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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。令和 3年から令和 5年度

に至る 3年間の本研究では、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。日本小児循環器学会、日本成人先天性心疾患学会、日本循環器学

会と協調して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も、他の診療領域に先行した形で患者に恩恵のある制度を整えつつあ

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 

先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3年度

申請時に掲げた研究課題を記載する。 

令和３年度 
1. ⽇本⼩児循環器学会、⽇本循環器学

会、および⽇本成⼈先天性⼼疾患学会
とともに、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
追記を継続して実施する  

2. 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、約 10,000 ⼈におよぶ結果を厚⽣
労働省における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。 

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、複雑先
天性⼼疾患の予後調査を計画⽴案す
る。 

4. 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の⼀
貫した患者データベース構築のための
基礎を計画検討する。  

5. ⽇本循環器学会 JROAD-DPC データか
ら全国の循環器施設に⼊院した成⼈先
天性⼼疾患患者の病名、年齢、⼊院施
設、投薬内容、治療内容、予後の解析
を⾏う。 

6. ⼩児期から内科への移⾏医療が円滑に
成⽴するよう、各都道府県に設置され
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た「移⾏医療⽀援センター」と連携
し、各地域の医療体制に⾒合った移⾏
医療の体制確⽴に向けた⽀援を⾏う。 

7. ⽇本成⼈先天性⼼疾患学会、および循
環器内科拠点施設ネットワーク（運
営：⼋尾厚史東京⼤学講師）を継続的に
⽀援し、成⼈先天性⼼疾患患者の「患
者登録システム」構築を継続して進め
る 。 

8. 成⼈先天性専⾨医総合および連携修練
施設に対して、各施設における移⾏医
療が円滑に進んでいるかどうかの実態
調査活動を計画⽴案する。  

9. 厚⽣労働科学研究「⼩児慢性特定疾病児
童等⾃⽴⽀援事業の発展に資する研究」
（研究者代表者：檜垣⾼史愛媛⼤学教授）
と連携し、ホームページを通じて患者の
社会保障、就労⽀援などの情報提供を⾏
い、思春期から成⼈期の患者の⾃⽴⽀援
を図る。 

10. 先天性⼼疾患患者団体である「全国⼼臓
病の⼦どもを守る会」と連携し、ホーム
ページを通じて各種疾患や移⾏医療に
関する情報提供を⾏うとともに、社会
保障システム、就労⽀援、医療⽀援の充
実を⽀援する。また新型コロナウイルス
対策のための患者および患者家族への情
報発信に努める。 

11. ⽇本⼩児循環器学会が⾏なっている⼩
児先天性⼼疾患⼼臓外科医の勤務実態
調査結果に基づき、若⼿外科医の育成
と効率的な診療のための専⾨医制度の
確⽴と施設集約化に関する検討を学会
とともに進め、その進捗状況を厚⽣労
働省に報告する。  

12. Fontan術後に代表される先天性⼼疾患
術後患者の⼼機能および循環動態を経
時的に追跡し、⻑期予後調査を⾏い、
患者のQOLの改善を図る。  

13. 先天性⼼疾患患者が妊娠出産する機会
が増加に伴い、成⼈先天性⼼疾患患者
の妊娠出産に関する観察研究および実
態調査を計画⽴案する。⼥性患者が安
⼼して出産が⾏えるよう、診療体制の
確⽴に向けた準備を進める。 

 
研究結果 

3 年間の研究成果を、申請時である令和 3 年
度の達成⽬標に照らしさわせて、以下に説
明する。 

1. ⽇本⼩児循環器学会、⽇本循環器学
会、および⽇本成⼈先天性⼼疾患学会とと
もに、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し
て実施する 。 
指定難病の診断基準及び追記、ホームペー
ジの改訂は、厚⽣労働省および難病センタ
ーからの依頼に従い実施した。研究班員全
員と学会理事の⼒を借りて順調に⾏えた。 

 

2. 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、約
10,000 ⼈におよぶ結果を厚⽣労働省におけ
る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。2019、2020、2022 年の

2022 年の集計を資料１に示す。少子化と
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コロナ禍の影響で、出生数は 2022 年には

77 万人に減少しているが、先天性心疾患

の発症率は、1.36 から 1.43 とほぼ同等で

あった。また、各疾患の発症内訳にも大き

な変動はなかった。この結果は、今後の指

定難病患者数を知り、将来を予測する意

味で大変意義深い調査である。 

研究分担者であり日本小児循環器学会理事

長 山岸敬幸教授のコメントを記す。 

日本小児循環器学会の修練施設及び修練施

設群内修練施設の全 143 施設よりご回答い

ただき、回答率は 100％でした。先天性心血

管異常が 9,298 症例、弁膜症が 1,757 症例

であり、両者を合わせた小児期発生新規心

疾患の総計は 11,055 症例でした。前年が

11,243 症例でしたので、ほぼ同等の登録数

でした。2022年出生数 770,747人に対して

単純に発生率を算出すると約 1.43%となり、

2015 年から 2021年調査（1.3‒1.4%）と同等

でした（2021 年は 1.39%）。なお、「先天性

心血管異常」の発生率を出生数に対して算

出しましても、2022年が 9,298症例（1.21%）、 

2021年が 9,580症例（1.18%）と大きな変化

はありませんでした。実際には調査対象施

設に受診しなかった症例もあり、新生児症

例以外も含まれますので参考値となります

が、従来報告されている先天性心疾患発生

率と同等の数値が得られています。 

 「先天性心血管異常」内訳では、例年同様

に心室中隔欠損症、心房中隔欠損症、動脈管

開存症が上位 3 位を占め、ファロー四徴症

が続きました。弁膜症内訳でも肺動脈弁狭

窄、末梢性肺動脈狭窄が多く報告されまし

た。複雑心奇形を含めて大きく登録数が変

動している疾患はありませんでした。2017

年調査から系統的に調査されることになっ

た各種希少疾患を含む「不整脈」、「肺高血

圧・心筋疾患・その他」、「遺伝子・染色体異

常」の内訳では QT 延長症候群が経年的に増

加傾向を示しておりました。遺伝子診断の

普及のより診断・登録症例が増加している

可能性が想定されます。「遺伝子・染色体異

常」については、実際には心疾患を合併しな

い症例もあるため、この調査で全数把握す

ることはできませんが、各疾患の心疾患合

併頻度から逆算すれば全数概算の参考にな

ります。 

 本調査は学会主導の調査として、我が国

における先天性心疾患疾病構造・人口動態

を把握することに貢献しています。また、各

種希少疾患の発生数のデータは臨床疫学研

究にも有用であり、学会員の皆様におかれ

ましてはデータベース二次利用申請をして

いただき積極的に活用していただければと

考えております。さらに、今後は世界統計報

告との比較、胎児診断率と疾患発生数の検

討など本データベースの有効利用を進めて

まいります。本集計結果はお忙しい診療の

中、ご回答いただいております修練施設・修

練施設群内修練施設の皆様のご協力の賜で

す。心より感謝申し上げます。今後も本調査

への継続的なご協力を何卒宜しくお願い致

します。 

 

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、複雑先天性
⼼疾患の予後調査を計画⽴案する。 
本課題は予後調査には複数のデータベース
の突合が必要であるが、基盤となるデータ
ベースが出来上がらなかったため、研究期
間では⽴案及び完成を⾒なかった。今後本
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研究事業が継続するならば、最終的に実現
できるよう努⼒する予定である。 
 
4. 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の⼀貫した患
者データベース構築のための基礎を計画検
討する。 
5.⽇本循環器学会 JROAD-DPC データか
ら全国の循環器施設に⼊院した成⼈先天性
⼼疾患患者の病名、年齢、⼊院施設、投薬
内容、治療内容、予後の解析を⾏う。 
ここでは、4.5.をまとめて研究内容を述べる。
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。なお以下の結果は論⽂
投稿中であるため、図表を⽰すことを控え
ることとした。 
 令和 5 年度の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、
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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。 

結論として、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。 

 
6.⼩児期から内科への移⾏医療が円滑に成
⽴するよう、各都道府県に設置された「移
⾏医療⽀援センター」と連携し、各地域の
医療体制に⾒合った移⾏医療の体制確⽴に
向けた⽀援を⾏う。 
移行期医療支援センターは、「都道府県に

おける小児慢性特定疾病の患者に対する移

行期医療支援体制の構築に係るガイド（平

成 29年 10月 25 日健難発 1025第 1号の別

紙）」において、移行期医療の関係機関の

調整や患者自律（自立）支援など、移行期

医療を総合的に支援する機能を有する拠点

として、各都道府県に１つ以上設置が求め

られている。2024年現在、全国には９カ

所しか設置されていない（下図）。循環器

領域では先天性心疾患の移行期医療が早く

から進められ、日本成人先天性心疾患学会

が 1998年から立ち上がり、2019年には専

門医制度もでき、現在全国 102カ所の専門

医総合・連携修練施設が認定されている。 

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。 

https://transition-support.jp/ 

 ⽩⽯公、⼤内秀雄、⿊嵜健⼀（国⽴循環
器病研究センター）らは、⼤阪府の移⾏期
医療⽀援センターの活動に参加し、講演、
HP の記事作成に協⼒した（資料２）。 
 

 

全国の移行期医療支援センター設置都道府

県（2024年で9箇所のみである） 

 

⼀⽅で、兵庫県⽴こども病院循環器内科の
城⼾佐知⼦部⻑、静岡県⽴こども病院の坂
本喜三郎病院⻑、秋⽥⼤学医学部⼩児科の
豊野学朋准教授らは、各地域の移⾏医療セ
ンターとともに、地域に⾒合った移⾏医療
体制づくりを⽬指した。 
城⼾佐知⼦部⻑の報告を纏める（資料３）。 

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

https://transition-support.jp/download/show/43/%E9%83%BD%E9%81%93%E5%BA%9C%E7%9C%8C%E3%81%AB%E3%81%8A%E3%81%91%E3%82%8B%E5%B0%8F%E5%85%90%E6%85%A2%E6%80%A7%E7%89%B9%E5%AE%9A%E7%96%BE%E7%97%85%E3%81%AE%E6%82%A3%E8%80%85%E3%81%AB%E5%AF%BE%E3%81%99%E3%82%8B%E7%A7%BB%E8%A1%8C%E6%9C%9F%E5%8C%BB%E7%99%82%E6%94%AF%E6%8F%B4%E4%BD%93%E5%88%B6%E3%81%AE%E6%A7%8B%E7%AF%89%E3%81%AB%E3%81%A4%E3%81%84%E3%81%A6/pdf
https://transition-support.jp/download/show/43/%E9%83%BD%E9%81%93%E5%BA%9C%E7%9C%8C%E3%81%AB%E3%81%8A%E3%81%91%E3%82%8B%E5%B0%8F%E5%85%90%E6%85%A2%E6%80%A7%E7%89%B9%E5%AE%9A%E7%96%BE%E7%97%85%E3%81%AE%E6%82%A3%E8%80%85%E3%81%AB%E5%AF%BE%E3%81%99%E3%82%8B%E7%A7%BB%E8%A1%8C%E6%9C%9F%E5%8C%BB%E7%99%82%E6%94%AF%E6%8F%B4%E4%BD%93%E5%88%B6%E3%81%AE%E6%A7%8B%E7%AF%89%E3%81%AB%E3%81%A4%E3%81%84%E3%81%A6/pdf
https://transition-support.jp/download/show/43/%E9%83%BD%E9%81%93%E5%BA%9C%E7%9C%8C%E3%81%AB%E3%81%8A%E3%81%91%E3%82%8B%E5%B0%8F%E5%85%90%E6%85%A2%E6%80%A7%E7%89%B9%E5%AE%9A%E7%96%BE%E7%97%85%E3%81%AE%E6%82%A3%E8%80%85%E3%81%AB%E5%AF%BE%E3%81%99%E3%82%8B%E7%A7%BB%E8%A1%8C%E6%9C%9F%E5%8C%BB%E7%99%82%E6%94%AF%E6%8F%B4%E4%BD%93%E5%88%B6%E3%81%AE%E6%A7%8B%E7%AF%89%E3%81%AB%E3%81%A4%E3%81%84%E3%81%A6/pdf
https://transition-support.jp/download/show/43/%E9%83%BD%E9%81%93%E5%BA%9C%E7%9C%8C%E3%81%AB%E3%81%8A%E3%81%91%E3%82%8B%E5%B0%8F%E5%85%90%E6%85%A2%E6%80%A7%E7%89%B9%E5%AE%9A%E7%96%BE%E7%97%85%E3%81%AE%E6%82%A3%E8%80%85%E3%81%AB%E5%AF%BE%E3%81%99%E3%82%8B%E7%A7%BB%E8%A1%8C%E6%9C%9F%E5%8C%BB%E7%99%82%E6%94%AF%E6%8F%B4%E4%BD%93%E5%88%B6%E3%81%AE%E6%A7%8B%E7%AF%89%E3%81%AB%E3%81%A4%E3%81%84%E3%81%A6/pdf
https://transition-support.jp/download/show/43/%E9%83%BD%E9%81%93%E5%BA%9C%E7%9C%8C%E3%81%AB%E3%81%8A%E3%81%91%E3%82%8B%E5%B0%8F%E5%85%90%E6%85%A2%E6%80%A7%E7%89%B9%E5%AE%9A%E7%96%BE%E7%97%85%E3%81%AE%E6%82%A3%E8%80%85%E3%81%AB%E5%AF%BE%E3%81%99%E3%82%8B%E7%A7%BB%E8%A1%8C%E6%9C%9F%E5%8C%BB%E7%99%82%E6%94%AF%E6%8F%B4%E4%BD%93%E5%88%B6%E3%81%AE%E6%A7%8B%E7%AF%89%E3%81%AB%E3%81%A4%E3%81%84%E3%81%A6/pdf
https://transition-support.jp/
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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。 
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。 
今後の計画：紹介の際に添付する「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も記す。また
「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」、並びに「⼩
児病院における患者対象の移⾏期診療外来
の計画的調査」を実施する。 
 

7.⽇本成⼈先天性⼼疾患学会、および循環
器内科拠点施設ネットワーク（運営：⼋尾
厚史東京⼤学講師）を継続的に⽀援し、成
⼈先天性⼼疾患患者の「患者登録システ
ム」構築を継続して進める。 
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、2022年には、成⼈先天性⼼疾患対策
委員会(循環器ネットワーク：JNCVD-ACHD)
から成⼈先天性⼼疾患外来患者のレジスト
リーデータを公表するに⾄った(Yao A et 

al, J Cardiol. 2022 Dec;80(6):525-531.

（資料４）)。 

要旨：日本成人先天性心疾患診療ネット

ワーク（JNCVD-ACHD）は、成人先天性心疾患

患者（ACHD患者）の生涯医療を目的として

2011年に設立された。このネットワークは

日本初の ACHD登録を行っている。 

方法と結果： 

2011 年から 2019 年にかけて、JNCVD-ACHD

は 47都道府県のうち 32都道府県で ACHD患

者に専門的治療を提供する 54 施設を登録

した。登録では、50施設から 24,048人の患

者の疾患プロファイルに関するデータと、

24 施設から 9743 人の患者の特性に関する
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データが収集された。最も多かった ACHDは

心房中隔欠損症（20.5％）、心室中隔欠損症

（20.5％）、ファロー四徴症（12.9％）、単心

室心（UVH）/単心室（SV；6.6％）であった。

両心室修復のない ACHD 患者は全体の

37.0％であった。また、Eisenmenger症候群

（1.2％）を含む肺動脈性肺高血圧症

（3.0％）、両心室循環下の全身性右室（sRV-

2VC；2.8％）、Fontan生理学（6.0％）のよ

うな解剖学的および/または病態生理学的

障害も検討された。sRV-2VC症例は、解剖学

的修復を伴わない先天性大動脈転位症例

（61.9％）と心房切替術を伴う大動脈転位

症例（38.1％）であった。Fontan生理の主

な病因（86.4％）は UVH/SVであった。また、

発育/染色体/遺伝性疾患は、異所性症候群

（無脾症 0.9％、多脾症 0.7％）、トリソミ

ー21（4.0％）、22q11.2 欠失（0.9％）、ター

ナー症候群（0.2％）、マルファン症候群

（1.1％）であった。 

結論： 

日本では ACHD の具体的な管理は体系的に

進歩しているが、このアプローチはまだ発

展途上である。理想的な ACHD診療のために、

JNCVD-ACHDの将来的な目標は、地域のネッ

トワークを構築し、エビデンスに基づいた

診療を支援するための多施設臨床試験のリ

ソースを提供することである。 

以上のように、今回初めて、24,048人の

患者の疾患プロファイルに関するデータと、

9,743 人の患者特性に関するデータが収集

され、まとめることができた。日本国内での

成人先天性心疾患患者の詳細な集計として

は初めてで最大であり。今後はこの ACHD ネ

ットワークのデータベースをもとに、多施

設による前向き試験を展開することが可能

になると期待される。 

 

8.成⼈先天性専⾨医総合および連携修練施
設に対して、各施設における移⾏医療が円
滑に進んでいるかどうかの実態調査活動を
計画⽴案する。 

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

報告した。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た（下図）。 
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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（資料５）。

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し、冊子

化して両学会の会員に無料配布した。 

 

9.厚⽣労働科学研究「⼩児慢性特定疾病児童
等⾃⽴⽀援事業の発展に資する研究」（研究
者代表者：檜垣⾼史愛媛⼤学教授）と連携し、
ホームページを通じて患者の社会保障、就
労⽀援などの情報提供を⾏い、思春期から
成⼈期の患者の⾃⽴⽀援を図る。 
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（資料６）。研

究の 3 年間では、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。落合准教授の報告にあるように、患者

や医療関係者から多くのアクセスがあり、

情報提供の場として良好な役割を演じて

いる。数多くのアクセスがあり、情報提供

の場として良好な役割を演じている。 

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

 

 
結果：アクセス解析の結果、2023 年度全期
間において合計 16,5879 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 106,612件であり、2022 年度の同
期間における 39,524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 153,528 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？」17,004件、「⼼臓病
でよく使われる薬」15,694件、「ファロー四
徴症」14,780 件、「⼼臓⼿術を受けた後」
14,748 件、「トップページ」13,152 件であ
った。ユーザー数 136,124 件のうち、
103,914件（76.3%）がスマートフォンから
アクセスしていた。 

https://www.heart-manabu.jp/
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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」22,556 件、「フォンタン手術について」

17322件で、「トップページ」は 13,152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

歳が割以上とで、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。 

結論：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

セスは減少した。今後もコンテンツ追加

とアクセス解析を継続し、患者・家族が

必要な情報を取できるよう支援する。 

まとめ：以上のように、患者向けホーム

ページは本研究班から 2年の支援を受け

て完成に至った。患者からの評判も良

く、今後はさらに患者のニーズに沿った

コンテンツを増やして充実させてゆく予

定である。成人患者、特に若年患者への

手軽な情報提供と自立支援のためのツー

ルとして重要な役割が期待される。 

 
10. 先天性⼼疾患患者団体である「全国⼼
臓病の⼦どもを守る会」と連携し、ホーム
ページを通じて各種疾患や移⾏医療に関す
る情報提供を⾏うとともに、社会保障シス
テム、就労⽀援、医療⽀援の充実を⽀援す
る。また新型コロナウイルス対策のための患
者および患者家族への情報発信に努める。 
コロナ化に⾒舞われた 3 年間であり、患者
会との交流は少なかったが、2021 年の第 57
回⽇本⼩児循環器学会学術集会（2021.7.11
奈良）において、「全国⼼臓病の⼦どもを守
る会」との合同で、市⺠公開講座「COVID19
対策と with コロナの時代の⽣き⽅」を実施
した。全国の患者会の会員にも web公開し、
医師の講演の後に各地域の患者会代表者と
の online座談会を開催した（資料７）。 
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11.⽇本⼩児循環器学会が⾏なっている⼩
児先天性⼼疾患⼼臓外科医の勤務実態調査
結果に基づき、若⼿外科医の育成と効率的
な診療のための専⾨医制度の確⽴と施設集
約化に関する検討を学会とともに進め、そ
の進捗状況を厚⽣労働省に報告する。 
若⼿不⾜のために絶滅危惧種とも⾔われて
いる⼩児⼼臓外科医の育成と、効率の良い
⼼臓外科⼿術を⾏うために、⼩児⼼臓外科
医の専⾨医制度と施設の集約化は、⽇本⼩
児循環器学会の喫緊の課題となっている。
そこで、研究班の班員である⽇本⼩児循環
器学会の⼭岸敬幸理事⻑を先頭に、同じく
班員の芳村直樹富⼭⼤学医学部第⼀外科教
授らの尽⼒で、全国の⼩児⼼臓外科医の勤
労実態調査、全国の⼩児⼼臓外科を有する
病院の⼿術件数と治療実績などが調査され、
今後の⼩児⼼臓外科診療のあり⽅について
の提⾔が発せられた（2023.5、資料８）。 
以下に⼭岸敬幸慶應義塾⼤学教授がまとめ
た報告書から実際の活動を説明する。 
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 

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。以上から、日本小児循環器学会の

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 

 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。 

https://jspccs.jp/wp-content/uploads/teigen_202300928.pdf
https://jspccs.jp/wp-content/uploads/teigen_202300928.pdf
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12.Fontan 術後に代表される先天性心疾患

術後患者の心機能および循環動態を経時的

に追跡し、長期予後調査を行い、患者の QOL

の改善を図る。 

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）。（資料 9） 

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。 

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
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れていること、肝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。 

3)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。 

4)フォンタン手術後の肺動静脈瘻：発生

率、臨床的特徴、および全死因死亡率への

影響(Pulmonary Arteriovenous Fistulae 

After Fontan Operation: Incidence, 

Clinical Characteristics, and Impact 

on All-Cause Mortality; Front Pediatr. 

2022 Jun 9;10:713219. doi: 

10.3389/fped.2022.713219. ) 

背景 フォンタン手術は、単心室の小児に用

いられる手術法である。肺動静脈瘻（PAVF）

はフォンタン手術後の主要な合併症である。

しかし、PAVFの発生率や関連する臨床病態

生理学は不明なままである。 

目的：本研究は、PAVFの発生率、臨床的特

徴、および全死亡率への影響を明らかにす

ることを目的とした。 
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方法と結果 フォンタン手技を受けた 391

例の連続患者において、カテーテル検査時

に肺動脈造影および/または造影心エコー

図を用いて PAVF の有無を連続的に評価し、

その結果をフォンタンの病態生理および全

死因死亡率と比較した。PAVFは 36例（9.2％）

に発症し、その内訳は拡散型が 30 例、離散

型が 6例であった。フォンタン術後 1年、5

年、10年、15 年、20年、25 年以上での PAVF

無発症率は、それぞれ 97％、96％、93％、

88％、87％、83％であった。術後各ステージ

におけるびまん性 PAVF 患者の平均動脈血

酸素飽和度（SaO2）は、それぞれ 90、91、

91、89、88％であり、PAVFのない患者より

も SaO2レベルが低いことが示された（すべ

て p＜0.01）。しかし、離散的な PAVFを有す

る患者と PAVF を有しない患者の間に SaO2

レベルに差はなかった。最後のカテーテル

治療から中央値で 2.9 年の追跡期間中に、

PAVF患者 12人を含む 31人の患者が死亡し

た。PAVFを有する患者、特にびまん性 PAVF

を有する患者は、PAVFを有さない患者より

も死亡率が高かった（p = 0.01）（ハザード

比：3.6、95％信頼区間：1.6-7.8、p = 

0.0026）。 

結論 Fontan 手術を受けた患者では、加齢

とともに PAVFの発生率が増加した。個別の

PAVF は SaO2 や死亡率に影響を及ぼさなか

ったが、びまん性 PAVFの存在は低酸素症を

引き起こし、全死因死亡率と関連していた。 

5) フォンタン術後肝癌患者の発生率、予測

因子および死亡率(Incidence, Predictors, 

and Mortality in Patients With Liver 

Cancer After Fontan Operation: J Am 

Heart Assoc. 2021 Feb 16;10(4):e016617. 

doi: 10.1161/JAHA.120.016617.) 

背景 肝癌（LC）はフォンタン手術後の重大

な晩期合併症である。しかし、その発生率、

予測因子、予後は依然として不明である。本

研究の目的は、これらの臨床的特徴を明ら

かにすることである。方法と結果 2005 年

から 2019 年までにフォンタン手技を受け

た連続患者 339 人について肝機能を評価し

た。中央値 2.9年後に組織学的に LCと診断

された患者は 10 例であった（範囲：0.3-

13.8： 0.3～13.8歳、年齢中央値：29.9歳

［範囲：14.4～41.5歳］、フォンタン手技後

の追跡期間全体の中央値：25.6年［範囲：

13～32.1年］）、年間発生率は 0.89％であっ

た。フォンタン術後の全追跡期間において、

第 2、第 3、および第 4 世代における新規発

症 LC の年間発生率は、それぞれ 0.14％、

0.43％、および 8.83％であった。LC患者で

は追跡期間が長く、AFP（α-フェトプロテイ

ン）値が高く、肝線維化指標が高かった

（P<0.01-0.0001）。さらに、すべての指標は

新たに発症した LC の予測因子であった

（P<0.01-0.0001）。LCの治療法は、外科的

切除（n=3）、経動脈的化学塞栓療法（n=3）、

ラジオ波焼灼療法（n=2）、ホスピスケア（n=2）

であった。追跡期間中央値 9.4 ヵ月の間に

4 例が死亡した。1年後の生存率は 60％で、

無症候性患者でより良好であった（P<0.01）。

結論 LCの発生率はフォンタン術後 30年以

上で急速に増加し、肝線維化指標と AFP は

新規発症 LCの予測因子であった。これらの

LC予測マーカーは、LCの早期発見と予後改

善のために、注意深くモニターすることが

必要である。 

 

以上のように、研究代表者である大内秀雄

国立循環器病研究センター成人先天性心疾
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患科特任部長は、これまで同様に、Fontan手

術後患者の長期予後を多方面から解析し、

英文論文を毎年数多く一流雑誌に発刊し、

世界に向けてこれらの患者の予後改善のた

めの情報発信を続けている。 

 

13.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 

  

東京女子医大稲井慶、新川武史、京都府府

立医大小田晋一郎、山岸正明、国立循環器

病研究センター大内秀雄、白石公が中心と

なり、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（資料 10）。 

我々は、令和 4年度と令和 5年度に、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、令和 5年度に 50 例、合計 100 例を選び

出し、対象とした。まず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。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。 

撮影後の心標本は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
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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。 

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。 

結果として、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。 

今後の展開としては、100 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。 

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 

白石公（国立循環器病研究センター）は、

研究協力者である板谷慶一名古屋市立大学

心臓血管外科准教授、石津智子筑波大学循

環器内科准教授、Cardioflow Design社と

ともに、患者教育及び日常生活における診

療情報収集のためのスマートフォンアプリ

の開発をおこなってきた。本研究期間の 3

年間でようやくその基本形が出来上がっ

た。現在関係施設での倫理審査を進めてい

る。 

開発概念：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でき、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。 
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まとめ：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
良いアプリの完成を⽬指す。 
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資料１：⼩児期発⽣⼼疾患実態調査（⽇本⼩児循環器学会） 
2019 年の集計 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
2020 年の集計 
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2022 年の集計 
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資料２：移行期支援センターとの共同作業に関する資料

都道府県の移行医療支援センター設立に
向けての情報共有のお願い

先天性心疾患性の移行医療に関する横断的検討会

　委員長

三谷 義英（日本循環器学会）

　委　員

安河内 聡１　　白石 公２　　　赤木 禎治３　　八尾 厚史４　　落合 亮太４　　坂本 喜三郎５　　芳村 直樹６　　
岩永 史郎７　　吉松 淳８　　　檜垣 高史１　　賀藤 均１　　　新家 俊郎４　　赤阪 隆史４　　

１　特定非営利活動法人日本小児循環器学会　　　２　一般社団法人日本心臓病学会
３　一般社団法人日本成人先天性心疾患学会　　　４　一般社団法人日本循環器学会
５　特定非営利活動法人日本胸部外科学会　　　　６　特定非営利活動法人日本心臓血管外科学会
７　一般社団法人日本心エコー図学会　　　　　　８　公益社団法人日本産科婦人科学会

第１版：2021 年１月
　委員長　三谷 義英
　委　員　 安河内 聡，白石 公，坂本 喜三郎，丹羽 公一郎，北川 哲也，岩永 史郎，吉松 淳，落合 亮太，
　　　　　八尾 厚史，檜垣 高史，賀藤 均，新家 俊郎，赤坂 隆史
第２版：2022 年５月（現在）

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
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都道府県の移行医療支援センター設立に向けての情報共有のお願い 

1

都道府県の移行医療支援センター設立に向けての 
情報共有のお願い

　 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（資料１）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（資料 2,3）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あります．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ています．
　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（資料 1,2,3），説明会資
料（資料４），移行医療の詳細情報（資料５），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．
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 都道府県の移行医療支援センター設立に向けての情報共有のお願い

2

　 資料

１ 日本成人先天性心疾患学会　専門医総合・連携修練施設（日本成人先天性心疾患学会HP）
　http://www.jsachd.org

２ 厚生労働省通達（2017 年 10 月 25 日）
　 https://www.mhlw.go.jp/file/05-Shingikai-10601000-Daijinkanboukouseikagakuka-Kouseikagakuka/0000191414.pdf

３ 概要説明（厚生労働省資料）
　https://www.nanbyou.or.jp/wp-content/uploads/upload_files/20190516_016.pdf

４ 地域での説明会用抜粋資料：移行医療支援センターとは
　https://www.j-circ.or.jp/cms/wp-content/uploads/2022/04/gaiyouzu.pdf

　https://www.j-circ.or.jp/cms/wp-content/uploads/2022/04/setsumei_slide.pdf

５ 先天性心疾患の成人への移行医療に関する提言（2022 年 3 月）
　https://www.j-circ.or.jp/cms/wp-content/uploads/2022/04/ACHD_Transition_Teigen_rev3_20220426.pdf
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3

　 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
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　 長野県の移行医療に対する取り組み
　長野県では主に長野県立こども病院が中心となり移
行支援医療の取り組みが進められてきており，主に①
医療，②教育，③福祉，④就労に関する支援の取り組
みがなされている．医療については，小児科→循環器
内科への管理移行が双方向性の移行外来をベースに進
められており，循環器内科（大学病院）→循環器内科
（関連病院）への移行もスタートしている．教育につ
いては，患者の自立教育と病児支援事業の取り組みが
なされている．特に自立支援については疾患の説明が
できるようになることを目標に医師・看護師による指

導が小児期より開始されている．就労支援として，ハローワークと連携し就労準備勉強会を実施し，社会人とし
ての心構え，面接の準備，就労に関する注意点を確認する作業等が行われている．一部では地元企業・患者が連
携して就労コンソーシアム設立活動が行われている．これらの活動は現在医療従事者や患者等の自助努力により
行われてきたものであり，今後移行医療協議会の設置に際しては，それぞれの分野で行政と連携して事業を進め
ていくことを考えている．

　 静岡県の移行医療に対する取り組み
　2019 年度より県健康福祉部とこども病院で移行医
療協議会と移行医療センターの設置を検討．総合修練
施設である聖隷浜松病院・県立総合病院と連携修練施
設の県立こども病院が中心となり，県内約 10施設が
参加する静岡県ACHD研究会が設立された．また，
癌医療推進協議会内に小児・AYA世代部会が設置さ
れた．2020 年２月に県立病院機構内の県立総合病院
（ACHD総合修練施設）に移行期医療部（成人先天性
心疾患科，小児・AYA世代腫瘍科，移行医療支援室
を含む）とこども病院（ACHD連携修練施設）に移
行期医療支援センターを設置．同年４月，こども病院
が県から「静岡県移行期医療支援センター」を受託し，
県・移行医療協議会を含む移行期医療体制整備の提案・
推進役となる．同年６月移行医療コーデイネーターを
選定．今週秋～冬に県・移行医療協議会を開催予定．

■静岡県の移行医療に対する取り組み 
 

 
2019 年度より県健康福祉部とこども病院で移行医療協議会と移行医療センタ
ーの設置を検討。総合修練施設である聖隷浜松病院・県立総合病院と連携修練
施設の県立こども病院が中心となり、県内約 10施設が参加する静岡県ACHD
研究会が設立された。また、癌医療推進協議会内に小児・AYA世代部会が設
置された。2020年 2月に県立病院機構内の県立総合病院（ACHD総合修練施
設）に移行期医療部（成人先天性心疾患科、小児・AYA世代腫瘍科、移行医
療支援室を含む）とこども病院（ACHD連携修練施設）に移行期医療支援セン
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　 都道府県の移行医療支援センターHP作成の取り組み
神奈川県：難病相談・支援センターに併設する形で移行期医療支援センターを設置しHPを作成．疾患別，およ
び市区町村別に受け入れ可能機関を検索可能．
　https://www.kanagawa-nanbyo.com/

大阪府：大阪母子医療センターに設置された移行期医療支援センターでHP作成．移行期医療の解説，各施設に
おける移行支援の概要を記載．今後，神奈川のような施設検索機能を付加予定．
　https://ikoukishien.com/

埼玉県：埼玉県立小児医療センターに設置された移行期医療支援センターについてHPで情報公開．センターへ
の「相談依頼シート」あり．
　https://www.pref.saitama.lg.jp/scm-c/annai/tikirenkeisodansiencentersabsite/ikoukicenter.html

千葉県：千葉大学に設置された移行期医療支援センターに関してHPで情報公開．行政の立場から移行期医療支
援センターを千葉大に設置した経緯について，医師から移行期医療支援センターの役割について解説あり．
　https://www.ho.chiba-u.ac.jp/section/ikoki/index.html
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大阪府移行期医療支援センターHP より（https://ikoukishien.com/） 
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ଲͤΖΠϔϪʖεϥϱΝࣰͤࢬΖ͞ͳͳͪ͢ɽΩτʖτϩΠϔϪʖεϥϱͺ੔ޯ͢ɼಊዴͺভࣨ͢ͱݫ
 ๮ͺ͵͏ɽس͹ࣉڏ͹ͳ͞ΘࠕͲ݃࠙ͪ͗͢ɼࡂ֋ͤΖ͞ͳ͗Ͳͪ͘ɽ24࠸Νࣆ࢕Ͷـ
Εศ͢ɼΉͪ܃Νࠬݗɼৼుਦ͕Γ;ৼΦαʖࡑݳ 2೧Ͷ 1յఖౕMRIࠬݗΝ͏ߨɼ഑ಊຼถ࠱෈સ
͹ѳԿɼӊ࣪֨୉ɼࢀઓอถ࠱෈સ͹਒ߨ͹༙ໃΝ஭қ਄͚؏͢ࡱͱ͏Ζɽ഑ಊຼอถ࠱෈સ͹ѳԿΏ
਼͗ܐ༲੷غͶΓΕɼӊ࣪֨௃຦ߨ෈સ͹਒࠱ઓอถࢀ 160mL/m2Ν௔͓ΖΓ͑Ͷ͵Ζͳ࠸घढ़ʤӊ࣪
ླྀड़࿑ݒ࠸ढ़ʥ͗චགྷ͵͞ͳΝઈ໎͢ͱ͏Ζɽ࠸घढ़ͺ੔ਕ઎ళ੓ৼ࣮׳͹घढ़Ν઒໵ͳͤΖըʓ͹ࢬ
અͲ͑ߨ༩ఈͳ͢ͱ͏Ζɽ 

 
ᆂ  Ңߨ͹ླྀΗ  
ʽঘࣉਏྏՌʾ 

઎ళ੓ৼ࣮׳͹ं׳ͺɼ৿ਫ਼ࣉʀ೗غࣉͶοΠόʖκΏৼ෈સয়ସͶ͍Εɼਕ޽ৼ഑ૹ஖Ν࢘͑୉͘͵
घढ़Νౕشͳ͵͚͢ݩܨɼढ़ޛ΍Ωτʖτϩࠬݗ͵ʹ͹೘ӅΝ܃Εศ͢ͱͪ͗͘ं׳ଡ͏͹Ͳɼָߏਫ਼׈
΍ΉΉ͵Δͥɼཱིࣙ/ཱࣙ͗ࠖೋ͵঳ྭ͗ଡ͏ɽͨ͹ͪΌɼ߶ߏਫ਼Ͷ͵ͮͱ΍਎ͳڠͶ֐པΝणਏ͢ɼࣙ෾
͹බـΝཀྵմ͢Γ͑ͳ͢͵͏ίʖη͗໪ཱིͯɽຌ঳ྭͲͺঘָߏ߶ָ೧͹͖ࠔΔࣙ෾͹බ͗ـʹ͹Γ͑͵
΍͹Ͳ͍Ζ͖ΝҫࢥͶ֐པͲซ͏ͱͪ͘ɽ͞͹ͪΌͶබ໌Ν͓گɼৼଃ͹ਦΝॽ͏ͱघढ़઴͹݄ߨಊସΝ
ઈ໎͢ɼघढ़Ͳ࣑ͪ͢෨෾Ν͓ͪگɽ஦ָͶ೘Ζͳগཔً͞Ε͑ΖҪ࢔঳Ώକ൅঳Ͷؖ͢ͱ΍ઈ໎͢ɼࠕ
Ͷͯ͏ͱɼຌਕ͗೴ಚͲ͘ΖΓ͑Κ͖ΕΏ͚ͤઈ໎ͪ͢ɽ׈͹ऀճਫ਼ޛΏӣಊɼ੔ਕکɼห׈ਫ਼ߏ͹ָޛ
Ͷࢊͺ಼Ռ͹઎ਫ਼Ͷ΍ਏͱ΍Δ͑චགྷ͍͗Ζ͞ͳΝઈ໎ͪ͢ɽಋ࣎Ͷɼೝ৹Ώड़ޛਫ਼Ͷ͵Ζͳɼ੔ਕߏ߶
ો૏֒༂Νෲ༽͢ͱ͏ΖͪΌ಼ෲ஦Ͷͺೝ৹ͺͲ͘͵͏͞ͳʥ߮׷ͱ͹஭қ఼ʤΠϱάΨτϱεϱร͢ࡏ
Ͷͯ͏ͱ΍਎ͳڠͶઈ໎ͪ͢ɽ   

ʽ੔ਕਏྏՌʾ 
غՌ͖Δ়ղয়Νण͜ɼබয়ͺർֳదཚͬ஥͏ͱ͏ͪ͹Ͳɼ̑ϴ݆ͶҲౕ͹ఈح१؂ࣉͶঘ࣎ۂଖߏ߶

حͶؖ͢ͱɼ१؂غघढ़͹࣎࠸Ώࢊ͹ೝ৹ʀड़ޛࠕͲ͍Εɼं׳ͳΝটଡ଼ͪ͢ɽঃ੓͑͞ߨਏͳ౦༂Νݗ
಼Ռҫͫ͜ͲͺΉͫΉͫ͗ݩܨ෈ॉ෾Ͳ͍ΖͪΌɼঘ͖ࣉΔ಼Ռ΃͹׮સҢߨΝમ୔ͤΖ͹Ͳͺ͵͚ɼ͢
ͻΔ͚͹ؔͺ१಼ح؂Ռҫ͗कରͳ͵Ε͵͗Δঘࣉ१ح؂ՌͳญਏͤΖ͞ͳͳͪ͢ɽຌ঳ྭͲͺබـ͹ཀྵ
մౕ͗ർֳద߶͖ͮͪͪΌɼं׳͹ཱིࣙٶ;ཱࣙ͹఼Ͷ͕͏ͱͺ୉͘͵্ࢩͺ͵͖ͮͪɽΠϔϪʖεϥϱ
Ͷؖ͢ͱͺ౲ӅͶ઒໵ͳͤΖҫͪ͏͗ࢥ͹ͲɼঘࣉՌͳ࿊ཙΝͳΕ͵͗Δ౲ӅͲ͑͞ߨͳͳͪ͢ɽ࠸घढ़
͗චགྷͶ͵Ηͻɼ়ղݫͲ͍Ζ઎ళ੓ৼ࣮׳͹઒໵ࢬઅͲࣰ͢ࢬͱ΍Δ͑༩ఈͲ͍Ζɽ 

 
ᶛɿϓΟϫʖ࢝௅঳ͳͺ 
ᆂ ࣮׳͹؈ୱ͵ઈ໎ 

οΠόʖκΝͳ΍͵͑઎ళ੓ৼ࣮׳Ͳͺ࠹΍ළౕ͗߶͏࣮׳ʤड़ਫ਼༁ 3,000ਕͶ 1ਕʥɽৼଃ͹൅ਫ਼͹ஊ
֌ͲɼҲຌ͹૱ಊຼ͖ײΔ഑ಊຼͳ୉ಊຼ͗෾ׄ͠ΗΖࡏ͹࢕઀Ε͹ป͗ର͹઴๏ͶͥΗͪͪΌͶً͞Ζҡ
৙ͲɼҐԾ͹̒ͯ͹ಝ௅Ν΍ͯɽ 
ʤ̏ʥࠪӊ͹ৼ࣪Ν෾͜Ζৼ࣪஦ֶͳ͏͑࢕઀Ε͹ป͹୉͘͵݂ʤৼ࣪஦ֶܿଝʥ 
ʤ̐ʥસਐ΃݄ӹΝૻΖ୉ಊຼ͗ࠪӊ͹ৼ࣪ͶΉͪ͗ͮͱ͏Ζʤ୉ಊຼُ৒ʥ 
ʤ̑ʥӊ࣪ླྀड़࿑ʤ࿛౉෨ʥٶ;क഑ಊຼ͚͗ڳ͵Ζ(࿛౉෨ࡧڳʀ഑ಊຼࡧڳ) 
ʤ̒ʥࠪӊ͹ৼ࣪͹ѻ͗౵͚͢͵Εɼӊ࣪͗඄୉ͤΖʤӊ࣪඄୉ʥ઴๏ยҒ͹ఖౕͶΓΕοΠόʖκ͹   
͵͏ܲ঳ʤϒϱέϓΟϫʖʥ͖Δɼ഑ಊຼถ࠱Νͳ΍͵͑΍͹ʤܗۅϓΟϫʖ࢝௅঳ʥΉͲɼ͏߁  
ηϘέφϧϞ͹බ଀ΝఆͤΖɽ༁ 15%͹ं׳ͺɼઝ৯ର 22q11.2ܿࣨ঳ޫ܊Ν߻ญͤΖɽ 
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ᆂ ঘغࣉͶ͕͜ΖҲൢద͵ਏྏΏಝ௅ 
ਫ਼ޛΉ΍͵͚ৼࡸԽͲ͖ͯݡΖ͞ͳ͗ଡ͚ɼৼ࣪஦ֶܿଝΝ௪͢ͱӊ͖࣪Δ୉ಊຼ΃੫ຼ݄͗ླྀΗʤӊ-

ࠪ୻ཙʥɼ͞͹ͪΌͶοΠόʖκΝਫ਼ͣΖɽΉͪ೗غࣉͶͺɼܻ͚͢ޛͪ͏ٿ͵ʹͶοΠόʖκͳࠖٷݼ
ೋ͚͗ک͵Ζ൅ࡠʤοΠόʖκ൅ࡠ/ໃ࢐ો൅ࡠʥΝًͤ͞͞ͳ͍͗Εɼ͞͹Γ͑͵঳য়ΝఆͤΖ৖߻ͺЎ
ϔϫρΩʖΝ޳ܨ౦༫ͤΖɽ࣑ྏ͹خຌͺৼଃ֐Ռघढ़Ͳɼਫ਼ޛΓΕοΠόʖκ͗͏ک৖߻ͺɼ೗غࣉ૥
ࡂ̏ޛɼਫ਼ޛɽͨ͹͑ߨԾಊຼͳ഑ಊຼΝώ΢ϏηͤΖϔϧϫρέʖνΤερϐεϡϱφघढ़Νࠐ࠱Ͷغ
઴ޛͶਕ޽ৼ഑Ν༽͏ͪৼ಼र෰ढ़ʤৼ࣪஦ֶܿଝถ࠱ढ़+ӊ࣪ླྀड़࿑ݒ࠸ढ़ʥΝ͑ߨɽ഑ಊຼถྭ࠱
ʤܗۅϓΟϫʖ࢝௅঳ʥͲͺɼৼ֐಍؇ʤਕ݄޽؇ʥΝ༽͏ͪӊ࣪-഑ಊຼώ΢Ϗηघढ़ʤ+ৼ࣪஦ֶܿଝ
ถ࠱ढ़ʥΝ͑ߨɽ 

 
 
ᆂ ੔ਕغͶ͕͜ΖҲൢద͵ਏࡱΏಝ௅ 

ढ़ޛҪ࢔঳ʤ഑ಊຼٶࡧڳ;ถ࠱෈સʥ͹ఖౕͶ΍ΓΖ͗ɼ௪৙͹ೖ৙ਫ਼׈Ͷ্ࢩͺ͵͚ɼָߏͲ͹ର
ү׈ಊ΍Ն೵Ͳ͍Ζɽܻͪͫ͢͢͏ٗڟηϛʖςͺ͍Ζఖౕ੏͠ݸΗΖɽ੔ਕغҐ߳ͺɼ೧ྺͳͳ΍ͶҪ
෈સΝਫ਼ͣͱɼৼ෈સΏೋ࣑੓෈੖࠱ઓอถࢀ೵ఁԾΏؽɼӊ࣪͢ߨ෈સ͗਒࠱঳ͳ͢ͱ͹഑ಊຼอถ࢔
ຼΝ൅঳ͤΖΓ͑Ͷ͵Ζɽӣಊ࣎͹ଋ઀ΗΏೖ৙ਫ਼׈͹੏ݸɼಧષ͹ಊዴً͗͞ΖΓ͑Ͷ͵Ζɽ๎஖ͤΖ
ͳ෈੖ຼͶΓΕಧષࢰͶࢺΖ͞ͳ͍͗Ζɽॊͮͱɼӊৼؽ೵෈સ͗෈ՆٱదͶ͵ΖҐ઴Ͷ഑ಊຼอ஖׷ढ़
Ν͑ߨචགྷ͍͗Ζɽ͞͹Γ͑͵ԗֶغ(कͶ੔ਕغҐ߳)ͶݡΔΗΖ഑ಊຼอࡧڳΏถ࠱෈સͶ൒͑ӊৼ෈
સ͹ड़ݳͺɼ੔ਕͶୣͪ͢ϓΟϫʖढ़ޛ͹ं׳͹؇ཀྵͳ࣑ྏͶ͕͏ͱࡑݳ୉͘͵໲ୌͳ͵ͮͱ͏Ζɽӊৼ
ͳͺՆ೵Ͳ͍Ζɽ͑͞ߨΝࢊઅͲ͹؇ཀྵ͹΍ͳͶೝ৹ʀड़ࢬͶఁԾ͢ͱ͏͵͏ঃ੓Ͳͺɼ઒໵ౕۅ೵͗ؽ
22q11.2ܿࣨ঳ޫ߻܊ญ঳ྭͲͺɼ೟எؽ೵্֒ͳͳ΍ͶࢧॡغͶ੠ਈ্֒Ν൅঳ͤΖ͞ͳ͍͗Ζɽ 

 
ᆂ ঘغࣉͶ͕͜Ζཱིࣙ/ཱࣙࢩԋ͹ϛ΢ϱφ  

൅ୣΏ೟எؽ೵Ͷ্֒͹͵͏ϓΟϫʖ࢝௅঳ं׳Ͳͺɼढ़ޛ͹݄ߨಊସΏ঳য়Ͷ΍ΓΖ͗ɼࠪৼ࣪͗ର
ৼ࣪ͳ͵Ζ̐ৼ࣪र෰͗͵͠ΗΖ࣮׳Ͳ͍ΖͪΌɼർֳదͶ१಼ح؂ՌҫͶण͜೘ΗΔΗΏͤ͏ɽୱ९ܿ
ଝܗ͹ඉοΠόʖκ੓઎ళ੓ৼ࣮׳ͳಋ༹Ͷɼ12-15͞ࡂΘͶබয়ઈ໎Ώཱིࣙ/ཱࣙࢩԋΝ֋࢟͢ɼ߶ߏΝ
ଖͤۂΖ  ՌҫͶώφϱνροͤΖ͞ͳ͗Ն೵Ͳ͍Ζɽ಼حͶͺ१؂ࡂ18
ϧητϨघढ़Νͪͮߨ഑ಊຼถ࠱঳ྭɼकགྷର഑ଈ෯ಊຼΝ൒ͮͪ঳ྭͲͺढ़ޛ΍१಼ح؂ՌҫͶ೅ઝ

Ί͹͵͏໲ୌΝଡ͚์͓ΖͪΌɼཱིࣙ/ཱࣙࢩԋΝ͏ߨ͵͗Δ΍ɼঘࣉՌҫͳ಼ՌҫͶΓΖญਏΝकରͳ͢
ͪ৽॑͵Ңߨҫྏ͗චགྷͲ͍Ζɽ 
Ҳ๏Ͳɼޛफ़ͤΖΓ͑ͶɼϓΟϫʖ࢝௅঳ं׳Ͳͺ੠ਈ൅ୣங଼Ώ೟எؽ೵্֒Ν൒͑͞ͳ͗ർֳదଡ

͏ɽබয়ͶΓͮͱͺཊᓖয়ସͶؗΕΏͤ͏ं׳΍ଡ͏ɽं׳͹ཱིࣙ/ཱࣙͺ݄ߨಊସ͹ΊΝྂ͢ߡͱϜωϣ
Πϩ௪ΕͶ਒ΌΖ͹Ͳͺ͵͚ɼं׳͹൅ୣΏཀྵմౕͶԢͣͪઈ໎ΏࢩԋΝ਒ΌΖ͞ͳ͗॑གྷͲ͍Ζɽ੠
ਈʀৼཀྵద͵য়ସ͗າ੔ज़͵ं׳Ͳͺɼॉ෾࣎ؔΝ͖͜ͱқ޴Ν͑͞ߨͳɼ͍ΉΕໃཀྵΝͦͥ͢ͻΔ͚ͺ



 29 

 

 

 4 

ঘࣉՌҫͳ಼Ռҫ͗ญਏ͢ɼ͠ΔͶͺ઒໵ࢥޤ؅Ώৼཀྵ࢞͹ࢩԋΝಚΖ͞ͳͲɼԃ׊͵ҢߨΝ͑ߨචགྷ͗
͍Ζɽ 

  
ᆂ ҫྏඇͶͯ͏ͱ 
ঘࣉອ੓ಝఈ࣮බΏࢨఈೋබͶ֚౲ͤΖ͹͖ 
οΠόʖκ੓ৼ࣮׳ͳ͢ͱ࠹΍ළౕ͹߶͏ϓΟϫʖ࢝௅঳ͺɼঘࣉອ੓ಝఈ࣮බͶࢨఈ͠Ηͱ͏Ζɽͪ

ͫ͢ҫྏඇঁ੔͹ଲেͳ͵Ζ͹ͺɼ಼ෲΝ؜Ό࣑ͪྏ஦Ͳ͍Ζ͞ͳɼΉͪͺઅఈ͠Η̗ͪߴ໪͹͏ͥΗ͖
͹Ҫ࢔঳΍͚͢ͺକ൅঳͗೟ΌΔΗΖ৖߻ͳఈΌΔΗͱ͏Ζɽ 
https://www.shouman.jp/disease/details/04_33_041/ 
https://www.shouman.jp/disease/instructions/04_33_041/ 

 
੔ਕޛͶҫྏඇෝ୴͗ʹ͹Γ͑ͶรԿͤΖ͹͖ 
ຌ࣮׳ͺɼࢨఈೋබͶ΍ఈΌΔΗͱ͏Ζɽঁ੔͹ଲেͺɼNYHA ৼؽ೵෾ྪͲ IIౕҐ৏͹঳য়ΝఆͤΖ 

 ͳఈΌΔΗͱ͏Ζɽं׳
https://www.nanbyou.or.jp/entry/4741 
https://www.nanbyou.or.jp/entry/4742 

 
ᆂ ͨ͹ଠ 
z ࣮׳΍͚͢ͺͨ͹྘ҮͶ͕͜ΖҢغߨҫྏ͹ݳয়  

൅ୣΏ೟எؽ೵Ͷ্֒͹͵͏ϓΟϫʖ࢝௅঳ं׳Ͳͺɼढ़ޛ͹݄ߨಊସΏ঳য়Ͷ΍ΓΖ͗ɼࠪৼ࣪͗ର
ৼ࣪ͳ͵Ζ̐ৼ࣪र෰͗͵͠ΗΖ࣮׳Ͳ͍ΖͪΌɼർֳదͶ१಼ح؂ՌҫͶण͜೘ΗΔΗΏͤ͏ɽୱ९ܿ
ଝܗ͹ඉοΠόʖκ੓઎ళ੓ৼ࣮׳ͳಋ༹Ͷɼ12-15͞ࡂΘͶබয়ઈ໎ΏཱཱིࣙࣙࢩԋΝ֋࢟͢ɼ߶ߏΝ
ଖͤۂΖ  ՌҫͶঅʓͶώφϱνροͤΖ͞ͳ͗Ն೵Ͳ͍Ζɽ಼حͶͺ१؂ࡂ18
഑ಊຼถ࠱঳ྭɼकགྷର഑ଈ෯ಊຼΝ൒ͮͪ঳ྭͲͺɼ઴फ़ͪ͢Γ͑Ͷɼढ़ޛௗغͶΚͪΕ෵ߨ݄͵ࡸ

ಊସΝࣖͤͪΌɼঘࣉՌҫͳ಼ՌҫͶΓΖญਏΝकରͳͪ͢৽॑͵Ңߨҫྏ͗චགྷͲ͍Ζɽ 
 

z Ң͗ߨ਒Ή͵͏ݳয়ͶଲͤΖ໲ୌ఼ٶ;՟ୌɼҢߨͶ౲ͪͮͱ͹஭қ఼   
ϓΟϫʖ࢝௅঳Ͳͺ൅ୣ্֒Ώ೟எؽ೵্֒Ν൒͑͞ͳ΍ଡ͚ɼं׳ຌਕ͹Ί͵Δͥྈ਎ͳڠͶබয়Ώ

೟எؽ೵ͶԌཱིͮͪࣙ/ཱࣙࢩԋΝ͑ߨͳͳ΍Ͷɼ१಼ح؂Ռ΃͹ҢߨͶͺॉ෾͵࣎ؔͳഓྂ͗චགྷͲ͍
Ζɽබয়͹ѳԿɼ৷ऽదࠬݗ͹ࣰࢬɼक࣑ҫިେͶΓΖηφϪη͵ʹͲཊᓖয়ସΏ੠ਈ্֒͗ѳԿͤΖ͞
ͳ͍͗Ζ͹ͲɼҢߨͶ͢ࡏͱͺॉ෾͵ഓྂ͗චགྷͲ͍Ζɽ 

   
ᶜɿ࣮׳΍͚͢ͺͨ͹྘ҮͶ͕͜ΖҢغߨҫྏ͹ݳয় 
ᆂ ঘࣉਏྏՌ͹ཱི৖͖Δ͓ߡΖҢغߨҫྏ͹ݳয়Ώঘغࣉ͹ಝ௅ 
ͤͲͶफ़΄ͪΓ͑ͶɼϓΟϫʖ࢝௅঳ͺ݄ߨಊସదͶͺ१಼ح؂Ռҫ΃͹Ң͗ߨ༲ҝ͵࣮׳Ͳͺ͍Ζ͗ɼ 
੠ਈৼཀྵద͵໲ୌ͖Δཱིࣙ/ཱࣙ͗ࠖೋ͵͗ं׳ଡ͏ɽं׳͹൅ୣΏৼཀྵয়ସͶԢͣͪໃཀྵ͹͵͏Ңߨϕϫή
ϧϞΝͤྂߡΖචགྷ͍͗Ζɽ 
 
ᆂ ੔ਕਏྏՌ͹ཱི৖͖Δ͓ߡΖҢغߨҫྏ͹ݳয়Ώ੔ਕغ͹ಝ௅ 

घढ़͹൓இͳͨ͹ν΢ϝ࠸Ͳ͍Ζɽ͢͵͢͵͗Δɼ׳Ͳ͘Ζ࣮ࡱ؏գܨՌҫͲ಼حಊସదͶͺ१؂ߨ݄
ϱήɼঃ੓ं׳Ͳ͹ೝ৹ʀड़ࢊ͹໲ୌ͵ʹɼΉͫΉͫҲൢ͹१಼ح؂ՌҫͶͺ೅ઝΊ͹മ͏՟ୌ͗ଡʓଚ
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資料３：兵庫県移行医療センターの役割 
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ьӞ߷ɶࠊځൟ၏ᨈ

∞⇥∙⇡ែዮӳҔၲۈ↭↹↞
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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῍)
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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
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ႈ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
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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
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ḵỖỗẐఌ඙ẑểᚕẾềợẟ၌धࢸᘐط
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̊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

Ⴤᇌ߃ށ

Ӳע؏ỉ

ಮễ଀ᚨٶ
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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)
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資料４：ACHD ネットワークにより患者実態調査結果（⼋尾厚史） 
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Background: The Japanese Network of Cardiovascular Departments for Adult Congenital Heart Disease (JNCVD-
ACHD)was founded in 2011 for the lifelong care of adult patients with congenital heart disease (ACHDpatients).
This network maintains the first Japanese ACHD registry.
Methods and results: From 2011 to 2019, the JNCVD-ACHD registered 54 institutions providing specialized care
for ACHD patients in 32 of the 47 prefectures in Japan. The registry collected data on the disease profile for
24,048 patients from 50 institutions and the patient characteristics for 9743 patients from 24 institutions. The
most common ACHDs were atrial septal defect (20.5 %), ventricular septal defect (20.5 %), tetralogy of Fallot
(12.9 %), and univentricular heart (UVH)/single ventricle (SV; 6.6 %). ACHD patients without biventricular repair
accounted for 37.0 % of the population. Also examined were the serious anatomical and/or pathophysiological
disorders such as pulmonary arterial hypertension (3.0 %) including Eisenmenger syndrome (1.2 %), systemic
right ventricle under biventricular circulation (sRV-2VC; 2.8 %), and Fontan physiology (6.0 %). The sRV-2VC
cases comprised congenitally corrected transposition of the great arteries without anatomical repair (61.9 %)
and transposition of the great arteries with atrial switching surgery (38.1 %). The primary etiology (86.4 %) for
Fontan physiology was UVH/SV. In addition, developmental/chromosomal/genetic disorders were heterotaxy
syndromes (asplenia, 0.9 %; polysplenia, 0.7 %), trisomy 21 (4.0 %), 22q11.2 deletion (0.9 %), Turner syndrome
(0.2 %), and Marfan syndrome (1.1 %).
Conclusions: Although the specific management of ACHD has systematically progressed in Japan, this approach is
still evolving. For ideal ACHD care, the prospective goals for the JNCVD-ACHD are to create local networks and
provide a resource for multicenter clinical trials to support evidence-based practice.
© 2022 Japanese College of Cardiology. Published by Elsevier Ltd. All rights reserved. This is an open access article

under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduction

In Japan, the number of adult patients with congenital heart disease
(CHD) in 2007 was >400,000, which accounts for >50 % of all Japanese
patients with CHD [1]. However, only few cardiologists specialized in
adult CHD (ACHD), and these patients were thus primarily treated by pe-
diatric cardiologists. Until around 2010, this caremodel resulted in pediat-
ric cardiologists caring for most ACHD patients, particularly those with
complex CHD and/or severe comorbidities, such as residual cyanosis, crit-
ical arrhythmias, heart failure, pulmonary arterial hypertension (PAH),
and Fontan physiology [2]. Furthermore, in many cases outpatient care
may be discontinued for ACHD patients because of improper transfer to
this care setting. In an ideal setting, the care for ACHD patients would be
provided at ACHD-specialized and well-equipped institutions with a
multidisciplinary team comprising ACHD specialists or experienced physi-
cians, including adult cardiologists, cardiac surgeons, pediatric cardiolo-
gists, and interventionists, and other medical staff such as mental health
specialists and nurses specializing in ACHD [3].

Because the lack of cardiologists interested in ACHD was a critical
problem [3], we undertook a project to provide cardiologists specialized
in ACHD. To meet this goal, we founded the Japanese Network of Cardio-
vascular Departments for ACHD (JNCVD-ACHD, https://www.jncvd-achd.
jp/ and https://www.jncvd-achd.jp/english/?l=en_US) in 2011with 8 in-
stitutions, which has since grown to 54 member institutions by 2019
(Fig. 1). Allmember institutions complete the uniform registry file to pro-
vide their data on ACHD patients. This article summarizes these data.

Materials and methods

JNCVD-ACHD institutions

The criterion to become a member institution of the JNCVD-ACHD is
that the institution should aim to provide a multidisciplinary care
system for ACHD patients with care provided by cardiologists who are
willing to specialize in ACHD and cooperatewith pediatric cardiologists.

Registry file and data

Each JNCVD-ACHD member institution received and maintained an
original registry file (FileMaker Pro, Apple Japan, Tokyo, Japan) that is
used for the collection of their data for ACHD patient age 15 years and
older (Online Fig. 1). The 18 categories for CHD diagnosis were: 1) aortic

stenosis (AS); 2) atrial septal defect (ASD); 3) atrioventricular septal de-
fect/endocardial cushion defect (AVSD/ECD); 4) bicuspid aortic valve
(BAV); 5) congenitally corrected transposition of the great arteries
(ccTGA); 6) coarctation of aorta/interrupted aortic arch (CoA/IAA);
7) Ebstein disease (Ebstein); 8) mitral valve disease (MV); 9) pulmonary
atresia with intact ventricular septum (PA-IVS); 10) pulmonary atresia
with ventricular septum defect (PA-VSD); 11) patent ductus arteriosus
(PDA); 12) pulmonary stenosis (PS); 13) persistent truncus arteriosus
(PTA); 14) total anomalous pulmonary venous return (TAPVR); 15) trans-
position of the great arteries (TGA); 16) tetralogy of Fallot (TOF); 17)
univentricular heart/single ventricle (UVH/SV); and 18) ventricular septal
defect (VSD); and others. Patients with previously diagnosed double-
outlet right ventricle (DORV) were recategorized into one of the 18 CHD
categories or others because DORV comprises several anomalies such as
UVH/SV, ccTGA, TGA, TOF, and VSD.

Registry protocol

The original registryfile datawere created by retrospectively collecting
thedata onnewpatients. To transfer thedata, PDFandExcelfileswere cre-
ated from the original registry file. The PDF file data (Table 1) contained
only information on the number of adult outpatients in each CHD category
and were transferred annually to the JNCVD-ACHD secretariat at the Uni-
versity of Tokyo, Japan. After obtaining approval from the ethics commit-
tee of each institution, password-locked Excel file data containing
anonymized patient information (Online Table 1) were also transferred
to the JNCVD-ACHD secretariat via the internet. These data collected
until 2020 were used for analyses in the present study.

IRB approval

This study (reference no. 10680) was approved by the Ethics
Committee of the Office for Human Research Studies, Graduate School
of Medicine and Faculty of Medicine, the University of Tokyo, Japan.

Statistical analysis

The statistical software Origin Pro 2019 (LightStone Corp. Tokyo,
Japan) was used to determine mean age differences between the
groups. Because theKruskal–Wallis test did not showGaussian distribu-
tion in all the analyses performed, a p-value of <0.05 byMann–Whitney
test indicated significance.
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Results

JNCVD-ACHD registry outlines

Fifty-four JNCVD-ACHD institutionswere located in 32 of the 47 pre-
fectures in Japan, covering all densely populated areas in Japan (Fig. 1).

Datasheets provided as PDF files for 24,048 adult outpatients with CHD
(ACHD outpatients) were collected from 50 (92.6 %) of the 54 JNCVD-
ACHD institutions (Table 1). On average, 480.8 ± 626.4 (37–4021; me-
dian 319.5) ACHD outpatients received care in each institution. For the
anonymized patient information provided as Excel files, although the
collection rate of 44.4 % among 24 institutions was much lower than

Table 1
Profiles of adult outpatients with congenital heart disease in the Japanese Network of Cardiovascular Departments for Adult Congenital Heart Disease.

Main diagnostic name (Abbreviation) PDF files Excel files

All
N (%)

All
N (%)

Female
N (%)

Age (Dec 31st,2020)

All Male Female

Aortic stenosis (AS) 503 (2.1) 108 (1.1) 44 (40.7) 29.9 ± 12.2 28.6 ± 8.2 31.8 ± 16.4
Atrial septal defect (ASD) 4941 (20.5) 1978 (20.3) 1273 (64.4) 47.4 ± 21.6 46.2 ± 22.2 48.1 ± 21.2***
Atrioventricular septal defect/endocardial cushion defect (AVSD/ECD) 1089 (4.5) 366 (3.8) 228 (62.3) 35.8 ± 15.4 33.8 ± 13.8 37.1 ± 16.2
Bicuspid aortic valve (BAV) 951 (4.0) 381 (3.9) 147 (38.6) 44.7 ± 20.0 44.5 ± 20.3 44.9 ± 19.6
Congenitally corrected transposition of the great arteries (ccTGA) 589 (2.4) 219 (2.2) 102 (46.6) 39.0 ± 14.8 37.5 ± 14.1 40.8 ± 15.4
Coarctation of aorta/interrupted aortic arch (CoA/IAA) 807 (3.4) 343 (3.5) 162 (47.2) 29.8 ± 10.8 29.3 ± 11.6 30.4 ± 9.9***
Ebstein disease (Ebstein) 390 (1.6) 187 (1.9) 105 (56.1) 42.2 ± 17.9 40.6 ± 18.1 43.5 ± 17.8
Mitral valve disease (MV) 287 (1.2) 116 (1.2) 76 (65.5) 30.8 ± 9.7 29.3 ± 10.1 31.6 ± 9.5
Pulmonary atresia with intact ventricular septum (PA-IVS) 334 (1.4) 124 (1.3) 68 (54.8) 28.0 ± 6.8 26.4 ± 6.5 29.3 ± 6.7**
Pulmonary atresia with ventricular septum defect (PA-VSD) 599 (2.5) 260 (2.7) 131 (50.4) 31.1 ± 9.8 31.1 ± 10.2 31.2 ± 9.3
Patent ductus arteriosus (PDA) 599 (2.5) 256 (2.6) 192 (75.0) 44.1 ± 21.9 30.3 ± 13.3 48.7 ± 22.3*
Pulmonary stenosis (PS) 630 (2.6) 282 (2.9) 161 (57.1) 32.6 ± 14.2 31.1 ± 14.4 33.8 ± 13.9***
Persistent truncus arteriosus (PTA) 91 (0.4) 22 (0.2) 9 (40.9) 29.9 ± 6.5 29.5 ± 5.2 30.4 ± 8.2
Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) 292 (1.2) 98 (1.0) 46 (46.9) 29.5 ± 9.7 28.2 ± 6.8 31.0 ± 12.0
Transposition of the great arteries (TGA) 993 (4.1) 414 (4.2) 132 (31.9) 30.1 ± 8.7 29.8 ± 8.0 30.8 ± 9.9
Tetralogy of Fallot (TOF) 3093 (12.9) 1360 (14.0) 662 (48.7) 36.4 ± 13.2 36.0 ± 13.2 36.9 ± 13.1
Univentricular heart/single ventricle (UVH/SV) 1592 (6.6) 619 (6.4) 275 (44.4) 29.5 ± 8.7 29.4 ± 8.7 29.6 ± 8.7
Ventricular septal defect (VSD) 4920 (20.5) 2135 (21.9) 1178 (55.2) 35.1 ± 14.7 34.2 ± 15.1 35.8 ± 14.5*
Others 1348 (5.6) 475 (4.9) 247 (52.0) 37.8 ± 16.9 35.7 ± 16.4 39.7 ± 17.1**
Total 24,048 (100) 9743 (100) 5238 (53.8) 37.6 ± 17.1 35.8 ± 16.3 39.1 ± 17.5*

N: the number of patients, The Kolmogorov-Smirnov test did not showed Gaussian distribution in the data of age. * p < 0.001, **p < 0.01, *** p < 0.05 vs Male by Mann-Whitney test.

Fig. 1. Distribution of the 54 Japanese Network of Cardiovascular Departments for Adult Congenital Heart Disease (JNCVD-ACHD) institutions. (a) The 29 of 47 prefectures in Japan with
JNCVD-ACHD institutions are shown (green), implying the lack of an ACHD-specialized institution in 18 prefectures (white). The number of JNCVD-ACHD institutions is in red. (b) The
population for each area is shown as colored. The 29 areas with one or more institutions shown in panel (a) covered all densely populated (≧3 millions) areas, whereas the other 18
areas had <3 million people in each.
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that for the PDF files, disease categorization was similar between the
Excel and the PDF files.

Patient characteristics

The mean patient age was 37.6 ± 17.1 years, and female patients
were significantly older (Table 1). Slightlymore than half of the patients
were female (53.8 %), and female predominance (>55 %) was observed
in ASD, AVSD/ECD, Ebstein, MV, PDA, PS, and VSD, whereas male pre-
dominance was noted in AS, BAV, PTA, TGA, and UVH/SV (Table 1).

Two simple CHDs, VSD and ASD, and two complex CHDs, TOF and
UVH/SV, were the four most common ACHD, in approximately 60 % of
all patients (Table 1), followed by TGA, BAV, AVSD/ECD, CoA/IAA, PS,
PA-VSD, PDA, and ccTGA, ranging from 4.2 % to 2.2 %; biventricular in-
tracardiac repair (2V-ICR) was performed in 62.9 %. Almost all patients
underwent 2V-ICR for cyanotic complex CHDs (87.7 %–99.0 %), includ-
ing AVSD/ECD, PA-VSD, PTA, TAPVR, TGA, and TOF, but not UVH/SV
and PA-IVS (Table 2).

Serious anatomical and pathophysiological disorders

Pulmonary arterial hypertension
PAH, including Eisenmenger syndrome (ES, Online Fig. 1), was ob-

served in 292 (3.0 %) patients, including 101 patients with 2V-ICR (1.6 %
of 2V-ICR) and 191 with non-2V-ICR (5.3 % of non-2V-ICR; Table 2).
Most (58.2 %) of those with PAH had ASD (102 patients) or VSD (68 pa-
tients). In 114 patients (1.2 %), ES was observed, primarily VSD, ASD, and
AVSD/ECD. Among 54 patients with unrepaired VSD-PAH, 46 (85.1 %)
had ES. In contrast, among 69 patients with unrepaired ASD-PAH, 20 had
ES (29.0 %).

Systemic right ventricle under biventricular circulation
Of all patients, 2.8 % had a systemic right ventricle under

biventricular circulation (sRV-2VC), comprising ccTGA without ana-
tomical repair (ccTGA-sRV, 76.3 % of ccTGA; 61.9 % of sRV-2VC) and
TGA with atrial switching surgeries (24.9 % of TGA; 38.1 % of sRV-2VC;
Table 2). Patients with ccTGA-sRV consisted of those with classical 2V-

ICR (functional repair, 29.2 % of ccTGA) and with no significant surgery
required (47.0 % of ccTGA).

Fontan circulation
Fontan circulation was observed in 580 (6.0 %) of all patients

(Table 2): 501 cases (80.9 %) with UVH/SV and 53 (42.7 %) with PA-
IVS (Table 2). Of the ccTGA cases, 20 (9.1 %) underwent Fontan surgery.

Developmental/chromosomal/genetic disorders

We investigated the incidence of heterotaxy syndromes (asplenia,
polysplenia), trisomy 21 (Down syndrome), 22q11.2 deletion, Turner
syndrome, andMarfan syndrome. Themean agewas significantly youn-
ger in patients with versus without asplenia, polysplenia, trisomy 21,
and 22q11.2 deletion, whereas patients with Marfan syndrome were
significantly older (Table 3).

More than 90 % (76 of 83) of asplenia cases (0.9 % of all ACHD pa-
tients) were categorized with UVH/SV, representing 12.3 % of UVH/SV
cases (Table 3). Polysplenia wasmost common in UVH/SV (48.6 %), rep-
resenting 5.7 % of UVH/SV cases. Of those with UVH/SV, 17.9 % had a
heterotaxy syndrome. Less frequent but noted were asplenia (0.8 %)
and polysplenia (4.9 %) among AVSD/ECD cases.

Among the studied chromosomal/genetic disorders, trisomy 21
was the most common (388 patients, 4.0 %) (Table 3), especially in
AVSD/ECD (114 patients, 31.1 %), whereas most (128 patients) had
VSD (6.0 % of VSD cases). Moreover, trisomy 21 had a high preva-
lence in patients with PDA (9.4 %), PTA (4.5 %), TOF (4.1 %), Ebstein
(3.7 %), and ASD (2.0 %). The presence of 22q11.2 deletion was most fre-
quent in TOF (43 patients), with the highest prevalence (11.2 %) in PA-
VSD, both of which accounted for 79.1 % of the patients with 22q11.2
deletion-ACHD, whereas VSD and CoA/IAA accounted for 9.9 % and
7.7 %, respectively. Turner syndromewas not often observed (19 patients,
0.2 %). This syndrome mainly influenced the incidences of BAV and CoA/
IAA (Table 3). Patients with Marfan syndrome accounted for 1.1 % of the
total population (Table 3). These patients were mostly categorized into
others.

Table 2
Clinical Status of adult outpatients with congenital heart disease in JNCVD-ACHD.

Dx Total PAH 2V-ICR Non 2V-ICR (palliations, Fontan, no cardiovascular repair) sRV

N (%) N (% of Dx) N (% of Dx) PAH (% of 2V-ICR) N (% of Dx) PAH (% of non 2V-ICR) ES (% of Dx) Fontan (% of Dx) N (% of Dx)

AS 108 (1.1) 1 (0.9) 73 (67.6) 0 (0.0) 35 (32.4) 1 (2.9) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
ASD 1978 (20.3) 102 (5.2) 1282 (64.8) 33 (2.6) 696 (35.2) 69 (9.9) 20 (1.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
AVSD/ECD 366 (3.8) 17 (4.6) 333 (91.0) 4 (1.2) 33 (9.0) 13 (39.4) 12 (3.3) 0 (0.0) 0 (0.0)
BAV 381 (3.9) 1 (0.3) 143 (37.5) 0 (0.0) 238 (62.5) 1 (0.4) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
ccTGA 219 (2.2) 4 (1.8) 116 (53.0) 1 (0.9) 103 (47.0) 3 (2.9) 1 (0.5) 20 (9.1) 167 (76.3)
CoA/IAA 343 (3.5) 6 (1.7) 317 (92.4) 4 (1.3) 26 (7.6) 2 (7.7) 2 (0.6) 0 (0.0) 0 (0.0)
Ebstein 187 (1.9) 0 (0.0) 60 (32.1) 0 (0.0) 127 (67.9) 0 (0.0) 0 (0.0) 5 (2.7) 0 (0.0)
MV 116 (1.2) 1 (0.9) 41 (35.3) 1 (2.4) 75 (64.7) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
PA-IVS 124 (1.3) 1 (0.8) 4 (3.2) 1 (25.0) 120 (96.8) 0 (0.0) 0 (0.0) 53 (42.7) 0 (0.0)
PA-VSD 260 (2.7) 23 (8.8) 228 (87.7) 10 (4.4) 32 (12.3) 13 (40.6) 7 (2.7) 0 (0.0) 0 (0.0)
PDA 256 (2.6) 11 (4.3) 187 (73.0) 2 (1.1) 69 (27.0) 9 (13.0) 7 (2.7) 0 (0.0) 0 (0.0)
PS 282 (2.9) 1 (0.4) 162 (57.4) 1 (0.6) 120 (42.6) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
PTA 22 (0.2) 0 (0.0) 22 (100.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
TAPVR 98 (1.0) 3 (3.1) 97 (99.0) 3 (3.1) 1 (1.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
TGA 414 (4.2) 14 (3.4) 373 (90.1) 10 (2.7) 41 (9.9) 4 (9.8) 6 (1.4) 1 (0.2) 103 (24.9)
TOF 1360 (14.0) 17 (1.3) 1337 (98.3) 13 (1.0) 23 (1.7) 4 (17.4) 3 (0.2) 0 (0.0) 0 (0.0)
UVH/SV 619 (6.4) 10 (1.6) 3 (0.5) 0 (0.0) 616 (99.5) 10 (1.6) 7 (1.1) 501 (80.9) 0 (0.0)
VSD 2135 (21.9) 68 (3.2) 1119 (52.4) 14 (1.3) 1013 (47.4) 54 (5.3) 46 (2.2) 0 (0.0) 0 (0.0)
Others 475 (4.9) 12 (2.5) 234 (49.3) 4 (1.7) 236 (49.7) 8 (3.4) 3 (0.6) 0 (0.0) 0 (0.0)
Total 9743 (100.0) 292 (3.0) 6131 (62.9) 101 (1.6) 3604 (37.0) 191 (5.3) 114 (1.2) 580 (6.0) 270 (2.8)

AS, aortic stenosis; ASD, atrial septal defect; AVSD/ECD, atrioventricular septal defect/endocardial cushion defect; BAV, bicuspid aortic valve; ccTGA, congenitally corrected transposition of
the great arteries; CoA/IAA, coarctation of aorta/interrupted aortic arch; Ebstein, Ebstein disease; MV, mitral valve disease; PA-IVS, pulmonary atresia with intact ventricular septum; PA-
VSD, pulmonary atresia with ventricular septum defect; PDA, patent ductus arteriosus; PS, pulmonary stenosis; PTA, persistent truncus arteriosus; TAPVR, total anomalous pulmonary
venous return; TGA, transposition of the great arteries; TOF, tetralogy of Fallot; UVH/SV, univentricular heart/single ventricle; VSD, ventricular septal defect; Dx, diagnostic name of congenital
heart disease; ES, Eisenmenger syndrome; N, the number of patients; PAH, pulmonary arterial hypertension; sRV, systemic right ventricle; 2V-ICR, two ventricular intracardiac repair.
2 patients with residual shunt-associated ES after 2V-ICR for TGA were included in 6 TGA-ES patients, while other ES-patients were composed with those with non-2V-ICR.

A. Yao, R. Inuzuka, A. Mizuno et al. Journal of Cardiology 80 (2022) 525–531

528


")!�"������"$��!"!* "'%��%�$��!�����&���&�"!�����$��$����!����$��"(�%�'��$���!&�$��$" ����!������*��#��*���%�(��$�"!���*�
�
�����	���"$�#�$%"!���'%��"!�*���"�"&��$�'%�%�)�&�"'&�#�$ �%%�"!���"#*$���&�+���	����%�(��$��!�������$���&%�$�%�$(���



 45 

 

 

 

 

Discussion

This study presents data from the first national ACHD registry in
Japan, including diagnostic profiles and clinical characteristics of outpa-
tients treated for ACHDat JNCVD-ACHDmember institutions, which can
be a resource for ACHD clinical studies. Based on the CHD diagnosis,
even patients with severe ACHD, including complex or cyanotic CHDs,
Fontan circulation, and developmental/chromosomal/genetic disorders,
were transferred to the outpatient setting without restriction for treat-
ment by adult cardiologists in cooperation with pediatric cardiologists.
Now that a Japanese national resource for ACHD care has been created,
the next step is to assess JNCVD-ACHD for points of improvement.

JNCVD-ACHD and other registries

According to a report by Shiina et al. [1] the number of Japanese
ACHD patients was approximately 530,000 in 2020, including 175,000
moderate to severe cases, such as the outpatients in the current study.
Based on these data, approximately 26,000 ACHD outpatients, repre-
senting 0.02 % of the Japanese population, are cared for in 54 JNCVD-
ACHD institutions (Table 1), suggesting that the national registration
data are sufficient to represent the profile of all moderate to severe
cases. However, in terms of transfer to the outpatient setting, only 1/7
(14.7 %) of patients withmoderate to severe CHD have been transferred
to the JNCVD-ACHD institutions. This estimated low rate of transfer can-
not be explained by the lack of JNCVD-ACHD institutions in 18 of the 47
prefectures in Japan (Fig. 1). As previously reported [4], the referral re-
lationship between regional ACHD centers, such as the JNCVD-ACHD in-
stitutions, and local facilities in each prefecture (a local network) is
thought to be relatively important for the proper transfer of ACHD pa-
tients in each prefecture.

The Netherlands CONCOR registry, founded in 2002, has similar
criteria for voluntary participation as the JNCVD-ACHD registry. The
CONCOR registry has collected data for 17,198 ACHD patients from
107 hospitals till date in 2020, approximately 0.1 % of the total popula-
tion (https://concor.net/en/). This registration rate (0.1 %) and the num-
ber of voluntarily participating hospitals (107) were five times higher
and two times larger than those in the JNCVD-ACHD registry, respec-
tively, suggesting that the JNCVD-ACHD registry has much room for
improvement.

In this context, the next step is to encourage the JNCVD-ACHD insti-
tutions to make a locally suitable network for CHD care in cooperation
with local facilities in each prefecture, in addition to establishing more
JNCVD-ACHD institutions in the areas of need.

Patient characteristics

The mean patient age was 37.6 ± 17.1 years, with younger patients
who had AVSD/ECD, CoA/IAA, or complex/cyanotic CHDs often
requiring 2V-ICR/Fontan surgeries (rather difficult open heart
surgeries), such as for PA-IVS, PA-VSD, PTA, TAPVR, TGA, TOF, and
UVH/SV (Table 1), especially among those with an additional develop-
mental/genetic/chromosomal disorder, such as a heterotaxy syndrome,
21 trisomy, and 22q11.2 deletion (Table 3). This young mean age of the
ACHD outpatients may reflect recent (these 40 years) advance of
medicine and surgical technique to allow most of infants and children
to expect for their adult lives. In another word, it was quite difficult
for newborn babies with CHDs before 1980, especially those with com-
plex CHDs, to survive in adulthood.

Regarding ACHD outpatients with 2V-ICR, it is understandable that
those with complex/cyanotic CHDs and/or valvular CHDs require
ACHD-specialized care for postoperative concerns and various comor-
bidities that occur later throughout their lifespan. Notable, however, is

Table 3
Developmental/chromosomal/genetic disorders of adult outpatients with congenital heart disease.

All ACHD Heterotaxy Chromosomal/genetic disorders

Total Asplenia Polysplenia Trisomy 21 22q11.2 deletion Turner Marfan

Total (%) 9743 (100.0) 83 (0.9) 72 (0.7) 388 (4.0) 91 (0.9) 19 (0.2) 103 (1.1)
Female (%) 5238 (53.8) 42 (49.4) 39 (54.2) 178 (45.9) 46 (50.5) – 58 (56.3)
Mean age (yrs)
All 37.6 ± 17.1 26.9 ± 7.6† 28.8 ± 7.8 † 30.4 ± 9.9† 26.6 ± 5.3† 30.5 ± 9.4 40.9 ± 15.0† †

Male 35.8 ± 16.3 26.0 ± 6.9 28.8 ± 8.2 30.2 ± 9.3 27.1 ± 5.4 – 38.7 ± 15.0
Female 39.1 ± 17.5* 27.8 ± 8.2 28.7 ± 7.5 30.7 ± 10.6 26.2 ± 5.1 – 42.6 ± 15.0

N N (% of each Dx) N (% of each Dx) N (% of each Dx) N (% of each Dx) N (% of each Dx) N (% of each Dx)

AS 108 0 (0.0) 1 (0.9) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 1 (0.9)
ASD 1978 0 (0.0) 3 (0.2) 40 (2.0) 0 (0.0) 2 (0.1) 2 (0.1)
AVSD/ECD 366 3 (0.8) 18 (4.9) 114 (31.1) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
BAV 381 0 (0.0) 0 (0.0) 1 (0.3) 0 (0.0) 6 (1.6) 0 (0.0)
ccTGA 219 1 (0.5) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
CoA/IAA 343 0 (0.0) 1 (0.3) 2 (0.6) 7 (2.0) 5 (1.5) 0 (0.0)
Ebstein 187 0 (0.0) 0 (0.0) 7 (3.7) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
MV 116 0 (0.0) 0 (0.0) 2 (1.7) 0 (0.0) 0 (0.0) 4 (3.4)
PA-IVS 124 0 (0.0) 1 (0.8) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
PA-VSD 260 1 (0.4) 0 (0.0) 3 (1.2) 29 (11.2) 1 (0.4) 0 (0.0)
PDA 256 0 (0.0) 0 (0.0) 24 (9.4) 1 (0.4) 0 (0.0) 0 (0.0)
PS 282 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
PTA 22 0 (0.0) 0 (0.0) 1 (4.5) 1 (4.5) 0 (0.0) 0 (0.0)
TAPVR 98 1 (1.0) 2 (2.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
TGA 414 0 (0.0) 2 (0.5) 3 (0.7) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
TOF 1360 0 (0.0) 2 (0.1) 56 (4.1) 43 (3.2) 2 (0.1) 1 (0.1)
UVH/SV 619 76 (12.3) 35 (5.7) 4 (0.6) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)
VSD 2135 1 (0.0) 2 (0.1) 128 (6.0) 9 (0.4) 2 (0.1) 2 (0.1)
Others 475 0 (0.0) 5 (1.1) 3 (0.6) 1 (0.2) 1 (0.2) 93 (19.6)

AS, aortic stenosis; ASD, atrial septal defect; AVSD/ECD, atrioventricular septal defect/endocardial cushion defect; BAV, bicuspid aortic valve; ccTGA, congenitally corrected transposition of
the great arteries; CoA/IAA, coarctation of aorta/interrupted aortic arch; Ebstein, Ebstein disease; MV, mitral valve disease; PA-IVS, pulmonary atresia with intact ventricular septum; PA-
VSD, pulmonary atresia with ventricular septum defect; PDA, patent ductus arteriosus; PS, pulmonary stenosis; PTA, persistent truncus arteriosus; TAPVR, total anomalous pulmonary ve-
nous return; TGA, transposition of the great arteries; TOF, tetralogy of Fallot; UVH/SV, univentricular heart/single ventricle; VSD, ventricular septal defect; Dx, diagnostic name of congen-
ital heart disease; N, the number of patients.
†p < 0.001, † † p < 0.01 vs all other ACHD by Mann-Whitney test; * p < 0.001 vs Male by Mann-Whitney test.
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the large number of ACHD outpatients requiring treatment for simple
CHDs, such as ASD and VSD, who visited the ACHD-specialized institu-
tions (Table 2). This rate may simply reflect the high birth rates of VSD
(30%–40 %) [5,6] andASD (4 %–35% of large variance caused by a large as-
certain bias due to low disease detectability) [5–8] (35.2 % and 19.3 %, re-
spectively, in Japan, Online Table 2). For those with repaired ASD, we
speculate that theymay have had, in addition to PAH (Table 1), other con-
ditions such as RV dysfunction, symptomatic arrhythmias, or stroke in
adulthood [9]. Concerning VSD, the infundibular/conus/subarterial VSD
type that typically does not close naturally [10] may account for 30 % or
more of VSD cases in Japan [11], an extremely high rate compared with
the Caucasian population (approximately 7 %) [12]. Also in this type of
VSD, residual or postoperative aortic valve disorders may require medical
follow-up, contributing to the large number of adult outpatients with
repaired as well as unrepaired VSD in this study.

Pulmonary arterial hypertension

Epidemiologic data are lacking on the prevalence of PAH in ACHD pa-
tients. A European survey reported a range of 5 %–10 % [13]. However,
the data were based on echocardiograms as well as hemodynamic
studies; thus, overestimation was inevitable. Our rate of PAH was
based on PAH/ES diagnosed by hemodynamic criteria (mean pulmonary
arterial pressure ≧25 mm Hg and mean pulmonary arterial wedge
pressure < 15 mm Hg, Online Fig. 1) and clinically diagnosed ES,
guaranteeing the reliability (3.0 % and 1.2 %, respectively) for PAH/ES
and for ES only. Until adulthood, unrepaired post-tricuspid shunts repre-
sented by VSD was a more likely cause of ES (46 of 54 patients; Table 2)
than unrepaired pre-tricuspid shunts represented by ASD (20 of 69 pa-
tients). Based on an estimated 175,000 patients with moderate to severe
CHD, approximately 5000 ACHD patients with PAH/ES and 2000 with ES
may exist in Japan.

Systemic right ventricle

A CHD-specific pathophysiology is sRV, and these patients are at
high risk of heart failure and serious arrhythmias [14]. In this study,
sRV-2VC was observed in 2.8 % of all patients, including those with
ccTGAwithout anatomical repair (61.8 %) and TGA after atrial switching
surgery (38.1 %). These ratesmay correspond to the estimation of nearly
5000 adult patients with sRV-2VC in Japan, strongly supporting the
need for a treatment algorithmspecific for sRV failure in this population.

Fontan circulation

The proportion of ACHD patients with Fontan circulation was 6.0 %,
about 1600 of those among all 54 JNCVD-ACHD institutions and approx-
imately 10,000 in Japan. Most patients (86.4 %) with Fontan circulation
were in UVH/SV, resulting in the fourth highest composite rate (6.6 %,
Table 1) of UVH/SV in this study, despite a low birth rate of UVH/SV
(1 %–2 %) [5–8,15] (Online Table 2). These patients may develop
Fontan-associated liver disease in adulthood and are at high risks for
heart failure, valvular disorders, serious arrhythmias, venous thrombo-
sis, congestive organ failure, and protein-losing enteropathy [16]. Fi-
nally, some patients become candidates for heart and/or liver
transplantation. To date, no surgeries have replaced Fontan surgeries,
so effective treatment strategiesmust be developed to address such ad-
verse events in adult patients after Fontan surgery.

Developmental/chromosomal/genetic disorders

Heterotaxy syndromes
The heterotaxy syndromes of asplenia andpolysplenia are strongly as-

sociated with complex CHDs [17], represented by DORV, including UVH/
SV [17]. Although UVH/SV accounted for most asplenia cases, only 50 %
of the study patientswith polysplenia also hadUVH/SV (Table 3). Because

we did not include DORV as a diagnostic category, as described in Mate-
rials and methods, the high prevalence of heterotaxy syndromes in
UVH/SV is understandable based on previous reports [17].

Trisomy 21
Trisomy 21 is the most common chromosomal disorder, approxi-

mately 1 of 800 births worldwide [18], with CHD found in 44 %–66 %
of these infants [18,19]. The highest rate of trisomy 21 in this study
was in patients with AVSD/ECD (31.1 %), followed by PDA, VSD, PTA,
TOF, Ebstein, and ASD. These findings are consistentwith the previously
reported prevalence [18,19].

22q11.2 deletion
As a rare disease, 22q11.2 deletion is estimated to occur in 1 in

4000–6000 live births, frequently with a cardiac malformation
(60 %–80 %), most often a subset of conotruncal malformations (TOF,
PTA, or IAA), VSD or ASD, and aortic arch anomalies [20]. In this study, pa-
tients with TOF and PA-VSD—which are developmentally similar—were
79.1 % of 22q11.2 deletion cases, whereas those with VSD and CoA/IAA
were 9.9 % and 7.7 %, respectively. Thus, the distribution of 22q11.2 dele-
tion in ACHD likely takes over its characteristics at birth.

Turner syndrome
Turner syndrome is rare, with a reported birth rate of approximately

50 in 100,000 girls [21]. Determining the precise prevalence of CHD is
challenging because Turner syndrome itself is difficult to diagnose be-
fore elementary school. The most common CHD comorbidity is BAV,
and CoA is the second most common comorbidity [21]. These rates are
consistent with our findings.

Marfan syndrome
Marfan syndrome is also rare, with a prevalence of 1 in 3000–5000

individuals. It is commonly associated with an aortopathy syndrome
due to a genetically malfunctioning transforming growth factor-β sig-
naling cascade [22], and reported to not accompany any CHD exceptmi-
tral prolapse (approximately 50 % of cases) [22] In this study, patients
with Marfan syndrome were mostly in the “other diagnoses (others)”
category, whereas 4 patients had an MV diagnosis. One reason for the
low prevalence of MVmay be because the physicians ignored themitral
disease as a minor comorbidity. Based on these findings, it is important
to recognize that patients with Marfan syndrome in Japan, regularly re-
ceive care in general cardiovascular orMarfan syndrome-specific outpa-
tient clinics but not in ACHD-specialized clinics.

Study limitations

This study had several limitations. The JNCVD-ACHD registry data
were collected through December 2020 and do not include the survival
and mortality information. Therefore, we calculated patient ages as of
December 31, 2020, assuming that all were alive. Although the numeric
data for each study variable are not as precise aswould be provided by a
transverse survey at the specific timepoint, the prevalence for each con-
dition and comparison among ACHD patients most likely reflects the
real-world setting.

Another concern is the possibility of multiple counts of one person
reported by different institutions, although no cases showed the same
birth year andmonth, sex, and diagnosis in the Excel file data (9743 pa-
tients) of patient characteristics, suggesting that even in the PDF files
(24,048 patients) of the diagnoses, the number of duplicate cases is neg-
ligible.

Finally, the diagnoses of genetic disorderswere based on not genetic
tests but instead on the physician's choice of the listed diagnoses.
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Conclusions

The JNCVD-ACHD registry data represent ACHD patients in Japan
who require specialist care and have been transferred from pediatric
physicians to outpatient clinics operated by cardiology departments
for adults. These data may represent the diagnoses and patient charac-
teristics for moderate to severe cases of ACHD, including PAH, sRV,
Fontan circulation, and developmental/chromosomal/genetic disorders.
Although the JNCVD-ACHD system still needs to incorporate local net-
works for CHD care, in addition to adding more institutions in areas of
need, it is ready to serve as a resource for national multicenter clinical
trials for various challenges in ACHD, thereby contributing to establish-
ment of the Japanese evidence-based guidelines for ACHD.
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資料５：成人先天性心疾患心エコー図プロトコル日本語版（赤木禎治） 
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ACHDᝈ⪅ࡣ࡟⏕ᾭࡾࡓࢃ࡟ᑓ㛛ᐙࡀࢫࣥࣛ࢖࣮࣋ࢧࡿࡼ࡟᥎ዡࠋࡿࢀࡉ་⒪ᚑ஦⪅ࠊࡣ
ࡢᑓ㛛ᐙ࡞༑ศ࡟ࡵࡓࡿࡍᥦ౪ࢆ་⒪࠸㧗ࡢ㉁ࠊ᪉ἲࡢၿ᭱ࡢࡵࡓࡿࡍ㐩ᡂࢆⓗ┠ࡢࡇ

⫱ᡂ᪉ἲࠊ་⒪యไᩚࡢഛ᪉ἲࠊ࡚࠸ࡘ࡟⌧ᅾ᳨ࡶウࢆ㔜ࠋࡿ࠸࡚ࡡᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࠊࡣ

ᚰ⮚ࡢᙧែࠊ⌮⏕ࠊ⑓ែࠊᶵ⬟ࢆ⥲ྜⓗ࡟ホ౯࡛ࠊࡁ⮫ᗋ࡚࠸࠾࡟ࢫࣥࣛ࢖࣮࣋ࢧᴟࡵ

࡚㔜せ࡛ࠊࡵࡓࡢࡇࠋࡿ࠶ᚰ࢚࣮ࢥᅗ᳨ᰝࡣ ACHD ᝈ⪅ࡢ඲యⓗ࡞⮫ᗋ⟶⌮࡟኱ࡃࡁ
㈉⊩ࠋࡿࡍInternational Society for Adult Congenital Heart Disease (ISACHD㸧ࡾࡼࠊࡣⰋ࠸
ACHDᝈ⪅ࢆ࢔ࢣࡢ㏣ồࡿࡍୡ⏺ⓗ࡞ᑓ㛛ᐙ⤌⧊࡛ࠋࡿ࠶ACHDࡢデ᩿ࡿࡅ࠾࡟⌮⟶࡜
⏬ീ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᫬) 
 



 54 

9  

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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資料６：先天性⼼疾患患者及び家族向けホームページの作成（落合亮太） 
https://www.heart-manabu.jp/ 
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2023 年度追加コンテンツ 
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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７：市⺠公開講座の開催（2021.7.11 奈良県コンベンションセンター） 
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資料８：⼼臓外科施設集約化に関する提⾔（分担研究者：⼭岸敬幸、芳村直樹） 
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৉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
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௕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 
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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
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௕ق  સ়كඐਜৎ৑भق৵ుੱටਗఐୢ୒৏ଵ৶पાृघك10

PICU௧జୢਯऋ 5੡ਰ঱भ઱ਝदमؚ৥ैऊपਗఐୢऋ୒৏ଵ৶प

ঢ়ॎॊग़ইज़شॺम੖ॊ 

 كॺ৹ਪُेॉش঩ম৵ు࿯୭ஓૐর੘௜ଢ଼஢ভَ॔থॣق

ICU/CCU(ᡂே
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59%
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34%
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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
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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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資料９：Fontan 術後に代表される先天性心疾患術後患者の心機能および循環動態（大内
秀雄） 

Clinical Investigations 

Determinants and prognostic value of 
albuminuria in adult patients with congenital 
heart disease 
Hideo Ohuchi, MD, PhD a , b , Aki Mori, MD a , b , Ayaka Fujita, MD c , Kenichi Kurosaki, MD, PhD a , Isao Shiraishi, MD, 
PhD a , and Michikazu Nakai, PhD d Osaka, Japan 
Background The determinants and prognostic value of albuminuria remain unclear in patients with adult congenital 
heart disease (ACHD), especially in those with Fontan circulation (FC). 
Methods We retrospectively reviewed 512 consecutive ACHD patients and investigated the determinants of urinary 
albumin-to-creatinine ratio (ACR) and albuminuria (MAU) and their association with all-cause mortality. Demographic data 
and laboratory and hemodynamic parameters were collected. Regression analysis and Cox proportional hazard models were 
used to identify the relationship between log ACR and variables, and clinical factors and all-cause mortality, respectively. 
Results Body mass index, aortic systolic blood pressure (ASP), arterial oxygen saturation (SaO 2 ), glycated hemoglobin 
(HbA1c), B-type natriuretic peptide, and diuretic use were independently associated with log ACR. ASP, SaO 2 , and HbA1c 
were independently associated with MAU ( P < .05-0.001). The prevalence of MAU was highest in unrepaired patients with 
low SaO 2 (50%; P < .0001). Log ACR and MAU were associated with exercise capacity and all-cause mortality ( P < .0001 
for both) independent of renal function. Patients with ACHD, MAU, and renal dysfunction ( n = 23) had the highest risk of 
all-cause mortality, while those without MAU or renal dysfunction had the lowest risk ( P < .0001). These prognostic values 
remained significant in separate analyses of Fontan and biventricular circulation ( P < .0001). 
Conclusions ASP, SaO 2 , and HbA1c levels were independently associated with MAU in ACHD patients. MAU and 
log ACR were associated with all-cause mortality in patients with Fontan and biventricular circulation, independent of renal 
dysfunction. (Am Heart J 2023;263:15–25.) 

Multiorgan interactions in heart failure pathophysiol- 
ogy have been highlighted. One typical pathophysiol- 
ogy is cardio-renal interaction in adults with congenital 
heart disease (ACHD). 1 Renal function is evaluated us- 
ing both the estimated glomerular filtration rate (eGFR) 
From the a Department of Pediatric Cardiology, National Cerebral and Cardiovascular 
Center, Osaka, Japan, b Adult Congenital Heart Disease Center, National Cerebral and 
Cardiovascular Center, Osaka, Japan, c Department of Cardiovascular Medicine, Na- 
tional Cerebral and Cardiovascular Center, Osaka, Japan, d Department of Medical and 
Health Information Management, National Cerebral and Cardiovascular Center, Osaka, 
Japan 
Abbreviation: ACHD, adult congenital heart disease; ACR, urinary albumin-to-creatinine 
ratio; ASP, aortic systolic blood pressure; BNP, B-type natriuretic peptide; BVC, biventric- 
ular circulation; Ccr, 24-hour creatinine clearance; CVP, central venous pressure; GFR, 
glomerular filtration ratio; eGFR, estimated glomerular filtration rate; eGFRcc, estimated 
glomerular filtration rate using the Japanese cystatin C-based equation; FC, Fontan cir- 
culation; HbA1c, glycated hemoglobin; MAU, microalbuminuria and macroalbuminuria; 
MELD-XI, model for end-stage liver disease excluding international normalized ratio; ROC, 
receiver operator characteristic; SaO2, arterial oxygen saturation. 
Submitted December 16, 2022; accepted April 30, 2023 
Reprint requests: Hideo Ohuchi, MD, PhD, Departments of Pediatric Cardiology and 
Adult Congenital Heart Disease, National Cerebral and Cardiovascular Center, 6-1, 
Kishibeshimmachi, Suita, Osaka 564-8565, Japan. 
E-mail address: hohuchi@ncvc.go.jp . 
0002-8703 
© 2023 Elsevier Inc. All rights reserved. 
https://doi.org/10.1016/j.ahj.2023.04.017 

and the presence of albuminuria. In many diseases, such 
as hyper tension, chronic kidne y disease, and diabetes 
mellitus, as well as the general population, 2 albumin- 
uria is associated with poor prognosis in a variety of dis- 
eases. 3 , 4 Although cyanotic nephropathy has been recog- 
nized as a cause of albuminuria in patients with hypoxic 
ACHD, 5 its clinical relevance in terms of its prognostic 
value of mortality has not been studied in a variety of 
ACHD patients, including patients with Fontan circula- 
tion (FC). 6 , 7 There is a significant prognostic association 
between albuminuria and ACHD with biventricular circu- 
lation (BVC), whereas the association between albumin- 
uria and adverse outcomes in FC patients has not been 
well studied. 6 To this end, this study aimed to: (1) re- 
confirm the high prevalence of albuminuria by using the 
urine albumin-creatinine ratio (ACR) and identify the de- 
terminant factors in ACHD based on the hemodynamics; 
(2) establish the association of albuminuria with all-cause 
mortality in our large cohort of ACHD patients, and to 
identify differences in the prognostic values for all-cause 
mortality between those with FC and BVC. 
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Clinical Investigations 

Prevalence and clinical correlates and 
characteristics of “Super Fontan”
Hideo Ohuchi, MD, PhD a , b , Aki Mori, MD a , b , Kenichi Kurosaki, MD, PhD a , Isao Shiraishi, MD, PhD a , and 
Michikazu Nakai, PhD c Osaka, Japan 
Background Super-Fontan (SF) is an excellent phenotype of patients with Fontan circulation and normal exercise 
capacity. This study aimed to clarify the prevalence and clinical correlates and characteristics of SF. 
Methods We reviewed 404 Fontan patients who had undergone cardiopulmonary exercise testing, and the results were 
compared with clinical profiles. 
Results Seventy-seven (19%) patients had SF, and the postoperative prevalence at 5, 10, 15, 20, and ≥ 25 years was 
16 (35%), 30 (39%), 18 (19%), 13 (14%), and 0 (0%), respectively. Compared with non-SF, SF patients were younger ( P < 
.001) and were mostly men ( P < .05). SF was characterized by a current high arterial blood pressure and oxygen saturation 
(SaO 2 ), low systemic ventricle (SV) end-diastolic pressure, favorable body composition, superior pulmonary function, pre- 
served hepatorenal and hemostatic functions, and better glucose tolerance ( P < .05-.001). Pre-Fontan better SV function, low 
pulmonar y arter y resistance, and high SaO 2 were associated with current SF ( P < .05-.01). Furthermore, positive trajectory 
of exercise capacity and high daily activity during childhood were associated with current adult SF ( P < .05). During the 
follow-up, 25 patients died, and 74 patients were unexpectedly hospitalized. There was no death in the SF group, and the 
rate of hospitalization was 67% lower than that of the non-SF group ( P < .01-.001). 
Conclusions The prevalence of SF gradually decreased over time. SF was characterized by preserved multi-end-organ 
function and an excellent prognosis. Pre-Fontan hemodynamics and post-Fontan childhood daily activity were associated 
with being adult SF. (Am Heart J 2023;263:93–103.) 

Patients with Fontan circulation exhibit lower exer- 
cise capacity than their normal healthy peers, which is 
strongly associated with high morbidity and mortality. 1 
Thus, exercise training could be one of the therapeutic 
strategies, and several studies with exercise interventions 
have been conducted and the beneficial effect of improv- 
ing exercise capacity has been demonstrated. 2 On the 
other hand, Fontan patients with normal exercise capac- 
ity ( ≥80% predicted normal value) have been defined as 
“Super-Fontan (SF)”3 ; they are an excellent clinical phe- 
notype that should be the optimal therapeutic target in 
our practice. 

Several studies have investigated the clinical character- 
istics of SF patients. 3–6 These studies have found that SF 
has a prevalence of 10% to 20%, and that patients are typ- 
From the a Department of Pediatric Cardiology, National Cerebral and Cardiovascular 
Center, Osaka, Japan, b Adult Congenital Heart Disease Center, National Cerebral and 
Cardiovascular Center, Osaka, Japan, c Department of Medical and Health Information 
Management, National Cerebral and Cardiovascular Center, Osaka, Japan 
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0002-8703 
© 2023 Elsevier Inc. All rights reserved. 
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ically young, non-obese, have an active daily life, a better 
hepatic function, and no history of hospitalization. How- 
ever, to date, no studies have comprehensively clarified 
the clinical characteristics of SF, including the hemody- 
namics and multi-end-organ function. Furthermore, there 
is no data on the significance of pre-Fontan hemodynam- 
ics and past history of daily physical activity during child- 
hood 7 in predicting adult SF outcomes. 

Accordingly, the aim of our study was to clarify the fol- 
lowing clinical characteristics of SF in terms of the cross- 
sectional and longitudinal aspects: (1) prevalence of SF, 
(2) associations of current SF status with current hemo- 
dynamics and pre-Fontan hemodynamics, current multi- 
end-organ function, trajectory of exercise capacity, 7 and 
daily physical activity during childhood determined in 
our previous study. 8 Our findings could provide detailed 
clinical profiles of SF and useful information for establish- 
ing a better management strategy for these patients. 
Methods 
Subjects 

We retrospectively reviewed 414 Fontan patients who 
had undergone cardiopulmonary exercise testing (CPX) 
between April 2005 and October 2021 in our hospital. 
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Pulmonary Arteriovenous Fistulae
After Fontan Operation: Incidence,
Clinical Characteristics, and Impact
on All-Cause Mortality
Hideo Ohuchi1,2* , Aki Mori1, Michikazu Nakai3, Kazuto Fujimoto1, Toru Iwasa1,
Heima Sakaguchi1, Kenichi Kurosaki1 and Isao Shiraishi1

1 Department of Pediatric Cardiology, National Cerebral and Cardiovascular Center, Suita, Japan, 2 Adult Congenital Heart
Disease, National Cerebral and Cardiovascular Center, Suita, Japan, 3 Department of Medical and Health Information
Management, National Cerebral and Cardiovascular Center, Suita, Japan

Background: The Fontan operation is a surgical procedure used in children with
univentricular hearts. Pulmonary arteriovenous fistulae (PAVF) is a major complication
after a Fontan operation. However, the incidence and related clinical pathophysiology of
PAVF remain unclear.

Purpose: This study aimed to clarify the incidence of PAVF, its clinical characteristics,
and its influence on all-cause mortality.

Methods and Results: We serially assessed the presence of PAVF using pulmonary
artery angiography and/or contrast echocardiography during catheterization in 391
consecutive patients who underwent the Fontan procedure and compared the results
with the Fontan pathophysiology and all-cause mortality. PAVF developed in 36 patients
(9.2%), including 30 diffuse- and six discrete-PAVF types. The PAVF-free rates at 1,
5, 10, 15, 20, and �25 years after Fontan operation were 97, 96, 93, 88, 87, and
83%, respectively. The mean arterial blood oxygen saturation (SaO2) in patients with
diffuse PAVF at each corresponding postoperative stage were 90, 91, 91, 91, 89, and
88%, respectively, indicating lower SaO2 levels than those in patients without PAVF (all
p < 0.01). However, there was no difference in the SaO2 levels between patients with
discrete PAVF and those without PAVF. During a median follow-up period of 2.9 years
after the last catheterization, 31 patients, including 12 patients with PAVF, died. Patients
with PAVF, especially those with diffuse PAVF, had a higher mortality rate (p = 0.01) than
those without PAVF (hazard ratio: 3.6, 95% confidence interval: 1.6–7.8, p = 0.0026).

Conclusion: Patients who underwent Fontan surgery had an increased incidence of
PAVF as they aged. Discrete PAVF did not influence SaO2 or mortality, whereas the
presence of diffuse PAVF caused hypoxia and was associated with all-cause mortality.

Keywords: Fontan operation, pulmonary arteriovenous fistulae, arterial oxygen saturation, heart failure, mortality
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資料 10：先天性心疾患の３次元モデル化 

（東京女子医大：稲井慶、新川武史、京都府府立医大：小田晋一郎、山岸正明、国

立循環器病研究センター：大内秀雄、白石公） 

2023 年度撮影に用いた剖検標本 
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