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厚生労働科学研究「先天性心疾患を主体とする小児期発症の心血管難治性疾患の救命率

の向上と生涯にわたる QOL 改善のための総合的研究」研究班 

研究代表者：大内秀雄 国立循環器病研究センター・特任部長 

 

分担研究報告書：山岸敬幸 慶應義塾大学医学部・客員教授 

（日本小児循環器学会理事長） 

 

研究要旨 

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

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

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

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

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

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

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

 

１. 我が国の先天性心疾患の手術治療成

績維持・向上への取組み（継続研究） 

我が国の新生児・乳児死亡率は諸外国に比

して非常に低く、先天性心疾患の新生児・乳

児、さらに小児・成人の手術成績も良好であ

る。しかし、昨今、小児心臓外科を志望する

若手が減少する中、新生児から成人までの

あらゆる先天性心疾患患者に対して安全で

質の高い医療を継続的に提供するには、先

端的な設備を備えた施設で、小児集中治療

医、小児循環器および看護・パラメディカル

スタッフが揃い、一定以上の症例数と経験

を有し、切れ目のない次世代育成能力を有

する多職種からなる診療ハートチームの構

築が必要と考えられる。加えて、先天性心疾

患手術に従事する医療者の労働環境改善は

遅れており、2024 年度から始まる 『医師の

働き方改革』 に準拠し得る施設は、現時点

では少ないことが日本小児循環器学会の調

査で明らかになった。また、我が国の心臓血

管外科データベースを用いた解析により、

年間手術数 50例未満の施設では、予測され

る死亡率に対する実際の死亡率（O/E比）が

明らかに高いことがわかった。以上の背景

から、日本小児循環器学会の担当部署「次世

代エリア」で、１）安全で良質な先天性心疾

患の外科医療を継続的に提供し、次世代医

療者を育成するため、年間 150 例以上の手

術を行う拠点施設（高難度手術実施施設）を

中核とした地域の拠点化を推進する必要が

ある、２）拠点施設は、次世代を育成する能

力を持った多職種ハートチームを有する必

要がある、３）拠点施設は、集中治療専門医

研修施設である独立した小児 ICU を備える

ことが望ましい、４）集約化（地域拠点化）

により、すべての手術実施施設が 2024 年度

から始まる「医師の働き方改革」に準拠し得

る体制となることが望ましい、５）集約化

（地域拠点化）への第一歩として、年間手術

数 50例未満の施設では、中等症以上のリス



 ２１ 

クを伴う先天性心疾患に対する手術の実施

を控えることが望ましいという内容を骨子

とした「先天性心疾患の手術を行う施設の

集約化(地域拠点化)に関する提言」をまと

めた。本提言は、日本心臓血管外科学会およ

び日本胸部外科学会からも賛同を得、2023

年度に 3学会共同提言として公表された。 

https://jspccs.jp/wp-

content/uploads/teigen_202300928.pdf 

（資料参照） 

 さらに今年度、日本小児循環器学会の担

当部署「次世代エリア」で、「小児心臓血管

外科医生涯育成プログラム」を作成した。次

年度に向けて、プログラムを開始する。 

2. 我が国の小児心血管疾患新規患者の全

国調査（継続研究） 

日本小児循環器学会の修練施設を対象とし

て、毎年、我が国の小児心血管疾患新規患者

の全国調査を実施している。2022 年度につ

いて集計を終え、以下の結果を確定した。

2021年度との比較で、先天性心疾患全体で

はほぼ同等の発生率である。 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

https://jspccs.jp/wp-content/uploads/teigen_202300928.pdf
https://jspccs.jp/wp-content/uploads/teigen_202300928.pdf


 22 

3. 先天性心疾患を主体とする小児期発症

の心血管難治性疾患の医療用モダリティ

の利活用に関する検討 

近年の医療用モダリティ開発および医療工

学技術の発展は、先天性心疾患の幼少期救

命率の改善に大きく貢献している。一方、各

種検査項目の増加を受けて、個々の患者に

対する侵襲・負担や医療費の問題も視野に

入れた、必要十分な検査の適正化が求めら

れる。特に複雑な解剖学的異常を有する重

篤な病態（複雑型先天性心疾患）では、救命

後も様々な残存病変を持って生涯を過ごす

症例が多数存在し、運動制限を受けながら

学童期を生活するため、成人期に達しても

生活の質が低下したり、社会生活への順応

に支障をきたすことが大きな問題となって

いる。以上をふまえ、対象とする患者の救命

率と QOL の向上を目的とした医療用モダリ

ティの適正な利活用について検討し、今年

度は 3D-CT の詳細な解析、MD-CT に数値流

体 力 学 的 解 析 （ Computational Fluid 

Dynamic: CFD）を加えた手法および 4D Flow 

MRIの先天性心疾患（術後）への適応により、

以下の結果を得た。 

 

① Computed fluid dynamics analysis for 

SVC-to-RPA anastomosis with antegrade 

pulmonary flow. Sumitomo NF, Kodo K, 

Oyanagi T, Kimura N, Yamagishi H. JACC 

Case Rep 2024 Apr, 29 (8) 102263. 

 

私たちは、上大静脈（SVC）-右肺動脈（RPA）

吻合術後に逆行性肺血流を生じた症例につ

いて報告した。症例は男児で、心室中隔欠損

症（VSD）、心房中隔欠損症（ASD）、右心室お

よび三尖弁低形成と診断され、右心室は正

常の 50％のサイズだった。乳児期に SVC-

RPA 吻合、VSD と ASD の閉鎖、肺動脈絞扼術

が行われた。SVCの流れと肺動脈の順行性の

血流の競合を避けるため、RPA近位部に認め

られた狭窄を残した。この症例では、数値流

体 力 学 的 解 析 （ Computational Fluid 

Dynamic: CFD）により、残存する RPA狭窄

によって逆行性血流が制限された結果、SVC

におけるシェアストレスとエネルギー損失

が減少したことが示された。CFD 解析は、4

次元的に可視化された肺血流の情報を提供

するだけでなく、乳幼児であっても、血行動

態合併症のリスク予測に利用することが可

能である。 

 

 

②  Flow pattern analysis of right 

ventricular outflow tract in repaired 

tetralogy of Fallot through 4D Flow MRI. 

Iwashita N, Okuda S, Maeda J, Yamagishi 

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

562. 

 

心臓磁気共鳴画像法（CMR）では、心内修復

術後 Fallot四徴症（repaired tetralogy of 

Fallot: TOF）患者において、右室流出路

（RVOT）の流れと左室流出路の流れの間に
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しばしば不一致がみられ、肺動脈逆流率

（PRF）の評価に誤差を生じる可能性がある。

本研究は、4次元（4D）Flow CMR を用いて

RVOTの流れを評価できる条件を明らかにす

ることを目的とした。rTOF の患者で、末梢

肺動脈狭窄、RVOT導管置換、手術方法不明、

20％以上の大動脈弁逆流を有する患者を除

外した 27 名を対象に、健常対照 7 名と比較

検討した。肺動脈と大動脈の流量の一致は、

rTOF で PRF が 40％以上の患者で有意に低

く、このグループでは PRF が過小評価され

ていることが示唆された。本研究により、肺

動脈弁上部の流量が大動脈流量と最も正確

に相関することが確認された。さらに、ピク

セルワイズ法を用いた 4D Flow CMR は、従

来のバルクフロー法と比較して精度が優れ

た検査法であることを示した。 

 

 

③  Percutaneous Microaxial Left 

Ventricular Assist Device Used to 

Support A 56-year-old Female Patient 

with Congenitally Corrected 

Transposition after Tricuspid Valve 

Replacement. Kodaira M, Kimura N, 

Matsumoto Y, Shiraishi Y, Oyanagi T, 

Anzai A, Tsuruta H, Hayashida K, 

Kanazawa H, Yamagishi H, Shimizu H, 

Ieda M. WPCCS 2023発表 論文作成中 

 

経 皮 的 微 小 軸 左 室 補 助 循 環 装 置

（microaxial LVAD：Impella・Abiomed社製）

は、一時的な機械的循環補助を装置である。

一般集団における心原性ショック症例や高

リスクの経皮的冠動脈インターベンション

では広く使用されているが、複雑先天性心

疾患での使用は未だ困難である。今回、これ

までに microaxial LVAD の使用報告のない

複雑先天性心疾患である先天性修正大血管

転位症（ccTGA）で、三尖弁置換術後に代償

性心不全と心原性ショックを発症した、重

篤な三尖弁閉鎖不全と右室収縮機能低下を

有する成人例に対し、microaxial LVAD を導

入して右室機能を改善したが、大動脈弁逆

流が起こった。Microaxial LVSD の導入およ

び大動脈弁逆流の発症機序を考察するため、

ccTGA の特殊な大動脈右心室関係に関する

詳細な 3D-CT 画像を構築して検討した。心

房配置が正常な ccTGA では、肺動脈の左側

に位置する大動脈が右心室に接続されてい

るため、ガイドワイヤーの先端を右心室の

心尖部に配置するために、microaxial LVAD

は右回りに回転しなければならないため、

上行大動脈-大動脈弁ラインと大動脈弁-右

室心尖ラインとの間に急角度が生じ、大動

脈弁の前方偏位が中等度の大動脈弁逆流に

つながったと推察された。 
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11. 住友 直文, 石崎 怜奈, 内田 敬子, 高月 

晋一, 石井 卓, 石田 秀和, 福島 裕之, 
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研究 第25回日本成人先天性心疾患学会総

会・学術集会 2024/1/6-8 

25. 白石 公, 黒嵜 健一, 大内 秀雄, 加藤 愛

章, 盤井 成光, 今井 健太, 帆足 孝也, 

坂本 喜三郎, 猪飼 秋夫, 廣瀬 圭一, 笠

原 真悟, 小谷 恭弘, 平田 康隆, 新川 武

史, 芳村 直樹, 河田 政明, 安河内 聰, 

山岸 敬幸, 鷲尾 巧, 杉浦 清了, 久田 俊

明 先天性心疾患の術式選択を支援する

"ped UT-Heart"開発と前向き臨床研究 第

25回日本成人先天性心疾患学会総会・学術

集会 2024/1/6-8. 
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