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先天性心疾患の成人への移行医療に関する提言

１�．先天性心疾患の成人への移行医療には，患者の自立と成人期医療体制への移行（transition/transfer）

の両者が含まれる．

２�．先天性心疾患の移行医療は，小児期から成人期への移行期のみで完結するのではなく，生涯医療の一環

として考える必要がある．

３�．円滑な移行医療を行うためには，自己の疾患を理解するための教育過程の構築だけではなく，患者自身

の意思と自己決定権が尊重されなければならない．

４�．患者の意思決定を尊重し支援するために，患者自らが疾病と治療を理解し，患者家族，多職種専門職と

社会で情報共有することが必要である．

５．円滑な移行を実現するために小児期から成人期に至る継続的な移行医療体系の確立が必要である．

６�．移行医療体系としては，小児期には疾病理解を基本とする自立のための教育，移行期には成人施設への

情報提供と共有，成人期においては成人先天性心疾患診療を専門とする医師，移行医療コーディネーター

などを含めた多領域多職種専門職の育成と医療福祉を含めた診療連携体制の整備が必要である．

７�．成人先天性心疾患を診療する集学的な専門医療施設の確立が必要であり，このような三次診療施設を中

心とした病診連携，地域および全国規模でのネットワークの構築が必要である．
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　 要旨
　成人先天性心疾患（ACHD：Adult�Congenital�Heart�Disease）患者数は年々増加しており，複雑な先天

性心疾患（CHD：Congenital�Heart�Disease）術後の成人患者も急増している．我が国には，すでに 50万

人以上のACHD患者がいる．これらの患者が社会の中でよりよい生活を送るためには，小児期から成人期にい

たるまでの移行医療を含めた生涯医療体制の構築が必要である．思春期を過ぎると小児向けの医療体制から，成

人向けの診療体制へ移行するための専門的医療が必要となり，成人期に達したCHD患者に対して専門的医療を

行うための医療施設の充実や診療ネットワークの構築が必要となる．同時に，小児期から成人期へと進むに従い，

CHD患者本人が自分の病気と小児期に行われた治療の内容を理解し，自身の成長とともに変化する病気の経過

や合併症などに対する治療や対応を理解する必要がある．自身の病気，および継続診療の必要性を理解すること

で，最適な医療を最適なタイミングで受けることが可能になる．

　このような医療内容の移行過程の理解と体制の整備は重要である．CHD患者の自立を進めるためには，移行

医療を医療提供側と医療を受ける患者からの双方の視点から円滑に行うことが必要であるが，CHDの移行に関

する指針はまだ確立されていない．このような背景を鑑みて，日本循環器学会 学術委員会小児・成人先天性心

疾患部会の成人先天性心疾患の横断的検討委員会がACHD診療に携わる医師や多職種専門職の所属する８学会

と共同し，CHDの移行に関する提言（ステートメント）を作成した．

　 緒言
　小児慢性疾患は，小児期の治療の向上に伴い，多くの患者が成人となることが可能となった．小児慢性疾患の

多くは，成人後も病気の進行や加齢の影響を受け，小児期とは異なる後期合併症や続発症を伴うことが少なくな

い．このため，小児慢性疾患患者には，小児期から成人期にいたるまでの継続的な「生涯医療」が不可欠である．

生涯医療では，特に小児から成人へ移行する過程での「移行医療」が非常に重要である．移行医療がスムーズに

行われると，必要な継続的経過観察が可能となる．その結果，成人期になってからの後期合併症を予防あるいは

早期に加療することが可能になる．

　小児慢性疾患のひとつである先天性心疾患（CHD：Congenital�Heart�Disease）の成人患者数は年々増加

しており，同時に複雑CHD術後の成人患者も急増している．我が国には，すでに 50万人以上の成人先天性心

疾患（ACHD：Adult�Congenital�Heart�Disease）患者がおり1），年間約 10,000 人ずつ増加すると推測さ

れている1）．CHD手術の多くは，根治手術（正常心にする手術）ではなく修復手術であり，基礎疾患により様々

な術後の遺残症，続発症を伴う．これらは加齢とともに後期合併症としての心不全や，不整脈や早期死亡を生じ

ることがあり内科治療や再手術を必要とする場合も少なくない．罹病期間が長期にわたるため，心理社会的問題

や心臓病以外の全身臓器の合併症を伴うことも多く，生涯にわたる経過観察を必要とする．

　医療における成人期への「移行」とは，小児科患者が，成長に伴って成人に向かうこととともに，小児の診療

体制から成人の診療体制へ移ることを指す．具体的には，CHD 患者の自立と成人期医療体制への移行

（transition/transfer）2），3）の両者が含まれる．CHDを持つ患者が円滑に移行するためには，患者自身の病気の

理解と自立が必須である．このためには小児期からの患者への病名告知，病気理解のための教育に加え，成人医

療施設への情報伝達と医療の継続を担保することができるような小児医療施設での体制整備が必要である．

　この継続的な医療を担保するためには，小児期の専門診療体制をそのまま成人期の診療に当てはめることはで
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きない．成人期のCHDの専門診療は，小児専門施設では不十分で，成人患者に対応した診療施設でACHDを

専門とする医師を中心とした多職種専門職共同のチーム医療体制が必要である．このようなACHD患者診療に

対応可能な総合診療施設を中心として，基幹病院や開業医などを含む各地域のACHD診療ネットワークの構築

が望ましい．このCHD患者の自立支援体制の確立と成人期CHD医療体制の確立が社会保障制度の整備ととも

に必要である．

　現在，我が国においてはこのような生涯医療の観点から考えるCHDの移行に関する指針はまだ確立されてい

ない．特に移行過程での診断，治療の遅れや，適切な支援が得られなかったために精神心理的にも患者に悪影響

を及ぼし，社会への適応がうまくいかないことが問題となる．このため，日本循環器学会 学術委員会小児・成

人先天性心疾患部会の成人先天性心疾患の横断的検討委員会が，ACHD診療に携わる医師や多職種専門職の所

属する８学会（日本循環器学会，日本心臓病学会，日本小児循環器学会，日本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，日本産科婦人科学会）と共同し，CHDの移行に関す

る提言（ステートメント）を作成した．この提言は，特に小児循環器科医と循環器内科医，さらにACHDの診

療に関わる多職種専門職，そして，CHDを持つ患者・家族に向けて書かれている．特にCHDを持つ小児患者が，

思春期を過ぎ若年成人患者に移行する過程で遭遇し，解決すべき種々の医学的社会的問題とその解決方法に焦点

をあてている．一部の用語の注釈を巻末に記した．

　 総論

１ ACHDを専門とする医師への移行の必要性，小児循環器科医はいつまで診
療を継続するのか

　CHDの小児の多くが成人となることが可能となったが，中等症以上のCHDは，成人後も定期的な経過観察

が必要である1）．CHD患者は，小児から成人へ移行する時期に，生活面および診療面でも自立・自律する事が

必要である．しかし，複雑CHDであればあるほど，患者は両親への依存度が高く，自身の病気や今後起こりう

る合併症などに対する理解度が低いことが多く，自分の心疾患の病名や手術内容を知らないことも少なくない4）．

小児期においては，患者自らではなく両親が病気の説明を受け，治療法の決定も行っているのが現状である．し

かし，成人期になれば，患者本人が自らの病気や病態の内容を知り，不整脈，心不全などの後期合併症の予防や

治療法を自己決定する必要がある．また女性においては，自分の問題として妊娠，出産の注意点を知ることで家

族や医療者とともに具体的な人生設計について話し合うことが可能となる．就業，婚姻などの社会的問題も患者

自らが取り組むべき重要な問題となる．したがって，自分の病気のことを自ら理解し，自己決定ができるように

自律することが，自立の基本となる．

　診療体制も，この患者の成長に伴う自立のためには小児循環器科から循環器内科あるいはACHD専門施設へ

の移行が望ましい．小児医療施設での診療継続は，成人期医療の専門性と多様性の観点からも適切ではない．

　小児循環器科医は，初期診断と治療を担当しているため①複雑CHDの術前後の解剖，血行動態を熟知してお

り，②移行期まで長期間にわたる継続的な診療を通じて，患者家族との信頼関係が確立できている点で利点があ

る．反面，③成人期の内科疾患（生活習慣病，加齢に伴う変化，悪性疾患など）や妊娠出産などの対応に慣れて

いない，④診察環境が自立した成人向きでない，⑤患者に対して過保護で患者の自立を促す意識が低い傾向があ

る，⑥小児循環器科医の人数は少なくマンパワーに限りがある，などの欠点がある．一方，一般循環器内科医は，

①成人期疾患の診療に慣れており，②専門医師数は，小児循環器科医より遙かに多く，マンパワー的に充実して
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いる（小児循環器専門医は 2017 年４月１日現在 478名，循環器専門医は 2016 年４月１日現在 13,690 名）．

反面，③CHDの術前後の解剖や血行動態の理解に不慣れなことが多く，④ACHD患者管理に対する意識が不

足している．この点ACHD専門診療を担当する循環器専門医が育成されれば，マンパワーが不足している小児

循環器専門医に代わって，成人期に移行する患者の円滑な診療移行が可能となる5）-7）（表１）．また，心臓血管外

科医（特に小児心臓血管外科医）が初期治療と経過観察を行っている場合があり，小児循環器専門医と同様の課

題を有する．さらにこれらに加えて，心臓血管外科再手術に際して成人チームとの連携が不可欠であることは，

患者に継続的で安全な医療を提供する上で非常に重要である．2019年 4月 1日に発足のACHD専門医制度で

は，循環器内科専門医，小児循環器専門医，心臓血管外科専門医が，ACHD暫定専門医となり，ACHD専門医

修練施設が専門施設としての役割を果たす．このため，ACHD専門医制度の充実が期待される 1），8），9）．

　一方，CHD患者の視点からも，成人への移行をどのように円滑に行うかという問題は重要である．成人期以

降も生活の質（QOL：Quality�of� life）を保ち，続発症を減少させ，生命予後を改善させるには，小児循環器

科からACHD専門施設への移行期間中もしくはそれ以前に，病名や病態の告知，手術歴を含む治療歴，今後起

こりうる後期合併症と対策，日常生活の注意点などを，本人に時間をかけて，繰り返し説明する必要がある3），4）．

　さらに医療福祉の観点からも，必要な医療費支援制度を小児慢性特定疾病の医療費助成などの小児期の制度か

ら，難病患者への医療費助成制度や重度心身障害（児）者医療費助成制度など，成人期にも利用できる制度へど

のように移行させるかも重要な問題である．

表 1　ACHDの移行期の経過観察を行う集約施設の担当医師の背景となる所属科の特徴

小児循環器科医 循環器内科医 心臓血管外科医＊ 成人先天性
心疾患医

CHDの知識 十分 不十分 小児 : 十分　　　　　　　　成人 :不十分な場合が多い 十分

成人疾患の知識 不十分 十分 小児 : 不十分な場合が多い　成人 : 十分 十分

外来 小児科 内科 心臓血管外科 内科

病棟 小児科 内科 心臓血管外科 内科

標榜科 違和感あり 違和感なし 違和感なし 違和感なし

専門医の絶対数 少ない 多い 少ない なし

総合的な診療 行っている 行わない 行わない 行うことが多い

未手術患者診療 行っている 行っている 行わない 行っている

小児科，内科，外科の背景にかかわらず，ACHD診療を専門とする医師が診療の中心となることが望ましい．
＊心臓血管外科医の欄の小児は「小児心臓血管外科医」，成人は「成人心臓血管外科医」．

２ 移行医療と診療体制

　小児期から成人期への移行医療を考える上では，医療を受ける患者の視点と医療を提供する医療側の両方の視

点から，生涯医療の一環として捉える必要がある．成人への円滑な移行医療を行うためには３つの基本原則が必

要である．すなわち①「自己決定権を含めた意思の尊重」，②「意思決定支援」，③「医療社会福祉に関する情報

共有」である10），11）（図１）．
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2.1
自己決定権と患者の意思の尊重
　円滑な移行のためには患者自身の意思と自己決定権が尊重されなければならない．このためには患者が自分の

病気と治療について，その年齢に応じた変化も合わせて理解することが必要である．小児専門医療者は患者の病

名と予後を含めた医療内容について正確な情報を整理して伝える必要がある．その上で患者自らが自分にとって

最適な医療を継続するためには，どのような移行医療が必要かを自己決定できるように支援する必要がある．

2.2
意思決定支援のための医療社会福祉を含めた総合的支援体制の整備
　患者の人格の成熟に伴って，患者の意思決定を支援するためには患者自らに分かりやすい説明，治療に対する

疑問への適切な回答，適切なカウンセリングなどを通じて小児期医療から成人期医療システムに移行していくた

めの「意思決定支援」をすることが重要である．患者とその家族（保護者）の意思に加え，患者を取り巻く社会

的環境（学校，職場など）や循環器科以外の関連する各診療科，および社会福祉分野も含めた多職種専門職との

間の情報共有が必要である．この情報共有は発達段階に応じて適切な移行支援ツールなどを用いて個別に行って

いく必要があり，移行医療をコーディネートする専門職の整備などが必要となる6），10），11）．

2.3
年齢による病態変化，合併症などの診断と治療に関する情報共有
　CHDは小児期の治療後も生涯を通じた管理が必要である．加齢に伴う病態変化や合併症・続発症に関する医

療情報を，小児医療施設から成人医療施設へ情報共有するシステム構築が必要である．

Fig．移行医療の概念図（日本小児科学会雑誌　2014；118：96-116より引用改変）

疾患と病態

ライフステージ

診療の主体

支援の在り方

医療の担い手

保護者へ
の情報提供

保護者 - 医療者による
保護的支援

→ → →疾病理解の
ための教育

病名告知 疾病自覚と自己管理 → 疾病と共生

自立（患者本人）

小児医療施設
成人医療施設

（ＡＣＨＤ専門診療施設）

学童期乳幼児期

治療

原疾患

治療による合併症

小児期医療 成人期医療

続発症 成人疾患

思春期

加齢による修飾

壮年期   成人期 

移行医療
Transition/Transfer

図 1　移行医療の概念図
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3 移行過程の実際，CHD患者の自立支援体制

3.1
移行前期（小児期）
　小児期における最も重要な点は，「患者の病名告知」と「病気の理解」のための教育である．円滑な移行のた

めには，自分の病名や手術名を正確に知る必要があるが，海外の研究では 12～20歳の患者で自身の心臓を絵

に描ける者は半数，18歳以上の患者で病名を正確に答えられる者は６割12），13），日本での小規模調査でも病名を

知っている患者は中学生で４割との報告がある4），14）．欧米での移行に関する提言では，患者に病名を伝える時期

としては 10～12歳前後としている6）．ただ，自分の病名と手術内容を移行期といわれている 15～18歳までに

完全に理解するためには，少なくとも小学校低学年から両親の了解のもと本人に告知する必要がある．病名の告

知の方法としては，単に病名を書いただけでは理解しにくいため，図表を用いての具体的な説明が望ましい．さ

らに，患者自らが自分の病名などを記載できるようなカードを利用することも有効である．

　患者自身が自分の疾患理解度を判定し，医療側がより適切な情報提供を行うためにチェックリストを利用する

ことは有用である（参考例を表２に示す）11）．

表 2　CHD患者に対する移行期チェックリスト (参考 )

番号 項目

1 今かかっている病院と医師の名前を言えますか

2 あなたの主な病名を言えますか

3 あなたが受けた主な手術の名前を言えますか

4 現在飲んでいる薬の名前と主な効果を言えますか

5 現在飲んでいる薬について気をつけることを言えますか

6 医師や看護師に自分で質問したり，質問に答えたりすることはできますか

7 できること，できないこと（体育・部活動など）について医師に確認していますか

8 身の回りの整理整とんや家事など，無理のない範囲で自分でできることは自分で行っていますか

9 感染性心内膜炎の予防方法を言えますか

10 受診したほうがいい症状と対処方法を言えますか

11 自分で外来受診を予約することはできますか

12 お酒・たばこをひかえる，十分な休息をとるなど，生活する上で気をつけることを言えますか

13 職業を選択する際の注意事項について主治医に確認していますか

14 異性とのつきあい方で注意することについて，ご家族や主治医と話したことがありますか

15 現在，利用している社会保障制度と，利用する上で必要な手続きを言えますか
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3.2
移行期（思春期，若年成人）
3.2.1
移行の時期
　ACHDの診療に関して何歳から成人循環器内科へ移行させるべきかという明確な年齢の定義はない．成人移

行対象年齢は 12～20歳までと広い範囲にわたるが，現状では思春期あるいは精神的に成熟した時期を移行の

時期とすることが多く，年齢で規定していないことが多い．移行の至適時期は，年齢で規定するのでなく，円滑

な移行の準備の状態で決定すべきである．この点において，移行前からの患者の自立支援のための教育は重要で

ある．そのため病気の理解が可能となる６歳程度から，心臓病に関する教育を開始する事が必要であり，15歳

頃までには医師や医療関係者が患者本人へ病気の説明を済ませておくことが望ましい1）．遅くとも，思春期を超

えて実際に診療施設移行をする時期までには，病気，後期合併症などを理解している必要がある．そして高校を

卒業して親元を離れて進学するか就職して独立する可能性のある 18歳（もしくは 20歳）までに，患者の自立

準備や診療体制の移行を終了することが理想的である1），15）．

　この移行が順調に行われると，成人後も必要な継続的な診断治療を受けられることになる1），3），6），16），17）．また

移行に際して患者自らが知るべき内容（表３）をきちんと伝達し理解してもらう必要がある．この患者への情報

伝達の過程で外来診療の方法など診療上の工夫が必要であり，小児循環器科医からACHDを担当する医師への

情報伝達も重要となる3），15）．

表 3　移行時に伝えるべき内容
1．移行とは
2．移行の必要性
3．診療施設の選び方
4．個々の問題
　（	1	）術後の遺残，続発病変と後期合併症（血行動態，症状と対応，経過観察時の検査，内科的・外科的治療）
　（	2	）不整脈（意義，リスク因子と誘因，症状と対応，診断と治療法）
　（	3	）心不全（臨床的意義，リスク因子と誘因，症状と対応，診断と治療法）
　（	4	）感染性心内膜炎（意義，リスク因子，予防法）
　（	5	）	生理，妊娠，出産，育児，遺伝（妊娠リスク，避妊法，妊娠出産時の合併症と注意点，育児支援，次

世代への影響）
　（	6	）非心臓手術（リスク，術前・術中・術後の治療，管理）
　（	7	）結婚と家族計画
　（	8	）教育
　（	9	）就業
　（10）保険（社会保険，国民保険，生命保険，疾病保険）と社会保障体制（医療給付制度）
　（11）心理社会的問題
　（12）発達遅延（必要な場合）
　（13）避けるべき行動と適正行動（喫煙，飲酒，食習慣，下肢のケア，肥満回避）
　（14）運動，スポーツ，リハビリテーション
　（15）終末期医療（必要な場合）
　（16）生活上のスキルの養成 (交渉能力，技能習得，自己決定能力，問題解決能力 )
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3.2.2
移行の方法
　円滑な移行のためには，患者の病気に対する理解と「病気とともに生きる」覚悟を含めた自立のための教育が

不可欠である．自立教育と移行への準備の目的で，移行期の課題のチェックリストや患者説明用パンフレット，

自立のための患者教育外来，患者・家族によるピアカウンセリングなどの様々な資源の利用が推奨される

（表２）14）．これらの資源を利用した移行支援は患者の視点を考慮して症例ごとの個別的対応が望ましい．

3.2.3
移行期の看護師の役割
　米国心臓協会が 2011 年に公表したCHD患者の移行に関する声明6）では，Advanced�Practice�Nurse

（APN：我が国の専門看護師に相当）が患者・家族に対し，小児期から transition と transfer の考え方，食事，

運動，セルフケア行動，避妊や妊娠，将来の教育や就労に関する話し合いを始め，その後の移行医療，成人期医

療に至るまで継続的に関わることが推奨されている．APNを中心とした移行期支援については，すでにその効

果も検証されている18），19）．また，適切にセルフマネジメントを行う患者は成人期医療の専門施設へ適切に移行

していたとの報告20）もある．患者のセルフマネジメント力向上や，成人期医療への移行の円滑化のためには，

我が国でも小児科外来や後述の移行外来の前後，あるいは看護外来によって看護師が支援を行うことが必要であ

る．その際，パンフレットや移行期の課題のチェックリスト（表２）12）などの活用は有用だが，最も尊重される

べきは，これをしたい，こうなりたいといった患者や家族の意思であり，看護師は医療・社会的制約の中でこれ

らを実現，あるいは折り合いをつけるために移行支援を行う．

3.3
移行外来および専門診療施設間の連携
　移行を円滑に進めることを目的とした外来を移行外来と呼ぶ．患者やその家族の小児期の医療担当者に対する

依存度が高いため，成人診療施設に一度に移行するのではなく，完全に移行する前に小児診療科と成人診療科で

併診をする，ないし共同の外来を設ける場合もある．地域性や各施設の診療体制を踏まえて，厚生労働省成人移

行医療モデル事業などを参考にして，各診療施設の診療体制や地域医療体制に適合するシステム構築を行うこと

が望まれる．

　移行外来の基本要件としては，①医療情報（原疾患，外科手術，術後合併症，術後遺残症など）の小児医療施

設から成人専門医療施設への正確な診療録の提供と連携確実な伝達システム（患者データベースの確立），②患

者家族との良好なコミュニケーションの確立，③関連多職種専門職との連携，特に社会福祉的支援制度の整備が

必要である．小児医療施設および成人医療施設間の交互・共同診療や人的交流を含め，地域共同体としての移行

外来制度の設計・整備が重要である．

4 移行後の診療体制

　移行後の患者の診療体制においては，診療施設ネットワーク体制と各科専門医師や多職種専門職で構成される

チーム医療体制の確立が不可欠である．



9

先天性心疾患の成人への移行医療に関する提言 

4.1
多職種専門職によるチーム医療体制の有用性
　ACHD患者の抱える問題は，血行動態の異常にとどまらず，生活習慣病の発症（肥満，高血圧，糖尿病，動

脈硬化），悪性疾患，脳血管・脳神経疾患，呼吸器疾患，消化器疾患，肝疾患，腎泌尿器疾患，内分泌疾患，精

神心理的問題，社会経済的問題，女性においては妊娠出産の問題など多岐にわたる．喫煙や飲酒などの嗜好や，

高齢患者における動脈硬化や心機能低下などの生活習慣病を超えた加齢性変化も問題となる．したがって，循環

器内科医や小児循環器科医のみならず，心臓血管外科医，各分野の内科専門医，外科専門医，産婦人科医，麻酔

科医，精神科医，放射線科医，看護師，臨床心理士，臨床検査技師，専門超音波技師，ソーシャルワーカーなど

から構成される専門チームによる横断的医療体制の確立が必要である．

　専門医制度開始後は，ACHD専門医が中心となった多職種専門職チームによる診療体制の構築が望まれるが，

現状ではこれだけの専門性の高い人員を最初から一同に集めてACHDに特化したチームを形成することは難し

い．現実的にはACHDに習熟した循環器内科医もしくは小児循環器科医が専任リーダーとなり，ACHD診療

に協力できる各専門分野の医師や多職種専門職が兼任する形で診療グループを形成し，実際の患者の診療にあた

る体制の構築が第一歩と考える．その後，ケースカンファレンスなどを通じて，診療チームとして育成・成熟し

ていくことが現実的と考えられる．

4.2
多職種専門職によるチーム診療体制における看護師，臨床検査技師の役割
　ACHDに関わる看護師は，移行期支援を引き継ぎ，患者の自律を目指した教育的支援を行う．その際，情報

共有ツールとして移行期の課題のチェックリストなどが活用できる．また，成人期には加齢などによって病状が

変化し，手術などの侵襲的治療を必要とする患者が少なくないため，治療に向けた患者の意思決定支援が看護師

の重要な役割となる．同時に，妊娠出産に関する意思決定の支援や，就職・就業継続・社会保障制度活用に関す

る支援も看護師の重要な役割である．

　加えて，ACHD診療に不可欠な心エコー図検査を直接に行う臨床検査技師（心エコー技師）が，先天性心疾

患に関する知識を習得し，この疾患に特徴的な血行動態，遺残症や続発症を正確に診断できるように，教育の機

会を設けることも重要である．
4.3
ACHD診療ネットワークの構築
　ACHDの専門施設の確立のためには，地域の基幹施設でのACHD診療を可能とするための組織改革が必要

である．さらにACHDの地域基幹施設を中心とした一次診療から高度三次診療までの地域全体での病診連携の

ネットワーク構築が必須である21）．患者の居住地に近い診療施設を一次診療施設とし，かかりつけ医として内

服処方や簡単な検査を担当し，地域の中核病院を二次診療施設としてより複雑な検査や投薬，他臓器の手術など

を担当，そして基幹施設を三次診療施設として高度な診断や重症例の治療や再手術などの外科治療を担当する階

層的診療体制を構築した上で，一方通行でない双方向性の診療連携を確立する必要がある（表４，図２）．

　日本国内では，2011 年にACHD診療を行う循環器内科施設グループ「成人先天性心疾患対策委員会（循環

器内科ネットワーク）」ができ，現在 40を超える施設で実際にACHD診療を開始しているがACHD診療の充

実のためには施設数を増やすだけではなく診療ネットワークの充実が必要である7）．米国内科医認定機構（ABIM：

American�Board�of�Internal�Medicine）は，ACHDを 20分野ある内科の専門分野のひとつと認め，2013

年にACHDの専門医制度施行を開始し，2015年に専門医が誕生した22），23）．
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表４　診療体制（ネットワーク）構築の実際
A一次診療施設（家庭医，開業医）
　	　主に開業医で，単純CHDの経過観察を中心に行う．実際には，小児循環器科や循環器科病院で診療して
いた患者を，開業後も自身で継続的に経過を診ることも多い．適時，二次や三次診療施設にコンサルトや高
度診療（CT，MRI，心臓カテーテル検査，手術など），入院などのために紹介する．
B二次診療施設
　	　主に地域の中核病院で，単純CHDや中等度CHDの経過観察を行い，緊急入院や，一次診療施設からの
紹介を受け入れる．二次診療施設では，単純CHDや中等度CHDの診断を行うとともに，経過観察中に生
じる心不全や肺高血圧の悪化，心機能低下を早期に発見する能力が必要となる．三次診療施設にコンサルト
や高度診療（CT，MRI，心臓カテーテル検査，手術など）のために患者を紹介する．
C三次診療施設とACHD専門医の役割
　	　複雑・中等度CHDの定期的な経過観察を行うとともに，一次二次診療施設で経過観察が行われている患
者に再手術，難治性不整脈，心不全悪化，妊娠出産などの病状変化を生じた際に対応する．ACHDを専門に
診る医師や看護師を中心として，循環器内科医，小児循環器科医，心臓血管外科医，循環器以外の分野の内
科専門医や外科専門医，産婦人科医，麻酔科医，精神科医，専門看護師，心理療法士，臨床検査技師などで
構成されるチームによる専門医療体制が行える施設でなければならない．このチームは，ACHDを専門とす
る医師（循環器内科医，小児循環器科医，心臓血管外科医）とともに，ACHDの診療に興味を持つ様々な医
療関係者で形成する必要がある．現在，ACHDネットワークとして，全国の大学病院を主体とする主要循
環器内科施設を中心に，ACHD専門診療施設が広がりつつある．三次診療施設の充実には，ACHDを専門
に診る医師の育成に加えて，前述したチームの構成員に対するCHDに関する教育が不可欠である．加えて，
診断や経過観察のために繰り返し行われる心エコー図検査に直接的に携わる超音波検査技師にはCHDに関
する知識と検査技術が要求される．このため，特別な教育システムを構築する必要がある．

三次診療施設
・重症心不全の管理
・難治性不整脈の治療
・肺高血圧の治療
・心臓再手術
・カテーテル治療
・後期合併症症例での妊娠 / 出産
・遺伝カウンセリング
・生活習慣病の管理
・患者データベースの作成
・心臓・肺移植の適応検討
・臨床研究の実施

二次診療施設
・定期検査
 循環器画像・生理機能検査
・心血管系合併症の入院治療
・生活習慣病の管理・指導
・妊娠 / 出産
・多臓器合併症の治療など

一次診療施設
・日常診療
・定期検査・投薬管理など

・患者指導・教育
・移行医療の実践
・診療情報のデータベース化
・成人施設への情報提供
・社会支援の移行

・診療情報の共有
・共同研究の実施

・診療情報の共有
・遠隔相互診断

小児
専門施設

地域総合病院
・ACHD 診療に積極的な循環器内科医によ
　る専門外来が存在
・心不全・不整脈・肺高血圧などある程度
　の ACHD 慢性期管理および入院・治療が
　可能

かかりつけ医
循環器内科（開業・勤務）

成人先天性心疾患専門医総合修練施設
（高度な集学的診療･全国約 40 施設）

高度な診療，教育，研究，地域診療体制の構築・管理

循環器内科医
（ＡＣＨＤ専門医）

成人先天性
心疾患患者

心臓血管外科医
（ＡＣＨＤ専門医）

麻酔科医

精神科医
臨床心理士内科，外科専門医

小児循環器科医
（ＡＣＨＤ専門医）

産婦人科医
看護師，検査技師

図２　ACHD診療体制 (ネットワーク )
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　このような中，我が国においても関係各学会（日本循環器学会，日本心臓病学会，日本成人先天性心疾患学会，

日本小児循環器学会など）の協力により，日本成人先天性心疾患学会を中心としてACHD専門医制度が開始さ

れた．2019 年 4月現在，ACHD暫定専門医は 170 名，専門医修練施設は 79施設（総合修練施設 40施設，

連携修練施設 39施設）が認定された（図 3，http://www.jsachd.org/）．

　一方，成人先天性心疾患患者の外来受け入れの現状についての日本循環器学会所属「循環器専門医研修施設」

のアンケート調査（2019 年 1月）では，受け入れ可能と答えた施設は全体の 85％，複雑症例においては約

30％，大学病院では 2/3 で受け入れ可能という結果であった．

　これらの調査結果から，今後さらなる診療体制の充実と地方へのACHD診療体制の普及が重要であると考え

られる．

北海道・東北

新潟 富山 石川 福井 山梨
長野 岐阜 静岡 愛知

福岡 佐賀 長崎 熊本 大分
宮崎 鹿児島 沖縄

茨城 栃木 群馬 埼玉 千葉 東京 神奈川

三重 滋賀 京都 大阪 兵庫 奈良 和歌山

徳島 香川 愛媛 高知

中部

中国・四国

九州・沖縄

近畿

関東

山口広島 島根 鳥取岡山

北海道 青森 岩手 秋田 宮城 山形 福島

総合修練施設　3
連携修練施設　3

総合修練施設　13
連携修練施設　11

総合修練施設　9
連携修練施設　9

総合修練施設　7
連携修練施設　9

総合修練施設　3
連携修練施設　3

総合修練施設　5
連携修練施設　4

総合修練施設 40施設　
連携修練施設 39施設
2019年４月１日現在

図３　日本成人先天性心疾患学会認定専門医修練施設（http://www.jsachd.org/）
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5 疾患別によるACHDの診療体制

　思春期に小児科医による適切な移行医療を受けた後，一定の成人年齢に達したCHD患者は，本来は，

ACHD診療専門の医師を中心とした施設に移行することが望ましい．しかし，疾患と病態や治療内容により成

人期以降も小児循環器科医の診療介入を必要とする場合も少なくない．複雑な血行動態を示すACHD疾患群に

おいては，ACHD専門医修練施設などの小児循環器科医と循環器内科医の診療チームによる相互協力体制で対

応することが，お互いの知識や経験が不足した部分を補えるだけでなく，患者に不安を与えることの少ない診療

体制と考えられる．疾患別による診療体制の目安として，血行動態の複雑さや患者の重症度により，CHDの移

行について３段階に分けた現時点での対応案について，表５に示す．

表５　循環器内科医に移行する際の疾患重症度による違い
A．循環器内科医へのスムーズな移行が望まれる疾患
　　（左心室を体心室とする血行動態で，遺残症や続発症が少ない症例）
　	心室中隔欠損（術後を含む），心房中隔欠損（術後を含む），動脈管開存（術後を含む），不完全型房室中隔
欠損術後，大動脈狭窄（二尖弁），僧帽弁閉鎖不全，肺動脈狭窄・術後閉鎖不全，大動脈縮窄術後，右心不
全を伴わないファロー四徴術後
B．小児循環器科医と併診のもとに循環器内科医への移行が望まれる疾患
　　（左心室を体心室とする血行動態で，中等度以上の遺残症や続発症を来たした症例など）
　	完全型房室中隔欠損術後，右心不全を伴うファロー四徴，大血管転位術後完全大血管転位，エプスタイン病，
修正大血管転位，遺残症を伴わないその他の複雑CHD術後，アイゼンメンジャー症候群
C．循環器内科医，小児循環器科医，心臓血管外科医を中心とした集学的な診療が必要な疾患
　	　（右心室を体心室とする血行動態，重度な続発症や遺残症を伴う症例，フォンタン手術後，未手術チアノー
ゼ性CHDなど），心房間血流転換術後完全大血管転位，フォンタン術後，（三尖弁閉鎖，肺動脈閉鎖，左心
低形成，単心室，内臓錯位など），重度遺残症を伴う複雑CHD術後，修復不能のチアノーゼ性複雑CHD（姑
息術後を含む）
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　 各論　CHDの成人期の問題点と課題 ( 表６)

1 術後の遺残病変，続発症と後期合併症

1.1
遺残病変，続発症と後期合併症の重要性と治療

　CHD の人工心肺を用いた修復手術は，1950 年代前半から行われるようになったが，その頃に手術された術

後患者は，現在，60～70 歳台に入りつつある．術直後または術後早期に遺残病変を認めないような適切な修復

手術が行われていても，疾患や術式に特徴的な形態・機能異常，続発症が加齢とともに進展し，後期合併症を発

症して成人後に治療を必要とすることも少なくない．このため，ACHD 患者は専門医による術後長期フォロー

アップが必要である．CHD 手術の多くは完全に正常な心臓にする根治手術ではなく，あくまでも正常な血行動

態に近づける修復術である．加齢に伴い，心機能の悪化，不整脈，心不全，突然死，感染性心内膜炎，高血圧，

冠動脈異常などの後期合併症や続発症によりその病態，罹病率，生命予後が修飾される．このため，生涯を通じ

て適切な内科的治療，カテーテル治療，必要に応じた外科的治療（再手術）が行われることがあることを認識し

ておく必要がある．

1.2
術後の遺残病変，続発症などの再手術対応と心臓血管外科医の役割

　前述の通り，CHD 手術の多くは根治手術ではなく修復術であることから，遺残病変のない手術が行われたと

しても経年的に続発症が進行し，成人後に外科治療を必要とする可能性がある．例えば，チアノーゼ型 CHD の

中で最も多いファロー四徴の修復手術では，術前からの右室流出路狭窄のような異常が術後も残存する遺残症に

表 6　CHDの成人期の問題点
　１．生涯歴，生命予後，生活の質
　２．手術，再手術，術後遺残症，続発症，合併症
　３．心カテーテル検査，カテーテル治療
　４．不整脈（上室性頻拍，心室頻拍，徐脈），心不全，突然死
　５．感染性心内膜炎
　６．肺高血圧，アイゼンメンジャー症候群
　７．チアノーゼに伴う全身系統的合併症
　８．加齢，成人疾患の合併による病態の変化
　９．妊娠，出産，遺伝
１０．非心臓手術
１１．肝炎，肝硬変，肝がん（輸血後，フォンタン術後 )
１２．運動能力，運動内容，レクリエーション
１３．飛行機旅行，運転免許
１４．社会心理的問題，教育，結婚，就業
１５．社会保障（健康保険，生命保険，更生医療，身体障害者，年金）
１６．移行期の問題（自分の病気・病態の認識）
１７．診療体制，多職種の関与の必要性とチーム医療の確立
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加え，肺動脈弁逆流のように術前にはなかった異常が術後に新たに生じる続発症などがあり，それぞれの病変の

程度によって再手術適応と時期が決まる．このように小児期で術後早期には再手術適応のない遺残症や続発症で

も，経年的に悪化して後期合併症を併発し再手術対象になる場合も多い．同じファロー四徴という診断で手術さ

れていても，右室流出路を手作り一弁付きパッチで再建されている場合もあれば，人工血管で再建されている場

合もある．術式によっても予後が異なる．

　ACHD 患者の再手術の適応判断とタイミングは，治療介入による患者 QOL の向上と長期予後への影響を鑑

みて決めることにはなるが，その際 ACHD 手術に精通した心臓血管外科医の存在が必須である．ACHD 患者

に対する手術難易度は，一般的な手術手技に比べて難易度は高い．CHD の病態理解なしには対応できない再手

術である場合が多いこと，さらに癒着剥離の危険性や肝臓その他の臓器障害に伴う出血や術後管理のリスクを総

合的に考慮する必要があるからである．ACHD 診療の三次診療施設または ACHD 手術の受け入れ施設には 

ACHD 手術に精通した心臓血管外科医が配置されることが望ましい．しかし，現状で ACHD に精通した心臓

血管外科医が常勤する施設はごく少数のため，ACHD の専門医師が中心となって成人心臓外科医と小児心臓外

科医の協力の下，ACHD ハートチームで治療適応を判断することが推奨される．

2 心不全，不整脈と突然死

2.1
不整脈

　ACHD 患者の緊急入院の入院理由は不整脈が最も多く（53％），ついで心不全（19％）の順とされている 1）．

不整脈のうちの 90％近くが上室性頻拍である．また，ACHD の主要死亡原因は，心不全死と不整脈死が拮抗し，

それぞれ死亡原因の 20～25％程度を占めており，不整脈死の多くは突然死である24）．このように術後遠隔期の

不整脈は，ACHD の罹病率を高めるだけでなく，生命予後にも大きく影響する．このため，ACHD の診療では，

不整脈の実態把握，リスク因子解析，予防，治療は，非常に重要な課題である．

　ACHD における不整脈は多様で，基礎疾患と手術方法および術後合併症・続発症に影響される．ACHD 患者

における不整脈治療は，不整脈の治療とともに基礎疾患に対する治療が必要となることも少なくない．適切な時

期に術後続発症などに対する再手術を行うことにより，不整脈発生を抑え，突然死を予防できることも多い．

2.2
突然死

　ACHD における突然死は，心室細動，心室頻拍，房室ブロックや房室伝導の速い心房性頻拍などの不整脈が

原因であることが多い．突然死は，大動脈縮窄，エプスタイン病，修正大血管転位，大動脈弁狭窄，ファロー四

徴，単心室，完全大血管転位心房位転換術後に多いとされる25）．突然死の頻度は，ファロー四徴で年間 0.2％，

完全大血管転位術後で 0.5％であり，多くは 30 歳台を中心とする若年であり，対策が必要である26）．

　ファロー四徴では術後の続発症である肺動脈弁閉鎖不全による右室拡大，右室機能低下に伴う持続性心室頻拍，

さらに，術後の完全房室ブロックや完全房室ブロック遷延例で突然死が生じるとしている．完全大血管転位術後

では QT dispersion（QT 間隔のばらつき）や QRS 時間の延長と洞調律の消失，体心室右室機能不全，心房

粗細動の既往が突然死の予測因子である．CHD 全体では，体心室が右室，左室，単心室に関わらず駆出率が

35％未満の場合には，年間死亡率 2.6％と心臓突然死の危険が高い27）．
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2.3
終末期医療

　幼少期から生死に関わる手術などの治療が行われ，術後も様々な合併症や続発症のリスクを抱えて過ごしてき

た CHD 患者にとって，終末期に至った際に，患者個人の意思をどのように尊重するかは重要な問題である．同

時に CHD 患者は罹病期間が長いだけでなく，意思決定能力が不十分であることが多いため，終末期の告知の時

期とその内容の決定が難しいケースが少なくない28）．緩和医療チームが確立している施設では，チームメンバー

の支援を受け，終末期の CHD 患者の医学的および心理的ケアに当たる必要がある．また，本人への病状の説明

および告知は，緩和医療チームや臨床心理士とともに，患者の全身状態と心理状態を見極めながら慎重に進めて

ゆく必要がある．

3 非心臓手術と侵襲的医療（表７）

　ACHD 患者における非心臓手術や侵襲的医療に際しての周術期リスクは，CHD の種類，生活習慣病の有無，

内科疾患合併の有無，チアノーゼ疾患での全身臓器異常，出血凝固異常の程度，内服薬剤，手術の緊急性などに

左右される29）．中等度以上の CHD は後期合併症を伴うため，非心臓手術などで心臓に負荷がかかると，病態が

悪化することがある．特に，複雑 CHD は，修復術後も心不全，肺高血圧，不整脈などの非心臓手術時の危険因

子を伴うことが多く，非心臓手術時には注意が必要である．

　肺高血圧，チアノーゼを伴う場合は，周術期肺高血圧増悪や出血リスクが高いため，出血を軽減するために凝

固因子を補うための凍結血漿投与を含めた術前の瀉血が必要なことがある．糖尿病，虚血性心疾患，高血圧，下

肢静脈瘤なども危険因子である．

　弁置換術後など抗凝固薬服用中の場合の対応は重要で30），感染性心内膜炎予防も必要なことが多い．安全に

手術を行うためには，執刀する外科医だけでなく循環器内科医，麻酔科医，内科専門医の協力したチーム医療が

不可欠である１）．循環器内科医は CHD の病態に関する情報を提供し，麻酔科医が，疾患の特徴を把握して，術

中の呼吸循環管理，術後の疼痛コントロールを行い31），執刀する外科医は手術危険度，周術期出血，低血圧，脱

表 7　非心臓手術や侵襲的医療に際しての心疾患危険因子
肺高血圧
チアノーゼ
心不全（右室，左室）
体動脈肺動脈短絡術後
人工弁置換術後
右室性単心室，体心室右室
フォンタン型血行動態
弁，弁上部，弁下部狭窄
大動脈拡張，瘤形成
心機能分類NYHAⅡ＜
頻拍型不整脈，高度の徐脈
心血管手術後の遺残症，続発症，合併症
感染性心内膜炎
冠動脈疾患（川崎病，大動脈縮窄など）
内臓位置異常
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水などの及ぼす影響，感染性心内膜炎の危険などの情報を手術前に把握して手術する必要がある．

4 遺伝

　CHD は多因子遺伝（遺伝子－環境因子相互作用）といわれ，親から子へ必ず遺伝する疾患というわけではな

いが，親子での CHD の繰り返し頻度は，一般の CHD 発生率に比べて３～５倍高いと考えられる．母親が

CHD の場合の方が，父親が CHD の場合に比べて，こどもの CHD の発生頻度が高く，その比は２倍以上であ

る32）．心臓大血管異常の遺伝的な発生機序としては，多因子遺伝（80％），染色体異常（10％），単一遺伝子異

常（10％）といわれている33）．多因子遺伝は，個人の遺伝的素因にウイルス感染や喫煙，薬物などの環境（外的）

因子が加わることによって疾患が発生する．個人ないし家族の素因は，家族歴の取得により推測される．CHD

を引き起こす遺伝子異常は，近年の次世代シークエンサーの普及に伴い，今後さらに明らかになるものと考えら

れる．ACHD 専門医療施設では，これらの検査結果を踏まえて，患者の次世代への影響について正しく遺伝に

関する情報を提供する遺伝カウンセリングを行える体制の整備が望ましい．

5 妊娠，出産，育児

　女性の CHD 患者においては妊娠，出産，育児はその可能性も含めて極めて重要な問題である．CHD 患者全

体の既婚率は一般既婚率よりも低く，重症疾患でさらに低いとされている．しかし，女性に限ると既婚率は一般

と同等で，若年で結婚，出産を迎える傾向がある．CHD 患者の妊娠は，総妊娠数の 0.5％程度といわれてい

る34）．

　妊娠中は，体液循環の負荷のみならず，血液学的，呼吸機能的，内分泌学的，自律神経学的な変化を来たし，

心拍出量増加，心拍数増加，不整脈増加，凝固能亢進を生じる．大動脈中膜弾性繊維の断裂と大動脈拡張が生じ

ることがある．出産時は，陣痛，出血，出産直後の静脈還流増加など急激な血行動態変化が起こり，基礎疾患の

悪化を来たすこともある35）．

　CHD 女性の多くは，一般女性と同様に妊娠出産が可能であるが，流産や低出生体重児の頻度は一般女性より

も高い．CHD 女性の妊娠出産時に認められる主な母体合併症は，心不全，不整脈，血栓塞栓，出血，高血圧，

大動脈解離，チアノーゼ増強，感染性心内膜炎などがあげられる35），36）．合併症の治療薬剤は，胎児に対する安

全性が確立していない薬剤が多く，絶対過敏期と呼ばれる妊娠４～８週は，特に催奇形性を考慮して可能な限り

薬剤投与は避ける必要がある．出産時は，心内膜炎の抗生物質予防が推奨される35）．

　CHD 患者の妊娠出産では，妊娠管理に加えそれぞれの CHD に特有の病態変化を理解した上で基礎疾患の合

併症予防や続発症に対する早期治療が必要である37）．また出産後も一定期間心負荷および心機能低下は継続し，

授乳，育児による疲労，睡眠不足などは CHD 患者の病態を増悪させる因子となりうる．肺高血圧疾患（特にア

イゼンメンジャー症候群），チアノーゼ残存疾患，高度心不全などの妊娠出産のハイリスクとされる CHD 患者

では，避妊が望ましい場合も少なくない（表８）．避妊方法によっては心疾患に悪影響を及ぼしたり，使用中の

薬剤と相互作用を起こしたりするおそれがあるため注意が必要である．特に経口避妊薬は凝固系への影響を考慮

した安全な使用が求められる．妊娠してからは放射線被ばくや産科合併症への配慮から検査は限定的となる．

　このため思春期に到達した女性には，妊娠出産に関するカウンセリングが非常に大切である．より安全な妊娠

出産を可能にし，不要な妊娠中絶を避けることができる．逆に妊娠可能であるにもかかわらず妊娠できないと思

い込んでいる女性に妊娠出産の可能性があることを伝えることもできる．
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　日本の周産期医療においては人口 100 万に対して１施設の総合周産期センターが設定されているが，必ずし

も総合周産期センターは循環器内科を備えていない．中等症以上の ACHD 患者の場合，産科的にも循環器科的

にも専門性の高い診療が求められる．ACHD 患者の安全な妊娠出産のためには，通常の周産期管理チームに加

え母体管理のための集学的診療チーム体制が求められる．ACHD 患者の周産期管理が可能な医療施設の情報を

広く共有し，重症度に応じた適切な役割分担を医療圏ごとにとることができる体制整備が必要である．

　CHD 女性の婦人科的管理指導と合併症管理も重要である．ACHD 患者では月経異常は比較的多く，月経過

多による貧血は心機能を悪化させる場合がある．月経異常は不妊につながる場合もある．自然妊娠が成立しない

場合には，不妊治療を早期に開始することも必要だが，不妊治療の内容によっては，卵巣過剰刺激症候群のよう

に合併症を来たし，血管透過性の異常亢進や電解質異常，また，凝固能亢進のような CHD 患者に不利な病態を

生じる場合がある．治療前の適切なカウンセリングと適切な不妊治療が可能な婦人科管理が重要である．特に複

雑・中等症の患者においては，妊娠してから対処するのではなく，妊娠前の教育と病気に対する正しい情報提供

が不可欠である．

6 運動，スポーツとリハビリテーション

　ACHD 患者がレクリエーションやスポーツに参加する際は，いわゆる，自己ペースを守りつつ行うことが基

本となる．軽症心疾患は，運動の制限は必要なく，競争も含むすべての運動に参加可能である．中等度疾患では，

競争や耐久性を要求される運動を除き，運動への参加は可能である．動的運動は，酸素消費量，心拍出量を増加

させ，末梢血管拡張を生じる．また，静脈還流を促進する．このため，適度な動的運動は望ましい運動と考えら

れている．ただし，過度な運動負荷により危険な不整脈や心不全の悪化を来たす可能性のある患者には，主治医

の指導のもと，学校やスポーツクラブでの正しい理解を得て，適切な運動管理を行う必要がある．

7 社会心理学的特徴

　ACHD は罹病期間が長く，特徴的な精神心理学的・社会的問題を持つことが少なくない．精神心理的問題に

影響を与える因子には，幼少期からの長期入院や友人との遊びの時間が少ないこと，両親への依存度が高いこと

など，養育環境の問題がある．その結果，社会的問題の解決能力や独立性が低く，自分を過小評価する傾向が強

くなり，高い両親への依存度とともに，自己決定能力が低くなる．このことが，社会的自立が難しいなどの弊害

表 8　妊娠中厳重な注意を要する，妊娠前の修復手術が必要，あるいは妊娠を避け
ることが望ましいCHD
1．肺高血圧 (アイゼンメンジャー症候群 )
2．流出路狭窄（大動脈弁高度狭窄，＞40～50mmHg）
3．心不全（心機能分類NYHAクラスⅢ度以上，左室駆出率：＜35～40％）
4．マルファン症候群，大動脈拡張疾患（大動脈拡張期径：＞40mm）
5．機械弁置換術後
6．チアノーゼ型心疾患（特に，酸素飽和度：＜85％）
7．フォンタン術後
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を生じる場合が少なくない．これらの問題を解決するためには，医師だけではなく，看護師，臨床心理士，精神

科医，ソーシャルワーカーなどの対応は重要である38）．また学校教育や地域行政による社会福祉などのサポー

トも重要である．

　CHD 患者の教育程度は，高卒の割合，専門学校卒業の頻度などをみると，一般健常人と同程度である．就業も，

障害者枠などを利用して就業する場合も少なくないが，就業率は，一般よりもやや低く，特に正規雇用の頻度が

低い．ACHD 患者の就労率や収入に関して，一般集団に比べて患者集団の就労率が低いこと，年収が 200 万円

以下の者の割合が高いことが報告されている38）．一方で，フォンタン術後の成人多数例（20 歳台が多い）での

検討で，NYHA Ⅰ－Ⅱ度で就業可能な患者が 80％程度を占めている．主婦，学生，非正規雇用などを含めると

約 75％程度は就業できているとの報告がある39）．

8 保険と社会保障体制 40）

　CHD 患者が利用できる社会保障制度が整備されるようになってきたが，まだ十分ではない．我が国では多く

の CHD 患者が健康保険に加入ができる，ないし扶養家族として健康保険を使用できる．小児期には多くの

CHD 患者で小児慢性特定疾病の医療費助成や小児慢性特定疾病児童等自立支援事業，外科的治療を対象とした

自立支援医療（育成医療）が利用でき，複雑 CHD や未修復チアノーゼ型疾患においては身体障害者手帳交付の

対象となり障害福祉施策を受けることができる．また，自治体が行っている重度心身障害（児）者医療費助成制

度を利用できることも少なくない．成人になると，症状を伴う複雑 CHD においては，小児慢性特定疾病の一部

は指定難病に認定され，医療給付を受けることができる．

　ACHD 患者の医療費については，医療保険制度における高額療養費制度など，患者負担に対する公的医療費

助成がある．その他にも公的医療費助成として，難病患者への医療費助成制度，外科的治療を対象とした自立支

援医療（更生医療），重度心身障害（児）者医療費助成制度などがある．身体障害者手帳を有し，重度心身障害（児）

者医療費助成制度を利用できれば，自己負担は軽減されるが，自治体により給付対象や助成額が違うなど，制度

を利用する上では注意を要する点がある．

　患者の就労・就労継続を可能にする社会保障制度整備も重要であり，通院休暇の取得や時短勤務，周囲の理解

により病状を考慮した勤務を可能にすることなどが必要である（しかし公務員では多くの場合時短勤務は認めら

れない）．また，身体障害者手帳を利用し障害者雇用枠での就職，特例子会社への就業や就労支援事業の利用を

検討することも有用だが，手帳を持たない患者は支援を受けにくい．

　ACHD 患者が適切に医療機関を受診し，かつ生活の質の向上を得るためには，就労・就業継続支援や医療費

助成や公的年金制度をはじめとした社会保障制度など，患者の経済的問題への支援の充実が必要である．就労は

ACHD 患者にとってはもちろんであるが労働人口を必要とする社会全体にとっても非常に大きな問題であり，

ACHD 患者の就労支援制度の確立が強く望まれる．通院休暇取得制度，時短勤務，病状を考慮した勤務など雇

用者側の理解も必要とする．身体障害者手帳を利用した障害者雇用枠での就職，特例子会社への就業や就労支援

事業の利用を促すことも必要である．何よりも，ACHD 患者が，意欲を持って働ける就労環境整備が必要である．

ACHD 患者の生活の質，社会的な自立と経済的問題は密接に関連している．今後は，既存制度の活用と制度の

改善が求められる．
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9 重複障害，精神発達遅滞の対応

　ACHD では，染色体異常や精神発達遅滞を伴う患者は全体の 10％程度に認められる．このような重複障害

を認める場合は，社会的自立がさらに難しく，移行が困難で両親や家族のサポートが生涯にわたり必要なことが

多い．さらに重複障害を持つ患者の受け入れ可能な成人医療施設が決定的に不足し現実的に大きな問題となって

いる．今後は，看護師，ソーシャルワーカーなどのサポートの充実と同時に，成人期治療を受け入れる施設の整

備に加えて，自治体行政を含めた地域社会全体でのケア体制や国全体の社会保障基盤の整備も必要になる．

　 結語
　CHD の移行医療においては，生涯医療の観点から小児循環器専門医療施設から ACHD 専門診療施設へ途切

れのない継続的な対応が必要である．移行に際しては患者の視点と医療福祉側の視点の両面から，個別の患者の

状況に応じて患者の意思を尊重した対応が重要である．このために，①患者自身の病気の理解への教育，②

CHD の医療を専門とする医師を中心とした多職種専門職および社会福祉専門職で構成されるチーム医療体制の

構築，③小児医療施設と成人医療施設の情報共有体制，④小児医療施設から成人医療施設への移行診療連携体制

の整備，⑤ ACHD を診療する集学的な専門医療施設の確立と病診連携，地域および全国規模でのネットワーク

の確立が必要である．
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注釈
複�雑先天性心疾患：複数の心臓・血管系の異常が重複して存在する先天性心疾患のこと．代表的な疾患としてファロー
四徴症や完全大血管転位，左心低形成症候群などがある．詳細な疾患は，表５B，Cを参照．
続発症：ある疾患や治療法に伴って生じる別の症状や疾患のこと．
遺残症（遺残病変）：手術前にあった異常が，手術後も程度の差はあっても残存すること．
後期合併症：治療後すぐではなく，時間が経ってから生じる合併症のこと．
多�職種専門職：看護師，臨床心理士，臨床検査技師，専門超音波技師，ソーシャルワーカーなど，先天性心疾患に関わ
る医療福祉分野の様々な専門職のこと．
癒�着剥離：手術後に手術したところの周辺組織（臓器・血管など）がくっつくことを癒着という．癒着剥離とはこの癒
着した部位を剥がす操作であり，再手術の際には，癒着剥離が必要となるため，手術時間と出血量が増加する．
多因子遺伝：ひとつの遺伝子ではなく，複数の遺伝子や環境の影響によって現れ方が異なる遺伝現象のこと．
小�児慢性特定疾病の医療費助成：小児慢性特定疾病にかかっている 18歳未満（20歳まで継続可）の児童等について，
医療費の自己負担分の一部を助成する制度．原則２割の自己負担となり，世帯の所得に応じた月ごとの自己負担上限
額が設定されている．
難�病患者への医療費助成制度：指定難病と診断され，病状の程度が一定程度以上の者に対し，医療費の自己負担分の一
部を助成する制度．原則２割の自己負担となり，世帯の所得に応じた月ごとの自己負担上限額が設定されている．
自�立支援医療（育成医療）：18歳未満の患者の障害軽減を目的に，医療費の負担を軽減する制度．心疾患では外科的治
療が対象となる．世帯の所得に応じた月ごとの負担上限額が設定されている．
自�立支援医療（更生医療）：18歳以上の患者の障害軽減を目的に，医療費の負担を軽減する制度．心疾患では外科的治
療が対象となる．月ごとの負担上限額は高額療養費の上限額となっている．
重�度心身障害（児）者医療費助成制度：身体障害者手帳を有し，その程度が一定程度の者について，自治体が独自に医
療費の自己負担分の一部を助成する制度．給付の対象（障害者手帳等級や所得制限）や内容（自己負担額）は自治体
により異なる．
ピ�アカウンセリング：患者や家族などの当事者同士が，相互に対等な立場で話を聞き合い，共感や利用できる制度に関
する情報共有等を行うこと．
障�害者雇用枠での就職：従業員が一定数以上の規模の事業主は，従業員に占める障害者の割合を「法定雇用率」以上に
する義務がある．障害者手帳を有する場合，一般枠だけでなく，障害者雇用枠を利用した就職も可能となり，その場合，
障害者雇用率に算定される．
特�例子会社：障害者雇用の促進及び安定を図るため，事業主が障害者の雇用に特別の配慮をして設置する子会社のこと．
特定子会社における障害者の雇用数は親会社の障害者雇用率に算定することができる．
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