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令和３年度厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業 

（難治性疾患政策研究事業） 

「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の救命率の向上と

生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」 

 

総括研究報告書 

国立循環器病研究センター教育推進部 部長  白石 公 

 
要旨 
指定難病である複雑先天性疾患は、⼩児期の⼼臓外科⼿術が極めて難しく、患者の多くは
術後も⽣涯にわたる管理と治療が必要である。患者の⽣涯にわたる⽣活の質を保つために
は、社会的⼼理的な⾃⽴⽀援や内科への移⾏医療など、医学的・社会的に多くの問題を解
決せねばならない。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に適切に治療され、成⼈期以降も⽣涯にわたり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、様々な政策医療を実施することにある。 
令和２年度の政策医療実績として、以下のものが挙げられる。 
1. ⽇本⼩児循環器学会による「⼩児⼼⾎管疾患新規患者の全国調査」を元に、⼩児慢性

疾病および指定難病の推定発⽣頻度を 2021.12 に厚労省に報告した（総括報告書）。 
2. 循環器内科拠点施設ネットワーク（ACHD ネットワーク）をもとに、成⼈先天性⼼疾

患「患者登録システム」構築を継続した。登録患者は 26,612 名に達し、調査結果の詳
細は現在論⽂として投稿し、査読中である（⼋尾報告書）。 

3. J-ROAD/DPC を⽤いた成⼈先天性⼼疾患の⽇本における診療実態解明：成⼈先天性⼼
疾患専⾨医制度の運⽤の最適化に向けて（三⾕報告書） 

4. 地域の医療体制に⾒合った移⾏医療の体制づくりを啓発することを⽬的に、移⾏期医
療⽀援センターの推進に向けて具体案を、都道府県の循環器病対策協議会に提⾔した
（⽇本循環器学会からの提⾔「都道府県の移⾏医療センター設⽴に向けての情報共有
のお願い」として発表、三⾕報告書）。 

5. 成⼈先天性専⾨医総合および連携修練施設への実態活動調査結果をもとに、診療体制
の診療体制の改善および⾒直しの必要性について検討した（⾚⽊報告書）。 

6. ⽇本⼩児循環器学会他との共同作業により、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た。（落合報告書）。 

7. 指定難病である複雑先天性⼼疾患の⻑期予後として、Fontan術後患者の肝臓癌および
肺動静脈瘻の発⽣の関連を追跡し論⽂を発表した（⼤内論⽂、J Am Heart Assoc. 
2021;10(4):e016617., Fronties in Pediatrics in press 2022） 
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8. 関連学会とともに、⼩児慢性疾病および指定難病の診断基準の⾒直しを実施した。指
定難病 19疾患のホームページの改訂作業を⾏った（総括報告書）。 

9. その他、以下の調査研究を実施した。 
a. 「全国⼼臓病の⼦どもを守る会」とともに 2021.7.11 に市⺠公開講座を開催し、

移⾏医療や新型コロナウイルス対策の情報発信を実施した（総括報告書）。 
b. 研究班ホームページに記載する患者教育及び啓発のための web コンテンツ（スマ

ートフォンアプリ、疾患別の病態説明の動画を含む）を⽇本⼩児循環器学会とと
もに作成した（総括報告書、落合報告書）。 

c. 新型コロナウイルス感染対策に関する情報提供を⽇本⼩児循環器学会と共に⾏っ
た（⼭岸報告書、豊野報告書） 

d. ⼩児科医から循環器内科医への円滑な移⾏医療を⽬指して、循環器内科へのイン
タビューを⾏い、問題点を提起した（城⼾報告書）。 

e. 思春期の先天性⼼疾患患者における drop outの調査（坂本報告書）。 
 

令和３年度は、以上に⽰すように関連する⽇本⼩児循環器学会、⽇本成⼈先天性⼼疾患学
会、⽇本循環器学会とともに、患者の予後とQOL改善のための各種調査研究、患者教育
及び啓発活動、情報提供を⾏った。今後これらの活動をさらに発展させ、エビデンスは論
⽂化し、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患者がより良い⽣活を
送れるよう、政策医療を推し進める予定である。 
 
研究⽬的 
先天性⼼疾患は出⽣約 100 ⼈に 1 ⼈の割合
で発症する。近年の診断技術の進歩と外科
⼿術成績の⽬覚ましい向上により、患者の
約95％が⼩児期の⼼臓外科⼿術で救命され、
90％以上が成⼈期に到達するようになった。
その結果、現在では⼩児患者は約 20 万⼈、
成⼈患者は約 45 万⼈全国に存在し、先天性
⼼疾患は⼩児科だけではなく、内科におい
ても看過できない診療領域となっている。
特に指定難病である複雑先天性疾患患者で
は、⼩児期の⼼臓外科⼿術により⾎⾏動態
が改善しても、遺残症や続発症により⽣涯
にわたる適切な管理と治療が必要となる。
しかしながら、これらの疾患は病態のバリ
エーションが⾮常に広く、診療も⼩児科か

ら循環器内科、⼼臓外科までの多科にわた
るために、患者の予後改善のために必要な
患者レジストリやデータベースは⼗分には
確⽴されてこなかった。また年齢の問題と
病態の複雑さから、患者は⼩児専⾨施設で
も循環器内科施設でも受け⼊れが困難なこ
とがあり、全国に専⾨施設を設⽴すること
が必要とされてきたが、国内ではこれまで
に先天性⼼⾎管疾患の成⼈患者を診療でき
る専⾨施設は⼗分には整備されてこなかっ
た。このように、⼩児期発症の⼼⾎管難治性
疾患患者では、⼩児期の適切な管理と外科
治療だけでなく、成⼈医療への円滑な移⾏
と成⼈期の診療体制の構築が、医学的にも
社会的にも⼤きな課題となっている。また、
これらの難治疾患患者の診療が円滑に⾏え
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る様、若⼿医師、看護師、検査技師の教育体
制を充実させることも必要である。さらに、
先天性⼼⾎管疾患患者の⽣涯にわたる QOL

の向上には、患者への医療保障、社会保障、
就労⽀援を充実させることも必須である。 

本研究では、先天性⼼疾患患者をはじめと
する⼩児期発症の⼼⾎管難治性疾患患者が、
⼩児期から成⼈期まで⽣涯に渡り良好な⽣
活が営めるよう、関連する各学会や患者団
体とともに、疾患の診断基準の確⽴、ガイド
ラインの作成、患者レジストリ構築、データ
ベース化、シームレスな移⾏医療の構築、成
⼈患者の診療体制の確⽴、⻑期予後の検討、
社会医療⽀援、若⼿スタッフの教育などを
実施し、我々がこれまで⾏ってきた厚⽣労
働科学研究や関連する研究と⼗分に連携を
取りながら、これら様々の医療政策を実施
することを⽬的とする。 

 

研究⽅法と結果、結論 

 1. ⼩児慢性疾病および指定難病の推定発
⽣頻度（⼭岸報告書） 

⽇本⼩児循環器学会「⼩児⼼⾎管疾患新規
患者の全国調査」（下図）を元に、2021.12
に⼩児慢性疾病および指定難病の、全年齢
における推定発⽣頻度を報告した。 
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 2. 成⼈先天性⼼疾患「患者登録システム」
の構築（⼋尾報告書） 
2011 年に成⼈先天性⼼疾患診療体制確⽴
のため結成された成⼈先天性⼼疾患対策委
員会-循環器内科ネットワーク(JNCVD-
ACHD)参加施設を拡⼤し ACHD 診療体制
を確⽴した。並⾏して ACHD 症例レジスト
リー構築した。 
 
⽅法 
15 歳以上の先天性⼼疾患患者を ACHD 患
者と規定し、JNCVD-ACHD 参加施設に均
⼀の登録ファイルを配布し、各施設で外来
診療している ACHD 患者の登録を⾏った。
毎年度、各施設より診断名別患者数ファイ
ル(PDF file)と個⼈情報を除いた各患者の
詳細データファイル(Excel file)を回収し、
登録患者数（通院患者数）および病態に関す
る集計・解析を⾏い、⽐較検討した。 
 
結果 
2022 年 3 ⽉ 31 ⽇時点で、6 協⼒施設を含
む計 57 施設が JNCVD-ACHD に加盟して
いた。内訳は、35 ⼤学病院循環器内科、18
総合病院(14 循環器内科、3 ⼩児科、1 ⼼臓
外科)、3 循環器専⾨施設循環器内科、1 循
環器専⾨施設⼩児循環器科であった。しか
しながら、いまだ参加施設が無い県も存在
している。この 57 施設のうち、51 施設か
ら PDF fileが回収でき、集計総数 28,609例
（1 施設当たり患者数 561.0±752.0 ⼈、中央
値 364 ⼈）であった。データ回収施設数な
らびに回収率は、それぞれ51から51 施設、
91.1 %から 89.5 %と昨年度と⼤きな変動は
なかった。各疾患の全症例に占める割合に
ついては、⼼室中隔⽋損(VSD)、⼼房中隔⽋

損(ASD)、ファロー四徴症(TOF)、単⼼室
(UVH/SV)の順に多いという結果は昨年同
様である。Excel fileに関しては、総数 9743
例(集計総数の 36.6 %)についての検討を⾏
って い る 。通院患 者 全 体 の平均年齢は
37.7±17.1 歳であり、⼥性の平均年齢は
39.1±17.5歳と男性より有意に⾼かった。特
に、ASD、⼤動脈 2 尖弁(BAV)、エプシュ
タイン病(Ebstein)、動脈管開存(PDA)とい
った必ずしも⼩児期⼿術が必要でないもし
くは発⾒が遅れてしまう傾向にある疾患に
おける通院患者の年齢が⾼い傾向が⾒られ
ている。 
主要な病態についての統計的解析では、
肺動脈性肺⾼⾎圧症(PAH)は 292例(3.0%)
に ⾒ ら れ 、 114 例 (1.2%) の 症 例 が
Eisenmenger 症候群であった。⼼不全リス
クとなる体⼼室右室(単⼼室循環は除く)は
270例(2.8%)に⾒られ、うち 167例が修正
⼤⾎管転位(ccTGA)、残り 103例が⼼房ス
イッチ術後の⼤⾎管転位(TGA)であった。 
フォンタン⼿術後の症例は 580 例(6.0%)

に⾒られ、内 501 例が単⼼室(UVH/SV)で
占められていた。本年度は、内臓錯位（無脾
症・多脾症）および染⾊体・遺伝⼦異常との
合併に関する検討も⾏った。Marfan症候群
以外、通院者の年齢は低かった。無脾症は
83例(0.9%)に⾒られ、うち 76例(91.6%)が
UVH/SVを合併し、逆にUVH/SVの 12.3%
を無脾症患者が占めるに⾄っていた。多脾
症は 72例(0.7%)に⾒られ、約半数 35例が
やはり UVH/SVを、18例(25.0%)に房室中
隔⽋損(AVSD/ECD)を合併していた。ダウ
ン症(trisomy-21)は 388例(4.0 %)に⾒られ、
主な合併症としては、128 例に VSD、114
例に AVSD/ECD、56 例に TOF、40 例に
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ASD の順であった。22q11.2 ⽋損は 91 例
(0.9%)に⾒られ、72 例は TOF 関連疾患
(TOFおよび肺動脈閉鎖-⼼室中隔⽋損:PA-
VSD)の合併であった。ターナー症候群は
19例(0.2%)と少なく、マルファン症候群は
103例のエントリーがあったが、うち 93例
はそれ⾃体を ACHD としてその他(others)
に分類されていた。 
 
結論 
JNCVD-ACHD 参加施設は 2022 年 3 ⽉時
点で 57 施設となり⼈⼝に沿った分布が⾒
られているが、参加施設が無い県も存在し
ており、ACHD 診療体制の不備が懸念され
る 。今回回収できた 診断名別症例数は
28,609例と、昨年に⽐し約 2,000例の増加

であった。詳細データは 9,743 例から得ら
れ、症例の内訳が全体とほぼ同じであるこ
とから、通院を必要とする ACHD 患者の現
状を⼗分に反映できるサンプル数と考えら
れた。 

このように、本研究の地道な遂⾏により
全国の ACHD 診療体制ひいては移⾏期医
療の確⽴に寄与してきた結果、CHD 患者の
⽣涯に渡る診療体制が充実してきた。そし
て、疾患ごとの症例数や主要な病態を⼗分
に把握できるまでに⾄り、本データは本来
の⽬的である今後の多施設研究の⽴ち上げ
に⼤きく貢献すると考えられる。 
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3. 移⾏期医療⽀援センターの推進に向け
ての提⾔（三⾕報告書） 
 
⽬的 
⼩児医療の進歩により、成⼈期先天性⼼疾
患（ACHD）の患者数は年々増加し、我が
国では、⼩児患者数を超え既に 50万⼈以
上に達し、年間約 1万⼈の割合で増加して
いる。しかし、ACHD の移⾏医療に関わ
る⽇本の全体の診療実態の疫学データは乏
しい。⼀⽅、JROAD は、⽇本全国の循環
器研修（関連）施設の施設毎の診療提供体
制と診療規模の悉皆データを提供し、DPC
研究は、個々の症例の医療経済的データを
提供する。しかし、ACHD の移⾏医療の
実態に焦点をあてた JROAD-DPCデータ
ベースを⽤いた研究はこれまでにない。本
研究では、JROAD-DPC を⽤いて、⽇本
循環器学会の研修（関連）施設の施設情
報、患者情報から、構造指標等（地域、
ACHD修練施設か否か、病院関連等）、移
⾏医療関連の過程指標（診療離脱、成⼈移
⾏の有無）、成果指標（死亡率、医療費
等）の基礎データを収集し、過程・成果指
標の関連因⼦を探索的に検討する。 
 

⽅法 

対象患者 

JROAD-DPCデータベース(2012-2019年
度)において、ACHD学会専⾨医制度の要件
に⽰される先天性⼼疾患等で⼊院した患者。
15歳未満は除外する。Web情報から、ACHD
総合（連携）専⾨施設、⼩児循環器総合（関
連）修練施設の情報を加える。 
 

統計モデル 

成果指標の関連因⼦として、成果指標を従
属変数、過程指標、施設・患者・⼊院関連因
⼦などを独⽴変数とした解析を⾏い、さら
に過程指標により層別化解析を⾏う。また、
過程指標の関連因⼦として、過程指標を従
属変数、施設・患者・⼊院関連因⼦などを独
⽴変数とし解析を⾏う。 
 
主たる解析項⽬ 
構造指標等： 
診療施設関連因⼦として、地域、都道府
県、国公⽴・私⽴等⺟体、病床数、循環器
専⾨医数、ACHD専⾨医数、⼩循専⾨医
数、循内・⼼外・⼩循の医師数、CHD⼼
カテ数・カテ治療数、MRI設備、AMIに対
するPCI数、⼼臓⼿術の有無、CHD⼿術
数、川崎病既往者のPCI・バイパス術数を
解析する。 
患者関連要因として、年齢、性別、NYHA
分類、主病名・契機病名・医療資源最傷病
名を解析する。 
⼊院関連因⼦として、⼊院の主⽬的、
CHD疾患名、併存疾患、Charlson併存疾
患指数、院内転科を解析する。 
診療移⾏関連の過程指標： 
診療離脱例の⼊院（⾃院、他院からの紹介の
無い⼊院）・緊急⼊院（救急⼊院ないし救急
⾞による搬送有）、診療移⾏後⼊院（内科⼊
院）、診療移⾏未⼊院（⼩児科⼊院）を解析
する。 
成果指標： 
退院時転帰、⼊院中・後の⼿術・カテデバイ
ス治療・投薬、⼊院後24時間・全死亡、⾃宅
退院、転院、退院時ADLスコア、⼊院医療
費を解析する。疾患名は、成⼈先天性⼼疾患
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専⾨医応募要件に即して、CHDに加えて川
崎病性冠動脈瘤を含む。疾患名はICD10に
準拠し、主傷名、⼊院契機病名、医療資源最
傷病名から取得する。 
以上について、記述統計・単変量・多変量・
多分割ロジステイック回帰解析、サブ解析
等を⾏う。 
 

結果 

ROAD-DPCデータベース(2012-2019年
度)において、先天性⼼疾患で⼊院した 15
歳以上と定義された成⼈患者について、構
造指標、過程指標、成果指標の検討を⾏な
っている。プレリミナリーに以下の図に⽰
す、疾患別の患者数、（詳細は三⾕報告書
に記載） 
 

結論 

JROAD-DPC を⽤いて、⽇本循環器学会

の研修（関連）施設の施設情報、患者情報

を⽤いて、構造指標等（地域、ACHD修

練施設か否か、病院関連等）、移⾏医療関

連の過程指標（診療離脱、成⼈移⾏の有

無）、成果指標（死亡率、医療費等）の基

礎データを収集し、過程・成果指標の関連

因⼦を探索的に検討した。令和３年度では

パイロットスタディ的な値が得られたに留

まっているが、令和４年度、５年度も継続

して解析を⾏うことにより、これらの膨⼤

なデータを的確に統計処理し、今後の成⼈

先天性⼼疾患診療、およびエビデンスの獲

得に役⽴てる予定である。 
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最も医療資源を投⼊した傷病名 
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4. 移⾏期医療⽀援センターの推進に向け
ての具体案を提⾔（三⾕資料） 
 
都道府県 循環器病対策推進協議会 委員⻑ 
宛の依頼状 
COVID-19 感染流⾏が⻑期化し，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 
委員⻑）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
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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。 
 

 

 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

4

　 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

移行期医療に関する全体概念図

国
移行期医療支援体制
の構築にかかるガイド

各都道府県に
移行期医療支援センターの確保指示

病院機構

移行期医療支援センター
（こども病院が受託）

・移行期医療のコーディネート
・医療機関情報の集約、公表
・相談、支援 他

移行期医療支援協議会
・移行期医療に関わる実態把握
・支援センター設置場所の検討
・支援センター業務内容の検討

組織化（令和２年２月実施済み）
機構３病院で静岡県移行期医療のモデルを志向

専任医師の配置

・宮崎医師（先天性心疾患専門医）の採用
11月 こども病院採用
１月 県総 循環器科兼務 成人先天性心疾患外来診療開始
２月 県総 移行医療支援部先天性心疾患科へ異動（こども病院兼務）

ＡＹＡ世代がん、成人先天性心疾患、
精神疾患、耳鼻咽喉科 他

ＡＹＡ世代がん
･･･静岡県がん診療連携協議会の下部
組織として

「小児・ＡＹＡ世代がん部会」設置
成人先天性心疾患
･･･専門医の配置・養成

静岡県成人先天性心疾患研究会設立
患者レジストリの構築 他

対象領域

静岡県

令和２年５月２８日修正

こども病院（送り手）
移行期支援センター 設置

県立総合病院（受け手）
移行医療支援部 設置

こころの医療センター（受け手）

先行領域（既に取組みの始まっているもの）

・小野医師（循環器科）の移行期医療支援部への配属（令和２年１月、兼務）
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5. 成⼈先天性専⾨医総合および連携修練
施設への実態活動調査結果をもとに、診療
体制の診療体制の改善および⾒直しの必要
性について検討（⾚⽊報告書） 
 

国内の先天性心疾患患者数の 50％以上は成

人領域に達し，その実数は 50 万人に達する

と推測されている。この根拠となる数値は

疫学調査によって明らかになった 1997 年

時点の国内の先天性心疾患患者数（15 歳未

満 30 万人，15 歳以上 31 万人）である。こ

のデータをもとに 10 年後，2007 年の 15 歳

以上の患者数を 40 万人と推定された。しか

しながら最終推測値として用いられる 2007

年からすでに 15 年が経過し，実際の診療体

制を考えるうえでこの推測値を更新する必

要性がある。国内の各年の出生数をもとに

先天性心疾患の発生数を１％として 2022

年時点の 15 歳未満の先天性心疾患患者数

推測した。またその 90％が成人期に達する

と仮定して，2022 年の成人先天性心疾患患

者数を推測した。これらの推定患者数は今

後の診療体制を構築する上で大きな情報に

なる。 
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6.  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
ェブコンテンツ作成（落合報告書） 
 
⽬的 
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
テンツを作成すること。  
 
⽅法 
⽇本⼩児循環器学会広報委員会・総務委員
会・移⾏医療委員会、および厚労科研難治性
疾患政策研究事業「成育医療からみた⼩児
慢性特定疾病対策の在り⽅に関する研究」
（研究代表者 賀藤均）研究班の協⼒と連携
し、ウェブコンテンツを作成した。コンテン
ツはその内容に即して適切と考えられる⽇
本⼩児循環器学会会員に確認を依頼し、妥
当性を確認した。 
 
結果 
「それぞれの病気について」「⼼臓の⼿術や
治療について知る」「⼼臓病とともに⽣きる
ために」「動画で学ぶ」から構成されるウェ
ブコンテンツを作成した。 
それぞれの病気について」では、「心房中

隔欠損症」「心室中隔欠損症」「動脈管開存

症」「ファロー四徴症」「完全体血管転位症」

「単心室症」に加え、先行研究で理解が乏し

いとされる「感染性心内膜炎」について解説

した。 

「心臓の手術や治療について知る」では、

「心臓病でよく使われる薬」「カーテテル検

査と治療」「心臓手術を受ける前に」「心臓手

術の流れ」「心臓手術を受けた後」「不整脈の

種類と治療」「フォンタン手術について」解

説した。 

「心臓病とともに生きるために」では、

「なぜ定期受診が必要」「『移行医療』って

何？」「心臓病にかかわる社会保障制度」「心

臓病の人の妊娠・出産」「患者会について」

解説した。 

動画で学ぶでは、正常心の構造を解説す

ると同時に、「それぞれの病気について」で

解説した疾患について動画を用いて解説し

た。 

日本小児循環器学会広報委員会・総務委

員会と連携し、上記ウェブコンテンツは日

本小児循環器学会の HP、及び本研究班 HP

（先天性心疾患ポータル-みんなで学ぶ・心

を寄せる-）からリンクし、より多くの患者・

家族がアクセスできる設定とした。 

 

結論 
関連学会や研究班と連携し、妥当性の⾼い
ウェブコンテンツを作成した。今後は、疾患
解説の追加、社会情勢を踏まえた情報更新、
広報活動が課題である。 
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7. Fontan術後患者の肝臓癌および肺動静
脈瘻の発⽣の関連（⼤内論⽂） 
 
背景  
肝癌（LC）は、Fontan⼿術後の重⼤な晩
期合併症の⼀つである。しかし、その発⽣
率、予測因⼦、予後は未だ不明である。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年に Fontan術を受けた
連続した 339⼈の患者を対象に肝機能を評
価した。LC は，中央値 2.9年の期間後に
10 ⼈の患者で組織学的に診断された（範
囲：0.3-13.8。0.3〜13.8、年齢中央値：
29.9歳［範囲：14.4〜41.5歳］、フォンタ
ン術後フォローアップ全体中央値：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、第 4世代の新
規発症 LC の年間発⽣率はそれぞれ、
0.14％、0.43％、8.83％であった。LC 患
者では、追跡期間が⻑く、AFP（α-フェ
トプロテイン）値が⾼く、肝線維化指標も
⾼かった（P<0.01-0.0001）。さらに、すべ
ての指標は、新たに発症した肝細胞癌の予
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カ⽉で 4 ⼈が死亡し、

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 
 Fontan術後 30 年以上経過すると LC の
発⽣率は急速に上昇し，肝線維化指標と
AFP は LC の新規発⽣を予測する指標であ
った．これらの肝線維化予測マーカーは，
肝細胞癌の早期発⾒と予後改善のために，
注意深くかつ義務的にモニターされるべき
ものである． 
 

  
肝癌患者 10 ⼈の内訳 
 

 
肝癌患者 10 ⼈の⽣存曲線
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8. ⼩児慢性疾病および指定難病の診断基
準の⾒直しと、指定難病 19疾患のホ
ームページの改訂作業 

9.  
令和３年度に、担当する指定難病の先天性
⼼疾患 19疾患について、診断基準の⾒直

しと、ホームページの改訂を実施した。新
しい診断法と治療法を加筆するとともに、
わかりやすくするために図を⼀新した。以
下に代表的な 2 疾患を⽰す。 
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10. そのほか 
9a. 市⺠公開講座の開催 
みんなで考えよう！⼼臓病のある⼈の“with コロナ時代”の⽣き⽅ 
令和３年 7⽉ 11 ⽇（⽇）：奈良県コンベンションセンター 
第 57回⽇本⼩児循環器学会学術集会併催 
 
プログラム(現地と webのハイブリッド） 
第1部 これまでの COVID-19 取り組み 
① ⼩児循環器学会の取り組み、COVID-19 アンケート調査結果について 

 演者：聖霊浜松病院⼼臓⾎管外科 ⽴⽯ 実 
②  全国⼼臓病の⼦どもを守る会と学会 COVID-19 対策特別チームの懇談会の報告 

演者：全国⼼臓病の⼦どもを守る会副会⻑ ⻘⽊美千代 
第2部 COVID-19最新情報 

演者：兵庫県⽴⼦ども病院感染症内科 笠井正志 
第3部 みんなで考えよう！⼼臓病のある⼈の“withコロナ時代”の⽣き⽅（web 討論） 
 
第 57回⽇本⼩児循環器学会学術集会（会⻑：⽩⽯公）の３⽇⽬（2021.7.9）の午後に市⺠
公開講座を開催した。コロナ禍の中、現地会場と全国の患者会会員との間で webによるハ
イブリッド開催で⾏った。⼼臓病患者はコロナ禍をどのように乗り切るべきか、⼩児感染
症の専⾨家である笠井正志先⽣の講演を交えて、全国⼼臓病の⼦どもを守る会の会員とと
もに質疑応答を⾏った。Webも含めた参加者は、96 名であった。今回の市⺠公開講座の
要約は、全国⼼臓病の⼦どもを守る会会報に記載された（次々ページ資料）。 
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9b. 思春期および成⼈先天性⼼疾患患者に
おける⽣活習慣データの取得および患者教
育を⽬的としてモバイルアプリの開発 
 
成⼈先天性⼼疾患は、疾患と病態が多岐に
わたり、個々の患者の治療経過も⻑く、画⼀
的な診療エビデンスを得ることが⾮常に難
しい診療領域である。 
これまで広く⾏われてきたようにカルテ情
報を後ろ向きに収集するだけでは、患者の
⽣命予後を解明したり、治療指針を決定し
たりするに⼗分なデータを得ることは困難
である。 
今回我々は、若い年齢層の⼈たちが⾃由に
使いこなし、今や体の⼀部ともなっている
ような“スマートフォン”を使って患者⾃⾝
の⽣活に密着したデータを前向きに抽出す
ることにより、カルテだけではわからない
情報を収集するシステムの開発を⾏なった。
このシステムが確⽴すると、個々の患者の

病態に応じたテーラーメイドな医療を提供
することができるだけでなく、新たな診療
エビデンスを構築できる可能性もある。ま
た患者の⽣活に即した教育的な情報がフィ
ードバックされる発展性もある。また、PHR 
(personal health record)として患者が治療
歴含む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。令和３年度は、成
⼈先天性⼼疾患患者のためのスマートフォ
ンアプリの基盤を試作開発した。実際に使
いこなせるかどうか、繰り返し検証を⾏っ
た上で、今後は臨床倫理や患者の個⼈情報
保護を確⽴したものとして、実臨床で使⽤
することを⽬指している。 
（本課題は、株式会社 Cardio Flow Design
と、⼤阪公⽴⼤学医学部⼼臓⾎管外科講師
の板⾕慶⼀先⽣との共同研究による。） 
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開始画⾯ 
iPhone ホーム画⾯から ACHD APP をタップすると起動します。 

    
 
同意画⾯、登録画⾯ 
本画⾯では任意の同意書の表⽰、登録が可能です。同意書⽂は仮です。 
右はログイン画⾯です。 
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各種⼊⼒⽤画⾯ 

     
 
 
くすり⼊⼒画⾯  
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病歴、症状の⼊⼒画⾯    ドキュメント画⾯ 
医師側から⼊⼒された情報を表⽰します。 

        
 
 


