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第9回成人先天性心疾患セミナープログラム  

 

総合司会：赤木禎治(岡山大学 循環器疾患集中治療部） 

開会挨拶（9：00-9：05）                     内藤博昭（国立循環器病研究センター） 

第一部：診療体制：学会の取り組みの現状（9：05-9：55） 

座長：丹羽公一郎（聖路加国際病院 心血管センター） 

白石 公（国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

1.小児循環器学会（10分）       

中西敏雄（東京女子医科大学 循環器小児科） 

2.日本成人先天性心疾患学会（10分） 

                                  赤木禎治(岡山大学 循環器疾患集中治療部） 

3.日本循環器学会（10分）                 

市田蕗子（富山大学 小児循環器内科） 

4.看護学会（10分）       

落合亮太（東京女子医科大学 看護学部） 

第二部：ファロー四徴、その病態の特異性（10：00-11：00） 

                          座長：八尾厚史（東京大学 循環器内科） 

赤木禎治 (岡山大学 循環器疾患集中治療部） 

1.右室機能不全（12分） 

                                  山田 修 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

2.右室と左室のinteraction（12分） 

             先崎秀明（埼玉医科大学総合医療センター総合周産期 

                    母子医療センター小児循環器科） 

3.肺動脈弁閉鎖不全（12分） 

                               市川 肇（国立循環器病研究センター 小児心臓外科） 

4.Aortopathy（12分）                    

丹羽公一郎（聖路加国際病院 心血管センター） 

教育講演（11：10-11：50）                  

                                  座長：河田政明（自治医科大学 心臓血管外科） 

『ファロー四徴の手術：術式の歴史と今後の展望』        

                               市川 肇（国立循環器病研究センター 小児心臓外科） 

ランチョンセミナー（12：00-12：50）                    

                                  座長：丹羽公一郎（聖路加国際病院 心血管センター） 

 

『肺動脈性肺高血圧症と遺伝子変異』           

                              中西宣文（国立循環器病研究センター 肺循環科） 

休憩（10分） 

第三部：ACHD病態評価（13：00-13：40） 

                          座長：新垣義夫（倉敷中央病院 小児循環器） 

稲井 慶 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

1.右室と心電図（10分）                

立野 滋（千葉県循環器病センター 小児科） 

2.右室とバイオマーカー（10分）                



大内秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

3.右室と運動能（10分）                     

稲井 慶（東京女子医科大学 循環器小児科） 

第四部：症例検討（13：50-14：50） 

                           座長：中西敏雄（東京女子医科大学 循環器小児科） 

吉松 淳 （国立循環器病研究センター 周産期・婦人科） 

1.ACHD、PH（15分） 

                     山村健一郎（九州大学 小児科） 

2.ACHD、Fontan術後 心不全（15分） 

               木村朋生（岡山大学 循環器内科） 

3.ACHD、妊娠（15分） 

                          原田 元（東京女子医科大学 循環器小児科） 

コメンテーター：八尾厚史（東京大学 循環器内科） 

                                稲井 慶（東京女子医科大学 循環器小児科） 

                               市川 肇（国立循環器病研究センター 小児心臓外科） 

                          休憩（15分） 

第五部：ACHD病態のデバイス治療（15：15-15：55） 

                           座長：庄田守男（東京女子医科大学 循環器内科） 

赤木禎治(岡山大学 循環器疾患集中治療部)  

1.ステント治療（10分） 

                    森 善樹（聖隷浜松病院 小児循環器科） 

2.CRT（10分）                      

坂口平馬（国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

3.ペースメーカーとICD（10分） 

                       宮崎 文（国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

第六部：ACHDとQOL（16：05-16：45） 

                           座長：市田蕗子（富山大学 小児循環器内科） 

賀藤 均 （国立成育医療研究センター 循環器科） 

1.QOL評価法（10分） 

                    竹上未紗（国立循環器病研究センター 研究開発基盤 

センター 予防医学・疫学情報部） 

2.ACHDのQOLの現状（10分）                    

椎名由美（聖路加国際病院 心血管センター） 

3.ACHD診療と社会保障制度の現状（10分） 

          檜垣高史（愛媛大学小児総合医療センター  

小児循環器部門） 

 

閉会挨拶（16：50-）                白石 公（国立循環器病研究センター 小児循環器） 

 



第一部：診療体制：学会の取り組みの現状 
小児循環器学会 
東京女子医科大学 循環器小児科 中西 敏雄 

成人先天性心疾患診療体制
小児循環器学会の取り組みの現状

東京女子医科大学循環器小児科

中西敏雄

  

第４９回小児循環器学会

• シンポジウム：司会 白石 公、丹羽公一郎
–成人先天性心疾患の診療体制とその方向性

• 小児病院におけるキャリーオーバー患者の診療とそ
の方向性 田中靖彦 （静岡こども病院）

• 成人先天性心疾患診療の変遷と将来の方向性につい
て 篠原徳子 （東京女子医大）

• 成人先天性心疾患 外科医の関わり

河田政明（自治医科大学）

• 成人期先天性心疾患患者に対する成人移行期支援
への取り組みと今後の課題

奥原由美子（長野こども病院）

 
 

第４９回小児循環器学会

• シンポジウム
–成人先天性心疾患の予後、QOLを規定する因子

• Management of prenancy and delivery inpatients with CHD-based 
on ESC database    Jorg Stein

• 先天性心疾患女性患者に対する性教育、妊娠出産についての患
者教育 城戸佐知子

• 成人先天性心疾患における心血管不全 村上智明

• 成人先天性心疾患の運動能を規定する因子 稲井慶

• 耐糖能異常は心不全を伴う成人先天性心疾患患者の予後を規
定する 大内秀雄

  

学会として診療体制への取り組み

• 各施設の試行にまかせていた
• 小児科医の集まりであることの限界
• 循環器内科医へのアプローチをあまりしてこ
なかった

• 小児病院の年齢制限に関与してこなかった

 

 

我が国での問題点

• 小児病院の患者の移行が問題であり、今後
の課題

• 心臓病センター、循環器病センターがある病
院での診療体制は比較的整っている

• 産婦人科、精神科、消化器、呼吸器、腎、透
析、泌尿器、整形など、いろいろな科で成人
がみれる診療体制が必要

  

小児循環器学会の取り組み

• 我が国の成人成人先天性心疾患患者は、小
児循環器学会会員が主体となってみていくで
あろう

• 循環器内科医と協調した診療体制を構築し
ていく

 

 



第一部：診療体制 学会の取り組みの現状 

１．先天性心疾患の診療体制の未来像 

岡山大学病院 循環器疾患集中治療部 赤木禎治 

 

 わが国における成人先天性心疾患患者の診療は，これまで小児循環器医を主体として行

われてきた．しかし，成人先天性心疾患患者数の急速な増加と患者年齢の高齢化に伴って，

これまでの診療体制の維持は困難になってきている．患者年齢が 20 歳代から 30 歳代まで

は，小児期からのフォローアップとして小児循環器医が主体となった治療や管理を行える

であろうが，いつまでも小児循環器医が診療の中心となることには限界がある．成人期に

なって単に先天性心疾患のフォローアップを行うだけでなく，加齢に伴う高血圧，虚血性

心疾患，不整脈，動脈硬化性病変，糖尿病，悪性疾患の評価などの評価が必要となってく

るからである。これら成人期の問題点，いわゆる成人病は小児科のバックグラントを持っ

た医師ではカバーできないフィールドの問題が主体となってくるからである．小児科をバ

ックグランドに持つ医師が，成人領域のトレーニングを受けて，成人先天性心疾患医とし

て診療体制の中心となるのも一つの方法である．しかし，これからの成人先天性心疾患の

診療体制をより長期に安定化させていくためには，循環器内科をバックグランドに持つ成

人先天性心疾患医を育てていく必要性があり，このような新しい診療体制の確立が急務な

のである． 

これまで循環器内科医が先天性心疾患に接する機会は限られてきたが，今後はこれら先

天性心疾患患者の治療・管理について，きちんとした知識と経験が要求されるようになる．

現実に既に多くの循環器内科施設では，日常診療で成人先天性心疾患患者の診療に遭遇す

る機会が増えてきているのが実情である．これらの先天性心疾患は心房中隔欠損症や心室

中隔欠損症をはじめとした比較的単純な心疾患から，大血管転位症や単心室などのチアノ

ーゼを主体とした複雑心疾患まで含まれており，それぞれの病態や血行動態は大きく異な

っている．特にこれまで成人領域に達することのなかったチアノーゼ型心疾患は，新しい

疾患グループとして認識され，対応していく必要がある．成人期に起こる心血管領域にお

ける問題点は，小児期とは大きく異なってくる．小児期には心疾患の診断，治療適応の評

価そして術後管理が主体であったが，成人先天性心疾患では術後遠隔期の心不全管理，不

整脈管理，社会適応，女性の妊娠・出産などが中心となる．そして場合によっては，再手

術の適応判断が要求される． 

 

成人先天性心疾患診療施設に求められるもの 

 欧米では 1980 年代より各地域の主要病院に成人先天性心疾患診療部門が開設され，循環

器内科医が中心となって診療が行われている．医療事情の異なる日本では，欧米のシステ

ムをそのまま取り入れるというよりも，すでに各地域に存在する中核施設を中心として診

療体制を構築することが現実的と思われる．残念ながら現時点では全国的にみて成人先天

性心疾患に特化した診療部はごく少数であり，年間入院が 50 人を超える施設は全国の循環



器専門医研修施設の 2％にとどまっているという現実がある．また循環器内科医の診療への

参加が少ないために，患者のほとんどは小児循環器科医が診療にあたっている．成人先天

性心疾患を担当できる心臓血管外科医も少ないという現状もある．このような理由から，

日本循環器学会の診療ガイドラインにおいて，日本における成人先天性心疾患の診療体制

の確立に向けて目標が示されている（表１）．これらの目標を達成するために全国の主要施

設に循環器内科を主体とした「成人先天性心疾患心疾患診療部門」を設置し，これからの

診療活動を行っていく試みがスタートしている．  

 

チーム医療の必要性  

成人先天性心疾患の診療体制において大切なことは，先に述べたような患者が直面する

さまざまな医学的および社会的問題に対して，小児循環器科医，循環器内科医，心臓血管

外科医，内科専門医，産婦人科医，心臓麻酔科医，精神科医，専門看護師，専門生理機能

検査技師，臨床心理士，医療ソーシャルワーカー等の複数科および複数の職種から成る「成

人先天性心疾患診療施設」を構築し，チーム医療を行うことである． 

日常生活の注意点はさまざまな領域に広がる．これらは単に医師が診療で携わる心機能

に直結した問題だけでなく，教育，就職，結婚，性生活，妊娠，出産，育児，子供への遺

伝，旅行，運動，レクリエーション，社会保障（保険，年金，身体障害者認定，医療給付，

更成医療給付）などに多岐におよぶ．このように幅広い視野での医療には，患者と直接接

する機会の多い看護師の役割がとても大切になってくる．多くの場合，医師は診療と検査

に時間をさかれ，患者さんとじっくりと話し合う機会が限られている． 

小児期から成人期へと移行する上で，先天性心疾患患者が健全な日常生活を送るために

最も必要なことは，社会的に自立することである．しかしながら成人先天性心疾患患者は

一般の人と比べ，社会的自立の程度は劣ることが多いとされている．多くの因子が複雑に

関与しているが，社会的自立を規定している因子は，大きく医療側，患者側，社会側の三

つの側面に分けられる． 

また女性患者においては，妊娠・出産はとても大きな問題である．リスクの低い心疾患

では，一般と同様に妊娠出産が可能だが，中等度以上の母体リスク（Fallot 四徴症術後な

ど）のある場合には，心血管系合併症をおこすことがあり，同時に胎児のリスクも高くな

ることが知られている．また肺高血圧の合併やチアノーゼが残存しているような先天性心

疾患患者では，母体，胎児ともに妊娠・出産はきわめてハイリスクであることが知られて

いる．妊娠前にカテーテル治療や修復術を行っておくか，場合によっては永続的な避妊や

妊娠の中断が推奨される．このような心疾患は，妊娠中，出産後に心不全や不整脈の増悪，

血栓塞栓の合併，チアノーゼの増悪などを伴うことが少なくない．中等度以上のリスクの

場合こそ，心疾患の妊娠に精通したチーム（産科医，循環器科医，循環器小児科医，麻酔

科医，新生児科医）の協力が得られる専門施設での管理が必要である． 

 検査技師の果たす役割も大きい．成人先天性心疾患の外来診療では，定期的な心エコー



図評価が大変重要である．小児期では心疾患の形態診断が主な目的となることが多く，小

児循環器医によって心エコー評価が行われる．成人期の先天性心疾患の診療では，形態診

断よりも心機能，血行動態評価が主体となる．このため心エコー検査を行う検査技師に対

する教育体制の確立も重要である． 

 
専門医制度の確立とこれからのトレーニングシステム 
 2012年，米国では成人先天性心疾患が内科領域の一専門分野として正式に認可された．
小児循環器学の一領域としてではなく，内科学の一分野として認識されてことは画期的な

出来事である．「成人先天性心疾患」は腎臓内科や血液内科などと同じ位置づけをされるよ

うになった．米国が次に目指すものは「成人先天性心疾患専門医制度」である．我が国に

おいても，同様の試みを行っていく必要があるであろう．専門医制度の確立のためには，

専門医を育てるトレーニングシステムを立ち上げる必要がある．現実には小児循環器ある

いは循環器内科のトレーニングを受けてきた医師が成人先天性心疾患の専門医として活動

するわけであり，既に相当年数のトレーニングを積んでいる医師を対象とする必要がある．

成人先天性心疾患という幅広い領域に対して基本的知識と経験を有し，さらに専門分野を

持っているという医師像が浮かび上がる．一方，プライマリーケアの経験をもつ一般内科

医も先天性心疾患のトレーニングを行えば本領域に加わることが可能かもしれない．米国

やカナダの診療体制，トレーニングシステムを参考にしながら，国内で望ましいシステム

を構築していく必要がある． 
 
表１．成人先天性心疾患の診療体制の確立に向けての目標 
 
1． 成人先天性心疾患診療を実施し，循環器内科医や小児循環器医の教育施設となり得る

代表施設を全国で 15～30施設認定し，成人先天性心疾患診療を専門とする医師や看護
師を養成する． 

2． 患者統計から各地域に必要な成人先天性心疾患を診療する中核施設は人口約 200 万～
800万人に 1施設の割合で必要とされているので，全国で約 50か所に成人先天性心疾
患拠点施設を開設し，患者の便宜を図る 

3． 中核病院に通院が困難な地方の患者には，自宅近隣のかかりつけ医と中核病院との間

でインターネット等を介した遠隔診断を行い，通常の経過観察だけでなく緊急時の初

期対応に役立てる． 
4． 成人先天性心疾患は出生直後からの非常に長い病歴を持つことが多いので，過去の臨

床情報や手術所見が失われない様，臨床情報のデジタル集約化，保存化を図る． 
 



第一部：診療体制 学会の取り組みの現状 
日本循環器学会 
富山大学小児循環内科 市田 蕗子 

 
 

第9回成人先天性心疾患セミナー 2013.10.19

診療体制：学会の取り組みの現状

日本循環器学会より
学術委員会 成人先天性心疾患部会の設立

富山大学小児科 市田蕗子

  

日本循環器学会学術委員会
委員長 小室一成殿

日本循環器学会ACHD学術部会設立に関する要望

日本循環器学会ACHD学術部会設立を要望いたします。本学術部会での達成
目標は、すでに問題となっているACHD患者の移行医療問題に対し、集約施設を
中心に据えた各医療機関との連携によるACHD診療システムの確立、ACHD専
門医制度の樹立、ACHD診療・移行医療ガイドラインの作成、ACHD分野の研究
の推進、ACHDにたずさわる医療従事者（医師、多職種医療従事者）の教育の推
進、ACHD専門医療に対する診療点数査定に関する範疇にまで及びます。この
事業の重要性に関しましてご理解いただき、ACHD学術部会設立をいただけます
ようここに要望書をご提出させていただきたく存じます

日本循環器学会学術委員会委員 市田蕗子
日本小児循環器学会 理事長 中西敏雄
成人先天性心疾患対策委員会委員長 永井良三

八尾厚史
日本成人先天性心疾患学会 理事長 丹羽公一郎
日本心臓血管外科学会 理事長 上田裕一

2012.8月  

学術委員会 小児心疾患部会報告

小児心疾患部会は、あくまでも小児循環器医が中心となって小児期の循環器
疾患を扱っている部門である。 わが国では、主に小児循環器医が成人先天
性心疾患の診療にあたっているが、これでは診療体制が改善できない。成人
先天性心疾患の分野は、小児循環器科医ではなく循環器内科医が、中心とな
る必要がある.

先天性心疾患は、加齢に伴い、心機能の悪化、不整脈、心不全などにより病
態、罹病率、生命予後が修飾される. また、就業、保険、結婚、心理的社会的
問題など成人特有の問題を抱え、成人期の先天性心疾患（Adult Congenital 
Heart Disease）は、小児期とは全く異なる特徴がある. そこでこれらの患者は、
小児科医ではなく、内科医、とりわけ循環器内科医が、診療の中心となること
は当然である.

  

すでに,米国のAmerican Board of Internal Medicine (ABIM)では,成
人先天性心疾患を,内科の１領域と認めている. 多くの成人期の問
題を抱えて、これだけ多くの患者数がいる日本でも、成人先天性心
疾患は、内科、循環器内科の一分野となっていかなければならない

最近、循環器内科医を対象とした成人先天性心疾患診療ネット
ワークが、たちあがり、日本全国に拠点が広がりつつある。この機
会に、日本循環器学会の学術委員会の中に小児循環器部会とは
別に、成人先天性心疾患部会を設立し、その元に成人先天性心疾
患の分野の診療,研究を進め,診療体制を確立していくべきである.

 

   
 
 



 

 
 

  

 



 

 
 

   

日本循環器学会 理事会 2013年3月15日

学術委員会

小児心疾患部会とは別に
成人先天性心疾患部会が承認された

赤阪隆史（部会長）
丹羽公一郎
筒井裕之
白石 公
八尾厚史
市田蕗子

  

第1回成人先天性心疾患部会 2013年3月15日

協議事項：学術委員会に成人先天性心疾患部会を設けることになった経緯
の確認と部会の今後の活動方針について議論

成人期の先天性心疾患患者に関して、小児循環器専門医（pediatric
cardiologist）はその医学的・社会的問題点を十分認識しているが、成人の
循環器専門医（adult cardiologist）の認識不足・関心不足が問題である.

若手の循環器医の理解と関心が比較的高い現状が共通認識され、今後の
循環器専門医の教育体制の重要性が確認された

成人先天性心疾患への関心を持つ循環器内科医がスムースに臨床研修が
受け入れられるような体制の確立が必要である一方、小児科医が成人に達
した患者を診つづけるのはその専門性から好ましいことではなく、内科医師
への適切な移行医療の方法を確立し提言する必要がある

 
 
 

① 現在のACHD診療における循環器内科（医師）の問題点に関する意見
ACHD疾患に対する内科側の意識や関心の低く、循環器内科専門医の
ACHD知識・経験も低い

術後のACHDの心不全や不整脈に加え、妊娠出産もまた循環器内科医
師にとっては大きな問題になっている

②ガイドラインについて
最近、改訂されたところで、早急の改定の必要性はないが、状況に応じて
予定より早く2-3年で改定することもありうる

2008年のACC/AHAガイドラインと比較すると大きく違う点が多々有り、今
後大きく見直す必要がある可能性あり

ガイドラインのエビデンスレベルが低いため、今後、エビデンスを構築する
ことが重要であり、このためには日循のサポート下に、大規模臨床研究
の施行が必要である

  

③先天性心疾患の専修目標について

・ 現状より高い専修目標になるように働きかける。専門医制度問題に関
する要望書：修練目標の見直し（A,B）を理事長へ提出する

・ 教育システムとも関連するが、循環器専門医となるには先天性心疾
患についての一定の修練体制の充実が求められる

・ これから専門医を目指すような若い医師をターゲットにして、循環器
ネットワークの構築に携わっている各施設を含め主要な施設での
ACHD診療を盛んにしてゆく

・ 専門医試験問題における先天性心疾患の出題について
先天性心疾患に対する十分な知識が求められることを明確にする
専門医試験問題はACHD領域では、CやDばかりで、問題数が少ない

 



 

 
 

④教育セミナーについて

成人先天性心疾患学会との協同セミナーとして成人先天性心疾患
学会と日本循環器学会での複数回の開催を促進する

日本循環器学会では学術委員会セッションあるいは教育セッション、
モーニングレクチャー、meet the expert、co-medical sessionとして
複数のテーマ（成人期の妊娠・出産、成人期の不整脈、肺高血圧、
染色体異常、発達障害など）で開催するように、学術集会委員会に
要望する

⑤コメディカルへのアプローチについて
チーム医療委員会との協同で、コメディカルへの教育（心電図・画
像診断・看護など）を推進する

  

~今後の課題~

1, 診療体制
循環器科ネットワークの拡大と構築
専門医制度/認定医制度
日循専門医制度

2, 成人先天性心疾患セミナー、成人先天性心疾患学会学術集会の
教育セミナーとしての認定
専門医試験問題の検討（ACHDを多くするように要請）
専門医制度問題に関する要望書

3, 教育
成人先天性心疾患セミナーや学術集会への日循会員の参加
日循学術首魁内に教育的なセミナーを継続的に構築

4, 日循とJSACHDとの共同セッション（教育）
部会主催での以下のセッション開催
Meet the expert、モーニングレクチャー、委員会セッションなど

5, ガイドライン：２－３年で改訂を考慮
6, 妊娠出産のテーマとの取り組み
7, ACHD登録制度への参加協力

 
 



第一部：診療体制 学会の取り組みの現状 
 

第 9回 ACHDセミナー 抄録 
診療体制：学会の取り組みの現状：看護学会 

東京女子医科大学 看護学部 
落合 亮太 

 
 増加を続ける成人先天性心疾患患者に対する継続的かつ計画的な看護支援体制は、本

邦では未だ構築されていない。本稿では、移行期医療から成人期医療にかけての包括的

な看護支援体制の確立に向けた関連学会・研究班のこれまで主要な動向を確認し、今後

の活動の方向性について私見を述べたい。 
 まず、成人先天性心疾患学会においては、2012年 1月に成人先天性心疾患看護ワー
キンググループが立ち上げられている。同組織の活動方針・内容は下記の通りである。 
活動方針 

1. 成人先天性心疾患患者の看護の質の向上に寄与することを目的に、研究委員会、

教育、情報交換などを行う。 
2. 看護職および関連する職種とのネットワークを構築する。 

活動内容 
1. 成人先天性心疾患の患者が抱える課題について、看護の視点から調査研究を行

う。 
2. 成人先天性心疾患の患者の看護の理論化に関する長期的展望のもとに、看護の

エビデンスの集積につとめる。 
3. 学術集会の際に看護職の交流と看護の検討の機会を設ける。 
4. 学術集会における発表を推進する。 
5. 学会誌の査読などに貢献する。 

 同組織は、年 2回の開催を予定しており、2013年 9月末日時点までに計 3回の会合
を持っている。第 1回では上記活動方針を決定し、第 2回では参加各施設における看護
体制と困難事例の共有、第 3回では症例検討会を実施した。今後、同様の活動を通して、
活動方針の 1)、2)、活動内容の 2)、3)を推進していく予定である。会合で検討した各事
例については、将来的には事例集として成人先天性心疾患看護の教科書としてまとめて

いく方針である。また、活動内容 1)に対応するものとして、今年度中に全国各施設に
おける看護の提供体制や具体的な支援内容、困難・課題、教育ニーズなどに関する実態

調査を実施予定である。さらに、量的調査に加え、成人先天性心疾患看護専門外来を既

に設置している施設を good practice事例として取り上げた質的調査も予定している。
同調査では、組織内での専門外来の位置づけ、看護師の人員配置、予算の工面方法など、



専門外来普及のための暗黙知を明文化したい。 
 次に、小児科学会では、「小児期発症疾患を有する患者の移行期医療に関する提言」

(案)1が提案されている。これは先天性心疾患の看護に特化したものではないが、「小児

期発症疾患を有する患者の成人期に向かう診療にあたって、小児期医療から個々の患者

に相応しい成人期医療への移り変わり、すなわち、移行期医療が重要」とし、「日本小

児科学会は、日本内科学会等の成人診療を主に担当する学会と連携して、こうした移行

期の課題に取り組む。」と述べていることから、今後、小児科学会と看護関連学会（日

本小児看護学会など）の連携が期待される。 
 また、丸らは、小児慢性疾患を有する成人患者がニーズに見合った医療が受けられる

よう心理的・物理的準備を進める手順とツール、患者の体験談をまとめた「成人移行期

支援看護師・医療スタッフのための移行期支援ガイドブック」2を作成し、さらに、「成

人移行期支援看護師養成講座」を開講し、移行期支援に強い看護師の育成を図っている。

同講座を修了した看護師が所属施設に戻り、先天性心疾患患者に対する移行期支援とし

て、サポートブック作成や患者教室などの取り組みを始めているとの実践報告が小児循

環器学会などで報告されはじめている。 
 以下、今後の活動の方向性について私見を述べたい。成人先天性心疾患患者に対する

看護の検討は、現状では成人先天性心疾患看護ワーキンググループが中心となって行っ

ており、活動の継続と発展が期待される。同時に、特に移行期医療に関しては、他の疾

患と共通する課題や支援方策があると考えられること、小児科学会を中心に支援方策の

検討がなされようとしていることから、先天性心疾患領域に限らず領域横断的に知識・

技術を共有し、看護師の教育体制を整備していく必要がある。そのうえで、将来的に移

行期支援を認定看護分野として位置づけることも視野に入れておきたい。 
 最後に、移行期医療以外にも、周産期医療、遺伝医療、精神医療、緩和ケアなど、成

人先天性心疾患に関連する領域は多岐にわたる。これらの領域における看護の役割につ

いて検討してくことも今後の課題である。 
 
文献 
1. 日本小児科学会 移行期の患者に関するワーキンググループ. 「小児期発症疾患を

有する患者の移行期医療に関する提言」(案). 
http://www.jpeds.or.jp/saisin/saisin_130408_2.pdf, (参照 2013年 9月 25日) 

2. 東京医科歯科大学大学院保健衛生学研究科国際看護開発学. 成人移行期支援看 護
師・スタッフのための移行期支援ガイドブック. 東京; 2012  

 



第二部：ファロー四徴、その病態の特性 

ファロー四徴、その病態の特異性－右室機能不全 

 

国立循環器病研究センター・小児循環器科 山田修  

 

右室機能不全という言葉は包括的であるというよりは漠然としていて、どのよ

うな事象を指すのか曖昧であるが、ここでは 

1)収縮障害 global/regional 

2)拡張障害  

3)興奮伝導障害(組織的/機能的)-不整脈  

の 3 項目を指すものと考える。これらが単純に切り離せるものでないことは勿

論である。 

これらの原因となる可能性のあるものして 

術前状態には、右室圧負荷、低酸素状態が想定可能であるし、手術に際する侵

襲としては流出路形成に伴う切開や無収縮である心室間のパッチが、また形態

や伝導の変化に伴う収縮シークエンスの変化が挙げられる。術後の肺動脈弁閉

鎖不全による容量負荷の問題は広く知られている。 

形態/構造の異常であるファロー四徴には内因的な(例えば筋層構造の走行異常

に基づく)収縮障害を有することは知られていないが、否定はできない。 

 

これらを検討する上でファロー四徴の形態/構造的特徴と血行動態を知ること

は勿論必要だが、ファロー四徴の病態の特異性を知る上では、他の疾患との対

比が重要となってくる。 

圧負荷右室を有するとしては、PS や PAH を伴う疾患群、systemic RV を持つ

congenitally/surgically corrected TGA があり、また右室を体心室とする

Fontan 循環もそうである。 

容量負荷右室を有するものには、ASD や Ebstein などがある。 

 

本稿では主として収縮障害について概観する。 

 

右室収縮特性指標として、最も広く使われるものは容量計測ではRVEFであるが、

その計測モダリティとしてはシネアンギオ、MRI、CT、エコー、コンダクタンス

カテーテル各種があり、またこのほかにエコーでは TAPSE や TR 流速からの peak 

dP/dt、 dP/dt/P、MCFR(maximal change of flow rate)、組織ドップラからの

S’が用いられる。これらは一部を除いて後負荷、前負荷に影響される。ここで

は RVEF に加えて、負荷非依存性の指標として Ees に類似の指標である

RVSP/RVESVI を使用する。 



 

一般には PS による圧負荷と PH による圧負荷では右室収縮性に対する影響が異

なると考えられているが 15か月未満の valv.PS と肺動脈圧上昇を伴う VSD では

負荷非依存性右室収縮性指標である RVSP/RVESVI と右室拡大は同じ回帰線上に

位置し、分布範囲も大きく異ならないことが分かる。 

 



術前のファローでも同様の線上に乗ってくることが分かる。圧負荷右室の適応

の共通性が見られる。 

術後では 

 

全体的に下方に位置する。しかしながら EF で術前と術後を比較すると、

 



EF では 0.54±0.06 から 0.56±0.08 と低下はない。これは当然のことであって

流出路狭窄という高い後負荷が消失すれば高い収縮性は不必要となり右室肥大

が消失しても EF を維持できるからである。 

 

PS が残存する場合にも RVEF の低下はない。 

 



また収縮性指標として RVSP/RVESVI をとると、RVSP が高いほど収縮性は上昇す

る。 

  Coefficient Std. Error t   P    

Constant 0.319 0.349 0.912 0.370   

RVSP2     0.0246 0.00704   3.494    0.002  

この指標の分子が RVSP であるので当然と思われるが、一方右室拡大と RVEF の

関係を見ると下図のように有意に逆相関を示す(P=0.025)。 

 

右室拡大が拍出を維持するための補償メカニズムではなく逆流の結果として生

じていることは  



1 回拍出量が大きく右室拡大に決定される(P<0.001)ことからも推測される。 

上述のファロー四徴における容積/収縮性特性は術後 1 年程度のものであるが,

成人ファロー四徴においては経年的な変化によって、圧負荷から右室肥大さら

には右心不全へという一般的右室圧負荷心(肺性心、 cor pulmonale)とは大き

く異なった、また単純容量負荷右室とも異なった様相を呈する。 

また右室流出路の切開、心筋切除という局所に与えられた傷害が右室全体の機

能に影響するが、これに関しても言及する予定である。 



第二部：ファロー四徴、その病態の特異性 
 

Fallot四徴症術後患者における Ventricular-Ventricular Interaction 
埼玉医科大学総合医療センター総合周産期母子医療センター小児循環器科 先崎 秀明 
 
右室と左室は中隔、外層筋を共有し、かつ心嚢という一つの袋の中に納まっているため、

単独ではなく、一方の機能、構造の変化が相互の機能、構造に影響しあう。特に右室の機

能構造異常を主病態とする Fallot 四徴症では右室の収縮低下や拡大は左室の収縮低下さら
に拡張能低下をもたらす。これらの変化は、Global な指標のみならず、負荷の変化を加味
した指標においても認めることができる。この心室間相互作用を考慮に入れることは、右

心不全、左心不全の治療の枠組みの中で必須事項である。 
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第二部：ファロー四徴、その病態の特異性 

肺動脈弁置換の適応 
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第二部：ファロー四徴、その病態の特異性 

Aortopathy 

 

聖路加国際病院心血管センター循環器内科部長   丹羽 公一郎 

 

要旨：大動脈二尖弁、大動脈縮窄は、大動脈拡張、大動脈瘤形成、大動脈解離を伴うこと

が知られている。また、Fallot 四徴、単心室、総動脈幹症などの複雑先天性心疾患も、大

動脈拡張、大動脈弁閉鎖不全をしばしば認める。これら先天性心疾患に認められる大血管

拡張性病変は、血行動態的、解剖学的特徴から予想される程度を越えて拡張し、大動脈瘤、

解離、瘤破裂を起こし致死的となることがある。これらの疾患では、大動脈壁に、中膜嚢

胞性壊死所見（cystic medial necrosis）を認め、血管弾性の低下と血管硬度の上昇を認

める。この異常所見は、大動脈弁閉鎖不全を増悪させると同時に体心室収縮機能、拡張機

能、冠動脈潅流を悪化させる。このため、これらの疾患群は、大動脈拡張という形態的な

特徴だけではなく、心機能異常を伴う新たな疾患、Aortopathy としてとらえられるように

なった。 

 

1，病因 

 大動脈中膜の組織学的変化、大動脈拡張をもたらす要因として、高血圧、妊娠、加齢、

遺伝子異常などが知られている（表１）。胸部大動脈瘤を認める動脈管開存で、染色体

6p12.2-p13.13 の異常が明らかにされ、大動脈壁硬度の上昇との関連が示唆された(1)。大

動脈二尖弁、大動脈縮窄も、大動脈壁異常（cystic medial necrosis）を認め (2,3)、大

動脈拡張、大動脈瘤形成、大動脈解離を合併することがある (3,4)。大動脈解離の多数例

報告で認められる大動脈二尖弁の割合は、一般人口の大動脈二尖弁発生頻度をはるかに超

えている(4)。狭窄閉鎖不全を認めない大動脈二尖弁も、大動脈拡張を生じるため (5)、大

動脈二尖弁は大動脈脆弱性を内在することが推測されてきた。Ross 手術後では、小児期に

大動脈拡張を認めるため大動脈弁輪の成長とされたが、大動脈壁異常による大動脈拡張を

みているにすぎないと考えられている (6,7)。また、大動脈壁異常は、大動脈壁のコンプ

ライアンスの低下（弾性低下、壁硬度の上昇、冠動脈血流の低下）を伴い(8,9),大動脈弁

逆流の悪化、左室拡張末期圧の上昇、左室収縮機能低下、冠動脈潅流低下を生じる (10) 

大動脈縮窄も、同様の心血管系合併症を生じる。縮窄部が良好に修復され、高血圧を認め

ない場合も術後遠隔期に大動脈拡張を伴うこと、新生児期から縮窄前後で同様の組織所見

̶cystic medial necrosis を呈する(11,12)、ことから、この大動脈拡張は、内因性異常が

原因と考えられている。大動脈縮窄は、大動脈二尖弁を伴うことが多いが、大動脈二尖弁

の A-P タイプは、R-L タイプと比べて、大動脈径が大きく、硬度指数が高値、伸展性は低値



 

であり、大動脈二尖弁形態と大動脈拡張との関連が示唆されている(13) 

 円錐動脈管異常症候群を代表とする心室中隔欠損と肺動脈狭窄/閉鎖を伴う心疾患群は、

しばしば大動脈拡張を伴う。これらの先天性心疾患も、同様の大動脈中膜壁の組織学的異

常を認める。また、肺動脈血流量に比べ、大動脈血流量が多い。特に、大動脈肺動脈吻合

術後は、上行大動脈血流量は増加する。この大動脈中膜、大動脈壁硬度の異常と血行動態

的特徴が、大動脈拡張に関与すると考えられる(14-16)。 

 Fallot 四徴では、肺動脈狭窄が強いほど大動脈拡張の程度が強い。進行性大動脈拡張の危

険因子として、男性、右大動脈弓、高度肺動脈狭窄（肺動脈弁閉鎖）、修復時高度チアノー

ゼ、修復時高年齢、大動脈肺動脈吻合術の既往、長期吻合術後期間、修復時大動脈高度拡

張があげられる(14,15)が、これらのいくつかは長期間の体血流増加、大動脈容量負荷総量

と関連する。術後遠隔期に大動脈拡張、大動脈弁閉鎖不全が著明となり、大動脈弁置換術

を行う例がある（17）。術後遠隔期に、15％程度の例に大動脈の明らかな拡大を認め (14),

大動脈解離を起こした症例報告もなされている(18-20)。ファロー四徴に認められる大動脈

拡張は、Marfan 症候群によるものと大動脈拡張部位が異なるとする報告(21)、染色体 22番

部分欠失と大動脈拡張との関連も指摘されている(14,22)。また、Fallot 四徴の大動脈拡張

例の 50.9%に fibrillin-1 の exonic DNA variants を認めたとの報告があり, Marfan 症候

群と同様に大動脈拡張と fibrillin-1 との関連が示唆されている(23).生後早期から、すで

に大動脈壁異常を認める事実は、内因性因子の関与を強く示唆する。 

大動脈拡張を合併した心室中隔欠損、ファロー四徴、完全大血管転位、総動脈幹症など

様々な先天性心疾患で、上行大動脈に中等度以上の cystic medial necrosis を認める(11)。

この変化は新生児から成人まで広い年齢層で認められる。先天性心疾患にみられる大動脈

拡張は、内在する大動脈壁の組織学的異常が成因として重要であり、これに、背景疾患の

血行動態的特徴による影響が加わり、生じると考えられる。この新たな疾患-Aortopathy-

は、単に狭窄後拡張(post-stenotic dilatation)という血行動態異常に基づく疾患群では

なく、内在する大動脈壁異常に基づくものである。 

 

２，病態と症状 

a, 病態 

大動脈瘤を形成し、解離を起こし致死的となることがある。また、大動脈壁の血管弾性

の低下と血管硬度の上昇を認める(8,9)。後負荷を増大させ、大動脈弁閉鎖不全を増悪させ

たり、体心室収縮機能、拡張機能、冠動脈潅流を悪化させたりする（10）。 

 

b, 臨床症状 



 

 成人期で心室中隔欠損に肺動脈狭窄/閉鎖を伴う例で、多く認められる。大動脈は、継続

的に拡張し、大動脈瘤形成を伴うことがあるが、これらの過程は、無症状に進行する。解

離を生じた場合は、胸痛、背部痛を伴い、ショックから、突然死に至る場合もある。高度

の大動脈閉鎖不全を伴えば、労作時息切れ、動悸など心不全症状を呈することがある。

  

 

３，診断 

 現在までに、大動脈径がどの程度ならば、大動脈拡張とするといった大動脈拡張の診断

基準は確立していない。大動脈径は、計測部位、男女、年齢などで異なり、評価法には、

絶対値、体表面積補正などの方法がある。計測部位には、弁輪部、バルサルバ洞、sinotubular 

junction(STJ)、上行大動脈があるが、大動脈拡張症では、STJ 径、上行大動脈径の計測が

必要である。大動脈径 40mm 以上の場合（正常は 30mm 程度）は明らかな拡張としてよいが、

年齢、性別、体表面積で補正し、大動脈径実測値が補正式の 1.5 倍以上を拡張とすること

もある（24）。 

 

4，治療と予後 

a, 治療 

 Marfan 症候群では、大動脈拡張の予防にβ遮断薬が使用され、一定の拡張抑止効果があ

る(25)。ベータ遮断薬に関する meta analysis で、効果が認められないとする報告がなさ

れたが(26)、それに反対する意見(27-29)も強く、現在、Marfan 症候群では、β遮断薬が、

使われることが多い。TGF-β(transformikng growth factor)の拮抗薬である angiotensin II 

type 1 receptor blocker(ARB; ロサルタン)が,  Marfan 症候群の大動脈拡張病変の修復効

果を認めるとの動物での報告(30,31)がなされた. このため, 現在β遮断薬であるアテノ

ロールとの大規模比較試験が欧米で進行中(32)であり, この結果, 有効性が認められれば, 

ARB が今後広く使用される可能性がある. 

 Marfan 症候群と同様の大動脈組織所見を認めるファロー四徴の大動脈拡張に対しても、

β遮断薬予防投与は有効である可能性が高い(33,34)。しかし、現在までに、先天性心疾患

におけるβ遮断薬による予防効果に関する研究は行われていない。チアノーゼ型先天性心

疾患修復術後の大動脈拡張に関して、大動脈形成手術の適応基準はないが、成人先天性心

疾患管理ガイドラインでは、大動脈径が 55mm を超えた拡張の場合に、大動脈置換術や形成

術が推奨されている(35)。また、円錐動脈幹異常症候群での大動脈弁置換術、大動脈形成/

置換術の多数例の報告もみられている(36)が、手術時の大動脈径は、ガイドラインより小

さな値である。 



 

  

b, 予後 

 先天性心疾患に伴う大動脈拡張に対する大動脈置換術の長期予後は、いまだ報告されて

いないが、術前の左室機能低下の持続期間、程度により術後経過は大きな影響を受ける(10)。

このため、心筋の非可逆的変化の起こる前に手術を行うことが望ましい。 

 

むすび 

 ファロー四徴は、大動脈が拡張し、時に、瘤、解離、高度閉鎖不全を合併する事がある。

これらの多くは血管壁の cystic medial necrosis を呈する。この血管壁異常は、新生児期

より認められ、大動脈壁のコンプライアンスを低下させ、弁逆流の悪化、左室拡張収縮能

の低下を生じる。この大動脈病変は、大動脈拡張だけではなく、血管機能、心室機能にも

大きな影響を及ぼすため、新たな Aortopathy という疾患概念でとらえられる。また、遺伝

的な関与、内因的な異常の関与が大きい。先天性心疾患に伴う血行動態異常、解剖学的特

徴が大動脈拡張にどのような役割を果たしているかは明らかではない。また、大動脈壁の

組織学的変化や大動脈拡張をどのように予防、治療するかについては確立しておらず、β

遮断薬、ACE 阻害薬、ARB などに関する今後の多数例での研究が必要である。 

ファロー四徴の修復術年齢の低下のため、大動脈容量負荷期間が大幅に短縮されている。

このため、今後、先天性心疾患修復後の大動脈高度拡張、中等度以上の大動脈弁閉鎖不全

の頻度が低くなることが期待される(37)。しかし、内在する大動脈組織異常は、新生児期

から存在するため、今後とも、術後の継続的な大動脈血管機能、心機能、冠動脈機能の観

察が必要である。 

表１ 大動脈中膜組織構造に影響を及ぼす因子 

1, 高血圧              

2, 加齢                 

3, 妊娠                 

4, 染色体、遺伝子異常: Marfan 症候群, Turner 症候群, Noonan 症候群 

5, 遺伝: Fibrillin-1 defect (15q21.1)       

6,  TGF-β 受容体欠損, ALK5 発現(神経堤細胞)  

7,中膜平滑筋細胞のアポプトーシス  

8, Metallo-proteinase と elastin 形成異常  

9, 血行動態異常 (大動脈血流量増大) 

10,大動脈壁の内因性異常(先天性心疾患;cystic medial necrosis)   
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教育講演 
 
ファロー四徴の手術：術式の歴史と今後の展望 
国立循環器病センター 小児心臓外科 市川 肇 
 

ファロー四徴症治療の歴史

国立循環器病研究センター

小児心臓外科

市川肇

  

ファロー四徴症の歴史
（ブルーベビー症候群）

• ファロー四徴症はTetralogy of Fallotつまりギリシャ語
の４を意味する接頭語Tetraがついているように4つの
言葉からなっています。Tetrologyという綴りであったこ
ともあるようですが、現在ではTetralogyとなっています。
実際このHeart Defectは三つであるという人や、一つ
であるという意見もあります。

• １：肺動脈狭窄、
• ２：大きな心室中隔欠損
• ３：大動脈騎乗
• ４：右室肥大

– そのほかに別のVSDがあったり冠状動脈の異常があった
りもします。

 

 

ファロー四徴症（Tetralogy of Fallot）
の語源

• フランスの循環器内
科医（？）病理学者の
Ettienne Louis Arthur 
Fallot (1850-1911)に
ちなんで名づけられ
ています。しかしその
輝かしい名称が人口
に膾炙する経緯は単
純ではなかった。

  

Niels Stensen (1638-1686)
a.k.a Nicolas Steno

• デンマーク人の医者、自然科
学者で後には司祭になった人
物。調べえる限り最初（1671
年）にこの疾患を報告している。

• Embryo monstro affinis Parisiis
dissectus. Acta med. Philos. 
Hafniensa, 1671-72,1, 202-03.

• このStensen先生はその３年前
におもしろい論文を書いていて
「心臓はただの筋肉で出来てい
るカタマリであって熱の源でも
なく、魂（Ｓｏｕｌ）でもない」と発
表したそうです。

 

 

Sandirot Eduard (1743-1814)

• Observationes
anatomicae-
pathologicae Vol.1 
Lugduni
Batavorum.P.v.d Ehk&D
Vygh 1791 

  

Thomas Bevill Peacock（1812-1882）

• On malformations, etc of 
the human heart. 
London, J Churchill 1858
発刊、

• この教科書にこの疾患
の記述があります。右の
図はその本より抜粋した
ものです。

• この本は最初の先天性
心疾患をまとめた本とし
て知られています。

 

 



Fallot先生以前に

• おおよそ40編もの論文がいろいろな著者によりこの
先天性心疾患の病態と解剖について発表されてい
ます。

• じゃあどうして現代ではこの疾患がファロー四徴症
と呼ばれているのか？？

  

さてファロー先生ですが
• Fallot先生の1888年の論
文では皮膚が青い2名の
患者についての記載とそ
れまでに報告された50人
の患者の調査よりなって
います。

• そのなかでフランス語の
Tetralogieという言葉をつ
かっていて、四つの兆候
について述べています。

汗

 

 

さてファロー先生ですが
• Fallot先生の1888年の論
文では皮膚が青い2名の
患者についての記載とそ
れまでに報告された50人
の患者の調査よりなって
います。

• そのなかでフランス語の
Tetralogieという言葉をつ
かっていて、四つの兆候
について述べています。

形勢が不
利になっ
てきた

汗

しかしながらそのあと数十年間
この論文は見返されること無く忘

れ去られていました。

  

その後のファロー四徴症の行方

• 1895年にAndre Moussous先生が先天性心疾患に関する本を著した時にFallot先
生の仕事を引用しましたが、tetralogie de Fallotという記載はありませんでした。

• 1894年から1895年にかけてPierre Marie先生（有名なCharcot-Marie-Tooth 病の）
がパリ大学で講義をした時にファロー四徴症という言葉を世界で一番先に使った
と言われています。

• 1905年にスペイン語でManuel A. Santasが書いたアルゼンチンの医学書の
Estudio Semiologico de las Anomalias Congenitas del Corazon にはtetralogia de 
Fallotという言葉が共通の言葉のように書かれていました。その中にはさらに
Horacio Pineroという人がスペイン語で書いた1899年のVSDに関する論文のなか
でtetralogia de Fallotという言葉を使っていました。このHoracio PineroはPierre 
Marieの講義をパリ大学で聴講していました。

• 1921年のフランス語の本Traite´des Maladies Congenitales du Coeurというなかに
一回だけtetralogie de Fallotという言葉が使われています。

 
 

20世紀に入ってから

Moude Abott
若き日の肖像   

Moude Abbott (1869-1940)
先天性心疾患の母？！

 
 


