篤な三尖弁閉鎖不全と右室収縮機能低下を

有する成人例に対し、microaxial LVAD を導

入して右室機能を改善したが、大動脈弁逆

流が起こった。Microaxial LVSD の導入およ

び大動脈弁逆流の発症機序を考察するため、

ccTGA の特殊な大動脈右心室関係に関する

詳細な 3D-CT 画像を構築して検討した。心

房配置が正常な ccTGA では、肺動脈の左側

に位置する大動脈が右心室に接続されてい

るため、ガイドワイヤーの先端を右心室の

心尖部に配置するために、microaxial LVAD

は右回りに回転しなければならないため、

上行大動脈-大動脈弁ラインと大動脈弁-右

室心尖ラインとの間に急角度が生じ、大動

脈弁の前方偏位が中等度の大動脈弁逆流に

つながったと推察された。 
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論文発表 

1. Inoue T, Takase R, Uchida K, Kodo K, 

Suda K, Watanabe Y, Yoshiura KI, 
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K, Muneuchi J, Furutani Y, Akagawa H, 
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3. ುਡ઱ਝम ૐؚর੘௜௧୅ୢଢ଼ఊ઱ਝदँॊஆয়खञ৵ుICU॑૟इॊऒध

ऋ஦ऽखः؛ 

4. ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كपेॉؚघसथभু୒ৰ઱઱ਝऋ2024ফ২ऊै઩ऽ

ॊَୢపभ௮ऌ্੝୓ُप૆ುख੭ॊ৬਑धऩॊऒधऋ஦ऽखः؛ 

5. ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كषभਸ਼঳నधखथ ফؚ৑ু୒ਯ50୻౞௥भ઱ਝदमؚ

রಉඪਰ঱भজ५ॡ॑ൣअ੔ଠਙੱႈ೩पৌघॊু୒भৰ઱॑ඓइॊऒध

ऋ஦ऽखःऋؚু୒॑ষअ੠पम৉ୠभৰੲपૢगथುਡ઱ਝधभ৴௚॑

਄ॊऒधऋ஦ऽखः؛ 
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৯ ઃ 
 

मगीप 
 

ॎऋবभਠ૾قऩछૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كऋ૑ਏऩभऊكء 
1. ॎऋবभ੔ଠਙੱႈ೩ু୒઱ষ઱ਝਯؚু୒੯ਯधু୒ਛౚ 

2. ॎऋবभ৵ుੱටਗఐୢभ୘ਛ୭୆ 

3. ॎऋবभ৵ుੱටਗఐୢभௌਜ୭୆ 

 

ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كभ৯ఏقৗেు਋ऊैਛয਋ऽद਍৸ऊण

ಲਢ৓ऩୢ௜॑઀୹खअॊ઱ਝधमكء 
1. ু୒ඪ୻ਯधয৩ଦ઼ 

2. ઃ਼৻ୢ௜যभ୘ਛ 

3. ৵ుૐর੘௜ୢभન৳ध୘ਛ 

 

ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كभ୶஭धৌૢੁق৉ୠୢ௜प఺ऻघ୶஭॑

রੱपك 
1. ೩঻ੇ؞ఔषभ୶஭धजभৌੁ 

2. ୢ௜઱ਝषभ୶஭धजभৌੁ 

 

ऽधी 
 

ધ൴ 
  

ਸ਼ 1ฆ 

ਸ਼ڮฆ 

ਸ਼ 3ฆ 
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मगीप 
 

౞ኤથभ૘৕ৈೡ৲ऋਤिॎऋবपउःथ ৵ؚుୢ௜भౄৰध৅னभ੎ਏਙपঢ়खथम૛

॑ୄञऩः؛࿯୭ஓ൧௜प௚ॎॊ৵ుఐ/৔ఐୢध৵ుੱටਗఐୢऋؚੱට୰॑੅णऒनु

धੇఔभञीपҨ੗୩ୠभ௧୅૙॑ઐइञॳش঒ୢ௜पेॉؚ൩ःभੴ௙धૼ୒॑ฌઞखथ

જᰱማ༿खੈ௮खथऌञ੥ટ ૌؚுਯેফ ॎؚऋবभ৵ు࿯୭ஓୢ௜म৯ಁऽखः৅ன॑ຄ

ऑ਼ؚੀ॑জشॻघॊ৉ਜ਼॑નয়खथःॊ؛खऊखؚ੺ফؚ஥മऩୢపਂଌपਸइथୢపभ

৉ୠု૔ؚ൧௜ఐု૔قਗఐୢؚ৵ుఐୢؚਓഎযఐୢभ੖૘ؚك ୎ষ਋ୢ௜ؚ௮ऌ্੝୓

ऩन ऒؚभ൧௜৬਑भ೐੅؞਱঱पउःथੰৠखऩऐोयऩैऩः੗ਯभਖ਻ऋྱলखथः

ॊ؛৵ు࿯୭ஓ৾ভੱ؞ටഷଵਗఐ৾ভ؞๢৖ਗఐ৾ভम৵ు࿯୭ஓ൧௜प௚ॎॊ৾ভधख

थ ऒؚोैभਖ਻पणःथਠ૾॑ীෲख ਍ؚ৸ऊणಲਢ৓ऩୢ௜॑઀୹खथःऎञीभ઀੉

॑ষअ؛ 
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ਸ਼ 1ฆ؟ 

ॎऋবभਠ૾قऩछૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كऋ૑ਏऩभऊكء 
 

1. ॎऋবभ੔ଠਙੱႈ೩ু୒ৰ઱઱ਝਯؚু୒੯ਯधু୒ਛౚ 
੔ଠਙੱႈ೩मলেਯभ৺ 1٫पाैोॊૻຎ৓ᄄ২भৈःႈ೩दँॉؚॎऋবदमফ৑

प৺ 10000যभ੔ଠਙੱႈ೩ుऋไেखथःॊ؛੔ଠਙੱႈ೩म੔ଠ৓ऩੱටभଡୗ౮ଞ

दँॉ ਗؚఐ੘௜भిૢधऩॊႈ೩ु੗ः؛ॎऋবदमফ৑৺ 9000੯भ੔ଠਙੱႈ೩पৌ

घॊু୒ऋষॎोथउॉؚजभਯमૌு 20 ফ৑ऺध॒न૗৲खथःऩःق௕؛1كڭ

 
 

 

ॎऋবदम 150भ઱ਝद੔ଠਙੱႈ೩भু୒ऋষॎोथःॊऋ ऒؚभअठ 60٫पँञॊ

90 ઱ਝपउऐॊ੔ଠਙੱႈ೩भফ৑ু୒ඪ୻ਯम 50 ୻౞௥दँॊ؛঳઱ਝਊञॉফ৑ਯ

௲୻ਰ঱भু୒ऋষॎोथःॊ౾ਗবध౮ऩॉؚু ୒ඪ୻ਯभ૘ऩः“৵ૠெ઱ਝ”ऋ੗ःभ

ऋॎऋবभ્ඉदँॊق௕  ؛2ك2

 

 

 

௕ق  ॎऋবभੱටഷଵਗఐু୒ඪ୻भ௓୎ك1

Congenital؟੔ଠਙੱႈ೩ 

঩ম๢৖ਗఐ৾ভق Annual Report 2019ेॉك 

0

20

40

60

80

100

௕ق ೑ऋবपउऐॊ੔ଠਙੱႈ೩ু୒॑ষअ઱ਝभૠெध઱ਝਯك2 2 

ອກ؟઱ਝਯؚ૯ກ؟ফ৑ু୒ඪ୻ਯ 
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ু୒ඪ୻ਯभ૘ऩः઱ਝऋ੗ਯ॑ಚीॊ

ॎऋবदؚু୒ඪ୻ਯधু୒ਛౚधभ৑प

ঢ়৴ਙऋँॊऊ౯ऊम੎ਏऩਖ਻दँॊ؛

ॎऋবஆঽभজ५ॡ५॥॔दँॊ JSTAT५

॥॔ 5ع1؟୒୒ૄ൐भজ५ॡীథুق3 प

ীऐैोؚਯஊऋপऌःऺनজ५ॡऋৈःك

॑৷ःथ઱ਝभඪ୻ਯध੎ඪ২धभঢ়બ॑

৹सॊध ফؚ৑ඪ୻ਯ 50୻౞௥भ઱ਝदम

JSTAT3 ਰ঱भু୒ऋಚीॊસ়म

20.5%ؚফ৑ 150 ୻ਰ঱भ઱ਝदम

JSTAT3ਰ঱भু୒ऋಚीॊસ়म 34.5%

धপૠெ઱ਝभ্ऋৈজ५ॡඪ୻भಚीॊ

સ়ऋ੗ःऒधऋীऊॊق௕  ؛2ك3

 

 

৸ඪ୻भজ५ॡऊै੒೾औोॊଈಝ૨पৌ

घॊৰ੠भଈಝ૨قO/Eૻ॑ك઴লघॊधؚ

90 ঩ଈಝ૨पঢ়घॊ O/E ૻमফ৑ু୒ਯऋ

50୻౞௥भ઱ਝद 1.37ؚ150୻ਰ঱भ઱ਝ

द 0.78दँढञ؛घऩॎठؚ50୻౞௥भ઱

ਝभৰଈಝ૨म 150 ୻ਰ঱भ઱ਝभ 1.8 ೅

पऩॊق௕ ਰ঱ेॉؚ੔ଠਙੱႈ೩भ؛2ك4

ু୒॑ষअ઱ਝम ফؚ৑ඪ୻ਯ 150୻ਰ঱भ

ૠெध৽ୡभૐ஋॑થघॊऒधऋ஦ऽखःध

અ௄औोॊ؛ 

 

 

 

2453 3306
4638 5552

1952

3053

4313

6881

962

2296

3340

4745

172

667

1040

1794

0

5000

10000

15000

20000

㹼50 51㹼100 101㹼150 151㹼

JSTAT 1 JSTAT 2 JSTAT 3 JSTAT 4+5

௕ق ॎऋবपउऐॊ੔ଠਙੱႈ೩ু୒॑ষअ઱ਝभૠெध੎ඪ২ك3 2 

ອກু؟୒ඪ୻ਯؚ૯ກ؟ফ৑ু୒ඪ୻ਯ 

௕ق ઱ਝૠெશ৸ඪ୻भଈಝ૨पঢ়घॊك4 O/Eૻ 2 

ອກ؟O/Eૻؚ૯ກ؟ফ৑ু୒ඪ୻ਯ 



 34 

 
 

 6 

औैप੔ଠਙੱႈ೩୩ୠपउऐॊ৻਀

৓ऩু୒भ୒ૄશपO/Eૻ॑઴লघॊधؚ

౥৸পഷଵૡਜ਼ඪपৌघॊ৿ဿ५ॖॵॳ

ু୒ऩनभ੎ඪ୻पৌघॊৈজ५ॡু୒

भाऩैङ ইؚ॓টش஛ඉඪृ౥৸஑ඬ஼

র࿒ಳ௤ඪभੱ৔ఊ୮୒ ૏্ؚ਱ਙॢঞথ

ু୒ ᄀؚၣఉ஄ਛ୒ऩनরಉ২জ५ॡभু

୒पउःथु ফؚ৑ু୒ਯऋ 50୻౞௥भ

઱ਝदम O/Eૻम 3 ਰ঱धःअ੥ટदँ

ढञق௕  ؛2ك5

ਰ঱ेॉ জؚ५ॡऋরಉ২ਰ঱भু୒पঢ়खथमؚু ୒ඪ୻ਯभ੗ः઱ਝदষअऒधपे

ॉଈಝ૨ऋ଩ৣघॊ૭ચਙऋँॊध௓೾औोॊ؛ 

 

 

2. ॎऋবभ৵ుੱටਗఐୢभ୘ਛ୭୆ 
 

০৏ुಲਢखथফ৑9,000੯भସभৈः਍৸ऩ੔ଠਙੱႈ೩ু୒॑ষढथःऎञीपमؚ

৵ుੱටਗఐୢभ୘ਛम૑೼भୖ਻दँॊ؛৵ుੱටਗఐু୒मংজग़ش३ঙথऋ੗ऎ ୔ؚ

ಔ২ुৈःञीৈ২ऩૼ୒ऋਏ੷औोॊ؛৵ుੱටਗఐୢधखथஆॉয়ठघॊञीपम૘ऩ

ऎधु 2000୻ਰ঱भু୒प૞ਸख ਯؚ௲୻भ෋ླ॑৽ୡघॊऒधऋ૑ਏधઅइैोॊ؛௕

6 पંघৢॉؚ঩ম৵ు࿯୭ஓ৾ভभਗఐ௺ভ৩॑ৌ଴पষॎोञ॔থॣشॺ৹ਪभ੥ટ 4

दम ੐ؚ଑৓য়ৃपँॊॳشই॑௾ःञ৵ుੱටਗఐୢभૌ઄ਯ્ؚ पফ৑੔ଠਙੱႈ೩ু

୒ऋ 50୻౞௥भ઱ਝपਚരघॊ৵ుੱටਗఐୢभऺध॒नऋَফ৑भ෋ླඪ୻ਯ 20୻ਰ

ৣُदँढञ؛खञऋढथؚਠষभ৬਑दम৵ుੱටਗఐୢभ୘ਛ୭୆धखथਂેীऩऒध

म৥ैऊदँॊ؛ 

ऽञ ফؚ৑ু୒ਯऋ૘ऩः઱ਝटऐदऩऎ ফؚ৑ু୒ਯऋ੗ः઱ਝपउःथुેীऩ෋ླ

৽ୡ॑੭ैोथःऩः৵ుੱටਗఐୢऋ੗ऎோ૔घॊ੥ટपु೏ਔघॊ૑ਏऋँॊ؛ফ৑ু

୒ਯऋ੗ः઱ਝभরदु৵ుૐর੘௜ୢऋ૘ऩः઱ਝदम ୒ؚ৏ଵ৶भञीप੗ऎभ৵ుੱ

ටਗఐୢऋ૑ਏपऩॊञी ੥ؚટधखथ঳যਊञॉभ෋ླਯऋ૘ऩऎऩढथखऽअधःअਠ

௕ق ઱ਝૠெશपाञ৻਀৓ऩু୒୒ૄશभଈಝ૨पঢ়घॊك5 O/Eૻ 2 

ອກ؟O/Eૻؚ૯ກ؟ফ৑ু୒ඪ୻ਯ 
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૾ऋँॊ؛खञऋढथؚ৵ుੱටਗఐୢभ୘ਛप૑ਏऩ෋ླ৽ୡ॑ન৳घॊञीपमؚૐ৺

৲पेॉ઱ਝँञॉभু୒ඪ୻ਯ॑ੜृघटऐदऩऎ ୒ؚ৏ଵ৶॑૿अ৵ుૐর੘௜ୢ॑ન

৳घॊऒधऋ৊ৎप૑ਏदँॊ؛ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

3. ॎऋবभ৵ుੱටਗఐୢभௌਜ୭୆ 
 

੎ඪੱႈ೩ుभু୒मखयखयশৎ৑पउेलؚశଞपྐ಍ऩু୒ুૼऋਏ੷औोॊ؛୒

৏ु࿽ഡऊणඦ੎ऩ୒৏ଵ৶॑ষअ૑ਏऋँॉؚ৵ుੱටਗఐभఢ୒਋पम 365 ঩ 24 ৎ

৑भଵ৶৬਑॑૑ਏधघॊ؛௕ 7 पਗఐু୒॑ৰ઱खथःॊ৵ు࿯୭ஓఊಫ઱ਝभ୒৏ଵ

৶৬਑॑ંघऋؚ95 ઱ਝর 43઱ਝك%45قदૐর੘௜ୢਂ૔भఢ୒਋ଵ৶ऋষॎोथउ

ॉؚॎऋবदम୒৏ଵ৶भ਌৬॑ੱටਗఐୢऋ૿ढथःॊ઱ਝऋ੗ःभऋਠ૾दँॊ؛ 
 

 
 

 

 

 

௕ق  ك2017ফق઱ਝभফ৑ඪ୻ਯओधभੱටਗఐୢ෋ླু୒ඪ୻ਯك6

 كॺ৹ਪُेॉش঩ম৵ు࿯୭ஓ৾ভ َઃ਼৻৵ుੱටਗఐୢ୘ਛभञीभ॔থॣق

௕ق  ৵ు࿯୭ஓఊಫ઱ਝभ੔ଠਙੱႈ೩ু୒୒৏ଵ৶৬਑ك7

 ك৵ు࿯୭ஓ৾ভभఊಫ઱ਝফઃਾઔेॉق
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ऽञؚ௕ 8 पંघৢॉؚ৵ుੱටਗఐୢभ୒৏ଵ৶भञीभਊઉ঵ਜभ৚ਯमؚౝڭ৚ਰ

঱ऋ 59%ؚजभরदुা 10৚ਰ঱भਊઉऋ 15%॑ಚीथःॊ जखथؚ௕؛4 9पંघৢ

ॉؚ৵ుੱටਗఐୢभௌ௮ৎ৑मశଞप੗ः ਰ঱ेॉؚॎऋবभ৵ుੱටਗఐୢम୒৏؛4

ଵ৶पऊऐॊৎ৑ऋ੗ऎؚু ୒ঽ৬भ৽ୡਯ॑ੜृघभपপऌऩ଀૿धऩढथःॊௌਜ୭୆

ऋअऊऋॎोॊ؛ 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

৵ు௧୅୰੹धम౮ऩॉؚপ৾୰੹ृ঳ಹभ੕়୰੹दम৵ుੱටਗఐऋ൧௜ఐधखथஆ

য়खथःॊॣش५मወदँॉؚਛযੱටഷଵਗఐुஅीञੱටഷଵਗఐभরभ 1 ॳش঒ध

खथ ৵ుੱටਗఐभু؛५ऋ੗ःش2੡भੱටਗఐୢऋ৵ుੱටਗఐपజহखथःॊॣع1

୒৏पम્໰ऩଵ৶॑૑ਏधघॊञी ਛؚযੱටഷଵਗఐୢृਛযૐর੘௜ୢदमৌૢ൑୔

ऩऒधऋ੗ऎ ৵ؚుੱටਗఐॳش঒टऐदਊઉ॑૿ਊचकॊ॑੭ऩःऒधुँॊ؛ऒभਡऊ

ैَু୒ऋ૘ऩःऊैधःढथலহऋ૘ऩःॎऐदमऩःਠ૾ُऋ௓௄औोॊ؛ऒभेअऩ

૾யपउःथम৵ૠெ઱ਝपඐਜघॊ৵ుੱටਗఐୢभૌ੎ௌ௮ऋ஠ᠫऔोॊୢ؛ పभૌ੎

ௌ௮ऋਖ਻ଳऔो ௮ؚऌ্੝୓भ૑ਏਙऋ৮૛औोथःॊऒधमఢੴभऒधदँॊऋ ऒؚो

ैभਠ૾॑ऴऽइॊधؚి જऩૠெभঁشॺॳش঒ऋଡണऔोऩऐोय ৵ؚుੱටਗఐୢभ

௮ऌ্੝୓मৰਠदऌऩः؛ುਡधऩॊ઱ਝपୢ௜జহ঻॑ૐ৺घॊऒधपेॉ ௮ؚऌ্੝

୓प૆ುखञ਍৸؞਍ੱऩ৬਑भुधप੗ਯ୻भু୒ऋষॎोॊसऌदँॊ؛ 

  

0ᅇ  

44ྡ 25%

1㹼3ᅇ  

28ྡ 16%
4㹼6ᅇ  

47ྡ 27%

7㹼9ᅇ  

31ྡ 17%

10ᅇ௨ୖ 

26ྡ 15%

௕ق ৵ుੱටਗఐୢभك8 1ऊাभਊઉ৚ਯ 

 كਗඐؚঽ਌ਊઉ॑அिق

঩ম৵ు࿯୭ஓ৾ভ َઃ਼৻৵ుੱටਗఐୢ୘ਛق

भञीभ॔থॣشॺ৹ਪُेॉك 

50᫬㛫ᮍ‶ 

7ྡ 4%

50㹼60᫬㛫ᮍ‶ 

20ྡ 11%

60㹼80᫬㛫ᮍ‶ 

62ྡ 35%
80㹼100᫬㛫ᮍ‶ 

58ྡ 33%

100᫬㛫௨ୖ 

29ྡ 17%

௕ق ৵ుੱටਗఐୢभك9 1ౝ৑भඐਜৎ৑ 

 ؛كਗඐ॑அिق

঩ম৵ు࿯୭ஓ৾ভ َઃ਼৻৵ుੱටਗఐୢ୘ਛق

भञीभ॔থॣشॺ৹ਪُेॉك 
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ਸ਼ 2ฆ؟ 

ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كभ৯ఏقৗেు਋ऊैਛয਋ऽद਍৸ऊणಲਢ

৓ऩୢ௜॑઀୹खअॊ઱ਝधमكء  
 

1. ু୒ඪ୻ਯधয৩ଦ઼ 
 

1) ૐ৺৲भ৸৬൸؞ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲ك৏भ৉ୠୢ௜भँॉ্ 

੔ଠਙੱႈ೩ু୒॑ৰ઱खؚఢ୒਋ୢ௜॑૿अ઱ਝ॑ುਡ઱ਝقਰৣؚುਡ઱ਝधःअك

धखؚু୒॑ৰ઱चङप਌धखथ൧૵ؚੂ਋੘௜ؚ຋૶ਙ਋عཿਙ਋ୢ௜ؚउेल঩ଞभ௏

೨ଵ৶॑૿अ઱ਝ॑৴௚઱ਝقਰৣؚ৴௚઱ਝधःअكधघॊ؛ುਡ઱ਝध৴௚઱ਝऊैऩ

ॊ઱ਝණपेढथ৉ୠओधभ੔ଠਙੱႈ೩भਗఐୢ௜॑ෆฐ৓प૿अ؛ 

 

2) ৯ఏधघॊುਡ઱ਝभਏ੯ 

ু୒॑ৰ઱घॊುਡ઱ਝमؚৣ੶भਏ੯॑৸थ௥ञघऒधऋ஦ऽखः؛ 

1. ੔ଠਙੱႈ೩ু୒قJSTAT category 1-5كऋফ৑ 150୻ਰ঱ষॎोथःॊ؛ 

2. ੔ଠਙੱႈ೩पৌघॊढ़ॸشॸঝ੘௜ऋষॎोथःॊ؛ 

3. ੱටഷଵਗఐ௧୅ୢੳ৒ఊಫ઱ਝदँॊ؛ 

4. ৵ు࿯୭ஓ௧୅ୢఊಫ઱ਝदँॊ؛ 

5. ਰৣभয৩पेढथଡਛऔोॊ੔ଠਙੱႈ೩ু୒ୢ௜॑ষअঁشॺॳش঒ऋँ

ॊ؟؛੔ଠਙੱႈ೩॑௧୅धघॊੱටഷଵਗఐ௧୅ୢڮ੡ਰ঱قअठఊಫ੐଑঻ڭ

੡ਰ঱ؚك ੱටഷଵਗఐఊಫୢڮ੡ਰ঱ؚ৵ు࿯୭ஓ௧୅ୢڮ੡ਰ঱ؚૐর੘௜௧

୅ୢڮ੡ਰ঱ؚ๊ ࿵௧୅ୢڮ੡ਰ঱ ৬ؚਗ࿯୭ૼ୒ੳ৒ৱત॑ुणಏ෫ੵ৾ૼ૒ڭ

੡ਰ঱ؚजभ౎भಏ෫ੵ৾ૼ૒ڮ੡ਰ঱؛ 

6. ૐর੘௜௧୅ୢଢ଼ఊ઱ਝधखथੳ৒औोؚ৵ు௺भஆয়खञ ICUقPICU॑كથघ

ॊ؛ 

7. PICUपमؚPICUଵ৶॑਌ञॊ঵ਜधघॊ௧జୢపऋ 5੡ਰ঱قૐর੘௜௧୅ୢ

2੡॑அिكਚരघॊ؛ 

8. ஆয়खञ NICU॑થघॊ؛ 
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9. ੗૙ரढ़থই॓ঞথ५ؚඪ୻ਫ਼ୈভؚM&Mढ़থই॓ঞথ५ؚୢ௜਍৸൥ಆভಉऋ

৒਋৓पষॎोथःॊऩनؚୢ௜਍৸ଵ৶৬਑ऋତ૟औोथःॊ؛ 

10. ൧௜ৰౚقফ৑੔ଠਙੱႈ೩ু୒੯ਯधजभ৔๨ؚك ৾୒৓঵ౚ॑ਁ৫घॊ؛ 

11. ௮ऌ্੝୓॑௓ਤघॊञीभঢ়৴১ૠ॑Ꮝஹघॊ؛ 

 

঱੶भਏ੯पปढथু୒ৰ઱઱ਝऋૐ৺औोञৃ়ؚॎऋবपम໪ब 50৐৏भುਡ઱ਝ

ऋਝ৒औोॊऒधऋৄ੢ऽोॊ؛ 

 

2. ઃ਼৻ୢ௜যभ୘ਛ 
 

৵ు࿯୭ஓୢ௜म৵ుੱටਗఐୢटऐदमऩऎ ৵ؚు࿯୭ஓఐୢ ৗؚেుఐୢؚ๊ ࿵ఐୢؚ

ਓఐୢ ಏؚ෫ੵ৾ૼ૒ृ่૧పऩन੗૙ரपेॊॳش঒ୢ௜॑ਏघॊञी ૑ؚே৓पऒभ୩

ୠभୢ௜॑ষःअॊ઱ਝमؚপ৾୰੹ऊ௧୅୰੹ؚ঳৖भ੕়୰੹प଒৒औोॊ؛ৗেు਋

ऊैਛয਋ऽदभশ਋৑पநढथಲਢ৓प ସؚभৈःୢ௜॑઀୹घॊನपमਗఐୢभ୘ਛट

ऐदमऩऎؚ੗૙ரपॎञढथؚજो৯ऩःઃ਼৻୘ਛ॑ষअ૑ਏऋँॊ؛ 

 

1) ৵ుੱටਗఐୢभ୘ਛ 

੺ফ੖૘ൊ਱पँॊَ ৵ుੱටਗఐୢ धُःअ௼੎ऩয৓ৱ౺॑થ஍ऊण஍ટ৓पણ৷खؚ

਍৸दଐସऩਗఐୢ௜॑੅ਢ৓प઀୹घॊञीपम੔ଠਙੱႈ೩भু୒॑ষअ઱ਝ॑ૐ৺

घॊऒधभਔଝमశଞपপऌःੱ؛ ටਗఐୢभఊಫध୘ਛपम୒঻धखथ ऽؚञஃুधखथ

஘رऩႈ೩पৌघॊু୒पਯ੗ऎ૞ਸखؚे ॉ੗ऎभ৽ୡ॑໮஋घॊऒधऋశଞप੎ਏदँ

ॊ؛ುਡ઱ਝदम ଄ؚু৵ుੱටਗఐୢऋ JSTAT ढ़ॸ०জگشਰ঱भ୔ಔ২भৈःু୒ؚ॑

࿃ಫखञ੐଑ୢभुधदಢ਋৑भअठपਯ੗ऎ৽ୡघॊऒधऋदऌ ৵ؚుੱටਗఐୢ॑੎ਡ

৓प୘ਛघॊউটॢছ঒॑ৰষघॊऒधऋ૭ચपऩॊ؛ 

ುਡ઱ਝपउःथૐর੘௜ୢ॑রੱधखञ੗୩ୠ ੗ؚ૙ரऊैऩॊॳش঒द୒৏ଵ৶॑ෆ

ฐ৓पষअ৬਑ऋ੿ैोोय ৵ؚుੱටਗఐୢमু୒ਰਗभ୒৏ଵ৶प੗ऎभৎ৑॑ાृख

थःॊਠ૔भ૾ய॑൓खؚু ୒ুૼभಆ੭पेॉ੗ऎभৎ৑॑ऊऐॊऒधऋदऌॊ؛୒৏ଵ

৶भরੱऋૐর੘௜ୢप୎ढञৃ়पु ৵ؚుੱටਗఐୢम जؚोझोभႈ೩उेल୒ૄ્

થभ࿯୭৿ଙभ৶ੰधଵ৶১॑ಆ੭घॊञीप ॳؚش঒भ঳৩धखथఢ୒਋ଵ৶प૞ਸघॊ
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ऒधऋ਋ୄऔोॊ؛ 

 

2) ৵ు࿯୭ஓఐୢभ୘ਛ 

੔ଠਙੱႈ೩भু୒॑ষअ઱ਝभૐ৺৲पൣः ৵ؚు࿯୭ஓఐୢपधढथम ৵ؚు࿯୭ஓ

৾ভఊಫ઱ਝपउऐॊ੔ଠਙੱႈ೩भ൧௜ਃভभਂ಑ཀྵऋেगअॊ؛઱ਝණ৔भ૽સী૿ध

खथؚੱටু୒઱ষ઱ਝदँॊುਡ઱ਝदमু୒भाऩैङढ़ॸشॸঝ੘௜॑அीञఢ୒

਋؞૶ਙ਋ଵ৶ؚ॑ু୒॑ষॎऩः৴௚઱ਝदमजोਰਗभਗਟইज़টੂ؞ش਋ৌૢऩन॑

૿अহऋ஦ऽखःऋ ৵ؚు࿯୭ஓ௧୅ୢभఊಫपउःथम ૏ؚ঻पणःथभଢ଼ఊ॑ষइॊ৬

਑॑ଡണघॊऒधऋ஦ऽखः؛఻৬৓पमؚ⋇ૐ৺৲पૢगञఊಫ઱ਝණभગଡਛؚ⋈ುਡ

઱ਝपउःथ৴௚઱ਝऊैभଢ଼ఊেभਭऐোो॑ষअ৬਑भତ૟قಢ਋৑भઐఌউটॢছ঒

ऩनؚك ⋉ളਯभ઱ਝदଢ଼ఊ॑ষअহ॑৐઀धखञ৵ు࿯୭ஓ௧୅ଢ଼ఊढ़জय़গছ঒भ੝ၖ

ऩनऋ૑ਏदँॊ؛ 

 

3. ৵ుૐর੘௜ୢभન৳ध୘ਛ 
 

 ੔ଠਙੱႈ೩भੱටু୒॑রੱधखञ੘௜मؚੱටਗఐୢभादਛॉয়णुभदमऩऎؚ

ૐ৺৲भৰਠपमॳش঒ୢ௜॑ৰᄷघॊૐ৾৓ૐর੘௜৬਑भତ૟ऋ૑ਏदँॊ؛ 

 

 ৵ుૐর੘௜ୢऋ૑ਏऩ৶૓كڭ

 ૐর੘௜धम੎ඪ೩঻पउऐॊ஘رऩටஓ௽૩पৌखथؚి જऩ৸ମଵ৶॑ষअ௧୅ୢ௜

दँॉؚ੔ଠਙੱႈ೩भఢ୒਋൧௜मَ৵ుदँॊऒधُधَ੔ଠਙੱႈ೩भ્໰ਙُऊै

௧୅ਙऋऔैपৈः؛௎৪दमघदपَBoard of Pediatric Intensive/Critical Careُधख

थ௧୅ਙऋਁ৓पੳीैोथउॉ 5,6ؚ৵ు॑൧௜घॊૐর੘௜ୢऋఢ୒਋൧௜॑૿अ৬਑

ऋ঳ಹ৓धऩढथःॊ؛ॎऋবपउःथुૐর੘௜भ௧୅ਙಆ੭पम৵ుभఢ୒਋൧௜पउ

ऐॊ௺ଁ৓ॺঞشॽথॢऋ૑೼दँॊ؛ 
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ऽञ ঩ؚম৵ు࿯୭ஓૐর੘௜ଢ଼஢ভऋ

ষढञَPICUभ௧జୢभਯُधَ৵ుੱ

ටਗఐୢऋ୒৏ଵ৶पऊऐॊඐਜৎ৑भ

સ়ُपঢ়घॊ॔থॣشॺ৹ਪपेोय

PICU௧జୢऋ 5যਰ঱ඐਜघॊ઱ਝपउ

ःथؚੱ ටਗఐୢभ୒৏ଵ৶पऊऐॊඐਜ

ৎ৑मऺध॒न 30%౞௥दँॉؚੱටਗ

ఐୢभ଀૿म෩खऎ੖૘घॊق௕ ऒ؛ك10

ोैभऒधऊैؚੱ ටਗఐୢऋরੱप୒৏

ଵ৶॑ৰ઱घॊਠ૾॑ૐর੘௜ୢप३ই

ॺखؚু ୒৽ୡਯभੜਸ॑৯੐घ൧௜৬਑

भ੝ఒऋ૑ਏदँॊ؛ 

 

2) ॎऋবभ৵ుૐর੘௜भୖ਻ 

ॎऋবभਠ૾॑ৄॊध ੔ؚଠਙੱႈ೩ু୒॑ষअ઱ਝभ୒৏ଵ৶पउःथ 5ؚ9% (56/95)

ऋ৵ుपਂຯोऩਛয೴় ICUदষॎो ௧ؚ୅ঘॽॵॺदँॊ PICUदम 34% (33/95)प

धनऽढथःॊق؛௕  ؛ك11

 ऽञૐর੘௜௧జୢऋ 5੡ਰ঱ःॊ઱ਝम 22% (21/95)पधनऽॉؚ৵ు࿯୭ஓఊಫ઱

ਝभ 4ীभ 3भ઱ਝपउःथૐর੘௜ୢऋਂଌखथःॊਠ૾ऋँॊق௕  ؛ك12

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

0%

20%

40%

60%

80%

100%

ΰྜICU 㸮ே 㸯ࠥ㸰ே 㸱ࠥ㸲ே 㸳௨ୖ

ᚰ⮚እ⛉་ࡀ⾡ᚋ⟶⌮ࡍࡸ㈝࡟

㸦໅ົ᫬㛫ࡢ㸧๭ྜ

㸱㸮㸣ᮍ‶ 㸱㸮㸣Ѹ㸳㸮㸣 㸳㸮Ѹ㸵㸮㸣 㸵㸮㸣௨ୖ

௕ق  સ়كඐਜৎ৑भق৵ుੱටਗఐୢ୒৏ଵ৶पાृघك10

PICU௧జୢਯऋ 5੡ਰ঱भ઱ਝदमؚ৥ैऊपਗఐୢऋ୒৏ଵ৶प

ঢ়ॎॊग़ইज़شॺम੖ॊ 

 كॺ৹ਪُेॉش঩ম৵ు࿯୭ஓૐর੘௜ଢ଼஢ভَ॔থॣق

ICU/CCU(ᡂே

(ΰྜ⑓ᗋ࡜

59%

PICU

34%

CCU(ᑠඣࡳࡢ)

2%

௚ࡢࡑ

5%

௕ق  ੔ଠਙੱႈ೩भ୒৏ଵ৶॑ষऩढथःॊ୰෫भரథك11

ਛযधभ೴় ICUद୒৏ଵ৶॑ষअभऋ 59%ध੗ऎؚ 

௧୅ঘॽॵॺ(PICU)द୒৏ଵ৶॑ষअ઱ਝम 34%ध૘ऩः؛ 

 ك৵ు࿯୭ஓ৾ভ 2020ফఊಫ઱ਝফઃਾઔेॉق

௕ق  ૐর੘௜஼पउऐॊ௧జୢभਯध઱ਝਯك12

5੡ਰ঱௧జୢऋःॊ઱ਝम 21઱ਝभादؚଋॉभ 74઱

ਝम 4੡ਰৣؚजभअठ 38઱ਝद௧జୢऋਂ૔दँॊ؛ 

 ك৵ు࿯୭ஓ৾ভ 2020ফఊಫ઱ਝফઃਾઔेॉق

0ே

40%

1-4ே

38%

6-10ே

17%

11-20ே

3%

20ே௨ୖ

2%
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ਸइथ ใؚோभ PICU 34઱ਝपउःथ ੗ؚऎमঢ়ূ৉্؞੺ྡ৉্पோ૔खथउॉ୰෫

ਯम௎৪ध৊ಉपౄଌखथःॊ঳্द ৉্ؚदम PICU઱ਝਯ؞୰෫ਯधुप૘ऩःق਀  ؛ك1

 

 
15ṓᮍ‶ 

ᑠඣேཱྀ㸦୓ே㸧 
2018 ᖺᗘ⤫ィ 

PICU 

᪋タᩘ 

PICU 

⑓ᗋᩘ 

PICU 1ᗋࡾࡓ࠶ 

ᑠඣேཱྀ㸦୓ே㸧 

໭ᾏ㐨 58 1 6 9.6 

ᮾ໭ 99 2 14 7 

㛵ᮾ⏥ಙ㉺ 574 15 164 3.5 

୰㒊 230 4 42 5.5 

㏆␥ 251 7 89 2.8 

୰ᅜᅄᅜ 136 2 14 9.7 

஑ᕞ 179 3 22 8 

Ἀ⦖ 25 1 8 3 

 

 

 

 

ਰ঱ेॉؚ৵ుੱටఢ୒਋ଵ৶म௧୅ਙऋாीथৈःऒधऊैؚ৵ుૐর੘௜஼(PICU)

प૆गॊ௧୅ঘॽॵॺऋ૑ਏदँॊऋ્ؚ प৉্पउःथ PICUमਂଌखथउॉ ऊؚण PICU

भૐর੘௜௧జୢुਂଌखथःॊਠ૾ऋॎऋবभ੎পऩୖ਻दँॊ؛ 

 

3) ॎऋবभ PICUभତ૟धয౫୘ਛ 

PICUऋਂଌखथःॊ৉্पउःथमؚযઠૠெ॑அीञୢ௜෠पৌघॊ PICUঘॽॵॺ

भਝ઼उेल୰෫भન৳ऋؚૐ৺৲पम૑ਏदँॊ؛PICU ঘॽॵॺमੱႈ೩भाऩैङؚ

घसथभ੎ඪ৵ు॑൧௜घॊ૑ਏਙऋৈःऒधऊै ৵ؚుੱටਗఐ؞৵ు࿯୭ஓटऐदमऩ

ऎؚ৵ుఐ؞৵ుਗఐ؞೰૶॑அीञ৸৬दभ৮૛पेॊ੕়৓ऩଳ৙भुधपؚ৉ୠभর

றधऩॊୢ௜ਃঢ়॑রੱधखञତ૟৬਑॑ତइॊऒधऋ஦ऽखः؛૚৉ୠद৉্ষ৆धୢ௜

ତ૟৬਑ऋ౮ऩॊऒधऊैؚPICUତ૟पम৉ୠষ৆धੈ௮खञୢ௜৆ੁप੦तःथତ૟॑

৯੐घ૑ਏऋँॊ؛ 

਀ق  ෫ँञॉभ৵ుযઠਯڭPICUك1

ঢ়ূൖਦ௭؞੺ྡ؞బಐमؚPICU1෫ँञॉभ৵ుযઠम 2.8-3.5ਐযध௎৪प੺ःਯஊदँॊऋؚ 

जोਰਗभ৉ୠम 5.5-9.6धڮ೅ਰ঱भ৉ୠ୷ऋँॊ 

ਸ਼ق 47৚঩মૐর੘௜ୢ৾ভ৾୒ૐভ؟৵ుૐর੘௜৴൪ੈ৮ভؚ2020ফك 
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  ऽञഥਮڰফ২൧௜ਾີ੝৒पउःथؚ৵ు્৒ૐর੘௜஼ଵ৶મ(ਰ৏ PICU ଵ৶મ

धघॊ)भ઴৒ਏ੯पَؚযੵੱཡ॑৷ःञ੔ଠਙੱႈ೩ু୒भఢ୒਋प૑ਏऩଵ৶॑ৰ઱ख

ञ೩঻ऋઉ੺ڭফ৑प 80 ੡ਰ঱दँॊऒधُ؛ ऋਸइैोञ؛PICU ଵ৶મभ઱ਝ੦૆प

मَؚ 8 ෫ਰ঱भ୰෫ਯَُ ৵ుभ્৒ૐর੘௜भ৽ୡ॑ 5 ফਰ঱થघॊୢప॑ 2 ੡ਰ঱அ

िऒधُ؛ ध৒ीैो ঳ؚ৒ਰ঱भૠெद੔ଠਙੱႈ೩भু୒॑ষअ઱ਝपउःथ PؚICU௧

୅ঘॽॵॺ॑ତ૟ख ৵ؚుૐর੘௜भ৽ୡ॑થघॊୢప॑ଦ૟घॊऒधऋ ৳ؚ૫൧௜঱ु৏

౒खऔोथःॊ؛ 

 ௧୅ਙभாीथৈः৵ుੱටఢ୒਋भ൧௜৬਑॑੅ਢघॊञीपम ৵ؚు੎ඪ೩঻॑൧௜

दऌॊ௧୅ୢ୘ਛ৬਑ऋ੎ਏदँॊ؛PICUप௧జभૐর੘௜௧୅ୢ॑ଦ઼खؚૐর੘௜௧

୅ୢଢ଼ఊ઱ਝधऩॊऒधद ௺ؚଁ৓ૐর੘௜भಆ੭ध௧୅ਙभඃ੭ऋ૭ચधऩॉ ੥ؚટधख

थ௧జୢभ୘ਛ؞ન৳पणऩऋॊऒधऋ਋ୄदऌॊ્؛पঢ়ূൖਦ௭؞੺ྡ؞బಐਰਗभ৉

ୠदम PICU௧జभୢపਯम૘ऩऎؚPICUभ௧జୢન৳भञीपुؚૐর੘௜௧୅ୢઇ୘

৬਑भଡണऋ৬਑೐੅पम૑ਏदँॊ؛ऒभ஘ऩ৵ు࿯୭ஓ൧௜धૐর੘௜भ૏௧୅୩ୠप

ঢ়ॎॊତ૟पम जؚोझोपঢ়৴घॊ৾୒੮৬ق঩ম৵ు࿯୭ஓ৾ভउेलૐর੘௜ୢ৾ভك

पेॊৼ൩भ൧௜৬਑ତ૟पঢ়ॎॊੈৡ؞௓ਤऋ஦ऽोॊ؛ 
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ਸ਼ 3ฆ؟ 

ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كभ୶஭धৌૢੁق৉ୠୢ௜प఺ऻघ୶஭॑র

ੱपك  
 

৵ుੱටু୒઱ਝभૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كपঢ়ॎॊਏ౤मؚ৵ుੱටਗఐୢਯ؞৵ు࿯୭

ஓఐୢਯ؞৵ుૐর੘௜ୢਯ่؞૧५ॱॵইਯऩनभঐথঃডش৓ਏ౤धؚলেਯ؞৵ుয

ઠऩनभ೩঻ડभਏ౤ؚऔैपૐ৺৲खेअधघॊୢ௜෠भઁऔ؞୰੹षभ॔ॡ७५؞ૐ৺

৲઱ਝभૠெ؞ঋॵॻਯऩनभୢ௜୭୆पਸइ ऒؚनु୰੹भથ૮ऩनभ঺ভ৓ਏ౤ऋ଱ऑ

ैोॊ؛ऒोैमളහप൪ा়ःؚ৉্ध঳ઠप੉ढथु৉ୠओधप૾யमপऌऎ౮ऩॊ؛

଻رभ৉ୠदभऒोैभਏ౤पणःथभਖ਻भྴলध৮૛ऋ૑ਏदँॊ؛ૐ৺৲पेॉ఺ऻ

औोॊ଀भ୶஭धखथؚ⋇೩঻ડ؟শ෱௞୎৿؞ಸ૶ৎभਗఐৌૢ൑୔ؚ⋈ୢ௜঻ડ؟ುਡ

઱ਝभୢప଀૿ੜਸؚ⋉઱ਝડ؟ICUृ NICUभ⎫಴ু؞୒ೳभਂଌऩनऋ଱ऑैोॊ؛ऒ

ोैभਖ਻म એؚ஋ऋઁऎঐথঃড؞ش୰෫ਯभ૘ऩः৉্पउःथमेॉপऌऩ୶஭धऩ

ॊऒधऋ੒୳औोॊ؛ऒभञीؚ৉্पउःथୢ௜भସ॑೐੅ख೩঻ੇ؞ఔभਂਹஇ॑ਈ৵

଒पखथૐ৺৲॑ষअपमؚ઱ਝ৑৴௚भਘ৲ؚಸ૶৬਑भનয়ؚলে৐൧૵૨भ਱঱ؚఢ

୒਋ॳش঒ୢ௜৬਑भનয় IؚCU/NICUभ୰෫ਘ৲ध५ॱॵইઇ୘ؚু ୒ೳभન৳ऩनؚ৉

ୠਙपଦൟखञৌૢऋ૑ਏधऩॊ؛ 

 

 

1. ೩঻ੇ؞ఔषभ୶஭धजभৌੁ 
 

1) ઱ਝණ஄ਛध৴௚ਘ৲ؚಸ૶ৎୢ௜৬਑भનয় 

ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كपൣःؚୢ௜෠ऋઁः৉্पउःथम೩঻भ୎৿෱௞म૑ே৓पপ

ऌऩुभधऩॊ؛೩঻धੇఔभ଀૿॑੖ैख୎৿෱௞॑ਈ৵଒पघॊञीपम ૐؚ৺৲खञ

ୢ௜෠৔पੱටু୒઱ਝदँॊುਡ઱ਝधু୒॑ষॎऩः৴௚઱ਝपेॉ઱ਝණ॑஄ਛखؚ

ఢ୒਋؞૶ਙ਋॑৐঻ؚजोਰਗभਗਟইज़টੂ؞ش਋ৌૢऩन॑৏঻दষइॊेअऩ૽સ

ী૿धୢపଦ૟ੑ઺ऋ஦ऽखः؛औैपؚऒोैभ઱ਝऋ࿽ഡप৴௚खؚॿॵॺডشॡ॑ତ

૟खथ೫࿒൧૵؞ढ़থই॓ঞথ५ऩनपेॊੲਾુથऋ૑ਏदँॊ؛৵ు࿯୭ஓႈ೩भ્ਙ
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঱ ಸؚ૶पਗఐ৓ৌૢऋ૑ਏधऩॊ૾யु੗ः્؛ पઁःୢ௜෠पउःथम৴௚઱ਝदभ൧

૵఺ल૭ચऩ଒ॉभੂ਋ৌૢ॑ষअध৊ৎप ೰ؚ૶੤ृॻॡॱشঊজऩनपेॉಸ૶ဦଛ॑

ষइॊ৬਑નয়ऋ૑ਏदँॊ؛ 
 

2) লে৐൧૵૨भ਱঱ 

লেઉ৏भಸ૶ু୒ऋ൑୔ऩ৉ୠदभলਓमಱ୵৓ऩ૾யधऩॊ૭ચਙऋৈऎ ऽؚञ෈ఛ

भଠ౜૾யपेढथुশ෱௞ಸ૶ဦଛऋ൑୔धऩॊ৉ୠऋ੗ः؛ऒभञी ৉ؚୠभਓఐୢृ

৵ు࿯୭ஓఐୢधેীऩ৴௚؞ઇ୘ણ৿॑ষःؚলে৐൧૵૨भ਱঱प౑ीؚলেઉ৏ऊै

भசृऊऩ੘௜ऋ૑ਏऩ೩ుपঢ়खथमುਡ઱ਝषभಟ৬ဦଛ॑ষऩअ৬਑भଡണऋ੎ਏ

दँॊ؛ 

 

3) ೩঻ੇ؞ఔभञीभশ਋฽૔઱ਝभਝ઼ 

ু୒भञीप೩ుੇ؞ఔभশ෱௞୎৿॑ਘःॊऒधपऩॉ ऽؚञളਯ৚भু୒ृশ਋৑भ

ো੹॑ਏघॊऒधु੗ः؛ऒभञी ೜ؚક৉ऊैುਡ઱ਝऽदभশ෱௞୎৿भ৽ੋ৓ऩ१এ

क़५ऩनभশ਋฽૔઱ঁشॺ৬਑भનয়ृುਡ઱ਝपउऐॊশ਋฽૔भञीभই॓঑জش

ਝभତ૟ऋ஦ऽखः؛ 

 

 

2. ୢ௜઱ਝषभ୶஭धৌੁ 
 

1) ುਡ઱ਝभୢప଀૿ੜਸषभৌૢ 

৉্पउःथम೩঻भૐ৺৲ऋ૑ङखुୢపऩनभঐথঃডشभૐ৺৲ध੥लणऊऩः

ऒधु੗ः؛৵ుभੱටু୒धఢ୒਋ଵ৶पम્શऩੴ௙धૼ୒ऋਏ੷औोॊञी ುؚਡ઱

ਝपउःथमୢపभ଀૿ੜਸ્قपఢ୒਋ଵ৶كपൣअૌ੎ௌ௮ऋਬऌକऒऔोॊऒधऋ੒

୳औोॊ؛৵ుૐর੘௜ୢ؞৵ు࿯୭ஓఐୢ؞৵ుੱටਗఐୢदभఢ୒਋ଵ৶ॳش঒॑஄ਛ

ख ॳؚش঒ୢ௜॑ৰᄷघॊऒधपेॉఢ୒਋ୢ௜भସ॑ৈीॊटऐदऩऎ ௮ؚऌ্੝୓प૆

ುखञఢ୒਋ଵ৶৬਑॑નয়घॊऒधऋ஦ऽखः؛ऽञ્ؚ ৒่૧పऩनधੈৡखॱ५ॡ३

ख़॔؞३ইॺ॑௓ਤघॊऒधुਖ਻ੰৠभჶधऩॊ؛ 
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2) ುਡ઱ਝभ୰෫ਘ৲धু୒ೳન৳ 

੔ଠਙੱႈ೩ু୒भૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲كऋਤीयؚ୰෫ਯभ૘ऩः৉্पउःथਖ਻ध

ऩॊ૭ચਙऋৈःभऋ ICU ఺ल NICU भ⎫಴दँॊ્؛पপ৾୰੹ऩनใோभ੕়୰੹ष

ૐ৺৲॑ষऩढञৃ়मؚ౎भ൧௜ఐभ ICU ఺ल NICU षभো஼पु୶஭॑఺ऻघञीؚ

୰෫भତ૟؞ੜਸध৊ৎप่૧५ॱॵইऩनभઇ୘؞ੜ৩ु૑ਏधऩॊ؛ऽञؚ৉্पउः

थम๊࿵ఐୢभਯु੃৘৖पૻຎखथેীधम੉इङ ૶ؚౕऩૐ৺৲पेॊু୒ਯभੜਸप

ৌૢऋ൑୔धऩॊ૭ચਙुৈः؛৵ుੱටু୒पৌૢदऌॊୢపभੑ઺৓ऩଦ૟धઇ୘ऋ૑

ਏदँॊ؛ 
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ऽधी 

 

ॎऋবपम੔ଠਙੱႈ೩भু୒॑ষअ઱ਝऋ੗ਯோ૔खथःॊऋ जؚभ੗ऎमফ৑ু୒ඪ

୻ਯऋ 50୻౞௥भ৵ૠெ઱ਝदँॊু؛୒ඪ୻ਯभ૘ऩः઱ਝमඪ୻ਯभ੗ः઱ਝधૻຎ

खथু୒भଈಝ૨ऋৈऎ ৈؚজ५ॡඪ୻भाऩैङরজ५ॡඪ୻पउःथुजभ୷म૮ଳद

ऌऩःुभदँढञ؛ઃ਼৻୘ਛधःअ௴ਡऊैु ৵ؚૠெ઱ਝदमౄীऩਯभඪ୻॑৽ୡ

घॊऒधुऽऽऩैङ ৗؚেుऊैਛযऽदभँैॅॊ੔ଠਙੱႈ೩೩঻पৌखथ਍৸दଐ

ସऩਗఐୢ௜॑ಲਢ৓प઀୹घॊञीपम ঳ؚ৒ਰ঱भඪ୻ਯध৽ୡ॑થख જؚो৯भऩः

ઃ਼৻୘ਛચৡ॑થघॊ੗૙ரঁشॺॳش঒भଡണऋ஦ऽोॊ؛ 

ऽञؚ੔ଠਙੱႈ೩ু୒पజহघॊਗఐୢभௌ௮୭୆੝ఒम೚ोथउॉؚ2024ফ২ऊै

઩ऽॊَୢపभ௮ऌ্੝୓ُप૆ುख੭ॊ઱ਝम૘ऩःి؛તऩ੗૙ரঁشॺॳش঒ऋଡണ

औोऩःध৵ుੱටਗఐୢभ௮ऌ্੝୓मৰਠदऌऩः؛ਠோघॊ 150 भ੔ଠਙੱႈ೩ু

୒ৰ઱઱ਝघसथप௮ऌ্੝୓प૆ುख੭ॊ৬਑भଡണ॑਋ୄघॊऒधमਠৰ৓दमऩऎؚ

ುਡधऩॊ઱ਝप੗૙ரभୢ௜జহ঻॑ૐ৺৲खؚి તऩঁشॺॳش঒ऋଡണऔोथःॊ઱

ਝद੗ਯ୻भু୒ऋষॎोॊसऌदँॊ؛ 

০৏ؚ৯੐खथःऎसऌ৵ు࿯୭ஓୢ௜৬਑मَؚ ੔ଠਙੱႈ೩ু୒॑ৰ઱खؚఢ୒਋ୢ

௜॑૿अ઱ਝ॑ುਡ઱ਝُधखَؚ ু୒॑ৰ઱चङप਌धखथ൧૵ؚੂ਋੘௜ؚ຋૶ਙ਋ع

ཿਙ਋ୢ௜ؚउेल঩ଞभ௏೨ଵ৶॑૿अ઱ਝ॑৴௚઱ਝُधघॊ؛ುਡ઱ਝध৴௚઱ਝध

ऊैऩॊ઱ਝණपेढथजोझोभ৉ୠभ੔ଠਙੱႈ೩भਗఐୢ௜॑ෆฐ৓प૿अ؛ૐ৺৲

৏भುਡ઱ਝਯमؚ໪बك৲৉ୠುਡق 50઱ਝ৐৏ऋ༜ਊध௓৒औोॊ؛ 

ૐ৺৲ق৉ୠುਡ৲॑كষअञीपमੰৠघसऌਖ਻ਡऋਯ੗ऎோ૔खथउॉؚ঳ફ঳෌

पৰਠखअॊऒधदमऩः؛खऊखऩऋै੔ଠਙੱႈ೩॑੅ढथਓऽोञ೩঻औ॒୸पৌख

थ ৗؚেు਋ऊैਛয਋ऽद਍৸ऊणಲਢ৓ऩୢ௜॑઀୹घॊನपؚু ୒॑ষअ઱ਝभૐ৺

 ؛௓ਤखथःऎऒधम૑ேऊणཹಸभୖ਻दँॊ॑ك৲৉ୠುਡق৲
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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） 

「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救命率の向上と 

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」 

（分担）研究報告書 

 

成人先天性心疾患診療専門体制の確立と専門医育成プログラムに関する研究 

研究分担者 赤木 禎治 岡山大学 循環器内科 

 

研修要旨 

成人先天性心疾患診療の基盤となる専門医の育成は診療体制の確立に最も重要なことであ

る。本研究班の事業を通して、成人先天性心疾患の診療を行う専門施設の確立とその施設に

従事する専門医育成プログラムを制定した。成人期に達した先天性心疾患の患者を継続し

て地域差なく実施するためには、各都道府県に専門施設を整備する必要がある。また各地域

内で持続的な診療体制と整えるためには、核となる診療施設路連携をとる市中病院、さらに

かかりつけ医を取り込んだネットワークの確立が重要である。日本成人先天性心疾患学会

を中心する専門医養成に加え、日本循環器学会の各地方会を介した教育セミナーをもとに、

地域レベルで成人先天性心疾患診療体制を整える必要性を伝えた。さらに診療の基盤とな

る外来診療での心エコー図検査を標準化し、一定の水準で実施できるよう、日本心エコー図

学会と協力して「成人先天性心疾患心エコー図プロトコル」を作成して冊子化し、両学会の

関連施設に勤務する医師ならびに心エコー技師に情報提供を行った。 

 

Ａ．研究目的 

 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。1999 年に

研究会として発足した日本成人先天性心疾

患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。2020年に制定された循

環器病対策推進基本計画にも「小児期・若年

期から配慮が必要な循環器病への対策」と

して「小児期から成人期にかけて必要な医

療を切れ目なく行える体制を整備」するこ

とが記載された。さらに 2022年には日本小

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第 3 版」が発表さ

れ，さらに具体的に都道府県を主体とする

移行期医療センター設立の重要性が指摘さ

れている。 

このように国内で小児期から成人期への

移行期医療の推進や成人先天性心疾患の診

療体制の確立には、小児医療からの受け皿

となる診療施設の設置、それらの施設で核

となって従事する専門医師の育成、さらに

このような専門医を養成する教育体制を整

備する必要がある。この研究では、国内にお

ける成人先天性心疾患診療施設の整備と成

人先天性心疾患専門医の養成について、国
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内の現状と今後の方向性について検討した。 

さらに、診療の基盤となる外来診療での

心エコー図検査を標準化し、どこの施設で

も一定の水準で実施できるよう、日本心エ

コー図学会と協力して「成人先天性心疾患

心エコー図プロトコル」を作成し、全国の関

連施設に勤務する医師ならびに心エコー技

師に情報提供を行った。 

 

B． 研究方法 

成人先天性心疾患診療施設の整備に関す

る取り組みについて全国的な取り組みとし

て、日本成人先天性心疾患学会認定施設の

整備状況を検討した。さらに地域における

成人先天性心疾患診療体制整備の取組とし

て、中国四国地域における取り組みについ

て検討した。 

成人先天性心疾患の心エコー図評価の標

準化のため、International Society for 

Adult Congenital Heart Diseaseが策定し

た心エコー図プロトコルの日本語版を作成

することにして、同学会の日本語訳の承認

を得た。また日本心エコー図学会と共同し

て、国内にける医師や心エコー技師にも日

常診療で利用しやすいように冊子化を試み

た。 

 

C．研究結果 

１．国内における成人先天性心疾患診療施

設を整備 

成人先天性心疾患の診療体制構築には地

域差なく、全国どこでも成人先天性心疾患

専門施設との連携が取れる医療体制の構築

が望まれる。これまで小児期の先天性心疾

患の診療には「こども病院」の貢献が非常に

大きかった。特に国内の先天性心疾患の外

科治療には各地域のこども病院が中心的役

割を担ってきた。外科治療の集約化は良好

な手術成績と関連しており、小児期の先天

性心疾患診療はこのような集約した施設で

の診療が行われてきた。そして、こども病院

と各地域の小児循環器専門施設へとの連携

で小児期の診療体制は成立してきた。 

しかしながら患者自身が成人に達した時

点ではこども病院での診療には様々な問題

が生じてくる。患者年齢はこども病院の受

診や入院には大きな制限となる。女性患者

の妊娠・出産をこども病院で対応すること

には難しく、加齢に伴う各種併発症に対す

る管理も困難である。なにもより患者自身

が「こども」として扱われることに抵抗を感

じ、結果として診療のドロップアウトにつ

ながる危惧は大きい。各地域で診療を行う

小児循環器専門医は、患者の日常診療に携

わる“かかりつけ医”を小児科医としている

ため、成人患者の診療連携構築は難しいこ

とが多い。成人先天性心疾患患者の診療は

生涯にわたるため、患者自身の時間的・経済

的負担が少なく継続できることが重要であ

る。このことからも成人先天性心疾患患者

の継続的な診療は成人先天性心疾患専門医

を有する循環器内科施設で実施することが

重要であり、さらに日常診療には地域の循

環器専門施設（必ずしも成人先天性心疾患

専門医を必要としない）や地域の“かかりつ

け医（循環器内科専門医）”による診療連携

を構築することが、極めて重要である。 

日本成人先天性心疾患学会では各地域の

診療の核となる成人先天性心疾患総合修練

施設（外科治療も対応できる施設）と 1 名

以上の成人先天性心疾患専門医を有する連

携修練施設を整備してきた。成人先天性心
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疾患診療の重要性に対する認識の高まりに

より、新たに修練施設として取り組む施設

が増加してきた。2023年 4 月には総合修練

施設として 42施設、連携修練施設として 59

施設、合計 101 施設が修練施設として整備

され、全国すべての都道府県に修練施設が

整備されることになった（図１）。 

地域での成人先天性心疾患診療の普及活

動について、中国四国地方の取り組みを示

す。2022年、2023年に日本循環器学会中国

四国地方会、および中国地方会で成人先天

性心疾患セミナーを４回開催した。この中

で開催地域の開業医を含む実地循環器内科

医を演者として積極的に起用し、成人先天

性心疾患への導入と診療への取り組みの契

機となるよう働きかけた（資料１，２）。 

循環器内科医が成人先天性心疾患診療を

行う上で大きな障害となっているのは、先

天性心疾患の構造異常を理解・評価するこ

とに慣れていないことである。その障壁を

取り除くために、どの施設（医師）でも心エ

コー図検査が標準的な方法でプロトコルに

沿って実施できれば、一定の評価ができる

というガイダンスを作成する必要があった。

このため、成人先天性心疾患の中でも基本

となる疾患（特に術後心疾患）を中心に、エ

コープロトコールを作成し冊子化した。既

に日本成人先天性心疾患学会および日本心

エコー図学会のホームページに掲載されて

いる。また冊子化し、両学会の会員に無料で

配布した。（資料３） 

 

Ｄ．考察 

成人先天性心疾患の診療体制構築には地

域差なく、全国どこでも成人先天性心疾患

専門施設との連携が取れる医療体制の構築

が望まれる。これまで小児期の先天性心疾

患の診療には「こども病院」の貢献が非常に

大きかった。特に国内の先天性心疾患の外

科治療には各地域のこども病院が中心的役

割を担ってきた。外科治療の集約化は良好

な手術成績と関連しており、小児期の先天

性心疾患診療はこのような集約した施設で

の診療が行われてきた。各地域のこども病

院と小児循環器専門施設へとの連携で小児

期の診療体制は成立してきた。 

しかしながら患者自身が成人に達した時

点ではこども病院での診療にはさまざまな

問題が生じてくる。患者年齢はこども病院

の受診や入院には大きな制限となる。女性

患者の妊娠・出産をこども病院で対応する

ことには難しく、加齢に伴う各種併発症に

対する管理も困難である。なにもより患者

自身が「こども」として扱われることに抵抗

を感じ、結果として診療のドロップアウト

につながる危惧は大きい。各地域で診療を

行う小児循環器専門医は、患者の日常診療

に携わる“かかりつけ医”を小児科医として

いるため、成人患者の診療連携構築は難し

いことが多い。成人先天性心疾患患者の診

療は生涯にわたるため、患者自身の時間的・

経済的負担が少なく継続できることが重要

である。このことからも成人先天性心疾患

患者の継続的な診療は成人先天性心疾患専

門医を有する循環器内科施設で実施するこ

とが重要であり、さらに日常診療には地域

の循環器専門施設（必ずしも成人先天性心

疾患専門医を必要としない）や“地域のかか

りつけ医（循環器内科専門医）”による診療

連携を構築することが、重要である。 

日本成人先天性心疾患学会では各地域の

診療の核となる成人先天性心疾患総合修練
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施設（外科治療も対応できる施設）と 1 名

以上の成人先天性心疾患専門医を有する連

携修練施設を整備してきた。2023年 4 月に

は全国のすべての都道府県に、この専門施

設が確立するととなり 101 施設でネットワ

ークを形成することになった。これらの施

設が地域の成人先天性心疾患診療の核とな

り、さらにその関連循環器専門施設と連携

を取りながら、患者の継続的診療を可能と

するような診療体制を整備している。今後

これらの診療体制の認知や整備が進めば、

患者本人が居住する地域でどの施設に受診

すれば成人先天性心疾患の専門的診療を受

けることができるのか理解が進み、定期的

な受診体制が確立することになると期待さ

れている。成人期における重症度の高い心

疾患の内科的・外科的治療介入は総合修練

施設で担当し、ある程度安定した状況の患

者は連携修練施設、さらに通常の外来診療

は投薬は地域の循環器専門医（必ずしも成

人先天性心疾患を専門としない）でフォロ

ーアップすることができれば、患者自身に

も医療サイドにも安定した診療連携体制に

なる。このような診療体制を確立すること

は、小児期から成人期にわたる切れ目のな

い診療体制を提供することに可能にし、成

人先天性心疾患のドロップアウトを防ぐこ

とになる。さらに、時間的経済的負担が少な

く定期的受診が可能になることによって、

早期の治療介入を可能にし、最終的に成人

先天性心疾患患者の生命予後の改善に寄与

する可能性がある。海外においても、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確認されてい

る 。 

以上のように、これからの成人先天性心

疾患診療体制を確立するためには，長期的

視点にたって人材育成することが重要であ

る。国内では今後も毎年 1 万人のペースで

成人先天性心疾患患者が増加し，さらに複

雑心疾患や肺高血圧など重症度の高い先天

性心疾患患者が増えていくことが予想され

る。小児循環器医と成人先天性心疾患専門

医が協力して、新生児から学童、青少年、成

人、高齢者と連続（A lifelong chronic 

condition）として切れ目のない診療体制を

提供していくことが重要である。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，患者自身の社会的自を支援す

ることである。医療，患者，社会制度の三つ

の側面からの対応が今後も重要である。 

 

 

 

Ｇ．研究発表 

1. 論文発表 

1. 赤木禎治．成人先天性心疾患診療を確

立するための教育プログラムと人材育

成．日本成人先天性心疾患学会雑誌

2023;12:18-24. 

2. 赤木禎治．本邦の成人先天性心疾患診

療の現状．心臓 2023:55;630-636 

3. 赤 木 禎 治 ． Structural Heart 

Intervention 今後の展望  : Brain 

Heart Teamによる新たな診療体制の構

築．日本内科学会雑誌 2023;112:1020-

1026. 

4. 赤木禎治．医原性心房中隔欠損症のカ

テーテル閉鎖術．Precision Medicine 

2023;6:786-789. 

5. Takaya Y, Akagi T, Sakamoto I, 



 52 

Kanazawa H, Nakazawa G, Murakami T, 

Yao A, Nanasato M, Saji M, Hirokami 

M, Fuku Y, Hosokawa S, Tada N, 

Matsumoto K, Imai M, Nakagawa K, 

Ito H. Efficacy of treat-and-repair 

strategy for atrial septal defect 

with pulmonary arterial 

hypertension. Heart. 2022;108:382-

387.  

6. Nakagawa K, Akagi T, Takaya Y, Miki 
T, Kijima Y, Nakayama R, Toh N, 

Nishii N, Nakamura K, Morita H, Ito 

H. Temporary balloon occlusion test 

can overestimate the risk of acute 

pulmonary edema after transcatheter 

atrial septal defect closure. 

Catheter Cardiovasc Interv. 2023 

Jan 14. doi: 10.1002/ccd.30556. 

Online ahead of print. 

7. Onishi H, Toh N, Akagi T, Baba K, 

Kotani Y, Takaki A, Kasahara S, Ito 

H. Detection of hepatocellular 

carcinoma during Fontan-associated 

liver disease follow-up: a report 

of three cases. Clin J 

Gastroenterol. 2023 Nov 30. doi: 

10.1007/s12328-023-01892-w. Epub 

ahead of print. 

8. Akagi S, Kasahara S, Akagi T, Ejiri 
K, Nakagawa K, Nakamura K, 

Mitsuhashi T, Ito H. Feasibility of 

treat and repair strategy in 

congenital heart defects with 

pulmonary arterial hypertension. 

JACC Advance 2023 (in press) 

9. Toh N, Akagi T, Nakamura K, 

Kasahara S. Utility of 

angiopoietin-2 measured early after 

the Fontan operation. Am J Cardiol. 

2023 Aug 24:S0002-9149(23)00686-0. 

doi: 10.1016/j.amjcard.2023.07.125. 

Epub ahead of print. 

10. Takaya Y, Akagi T, Hara H, Kanazawa 
H, Ikari Y, Isotani A, Shirai S, 

Kubo S, Morikawa T, Naganuma T, 

Saji M, Kuwata S, Hiasa G, Watanabe 

Y, Yamawaki M, Imai M, Matsumoto T, 

Yamamoto M, Murakami T, Asami M, 

Mizote I, Okai T, Bota H, Ito H. 

Iatrogenic Atrial Septal Defect 

Requiring Transcatheter Closure 

Following Transcatheter Mitral 

Valve Repair. Circ J. 2022 Oct 

25;86(11):1740-1744.  

11. 井口保之，岩間 亨，大木宏一，片岡大

治，河野浩之，山上 宏，河村朗夫，福

井重文，赤木禎治，金澤英明，原 英彦．

潜因性脳梗塞に対する経皮的卵円孔開

存閉鎖術の手引き第 2 版．心臓 

2023;55:929-954. 

12. 赤木禎治．心房中隔欠損症閉鎖術．臨床

と研究 2023;100:1123-1127. 

13. 赤木禎治．成人先天性心疾患―その現

状と課題、そして今後目指すもの．SRL

宝函 2023:44;11-19. 

14. 赤木禎治．先天性心疾患の移行医療．伊

藤 浩，山下武志，編．循環器疾患最新

の治療 2024-2025．30-35 南江堂 2023 

15. Nakayama R, Takaya Y, Akagi T, 
Takemoto R, Haruna M, Nakashima M, 

Miki T, Nakagawa K, Toh N, Nakamura 

K. Relationship between patent 



 53 

foramen ovale anatomical features 

and residual shunt after patent 

foramen ovale closure. Cardiovasc 

Interv Ther. 2024 Apr;39(2):200-

206.. 

16. Miki T, Nakagawa K, Ichikawa K, 
Mizuno T, Nakayama R, Ejiri K, 

Kawada S, Takaya Y, Miyamoto M, 

Miyoshi T, Akagi T, Ito H. 

Diagnostic Performance of Cardiac 

Computed Tomography for Detecting 

Patent Foramen Ovale: Evaluation 

Using Transesophageal 

Echocardiography and 

Catheterization as Reference 

Standards. J Cardiovasc Dev Dis. 

2023 Apr 26;10(5):193. 

17. Nakashima M, Nakamura K, Nishihara 
T, Ichikawa K, Nakayama R, Takaya 

Y, Toh N, Akagi S, Miyoshi T, Akagi 

T, Ito H. Association between 

Cardiovascular Disease and Liver 

Disease, from a Clinically 

Pragmatic Perspective as a 

Cardiologist. Nutrients. 2023 Feb 

1;15(3):748.  

18. Nakajima M, Akagi T, Miki T, Takaya 
Y, Ito H. Pulmonary Arteriovenous 

Fistula in a Rare Location: the 

Importance of Excluding Patent 

Foramen Ovale. JC Case (in press) 

19. Toh N, Akagi T, Nakamura K, 
Kasahara S. Utility of 

angiopoietin-2 measured early after 

the Fontan operation. Am J Cardiol. 

2023 Aug 24:S0002-9149(23)00686-0. 

doi: 10.1016/j.amjcard.2023.07.125. 

Epub ahead of print. 

20. Onishi H, Toh N, Akagi T, Baba K, 
Kotani Y, Takaki A, Kasahara S, Ito 

H. Detection of hepatocellular 

carcinoma during Fontan-associated 

liver disease follow-up: a report 

of three cases. Clin J 

Gastroenterol. 2023 Nov 30. doi: 

10.1007/s12328-023-01892-w. Epub 

ahead of print. 

21. Holzer RJ, Bergersen L, Thomson J, 
Aboulhosn J, Aggarwal V, Akagi T, 

Alwi M,Armstrong AK, Bacha E, 

Benson L, Bökenkamp R, Carminati M, 

Dalvi B, DiNardo J, Fagan T, 

Fetterly K, Ing FF, Kenny D, Kim D, 

Kish E, O'Byrne M, O'Donnell C, Pan 

X, Paolillo J, Pedra C, Peirone A, 

Singh HS, Søndergaard L, Hijazi ZM. 

PICS/AEPC/APPCS/CSANZ/SCAI/SOLACI: 

Expert Consensus Statement on 

Cardiac Catheterization for 

Pediatric Patients and Adults With 

Congenital Heart Disease. JACC 

Cardiovasc Interv. 2023 Dec 

12:S1936-8798(23)01493 

22. Akagi S, Kasahara S, Akagi T et al. 
Feasibility of Treat and Repair 

Strategy in Congenital Heart 

Defects With Pulmonary Arterial 

Hypertension. JACC: Advances 2024;3. 

 

2. 学会発表 

1. 赤木禎治．成人先天性心疾患とは．第

122 回日本循環器学会中国・四国地方会．



 54 

成 人 先 天 性 心 疾 患 セ ミ ナ ー ．

2023.06.04（松山） 

2. 赤木禎治．ASD閉鎖術中オペレーター解

説．第 11回 Structural Heart Disease

診療のための心エコー図研修会 

2023.06.11（大阪） 

3. 赤木禎治．CVIT医が押さえておくべき

成人先天性心疾患．第 31回日本心血管

インターベンション治療学会コーヒー

ブレイクセッション．2023.08.04（福岡） 

4. Akagi T, Hara H, Ohki K, et al. 30-
Day Clinical Outcomes of 

Transcatheter Closure using the 

AmplatzerTM PFO Occluder from the 

AmplatzerTM PFO Occluder Japan 

Post-Marketing Surveillance. 第 31

回日本心血管インターベンション治療

学会 Late breaking Clinical Trial 

Session.2023.08.05（福岡） 

5. 赤木禎治．PFO閉鎖術：Shared Decision 

Making：脳循連携の新しい取り組み．第

31回日本心血管インターベンション治

療学会コーヒーブレイクセッション．

2023.08.05（福岡） 

6. 赤木禎治．新しい「診療の手引き」を診

療にどう生かすか．シンポジウム「PFO 

to close or not to close? PFO閉鎖

術の年齢制限，禁忌症例，潜在する AF

の除外問題など」．第 31 回日本心血管

イ ン タ ー ベ ン シ ョ ン 治 療 学 会

2023.08.05（福岡） 

7. 赤木禎治．GORE デバイスを用いた

ASD/PFO閉鎖術．第 16回成人先天性カ

テーテル治療研究会 2023.08.09（福岡） 

8. 赤木禎治．経皮的卵円孔開存閉鎖術 

ビデオライブ．ストラクチャークラブ

ジャパンライブデモンストレーション

2023．2023.11.03（東京） 

9. 赤木禎治．成人 ASD カテーテル治療：

最新のエビデンス．イブニングセミナ

ー．ストラクチャークラブジャパンラ

イブデモンストレーション 2023．

2023.11.03（東京） 

10. Akagi T. Treat-to-repair Strategy 
in CHD-PAH Patients with PVRi > 8 

Wood Units Should be Considered. 

The 3rd Asia Pacific Adult 

Congenital Heart Disease Symposium. 

2023.05.20 (Taipei) 

11. Akagi T. PFO closure in Japan: 
initial data from post-market 

surveillance. CSI Frankfurt 2023. 

2023.06.28 (Frankfurt) 

12. Akagi T. PDA closure in adults and 
elderly / How to do the procedure 

and device selection, challenging 

cases. CSI Frankfurt 2023.06.29 

(Frankfurt) 

13. Akagi T. Atrial septal 

malalignment: clinical features and 

optimal device selection. CSI 

Frankfurt 2023. 2023.06.30 

(Frankfurt) 

14. Akagi T. Is there an age limit for 
PFO closure? Initial data from 

post-market surveillance in Japan. 

CSI 2023 Frankfurt 2023.07.01 

(Frankfirt) 

15. Akagi T. PFO: When Should We Close ? 
11th Structure Cardiac Intervention 

2023. 2023.07.14 (Seoul) 

16. Akagi T. Amplatzer PFO Occluder 



 55 

Post-marketing Surveillance 

Results through 30days. 11th 

Structure Cardiac Intervention 2023. 

2023.07.15 (Seoul) 

17. Akagi T. ASD Device Closure In The 
Elderly Population – What’s New 

And TChallenging. 27th Asia Pacific 

Society of Cardiology Congress 

2023.07.14 (Singapre) 

18. Akagi T. Update On PFO Closure For 
Cryptogenic Stroke: Guidelines, 

Position Papers And Trial Data. 

27th Asia Pacific Society of 

Cardiology Congress 2023.07.15 

(Singapre) 

19. Akagi T. PFO Closure: The 

cardiologist Point of View. 

Occlutech Asia Pacific Meeting. 

2023.10.04 (Bangkok) 

20. Akagi T. Tips and tricks for 
closing challenging PFOs, Long 

tunnel, atrial septal aneurysm, 

thick septum and more. CSI Asia 

Pacific 2023. 2023.10.06 (Bangkok). 

21. Akagi T. Cardiac intervention in 
right and left heart obstruction 

during pregnancy – case example. 

CSI Asia Pacific 2023. 2023.10.08 

(Bangkok) 

22. Akagi T. Patent Foramen Ovale 

Closure in Japan: Real World Cohort 

from the Amplatzer PFO Occluder 

Japan Post-Marketing Surveillance. 

CSI Asia Pacific 2023. 2023.10.08 

(Bangkok) 

23. Akagi T. Large & Multiple ASDs in 
Elderly Patiet. CSI Asia Pacific 

2023. 2023.10.08 (Bangkok 

24. Akagi T. Retrieving an embolized 
ASD occlude: The underlying 

principles. CSI Asia Pacific 2023. 

2023.10.08 (Bangkok) 

25. Akagi T. PFO Closure: Current State 
of The Art. Collaborative Approach 

in PFO Intervention for Cryptogenic 

Stroke in Indonesia. 2023.10.26. 

(Jakarta web) 

26. Akagi T. How to encourage adult 
cardiologist to get involved and 

government to support ACHD field. 

Korean Society for Adult Congenital 

Heart Disease Symposium 2023. 

2023.12.09 (Busan) 

 

 

 

 

  



 56 

図１． 2023年 4 月における国内の成人先天性心疾患診療修練施設 
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⏬ീデ᩿ࡢ㔜せᛶࢆㄆ㆑ࠊࡋISACHDࡣᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝ࡟ࢺ࣮࣏ࣞ࡜㛵ࢫࣥࢲ࢖࢞ࡿࡍ
ୡ⏺୰ࠊࡣᶆ‽໬ࡢࢺ࣮࣏ࣞ࡜ᅗ᳨ᰝ࣮ࢥᚰ࢚ࠋࡓࡋ❧タࢆࢫ࣮࢛ࣇࢡࢫࢱࡿࡍᥦ౪ࢆ

ࠋࡿ࠶࡛ࡽ࠿ࡿ࠶ࡀᛶ⬟ྍࡿࡍ㐍ಁࢆ✲◊ከ᪋タඹྠࠊࡏࡉୖྥ࡟඲యⓗࢆ㉁ࡢᰝ᳨ࡢ

ࠊ࡚࠸ࡘ࡟ᡂேඛኳᛶᚰ⑌ᝈ࡞୺ࠊࡣ࡟ࣝࢥࢺࣟࣉᅗ࣮ࢥᚰ࢚ࡓࢀࡉᶆ‽໬ࡍ♧ࡽ࠿ࢀࡇ

࡚ࡗࡼ࡟ࣝࢥࢺࣟࣉᮏࠋࡿ࠸࡚ࢀࡉグ㍕ࡀ᥎ዡ஦㡯࡞ලయⓗࡿࡍ㛵࡟ሗ࿌࡜཰㞟ࢱ࣮ࢹ

ACHDᝈ⪅ࡢホ౯࡚࠸࠾࡟ໟᣓⓗࡘ࠿ᵓ㐀໬ࠊࡾ࡞࡜⬟ྍࡀࢳ࣮ࣟࣉ࢔ࡓࢀࡉඃࡓࢀᝈ
 ࠋ࠺ࢁࡔࡘ❧ᙺ࡟ࡢࡿࡍಖドࢆ࢔ࢣ⪅

���⫼ᬒ 

ඛ㐍ᅜ࡛ࠊࡣACHDࡢᝈ⪅ᩘࠊࡣṔྐⓗࡶ࡚ࡳ࡟እ⛉ᡭ⾡ࠊෆ⛉⟶⌮࡚᭱ࡋࡑࠊ㏆࡛
࡟⫣㈉ࡢᚰ⾑⟶⏬ീデ᩿࡞ඛ㐍ⓗࡢ௚ࡢࡑࠊࡸ㐍Ṍࡢࣥࣙࢩ࣮ࣥ࣋ࢱࣥ࢖ࣝࢸ࣮ࢸ࢝ࡣ

ࡢᅜ࡛ᡂேࡢࡃከࠊᐇ㝿ࠋࡿ࠸࡚ࡅ⥆ࡋቑຍࠊࡾࡼ CHD ᝈ⪅ᩘࡣᑠඣᝈ⪅ᩘୖࢆᅇࡗ
ࡀ࡝ࢇ࡜࡯ࡢࡑࠊࡃ࡞࡝ࢇ࡜࡯ࡣ౛ࡓࡋ᏶἞ࠋ [1] ࡿ࠸࡚ CHD࡟㛵㐃ࡓࡋᚋ㑇⑕ࡸ㑇
ṧ⑕ࢆࢡࢫࣜࡢᢪࠊࡅ⥆࠼㔜኱࡞⑓≧ࡸṚஸࡢཎᅉ࡝ࢇ࡜࡯ࠊࡵࡓࡢࡑࠋࡿ࠸࡚ࡗ࡞࡜

᥎ዡࡀࢫࣥࣛ࢖࣮࣋ࢧࡿࡼ࡟ᑓ㛛ᐙࡿࡓࢃ࡟ᾭ⏕ࡴྵࢆീホ౯⏬࡞ᐃᮇⓗࠊࡣ࡟⪅ᝈࡢ

ᚓྲྀࡢࢱ࣮ࢹᅗ࣮ࢥᚰ࢚ࡓࢀඃࠊࡣ࡟ࡵࡓࡿࡍᥦ౪ࢆ࢔ࢣ⪅ᝈࡓࢀඃࠋ[2] ࡿ࠸࡚ࢀࡉ
⬟ྍࡿࡍࡃᝏࢆ㌿ᖐࡢ⪅ᝈࡣࢺ࣮࣏ࣞ࡜ᰝ᳨࣮ࢥ࢚࠸࡞㐺ษ࡛ࠋࡿ࠶୙ྍḞ࡛ࡀゎ㔘࡜

ᛶࡢࡑࠋࡿ࠶ࡀᚲせᛶࡀㄆ㆑ࡀ࡜ࡇ࠸࡞࠸࡚ࢀࡉከࠊࡀ࠸ᡭ⾡ࠊᚰ⮚᳨࢝ࣝࢸ࣮ࢸᰝࠊ

㟁Ẽ⏕⌮Ꮫⓗ᳨ᰝࠊࡶ࡚ࡗࡓ࠶࡟ACHDᝈ⪅࡟㐺ࡓࡋᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡢデ᩿ࣝࢥࢺࣟࣉ
ᡂேᚰࡢ⯡୍ࡸ⪅ᑠඣᚰ⮚⑓ᝈࠊࡣデ᳨᩿ᰝࡢACHDࠊࡓࡲࠋࡿ࠶ᚲせ࡛ࡀᑓ㛛▱㆑࡜
⮚⑓ᝈ⪅ࠊࡵࡓࡿ࡞␗ࡣ࡜ACHD ⏬ീデ᩿ࡢᑓ㛛ᐙࢆቑࡍࡸᚲせࠋࡿ࠶ࡀISACHD ࠊࡣ
ACHDࡢデ᩿ࡿࡅ࠾࡟⌮⟶࡜ᚰ࢚࣮ࢥᅗࡢᙺ๭ࡢ㔜せᛶࢆㄆ㆑ࠊࡋᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࣞ࡜
ࡿࡅ࠾࡟ᅗ᳨ᰝ࣮ࢥᚰ࢚ࠋࡿ࠸࡚ࡋゎ⌮ࢆᚲせᛶࡿࡍᥦ౪ࢆࢫࣥࢲ࢖࢞ࡿࡍ㛵࡟ࢺ࣮࣏

᧜ീࡢࢺ࣮࣏ࣞ࡜ᶆ‽໬ࠊࡣୡ⏺୰ࡢᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡢ㉁ࠊࡏࡉୖྥࢆከ᪋タඹྠ◊✲
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ࡓࢀࡉ⾲㸪௒ᅇⓎ࡟࠺ࡼࡢࡇࠋࡿ࠶᰿ᣐ࡛ࡢࡑࡀࡢ࠺࠸࡜ࡿ࠶ࡀᛶ⬟ྍࡿࡍ㐍ಁࢆ

ACHDᚰ࢚࣮ࢥᅗࡣࣝࢥࢺࣟࣉ㸪ACHDศ㔝ࡢᡂ⇍ࡿࡅ࠾࡟㔜せ୍࡞Ṍ࡛ࠋࡿ࠶ 

ࡐ࡞���  㸽࠿ᚲせࡀࣝࢥࢺࣟࣉᅗ࣮ࢥᚰ࢚ࡓࡋ໬≉࡟'+&$

ᡂேࡧࡼ࠾ᑠඣࡢᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝᐊ࡟໅ົࡿࡍᚰ࢚࣮ࢥᅗᢏᖌࡃࡼࡀ㐼㐝ࡿࡍၥ㢟

⾲ࢆ౛ࡢㄢ㢟ࡸ 1 CHDࠊࡣᅗ㒊㛛࣮ࢥᚰ࢚ࡢᑠඣࠋࡓࡵ࡜ࡲ࡟ ᝈ⪅ࢆከࡾ࠾࡚ࡳࡃⰋ
ࢫࡢᰝᐊ᳨࡞࠺ࡼࡢࡇࠋࡿ࠶᭷฼࡛࡟ⓗ⯡୍࡛ࡆ࠿࠾ࡢ࣮ࣂ࣓࣒࣮ࣥࢳࡿ࠸࡚ࡋゎ⌮ࡃ

እ⛉ⓗ἞⒪㸭ࠊゎ๗Ꮫⓗ␗ᖖ࡜⑓ኚࡿࡍ㛵㐃ࠊᣦᶆࡿࡍ㛵㐃࡟⑓ኚࡢ๓ࡢ┠ࠊࡣࣇࢵࢱ

ࣇࢵࢱࢫࡓࡗ࠸࠺ࡇࠋࡿ࠸࡚ࡋ⢭㏻࡟㠀ᖖ࡟㌿ᖐࡢᚋࡢࡑ࡜ಟ᚟ࡿࡼ࡟἞⒪ࣝࢸ࣮ࢸ࢝

㐺ࠊࡣ࡟᫬ࠋࡿ࠸࡚ࡗ▱ࢆ࠿ࡁ࡭ࡿぢࢆఱࠊࡋ᥈ࢆఱࠊࡶሙྜ࡛࠸ࡋ㞴࡟ゎ๗Ꮫⓗࠊࡣ

ษ࡞ᵓ㐀ྍࡃࡼࡾࡼࢆど໬ࡣ࠸ࡿ࠶ࠊ࡟ࡵࡓࡿࡍᘚࡸᚰᐊࡢᶵ⬟ࢆホ౯ࠊ࡟ࡵࡓࡿࡍ㠀

ᐃᆺⓗ࡞ど㔝ࢆ฼⏝ࠋ୍ࡿ࠶ࡶ࡜ࡇࡿࡍ ᪉ࠊᡂேᚰ࢚࣮ࢥᅗ㒊㛛ࠊࡣࣇࢵࢱࢫࡢCHDᝈ
ࠋ࠺కࢆ㏻ᖖᅔ㞴࡟㝿ࡿࡍ᧜ീࢆ⪅CHDᝈࠊࡵࡓ࠸࡞ᑡࡀᩘࡢ⪅CHDᝈ࡞㞧「࡟≉ࠊ⪅
ᡂேᚰ࢚࣮ࢥᅗ㒊㛛ࠊࡣࣇࢵࢱࢫࡢᚰᐊᶵ⬟࡜ᒁᡤቨ㐠ືࡢホ౯ࠊᘚ⭷ᶵ⬟ࡢᐃ㔞ⓗศ

ᯒࠊᚰ࢚࣮ࢥᅗ⏝㐀ᙳ๣ࡢ౑⏝ࡸ㈇Ⲵᚰ࢚࣮ࢥᅗࡢ౑⏝୍ࠊࡣ࡚࠸ࡘ࡟⯡ⓗ࡞⤒㦂࠶ࡢ

ࢻ࢖࣮࢞ࢥᗋ࢚⮫ࡢᡂேࡿ࠸࡚ࢀࡉ⾲බࠊࡣሗ࿌࡜ᐃ ࡢࡑࠊ࡟ࡽࡉࠋࡿ࠶ᑓ㛛ᐙ࡛ࡿ

ࠋ[7]ࡿ࠶࡛⬟ྍ⏝฼ࡶ࡟⪅ᑠඣᝈࡣࣥ࢖ࣛࢻ࢖࢞࡞࠺ࡼࡢࡇࠋࡿ࠸࡚࠸ᇶ࡙࡟[6-3]ࣥ࢖ࣛ
௒ᅇⓎ⾲ࠊࡣࣝࢥࢺࣟࣉࡓࢀࡉ᪂࠸ࡋ ACHD ࡶࡓࡋ཯ᫎࢆᚲせᛶࡢࢫࣥࢲ࢖࣮࢞ࢥ࢚
 ࠋࡿ࠶࡛ࡢ

ACHDᝈ⪅࡛ࠊࡣᚋኳᛶᚰ⑌ᝈᝈ⪅࡜ẚ㍑ࠊ࡚ࡋᚰᑤ㒊ࡢࡽ࠿⏬ീ᪉ྥ࡜ࡇࡿ࡞␗ࡶ
ㄽࡢᡂேࡣ㉸㡢Ἴ᳨ᰝᢏᖌࡢᡂேࠋࡿ࠺ࡾ࡞࡜ᅔ㞴ࡣ࡟㉸㡢Ἴ᳨ᰝᢏᖌࡢᡂேࠊࡾ࠶ࡀ

ࢆᐃ㔞໬࡜⌮ ACHDᝈ⪅࡟㐺⏝ࡣࢀࡑࠊࡀࡿࡍ࡜࠺ࡼࡋ᫬࡟୙㐺ษ࡛ࡿ࠶㸦౛ࠊࡤ࠼య
ᚰᐊྑᐊࡢホ౯ࠊ࡚࠸࠾࡟㉸㡢Ἴ᳨ᰝᢏᖌࡣᶆ‽ⓗ࡞ᕥᐊࡢ ᐃ್ࢆ౑⏝࡞ࡣ࡛ࡁ࡭ࡍ

ACHDࠊࡣඛኳᛶ⑓ኚ࡛࡞㞧「 ࠋ㸧࠸ ᇶࢆᐃ್ ࡓࢀࡉᶆ‽໬ࠊࡣ㉸㡢Ἴ᳨ᰝᢏᖌࡢ
ࠋ࠸࡞ࡽ࡞ࡤࢀࡅ࡞࠿⨨ࢆ㔜Ⅼ࡟࡜ࡇࡿࡍẚ㍑࡜ᰝ᳨ࡢ๓ᅇࠊࡶࡾࡼࡿࡍẚ㍑࡜್‽

ACHDᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡢᑓ㛛ᛶࢆ㧗ࢆ࡜ࡇࡿࡵ┠ⓗࡓࡋ࡜Ꮫ఍ࠊࡃ࡞࡝ࢇ࡜࡯ࡣACHD
ᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡢカ⦎ࢆṇᘧࡿࡅཷ࡟ᶵ఍ࡶᑡࠋ࠸࡞ᡂேᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝᢏᖌࡣᡂேᚰ

ࡿ࠸࡚ࡅཷࢆࢢࣥࢽ࣮ࣞࢺ࡚ࡋ㏻ࢆヨ㦂ࡸࢫ࣮ࢥ⫱ᩍࠊ࠺ࡼࡿࡁᑐᛂ࡛࡟ᅗ᳨ᰝ࣮ࢥ࢚

ᏛࡢACHDࠋࡿ࠶ⓗ࡛⯡୍ࡀࡢࡿ࠶࡛ࡅࡔࠖࡿࢀゐࠕࡣᅗ᳨ᰝᢏᖌ࣮ࢥACHDᚰ࢚ࠊࡀ
఍࡛ࠊࡣᚰ⾑⟶⣔☢Ẽඹ㬆㸦CMR㸧⏬ീ࡟೫ࠊࡀࡔࡕࡀࡾᐇ㝿ࡢ࡝ࢇ࡜࡯ࡣ࡟ᝈ⪅ࡀᚰ
CMRࠊࡅཷࢆᅗ᳨ᰝ࣮ࢥ࢚ ACHDࠋࡿ࠶࡛࠿☜ࡣ࡜ࡇ࠸㧗ࡀ㢖ᗘࡶࡾࡼ ᑓ㛛་ࡸᚰ࢚
ࠋ࠸࡞ẚ㍑ⓗᑡࡣᑓ㛛ᐙࡓ࠼ഛࡡවࢆࣝ࢟ࢫᚲ㡲ࡢࡽࢀࡇࠊࡀࡿࡍᏑᅾࡣᅗᑓ㛛་࣮ࢥ

ࣉࣥࢸࡢࢺ࣮࣏ࣞࡸࣝࢥࢺࣟࣉࡓࡋ໬≉࡟⑌ᝈྛ࡞࠺ࡼࡿ࠸࡚ࢀࡉグ㍕࡟ࡇࡇࠊ࡚ࡗࡼ

⬟ྍࢆ᫬ⓗẚ㍑⤒ࠊࡋ᪉ἲ࡛ሗ࿌ࡌྠࡾ㝈࡞⬟ྍࡣᶵ⬟ホ౯ࠋ࠺ࢁࡔࡘ❧࡟ᙺࡀࢺ࣮ࣞ

ᐃ㔞ࡾ㝈࡞⬟ྍ࡟ࡵࡓࡿࡏࡉῶᑡࢆㄗ᝟ሗࡿ࠶ࡢᛶ⬟ྍࡿࡌ⏕ࡽ࠿ࢱ࣮ࢹᐃᛶⓗࠊࡋ࡟

ⓗᣦᶆࠋࡿ࠶࡛ࡁ࡭ࡿ࠸⏝ࢆ 
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ⓗ࣭⏕⌮Ꮫⓗ᝟ሗࡀ☜ㄆ࣭グ㍕ࡢࡑࠊࡤࢀࢀࡉᚋࡢ⤒㐣ほᐹ࡟ᚲせ᳨࡞ᰝ㢖ᗘࡸෆᐜࡣ

Ỵࡢࣉࢵ࢔࣮࢛ࣟࣇࠋࡿࡃ࡚ࡗࡲᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝ࡛ࠊࡣ἞⒪ୖࡢኚ໬࠸࡞ࡀ㝈ࠊࡾゎ๗

Ꮫⓗホ౯ࢆヲ⣽ࡾ⧞࡟㏉ࡍᚲせࡢࣉࢵ࢔࣮࢛ࣟࣇࠋ࠸࡞ࢀࡋࡶ࠿࠸࡞ࡣᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝ

ࠋࣜࡿ࡞࡟࡜ࡇࡃ⨨ࢆ㔜Ⅼ࡟ᶵ⬟ⓗ᝟ሗࡿࡼ࡟ᐃ㔞ⓗ㸭༙ᐃ㔞ⓗホ౯ࠊࡣ ࣒࢖ࢱࣝ࢔ 3D
࣮ࢥᚰ࢚ࡢ࢕ࢸࣜࢲࣔࡿࡺࡽ࠶ࡴྵࢆ⾡ᢏ࡞㧗ᗘ࡞࠺ࡼࡢࢢࣥ࢟ࢵࣛࢺࣝࢡࢵ࣌ࢫࡸ

ᅗ᳨ᰝࠊࡣᚰ⮚ࡢᙧែࠊ⌮⏕ࠊ⑓ែࠊᶵ⬟ࢆໟᣓⓗ࡟ホ౯ࠊࡁ࡛ࡀ࡜ࡇࡿࡍACHDᝈ⪅
ࣜ⮚ᚰࡢᚋࣥࣙࢩ࣮ࣥ࣋ࢱࣥ࢖ࣝࢸ࣮ࢸ࢝ࡸእ⛉ⓗಟ᚟ࠋࡿࡍ⫣㈉ࡃࡁ኱࡟⌮⟶ᗋ⮫ࡢ

ࣉࢵ࢔࣮࢛ࣟࣇ㛗ᮇࠊࡁ࡛ࡀ࡜ࡇࡿࡍᥦ౪ࢆ᝟ሗ࡞ヲ⣽ࡿࡍ㛵࡟⬟ᚰᐊᶵࡸࢢࣥࣜࢹࣔ

୰ࡢ⮫ᗋ⟶⌮ࡶ࡟኱ࡃࡁ㈉⊩ࠋࡿࡍᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡀ ACHD ᝈ⪅ࡢ≉ᐃࡢ⑓ែ࠸࠾࡟
࡚ணᚋண ࡟᭷⏝࡛ࢆ࡜ࡇࡿ࠶ド᫂ࡶ✲◊ࡿࡍቑࠊ᭱ࡾ࠾࡚࠼ 㐺࡞἞⒪ࡢᣦ㔪ࡶ࡚ࡋ࡜

฼⏝ࠋࡿ࠸࡚ࢀࡉCHD ⏝ᛂࡢᅾ⌧ࡣᅗ᳨ᰝ࣮ࢥ㸪ᚰ࢚࡚ࢀࡘ࡟ࡿࡅ⥆ࡋ㐍໬ࡀ⌮⟶ࡢ
⠊ᅖࢆᣑ኱ࡅ⥆ࡋ㸪ACHDᝈ⪅ࡿࡅ࠾࡟⌮⟶ࡢᴟ࡚ࡵ㔜せࢁ࠶࡛ࡿࡅ⥆ࡾ࠶࡛࣮ࣝࢶ࡞
 ࠋ࠺

���$&+'⤒⬚ቨᚰ࢚࣮ࢥᅗࡢᶆ‽ⓗࣝࢱࢪࢹ᧜ീࣝࢥࢺࣟࣉ 
㸦⾲ ᅗࠊ� �㹼�㸧 

4.1. ⏬ീ᭱ࡢ㐺໬ 

㉸㡢Ἴࡢ㏦ཷಙ࿘Ἴᩘࠊ⏬ീ῝ᗘࠊࣥ࢖ࢤࠊ↔Ⅼᇦࡢタᐃࢆ⏬㉁᭱ࡀ㐺࡟࠺ࡼࡿ࡞࡟

ㄪᩚࠊ࡝࡞ࡿࡍᶆ‽ⓗ࡞ᢏ⾡࡚࠸⏝ࢆ⏬ീ᭱㐺໬࡟ດ࣮ࣛ࢝ࠋࡿࡵ⾑ὶ⏬ീ࡞⬟ྍࡣ㝈

ࡶᖜ࡛᭱ప࡛ࡢᚲせ᭱ᑠ㝈ࠊࡋ᧜ᙳ࡛ࢺ࣮࣒࣮ࣞࣞࣇ࠸㧗ࡾ 20Hzࢆ┠ᣦࢺࢡ࣌ࢫࠋࡍ
ࢫ࣮࣋࡞㐺ษࠊࡋㄪᩚ࡚ࡏࢃྜ࡟࣮ࣟࣇࢆࢬ࢖ࢧ࣒࣮ࣗࣜ࣎ࣝࣉࣥࢧࠊࡣീ⏬ࣛࣉࢻࣝ

࡞ᶆ‽ⓗࡣࡽࢀࡇࠋࡿ࠶࡛ࡁ࡭ࡍ㐺໬᭱ࡋ㑅ᢥࢆタᐃࣥ࢖ࢤࠊ࣮ࣝࢣࢫࠊࣥ࢖ࣛ ACHD
ᚰ࢚࣮ࢥᅗ᭱ࡢࡵࡓࡢᑠ㝈ࠋࡿ࠶࡛ࢺࢵࢭࡢNon-imaging probe*ࡢ౑⏝ྛ࡝࡞ CHD⑓ኚ
 ࠋࡿࡍㄝ࡛᫂ࣝࢥࢺࣟࣉ⑓ኚูࡢ௜㘓ࠊࡣ࡚࠸ࡘ࡟㏣ຍ஦㡯࡞᭷≉࡟

4.2.  ᐃ 

࣌ࡢࢺ࣮࣏ࣞࠋࡿࢀࡉ᥎ዡࡀ࡜ࡇࡿࡍಖᏑࣝࢱࢪࢹࠊࡋᐇ᪋࡟グ㘓᫬ࡣᐃ ࡢ࡚࡭ࡍ

ᗋ⮫ࡢACHDࠊࡣᅗ᳨ᰝ࡛࣮ࢥᚰ࢚ࡢᑠඣࠋࡿࢀࡉ᥎ዡࡀ࡜ࡇࡿࡍಖᏑࣝࢱࢪࢹࡶࢪ࣮
་ࡣ౑⏝ࡢ࡜ࡇࡿࡍᑡ࠸࡞ Zࡢ࢔ࢥࢫ౑⏝ࡀዲࠋࡿ࠸࡚ࢀࡲⴭ⪅ࠊࡣࡽACHDࡢᚰ࢚ࢥ
࣮ᅗ࣏࣮ࣞࡣ࡛ࢺ Zࡣ࡟ࣥࢳ࣮ࣝࡣ࢔ࢥࢫᚲせ࡜࠸࡞☜ಙࠋࡿ࠸࡚ࡋ 

 ៖஦㡯⪄ࡢ௚ࡢࡑ .4.3

ࠊࡣ࡜ࡇࡿࡵྵ࡚࡭ࡍࢆ⬺㐓ࡢࡽ࠿ࣝࢥࢺࣟࣉ‽ᶆࠊࡿᚓࡋ㐼㐝࡚ࡌᛂ࡟⑓ែࠊࡓࡲ

ᮏ᭩ࡢ┠ⓗࡢ⠊ᅖእ࡛࡟࡜ࡇࡿ࠶␃ពࠋࡿ࠶࡛ࡁ࡭ࡍ㍈ࡽ࠿እࡓࢀ᧜ീࠊ㏻ᖖ࡞␗ࡣ࡜

⑓ែ࡛࡞㞧「ࠋࡿ࡞࡜ᚲせ࡟⦾㢖ࡣ⏝౑ࡢ*non-imaging transducerࠊ࢘ࢻࣥ࢖࣮࢘ࢥ࢚ࡿ
ࡤ࠼౛ࠊࡃ࡞㐺ษ࡛ࡣᐃ ࡞ᶆ‽ⓗࡢ࠿ࡘࡃ࠸ࠊࡣ VSD ୰㝸ࡢሙྜࡿࡍᏑᅾࡀࢳࢵࣃ
ᶆࠊࡣయᚰᐊྑᐊ࡛ࡤ࠼౛ࠊ⑕౛ࡢ௚ࠋࡿ࠶ࡀᛶ⬟ྍࡃᣍࢆㄗゎ࡞࠺ࡼࡢࣛࣉࢻ⧊⤌ࡢ

‽ⓗ࡞ ᐃ್ࡣ⑌ᝈࡢ㐍⾜ࢆ㏣㊧ࡢࡵࡓࡿࡍ⤒᫬ⓗホ౯࡚࠸࠾࡟ᙺ❧ࠋ࠸࡞ࢀࡋࡶ࠿ࡘ

 ࠋ࠸࡞࡟ࡔᮍࡣ್‽ᇶ࡞⏝᭷࡟ᗋⓗ⮫ࠊࡋ࠿ࡋ
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⾲ ���$&+'⤒⬚ቨᚰ࢚࣮ࢥᅗࡢᶆ‽ⓗࣝࢱࢪࢹ᧜ീࣝࢥࢺࣟࣉ 
ISACHDᶆ‽ᚰ࢚࣮ࢥᅗ᧜ീࣝࢥࢺࣟࣉ 

ᚰ❐㒊ࢳ࣮ࣟࣉ࢔ 
ෆ⮚ᚰᡣ఩ࠊᚰᑤ᪉ྥࠊୗ኱㟼⬦-ྑᡣ᥋⥆ 

ᚰ❐㒊ᅄ⭍ീ  
࣭2D࣮࢜2ࠊ࣮ࣗࣅ࣮ࣂDࠊ࣒࣮ࢬᚰᡣ୰㝸ࣛ࢝ࡢ
࣮⾑ὶ⏬ീ 

࣭ྑᐊὶฟ㊰࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീࡧࡼ࠾㐃⥆Ἴࣉࢻ
ࣛ 

ᚰ❐㒊▷㍈ീ  

࣭2Dᕥᐊࠊ኱ື⬦ᘚࣞ࣋ࣝྑࠊᐊὶฟ㊰ ࣭⭡㒊኱ື⬦ࡢ 2D࣮ࣛ࢝࡜⾑ὶ⏬ീ 
࣭ୗ኱㟼⬦㛗㍈ࡢ 2D࡜M࣮ࣔࢻ(࿧྾ᛶኚື) ࣭⭡㒊኱ື⬦ࣛࣉࢻࢫࣝࣃࡢ 

ഐ⬚㦵ࢳ࣮ࣟࣉ࢔ 
2D࡛ᚰᐊ-኱⾑⟶㛵ಀࡢ☜ㄆࠊᚲせ࡛ࡤࢀ࠶୺ᚰᐊࡢ☜ㄆ 

ഐ⬚㦵㛗㍈ീ 
 

࣭2D࣮࢜ࠊ࣮ࣗࣅ࣮ࣂᕥᐊM࣮ࣔ2࣭ ࢻD࡛࣒࣮ࢬ኱ື⬦ᘚ࡜ᕥᐊὶฟ㊰ᚄࡢィ  
࣭୰㝸ቨ㐠ື ࣭ୖ⾜኱ື⬦ࡢ 2D࡜ィ  
࣭2D ࡛ᕥᐊᣑᙇᮎᮇᚄ࡜཰⦰ᮎᮇᚄࠊᕥᐊቨཌࡢ
ィ  

࣭ൔᖗᘚࠊ኱ື⬦ᘚ࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶࢪ࣮࣓࢖ 

ഐ⬚㦵ྑᐊὶධ㊰ീ 
 

࣭ྑᐊὶධ㊰ࡢ 2D࣮ࣛ࢝࡜⾑ὶ⏬ീ ࣭㐃⥆Ἴ୕ࡿࡼ࡟ࣛࣉࢻᑤᘚ㏫ὶࡢ⾑ὶ㏿ᗘィ 
 (ሙྜ࡞⬟ྍ)

ഐ⬚㦵ྑᐊὶฟ㊰ീ 
 

࣭⫵ື⬦ᘚࡸ⫵ື⬦ศᒱ㒊ྑࡓࡵྵࢆᐊὶฟ㊰ࡢ
2D 

࣭⫵ື⬦ᘚࡽ࠿⫵ື⬦ᘚศᒱ㒊࣮ࣛ࢝ࡢ࡛ࡲ⾑ὶ
⏬ീ  
࣭㐃⥆Ἴࣛࣉࢻ 

ഐ⬚㦵▷㍈ീ 
 

࣭2Dࡿࡼ࡟ᕥᐊᶵ⬟ホ౯(ൔᖗᘚࡽ࠿ᚰᑤ㒊࡛ࡲ) ࣭ྑᐊὶฟ㊰ࠊࣛࣉࢻࢫࣝࣃ⫵ື⬦ᘚ㐃⥆Ἴࣛࣉࢻ 
 sᖹᆒᅽ㍑ᕪࢡ࣮ࣆ

࣭኱ື⬦ᘚࡢ 2D࣮ࣛ࢝࡜࣒࣮ࢬࠊ⾑ὶ⏬ീ ࣭⫵ື⬦ᘚ㏫ὶࡢ㐃⥆Ἴࠊࣛࣉࢻᣑᙇ᪩ᮇ࡜ᣑᙇᮎ
ᮇࡢ⾑ὶ㏿ᗘ 

࣭⫵ື⬦ᘚ࡜⫵ື⬦ศᒱ㒊ࡢ 2D ࣭୕ᑤᘚ࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീ୕ࠊ ᑤᘚ㏫ὶࡢ㐃⥆Ἴࢻ
  ὶ㏿ᗘ⾑࡜ࣛࣉ
࣭ൔᖗᘚ࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീࠊ୰㝸࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീ

(ᚰᡣࡽ࠿ᚰᑤ㒊࡛ࡲ)ࡿࡼ࡟୰㝸Ḟᦆࡢ᭷↓ 
ᚰᑤ㒊ࢳ࣮ࣟࣉ࢔ 

2D࡛ᚰᡣ-ᚰᐊ㛵ಀࢆ☜ㄆࢆ࣮࣋ࣟࣉࠊ๓᪉࡟ഴࡅᚰᐊ-኱⾑⟶㛵ಀࡢ☜ㄆ 
ᚰᑤᅄ⭍ീࠊ஧⭍ീࠊ㛗㍈ീ 
࣭኱ື⬦ࡓࡵྵࢆ 2D࣮࢜ࠊࣛࣉࢻ⧊⤌࣭ ࣮ࣗࣅ࣮ࣂ୰㝸 E'࡜ S'ࡢィ  
࣭biplaneἲࡿࡼ࡟ᕥᡣᐜ✚ ⤌⧊ࠊࣛࣉࢻഃቨ E'࡜ S'ࡢィ  
࣭ᒁᡤቨ㐠ືホ౯ࡢࡵࡓࡢ῝ᗘࢆୗࡓࡆᕥᐊືࡢ
⏬ 

୍࣭ᅇᢿฟ㔞ィ ࡢࡵࡓࡢᕥᐊὶฟ㊰ࢻࢫࣝࣃࡢ
ࣛࣉ VTI 

࣭biplane Simpsonἲࡿࡼ࡟ᕥᐊ㥑ฟ⋡ ࣭኱ື⬦ᘚ࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീࠊ㐃⥆Ἴ࣮ࣆ ࣛࣉࢻ
 sᖹᆒᅽ㍑ᕪࢡ

࣭2Dࡿࡼ࡟ᕥᡣྑ࡜ᡣࡢ㠃✚࣭ᐜ㔞ィ  ࣭୕ᑤᘚ㏫ὶ࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീ࡜㐃⥆Ἴࣛࣉࢻ 
࣭ൔᖗᘚ࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീࠊൔᖗᘚ㏫ὶࡢ㐃⥆Ἴࢻ
 ὶ㏿ᗘ⾑࡜ࣛࣉ

࣭ྑᐊ࡟↔Ⅼࢆᙜ࡚ࡓ 2Dྑ࡜ᐊᚄィ  

ൔᖗᘚὶධ⾑ὶ㏿ᗘ ࣭ྑᐊࡿࡼ࡟ࣛࣉࢻࢫࣝࣃ࣭ TAPSEྑࠊᐊ⤌⧊ࣛࣉࢻ S'ྑ࡜ᐊ㠃✚ኚ໬
  ィࡢ⋠

 㟼⬦⾑ὶ㏿ᗘ⫵ࡿࡼ࡟ࣛࣉࢻࢫࣝࣃ࣭

⬚㦵ୖ❐ࢳ࣮ࣟࣉ࢔ 
2Dࡿࡼ࡟⭎㢌ື⬦ศᒱࡢ࣮ࣥࢱࣃ☜ㄆ 

⬚㦵ୖ❐㛗㍈ീ 

࣭2D࣮࢜2࣭ ࣮ࣗࣅ࣮ࣂDࡿࡼ࡟⭎㢌ື⬦ศᒱࡢ☜ㄆ 
࣭ୗ⾜኱ື⬦࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീ࡜㐃⥆Ἴࣛࣉࢻ ⫵࣭ື⬦ศᒱ㒊࣮ࣛ࢝ࡢ⾑ὶ⏬ീ࡜㐃⥆Ἴࣛࣉࢻ(ᚲ

せ᫬) 
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ᅗ ���⫘㦵ᘪୗ᩿㠃㸸�ෆ⮚ᚰᡣ఩ࠋᚰ࢚࣮ࢥ
ᅗ᳨ᰝࠊ࡚࠸࠾࡟ෆ⮚ᚰᡣ఩ࣗࢹࢫࣥࣛࢺࡣ

ࢆ࣮࣮࣐࢝ࡢࢧ࣮ �᫬ࡢ఩⨨࡚࠸⨨࡟⭡㒊ࢆ
㍯ษ࡞࠺ࡼࡿࡍ࡟ࡾ�ゅᗘ࠸῝ࡢ�⫘㦵ᘪୗ᩿
㠃�ᶓ᩿ീ�ࡾࡼ࡟Ỵᐃ᭱ࡀࡢࡿࡍ㐺࡛ࠋࡿ࠶
ᚰᡣ఩ࡣෆ⮚఩ࡰ࡯࡜ᖖࠊࡵࡓࡿࡍ⮴୍࡟ෆ

⮚ᚰᡣ఩ࢆỴᐃ࡟ࡵࡓࡿࡍ⬨ᰕ࡟ᑐࡿࡍୗ኱

㟼⬦࡜኱ື⬦ࡢ఩⨨ࡿࡁ࡛ࡀ࡜ࡇࡿ࠸⏝ࢆ

㒊⬚ࠊࡀ ;⥺᳨ᰝࡀෆ⮚ᚰᡣ఩ࢆ☜ᐃࡿࡍ
࡞ࡣࡾࢃኚ࡟࡜ࡇࡿ࠶ᰝ᳨࡛࡞Ỵᐃⓗࡢࡵࡓ

࡟୰ᚰࡢീ⏬ࡣ᳝⬨ࠊࡣᅗ᳨ᰝ࡛࣮ࢥ࢚ࠋ࠸

఩⨨ࠊࡏࡉෆ⮚ᚰᡣ఩ࡣ኱ື⬦࡜኱㟼⬦㸦ୗ

኱㟼⬦ࡣࡓࡲḞᦆࡿ࠸࡚ࡋሙྜࡣወ㟼⬦㸧ࡢ

┦ᑐⓗ࡞఩⨨࡚ࡗࡼ࡟ᐃ⩏$��6ࠋࡿࢀࡉLWXV�
VROLWXV��኱ື⬦㸦㉥࠸⾑ὶ㸧ࡢ᳝⬨ࡣᕥഃ࡟
��%ࠋࡿ࠶࡟ഃྑࡢ᳝⬨ࡣ⬦ୗ኱㟼ࠊࡾ࠶
6LWXV�LQYHUVXV��኱ື⬦㸦㉥࠸⾑ὶ㸧ࡢ᳝⬨ࡀ
ྑഃ��6&ࠋࡿ࠶࡟LWXV�DPELJXRXV���OHIW�DWULDO�
LVRPHULVP��୧᪉ྠࡢ᳝⬨ࡀ⟶⾑ࡢഃࠊࡾ࠶࡟
኱ື⬦ࡀ๓᪉ࠋࡿ࠶࡛⟶⾑ࡢୗ኱㟼⬦ࡣወ㟼

㟼⫢ࠊ㸧࠸࡞ࡣ࡟㸦ᮏ⏬ീࡾ࠾࡚ࡋྜ⤖࡬⬦

���6LWXV�DPELJXRXV'ࠋࡿධ࡟᥋ྑഃᕥᡣ┤ࡣ⬦
±�ULJKW�DWULDO�LVRPHULVP��୧᪉ࡢ᳝⬨ࡀ⟶⾑ࡢ
ྠഃࠊࡾ࠶࡟ୗ኱㟼⬦ࡀ๓᪉ࠋࡿ࠶࡛⟶⾑ࡢ

⫘㦵ᘪୗ㛗㍈ീ࡛ࠊࡶ୧⾑⟶ࡀ㛗㍈᪉ྥ࡟ぢ

ࢃࡀ࡜ࡇࡿ࠶࡟๓᪉ࡢ⬦኱ືࡀ⬦ୗ኱㟼ࠊ࠼

 ࠋࡿ࠿

ᅗ ���ᚰᡣ�ᚰᐊ㛵ಀ࡜ᚰᐊ�኱⾑⟶㛵ಀࠋᚰᡣ�
ᚰᐊ㛵ಀࡣᶆ‽ⓗ࡞ᅄ⭍᩿㠃࡛☜ㄆ୍ࡀࡢࡿࡍ

␒Ⰻࠋ࠸௨ୗ୍ࡶ᭱࡟⯡ⓗ࡞␗ᖖࠋࡍ♧ࢆ$�L��
ṇᖖ࡞ᡣᐊ᥋⥆୍⮴୕ࠋᑤᘚྑࡀഃࠊࡾ࠶࡟ᚰ

ᑤ㒊ഃࠋࡿ࠸࡚ࢀࡎ࡟࠿ࡎࢃ࡟୧ᚰᡣࡒࢀࡑࡣ

ࠋ⮴LL��ᡣᐊ᥋⥆୙୍ࠋࡿ࠸࡚ࡋ⥆᥋࡟୧ᚰᐊࢀ
LLL��୧ᚰᐊࡓࡋྜ⤖࡟᏶඲ᆺᡣᐊ୰㝸ḞᦆࠋLY��
୧ഃᡣᐊᘚྠᐊᤄධࠋY��ᕥഃᡣᐊ᥋⥆Ḟᦆ�ൔ
ᖗᘚ㛢㙐ࠋYL��ྑഃᡣᐊ᥋⥆Ḟᦆ�୕ᑤᘚ㛢㙐ࠋ
ᡂே࡛ࠊࡣᚰᐊ�኱⾑⟶㛵ಀࡣഐ⬚㦵᩿㠃�%�L�
LLL�࡜ᚰᑤ㒊᩿㠃�%�LY�YL�ࡼࡶ࡛᭱ࡏࢃྜࡳ⤌ࡢ
ᚰࠊ࡛ࡢ࡞ᑤ୕࡟ࡶ࡜୧༙᭶ᘚࠋࡿࡁㄆ࡛☜ࡃ

ᐊ�኱⾑⟶㛵ಀࡢ☜ᐃࡣ࡟⫵ື⬦ศᒱࡢ☜ㄆࡀ
ᚲせ࡛ࠋࡿ࠶୧኱⾑⟶ࡢ఩⨨㛵ಀ�౛ࠊࡤ࠼ᕥ
࡛⏝᭷࡟㆑ูࡢᚰᐊ�኱⾑⟶㛵ಀࠊࡶ�๓ᚋࡸྑ
ᥥ࡟㛗㍈ࡣ⬦ື⫵ࠊ࡟㍈▷ࡣ⬦�L��኱ື%ࠋࡿ࠶
ฟࡓࢀࡉ㏻ᖖࡢ኱⾑⟶㛵ಀࠋLL��᏶඲኱⾑⟶㌿
఩ࠊ࡟࠺ࡼࡿࢀࡽࡳ࡟኱ື⬦ྑࡢ⬦ື⫵ࡀ๓࡟

఩⨨ࠋࡿ࠸࡚ࡋLLL��ಟṇ኱⾑⟶㌿఩ࡿࢀࡽࡳ࡟
࠸࡚ࡋ⨨఩࡟ᕥ๓ࡢ⬦ື⫵ࡀ⬦኱ືࠊ࡟࠺ࡼ

⟶⾑Y��ᚰᐊ�኱ࠋ⮴୍⥆LY��ᚰᐊ�኱⾑⟶᥋ࠋࡿ
᥋⥆୙୍⮴ࠋ኱⾑⟶㌿఩࡛୧኱⾑⟶ྠࡀ᫬࡟ᖹ

ࡀ⬦኱ືࠋYL��༢୍ື⬦㉳ጞࠋࡿ࠸࡚࠼ぢ࡟⾜
ᚰᐊ୰㝸࡟㥽஌ࠊࡋ୧ᚰᐊࡢࡽ࠿⾑ὶ࡚ࡅཷࢆ

 ࠋࡿ࠸
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���ᚰ࢚࣮ࢥᅗ࡛ $&+'ᝈ⪅ࢆホ౯ࡿࡍ㝿࡞ู≉ࡢ⪃៖஦㡯 

5.1. ᚰᐊᶵ⬟  

5.1.1. ᙧែᏛⓗ(యᚰᐊ)ᕥᐊᶵ⬟ 
ᚑ᮶ࡢ᪉ἲ࡜ᶆ‽ⓗ࡞ᇶ‽ࠊࡣṇᖖ࡞ᚰ⮚ࡿࡅ࠾࡟ᕥᐊ඲యⓗࡣࡓࡲᒁᡤⓗ࡞཰⦰ᶵ⬟

ࡢ⬟⦰ᕥᐊ཰ࡿࡼ࡟(Fractional shortening: FS)⋠⦰▷ࠋࡓࡁ࡚ࢀࡽ࠸⏝࡟ࡵࡓࡿࡍホ౯ࢆ
 ᐃࠊࡣᆒ୍࡞཰⦰ࢆక࠺෇ᙧែࢆ௬ᐃࡣࢀࡇࠊࡀࡿ࠸࡚ࡋ ACHD ᝈ⪅࡛࡟ࡓࡗࡵࡣ
ಟṇࡤࢀ࠶࡛⬟ྍ࡟ᢏ⾡ⓗࠋࡿ࠶࡛௳᮲࠸࡞ࢀࡉࡓ‶ Simpson biplaneἲࡀᮃ3ࠋ࠸ࡋࡲ
ḟඖᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡿࡼ࡟ᕥᐊᐜ✚࡜㥑ฟ⋡(Ejection fraction: EF)ࡢ ᐃ2ࠊࡣḟඖ࡛ࡢ
 ᐃࡶࡾࡼᮃࠋ࠸ࡋࡲ㔜ᗘࡢ⫵ື⬦ᘚ㏫ὶࢆక࠺ Fallotᅄᚩ⑕⾡ᚋࠊ࡟࠺ࡼࡢ㧗ᗘྑࡢ
ᐊᣑᙇࡾࡼ࡟ᕥᐊࡀᅽ᤼ࡓࢀࡉᝈ⪅࡛ࠊࡣᙧែ࡟౫Ꮡ࠸࡞ࡋᣦᶆ࡛ࢫࡸࣛࣉࢻ⧊⤌ࡿ࠶

ࡿࢀࡉᐃ ࡛ࢢࣥ࢟ࢵࣛࢺࣝࢡࢵ࣌ strain ࡜ strain rate ࡛ ᐃࡿࢀࡉ⦪᪉ྥࡢᕥᐊᶵ⬟
⯡୍ࠊࡣ‽ᇶ࡜ホ౯᪉ἲࡢᚰᐊᣑᙇ㞀ᐖࠋ [10] ࡿ࠸࡚ࢀࡉ♧ࡀ࡜ࡇࡿࡍ㛵㐃࡜ணᚋࡀ
ⓗ࡞ᚰ⮚⑓ᝈ⪅࡟ᑐࡣ࡚ࡋ༑ศࠊ [11] ࡀࡿ࠸࡚ࢀࡉ❧☜࡟ACHDࡢᕥᐊᣑᙇ⬟ࢆホ౯
⪅ᚰ⮚⑓ᝈ࡞ⓗ⯡୍࡞࠺ࡼࡢE㸭(ƍẚࠋࡿ࠸࡚ࡋ୙㊊ࡔࡲࡣᣦᶆࡿࡁಙ㢗࡛ࡢࡵࡓࡿࡍ
࡛౑⏝ࡿࢀࡉᇶ‽ࡢ࡚࡭ࡍࠊࡣඛኳᛶᚰ⑌ᝈᝈ⪅࡚࠸࠾࡟ṇ☜࡛ࡣ࡜ࡿ࠶㝈࡞ࠋ࠸࡞ࡽ

࠾࡟ᕥᐊ⮬⏤ቨࡣࡓࡲ୰㝸ࠊࡃ࡞ࡣ㞀ᐖ࡛ࡢ⬟ᕥᐊᣑᙇ࡞඲యⓗࠊࡣపୗࡢƍ)ࠊࡽ࡞ࡐ
 ࠋ[12] ࡿ࠶࡛ࡽ࠿ࡿ࠶ࡀᛶ⬟ྍࡿ࠶ᯝ࡛⤖ࡢእ⛉ⓗ⒕⑞࡞ᒁᡤⓗࡿࡅ

5.1.2. ᙧែᏛⓗ(⫵ᚰᐊ)ྑᐊ࡜ࢬ࢖ࢧᶵ⬟  
ྑᐊ࡜ࢬ࢖ࢧᶵ⬟ࡢᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡿࡼ࡟ホ౯ྑࠊࡣᐊࡢᙧែࡢᙳ㡪ࡾࡼࠊࡾ࠶ࡶᅔ

㞴࡛ࠋ [13] ࡿ࠶Fractional area change (FAC)ࡸᅄ⭍ീ࡛ࡢ TAPSEྑࡢ࡝࡞ᐊᶵ⬟ࡢ㛫᥋
ⓗ࡞ィ ࡀᗈࡢࡽࢀࡇࠊࡀ [15 ,14] ࡿ࠸࡚ࢀࡽ࠸⏝ࡃᡭἲ࡛ࠊࡣ⑓ែࡣ࡚ࡗࡼ࡟୺せ࡞
ᙺ๭ࢆᯝࡍࡓὶฟ㊰ࡢホ౯ࡀ㝖እࠋࡿ࠸࡚ࢀࡉTAPSE ⾲ࢆ⬟཰⦰ᶵࡢ᪉ྥ⦪ࡢᐊྑࡣ
እࡢ㏆᭱ࠊᖖ␗ࡢᚰᐊᙧែࠊᑤᘚ㛢㙐୙඲୕ࠊࡀࡿ࠶ᐜ࡛᫆ࡀᐃ ࠊࡾ࠶ࡀ෌⌧ᛶࠊࡋ

⛉ⓗฎ⨨ࡢᙳ㡪ྍࡿࡅཷࢆ⬟ᛶࠋࡿ࠶ࡀTAPSEࡣ౛ࡤ࠼ Eisenmenger⑕ೃ⩌ࡢணᚋண 
ࠊࡣࢢࣥ࢟ࢵࣛࢺࣝࢡࢵ࣌ࢫࡢᚰ➽ኚᙧ࡜ἲࣛࣉࢻ⧊⤌ࡢᚰ➽㏿ᗘࠋ [16] ࡿ࠶࡛⏝᭷࡟
ࠊࡀࡿ࠸ࡣ࡚ࢀࡉ⏝ᛂ࡟ホ౯ࡢᚰᐊ➽ኚᙧ࡞඲యⓗࡧࡼ࠾ᒁᡤⓗ࡚࠸࠾࡟ACHD࡟ࡶ࡜
ACHDྑࡿࡅ࠾࡟ᐊࡢ࡬⮫ᗋᛂ⏝ࡣ࡚࠸ࡘ࡟ᮍゎ࡛᫂ࠋ[17 ,10]ࡿ࠶⌧ᅾ࡛3ࠊࡣD࢚ࢥ
࣮࡛ྑᐊᐜ✚࡜ᶵ⬟ࢆ ᐃྑࡣࢀࡇࠊࡾ࠶࡛⬟ྍࡀ࡜ࡇࡿࡍᐊࡢᒁᡤⓗᶵ⬟ࠊࡃ࡞࡛ࡅࡔ

඲యⓗᶵ⬟ࠋྑ[19 ,18]ࡿࡁ࡛ࡀ࡜ࡇࡿ࠸⏝ࡶ࡟✲◊ࡢ ᐊᣑᙇ㞀ᐖࠊࡣ⫵ື⬦⾑ὶࣉࢻࡢ

ࣛ "a "Ἴࡿࡅ࠾࡟཰⦰ᮇ๓᪉⾑ὶࡢᏑᅾࠊ≉␗ⓗ࡞⫢㟼⬦ὶ࣮ࣥࢱࣃ␗ᖖ㸦ᚰᡣ཰⦰᫬
ࡿࡍホ౯ࡽ࠿ᣑᙇࡢᡣྑࡸ⬦ୗ኱㟼ࡧࡼ࠾ࠊᣑᙇᮇඃ఩⾑ὶ㸧ࡿࡍቑຍࡀ㏫⾜ᛶ⾑ὶ࡟

 ࠋ[21 ,20]ࡿࡁ࡛ࡀ࡜ࡇ

5.1.3. యᚰᐊ㸦኱ື⬦ୗ㸧ྑᐊ࡜ࢬ࢖ࢧᶵ⬟ 

ゎ๗Ꮫⓗྑᐊࡀయᚠ⎔ࢆᢸ࠺ඛኳᛶᚰ⑌ᝈࡢ⑓ែࡣ 2 ✀㢮ࠊࡾ࠶ಟṇ኱⾑⟶㌿఩⑕
㸦ccTGA㸧࡜ᚰᡣෆ⾑ὶ㌿᥮⾡⾡㸦Mustardࡣࡓࡲ Senning㸧ᚋࡢ኱⾑⟶㌿఩⑕(TGA)࡛
ࡢయᚰᐊྑᐊࡿࡼ࡟ᅗ࣮ࢥᚰ࢚ࠊࡵࡓࡿ࠶ࡀࣥࣙࢩ࣮࢚ࣜࣂࡢ⨨఩࡜ᙧែ࡞㞧「ࠋࡿ࠶

ᐜ㔞࡜ᶵ⬟ࡢホ౯࡝ࢇ࡜࡯ࠊࡣᐃᛶⓗࠊࡋ࠿ࡋࠋࡿ࠸࡚ࡗࡲ࡝࡜࡟ࡢࡶ࡞TAPSEࠊFACࠊ
ࠋ[24-22]ࡿ࠶࡛ࡁ࡭ࡿࢀࡉ⏝౑࡟ࣥࢳ࣮ࣝ࡟ホ౯࡞᫬ⓗ⤒ࠊࡣᐃ㔞ⓗᣦᶆࡴྵࢆࣛࣉࢻ⧊⤌
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ᕥᐊྠ࡜ᵝࠊྑ࡟ ᐊ㥑ฟ⋡㸦RVEF㸧ࡣᚰᐊᶵ⬟ࡢᣦᶆ࡛ࠊྑࡋ࠿ࡋࠋࡿ࠶ ᐊࡢᙧែࡽ࠿

RVEF RVEFࠊࡵࡓࡢࡑࠋ࠸࡞ࡁ࡛ࡣ࡜ࡇࡿ࠸⏝ࢆ᥎ᐃᘧ࡞ᗄఱᏛⓗ࡟ฟ⟭ࡢ ஧ḟඖࡢ
ⓗホ౯ࡣ࡟ㄢ㢟ࠋࡓࡁ࡚ࢀࡉ࡜ࡿ࠶ࡀᅄ⭍ീ࡛ ᐃࡓࢀࡉ FACࠊࡣCMR࡛ ᐃࡓࢀࡉ
EF࡜┦㛵ࡶ᭱ࡿࡍⰋ࠸ᚑ᮶ࡢኚᩘ࡛ࡾࡼࠋ[25]ࡿ࠸࡚ࢀࡉ♧ࡀ࡜ࡇࡿ࠶㧗ᗘ࡞ᚰ࢚࣮ࢥ
ᅗᢏ⾡࡛ࠊ࡚࠸⏝ࢆࢢࣥ࢟ࢵࣛࢺࣝࢡࢵ࣌ࢫࡿ࠶యᚰᐊྑᐊࡢ 2ḟඖ strain࡜ strain rate
ࡉ♧ࡀ࡜ࡇࡿࡍ㛵㐃࡜ᗋⓗ㌿ᖐ⮫࡞᭷ᐖࡣᣦᶆࡢࡽࢀࡇࠊࡾ࠶࡛⬟ྍࡀ࡜ࡇࡿࡍฟ⟭ࢆ

ࠋࣜ[27 ,26] ࡿ࠸࡚ࢀ ࣒࢖ࢱࣝ࢔ 3ḟඖᚰ࢚࣮ࢥᅗ(3DE)ࠊࡣᙧែᏛⓗ᥎ᐃᘧࡇࡿ࠸⏝ࢆ
ࠊྑࡃ࡞⬺㐓ࡢࡽ࠿ീ⏬ࡢᚰᑤ㒊ࡃ࡞࡜ ᐊᐜ✚࡜ RVEFࡢṇ☜࡞⟬ฟࡋࠋࡿࡍ࡟⬟ྍࢆ
ࡓࡋᣑ኱࡟㔜ᗘ࡟≉ࠊࡃࡁ኱ࡣ㐣ᑠホ౯ࡢ✚ᐊᐜྑࡿࡼ࡟ᅗ᳨ᰝ࣮ࢥᚰ࢚ࠊࡋ࠿ RV࡛
࡟ෆ࣮ࢱࢡࢭࡢ≦෇㗹ࠊࡣ RV඲యࡣ࡜ࡇࡿࡵྵࢆ㠀ᖖ࡟ᅔ㞴࡛ࡢࡇࠊࡃࡽࡑ࠾ࠋࡿ࠶
ᡭᢏ࡛యᚰᐊྑᐊࢆホ౯ࡿࡍሙྜࡌྠࠊࡶ࡟㝈⏺࡜ࡿ࠶ࡀᛮࠋࡿࢀࢃ⌧ᅾࠊࢁࡇ࡜ࡢయ

ᚰᐊྑᐊࡢᣑᙇᶵ⬟࡟㛵ࡿࡍᶆ‽ⓗ࡞ᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝᇶ‽ࠋ࠸࡞ࡣᚰᡣෆ⾑ὶ㌿᥮⾡ᚋ

ࡢ TGA ᝈ⪅࡛ࠊࡣᚰᐊ඘‶ࡢ␗ᖖࡣᚰᐊࡢᣑᙇ㞀ᐖ࡟㛵㐃ࣥࢥࣥࣀࠊࡃ࡞࡛ࡅࡔࡿࡍ
ࡣࡽࢀࡇࠊ[29 ,28] ࡾ࠾࡚ࡋ㛵㐃ࡶ࡟ᖖ␗ࡢ‶඘ࡢࡽ࠿ࣝࣇࢵࣂ⏝⾡ᡭ࡞ࢺࣥ࢔࢖ࣛࣉ
యᚠ⎔㟼⬦⣔ᚰᡣࡢᐜ㔞ࢆῶᑡࠊࡏࡉᚰᐊ඘‶ಁࢆ㐍ࡿࡍᚰᡣ཰⦰ࡢ⬟ຊࡶపୗࠋࡿࡏࡉ 

5.1.4. ༢ᚰᐊᶵ⬟ 
༢ᚰᐊࡢᝈ⪅࡛ࠊࡣ యᚰᐊࡢᙧែࡧࡼ࠾཰⦰ຊࠊࡣṇᖖ࡞஧ᚰᐊࡢᝈ⪅࡜ẚ㍑࡚ࡋ
኱ࠊ࡚ࡗࡀࡓࡋࠋ [30] ࡿ࡞␗ࡃࡁᚰᐊᶵ⬟ࡢホ౯ࡣ㔜せ࡛ࡀࡿ࠶ᮍ࡟ࡔ㞴ࠋ࠸ࡋᚰ࢚
ࠊࡀࡿ࠶᪉ἲ࡛࡞୺ࡢࡵࡓࡿࡍᗋホ౯⮫࡟᫬ⓗ⤒ࢆ⬟ᚰᐊᶵࡢ⪅ᝈ࡞࠺ࡼࡢࡇࡣᅗ࣮ࢥ

ᚰᐊᙧែࡀ」㞧࡛ࠊࡵࡓࡿ࠶ᶆ‽ⓗࡣࣝࢥࢺࣟࣉ࡞୺࡟ᐃᛶⓗホ౯࡟౫Ꮡࡇࠋࡿ࠸࡚ࡋ

࡛⪅ᑠඣᝈࠋ [31-33]࠸ࡋ㞴ࡾࡣࡸࡀࡿ࠶㔜せ࡛ࡶホ౯ࡢᣑᙇ⬟㞀ᐖࡣ࡛≦⑓࡞࠺ࡼࡢ
ࠊࡣ࡛✲◊ࡢ㏆᭱ࠋ[35 ,34] ࡿ࠸࡚ࢀࡉ♧ࡀ࡜ࡇ࠸ࡍࡸࡾࡸ࡟㠀ᖖࡣᅗ࣮ࢥ3Dᚰ࢚ࠊࡣ
㠀ᙧែᏛⓗᣦᶆࡢ࡚ࡋ࡜ᡣᐊᘚ཰⦰ᮇ/ᣑᙇᮇẚࠊࡀయᚰᐊᣑᙇᮎᮇᅽࡃࡼ࡜┦㛵ࠊࡋᝈ
ᅗᣦᶆ࣮ࢥᐃ㔞ⓗᚰ࢚࠸ࡋ᪂࡞࠺ࡼࡢࡇࠋ[37 ,36] ࡓࢀࡉ♧ࡀ࡜ࡇࡿࡍ ணࢆ㌿ᖐࡢ⪅
 ࠋࡿ࠶ࡀᛶ⬟ྍࡘ❧ᙺ࡟ᐃྠࡢᚰᐊᶵ⬟␗ᖖࠊ࡛࡜ࡇࡿࢀධࡾྲྀ࡟ᗋ⮫ࢆ

5.1.5. 㠀ྠᮇ 
ᚰ࢚࣮ࢥᅗࡣ㠀ྠᮇ᳨ࢆฟ࡟ࡵࡓࡿࡍ㑅ᢥࡿࢀࡉ⏬ീデ᩿ἲ࡛ࠊ࣌ࡾ࠶ ࡑࡸࢢࣥࢩ࣮

 ࠋ [38] ࡘ❧ᙺ࡟ពᛮỴᐃࡢ୙ᩚ⬦௓ධࡢ௚ࡢ

5.2. ᘚᶵ⬟ 

ᚰ࢚࣮ࢥᅗࠊࡣᘚࡢゎ๗Ꮫⓗᵓ㐀࡜ᶵ⬟㸦㏫ὶࡢ✽⊂ࡸ㔜⑕ᗘ࡝࡞㸧ࡧࡼ࠾ࠊ⾑⾜ື

ែࡢᙳ㡪㸦ᚰᡣࡸᚰᐊࡢᣑ኱ࡸᶵ⬟㞀ᐖ㸧ࢆホ౯࡟ࡢࡿࡍ㠀ᖖ࡟᭷⏝࡛ࠋ[41-39]ࡿ࠶ඛ
ኳᛶᚰ⑌ᝈ࡛ࢺ࣮ࣗࢩࣛࣃࠊࡣൔᖗᘚࣝࢿࣥࢺࡸᵝ኱ື⬦ᘚୗ㒊⊃✽ࠊ࡟࠺ࡼࡢᘚୗࡲ

ࡣࡓࡲ㸭ࡧࡼ࠾2Dࠊࡣ࡟デ᩿࡞☜ṇࠋࡿ࠶ࡶ࡜ࡇࡿࡌ⏕ࡀ✽⊂ᘚୖ࡛ࣞ࣋ࣝࡣࡓ 3D⏬
ീࡿࡼ࡟ὀព῝᳨࠸ᰝࡀ㔜せ࡛ࠋ [42] ࡿ࠶Fallot ᅄᚩ⑕⾡ᚋࡸඛኳᛶ⫵ື⬦ᘚ⊃✽⑕
ࡉド᫂ࡀ࡜ࡇࡍࡰཬࢆᝏᙳ㡪࡟ែື⾜⾑ࠊࡣᘚ㏫ὶ⬦ື⫵ࡢᘚษ㛤⾡ᚋ⬦ື⫵ࡿࡍᑐ࡟

ࢻࠊ࣮ࣛ࢝ࠊ2Dࠊࡣᐃ㔞໬ࡢᘚ㏫ὶ⬦ື⫵ࠋ [43] ࡿ࠶ṧᏑ⑓ኚ࡛࠸㧗ࡢ㢖ᗘࡿ࠸࡚ࢀ
ࡿࡁ࡛ࡀ࡜ࡇ࠺⾜࡚࠸⏝ࢆM-mode PR index㸧ࠊPressure half timeࠊᐃ㸦PR index ࣛࣉ
 ࠋ[47]ࡿ࠶ᚲせ࡛࡟ࡵࡓࡿࡏࡉୖྥࢆṇ☜ᛶࡢデ᩿ࡀ඲࡚ࢀࡽࡇࠋ[44-46]
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6.1. ኱ື⬦⦰✽⑕ 

኱ື⬦⦰✽࡛ࡢ≉ᚩⓗࣛࣉࢻ࡞Ἴᙧࠊࡣ㏻ᖖࠊ㧗࠸཰⦰ᮇࢡ࣮ࣆ⾑ὶ㏿ᗘ࡜ỗᣑᙇᮇ

࡟㠀ᖖࡣὶ㏿ᗘ⾑ࢡ࣮ࣆࡢ㒊✽⦰ࠊࡣሙྜࡢ㔜⑕࡟ᴟᗘࠋࡿࢀࡉデ᩿࡚ࡗࡶࢆ࣮ࣝࢸࡢ

పࡃ⾑ὶࡣ㐃⥆ⓗ୍ࠋࡿ࡞࡟᪉ࠊ㛗ࡢ✽⊂ࡢ≦⟶࠸㔜⑕ᗘࠊࡣ⡆᫆࣋ࣝࡢ࢖࣮ࢾᘧ࡛ࡣ

ṇ☜࡟᥎ᐃ࡛ࠋࡿ࠶ࡀ࡜ࡇ࠸࡞ࡁ⭡㒊኱ື⬦⾑ὶࠊࡣᢿືᛶࡀపୗࠊࡋᣑᙇᮇᡂศࡀቑ

ຍࠋࡿࡍ 

6.2. ྑᐊ-⫵ື⬦ᑟ⟶ 

⫵ື⬦㛢㙐ࡸ㔜ᗘࢆ✽⊂⬦ື⫵ࡢక࠺኱⾑⟶㌿఩ࡢ⑕౛࡛ࡤࡋࡤࡋࠊࡣᚰ⮚እྑࡢᐊ

-⫵ື⬦ᑟ⟶ࡢ㐀タࡀᚲせࡢࡽࢀࡇࠋࡿ࡞࡜ᑟ⟶ࡢ఩⨨ࡣ๓᪉ࡀ࡜ࡇࡿ࠶࡟ከࠊࡃ⬚㦵ࡢ
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  ⬦ື⫵ศᯞ㒊ࡿࡅ࠾࡟኱⾑⟶㌿఩ࡢᚋ⾡ࢳࢵ࢖ࢫ⬦ື .6.4
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令和 5 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 

 

「体心室右室患者に対する心不全基礎治療薬の心機能改善効果に関する検討 

-心臓 MRI を用いた評価-」 

 

 

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 

後藤 耕策 東京大学医学部附属病院循環器内科・医員 

白石 公 国立循環器病研究センター小児循環器内科・客員研究員 

 

研究要旨 

【目的】 

2011 年、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)参加施設を拡大し ACHD 診療体制を確立する。並行して行

う ACHD 症例レジストリーを基点にして多施設臨床研究を立ち上げ、ACHD 診療に不足しているエ

ビデンスを構築する。今回、東京大学医学部附属病院 ACHD レジストリー患者において、心不全従

来薬であるアンジオテンシン転換酵素阻害薬(ACE-I)/アンジオテンシン II 受容体拮抗薬(ARB)な

らびにβ遮断薬の心機能に対する効果を、心臓 MRI を用いて評価した。 

【方法】 

2015 年 5月 8日に東京大学倫理審査における承認された ACHD外来患者レジストリー研究(本班研

究に継続的に報告書を提出してます)に登録された ACHD 患者(15歳以上)のうち、体心室右室を有

する 2 心室循環患者で、ACE-I/ARB もしくはβ遮断薬が投与され、2022 年 3月までに 2回以上心

臓 MRI を施行した患者を対象とした。 

【結果】 

我々は、ACE-I/ARBによる治療を受けた 17例の成人 sRV 患者からなるレトロスペクティブ・コホ

ート研究を行った。主要アウトカムは sRVEFの悪化とした。平均 68.7 ヵ月の追跡期間中、sRVEF

の悪化は 3 例（17.6％）にみられた。この 17人の患者をβ遮断薬投与群と非投与群に分け、10 人

の患者は ACE-I/ARBとβ遮断薬の両方を受けており、残りの患者は ACE-I/ARB療法のみを受けて

いた。sRVEFの改善を認めた患者は前者で 9人（90％）、後者では 5 人（71.4％）が sRVEFの改善

を認めたが両群間に有意差は無かった。ロジスティック回帰分析により、三尖弁逆流（TR）が主

要転帰の独立した予後因子であることが同定された（OR = 1.12；95％信頼区間、1.00-1.33）。軽

度の TR（三尖弁逆流率 TRF≦15％）患者（N=13）は、初回 CMR 評価から最終 CMR 評価までの間に

sRVEFの改善を示し（50.7±9.0％から 57.0±8.6％へ、P=0.0399）、それに伴って 1回心拍出量も

72.7±21.9mlから 80.9±19.2mlへ増加した（P=0.0344）。一方，中等度または重度の TR（TRF＞

15％）を有する患者（N＝4）では，これらの変化は観察されなかった。sRVEF 悪化に対する TRFの

ROC（Receiver Operating Curve）分析による追加解析を行ったところ、TRFのカットオフ値 25.6％

が sRVEF 悪化を予測する感度および特異度（それぞれ 66.7％および 92.9％）の優れた質をもたら

した。 
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【結論】

CMR に基づく評価により，sRV 患者における ACE-I/ARB 単独もしくはβ遮断薬併用の初期治療の有

効性が示された。sRVEF 悪化を予測するためには TR 層別化が有用であり、TRF 25-6%ほどがカッ

トオフ値であった。今後，TR の重症度を考慮したランダム化比較試験/大規模臨床試験を行うこ

とで，ACE-I/ARB治療の意義が明らかになることが期待される。 

 

研究目的 

正常な構造を持つ患者の心不全（HF）治療は、

新薬の登場や "ファンタスティック・フォー"

（1）（2）に代表されるように、目覚ましい進

歩を遂げている。しかし、先天性心疾患(CHD)

患者に対する内科的管理は依然として不完全

であり、これらの患者に対する治療戦略の開発

は喫緊の課題である。最近の CHD に対する外科

的治療の急速な進歩により、数え切れないほど

の子供たちの命が救われ、その 90％以上が成

人期まで生存できるようになった(3)。これら

の生存している成人先天性心疾患(ACHD)患者

は、これまで臨床の場で経験したことがなかっ

たため、必然的に正常構造の集団に対して行わ

れてきた従来の戦略を受けることになる。しか

し、これらの治療や戦略が ACHD 患者に適切か

どうかについては、明確な答えが得られていな

い。特に、体循環を賄う心室が右室である、い

わゆる体心室右室（sRV）患者に関するエビデ

ンスは非常に乏しく、しかし、こういった患者

は日本の登録では ACHD 外来患者の約 3％（約

5000 人）(4)、海外では CHD 患者全体の約 10〜

12％を占めているとされており無視できない

数となっている(5)。解剖学的・発生学的に、

RVは心筋組織自体の筋構築、冠循環パターン、

形状、機能(6)の観点から左心室(LV)とは明ら

かに異なっており、LVではなく RV に特化した

新しい治療方法論の構築が必要である。最近の

心臓磁気共鳴(CMR)の進歩により、ACHD 患者の

さまざまな構造異常と循環異常を呈する心臓

に関して、形態的・機能的側面を正確に評価す

ることが可能となり(7)、あらゆるタイプの

ACHD 患者に対して信頼性の高いデータを提供

することができるようになった。これらの患者

では、成人期に sRV 機能不全が進行してほぼ必

然的にHFを発症する傾向があり(8)(9)、sRV機

能不全は心臓移植や死亡など予後不良に直結

する(10)。しかしながら、sRV 機能不全に対す

る薬物療法にはエビデンスがなく、現在のガイ

ドラインでは全く確立されていない(11)(12)。

最近の報告では、これらの患者に対するサクビ

トリル/バルサルタンの有効性が示された(13)

が、以前の大規模後ろ向き観察研究では ACE-

I/ARBによる治療有益性は示されず(14)、最新

のメタアナリシスでも HF薬による有益性は示

されなかった(15)。我々が懸念しているのは、

これらの研究では心エコーや様々なモダリテ

ィによる直接的ではない非標準的かつ正確性

に欠ける方法で心収縮力評価を用いており、

sRV 駆出率(EF)や弁逆流を正確に定量(比較)

評価できていないことである。そこで、近年ゴ

ールドスタンダードとされる CMR を用いて

(16)、治療経過の心臓の容積、機能、逆流率に

ついて定量的に正確なデータを記録するに至

った。本研究の目的は、これらの CMRデータに

基づいて、sRV 患者における HF の代表的治療

薬である ACE-I/ARB およびβ遮断薬の有効性

を評価することである。 

 

研究方法 

対象施設と対象患者 

東京大学医学部附属病院の ACHD外来を定期的

に受診している18歳以上のsRVを有するACHD

外来患者全員を対象とした後方視的コホート

研究を実施した。対象は修正大血管転位

(ccTGA)患者と完全大血管転位(D-TGA（M/S）)

患者で、CMR 評価は 2012 年 4 月から 2022 年 12

月までの間に定期検査の一部として実施され

た。これらの患者は、ACHD外来患者レジストリ

ー研究（倫理審査番号 10680-(4)）に登録され

ており、本研究の患者個々のデータ収集は、東

京大学大学院医学系研究科の研究倫理委員会

より承認されたプロジェクト「心血管疾患に関

する臨床指標、治療成績および予後に関連する

後方視的解析」（文献番号 2650-14）に基づいて

実施した。 

 

２．調査項目・分析 

  主要アウトカムは、観察期間中の最も古い

記録（初回）と最新の記録（最終）の間の CMR

で測定された sRVEF 悪化と定義された。sRVEF

の測定誤差を考慮し、5％以上の減少を sRVEF

悪化とみなした。予後因子を決定した後、予後

に関連する連続変数のカットオフ値を算出し

た。さらに、カテゴリー変数の予後不良因子に

ついて、CMR における初回 sRVEFと最終 sRVEF

の単群比較を行った。 

 

３．倫理的配慮 
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通常診療における後ろ向き診療データ収集で

あるが、患者基礎情報は ACHD外来患者レジス

トリー研究（倫理審査番号 10680-(4)）により

収集し、CMRデータは東京大学大学院医学系研

究科の研究倫理委員会より承認されたプロジ

ェクト「心血管疾患に関する臨床指標、治療成

績および予後に関連する後方視的解析」（文献

番号 2650-14）に基づいて収集解析された。 

 

研究結果 

1．対象患者の特徴 

2012 年 4 月から 2022 年 12月までの間に、当

施設で CCTGA 患者 24例と D-TGA（M/S）患者 54

例の ACHD レジストリー登録者が抽出された

(4)。CMR を 2回以上受けた sRV 患者は、ccTGA

患者 10 人と D-TGA（M/S）患者 10 人（マスタ

ード手術後 6人、セニング手術後 4人）であっ

た。これらの患者のうち、ACE-I/ARBを服用し

ていない患者は 3 人であった。 

  最終的な対象患者は 17名、男性優位、調査

時の平均年齢が 44.4 歳（範囲 18-65歳）、肺高

血圧症(PH)を除き、患者の特徴にccTGA群とD-

TGA（M/S）群の間に有意差はなかった（表 1、

投稿中）。D-TGA（M/S）患者群のほぼ半数に PH

を認めたが、ccTGA 患者群では PH を認めなか

った（表 1、投稿中）。 

われわれのコホートでは、患者のほとんどが無

症状または軽症状であった。平均 CMR間隔は、

ccTGA 群で 89.4±20.8 ヵ月（範囲 59-123 ヵ

月）、D-TGA（M/S）群で 53.3±17.4 ヵ月（範囲

35-86 ヵ月）であり、ccTGA群の CMR間隔は D-

TGA（M/S）群より有意に長かった（p＝0.0024）。 

 

２．主要評価項目のロジスティック回帰分析 

sRVEF 悪化のイベントは 3 例（ccTGAで 1 例、

TGA（M/S）で 2 例）に発生した（17.6％）。ま

ず、単変量ロジスティック回帰分析を行ったと

ころ、CMRパラメータでは、三尖弁逆流率(TRF)

のオッズ比が有意に上昇していた（OR=1.12；

95％CI、1.02-1.33）が、他のパラメータでは

統計学的有意差は認められなかった（表 2、投

稿中）。多変量ロジスティック回帰分析におけ

るステップワイズ選択により、TRF のみが

sRVEF 悪化の独立した予後不良因子として浮

上した（OR=1.12；95％CI、1.00-1.33）。 

 

３．三尖弁逆流の程度を考慮した sRVEF の変

化 

17 人の患者の sRVEF を比較すると、初回評価

時の 50.7％±9.0 から最終評価時の 57.0％±

8.6 へと有意な改善がみられた（P = 0.0399）

（図 1A、投稿中）。ここで、17人の患者のうち、

13 人は TR 重症度が軽度(三尖弁逆流率 TRF が

15％以下)であったが、残りの患者は初回評価

時に TR 重症度が中等度または重度(TRF 

>15％)であった。軽度 TR 群における初回 CMR

評価と最終 CMR 評価の比較では、sRVEFの有意

な改善（50.0±9.3％から 59.3±8.6％へ、P = 

0.0015）が認められたが、中等度または重度の

TR 群では有意な変化は認められなかった

（52.9±8.5％から 49.6±1.5％へ、ns）（図 1、

投稿中）。また軽度 TR群において、拡張末期容

積指数と収縮末期容積指数（EDVI と ESVI）は、

EDVI では 94.6 ± 24.7ml/m2 から 87.3±

13.8ml/m2へ、ESVIでは 48.4±18.3ml/m2から

39.8±9.9ml/m2へ減少したと考えられるが、こ

れらの変化は統計学的有意差には達しなかっ

た（それぞれ P＝0.8533 と P＝0.3757）。一方、

sRV の一回心拍出量（sRVSV）は、初回評価時と

比較して最終評価時に有意に増加した（72.7±

21.9mlから 80.9±19.2mlへ、P = 0.0344）（図

2、投稿中）。β遮断薬も最も重要な心不全治療

薬の 1 つであるため、17 人の患者をβ遮断薬

投与群と非投与群に分けた。10 人の患者は

ACE-I/ARBとβ遮断薬の両方を受けており、残

りの患者は ACE-I/ARB療法のみを受けていた。

前者の群で sRVEF の改善を認めた患者は 9 人

（90％）であったのに対し、後者の群では 5 人

（71.4％）が sRVEFの改善を認めた（Fisher の

正確検定で P＝0.5368（図 3、投稿中）） 

。 

４．sRVEF 悪化に対する三尖弁逆流率の ROC

（Receiver Operating Curve）分析 

われわれのコホートの 17人の患者について、

三尖弁逆流に関する追加解析を行ったところ、

TRF のカットオフ値 25.6％が sRVEF 悪化を予

測する感度および特異度（それぞれ 66.7％お

よび 92.9％）の優れた質をもたらした。曲線下

面積は 0.90（95％CI 0.7487-1.000、P = 0.0322）

という優れた値を示した（図 4、投稿中）。 

 

考察 

本研究では、単一施設で 17例の成人 sRV 患者

を対象とした後ろ向き・コホート研究を行い、

三尖弁逆流量の層別化がこれらの患者に対す

る ACE-I/ARB の反応を予測する鍵となり得る

こと、ACE-I/ARB は TR が軽度以下の症例にお

いて sRVEF と sRVSV の改善に有効であること

を明らかにした。 

現在のガイドラインでは、全身性右室に対して

有効な薬剤はないとされている(11, 12)。しか

し、われわれのコホートでは、ACE-I/ARB治療
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が軽症未満の sRV 患者に有効であることが明

らかになった。この矛盾はいくつかの理由によ

って説明できる。第一に、これまでのランダム

化試験では TR の重症度は考慮されていなかっ

た。以前の代表的な試験(18)によると、ベース

ライン時に中等度または重度の TR を有してい

た患者は 45％であり、そのような患者ではバ

ルサルタンは sRVEF の改善に有意な効果を示

さなかった。中等度以上の TR を有する患者に

おいて ACE-I/ARB が感受性を示さない理由は、

構造的に正常な患者における僧帽弁閉鎖不全

症（MR）に対する薬物の反応と同じ病態生理に

よって説明できる。重度の機能的 MR を有する

患者の半数以上は、至適薬物管理にもかかわら

ず左室機能を改善することができず(19)、また、

LV拡張に比してMRの程度が不釣り合いに高い

患 者は、僧帽弁イン タ ーベンション

（MitralClip®など）と比較して薬物管理から

利益を得ることはないようである(20, 21)。こ

れらの理由から、TV における逆流の程度が

ACE-I/ARB の有効性に影響を及ぼす可能性を

理解することは妥当であり、有意な TRが出現

する前に ACE-I/ARBを早期に投与することで、

全身性の右室機能障害の進行を遅らせること

ができる可能性を示唆することができる。第二

に、sRV 患者に対する半定量的な評価も、過去

の報告との矛盾に関係している可能性がある。

M. Ladouceurらの報告によると、sRV 患者は心

臓が複雑であるため、定量的な測定が困難であ

った(14)。しかし、最近の CMR の技術の進歩に

より、このような患者であっても定量的で正確

な評価を行うことができるようになった。その

結果、ACE-I/ARB が sRVEFと sRVSV を改善する

効果があることがわかった。したがって，我々

のコホートは，sRV 患者に対する正確な TR 層

別化が ACE-I/ARB の効果を評価するための重

要な因子であることを示唆し，定量的で正確な

CMR データが今回の研究に信憑性を与えると

考えている。 

ベンチサイドのデータも sRV における ACE-

I/ARBの有効性を支持している。すでに多くの

基礎研究で、左心室の心肥大、線維化、機能障

害の発生にレニン-アンジオテンシン-アルド

ステロン系（RAAS）が重要な役割を果たしてい

ることが示唆されている（22、23、24）。そし

て最近の基礎研究の先端技術により、右心室の

心筋でもアンジオテンシン II受容体（ATR）1、

ATR2、アルドステロン受容体（NR3C2）が発現

していることが単細胞レベルでの遺伝子発現

から明らかになり（25）、RAASの活性化も同様

に sRV の機能障害に関与している可能性が示

唆されている。 

これまでの報告では、TRF が sRV の機能障害を

促進し、TRFの重症度と関連することが示され

ている(10, 26)。現在の臨床では、三尖弁置換

術（TVR）が sRV 機能不全の治療法として選択

されているが、どの程度の TRF が sRV 機能不全

を促進するのかが不明であるため、いつ三尖弁

を置換するかは最も重要な問題である（11）。

有意な sRV 機能不全（sRVEF＜40％）に陥る前

に TVR を行うことが sRV 不全を予防する鍵で

あることが知られている（27，28）が、sRV 機

能不全を促進する決定的な値に関する明確な

エビデンスはない。CMR により、TRF25.6％が薬

剤不応の sRVEF 悪化の促進因子としてのカッ

トオフ値である可能性が確認された。この値は，

米国心エコー学会のガイドライン(17)によれ

ば，「中等度から重度」の TRF（TRF25-48％）に

相当し，この結果は，sRV 患者における TRFの

外科的適応に関する日本循環器学会 2022 年ガ

イドライン(29)を参照しても妥当であると思

われる。TVRがこれらの患者の sRV 機能を確実

に改善することを支持するデータはないが、

CMR で 25.6％の TRF が sRVEF 悪化の促進因子

となりうることの示唆は非常に有用な結果と

言える。注目すべきは、我々のコホートでは 10

人の患者が ACE-I/ARB だけでなくβ遮断薬も

服用していたが、β遮断薬治療は我々のコホー

トでは sRVEF に影響を及ぼさなかったようで

ある。しかし、ACE-I/ARBとβ遮断薬の相乗効

果を考慮することは重要であり(30)、今後の大

規模研究が必要であると考える。 

 

今後の展望 

sRV患者のsRVは体心室としての構造的不適合

から、生後から絶えず圧過負荷を受けており、

成人期には全例で病的肥大反応が進行し、初期

の心不全状態であると考えられ、今までの報告

通り、成人期に多くの患者が顕性の心不全状態

に陥る。したがって、我々の研究を基にすれば、

心不全治療薬なかでも ACE-I/ARB といった心

肥大治療基本薬は、初期心不全の状況から投与

すべきと考えられる。 

 

問題点など  

Evidence-based-medicine (EBM)により治療ガ

イドラインは構築される。本研究は、1施設の

後方視的研究であり、EBM 的には信頼性が十分

でないと考えられる。つまり、その意義をキチ

ンと証明するには、大規模研究-prospective, 

double blind, placebo-controlled, 

randomized study-が必要と考えられる。しか
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しながら、実際的にはその施行の実現可能性は

極めて低い。発売前の新薬であれば、その市場

価値と効果を確認するために少ない患者を全

国レベルで募り、試験を行われる可能性はある。

しかし、患者数自体が現時点でも希少であり、

術式の進歩により今後さらに少なくなってい

く患者群であり、そして効果を確認するのに数

年かかるという事情がある。そしてこの困難さ

に加えて、CMRI という検査自体が時間がかか

る検査であり病院としての利益が少ない上に

解析する医師に大きな負担を強いるものであ

る。したがって、大学などの研究機関としても、

この特殊な検査を施行するのは医療経済的に

も難しい側面がある。しかし逆に言えば、そう

いった状況下、本研究意義は大きいとも言える。

本研究の結果は EBM 的には信頼性が十分では

ないかもしれないが、精度の高い CMRI を用い

たデータは信頼性が高く、科学的には非常に期

待が持てる結果と言える。JNCVD-ACHD 参加施

設において実臨床データ・症例数を増加させて

いく方法であれば、症例は増加し、より信頼性

の高い正しい結論を導けるとも思われる。 

 

A. 結論 

体心室右室は成人期に心不全を多く発症す

る病態であるが、三尖弁逆流が生じていない初

期からの ACE-I/ARB の投与およびβ遮断薬投

与は、心不全移行を予防する・もしくは遅らせ

る可能性が十分期待できると考えられる。これ

らの薬剤群は歴史的に非常に安全性が担保さ

れ、医師達にも経験が十分にある薬剤群である。

現状での結論としては、すでに初期心不全状態

にある成人 sRV 患者へは、十分に説明を行った

上で了解のもと、初期投与を全例行う方向で考

えるのが実際的である。 

 

B. 健康危険情報 

該当せず。 

 

C. 研究発表 

１．論文発表 

現在、投稿中。 

２．学会発表 

 2024 年日本成人先天性心疾患学会年次学術

集会にて一部データの発表を行った。 

 

D. 知的財産権の出願・登録状況：なし 
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J-ROAD/DPC を⽤いた成⼈先天性⼼疾患の⽇本における診療実態解明:  
成⼈先天性⼼疾患専⾨医制度の運⽤の最適化に向けて 

 
研究分担者 三⾕ 義英 

三重⼤学医学部附属病院周産⺟⼦センター 病院教授 
 
⼩児医療の進歩により、⽇本の成⼈期先天性⼼疾患(ACHD)及び川崎病性冠動脈瘤の患者数
は年々増加しているが、ACHD 及び川崎病性冠動脈瘤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。ACHD 及び川崎病性冠動脈瘤の移⾏医療に関わる⽇本の全
体の診療実態を明らかにするため、JROAD-DPC と⽇本循環器学会の研修(関連)施設の施
設情報を対象とし、 構造指標等(地域、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(予後関連、医療費等)を後⽅視的に、既存情報を⽤いて、過程・
成果指標の関連因⼦を探索的に検討した。 
 
A 研究⽬的 

⼩児医療の進歩により、⽇本の成⼈期先
天性⼼疾患(ACHD)及び川崎病性冠動脈瘤
の患者数は年々増加し、⼩児患者数を超え
て 50 万⼈以上に達し、現在も年間約 1 万
⼈の割合で増加している。2018 年に厚⽣
労働省から都道府県の移⾏期医療⽀援体制
の整備計画が、また ACHD 関連 8 学会か
ら移⾏医療の提⾔が公表され、2019 年に
⽇本成⼈先天性⼼疾患学会の専⾨医制度が
開始された。しかし、ACHD 及び川崎病
性冠動脈瘤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。 

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 及び川崎病性冠動脈
瘤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、Mizuno らによる施設別の診療実態の
検討が存在するのみで、最も重要な、患者

の臨床的および社会的背景に基づいた情報
分析は、これまでに実施されていない。 
そこで、ACHD 及び川崎病性冠動脈瘤

の移⾏医療に関わる⽇本の全体の診療実態
を明らかにするため、JROAD-DPC と⽇
本循環器学会の研修(関連)施設の施設情報
を対象とし、 構造指標等(地域、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(予後関連、医
療費等)を後⽅視的に、既存情報を⽤い
て、過程・成果指標の関連因⼦を探索的に
検討する。 
 
B 研究⽅法 
１ 研究対象 
本研究は、先天性⼼疾患等(川崎病性冠動
脈瘤を含む)で⼊院した患者を対象とす
る。研究対象者として、下記のすべての選
択基準に合致し、いずれの除外基準にも抵
触しない者 を登録する。 
 
２ 選択基準 
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JROAD-DPC データベース(2012-2022 年
度)に登録された 15歳以上の先天性⼼疾患
患者及び川崎病性冠動脈瘤の⼊院患者。 
 
３ アウトカム 
3.1 主要アウトカム  
予後関連指標(退院時転帰、⼊院中・後の
⼿術・カテーテルデバイス治療・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) 
3.2 副次アウトカム  
構造指標(施設関連因⼦、患者関連因⼦、
⼊院関連因⼦)、診療以降関連の過程指標
(診療離脱例の⼊院、緊急⼊院、診療移⾏
後⼊院、診療以降⾒⼊院) 
3.3 研究の実施⼿順  
⽇本循環器学会による「循環器疾患診療実
態調査(JROAD)」データベースから、現
在⼊ ⼿可能な 2012 年 4 ⽉から 2022 
年 3 ⽉までの 10 年間の実態調査のデー
タを⼊⼿し、アウ トカムに記載した内容
の数値分析を⾏う。 
3.3 観察項⽬ 構造指標等 
1) 診療施設関連因⼦(地域、都道府県、運
営⺟体、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 ⼼カテーテル数・カ
テーテ ル治療数、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) 
2) 患者関連要因(年齢、性別、NYHA 分
類、主病名・契機病名・医療資源最傷病
名) 3) ⼊院関連因⼦(⼊院の主⽬的、CHD
疾患名、併存疾患、Charlson併存疾患指
数、院 
内転科、持参薬使⽤状況、⼊院前⼿術・カ

テーテルデバイス治療・投薬) 
診療移⾏関連の過程指標等 診療離脱例の
⼊院(⾃院、他院からの紹介の無い⼊院)緊
急⼊院(かつ救急⼊院ないし 救急⾞による
搬送有)、診療移⾏後⼊院(内科⼊院)、診
療移⾏未⼊院(⼩児科⼊院)。 
予後に関連するアウトカム指標 退院時転
帰:⼊院中・後の⼿術・カテーテルデバイ
ス治療・投薬、⼊院後 24 時間・全 死
亡、⾃宅退院、転院、退院時 AD スコ
ア、⼊院医療費 疾患名は、成⼈先天性⼼
疾患専⾨医応募要件(添付)に即して、
CHD に加えて川崎病 性冠動脈瘤を含
む。疾患名は ICD10 に準拠し、主傷名、
⼊院契機病名、医療資源最傷病 名から取
得する 
3.4 主な解析⽅法 記述統計・単変量・多
変量・多分割ロジステイック回帰解析(ア
ウトカム指標:退院時 転帰、⼊院中・後の
⼿術・カテーテルデバイス治療・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)、
ロジスティック解析によるサブ解析 (アウ
トカム指標:診療離脱例の⼊院[⾃院、他院
からの紹介の無い⼊院]・緊急⼊院 [かつ
救急⼊院ないし救急⾞による搬送有]、診
療移⾏後⼊院[内科⼊院]、診療移⾏未⼊ 
院[⼩児科⼊院])を⾏う。 
 
（倫理⾯への配慮） 
同意取得に関する⼿続 本研究は、⽇本循
環器学会が実施する循環器疾患診療実態調
査(JROAD)のデータベースを使⽤した⼆
次利⽤のため、研究対象者個⼈への接触は
⾏わない。そこで研究対象者に対し情報公
開の機会を設けるために、本研究の実施、
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研究の意義、⽬的、⽅法、問い合わせ、苦
情などの窓⼝の連絡先に関する情報公開⽂
書を、国⽴循環器病研究センター公式サイ
トの「実施中の臨床研究」のページに公開
する。「情報公開⽂書」の掲載を確認後、
対 象者の情報の取得を開始する。 
研究対象者の個⼈情報を保護するため、本
研究の実施にあたり下記の対応を順守す
る。 
1.研究対象者に関わるデータを取り扱う際
は研究対象者の秘密保護に⼗分配慮する。 
2.本研究で扱う JROAD-DPC データは、
すでに連結不能な匿名化がなされた情報が
⽇本循環器学会から提供されるため、本研
究において研究代表者および研究分担者が
対応表を取り扱うことはない。 
 
C 研究結果 
１ 先天性⼼疾患 
総計 27,754例、男性 49.1%、年齢（中央
値）59歳（quartiles: 36.0-74.0）、内訳
は、外科治療例（n=8,800）、カテーテル治
療例（n=3,060）、⼼不全治療群（他の２群
に含まれないもの）（n=15,894）、その他
⼊院（感染性⼼内膜炎 2.9%、脳膿瘍
0.1%）であった(Table1、投稿中)。⼊院時
Body mass index(BMI、中央値)は 21.6
（IQR: 19.2-24.4）、喫煙 20.9%であった。
紹介外⼊院率 9.9%、緊急⼊院率 35.2%、
カテーテル治療修練施設⼊院 88.7%、成⼈
先天性⼼疾患修練施設⼊院 43.8%、病床数
中央値 612床であった。⼼不全治療
90.0%、不整脈治療 62.9％に施⾏され、退
院時投薬は、⾼⾎圧薬 62.3%、糖尿病薬
5.9%、スタチン 11.9%、抗凝固薬 43.0%
（ワルファリン 31.4%、DOAC11.5%）、

抗⾎⼩板薬 47.1%（アスピリン 25.6%、そ
の他抗⾎⼩板薬 31.7%、2剤投与
10.1%）。社会経済指標は、⼊院⽇数（中
央値）16.0 ⽇（IQR: 7.0-25.0）、⼊院費⽤
（千円）1,806.2、アウトカムは、集中治
療が 40.4％、⼊院死亡が 5.0％であった。
対象全体及び⼼不全群の紹介外⼊院、緊急
⼊院の有無による⽐較で、⾼年齢、⾮カテ
ーテル治療修練施設⼊院、⾮成⼈先天性⼼
疾患修練施設⼊院、低病床数、ICU管理、
病院死亡率が紹介外⼊院、緊急⼊院に関連
した（p<.001）（Table2、投稿中）。多変量
解析では、対象全体及び⼼不全群で、⾼年
齢、成⼈先天性⼼疾患修練施設⼊院でない
事、中等症以上の基礎⼼疾患が、紹介外⼊
院（p<.001）、緊急⼊院（p<.001）に関連
した（Table3、投稿中）。対象全体及び⼼
不全群で、紹介外⼊院、緊急⼊院、中等度
以上の基礎⼼疾患が集中治療管理
（p<.001）と⼊院死亡（p<.001）に相関
した(Table4、投稿中)。 
 
２ 川崎病冠後遺症 
総計 798 例、男性 74.4％、年齢（中央
値）37歳（quartiles: 23-46）、内訳は、急
性冠症候群（ACS）（n=157）、カテーテル
治療（PCI）（104）、冠動脈バイパス⼿術
（CABG）（113）、および⼼不全/不整脈群
（他の 3 群に含まれないもの）（424）であ
った（Table 1、投稿中）。年齢分布は、10
歳台後半と 30歳台後半の 2相性である
が、ACSは 30歳台後半の１相性であっ
た。⼊院時、BMIは 22.9（20.3-25.6）、喫
煙 25.0%であった。紹介外⼊院率 16.0％、
緊急⼊院率 33.0%、カテーテル治療修練施
設⼊院 92.2%、成⼈先天性⼼疾患修練施設
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⼊院 40.4%、病床数中央値 612床であっ
た。⼼不全治療 59.4%、不整脈治療 67.0％
に施⾏され、退院時投薬は、⾼⾎圧薬
50.0%、糖尿病薬 2.1%、スタチン
31.1%、抗凝固薬 25.2%（ワルファリン
21.7%、DOAC3.5%）、抗⾎⼩板薬 71.4%
（アスピリン 56.9%、その他抗⾎⼩板薬
44.0%、2剤投与 29.4%）社会経済指標
は、⼊院⽇数（中央値）6.0 ⽇（IQR: 3.0-
16.0）、⼊院費⽤（千円）1,093.7、アウト
カムは、集中治療が 27.6％、⼊院死亡が
1.3％であった。待機的再灌流療法実施す
る PCI+CABG群とその他群（ACS+⼼不
全・不整脈群）の対⽐では、ACS+⼼不
全・不整脈治療群では、低 BMI、⾮カテ
ーテル治療修練施設⼊院、⾮成⼈先天性⼼
疾患修練施設⼊院、低紹介外⼊院率、⾼緊
急⼊院率、⾼ ICU管理率を認めた（Table 
2）。多変量解析では、ACS+⼼不全/不整脈
群において、紹介外⼊院には、低病床数が
関連し（Table 3、投稿中）、紹介外⼊院が
集中治療管理（p=0.015）と⼊院死亡
（p<.001）に相関した(Table 4、投稿
中)。 
 
D 考察 
１ 先天性⼼疾患 
先天性⼼疾患の成⼈（15歳以上）の重症
循環器治療例を JROAD-DPC データ(10
年間)を⽤いて検討した。外科治療群、カ
テーテル治療群、⼼不全治療群の３群が認
められた。本症は、低 BMIの成⼈例で認
められ、糖尿病薬投与例、スタチン投与例
は少なかった。全対象及び⼼不全治療群に
おいて、診療離脱を反映する紹介外⼊院、
緊急⼊院は、病院死亡、ICU加療と関連

し、紹介外⼊院、緊急⼊院には、⾼年齢、
成⼈先天性⼼疾患修練施設⼊院でない事、
中等症以上の基礎⼼疾が関連した。中等症
以上の先天性⼼疾患、⾼齢者において、外
科・カテーテル治療、⼼不全治療を要する
壮年期の⼼イベントに対して、成⼈への診
療移⾏、成⼈先天性⼼疾患の⽣涯医療必要
性の認知など、普及啓発が重要と考えられ
た。 
 
２ 川崎病冠後遺症 
川崎病冠後遺症の成⼈（15歳以上）の重
症循環器治療例を JROAD-DPC データ(10
年間)を⽤いて検討した。ACS、CABG、
PCI、⼼不全・不整脈治療群の４群が認め
られた。本症は、低 BMIの若年成⼈例で
認められ、ACSは、壮年期の１峰性、他の
３群は、思春期と壮年期であった。待機的
再灌流療法に関わる CABG、PCI 群以外の
ACS＋⼼不全・不整脈治療群において、診
療離脱を反映する紹介外⼊院は、低病床数
病院であり、病院死亡、ICU加療と関連し
た。ACS、⼼不全・不整脈治療例などの壮
年期の⼼イベントに対して、成⼈への診療
移⾏が重要と考えられた。 
 
E 結論 
１ 先天性⼼疾患 
中等症以上の先天性⼼疾患、⾼齢者におい
て、外科・カテーテル治療、⼼不全治療を
要する壮年期の⼼イベントに対して、成⼈
への診療移⾏、成⼈先天性⼼疾患の⽣涯医
療必要性の認知など、普及啓発が重要と考
えられた。 
 
２ 川崎病冠後遺症 
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川崎病冠後遺症に伴う ACS、⼼不全・不整
脈治療例などの壮年期の⼼イベントに対し
て、成⼈への診療移⾏が重要と考えられ
た。 
 
F 研究危険情報 
  特になし 
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政策提⾔ 

1. 三⾕義英、安河内聡、⽩⽯公、⾚⽊禎
治、⼋尾厚史、落合亮太、坂本喜三
郎、芳村直樹、岩永史郎、吉松淳、檜
垣⾼史、賀藤均、新家俊郎、⾚阪隆史. 
先天性⼼疾患の成⼈への移⾏医療に関
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4 12歳以上のコロナワクチン「メリット⼤
きい。接種後の体調管理、相談を」 
：⼼筋炎の合併症、MIDS-C 
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https://www.m3.com/clinical/news/95310
5 
 
２ 学会発表 
国際学会（⼀般演題） 
1:  Shuhei Toba, Yoshihide Mitani, Yusuke 
Sugitani, Hiroyuki Ohashi, Hirofumi 
Sawada, Masahiro Hirayama.  
Automated Analysis Of 12-lead 
Electrocardiogram For Pediatric Cardiac 
Disease Mass Screening In School-age 
Children By The Combined Use Of Signal 
Processing And Deep Learning  
American Heart Association (オンライン, 
US) 2020.11 
 
2: Kato, T,  Kobayashi, T,  Ayusawa, M, 
Fukazawa, R, Fuse, S, Hirono, K, Mitani, Y, 
Suda, K, Maeda, J, Miura, M. 
Analysis of the Factors Associated With 
Coronary Arterial Aneurysm Regression in 
Patients With Kawasaki Disease 
American Heart Association (オンライン, 
US) 2020.11 
 
3. Oshita H, Sawada H, Mitani Y, Tsuboya 
N, J Kabwe, JMaruyama, Yusuf A, Ito H 
Okamoto R, Otsuki S, Yodoya N, Ohashi H, 
Oya K, Kobayashi Y, Kobayashi I, Dohi K, 
Nishimura Y, Saitoh S, Maruyama K, 
Hirayama M. 

Fatal Occlusive Pulmonary Vasculopathy in 
Rats Late After Perinatal Hypoxia:  
Hyperproliferative and Pro-inflammatory 
Phenotypes and Related Differential DNA 
Methylation in Cultured Pulmonary 
Arterial Smooth Muscle Cells as the 
Potential Substrate  
American Heart Association (オンライン, 
US) 2021.11 
 
4: Perinatal hypoxia aggravates occlusive 
pulmonary vasculopathy in rats later in life: 
association with epigenetic changes. 
Hironori Oshita1, 2, Yoshihide Mitani1, 
Hirofumi Sawada1,3, Naoki Tsuboya1, 
Junko Maruyama4, Noriko Yodoya1, 
Hiroyuki Ohashi1, Kazunobu Oya1, Yuhei 
Nishimura5, Shinji Saitoh2, Kazuo 
Maruyama3, Masahiro Hirayama1  
Association for European Pediatric and 
Congenital Cardiology, web, May, 2022 
 
5: Phosphodiesterase Type 5 Inhibition and 
C-C Chemokine Receptor-2 Disruption 
Synergistically Protect Against Pulmonary 
Arterial Hypertension in Monocrotaline-
treated Rats. 
Naoki Tsuboya, Yoshihide Mitani, Hirofumi 
Sawada, Hironori Oshita, Kazunobu Ohya, 
Noriko Yodoya, Hiroyuki Ohashi, Kazuo 
Maruyama, Masahiro Hirayama 
American Heart Association Nov 2022, 
Chicago, USA. 
 
6: Role Of Bmpr2 Mutation In The 
Development Of RV Failure In Rat 

https://www.m3.com/clinical/news/953105
https://www.m3.com/clinical/news/953105
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Experimental Pulmonary Hypertension.  
Kazunobu Ohya, Hirofumi Sawada, 
Yoshihide Mitani, NAOKI TSUBOYA, 
Mami Takeoka, Noriko Yodoya, Hiroyuki 
Ohashi, Hiromasa Ito, Ryuji Okamoto, 
Kaoru Dohi, Tomoji Mashimo, Kazuo 
Maruyama, Masahiro Hirayama 
American Heart Association Nov11 2023, 
Philadelphia, USA. 
 
7: School Electrocardiography Screening 
Program Prompts The Detection Of 
Otherwise Unrecognized Atrial Septal 
Defect In Children In Japan. 
Noriko Yodoya, Hirofumi Sawada, 
Yoshihide Mitani, Hiroyuki Ohashi, NAOKI 
TSUBOYA, Kazunobu Ohya, Mami 
Takeoka, Masahiro Hirayama, 
American Heart Association Nov13 2023, 
Philadelphia, USA. 
 
8: The Emergency or Non-Referral 
Admission was Associated with the Poor 
Outcome in Adults Hospitalized for the 
Treatment of Severe Coronary Sequelae 
Following Kawasaki Disease: Analysis of 
the Nationwide Claim-Based Dataset from 
Japanese Registry of All Cardiac and 
Vascular Diseases- Diagnosis Procedure 
Combination. 
Yoshihide Mitani, Etsuko Tsuda, Toshihiro 
Tamura, Yasutsugu Shiono, Michikazu 
Nakai, Hiroyoshi Yokoi. 
American Heart Association Nov12 2023, 
Philadelphia, USA. 
 

9: National Survey of Coronary Artery 
Bypass Grafting in Adult Patients With 
Coronary Artery Lesions Caused by 
Kawasaki Disease in Japan. 
Etsuko Tsuda, Tetsuya Kitagawa, Yoshihide 
Mitani, Hiraku Kumamaru, Noboru 
Motomura. 
American Heart Association Nov12 2023, 
Philadelphia, USA. 
 
国際学会（招請講演） 
1:  Cardiac Screening in Sudden Cardiac 
Arrest (Invited, Symposium) 
Yoshihide Mitani 
Asia-Pacific Society Pediatric Cardiology 
Society 2021 (July 17 2021, Taipei, Taiwan) 
 
2:  Asian Guideline: Evidence from 
Lifelong Cardiology in Kawasaki Disease 
Yoshihide Mitani 
The 13th International Kawasaki Disease 
Symposium 2021 (Oct 29-31, Tokyo, 
Online, Japan. JSKD-APSC Joint 
symposium 
 
3: Symposium: APSC Guideline for the 
management of adults with a history of 
Kawasaki disease. Transition of KD 
patients with coronary sdequelae 
Yoshihide Mitani 
Asian Pacific Society of Cardiology 
Congress 2022, March 11, 2022.(online) 
 
4: Symposium: Preventive Cardiac Program 
for Children to Promote Cardiovascular 
Fitness in Japan.  
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Yoshihide Mitani 
Asia Pacific Pediatric Cardiac Society 
(APPCS) Feb 24, 2023 (online) 
 
5: Symposium: Pulmonary Hypertension: 
Basic & Beyond in 2023 
How to make the early and correct 
diagnosis of pediatric PAH 
Yoshihide Mitani 
The 8th World Congress of Pediatric 
Cardiology and Cardiac Surgery 
(WCPCCS), Aug 29, 2023, Washington 
DC, US.  
 
6: Symposium: Insights from Multi-
Institutional and International 
Collaborations, 
Japanese Kawasaki Disease Study/AMED 
Program 
Yoshihide Mitani 
IKDR/EUROKiDs Joint Meeting Nov 3, 
2023(Bologna, Italy, Hybrid) 
 
7: Cardiovascular Seminar: Kawasaki 
Disease from Twinkle to Wrinkle: 
Challenges Faced Along the Way, Kawasaki 
Disease- Current Gaps in Transition - A 
Call to Action. The Japanese Perspective 
Yoshihide Mitani 
American Heart Association Nov 12, 2023, 
Philadelphia, USA. 
 
8: CSRC Think Tank: Prevention of 
Sudden Cardiac Death in the Young: 
Pathway to Survival. Cardiac Screening of 
Children in Japan 

Yoshihide Mitani 
CSRC (Cardiac Safety Research 
Consortium) Jan11, 2024, Duke University, 
Durham, USA 
 
国内講演（招待講演） 
1:  移⾏医療、ACHD 診療体制の現状（講
演） 
三⾕義英 
⽇本成⼈先天性⼼疾患学会、第 23 回
ACHD セミナー、オンライン、
10.24.2020. 
 
2:  地⽅の症例からの⼩児循環器研究の取
り組み：コロナ危機の 2020 年、⼩児⾎管
医学研究の 30 年⽬に思う（⾼尾賞講演） 
三⾕義英 
第 56 回⽇本⼩児循環器学会学術集会、京
都、11.23.2020. 
 
3:  Eisenmenger症候群の鑑別診断 
三⾕義英（講演） 
⽇本成⼈先天性⼼疾患学会、オンラインセ
ミナー、1.16.2021 
 
4: 先天性⼼疾患の移⾏医療と⽀援の取り
組みの最近の話題 
：都道府県の移⾏医療⽀援センター設⽴へ  
三⾕義英（講演） 
第 157 回⽇本循環器学会東海地⽅会、
ACHD セミナー、7.10.2021 
 
5: 国内の成⼈期川崎病の現状と今後  
三⾕義英（講演） 
第 21回 ACHD Night、⽇本成⼈先天性⼼
疾患学会、オンライン、8.27.2021 
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6: Exploring Novel Therapeutic Strategies 
toward PAH  
: Perspectives from Pediatric Cardiology 
三⾕義英（講演） 
The 5th JCS Council Forum on Basic 
CardioVascular Research 
⽇本循環器学会、9.11.2021.  
 
7: Exploring novel therapeutic strategies 
toward PAH: Perspectives from Pediatric 
Cardiology 
Yoshihide MItani 
5th JCS Council Forum on Basic 
Cardiovascular Research, Sep 11, 2021. 
 
8: 川崎病の患者さんと新型コロナウイル
スワクチン接種 
第 41回⽇本川崎病学会学学術集会、市⺠
公開講座、11.21.2021. 
 
9: 教育セッション 先天性⼼疾患の成⼈
への移⾏医療⽀援 
三⾕義英 
第 159回⽇本循環器学会東海地⽅会、津
市、6.4.2022 
 
10: 教育講演 成⼈期 PH の診断のピット
ホール：⼩児循環器からのレッスン 
三⾕義英 
第 8回⽇本肺⾼⾎圧肺循環学会、神⼾、
6.3.2023. 
 
11：教育講演（不整脈勉強会） 学校⼼臓
検診の成果と課題：デジタル化と基本法後
の⽣涯医療保健の時代に 

三⾕義英 
第 59回⽇本⼩児循環器学会、7.6.2023、
横浜市 
 
12:世界⼩児循環器学会報告：突然死、ビ
ッグデータ・AI、肺⾼⾎圧 
三⾕義英 
ACHD Night、9.2.2023、オンライン開催 
 
13：令和５年学校医研修会 
学校⼼臓検診の役割と今後の課題：医療
DXの時代を迎えて 
三⾕義英 
令和５年三重県学校医研修会、
9.17.2023、現地（三重県津市）・オンライ
ン 
 
14: 学校⼼臓検診の成果と課題：ビッグデ
ータ解析、医療 DXの時代に 
三⾕義英 
令和６年愛知県学校保健健診懇談会、名古
屋市、ビデオ講演、1.13.2024 
 
15: 学校⼼臓検診のデジタル化に向けた学
会の取り組み 
三⾕義英 
学校⼼臓検診講演会、脳卒中・⼼臓病等総
合⽀援センター主催、1.18.2024 
 
16： 三重県における⼩児の⼼疾患診療と
突然死対策の歩み：学校⼼臓検診のデジタ
ル化へ 
三⾕義英 
第 55回若年者⼼疾患・⽣活習慣病対策協
議会総会、1.28.2024 
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国内発表（シンポジウム等） 
1:  リアルワールドデータを⽤いた⼩児循
環器疾患の早期発⾒・実態解明 
三⾕義英（シンポ） 
第 416 回 CBI学会研究講演会.オンライ
ン.9.7.2020. 
 
2:  KD management during childhood and 
Transition: Lessons from the prognosis of 
CAL in adults.（シンポ） 
Yoshihide Mitani 
第 40回⽇本川崎病学会学術集会、オンラ
イン、10.31.2020. 
 
3: Expectations for the application of deep 
learning to the clinics and the society of 
Kawasaki disease. 
三⾕義英 
第 40回⽇本川崎病学会学術集会、ランチ
ョン、オンライン、10.31.2020. 
 
4:  成⼈期川崎病診療体制の課題と連携体
制の構築 
三⾕義英（シンポ） 
第 56 回⽇本⼩児循環器学会学術集会、京
都、11.24.2020. 
 
5:  先天性⼼疾患の移⾏医療の実態、提⾔
から移⾏医療⽀援へ：Overview 
三⾕義英（シンポ） 
第 56 回⽇本⼩児循環器学会学術集会、京
都、11.24.2020. 
 
6:  成⼈期川崎病診療の現状と課題 
三⾕義英（合同シンポ） 
第 29回⽇本⼼⾎管インターベンション治

療学会. オンライン、2.21.2021. 
 
7:   脳卒中循環病対策基本法施⾏後に向
けての先天性⼼疾患の移⾏医療⽀援体制の
構築 
三⾕義英 （シンポ） 
第 85回⽇本循環器学会学術集会、横浜、
ハイブリッド、3.28.2021.  
 
8: 先天性⼼疾患の移⾏医療と⽀援の取り
組みの最近の話題：都道府県の移⾏医療⽀
援センター設⽴へ 
三⾕義英 
第 157 回⽇本循環器学会東海地⽅会、
ACHD セミナー、web開催、7.10.2021 
 
9: 脳卒中・循環器病対策基本法、成育基
本法の学校⼼臓検診、突然死対策へのイン
パクト 
三⾕義英 （シンポ） 
第 57 回⽇本⼩児循環器学会総会・学術集
会、奈良市、Hybrid開催、7.11. 2021 
 
10: 先天性⼼疾患の移⾏医療⽀援：脳卒中
循環器病対策基本法、 
成育基本法、難病対策の狭間で。学会特別
企画、脳卒中循環器病対策基本法後の移⾏
医療⽀援：成育基本法、難病対策との関連
も含めて 
三⾕義英 （シンポ） 
第 57 回⽇本⼩児循環器学会総会・学術集
会、奈良市、Hybrid開催、7.11. 2021 
 
11: 学校⼼臓検診と移⾏医療「今後の三重
県の⼩児保健を考えるシンポジウム」 
三⾕義英 
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第 18回三重県⼩児保健協会学術集会、シ
ンポジウム、9.5.2021（オンライン） 
 
12: 脳卒中循環器病対策基本法における成
⼈先天性⼼疾患の位置付け：成育基本法、
成⼈期循環器疾患対策、難病対策との連携
の模索 
第 23 回⽇本成⼈先天性⼼疾患学会学術集
会、福岡市、1.7.2022 
 
13: 移⾏医療で問題となる CAH-PH の診
断の pitfall 
三⾕義英 
⽇本循環器学会学学術集会、オンライン開
催、3.13.2022. 
 
14: 学校⼼臓検診による循環器疾患の早期
発⾒と AI 応⽤ 
三⾕義英（分野別シンポジウム） 
第 125回⽇本⼩児科学会学術集会、郡⼭
市、Hybrid開催、4.17.2022. 
 
15: 先天性⼼疾患の成⼈への移⾏医療⽀援 
三⾕義英 
第 159回⽇本循環器学会東海地⽅会、津
市、6.4.2022、教育セッション 
 
16: シンポジウム：成⼈移⾏⽀援体制の構
築 
循環器領域の移⾏医療⽀援の現状と課題 
三⾕義英 
第６９回⽇本⼩児保健協会学術集会、津
市、6.26.2022 
 
17: シンポジウム：PH に対する IT 
solution 

⼩児肺循環領域における AI 応⽤：胸部 X
線によるQp/Qsと学校⼼電図検診による
PH の早期診断へ 
三⾕義英 
第７回⽇本肺⾼⾎圧肺循環学会、東京、
7.3.2022. 
 
18: シンポジウム：研究委員会研究 
⼩児循環器領域における⼈⼯知能の応⽤：
１２誘導⼼電図 
三⾕義英 
第 58回⽇本⼩児循環器学会学術集会、札
幌市、7.22.2022 
 
19: シンポジウム 
脳卒中・循環器病対策基本法後の地域の循
環器疾患患者⽀援 指定発⾔ 
三⾕義英 
第 58回⽇本⼩児循環器学会学術集会、札
幌市、7.22.2022 
 
20: シンポジウム 成⼈期川崎病冠後遺症
の最新情報（AMED企画） 
成⼈期川崎病冠後遺症に対する多学会連携
による研究 
三⾕義英 
第 24 回⽇本成⼈先天性⼼疾患学会、
1.14.2023、松⼭市 
 
21: シンポジウム：各科における PH スク
リーニング 
⼩児科―学校⼼臓検診における PH スクリ
ーニング 
三⾕義英 
第 8回⽇本肺⾼⾎圧肺循環学会、神⼾、
6.3.2023. 
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22：シンポジウム 脳卒中と循環器病克服
５ヵ年計画への⽇本⼩児循環器学会の関わ
り 
⼩児循環器領域のロジックモデル、個別施
策について:第⼆次５ヵ年計画、第⼆次基
本計画後の課題 
三⾕義英 
第 59回⽇本⼩児循環器学会、7.6.2023、
横浜市 
 
23：シンポジウム 学校⼼臓検診のこれま
でと今後：課題とデジタル化に向けた取り
組み 
学校⼼臓検診の成果とデジタル化への期待 
三⾕義英 
第 59回⽇本⼩児循環器学会、7.6.2023、
横浜市 
 
24：ジョイントシンポジウム 川崎病冠後
遺症の成⼈期の話題 2023 update 
成⼈期川崎病冠後遺症の重症例の実態：
JROAD-DPC 研究から 
三⾕義英 
第 31回⽇本⼼⾎管インターベンション治
療学会（CVIT）、8.4.2023、福岡 
 
25：シンポジウム 移⾏期・成⼈期の問題 
川崎病の冠動脈後遺症で治療⼊院した成⼈
患者の実態：⼊院レセプトデータを⽤いた
解析 
三⾕義英 
第 43 回⽇本川崎病学会学術集会、
10.1.2023、吹⽥市 
 
26: シンポジウム ビッグデータと AIが

開く疫学研究の新潮流 
⽇本⼩児循環器学会の学校検診 AI化に向
けた取り組み 
三⾕義英 
第 34 回⽇本疫学会学術総会、2.2.2.24、滋
賀県⼤津市 
 
27：プレナリーセッション 循環器病対策
基本計画における⼩児から成⼈への先天性
⼼疾患診療を考える 
脳卒中・⼼臓病等総合⽀援センターにおけ
る先天性⼼疾患診療の関わり 
三⾕義英、荻原義⼈、澤⽥博⽂、平⼭雅
浩、⼟肥薫 
第 88回⽇本循環器学会学術集会、
3.8.2024、神⼾ 
 
28: シンポジウム 不整脈の診断と治療：
AIの役割 
Automated Screening of 
Electrocardiograms in School-age Children 
Using Multimodal Deep Learning 
⿃⽻ 修平、三⾕ 義英、杉⾕ 侑亮、⼤橋 
啓之、澤⽥ 博⽂、中⼭ 祐樹、伊藤 久
⼈、庄村 遊、⾼尾 仁⼆ 
第 88回⽇本循環器学会学術集会、 
3.10.2024、神⼾. 
 
29：シンポジウム 肺⾼⾎圧の新定義を踏
まえた病態評価と治療戦略 
Mild Pulmonary Hypertension (mPAP: 21-
24mmHg) is Highly Prevalent in Children 
with Developmental Lung Disorders and 
Associated with Impaired Lung Vascular 
Growth 
澤⽥ 博⽂、三⾕ 義英、武岡 真美、⼤橋 
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啓之、淀⾕ 典⼦、⼤⽮ 和伸、原⽥ 智
哉、平⼭ 雅浩 
第 88回⽇本循環器学会学術集会、
3.8.2024、神⼾ 
 
30: Hot Topics Novel Strategy for PAG 
Targeting BMPR2 
Therapeutic Insights into Pulmonary 
Vasculopathy and RV Failure in BMPR2 
Mutation Carriers: Learnings from Bmpr2 
Mutant Rat Model 
Hirofumi Sawada, Yoshihide Mitani, 
Kazunobu Ohya, Mami Takeoka, Naoki 
Tsuboya, Noriko Yodoya, Hiroyuki Ohashi, 
Kazuo Maruyama, Masahiro Hirayama 
第 88回⽇本循環器学会学術集会、
3.9.2024、神⼾ 
 
H 知的財産権の出願・登録状況 
⿃⽻修正、三⾕義英. 特許番号 2019-
178086.X 線画像を利⽤する評価システム 
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先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の救命率の向上と 
生涯にわたるQOL改善のための総合的研究 

（分担）研究報告書 
 

研究分担者 坂本喜三郎 静岡県立こども病院長 
 

研究目的 先天性心疾患患者の生涯にわたるQOLの向上を目指し、新生児期から成人まで幅

広い視野を持った研究を行う。

Ａ．研究目的 

①新生児期・乳児期早期から介入を必要と

する房室弁・半月弁に対する外科的介の有

用性を検討する。 

②成人期に達した患者の移行に関し、必要

な条件や自立支援などをスムーズに行うた

めの研究を行う。 

 

Ｂ．研究方法 

①後方視的に大動脈弁・房室弁への介入症

例を検討し、手術手技の検討を行う。 

②成人先天性心疾患患者のレジストリー作

成を目的とし、まず県単位での作成が可能

かどうか検討する。 

（倫理面への配慮） 

① 後方視的研究で非介入研究である 

② まずは個人情報の段階に至るまで 

に、医療施設側のデータを採取する 

 

Ｃ．研究結果 

 ①大動脈弁や特に左心低形成症候群や無

脾症候群のような死亡率の高い患者群に対

する房室弁形成、とくにinterannular-

bridgigの有用性、可能性について検討する

ことができた。 

②小児施設側からどの疾患をどの成人施設

に送ったかのデータを採取できた 

 

D.考察 

①さらなる長期成績を追うことが必要と考

えられた。 

②受ける側成人施設への調査を継続して行

うことが必要。 

 

Ｅ．結論 

①新生児期・乳児期の房室弁・半月弁に対す

るinter-annular bridgingは有用である。 

②ACHD患者レジストリー作成の重要性が再

認識させられた。 

 

Ｆ．健康危険情報 

該当なし 

 

Ｇ．研究発表 

 1.  論文発表 

Maeda T, Hiroki Ito, Keiichi Hirose, 

Kisaburo Sakamoto. Bicuspidization 

Using the Open-sleeve Technique for 

Congenital Aortic Stenosis During 

Infancy"  Congenital Heart Disease. 

Tech Science Press In pressほか 

 2.  学会発表 

小児大動脈弁疾患に対する大動脈全弁尖置

換術：体格による比較検討 静岡県立こども

病院心臓血管外科  前田 登史ほか. 第54

回日本心臓血管外科学会  ほか 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

1. 特許取得 特になし 

2. 実用新案登録 特になし
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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救命率の向上と 

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」 

分担研究報告書 

 

先天性心疾患患者とその家族における、疾患・診療体制・社会保障制度に関する理解と 

効果的な利活用の促進に資するウェブコンテンツの充実 

 

研究協力者 立石 実  聖隷浜松病院 心臓血管外科 

研究協力者 芳本 潤  静岡県立こども病院 不整脈内科 

研究協力者 秋山 直美  横浜市立大学 医学部看護学科 

研究分担者 落合 亮太  横浜市立大学 医学部看護学科 

研究分担者 檜垣 高史  愛媛大学大学院医学系研究科 地域小児・周産期学講座 

 

研究要旨 

目的：我々は日本小児循環器学会、関連する厚労科研研究班、患者会の協力を得ながら、先天性

心疾患患者とその家族における、疾患・診療体制・社会保障制度に関する理解と効果的な利活用

の促進に資するウェブコンテンツを作成してきた。2022 年 7 月にウェブサイトを一般公開し、

2022 年 10 月からは SNS 公式アカウントでの広報活動も進めてきた。本年度はニーズの高い新規

ページの追加によりコンテンツの充実を図った。また、昨年度に引き続きウェブサイトへのアク

セス解析を通して今後の課題の整理を試みた。 

方法：2023年より保険償還された経カテーテル肺動脈弁留置術、ウェブサイトで取り上げていな

かった疾患の中で発生頻度が高い房室中隔欠損に関する新規ページを作成した。更新内容は毎週

金曜日に配信している公式 SNS を通して広報を行った。加えて、Google Analytics を用いて、

2023年度（2023年 4月 1 日〜2024年 3月 31 日）の期間内のセッション数、流入経路、閲覧が

多かったページ等を分析した。 

結果：研究協力者・分担者でウェブコンテンツ案を作成し、研究に協力する小児循環器学会会員

によるファクトチェックを経てウェブサイトにて一般公開した。アクセス解析の結果 2023年度

には合計 165879 件のセッションを認めた。セッションの流入経路は多かった順に、「検索トラ

フィック」148610件（93.2%）、「ノーリファラー（直接訪問）」12434 件（6.1%）、「参照トラフィ

ック」5438 件（3.4%）、「ソーシャルサイト」603 件（0.4%）の順であった。閲覧数は多かった順

に、「心室中隔欠損症」「フォンタン手術について」「チアノーゼって何？」「心臓病でよく使われ

る薬」「ファロー四徴症」「心臓手術を受けた後」「トップページ」の順であった。 

結論：小児循環器学会等の協力を得ながら信頼性の高い追加コンテンツを作成した。ウェブサイ

トへは検索からのアクセスが増加しており、患者数の多い心室中隔欠損、重症度の高いフォン

タン手術やチアノーゼに関するアクセスが多く、トップページへのアクセスは減少していた。

今後もニーズに答えるコンテンツ追加とアクセス解析を継続し、患者・家族が必要な情報を取得

できるよう支援する。 
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A. 研究目的 

 先天性心疾患を有する患者の予後改善に

伴い、成人期医療への適切な移行が課題と

なっている。適切な成人期医療への移行に

は、患者の知識が重要とされる 1一方、本邦

の先天性心疾患患者の知識は乏しいと報告

されている 2。 

 そこで我々は、先天性心疾患患者とその

家族における、疾患・診療体制・社会保障制

度に関する理解と効果的な利活用の促進に

資するため、日本小児循環器学会広報委員

会・総務委員会・移行医療委員会、および厚

労科研難治性疾患政策研究事業「成育医療

からみた小児慢性特定疾病対策の在り方に

関する研究」「小児慢性特定疾病における医

療・療養支援および疾病研究の推進に関す

る研究」（研究代表者 笠原群生）研究班、厚

労科研難治性疾患政策研究事業「小児慢性

特定疾病児童等の健全育成のための自立支

援事業の充実に資する研究」（研究代表者 

檜垣高史）研究班、患者会の協力を得なが

ら、ウェブサイトを作成し、2022 年 7 月に

一般公開した。さらに、2022 年 10 月には、

日本小児循環器学会広報委員会と連携し

SNS（twitter、Facebook、Instagram）公式

アカウントを作成した。 

 2022 年度には、ウェブサイト公開後の

2022 年 8月 1日から 2023年 3月 31 日まで

のアクセス解析を行い、フォンタン手術や

チアノーゼといった重症度の高い病態に

加え、心室中隔欠損や妊娠出産といった、

より多くの人に関連するキーワードが検

索されていることを報告した 3。本年度は

社会の情勢や発生頻度を鑑みて、ニーズが

高いと思われる新規ページの追加によりコ

ンテンツの充実を図った。また、昨年度に引

き続きウェブサイトへのアクセス解析を通

して今後の課題の整理を試みた。 

 

B. 研究方法 

 2022 年より保険償還され、患者・家族の

関心が高いと思われる経カテーテル肺動脈

弁留置術(Transcatheter Pulmonary Valve 

Implantation, TPVI)、および 2022 年度末

時点でウェブサイトで取り上げていなかっ

た疾患の中で発生頻度が高い房室中隔欠損

に関する新規ページを作成した。ウェブコ

ンテンツ案を研究協力者・分担者で作成し

た後、日本小児循環器学会広報委員会、お

よび研究に協力する学会員によるファク

トチェックを経てウェブサイトに一般公

開した。 

アクセス解析には米国 Google 社が提供

する Google Analyticsを用いて、2023年

度（2023年 4月 1 日〜2024年 3月 31 日の

期間内のセッション数、流入経路、アクセ

ス端末、閲覧が多かったページを分析した。

なお、セッション数とは「特定期間内にユ

ーザーがウェブサイト内で行った一連の

行動」と定義される。 

（倫理面への配慮） 

本研究は、個人を特定しない内容を用い

て実施しており、特別な倫理的配慮は必要

ないものと判断した。 

 

C. 研究結果 

 作成した TPVI と房室中隔欠損に関する

ウェブコンテンツを抜粋して示す（資料 1、

2）。 

アクセス解析の結果、2023年度全期間に

おいて合計 165879 件のセッションを認め

た。2022年度のデータと比較するため、2022
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年および 2023 年における 8 月 1 日〜2023

年 3 月 31 日のセッション数を追加集計し

た。その結果、2023年度の同期間における

セッション数は 106612 件であり、2022 年

度の同期間における 39524 件 3 に比べて

2.7倍に増加していた。 

2023年度全期間において、セッションの

流入経路は多かった順に、「検索トラフィ

ック」148610 件（93.2%）、「ノーリファラ

ー（直接訪問）」12434 件（6.1%）、「参照ト

ラフィック」5438 件（3.4%）、「ソーシャル

サイト」603 件（0.4%）の順であった。 

2023年度全期間におけるページ閲覧総数

は 153528 件で、閲覧数の多かったページは

順に「心室中隔欠損症」22556 件、「フォン

タン手術について」17322件、「チアノーゼ

って何？」17004 件、「心臓病でよく使われ

る薬」15694 件、「ファロー四徴症」14780件、

「心臓手術を受けた後」14748 件、「トップ

ページ」13152件であった。 

ユーザー数 136124 件のうち、103914 件

（76.3%）がスマートフォンからアクセス

していた。 

これらの結果の一部は日本小児循環器

学会ニュースレターにて会員に広報を行

った（資料 3）。 

 

D. 考察 

日本小児循環器学会等の協力を得ながら、

患者・家族の関心が高いと思われる TPVIと

房室中隔欠損に関する、信頼性の高い新規

ページを作成した。過去のアクセス解析結

果や発生頻度を考慮すると、両大血管右室

起始症や左心低形成症候群などに関する情

報ニーズが高いことが想定される。今後も

コンテンツの充実が必要である。 

2023 年度のアクセス解析結果からは、

2022年度に比べてセッション数が増加して

いることが示された。また、2023年度にお

ける流入経路では「検索トラフィック」が

全体の 93%を占めており、2022 年度の 72%

に比べて増加していた。また、閲覧数の多

かったページは 2022 年度は「トップページ」

が 7346 件と最多で、次いで「フォンタン手

術について」5408 件、「心室中隔欠損症」4567

件であったが 3、2023年度は「心室中隔欠損

症」22556 件、「フォンタン手術について」

17322件で、「トップページ」は 13152件で

7 位であった。ウェブサイトを新設した

2022 年度には学会 HP などでの広報活動を

通して、ウェブサイトにアクセスした者が

一定数いた一方、2023年度には、情報を必

要とする者が検索を通して、該当するペー

ジに直接アクセスしていたことが推察され

る。このことからも、ニーズに答えるコンテ

ンツ追加が今後も必要と考えられる。 

公式 SNS からウェブサイトへの流入は

2022 年度同様、限定的であった。しかし、

資料 3 にも示したように各アカウントのフ

ォロワー数は増加しており、SNS単独で情報

に触れている者も少なくないと思われる。

各アカウントのフォロワーの年代は 25〜44

歳が割以上となっており、ターゲットとし

たい小児期や移行期の患者・家族に情報発

信ができていると考える。ウェブコンテン

ツ充実と並行して、今後も SNS での広報を

続けたい。 

 

E. 結論  

 小児循環器学会等の協力を得ながら信

頼性の高い追加コンテンツを作成した。ウ

ェブサイトへは検索からのアクセスが増
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加しており、患者数の多い心室中隔欠損、

重症度の高いフォンタン手術やチアノー

ゼに関するアクセスが多く、トップページ

へのアクセスは減少していた。今後もニー

ズに答えるコンテンツ追加とアクセス解

析を継続し、患者・家族が必要な情報を取

得できるよう支援する。 

 

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 

 

I. 引用文献 

1. Reid GJ, Irvine MJ, McCrindle BW, 
Sananes R, Ritvo PG, Siu SC, et al. 
Prevalence and correlates of successful 
transfer from pediatric to adult health 
care among a cohort of young adults 
with complex congenital heart defects. 
Pediatrics 2004;113:197-205. 

2. Akiyama N, Ochiai R, Hokosaki T, 
Nitta M, Nakano Y, Watanabe S, et al. 
Objective and Personalized 
Assessment of Disease-Related 
Knowledge Among Patients With 
Congenital Heart Disease― 
Development and Validation of the 
Japanese Version of the Leuven 
Knowledge Questionnaire for 
Congenital Heart Disease ―. 
Circulation Reports 2021;3:604-614. 

3. ⽴⽯実, 芳本潤, 落合亮太, 檜垣⾼史. 
先天性⼼疾患患者とその家族におけ
る、疾患・診療体制・社会保障制度に
関する理解と効果的な利活⽤の促進に
資するウェブコンテンツのアクセス解
析 厚⽣労働科学研究費補助⾦ 難治⽣
疾患政策研究事業「先天性⼼疾患を主
体とする⼩児期発症の⼼⾎管難治性疾
患の救命率の向上と⽣涯にわたる
QOL 改善のための総合的研究
(21FC1014)」令和 4 年度 総括研究報
告書 2023:174-181. 
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資料 1 房室中隔欠損症に関する追加コンテンツ
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 資料 2 経カテーテル肺動脈弁留置術に関する追加コンテンツ 

経カテーテル肺動脈弁留置術

Copyright © Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery, All Rights reserved.
引用元を伏せてのご利用や、商用利用はお断りいたします。

https://www.heart-manabu.jp/
先天性心疾患・子どもの心臓病の解説サイト

（TPVI）
Transcatheter Pulmonary Valve Implantation

1.新しい治療法「経カテーテル肺動脈弁留置術」

目次
1. 新しい治療法「経カテーテル肺動脈弁留置術」
2. どんな時にこの治療が必要？
3. 治療の方法は？
4. この治療を行っている病院は？

ファロー四徴症などの疾患で、右心室の出口（右室流出路）から肺動脈にかけての手術を行った後、
術後数年～数十年経って、肺動脈弁の逆流（=肺動脈弁閉鎖不全）がひどくなることがあります。

これまでは、もう一度手術をして人工弁に取り替える「肺動脈弁置換術」しか治療法がありません
でしたが、最近、カテーテルでも治療ができるようになりました。この治療を「経カテーテル肺動
脈弁留置術（Transcatheter Pulmonary Valve Implantation: TPVI）」と言います。日本では
2023年から実施可能になりましたが、海外では約15年前から実施されている一般的な治療です。

肺動脈弁閉鎖不全に対して、人工弁（※）に取り
替える手術です。手術の問題点は、カテーテル治
療に比べると身体への負担が大きいことや、何度
も手術をすると心臓の周りがくっついている（癒
着）ため手術が難しくなること、などがあります。

※ 人工弁には「機械弁」と「生体弁」があります。

肺動脈弁置換術

経カテーテル肺動脈弁留置術（TPVI）

肺動脈弁閉鎖不全に対して、カテーテルで肺動脈弁
を取り替える治療です。

肺動脈弁置換が必要な全ての人がカテーテルで
治療できるわけではありません

画像提供：日本メドトロニック株式会社
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https://www.heart-manabu.jp/
先天性心疾患・子どもの心臓病の解説サイト

4.この治療を行なっている病院は？

Copyright © Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery, All Rights reserved.
引用元を伏せてのご利用や、商用利用はお断りいたします。

厚生労働省科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 
「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の生涯にわたる
QOL改善のための診療体制の構築と医療水準の向上に向けた総合的研究」

本ホームページは以下の研究費により運営されています。

あなたにとって最もよい治療法を、
主治医の先生とよく相談して決めましょう。

経カテーテル肺動脈弁留置術が可能な病院は限られています。下記のホームページで確認してくだ
さい。

「特に症状がないから」と定期的に病院にかからず、急に具合が悪くなって受診した場合、かなり
病状が悪くなっていて、薬や手術などの治療が必要で、その後の生活に影響することが多いです
（治療ができないほど悪くなっていることもあります）。

ずっと元気でいられるように、通院や内服の継続が必要な場合は、必ずきちんと病院にかかるよう
にしましょう。

心臓の手術が終わったあと、特に症状もなく、薬を飲んでいなくても、
定期受診が必要です。なぜ必要か？について説明しています。

なぜ定期受診が必要？

大人になってからもきちんと診てもらうために、子どもの頃からどん
なことをやっておいたほうがよいか、などについて説明しています。

「移行医療」って何？

経カテーテル的心臓弁治療関連学会協議会
http://j-tavr.com/
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資料 3 日本小児循環器学会ニュースレター 2024 年 1 号（許可を得て転載） 

 



 111 

 

 

 

表1 2023年度（2023年4⽉1⽇〜2024年3⽉31⽇）ウェブサイト アクセス解析結果
n %

総セッション数（2023年度全体） 165879
参考：総セッション数（2023年8⽉1⽇〜2024年3⽉31⽇） 106612
参考：総セッション数（2022年8⽉1⽇〜2023年3⽉31⽇） 39524
流⼊経路 検索トラフィック 148610 89.6

ノーリファラー（直接訪問） 12434 7.5
参照トラフィック 5438 3.3
ソーシャルサイト 603 0.4
動画サイト 30 0.0
その他 80 0.0

アクセス端末 スマートフォン 103914 76.3
（総ユーザー数：136124件） パソコン 29008 21.3

タブレット 2267 1.7
ページ別閲覧数 ⼼室中隔⽋損症 22556
（ページビュー数上位7件） フォンタン⼿術について 17322

チアノーゼって何？ 17004
⼼臓病でよく使われる薬 15694
ファロー四徴症 14780
⼼臓⼿術を受けた後 14748
トップページ 13152



 1 

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救命率の向上と 

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」 

分担研究報告書 

-教育セミナーの実施と心臓標本の３Dデジタル化- 
 

研究分担者 稲井 慶 東京⼥⼦医科⼤学 

 

研究要旨 心臓移行期医療に関する臨床研究を行うとともに、教育セミナーを開催し、専門

医のみならず関係各科や医師以外の医療スタッフの教育を行った。先天性心疾患の心臓標本

を3DCTでデータ化し、専門医育成への教育コンテンツの作成を行った。 

 

Ａ．研究目的 
先天性心疾患患者で成人期に至った患者の

QOLや治療戦略に関する研究を行うととも

に、疾患についての教育コンテンツを作成

し、専門医の教育と育成を行う。 

 
Ｂ．研究方法 
成人先天性心疾患分野の臨床研究を行う。

さらに、教育セミナーを開催し、専門医のみ

ならず、関係各科や医師以外の医療スタッ

フの教育を行う。また、心臓標本のデータ化

を行い、専門医教育に役立つコンテンツを

作成する。 

（倫理面への配慮） 
特になし 
 
Ｃ．研究結果 
2023年5月と10月に成人先天性心疾患セミ

ナーを開催し、先天性心疾患の移行期医療

に関する教育的講演を行った。また、研究発

表に示したような論文を作成した。東京女

子医大に保存されている。先天性心疾患の

肉眼的標本を3DCTで撮像して、データ化を5

0体施行した。 

 

Ｄ．考察 
移行期医療の重要性や問題点について 

 

医師および医療スタッフしっかりとした学

びの場を提供できたと考えている。臨床研

究では有用な情報を発信することができた。

さらに、標本についての教育コンテンツに

ついても一部ではあるが、計画がすすめら

れた。 

 
Ｅ．結論 
 先天性心疾患の移行期医療に関するニー

ズと問題点について理解を深めるとともに、

教育にも貢献できたと考える 

 
Ｆ．健康危険情報 

   

Ｇ．研究発表 

1.  論文発表 

Kubota K, Inai K, Shimada E, Shinohara

 T. α/β- and β-Blocker Exposure in 

Pregnancy and the Risk of Neonatal Hyp

oglycemia and Small for Gestational Ag

e. Circ J 2023; 87: 569–577. PMID: 368

23100 
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Wakisaka Y, Inai K, Sato M, Harada G, 

Asagai S, Shimada E. Utility 

of urinary liver-type fatty 

acid-binding protein as a prognostic 

marker in adult congenital heart 

patients hospitalized for acute heart 

failure. Heart and Vessels 2023; 

38:371–38. PMID:36169710 

 2.  学会発表 

 なし 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

 1. 特許取得 

 なし 

 2. 実用新案登録 

 なし 

 3.その他 
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厚⽣労働科学研究「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 
救命率の向上と⽣涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」研究班 

分担研究活動報告 
兵庫県移⾏医療センターの役割 

 
分担研究者：兵庫県⽴こども病院循環器内科 城⼾佐知⼦ 

 
研究計画１．「主任研究者の研究計画に適
宜協⼒する」について 
・背景：兵庫県移⾏医療⽀援センターが神
⼾⼤学(成⼈施設)内に設置された。センタ
ーの関係者がこども病院で講演を⾏い、今
後の課題について意⾒交換が⾏われた。 
① 内科側のカウンターパートがない場合

の受け⽫をどうするか。特に、発達障
害や知的障害、遺伝⼦疾患、また複数
の疾患を持つ患者の場合。 

② 軽症疾患でも経過観察が必要な疾患が
あるが、規模の⼤きな病院に・施設に
紹介すると経過観察を打ち切られてし
まう。開業医･在宅医で協⼒を得られる
施設･医師について、⼩児病院からも紹
介できるように情報提供が必要。 

・研究⽬的：各地域での成⼈先天性⼼疾患
診療体制の構築はこの研究班の⼤きな⽬標
であるが、兵庫県では以前より診療体制の
構築に積極的に取り組んでおり 1）、循環器
分野では専⾨病院におけるネットワーク診
療は順調に機能していると考える(資料①
参照)。⼀⽅で、成⼈先天性⼼疾患診療を
⾏う専⾨の成⼈施設では、診療に携わる循
環器内科医の数は決して多いわけではな
く、各施設で 1 ⼈、多くても 2−3⼈とい
う現状である。⼩児科からすべての患者が
移⾏すると疲弊することは⽬に⾒えている

ため、⼩児科側では①成⼈科へスムーズに
転科させる症例、②⼩児科で引き続き診療
する症例、③併診する症例、など患者背景
や疾患内容を考慮に⼊れて各症例ごとに柔
軟な対応が必要となっている。こうした
中、今後増加していく成⼈患者の受け⼊れ
先を増やすという⽬的で、開業医・在宅
医、地⽅中核病院などの⾮専⾨医の協⼒者
を募る必要がある。 
・活動内容：兵庫県移⾏医療⽀援センター
では開業医･在宅医で協⼒を得られる施設･
医師へのアンケートを施⾏、その結果を受
けて、協⼒可能と返信があった開業医・⾮
専⾨医に対して、兵庫県⽴こども病院から
直接紹介できる仕組みを構築していく。 
 
・今年度の成果 
循環器分野についての啓蒙活動：主に兵庫
県内の内科開業医・総合病院の⾮専⾨内科
医を対象に講演会を⾏い、軽症⼼疾患の経
過観察のポイントを講義、協⼒要請を⾏っ
た。 
（資料① 講演より抜粋） 
 
・次年度の計画作成 
循環器内科医へのインタビューからも、具
体的に何を⾒てほしいか伝えてほしい、と
の意⾒があったので、紹介の際に添付でき
る「疾患ごとに具体的な診療のポイント
（定期検診の内容、どういう場合に専⾨施
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設に紹介するかなど）」を記したパンフレ
ットを作成する。併せて、ドロップアウト
症例などが⾮専⾨医を受診した場合の対応
についても伝わるようにする。 

 
研究計画２．「成⼈先天性⼼疾患診療に携
わる循環器内科医へのインタビュー調査」 
・2023/7/6-8 第 59 回⽇本⼩児循環器学会
学術集会においてこれまでの研究を報告。 
（資料②「成⼈先天性⼼疾患診療に携わる
循環器内科医へのインタビュー」参照） 
 
研究計画 3．「⼩児病院(兵庫県⽴こども病
院)における患者対象の移⾏期診療外来の
計画的調査」について（資料③「移⾏期・
思春期外来の運⽤について」） 
① 看護師が⾏っている別の厚⽣労働科学

研究で患者説明⽤移⾏資料を⽤いて実
際に患者への説明を開始している。現
時点ではまだ症例を選んで少数の実施
であるが、徐々に数を増やしてアウト
カムなどを検討予定。主に、看護師の
説明内容の補⾜・補助などを⾏ってい
る。 
→2023 年度は看護師の異動・マンパワ
ー不⾜のため再調整中であったが、
2024年度から週 1回の「思春期・移⾏
期外来」を看護師と協⼒して活⽤、各
主治医からの要請で患者教育を⾏って
いく（現在まだ数⼈の患者のみのた
め、成果についての報告は次年度に持
ち越し）。 

② 診療報酬・アウトカムの設定・倫理委
員会などについては未調整。 

③ 患者教室の再開：2010 年より定期的に
⾏っている循環器内科患者教室は、
COVID-19 流⾏のために 2019-2022の

間中断していたが、2023 年 11⽉ 11
⽇に⼥性の⽉経周期・妊娠について、
Webを⽤いて⾏った。 

 
参考 
1) 城⼾佐知⼦：成⼈先天性⼼疾患の診療
体制−こども病院の現状と問題点. ⽇本成
⼈先天性⼼疾患学会雑誌, 2012:1(2):35〜
40. 
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資料：城⼾佐知⼦ 

 
 

 

τࡉჄᇌↂ↘↱၏ᨈ

Ⴤᇌ߃ށҔၲ⇡∙⇥∞

ᅕৎޓ᧽ܖٻ၏ᨈ

ьӞ߷ɶࠊځൟ၏ᨈ

∞⇥∙⇡ែዮӳҔၲۈ↭↹↞

ẮỄờ၏ᨈ

ᅕৎܖٻỊụộۈែ

τࡉჄϋỉACHD἟ἕἚὁὊἁ

2003῍ ঺ʴ଀ᚨỂỉݱδᅹҔỆợỦ᧓͈ụᚮၲ
(ϋᅹҔỉᄂ̲ӖẬλủ)ڼ၏ᨈểỉᡲઃҔၲ᧏ܖٻ 2012
ڼஹ᧏ٳ࿢֥ϋᅹҔɶ࣎ỉACHDࣅỂܖٻ 2013
2014 ڼஹ᧏ٳ࿢֥ϋᅹҔỆợỦACHDࣅɶఋ၏ᨈỂ؏ע
2017 τࡉACHDၐ̊౨᚛˟᧏ڼ 

ẮỄờ၏ᨈẦỤỉधᎍኰʼỉɼễ්ủ

ьӞ߷ࠊൟ

(2017῍)

τࡉჄᇌↂ↘↱၏ᨈ

Ⴤᇌ߃ށҔၲ⇡∙⇥∞

ᅕৎޓ᧽ܖٻ၏ᨈ

ьӞ߷ɶࠊځൟ၏ᨈ

∞⇥∙⇡ែዮӳҔၲۈ↭↹↞

ẮỄờ၏ᨈ

ᅕৎܖٻỊụộۈែ

τࡉჄϋỉACHD἟ἕἚὁὊἁ

2003῍ ঺ʴ଀ᚨỂỉݱδᅹҔỆợỦ᧓͈ụᚮၲ
(ϋᅹҔỉᄂ̲ӖẬλủ)ڼ၏ᨈểỉᡲઃҔၲ᧏ܖٻ 2012
ڼஹ᧏ٳ࿢֥ϋᅹҔɶ࣎ỉACHDࣅỂܖٻ 2013
2014 ڼஹ᧏ٳ࿢֥ϋᅹҔỆợỦACHDࣅɶఋ၏ᨈỂ؏ע
2017 τࡉACHDၐ̊౨᚛˟᧏ڼ 

ẮỄờ၏ᨈẦỤỉधᎍኰʼỉɼễ්ủ

ьӞ߷ࠊൟ

(2017῍)



 117 

 

 

 

Ὁኺᢅᚇݑử৙ẼЏỦỉỊᢘЏỂỊễẟầẆʻẴẫ඙ၲʼλửᙲẴỦཞ७ỂỊễẟ
᠉ၐधᎍỉኰʼέỆ׉Ủẇ
঺ʴᚮၲᅹỉཎࣱɥẆẐၐཞầễẬủịᚮễẟẑẐ඙ၲʼλầ࣏ᙲỂễẬủịᚮ
ễẟẑểẟạỉầẝụẆdrop outẲềẲộạẇ
ὉẦểẟẾềẆ᧏ಅҔỆኰʼẲềờẆ᣻ၐ҄ẴỦể࢘ᨈồᡞኰʼẰủỦẇ
(ᏴᐥϋᅹẆࣅ࿢֥ϋᅹὸ

ӳئᾉཎỆ᠉ၐỉࣉδ஖ႆၐॸࣱ၌धỉཎݱ

ẮỄờ၏ᨈỆấẬỦᆆᘍỉᛢ᫆(2)

Ὁ̬ᨖᚮၲɥỉɧМႩỉբ᫆ᾎ
Ὁ၌धὉ၏ཞỆợẾềỊẆ࠰ᱫỂЏỦỉỊᩊẲẟئӳờ
ί࣎ᐥᘉሥٳᅹὉࣅ࿢֥ϋᅹᾉϋᅹႎỆỊ᠃ᨈӧᏡỂờẆ৖ᘐởỽἘὊἘἽ඙ၲ
ễỄẆἓὊἲᚮၲầ࣏ᙲễئӳẆྵཞỂỊݱδ၏ᨈỉ૾ầᢘЏễᚮၲử੩̓Ể
ẨỦẮểờẝỦὸ
ὉẐ᠃ᨈẑẻẬửᎋảỦỉỂỊễẪẆधᎍỉᐯࢷ=ẐᆆᘍẑỊᡶỜễầỤẆẮỄờ၏ᨈ
ỂờẆẝỦᆉࡇỊӖẬλủỦ࣏ᙲầЈềẪỦỉỂỊễẟẦẇ

δ၏ᨈểẲềỄẮộỂὉ˴ബộỂӖẬλủỦẦݱ

(1) έࣱ࣎ټ၌धỉ৖ᘐầỂẨỦ࣎ᐥᘉሥٳᅹҔỉἓὊἲỊỄẮỆỂờẟỦỪẬỂ
ỊễẟẇʻفࢸьẴỦᙐᩃ࣎၌धỉϐ৖ᘐὉϐʼλửẆᛡầẆỄẮỂᘍạỉẦẇ

(2) ᆆᘍ஖Ὁ঺ʴ஖धᎍỉኳ஛஖ҔၲỊẆݱδ၏ᨈỉɧࢽ৖ểẴỦểẮỨỂẝỦẇ
ẲẦẲẆ᣻ၐधᎍử঺ʴ၏ᨈỆ᠃ᨈẰẶỦẮểỊẆẐᙸਾềỦẑợạỂ࣎ᒊẲẟẇ
ỄỉἑỶἱὅἂỂẆỄỉợạỆ঺ʴ଀ᚨὉᚮၲᅹểᡲઃẴỦỉẦẇ
ẐଔỜỆ?ẑểẟẾềờẟếỉẮểᾎ
ʻࢸᒉ࠰ᎍỉ᣻ၐ̊ầفảềẟẪӧᏡࣱờẝỦẇẸỉئӳỊᾎ

(3) ҥኝέࣱ࣎ټ၌धỉሥྸᾉẴẫỆ඙ၲầ࣏ᙲỂỊễẟẬủỄẆfollow downỊ
ỂẨễẟئӳẆᛡầᚮềẪủỦᾎ ỉӖẬႤỉ᧏ਏẇ؏ע

(4) drop outẲềẟỦधᎍồỉỴἦὊἽẆdrop outử᧸ẫỆỊỄạẴỦᾎ

(5) ჷႎᨦܹὉႆᢋᨦܹỉẝỦधᎍ/ݱδ၏ᨈỂᙐૠᅹửӖᚮẲềẟỦधᎍỉ
ᆆᘍբ᫆

࿢֥Ў᣼ỉᆆᘍỆസẰủẺᛢ᫆ࣅ
Ὁ ẸủẹủỉᇌئỂᎋảỦẮểὉज़ẳỦẮểầᢌạỉỂദᚐầễẟ
Ὁ ӷẳ૾ඥểẟạỪẬỆỊẟẦễẟ׎ỆợẾềʙऴầီễẾềẟỦẺỜẆଐஜμ؏ע
Ὁ Ẫỉधᎍầ(᣻ၐỂờ)ͤࠝᎍểӷẳཞඞửẐ࢘ẺụЭẑểẲềஓớợạỆễẾềẟỦẇٶ

ӕụኵỚ᧏ڼ



 118 

 

 

 

ႈ೩ളහ২શभঽഞর૵೩঻ਯ
਴಑ 36.6 ୃ

ႈ೩ളහ২શभঽഞর૵೩঻ਯ
਴಑ 23.3 ୃ

μ˳ ẮỄờ၏ᨈẦỤỉᆆᘍ

ઋૺপ৾ୢ৾৖ဟര୰੹भॹشॱ
ઋૺপ৾࿯୭ஓ৔ఐ ૣি౳ಇ੔েेॉ

၌धᙐᩃࡇКỉdrop outधᎍૠ@ᅕৎܖٻ

τࡉჄỉDrop out
ᅕৎܖٻồỉኰʼधᎍỉạẼ10ήὲ

Drop outỊ၌धỉ᣻ၐࡇểỊ᧙̞ầ໯ẟ
Ắỉधᎍầ၏ཞफ҄ẲẺئӳẆẟếẆỄỉ၏ᨈỆᘍẪẦЎẦỤễẟ

τࡉჄḠḠʻẆẮẮộỂஹẺ(2023)

ϋᅹểỉң΁ỊẆ࣓ỉẝỦࣅ࿢֥ϋᅹỉέဃ૾ỉấẦậỂᡶỮỂẨẺ

ểẮỨầẆ঺ʴ଀ᚨỉACHDٳஹầἣὅἁẲềẲộẾẺע؏ờὲ

˂ʴʙỂỊễẟẇ
SDGῂễҔၲểỊḠḠᾎ

ὉẐACHDٳஹẑỉჃெửɥậẺỤẆኰʼधᎍầᨼɶẲềݣϼẲẨủễẪễẾẺẇ
Ὁ঺ʴࣅ࿢֥ϋᅹỉɶỂờẆẴỔềỉέဃầңщỂẨỦ˳СỆẝỦỪẬỂỊễẟẇ
ϋᅹỂỊݦᧉЎ᣼ỉኬЎ҄ầᡶỮỂẟềẆἅὊἙỵ἟ὊἑὊầẟễẟ
ᅹϋὉ଀ᚨϋỂỊộẻɧྸᚐầẝỦẆἰὅἣὁὊỉբ᫆ẆễỄễỄ

Ḷ
Ὁݱδ၏ᨈỂẆẝỦᆉࡇộỂỊዒዓᚮၲầ࣏ᙲễئӳờẝỦẇ
ὉܱỊẆࣅ࿢֥ϋᅹҔỆểẾềờẆᆆᘍ஖῍ᒉ࠰঺ʴỊẆộẻசჷỉɭမễỉẦờ
ὉỽἘὊἘἽ඙ၲở৖ᘐểễỦểẆỄẮỂờỂẨỦỪẬỂỊễẟ

ờẾểː᧓ầẟủịḠḠ
10ήẵếỉщửਤẼ݃Ếề

лЎਃỂʈụЏủỦỉỂỊᾎࢫ
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ᆆᘍҔၲỉஇኳႸ೅Ịᾎ
ẮủộỂỉٶૠỉإԓẦỤᾶιᾰΆᚨܭử౨ᚰẴỦể

Ḷ
Drop outẰẶễẟẮể

ầٻЏẻểЎẦụộẲẺ

ὉDrop outẰẶễẟẮể
ὉDrop outẲềẟỦʴửਢẟɥậỦẮể
ὉᚮၲỆઃỪỦҔၲᎍờDrop outẰẶễẟ
ḵACHDधᎍẰỮỉᑣڤễʖࢸỆጟầỦ

ẺốỮẆ
ɟᑍỉࣅ࿢֥ϋᅹỉέဃ૾Ẇϋᅹỉέဃ૾ỆểẾềẆ
έࣱ࣎ټ၌धधᎍửЭỆẲẺ଺ỉấൢਤẼỊ

Ḷ
ẝộụ᧙ỪụẺẪễẟ

έࣱ࣎ټ၌धᾎ
ẸỮễỉẆ໯ྸ

δᅹỂởẾẺỤݱ
ảảỮểẼầạỮᾎ

˴ửẲẺỤẟẟỉẦ
ЎẦỤỮ

ࣕẲẪề
ẸủỄẮỨỂỊễẟ

ACHDᚮၲỆઃỪỦἯἘὅἉἵἽỉẝỦ᩼ݦᧉ଀ᚨồ੩̓ẴỦἣὅἧἾἕἚ˺঺ử౨᚛
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ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
Ũ ܴ࣎ɶᨠഎ੷(VSD),࣎৐ɶᨠഎ੷(ASD),ѣᏦሥ᧏܍(PDA)
ţ ዮᏍ᩺Ꮶ්ᢩီࠝ(TAPVR),ٻѣᏦ጑ᆵ(CoA)

ط Ẑ̲ࣄᘐẑࢸẻầẆࢸᢡၐởϐ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦ၌ध
৐ܴɶᨠഎ੷(AVSD),ȕǡȭȸׄࣉၐ(TOF),ܦμٻᘉሥ᠃ˮ(TGA)

ط ộỦẨụီឋỉᘉᘍѣ७
ȕǩȳǿȳ׹৖ᘐࢸ(Fontan,TCPC)
(Senning,Mustard)ࢸᘉሥ᠃ˮƷཎഷƳᘐٻμܦ

঺ʴỂờfamiliarễ၌धط
ᘉሥ᠃ˮ(cTGA)ٻ၌ध, ̲ദࡰ
ϛѣᏦƷ၌धᲴ߷߃၏ࢸᢡၐ(history of KD)

̊ࣄச̲ط
VSD,ASD,PDA,TOF,ᙐᩃ࣎࢟ڈ

2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

ễặẆέࣱ࣎ټ၌धỊ૟ᢒẰủỦỉẦ

ỪủỦྸဌۯ
ὉᑥỮễ၏ൢầẝụẴẩỦ
Ὁ࣎ᐥỉ࢟ᐯ˳ầɧӧᚐ
Ὁဦӭầٶẟ
Ὁ৖ᘐầʴỉӸЭ

ẮẮỆਫậẺỉỊ
ợẪᙸỤủỦɟᢿỉ၌धỉỚ

ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
Ũ ܴ࣎ɶᨠഎ੷(VSD),࣎৐ɶᨠഎ੷(ASD),ѣᏦሥ᧏܍(PDA)
ţ ዮᏍ᩺Ꮶ්ᢩီࠝ(TAPVR),ٻѣᏦ጑ᆵ(CoA)

ط Ẑ̲ࣄᘐẑࢸẻầẆࢸᢡၐởϐ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦ၌ध
৐ܴɶᨠഎ੷(AVSD),ȕǡȭȸׄࣉၐ(TOF),ܦμٻᘉሥ᠃ˮ(TGA)

ط ộỦẨụီឋỉᘉᘍѣ७
ȕǩȳǿȳ׹৖ᘐࢸ(Fontan,TCPC)
(Senning,Mustard)ࢸᘉሥ᠃ˮƷཎഷƳᘐٻμܦ

঺ʴỂờfamiliarễ၌धط
ᘉሥ᠃ˮ(cTGA)ٻ၌ध, ̲ദࡰ
ϛѣᏦƷ၌धᲴ߷߃၏ࢸᢡၐ(history of KD)

̊ࣄச̲ط
VSD,ASD,PDA,TOF,ȁǢȎȸǼƷƋǔᙐᩃ࣎၌ध

2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

ờẲẆẐ܇Ễờỉ᪭Ệ࣎ᐥỉ၏ൢểᚕỪủẺẮểầẝỦẑधᎍầஹẺỤ

ẮỉẝẺụỊ
ᚪầЎẦỤễẟể࣬ạỉỂ

Ẹỉộộέࣱ࣎ټ၌धݦᧉ଀ᚨồ

έࣱ࣎ټ၌धửྸᚐẴỦἤὅἚ
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2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

঺ʴέࣱ࣎ټ၌धݦᧉ଀ᚨỉ੕Ẳ૾
ଐஜ঺ʴέࣱ࣎ټ၌धܖ˟ỉHPử᧏Ẫ
ḵẐݦᧉҔСࡇẑử᧏ẬỦ
ḵ߼ỉἢἜὊờẲẪỊɦồἋἁἿὊἽ
ẐݦᧉҔዮӳὉᡲઃ̲ጀ଀ᚨɟᚁẑẦỤ
ႸႎểẴỦע؏ửᢠ৸ḵ׋עẦỤᢠố

ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
Ũ ܴ࣎ɶᨠഎ੷(VSD),࣎৐ɶᨠഎ੷(ASD),ѣᏦሥ᧏܍(PDA)
ţ ዮᏍ᩺Ꮶ්ᢩီࠝ(TAPVR),ٻѣᏦ጑ᆵ(CoA)

ط Ẑ̲ࣄᘐẑࢸẻầẆࢸᢡၐởϐ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦ၌ध
৐ܴɶᨠഎ੷(AVSD),ȕǡȭȸׄࣉၐ(TOF),ܦμٻᘉሥ᠃ˮ(TGA)

ط ộỦẨụီឋỉᘉᘍѣ७
ȕǩȳǿȳ׹৖ᘐࢸ(Fontan,TCPC)
(Senning,Mustard)ࢸᘉሥ᠃ˮƷཎഷƳᘐٻμܦ

঺ʴỂờfamiliarễ၌धط
ᘉሥ᠃ˮ(cTGA)ٻ၌ध, ̲ദࡰ
ϛѣᏦƷ၌धᲴ߷߃၏ࢸᢡၐ(history of KD)

̊ࣄச̲ط
VSD,ASD,PDA,TOF,ȁǢȎȸǼƷƋǔᙐᩃ࣎၌ध

ờẲẆẐ܇Ễờỉ᪭Ệ࣎ᐥỉ၏ൢểᚕỪủẺẮểầẝỦẑधᎍầஹẺỤ

᠉ၐὉ᣻ၐ᧙̞ễẪ
ɟࡇỊ

έࣱ࣎ټ၌धݦᧉ଀ᚨồ
ऒ॒ऩೄඪؚऩ॒दງஂखथऎॊ॒ृ
ऩनधःअ௧୅ୢमःऩःमङ

كःञैஎऋிભ॑੅ढथৌૢखऽघق

ᑥẉᎋảỦỉầ᩿͂ễỤ
ẟẾẸỉẮểịẾẰụ
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2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

Ẑ˴ỉ၏ൢẦჷỤễẟẑểẟạẮỮễधᎍầஹẺỤ

Ễờỉ଺Ệ࣎၌धầẝỦểᚕỪủẺ܇

ᏟỆͻầẝỦẬủỄẆᙾảềẟễẟ

ẲẺỤ۔کẻẬủỄẆپɣٻ
၏ᨈỆᘍẪợạỆẟỪủềẟẺ

౨ᚮỂ࣎ᩃ᪦ầẝỦểẟỪủẺ

౨ᚮỂọẾẦẦẾẺẮểầẝỦఄܖ ˴ẦЎẦỤễẟ
ӳờئ

έࣱ࣎ټ၌ध
ᧉ଀ᚨồݦ

ᒉẟẬủỄ᭗ᘉןὉڭڈễABIኽௐ

ᒉẟẬủỄӫ࣎ɧμ৑ᙸẝụ

᠉ၐỂẝẾềờ
ᢒᨠ஖Ẇ˴ỤẦỉ˳ᛦ҄٭ầẝỦểẨỆỊ

ӳ́ၐὉዓႆၐầᙸỤủỦẮểờ
໯ၐཞỂᡶᘍẲềẟỦẮểờẝỦỉỂ

දॖầ࣏ᙲ

Ḷ
ᧉ଀ᚨỉἰὅἣὁὊầឱụễẟݦ
ấ৖ˡẟẟẺẻẬỦểẝụầẺẟỂẴ

Ḷ
˴ỆදॖẲềᙸủịẟẟỉẦᾎ

ཎКễẮểỊ࣏ᙲẝụộẶỮ
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ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
Ũ ܴ࣎ɶᨠഎ੷(VSD),࣎৐ɶᨠഎ੷(ASD),ѣᏦሥ᧏܍(PDA)
ţ ዮᏍ᩺Ꮶ්ᢩီࠝ(TAPVR),ٻѣᏦ጑ᆵ(CoA)

ط Ẑ̲ࣄᘐẑࢸẻầẆࢸᢡၐởϐ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦ၌ध
৐ܴɶᨠഎ੷(AVSD),ȕǡȭȸׄࣉၐ(TOF),ܦμٻᘉሥ᠃ˮ(TGA)

ط ộỦẨụီឋỉᘉᘍѣ७
ȕǩȳǿȳ׹৖ᘐࢸ(Fontan,TCPC)
(Senning,Mustard)ࢸᘉሥ᠃ˮƷཎഷƳᘐٻμܦ

঺ʴỂờfamiliarễ၌धط
ᘉሥ᠃ˮ(cTGA)ٻ၌ध, ̲ദࡰ
ϛѣᏦƷ၌धᲴ߷߃၏ࢸᢡၐ(history of KD)

̊ࣄச̲ط
VSD,ASD,PDA,TOF,ȁǢȎȸǼƷƋǔᙐᩃ࣎၌ध

2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

έࣱ࣎ټ၌धỉfollowửấᫍẟẴỦểẨỊḠ

ẮỉẝẺụỊ
έࣱ࣎ټ၌धݦᧉ଀ᚨỂỉ

ኺᢅᚇݑầᢘЏ
Ẹỉ˂ỪẬỉЎẦỤễẟ
৖ᘐӸầỂẺỤḠ

ɺ৲ậỂỄạẹ

ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
Ũ ܴ࣎ɶᨠഎ੷(VSD),࣎৐ɶᨠഎ੷(ASD),ѣᏦሥ᧏܍(PDA)
ţ ዮᏍ᩺Ꮶ්ᢩီࠝ(TAPVR),ٻѣᏦ጑ᆵ(CoA)

ط Ẑ̲ࣄᘐẑࢸẻầẆࢸᢡၐởϐ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦ၌ध
৐ܴɶᨠഎ੷(AVSD),ȕǡȭȸׄࣉၐ(TOF),ܦμٻᘉሥ᠃ˮ(TGA)

ط ộỦẨụီឋỉᘉᘍѣ७
ȕǩȳǿȳ׹৖ᘐࢸ(Fontan,TCPC)
(Senning,Mustard)ࢸᘉሥ᠃ˮƷཎഷƳᘐٻμܦ

঺ʴỂờfamiliarễ၌धط
ᘉሥ᠃ˮ(cTGA)ٻ၌ध, ̲ദࡰ
ϛѣᏦƷ၌धᲴ߷߃၏ࢸᢡၐ(history of KD)

̊ࣄச̲ط
VSD,ASD,PDA,TOF,ȁǢȎȸǼƷƋǔᙐᩃ࣎၌ध

2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

έࣱ࣎ټ၌धỉfollowửấᫍẟẴỦểẨỊḠ
Ớề᪬ẨẺẟểẮỨửଢᄩỆẲềấẨộẴ

Ὁ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦỉỂẆɟࡇỊݦᧉ଀ᚨỆ
ὉኺᢅᚇݑᾉἇỶἌὉ၏ཞỆợỦầẆ1ὼ2࠰Ệ1ࡇ
Ὁ൑ׅẆज़௨ࣱ࣎ϋᐏ໒ỉᛅửẴỦ

ὉӧᏡࣱầẝỦỉỊẆỖỗɧૢᏦ
Ὁܭ஖ႎỆ࣏ᙲễ౨௹ᾉᏟᢿҥኝXp, ࣎ᩓ׋
Ὁ࣏ᙲ଺ỆỊᾉ࣎ᐥឬ᪦ඬ౨௹Ẇ᝟ᒵ࣎ᩓ׋
ὉٻѣᏦ጑ᆵỊẆᘉןỉἓỹἕἁử(1࠰ắể)
Ὁᧈ஖ʖࢸỊộẻЎẦẾềẟễẟ



 124 

 

 

 

ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
Ũ ܴ࣎ɶᨠഎ੷(VSD),࣎৐ɶᨠഎ੷(ASD),ѣᏦሥ᧏܍(PDA)
ţ ዮᏍ᩺Ꮶ්ᢩီࠝ(TAPVR),ٻѣᏦ጑ᆵ(CoA)

ط Ẑ̲ࣄᘐẑࢸẻầẆࢸᢡၐởϐ඙ၲỉӧᏡࣱầẝỦ၌ध
৐ܴɶᨠഎ੷(AVSD),ȕǡȭȸׄࣉၐ(TOF),ܦμٻᘉሥ᠃ˮ(TGA)

ط ộỦẨụီឋỉᘉᘍѣ७
ȕǩȳǿȳ׹৖ᘐࢸ(Fontan,TCPC)
(Senning,Mustard)ࢸᘉሥ᠃ˮƷཎഷƳᘐٻμܦ

঺ʴỂờfamiliarễ၌धط
ᘉሥ᠃ˮ(cTGA)ٻ၌ध, ̲ദࡰ
ϛѣᏦƷ၌धᲴ߷߃၏ࢸᢡၐ(history of KD)

̊ࣄச̲ط
VSD,ASD,PDA,TOF,ȁǢȎȸǼƷƋǔᙐᩃ࣎၌ध

2015/11/19 ཰ଡ଼উছॖঐজॣ॔ड़شউথढ़থই॓ঞথ५

έࣱ࣎ټ၌धỉfollowửấᫍẟẴỦểẨỊḠ
Ớề᪬ẨẺẟểẮỨửଢᄩỆẲềấẨộẴ

ὉϛѣᏦ၌धḵؕஜႎỆỊ཰࣎ၐểӷẳ
ὉẺẻẲẆݱδ஖ẦỤỉϛѣᏦ၌धỂỊẆ
཰ᆵầẝẾềờẆ໯ၐཞểẟạẮểầٶẟ
ḵ࣎ᩓ׋ἓỹἕἁỊẮộỜỆ
Ὁٻ߾ၭỊὁἽἧỳἼὅỽἼỸἲϋ஌

Ὁ˳ܴ࣎ỊӫܴẆࡰᡞ්Ịᙲἓỹἕἁ
Ὁܭ஖ႎỆ࣏ᙲễ౨௹ᾉ
ᏟᢿҥኝXp, ࣎ᩓ׋, ࣎ᐥឬ᪦ඬ౨௹

Ὁdrop outẰẶễẟẆdrop outẲềẟỦधᎍửਢẟɥậỦ
ὉҔၲᎍͨờ၅ࡴẲễẟ

έࣱ࣎ټ၌धधᎍửჄὉע؏μ˳ỂᙸܣỦ

؏ע
ɶఋ၏ᨈ

ᧉ଀ᚨݦ

ᧉ଀ᚨݦ᩼
᠉ၐ̊ỉܭ஖౨ᚮỉ̔᫂
᣻ၐ̊ửԃỜଐࠝỉἃỴ

ἼἡἥἼỉ̔᫂
ấʝẟỆ᫊ỉᙸảỦҔၲử

࣎၌धˌٳỉӳ́၌धỉኺᢅᚇݑ
ዼԧҔၲỉ̔᫂

˴ẦẝủịẟếỂờӖẬλủỦ

ờủềẟỦ؈Ể؏ע
धᎍỉਢẟɥậ
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ẸỉẺỜỆ࣏ᙲễẮểὉൢỆễỦẮểử
ẸủẹủỉᇌئỂႆᚕḵᚐൿồ

έࣱ࣎ټ၌धधᎍửჄὉע؏μ˳ỂᙸܣỦ

؏ע
ɶఋ၏ᨈ

ᧉ଀ᚨݦ

ᧉ଀ᚨݦ᩼

ấʝẟỆ˴ầឱụễẟẦ
˴ầ࣏ᙲẦ

ᄩᛐẴỦ࣏ᙲầẝỦ

ỄỮễ଀ᚨὉ၏ᨈầधᎍ
ửӖẬλủềẪủỦẦ

ЎẦỤễẟ

˴ửᙸềഒẲẟỉẦ
ỊẾẨụˡảềấẟềഒẲẟ

˴ẦẝẾẺểẨỆஜ࢘Ệ
ӖẬλủềẪủỦỉẦ

धᎍởẸỉܼଈầ
Ễạ࣬ẾềẟỦỉẦɧܤ
ẺẻኰʼẴỦỉỂỊễẪ
ᄩᛐẲềấẟềഒẲẟ

τࡉჄᇌↂ↘↱၏ᨈ

Ⴤᇌ߃ށҔၲ⇡∙⇥∞
ьӞ߷ɶࠊځൟ၏ᨈ

ᅕৎޓ᧽ܖٻ၏ᨈ↞↹↭ۈែዮӳҔၲ⇡∙⇥∞

ẮỄờ၏ᨈ

ᅕৎܖٻ

Ịụộۈែ

τࡉჄϋỉACHD἟ἕἚὁὊἁỉசஹʖे׋

ɟ૾ӼỂỊễẟẆ
ӑ૾Ӽ῍૾ٶӼỉᚮၲử
τࡉჄẦỤႆ̮ẲẺẟ
ː᧓ửѪᨼɶỂẴ

ьӞ߷ࠊൟ

1ʴỂᏑ᝟ạỆỊ
ACHDधᎍỊ᣻ẴẩỦ

ḵ10ήẵếỉPowerửਤẼ݃Ếề
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ό଀ᚨᾉܖٻ၏ᨈ(7)
όACHDᚮၲầ᧏ڼẰủẺẨẾẦẬ

δᅹẦỤỉ΁ẨẦẬὉᙲஓί4ὸݱδ၏ᨈῒݱ
धᎍ˟ẦỤჄồỉ΁ẨẦẬ(1)
ϋᅹͨỂ࣏ᙲỆᡐỤủềῒᐯ໱ႆဃႎỆί2ὸ

όࣅ࿢֥ϋᅹỂɼểẲềACHDᚮၲỆઃỪỦϋᅹҔỉૠ
1῍2ʴ(4), 3ʴί2ὸ, 4ʴί1ὸ

όٳஹỂỉჃᜱࠖỉңщᾉỖểỮỄễẟί7ὸ
όٳஹ ᡵ2-6௒Ẇ1௒ίҞଐὸỂmax20ʴίᨂမὸ
όधᎍỉኰʼΨᾉ଀ᚨỆợụݲٶлӳỉᢌẟỊẝỦầ

δ၏ᨈẦỤỉᆆᘍᾋჄϋỉ˂ỉ঺ʴ଀ᚨẦỤỉኰʼݱ
όჄϋỂỉᛐჷࡇὉإ࠼ễỄ

ᜒ๫˟ởᄂᆮ˟ẆҔޅỉ᧙ᡲ၏ᨈễỄửʼẲề
ẝộụỆܳˡẴỦểỿἵἣỼὊἢὊỆễẾề׉ỦẮểờ

δᚮၲᅹẦỤ঺ʴᚮၲᅹồỉᆆᘍỆấẟềỊẆݱδ஖ႆၐॸࣱ၌धỉݱ
᠃ᅹ(᠃ᨈ)ểẟạᛢᆉầ࣏ᙲỆễỦầẆẸủỆỊ࢟ࡸႎễբ᫆ỉ˂ỆẆधᎍ
ỆểẾềỊॹủẺ࿢ؾẦỤɧॹủễئ৑ồ៲ửፗẪẮểẆộẺݱδᅹҔỆ
ểẾềỊʻࢸधᎍầỄỉợạễ࿢ؾỂᚮၲửӖẬỦỉẦầᙸảỀỤẟểẟạẆ
࣎ྸႎễɧܤᙲእờٻẨễբ᫆ỂẝỦẇ
ẸẮỂẆ঺ʴέࣱ࣎ټ၌धᚮၲỆઃỪỦ঺ʴᚮၲྵئỉܱᨥỉ٣ửݱδ
ᧉҔờݦ၌धࣱ࣎ټ࿢֥ϋᅹҔ(঺ʴέࣅẬỦႸႎỂẆ঺ʴފ࿢֥ҔỆࣅ
ẲẪỊႺ੗ઃỪỦҔࠖ)ỆỶὅἑἥἷὊửᘍạẮểểẲẺẇ
࢘ИỊӲ଀ᚨồឨẨẆܱᨥỉᚮၲྵئửᙸẶề᪬ẪᚘဒỂẝẾẺầẆૼ׹ἅἿἜज़௨්ᘍỆợụẆzoomửဇẟẺ
webỂỉỶὅἑἥἷὊ࢟ࡸỆ٭୼ẲẺẇẮủộỂỆỶὅἑἥἷὊửኳʕẲẺࣅ࿢֥ϋᅹỉᛅửộểỜẺẇ

AƪǌǜƸ
asplenia/PA/PVO

Asplenia/PA/PVOƷ
ʖࢸƸफƍ

AƪǌǜƷ
ʖࢸƸफƍ

ἽὊἽ(Э੩/ҾЩ)

५ঔشढ़شभBऔ॒म
ཡऋ॒पऩढञ

५ঔشढ़شभAऔ॒म
ཡऋ॒पऩढञ

५ঔشढ़شभCऔ॒म
።୍ऋ॒पऩढञ

५ঔشढ़شभDऔ॒म
୫੊ऋ॒पऩढञ

५ঔشढ़شभEऔ॒म
ཡऋ॒पऩढञ

५ঔشढ़شभCऔ॒म
።୍ऋ॒पऩढञ

ƨƹƜƸŴƕǜƷ
Ȫǹǯȕǡǯǿȸ
ưƋǔ

঺ʴέࣱ࣎ټ၌धᚮၲỆઃỪỦࣅ࿢֥ϋᅹҔồỉỶὅἑἥἷὊ
τࡉჄᇌↂ↘↱၏ᨈ ࿢֥ϋᅹࣅ ؉ৎ ˱ჷ܇

όACHDᚮၲỆઃỪỦ঺ʴᚮၲᅹҔࠖỉỖểỮỄầẆᐯỤᐻԛửờẾềڼỜẺኺዾ
ầẝụẆ଺ỆỊԗ׊ỉңщầݲễẟɶỂऴ༏ửਤẾềᚮၲỆઃỪẾềấụẆẐϋᅹҔ
ỊϬẺẟẑểẟạỉỊᛚᚐỂẝỦẇ
όྸעႎὉഭӪႎᏑ୎ỆợụӲ଀ᚨỉཞඞỊಮẉỂẝỦầẆἅἳἙỵỽἽỉἰὅἣ
ὁὊẆᒉ৖ҔࠖỉἼἁἽὊἚễỄỆếẟềỊσᡫỉүೞज़ầẝẾẺẇ
όẐݱδᅹҔể঺ʴϋᅹҔầấʝẟỉ᫊ầᙸảềẟề̮᫂ẲӳẾềẟỦểẟạẮểẆ
ẸủửˡảỦẮểầẆधᎍẰỮỉ࣎ܤज़ỆጟầỦẑ

঺ʴ଀ᚨỉACHDᚮၲầৼảỦբ᫆

᪥ᮏᑠඣᚠ⎔ჾᏛ఍ 䠟䠫 䠥 㛤♧
Ⓨ⾲⪅ྡ ᇛᡞబ▱Ꮚ䠄රᗜ┴❧䛣䛹䜒⑓㝔ᚠ⎔ჾෆ⛉䠅

₇㢟Ⓨ⾲䛻㛵㐃䛧䚸㐣ཤ3ᖺ㛫䛻䛚䛔䛶䚸
㛤♧䛩䜉䛝CO I 㛵ಀ䛻䛒䜛௻ᴗ䛺䛹䛿䛒䜚䜎䛫䜣䚹

όٳஹử᧏ڼẲẺỤẆჄϋẦỤỉधᎍầᨼɶẆẸỉٶẪầ̛᙭ႎʼλầ࣏ᙲễधᎍẇ
δᅹỂẐẟếẦỊʼλẲễẟểẟẬễẟẬủỄẸỉộộỆễẾềẟẺẑểẟạधᎍởẆݱ
ἛἿἕἩỴỸἚẲềẟẺၐ̊ễỄḵ ẲẨủễẟẇࣖݣʴૠỂỊݲ
όɟ૾ỂẆࣅ࿢֥ϋᅹỉᒉ৖ỊࣕẲẪềẆễẦễẦ᧙ỪẾềẪủỦʴầفảễẟẇ
ྸဌỉọểếỊẐʴửفởẴễỤẸỉЎ٥ụɥậửفởẴỔẨẑểẟạئࠊҾྸɼ፯ẇ
ὉئࠊҾྸɼ፯ỂỊẮỉЎ᣼ỉᚮၲỊỂẨễẟẇẸạẟạ૎ሊỂẟẪễỤẆෙٳỉợạ
Ệೞ఺ႎỆẨẾẼụởỦỔẨẇ̊ảịʻỉҔၲỂỊẆяẦỦᙸᡂỚỉễẟʴỆᢅйễҔ
ၲửẴỦẮểỆếẟềờྵئỉᘶ᣽Ệ˓ẰủềẟỦẬủỄẆẸủờ׎ểẲềἽὊἽử˺
ỦỔẨỂỊễẟẦḵ ૎ሊểڦ˴ỆӼẨӳạẦẇ
όࣅ࿢֥ϋᅹҔỉἰὅἣὁὊỊ๾එỂỊễẟẲẆACHDᚮၲỆҗЎʴՃửлẬỦỪẬ
ỂỊễẟẇݱδᅹҔỊᆆᘍῒ᠃ᨈịẦụᎋảẵỆẆ҄܇ݲểẟạẮểờẝỦỉẻẦỤẆờ
ạݲẲɥỉ࠰ᱫộỂ᧙ỪẾềᑣẟể࣬ạẇ
20ബở30ബỉधᎍểẟạỉỊϋᅹỂờݲૠễỉẻẦỤẇ
όዒዓӧᏡễἉἋἘἲửನሰỆẴỦỆỊẆኺᢅᚇݑầ࣏ᙲễ᠉ၐधᎍỉᘍẨέỆếẟ
ềẆࠊɶ၏ᨈở᧏ಅҔỉ἟ἕἚὁὊἁử࠼ậềẟẪỔẨẇ

धᎍầᨼɶẲềẲộẾềࣖݣỂẨễẪễỦẮểờ

࿢֥ϋᅹҔỉৎषẟࣅδ၏ᨈᄂ̲ɶỉ঺ʴݱᾉ࠰2012

δ၏ᨈỆᄂ̲ỆஹẺݱ၏ᨈỂỉACHDἍὅἑὊᇌẼɥậỉẺỜỆܖٻ
࿢֥ỉ૨҄ῒ᫘፼ẑࣅδݱ࿢֥ϋᅹҔửᭃẦẶẺẐࣅ

Ḷ
ҥỆẆৢạ၌धầီễỦểẟạբ᫆ẆỂỊễẟ

ό၌धỆݣẴỦỴἩἿὊἓỉᢌẟ
๫ጯඥể࠙ኛඥ

όỺἥἙὅἋỉݲễẰί঺ʴ᪸؏ỆỊᝅ݈ễỺἥἙὅἋầẝỦὸ
έࣱ࣎ټ၌धỊӷẳ၏ӸỂờẆ1̊1̊ẐီễỦ၌धẑ

όᚮၲἬὊἋầ᡿ẟᾉݱδỊ˴Ểờ଺᧓ầẦẦỦ
ό၌धầẐधᎍஜʴỉờỉẑỂỊễẟᾉɲᚃầΟέẰủỦẮểầɧ࣬ᜭ

๫ጯඥݱδࣅ࿢֥Ҕ

ἳἼἕἚ
ử1ếẵế౨ᚰẲềẟẪẮểỆễỦẺỜẆܭˎ
щửਤếࢽẟᛟࢍẨЈẰủẺኽᛯỊợụݰ

ἙἳἼἕἚ ҾЩỆ͞ᙸởᛚụầẝỦểῑኽᛯầ᧓ᢌẾẺờỉỆễỦ

ኽᛯ

঺ʴࣅ࿢֥ϋᅹҔ ࠙ኛඥ

ኽᛯ

Ẫỉʙ̊ٶ

ἳἼἕἚ
ኽᛯầദẲẟẦỄạẦỊወᚘऴإầ૙ảềẪủỦ
ჺ଺᧓ỂኽᛯửЈẴẮểầỂẨỦ

ἙἳἼἕἚ
ኽᛯỊẝẪộỂờወᚘᛯẆਁЈầ᧓ᢌẾềẟỦểኽᛯờ᧓ᢌạ
ྸᛯỊẆᣃࡇẆϐನሰẰủỦ࣏ᙲầẝỦ

ẴỦܭửਖ਼ࢸẆʖܭỜỆ၌धầẝụẆᚮૺẦỤ඙ၲ૾ඥửൿڼ
඙ၲỆἋἃἊἷὊἽầẝụẆ၌धỉ඙ၲኽௐử଺᧓᠆ỉɶỂྸᚐ

ỜỆधᎍỉᐯᙾၐཞểᚫảầẝụẆẸẮẦỤ၏ཞửྸᚐẴỦڼ
ẪễẟٶẲợạểẴỦầẆCHDỊ঺ʴ၌धỖỄʙ̊ầܭửਖ਼ࢸẪỉʙ̊ẦỤʖٶ

Ṟ৑ޓ଀ᚨỉέࣱ࣎ټ၌धᚮၲỉඝ᪃
ṟҔࠖ̾ʴầ঺ʴέࣱ࣎ټ၌धᚮၲỆઃỪỦẮểỆễẾẺኺዾ
Ṡᚮၲ˳С(ٳஹཞඞὉԗ׊ỉңщ˳СὉἅἳἙỵỽἽὉᨈϋỉᛐჷࡇὉ
ᨈٳồỉԗჷởܳˡễỄ)
ṡྵܱỉᚮၲཞඞ(ኰʼΨὉधᎍỉ၌धᆔ᫏Ὁ࠰ᱫễỄ)Ẇ׉ᩊễໜở
࿢֥ϋᅹҔầઃỪỦМໜࣅ
Ṣᒉ৖Ҕࠖ૙Ꮛ

࿢֥ϋᅹҔỉ၌धỴἩἿὊἓỉᢌẟࣅ࿢֥Ҕể঺ʴࣅδݱ

Ꮡ୎ểᄂᆮႸႎ

ṣСࡇởᅈ˟ỉɶỂỉ঺ʴέࣱ࣎ټ၌धᚮၲỆếẟề࣬ạẮể
(ễỄờԃỜềࡇỉᆆᘍբ᫆ỉᛐჷ؏ע)
Ṥݱδࣅ࿢֥ҔỆᚕẟẺẟẮể
ṥ˂ỉࣅ࿢֥ϋᅹҔỆᚕẟẺẟẮể
ṦᆆᘍỆếẟềݱδᅹҔồỉỴἛἢỶἋ
ṧཎỆˡảẺẟỺἦἏὊἛ
Ṩᒉ࠰঺ʴỉዼԧỆếẟềίഏׅإԓὸ

ᄂᆮᾉACHDᚮၲỆઃỪỦࣅ࿢֥ϋᅹҔồỉỶὅἑἥἷὊ

ỶὅἑἥἷὊỆắңщ᪬ẨộẲẺࣅ࿢֥ϋᅹỉᜂέဃ૾Ệ࣎ẦỤज़ᜓဎẲɥậộẴẇ
δᅹҔầ୍െỉᚮၲỂൢầếẟềẟễẟẮểẆϋᅹỉέဃ૾ỉஜ᪦ể༏ẟेẟẆấʝẟửྸᚐݱ
ẴỦẮểỉٻЏẰẆᆆᘍҔၲửྵئỂዒዓӧᏡễҔၲỆẴỦẺỜỆỊỄạẴủịợẟỉẦẆधᎍ
ẰỮỉἆὊἽửᙸੁảẺᚮၲỆếẟềẆễỄٶẪửܖỎᎋảỦೞ˟ử᪬ẨộẲẺẇ

࿢֥ϋᅹҔỆˡảẺẟẮểࣅδݱ

ό40῍50ˊẆဏࣱ5ӸẆ2ࣱڡӸ
όࣅ࿢֥ϋᅹҔểẲềỉỿἵἼỴᾉ15῍28࠰
όACHDỆઃỪẾềẦỤᾉ8῍13࠰
όࣅ࿢֥ỉἇἨἋἬἉἵἼἘỵᾉ࣎ɧμῒỺἅὊ(4)ύ ɼỆɟᑍὉACHD(3)
όACHDᚮၲửڼỜẺỉỊᾉμՃỖỗᐯႆႎ

ờểờểᐻԛầẝụẆᐯỤஓỮỂ
ᐻԛầẝẾẺểẮỨỆ૙੉ởݱδᅹҔẦỤᛔỪủẺ

ኽᛖ

όACHDݦᧉҔỊἊỹ἟ἻἼἋἚỂẝỦỔẨể࣬ạỉỂẆࣅ࿢֥ϋᅹҔểẲềọểᡫụỉ
ẮểửܖỮỂẦỤACHDỆઃỪỦ૾ầẟẟể࣬ạầẆẸỉ࠰ᱫỆễỦ᪭ỆỊẆ˂ỉẮểỆ
ᐻԛầᆆẾềẲộẾềẟỦẮểờٶẟẇ
όϋᅹỉݦᧉҔСࡇầӈẲẪễụẆἳἊἵὊᅹửႸਦẴᒉ৖Ҕࠖᐯ˳ầถẾềẟỦẇ

ᒉ৖Ҕࠖỉ૙ᏋῒἼἁἽὊἚ

όݱδᅹҔỊẆ᪴ࢌẾềүೞửʈụឭảềẨẺίᑣẟểẮỨὸửỚềẟỦầẆʴ᧓ỉ˳Ị
20ബẦỤἒỸὅἤἽỂẆẸẮẦỤỊ˷щỂởẾềẟỦợạễờỉẇᆆᘍỉέửᙸੁảỦ
ỉỂẝủịẆٹửᙸềܱྵẲềẟẪẺỜỆസẰủẺ଺᧓ửॖᜤẲềẆʻࢸỉဃ෇ཞඞẆ
ỂẨễẟẮểẆἼἱἕἚỉɶỂ˴ầỂẨỦẦẆଔẟെ᨞ỂᐯᙾẲềấẟềờỤạỔẨẇ
˂ỉʴợụờჺẟʴဃửỄạởẾềૅảềẟẪẦửᎋảễẬủịễỤễẟẇ10ˊỂỊӖ
ẬλủỤủễẟẮểờẝỦể࣬ạầẆᧈẪỚềẟẺɼ඙ҔẦỤˡảềấẟềờỤẟẺẟẇ

BAD NEWSờˡảềấẟềഒẲẟ

ό঺ʴỆễỦểẆ̅ảỦҔၲᝲя঺СࡇỆ٭୼ầẝụẆधᎍ᝟ਃầفảỦẮểầẝỦẇ
ཎỆẆᏍᘉሥਘࢌдễỄỉ᭗᫇ễᕤдỊբ᫆ẇ࣏ᙲễỤ̅ẾềᑣẟầẆ൑உỉᡫᨈầ
࣏ᙲẆễỄСࡇửẨẼỮểˡảềấẟềỖẲẟẇ
ό˴૏Ắỉᕤдử̅ạỆᐱẾẺẦẆẸủỆếẟềỄạᎋảềẟỦỉẦऴإầഒẲẟẇ

ễặẆẸỉᕤử̅ẾềẟỦỉẦẆЎẦỤễẟ

όẐỄạẲềẮẮỂẮỉ౨௹ở඙ၲầᢠ৸ẰủễẦẾẺỉẦẇ၏७ầЎẦỤễẦẾẺỉ
ẦẑểϋᅹҔỆᎥẦủềờ׉ỦẇႻᛩẴỦႻ৖Ὁᄂᆮ˟ỆợẾềᚕỪủỦẮểầᢌẾẺụẆ
૾ӼࣱầᢌạểẟạợạễẮểỊẆᡫࠝẆ঺ʴᚮၲỂỊễẟẮểẇ

ႻᛩẴỦႻ৖ί଀ᚨὸỆợẾề૾ᤆầᢌạᾎ

όݱδࣅ࿢֥ỉέဃẺẼỆỊஜ࢘Ệज़ᜓẲẦễẟẇࢬỤểỉЈ˟ẟầẝẾẺẦỤẆẮỉ
᪸؏ỂˁʙửዓẬềẟẬềẟỦẇ
όέࣱ࣎ټ၌धỉधᎍẰỮỆ᧙ỪỦợạỆễẾềẆဃẨỦểẟạẮểỊọểụọểụᢌạ
ỉẻểࢍẪ࣬ạợạỆễẾẺẇỂẨễẟẮểỉẝỦɶỂẆẸủỆӼẨӳẾề᪴ࢌẾềẟỦध
ᎍẰỮửỚềẆʴ᧓ểẲềỉእ୑ỤẲẰửज़ẳỦẮểờٶẟẇဃộủềẨềဃẨềരỮ
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循環器内科の思春期・移⾏期外来（⽉曜⽇午前中）運⽤について 
 
【思春期・移⾏期外来】 
 移⾏期の患者さんの疾患理解を⽀援するための外来です。 
 移⾏＝転院ではなく、移⾏は幼少期から始まっているとも⾔われておりますので、この外
来では特に年齢制限を設けておりません。 
 
【外来内容】 
・看護師の聞き取り：疾患理解度、現在困っていること 
・看護師による説明：⽇常⽣活の注意点、疾患説明（フォンタンまでは可能） 
 特に、疾患の⽣涯イメージを⼤きく説明いたします 
（内科医から依頼のあった bad news もできる限り伝えます） 
 感染性⼼内膜炎・ペースメーカーについて・内服薬についてなども 
・看護師からの説明を、城⼾が確認・補⾜します 
・⼥性の問題：⽉経・妊娠出産（いちご外来との違い→主に⼼疾患に関連した内容） 
 中等症以上の⼥性患者はできるだけ⼀度は説明させてください 
 
【対象年齢・疾患】 
・基本的に「患者さん本⼈対象」：⼩学⽣以上を⽬安にしていますが、両親への説明なども
受けています。⼩学⽣でも年齢に⾒合った説明をいたします。もちろん成⼈も可。 
・軽症・重症は問いません：⼼室中隔⽋損などの軽症でも⾼年齢では⼼疾患無しの⼈よりも
予後が悪いと⾔われています。 
・基本的に転院前のファロー四徴症以上は説明をいたします：内科に引き継ぐための準備 
 
【予約⽅法】 
・思春期外来の予約枠に⼊れてください。⼊らなければ城⼾にご連絡ください。 
・基本的に 1 時間に 1 ⼈ 
・主治医からの申し送り：特に説明して欲しい内容をカルテ内に記載しておいてください 
 
 
 不明点は城⼾、もしくは循環器担当外来看護師（主担当：松下）にお尋ねください。 



 128 

令和 5 年度研究成果報告書  

厚生労働科学研究費補助金・難治性疾患政策研究事業 

 分担研究報告書 

 

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救命率の向上と 

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究 

 

研究分担者 豊野 学朋 秋田大学大学院医学系研究科小児科学講座・准教授 

 

A. 研究目的 

 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, 成人期以

降も生涯にわたって良好な生活の質が営め

るよう, 診断基準の確立, ガイドラインの

作成, シームレスな移行医療の構築, 患者

への正しい情報提供, 就学や就労に関する

支援, 成人患者の専門施設の確立および地

域の医療事情に応じた診療体制の構築, 成

人患者への社会経済的支援,若⼿スタッフ

の教育, 専⾨医制度の維持などを実施する. 

 

B. 研究計画 

2. 該当する小児慢性疾病および指定難病

の診断基準の見直しおよび追記を継続

する. 

3. 成人期以降の心血管難治性疾患患者に

対する治療や管理のガイドラインを作

成し, 医療従事者に普及させることで,

 一貫性のある高品質な医療を提供す

る. 

4. 活動する県における移行医療支援セン

ター設立に向けた働きかけを行い, 県

の医療状況に見合った先天性心疾患患

者の移行医療の体制づくりを提言する. 

5. 成人先天性専門医総合および連携修練

施設への実態活動調査結果をもとに, 

成人先天性心疾患の診療体制の改善お

よび見直しを行う. 

6. 成人先天性心疾患専門医制度の維持の

基盤を構築する. 

(倫理面への配慮) 

所属研究機関長による倫理審査状況および

利益相反等の管理について, 国立保健医療

科学院長に報告されている. 

 

C. 研究成果 

1. 指定難病の診断基準およびホームペー

ジの見直しを実施した. 心血管難治性

疾患の診断基準を明確化し, 早期に患

者を特定することで, 正確な診断が行

われるようになる. 

2. 研究分担者自身が担当する該当する小

児慢性疾病および指定難病の診断基準

の見直しおよび追記を継続する. 

3. 成人期以降の心血管難治性疾患患者に

対する治療や管理のガイドラインを作

成し, 医療従事者に普及させることで,

 一貫性のある高品質な医療を提供す

る. 

4. 活動する県における移行医療支援セン

ター設立に向けた働きかけを行い, 県

の医療状況に見合った先天性心疾患患

者の移行医療の体制づくりを提言する. 
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5. 成人先天性専門医総合および連携修練

施設への実態活動調査結果をもとに, 

成人先天性心疾患の診療体制の改善お

よび見直しを行う. 

6. 成人先天性心疾患専門医制度の維持の

基盤を構築する. 

7. 日本小児循環器学会学術エリア・ガイ

ドライン委員会において, 「心不全治

療薬物ガイドライン」の改訂活動に参

画している. 2025年の公開を予定して

いる. 

8. 県の医療体制に⾒合った, 小児期から

成人期への移行時に, シームレスな移

⾏医療の体制確⽴に向けた移⾏医療⽀
援センター設置活動を進めた. 

9. ⽇本成⼈先天性⼼疾患学会及び循環器

内科拠点施設ネットワークが構築を継

続して進めている成⼈先天性⼼疾患患

者の患者登録システムを念頭に, 個人

情報の保護に関する法律に則り, 県内

の同疾患患者リストを定期的に更新中

である. 

10. 日本成人先天性心疾患学会専門医制度

委員会修練施設部会員として, 心血管

難治性疾患を専門とする医師の養成や

認定制度の維持を目的とした諸規則の

改訂を行った (専門医制度諸規則・カ

リキュラム – 一般社団法人日本成人

先天性心疾患学会 (jsachd.org)).専

門医の存在は, 高品質な医療の提供や

患者の安心感につながるため重要活動

と考えられる. 

11. 日本循環器学会東北地方会成人先天性

心疾患部会委員として, 以下の新たな

活動案を計画し, 東北地区における成

人先天性心疾患診療の推進に努めるこ

ととした (https://www.j-circ.or.jp

/cms/wp-content/uploads/2022/06/17

7_tohoku_pgm_v3.pdf). 

① 年1回の成人先天性心疾患をテー

マとする教育講演開催 

② 年1回の成人先天性心疾患一般演

題セッションの新設 

③ 「症例から学ぶ成人先天性心疾患

の基礎シリーズ (仮称)」セッショ

ンの新規開催 (オンライン配信を

検討) 

④ 東北地区循環器専門研修・研修関

連施設へのアンケート実施 

A) 各県での移行医療支援センタ

ー設置状況: 先行する事例に

追従する形で東北地方の底上

げを実行 

B) 移行医療施設の状況: どの様

にして移行を実施したか 

 

D. 結論 

 国内, 特に医療活動を行う地域の医療情

勢に適した成人先天性心疾患の診療体制お

よび診療連携を構築することで,患者が

様々な医療的社会的支援が受け入れること

が可能となり, 患者の生活の質の向上と長

期予後の改善を目指す活動を継続している. 

 

E. 研究発表 

1. 論文発表 

共著者として, 「防ぎうる心停止から子

どもたちを守る 日本小児科学会小児診療

初期対応コース (Japan Pediatric Life S

upport: JPLS course) の開発経緯と今後

の展望」を日本小児科学会雑誌に発表し, 

日常診療での危険の認知と早期対応を実践

https://www.jsachd.org/specialist/rules/
https://www.jsachd.org/specialist/rules/
https://www.jsachd.org/specialist/rules/
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形式で学ぶ日本小児科学会の研修コース概

要を解説した. 

また, 「学校心臓検診2次検診対象者抽出

のガイドライン」の英語版を日本小児循環

器学会英文雑誌に発表し, 国内約5万人の

健康児童生徒の心電図を収集して正常値を

作成し, 世界に向けた発信を行った. 

2. 学会発表 

計12回の招請講演演者を担当した. 主た

る講演について下記に示す. 

第126回日本小児科学会学術集会 (2023

年4月14-16日, 東京)では, 教育講演「先天

性心疾患児の栄養管理」を担当し, 先天性

心疾患児では栄養不良が発生しやすく, 二

次的に成長不全をもたらすこと, 栄養不良

の病因は多岐に及ぶこと, 早期介入及びリ

スクのある患者の特定は栄養不良に関連す

る罹患率及び死亡率を減少させる可能性を

持っているものの, 現時点では栄養療法の

開始が先天性心疾患患者の短期的または長

期的予後を改善させるかについては完全に

明確化されていないこと, 今後は栄養状態,

 心肺生理学, 病状及びその他の脆弱性に

基づいた個別ケアにますます重点を置きな

がら, 周術期の栄養管理を最適化するため

の質の向上を求める必要を概説した. 

同じく小児科学会総会において, シンポ

ジウム「重症新生児・小児のためのポイント

オブケア超音波診断」の座長及び「ポイント

オブケア心臓超音波検査診断法」について

講演し, 患者へのケアを最適化し, 専門知

識と共有資源を活用し, この重要な診断法

の継続的な進化を導くための最適な環境を

構築するため, サブスペシャリティを超え

た臨床医間の連携が不可欠であることを解

説した. 

第12回東北小児循環器懇話会 (2023年5

月13日, Web) では「この方はパリビズマブ

投与の適応でしょうか?」を講演し, 種々の

ケースモデルを用いながら, 患者の状態に

応じた最善の治療法を提供することの重要

性を解説した. 

2023年度秋田県臨床細胞学会 (2023年6

月5日, 秋田) では特別講演「胎児から小児,

 そして成人へと続く縦長心臓病学」を講演

し, 心臓の発育・成長と心疾患の進行を縦

の時間軸に沿って研究・評価するアプロー

チである縦長心臓病学は, 心臓疾患の診断

と管理における重要なツールであり, 継続

的なケアと個別化された治療の提供が可能

となること, さらに, 心臓病の予防, 早期

発見, 効果的な治療, 患者の長期的な管理

により, 患者の生活の質が向上する一方で,

 これまでに明らかとなっていない明らか

な課題が顕在化する現状について, 専門領

域を意図する医療者に対し解説した. 

第59回日本小児循環器学会学術集会 (20

23年7月6-8日, 横浜) シンポジウム「2024

年度診療報酬改定について」において「経皮

的酸素飽和度」について講演し, 経皮的酸

素飽和度測定は先天性心疾患患者の診療に

おいて有用であることが示されていること,

 日本の診療報酬制度においても経皮的酸

素飽和度測定を先天性心疾患患者に対して

実施することが推奨されると考えられるこ

とを解説した. 

 

F. 知的財産権の出願・登録状況 

1. 特許取得 

なし 

2. 実用新案登録 

なし 
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ちを守る」 日本

小児科学会小児

診療初期対応コ

ース (Japan    
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  course) の開

発経緯と今後の

展望 
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Tauchi N,       

Horigome H,     

Higaki T,       

Hokosaki T, Abe

K, Arakaki Y,   

Ogawa S,Katoh T,

Takahashi N,    

Hiraoka M 

豊野 学朋 小児科学レビュ

ー 最新主要文献

とガイドライン 

循環器疾患「先

天性心疾患」 

小児科臨床 76 773-8 2023 

豊野 学朋 完全把握を目指

す小児の心疾患

「Marfan症候群

と類縁疾患」 

小児内科 56 602-6 2024 
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厚生労働科学研究「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救命率の

向上と生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」研究班 

研究代表者：大内秀雄 国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科 

 

分担研究報告：先天性心疾患の３次元モデル化 

 

白石 公 国立循環器病研究センター 小児循環器内科 

大内秀雄 国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科 

稲井 慶 東京女子医科大学 循環器小児科・成人先天性心疾患科 

新川 武史 東京女子医科大学 心臓血管外科 

島田衣里子 東京女子医科大学 循環器小児科・成人先天性心疾患科 

小田 晋一郎 京都府立医科大学 小児心臓血管外科 

山岸 正明 京都府立医科大学 小児心臓血管外科 

 

研究要旨 
⽬的：保存状態が良好で、適切な形態的診断がなされた先天性⼼疾患の剖検標本を対象と
し、後向き観察研究により、先天性心疾患の形態的特徴を正確にとらえた 3次元画像として

デジタルアーカイブ化すること。 

対象と方法：東京女子医科大学の心閲覧標本室に保存された先天性心疾患剖検標本の中か

ら、保存状態がよく教育的価値の高い標本を、令和 4年度に引き続き新たに 50 症例選び出

し、対象とする（2年間の合計は 10 症例となる）。一晩水洗いによる脱ホルマリン処理を施

したのち、工業用 X 線 CT で CT 撮像を行う。撮影後に専用画像処理ソフトで 3 次元画像処

理を行い、不要な画像情報を除去する。監修及び修正が終了した画像データ（STL 方式）は、

保存メディア（DVD もしくはハードディスク）を用いて、日本小児循環器学会及び東京女子

医科大学に供与して、アーカイブ化を実行する。 

結果：東京女子医科大学の心閲覧標本室より教育価値の高い 100 症例の剖検心臓を選び出

し、撮影までの前処理、撮影時の検体の固定方法、画像処理の各種条件などの設定が終了し、

工業用の CT 撮影を順次進めることができた。今後は日本小児循環器学会とともに、クラウ

ドビューワー開設によるアーカイブ化作業（教育ツールの完成）に向けた作業に着手する。 

 

研究目的 

先天性心疾患の診断と外科治療には、心臓

の立体的な形態把握が不可欠である。しか

しながら、先天性心疾患の心臓は立体的に

極めて複雑な形態をしており、その構造を

正確に把握することは容易ではない。先天

性心疾患の診療に携わる若手医師や学生の

教育目的に、これまで主に過去の剖検心臓

が用いられてきた。しかし、この方法はホル

マリン固定など保存に大きな労力がかかる

うえ、閲覧に際して長時間にわたるホルマ

リンからの洗い出しが必要なうえ、セミナ
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ー会場への持ち運びも容易ではない。また

標本自体が永年のホルマリン液保存で老朽

化しているとともに、セミナーなどでの閲

覧の度に部分的な破損が生じ、教育目的の

使用に耐えられなくなる標本も出て来てい

る。そこで、先天性心疾患の診療にあたる医

師の教育並びに研究において、先天性心疾

患の形態的特徴を 3 次元的に理解できる立

体モデルの存在が望まれてきた。剖検心臓

を CT装置で撮影し、その 3次元画像をデジ

タルアーカイブ化することができれば、ホ

ルマリン液に浸された標本が経年劣化して

も問題となることはなく、デジタル化され

た 3 次元画像を多くの医師、看護師に供覧

することにより、先天性心疾患患者の診療

がより安全で確実なものになるとともに多

方面家の研究活動にも役立つことが期待さ

れる。 

 
研究方法 

研究のデザイン：多施設、後ろ向き観察研

究である。既存の資料と既存の情報を利用

するため、侵襲及び介入はない。 

研究対象：東京女子医科大学の心閲覧標本

室に保存された先天性心疾患剖検標本の中

から、保存状態がよく教育的価値の高い標

本を、令和 4年度に引き続き、新たに 50 例

選び出し、対象とした。 

 

上表：令和 5 年度に新たに撮影する剖検標

本リスト（令和 4 年度と合わせて計 100 例

になる）。 

 

研究の実施方法：東京女子医科大学（東京

都新宿区）の心閲覧標本室で保管されてい

る先天性心疾患の剖検標本から、保存状態

が良好で、心臓病理形態学的に教育的価値

の高い標本を選定する。一晩水洗いによる

脱ホルマリン処理を施したのち、工業用 CT

による撮影を委託したクロスエフェクト社

（京都市伏見区）に運搬する。各標本の水分
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を拭い、袋詰めされた発泡ビースクッショ

ンの上にセットし、同社保有のカールツァ

イス社製工業用 Dimensional X線CT [ZEISS 

METROTOM 800 130kV]で CT 撮像を行う。 

 

  
上図：実際の剖検心臓 

 

 
上図：撮影に使用した工業用 CT 装置

（ZEISS METROTOM 800） 

 

撮影後に専用画像処理ソフトで 3 次元画

像処理を行い、不要な画像情報を除去する。

3 次元画像は STL 方式で出力し、保存メデ

ィア（DVD もしくはハードディスク）に保存

し、分担研究者に送付して画像の確認と承

認を得る。修正がある場合は文章を郵送し

て伝達する。 

  
上図：画像処理を行って、台座やその他の心

臓以外の画像情報をトリミングしたのちの

剖検心臓の volume rendering 画像。 

 

 

上図：3D ビューワを用いて割面表示した

心臓内部構造。 

 

撮影後の心標本は（株）クロスメディカル

から東京女子医科大学に持ち帰り、再度ホ

ルマリン処理をして心閲覧標本室にて保存

する。監修及び修正が終了した画像データ

（STL 方式）は、保存メディア（DVD もしく

はハードディスク）を用いて、日本小児循環

器学会及び東京女子医科大学に供与する。

必要に応じて 3D データはウレタンや樹脂

などの材質を使って 3Dモデル化する。 

個人情報の保護：研究対象者の個人情報を

保護するため、本研究の実施にあたり下記

の対応を順守する。研究対象者に関わるデ

ータを取り扱う際は研究対象者の秘密保護

に十分配慮する。研究で取り扱う個人情報

は、当該研究固有の識別番号を付した対応

表を作成することにより匿名化し、識別番

号で管理する。 

倫理的配慮： 

本研究は、東京女子医科大学、国立循環器病

研究センター、日本小児循環器学会の研究

倫理審査で審査承認された内容である。 

研究対象者の遺族が参加拒否を申し出た

場合、不利益を受けることなく、いつでも研

究参加を拒否することができる。参加拒否
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以降は、本研究に関する情報等の追加収集

は行わない。また、参加拒否以前に収集した

研究対象者の情報等も廃棄、削除する。但

し、対応表が廃棄された場合、既に解析が行

われた場合や結果を公表した場合など、当

該研究対象者のデータを削除できない場合

がある。 

研究参加拒否の申出先及び担当者はオプ

トアウト文書に記載の通りとする。研究対

象者の遺族が参加拒否を申し出た場合、そ

の旨をカルテの記録に残し、参加拒否の意

思に従った措置を講じたことを研究対象者

の遺族に説明する。 

アウトカム： 

主要アウトカムは、先天性心疾患の形態的

特徴を正確にとらえた 3 次元モデルである

こと、副次アウトカムは、先天性心疾患の教

育に寄与可能なものであること、手術テク

ニックの検討にも役立つようにリアルな質

感や硬さを実現すること、とする。このよう

な剖検心臓のデジタルアーカイブ化の試み

は、海外の先進病院である米国 Boston 小

児病院、英国 Great Ormond Street小児病

院においても行われ、外科医や小児科医の

教育だけでなく、新しい手術法の開発に役

立っている。日本小児循環器学会とともに

このプロジェクトを完遂することは、先天

性心疾患診療の教育及び貴重な剖検心臓の

維持のためにも急務である。 

 

結果 

東京女子医科大学の心閲覧標本室より教育

価値の高い 100 症例の剖検心臓を選び出し、

撮影までの前処理、撮影時の検体の固定方

法、画像処理の各種条件などの設定が終了

し、工業用の CT 撮影を順次進めることがで

きた。 

 

今後の展開 

今回の研究では 50 標本のデジタルアーカ

イブ化とそのデータの限定公開を行う予定

である。当初は日本小児循環器学会会員及

び東京女子医科大学の医師に限り公開する。

画像データベースは日本小児循環器学会が

所有するセキュリティの保たれたサーバに

保管し、学会員は自身のコンピュータから

パスワードを用いてアクセスすることで、

各々の剖検心臓の外観を示す volume 

rendering 画像を任意の角度から観察でき

るとともに、任意の割面を決めることによ

り、各心臓の内部構造を詳細に観察できる

ようにする 。 

今後は日本小児循環器学会とともに、クラ

ウドビューワー開設によるアーカイブ化

（教育ツールの完成）に向けた作業に着手

する予定である。 

 

A. 健康危険情報 

該当せず 

 

B. 研究発表 

１．論文発表 

なし 

２．学会発表 

 なし 

 

C. 知的財産権の出願・登録状況： 

該当なし 
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厚生労働科学研究費補助金・難治性疾患政策研究事業 

 分担研究報告書 

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救命率の向上と 

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究 

 

先天性心疾患における生活習慣データの取得および患者教育を目的とした 

モバイルアプリケーションの開発 

研究分担者：白石 公 国立循環器病研究センター小児循環器内科・客員研究員 

研究協力者：板谷慶一 名古屋市立大学医学研究科心臓血管外科学分野 

研究協力者：石津智子 筑波大学医学系医療系循環器内科 

研究代表者：大内秀雄 国立循環器病研究センター成人先天性心疾患科・特任部長 

（CardioFlow Design 社との共同開発） 

成人先天性心疾患は疾患が多岐にわたり、治療経過も長く、画一的な診療エビデンスを得

ることがもともと難しい疾患である。カルテ情報を後ろ向きに採取するだけでは患者の生

命予後を解明することや、治療指針を決定するに十分なデータを得ることは困難である。

そこで、スマホアプリにより患者の生活に密着したデータを前向きに抽出することで、カ

ルテだけではわからない情報を収集することが可能となり、患者の病態に応じたテーラー

メイドな医療を提供する上で有用である。また、新たな診療エビデンスの構築が可能にな

る。患者の生活に即した教育的な情報がフィードバックを行うことで可能になることや、

PHR(personal health record)として患者が治療歴を含むカルテ情報を持ち歩くことで、

移行医療等で診療機関間の診療情報の共有をスムーズにする側面も有する。本研究では、

成人先天性心疾患に特化した PHRとしてのスマホアプリを開発し、患者の日常健康管理、

QOL の向上、疾病に対する啓発、各種情報提供、患者からの臨床情報の収集を行う。

A. 研究目的 

スマホアプリが発達し、特に成人先天性心

疾患の対象となる若年成人は、情報の取得

をほとんどスマホから得ている。このよう

な背景をもとに、成人先天性心疾患に特化

したスマホアプリを開発し、それにより患

者に重要な情報提供を行い診療の啓発活動

を行うとともに、患者の生活に密着したデ

ータを前向きに抽出することで、患者の病

態に応じたテーラーメイドな医療を実現す

る。 

 

B. 研究計画 

CardioFlow Design社との共同開発で、成人

先天性心疾患に特化したスマホアプリを開

発する。 

 

C. 研究方法と結果 

開発物の実際： 

(1)開始画面 iPhone ホーム画面から ACHD 

APP（名称は仮）をタップするとアプリが起

動する。 

 
(2)同意画面、登録画面（画面略）
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ることを目的とする。本画面では、利用者に

まず利用規約を表示する。 

 

(3)アカウント作成画面（画面略） 

アカウントを作成し、名前と E-mail アドレ

スとパスワードを入力する。パスワードは

個人情報保護のために 2 回入力することを

必須にしている。 

 

(4)ダッシュボード画面 

アプリ起動後に最初に表示される画面。体

温と脈拍数、血圧がグラフで表示される。ま

た、この画面からバイタルサインの情報の

入力、体調の情報などを入力することがで

きる。 

 

(5)バイタルサイン画面 

バイタルサインの情報をまとめて入力した

り、個別に入力したりすることができる。ま

た、入力されたデータはグラフで見ること

ができる。一覧に表示されているデータは

後から編集や削除することが可能である。 

 

(6)内服薬画面 

内服薬の一覧を表示する画面と、内服薬の

詳細を記録する画面である。 

 

(7)病歴画面（画面略） 

病歴の画面も作成する。 

 

(8)プロフィール画面（画面略） 

言語の変更や名前、E-

mail、パスワード等の情報を表示、登録、変

更を行うことができるようにしてある。ま

た、利用規約を表示することもできる。 

 

言語の変更や名前、E-mail、パスワード等の

情報を表示、登録、変更を行うことができる

ようにしてある。また、利用規約を表示する

こともできる。 

  

D. 考察 

今回の研究開発で全体としての形は完成し

た。実際の患者への運用に先立ち、使用する

施設において倫理委員会への承認申請を行

う。承認された施設から順次運用を開始す

る。開始されたなら、使用する患者及び医師

の意見を聴取することでフィードバックを

かけて、患者にとってより良いアプリの完
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成を目指す。 

 

E. 結論 

成人先天性心疾患に特化したスマホアプリ

を開発した。患者の日常健康管理、QOLの向

上、疾病に対する啓発、各種情報提供、患者 

からの臨床情報の収集を行い、個々の患者

に最適なテーラーメイド医療の実現を目指

す。 

 

A. 研究発表 

なし 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

1. 特許取得 

 なし 

2. 実用新案登録 

 なし 

3.その他 

 

F. 健康危険情報 

特になし 
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