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令和 4年度
学校心臓検診精密検査医療機関研修会

と　き　令和 4 年 12 月 4 日（日）15：10 ～ 16：40

ところ　山口県医師会 6 階　会議室

（1）小児科からみた移行期医療
九州大学病院小児科講師　永田　　弾

移行期医療がなぜ必要とされているのか
　世界人口が増加する一方で、日本の人口は減少
の一途をたどっている。これは、出生数の減少に
よるところが大きい。しかしながら、医療的ケア
を必要とする児は徐々に増加傾向にあり、小児慢
性特定疾患対象患児の多くが成人に到達してきて
いる。例えば、40 年ほど前はファロー四徴症の
患児は 5人に 1人しか救えなかった時代であっ
たが、現在では多くの患児を救命できるように
なってきた。これは小児科学の中の多くの分野で
言えることであり、以前は救命さえできなかった
疾患が救命できるようになった。そのような患児
はどこかでフォローが終了するわけではなく、一
生涯を通して医療との関わりを必要とする。小児
科医もそのような現実を目の当たりにし、移行期
医療の必要性が高まっている。

移行期医療とは
　小児科にかかるのは何歳までなのか。これは特
に決まった年齢はない。小児期から慢性疾患を有
する児はいずれ成人になり、高齢となっていく。
そのようなライフサイクルにおいて、私たち小児
科医は患児に一生涯を通して適切な医療を提供し
ていきたいと考えている。そのようなシステムを
構築していくことが移行期医療であり、移行期支
援と言える。

移行期医療をすすめていくために
　小児科学会によると、自己決定の原則、加齢に
よって変化する病態や合併症への対応、人格の成
熟に基づいた対応と年齢相応の医療が移行期医療

に関する提言として挙げられている。小児科医が
成人患者を診ることの問題点として、小児科では
病状の説明などは保護者へ行われ、保護者との関
係性が重要視される。成人では本人への説明や同
意が必要となり、医療の主体が変化してくる。ま
た、妊娠や出産、生活習慣病や癌に対する診療、
就労などの社会支援は不慣れな部分がある。さら
に、小児科の外来や入院施設は成人を対象とした
ものではなく、ベッドのサイズなどの設備そのも
のが成人とは異なり、成人患者が小児科病棟へ入
院することは難しいことが予想される。移行期医
療の三本柱は診療連携、患者教育、社会保障であ
り、いずれも大切な要素と考えられる。

診療連携
　小児科は先天性の疾患に精通しているが、生活
習慣病や癌の診療は不得手な部分がある。一方で、
小児科のカウンターパートとなる内科では、加齢
に伴う疾患は通常の診療の中で行っていることで
あるが、小児科で扱うような特に先天性の疾患を
診療する機会は少ない。そのような背景の中で、
内科としては経験のない疾患は診れないのではな
いかという不安や、発達障害を持つ患者さんへの
対応は困難かもしれないという思いがあり、小児
科側としては、そのような患児を診てもらえない
のでないかという不安がある。また、自分しかこ
の患児を診れないという思いも重なっている可能
性がある。
　移行期医療のパターンとしては 3つが挙げら
れており、ある年齢になったら完全に内科へ移行
する方法、内科と小児科の併診を続けていく方
法、小児科が内科診療を行っていく方法がある。
これは疾患による要素も大きいと考えられ、移行
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がしやすい疾患としては、先天性心疾患、腎不全、
てんかん、膠原病、甲状腺や糖尿病などの内分泌
疾患が挙げられる。先天代謝異常や免疫不全など
は小児科の併診が必要な疾患なのもしれない。腫
瘍については、九州大学病院では AYA 世代フォ
ローアップがあり、小児期に化学療法を行った
その合併症に対応し小児科と内科が連携した形を
とっている。発達障害や重度心身障害児について
は、入院施設の課題もあり、今後解決していかな
ければならない部分と考える。在宅医の重要性も
増している分野であろう。

患者教育
　患児はいずれ成人になるということを認識し、
保護者もそれを理解する必要がある。疾患に関す
る理解、なぜ病院にかかっているのかを徐々に理
解していかなければならない。成人移行支援コア
ガイドによると、3歳以降では本人へ処置や検査
についてできるだけ説明し、7歳以降では病名の
告知や疾患の説明を行い、13 歳以降では患者自
身がヘルスリテラシーを獲得するよう支援してい
くことが肝要とされている。日常診療の中で、患
者教育を実践していくには、医師の力だけでは足
りないことは明白であり、医療者全体で取り組む
課題であろう。

社会保障
　慢性疾患に関する法律は、児童福祉法、難病法、
障害者総合支援法であり、小児慢性特定疾患は児
童福祉法に、指定難病は難病法に位置づけられて
いる。小児慢性特定疾患も指定難病も改正が加え
られ続け、年々対象疾患は広がっているが、小児
慢性特定疾患がそのまま指定難病に移行できるわ
けではない。小児慢性特定疾患は希少疾患である
ことは基準ではないが、指定難病は希少疾患であ
ることが求められる。各地域で小児慢性特定疾患
をもつ児童に対する自立支援を行っており、今後
このような行政の活動がさらに広がっていくこと
を期待したい。

おわりに
　移行期医療はいくつかの課題があるものの、

社会全体で取り組む分野であり、慢性疾患を持つ
子どもたちが大人になり、社会に出ていくのをサ
ポートする支援の仕組みであり、医師だけでなく
いろいろな職種で取り組んでいきたいと思う。

（2）福岡県における成人先天性心疾患診療
九州大学病院循環器内科特任助教　坂本　一郎
はじめに
　先天性心疾患に対する外科治療の成績向上に
伴い、先天性心疾患を持って生まれた子どもた
ちの多くが成人に到達する時代になった。大人に
なった先天性心疾患は成人先天性心疾患（Adult 
congenital heart disease：ACHD）と呼ばれ、本
邦では 20世紀末には ACHDの患者数が小児の先
天性心疾患の患者数よりも多いことが報告されて
おり 1）、現在 50万人以上の ACHD患者が国内に
いると言われている。
　本邦では先天性心疾患診療は歴史的に小児循環
器医が診療してきたが、ACHD患者数が増加の一途
を辿っていること、入院診療が必要な際に小児病
棟に入院することの問題などもあり、成人の循環
器内科医の ACHD診療への参加が期待されてきた。
　今回の講演では九州大学病院での ACHD 診療
の歴史と現状について発表を行い、今後の本邦に
おける ACHD 診療のあり方を、成人循環器内科
医の立場から考えてみたい。

成人先天性心疾患の分類
　先天性心疾患はその疾患数の多さから、成人循
環器内科医には理解が容易ではない。そこで筆者
は ACHD を理解しやすくするために、図 1のよ
うに分類することを推奨する。このように分類す

図 1
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ることで、疾患単位での分類ではなくなるが、成
人期の問題点が理解しやすくなると考える。未修
復の単純心奇形は心房中隔欠損症や心室中隔欠損
症などが多く、成人循環器内科医にも馴染みがあ
り理解も難しくはない。複雑心奇形の二心室修復
術後はさまざまな疾患が含まれるが、二心室循環
であり成人循環器内科医にも理解はしやすい。た
だし、疾患ごとの解剖の理解と、肺動脈弁閉鎖不
全症など成人循環器疾患にはない病態の理解は必
要になる。一方、Fontan 循環は肺循環に心室を
有さない特殊な循環であり、成人循環器内科医に
は全く馴染みがない。Fontan 関連肝臓病（Fontan 
associated liver disease：FALD）と呼ばれる肝臓
の問題をはじめ、心臓以外の問題も多く、ACHD
を専門とする医師が診療するのが望ましい。同様
にチアノーゼ残存症例が成人期まで生存すること
は稀であり、原疾患もさまざまで問題点もさまざ
まで、ACHDを専門とする医師であっても、その
診療は容易ではない。ACHDに馴染みのない成人
循環器内科医も未修復の単純心奇形や複雑心奇形
の二心室修復術後などから ACHD 診療に関与し
ていくと良いと思われる。

福岡市立こども病院からの移行
　九州大学病院 ACHD 外来の歴史は福岡市立こ
ども病院からの移行の歴史といっても過言ではな
い。福岡市立こども病院は累積手術数が 13,000
例を超える国内有数のハイボリュームセンターで
ある。一方で、「こども病院」であるがゆえに成
人になった患者の診療には制限があり、早くから
移行の必要性を考えていた。福岡市立こども病院
は手術数が多いだけでなく、複雑な先天性心疾患
患者が九州全体から集まるという特徴もあり、成
人後に心臓移植などの特殊な治療が必要となる患
者が一定数出てくることも懸念され、九州大学病
院と診療連携を行うことになった。

九州大学病院 ACHD外来の歴史
　福岡市立こども病院からは 2000 年ごろから成
人になった患者が九州大学病院に紹介されること
はあったが、系統的な患者の移行ではなかった。
成人になったため、九州大学病院に紹介になっ

た患者を外来担当医が個人個人で担当している
だけの専門性の低い診療であった。2009 年より
ACHD外来を作り、循環器内科医と小児循環器医
が協力して外来・入院診療を行うようになった。
2014 年度には福岡市立こども病院の移転があ
り、移行患者数は大きく増え、以後も年間 100
名程度の患者が移行してきている（図 2）。また、
当初は少なかった移行目的以外の ACHD 外来受
診患者数も右肩上がりに増加しており、最近で
は福岡市立こども病院からの移行患者よりも多
くなっている。これらの ACHD 外来の新規紹介
患者は累積 2,000 名を超え、その中でも数が多
いのは TOF 術後、ASD/PFO、TCPC 術後になる
（図 3）。一方、福岡市立こども病院からの移行患
者は TCPC 術後や TOF 術後といった複雑心奇形
術後症例が多いのが特徴である（図 4）。

九州大学病院での ACHD診療の現状
　上述のごとく、九州大学病院では福岡市立こど
も病院とそれ以外の病院からバランス良く患者が
紹介されており、軽症から最重症に至るまで幅広
い疾患群の ACHD患者が通院している。福岡市立
こども病院からの移行患者数は安定してきている
一方で、外来患者数の増加に伴って入院で検査・
治療が必要になる患者は増加してきている（図 5）。
入院の目的は、心房中隔欠損症に対するカテー
テル閉鎖術 Fallot 四徴症をはじめとした二心室修
復術後患者の再手術前検査、Fontan 手術後患者
の心臓カテーテル検査・治療などが多く、年間
200 名が入院している。最近では緊急で入院に
なる症例もあり、中でも感染性心内膜炎は長期の
入院期間を要すること、致死的な疾患であること
から大きな問題となっている。

ACHD患者の感染性心内膜炎
　感染性心内膜炎は、発症率は高くないが、いっ
たん発症すると的確な診断のもと、適切に奏功す
る治療を行わなければ生命を脅かす疾患である。
その診断には血液培養で感染性心内膜炎に典型的
な病原微生物が認められることと、心エコーなど
の画像診断で心内膜障害所見を認めることからな
される。ACHD 患者では、術後患者が多いこと、
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また右心系の病変や人工物が多いことなどから、
心エコーでの評価が難しいことも多い。
　そこで九州大学病院では、FDG-PET を用いた
ACDH患者の感染性心内膜炎の診断率に関する研
究を行った 2）。18 人の感染性心内膜炎と最終診
断した患者のうち、初回の経胸壁及び経食道心エ
コーで感染性心内膜炎の所見が明らかでなかった
11名では、9名が FDG-PET では陽性所見を認め
ており、診断に有用であることを報告した。もち
ろん、全ての症例で FDG-PET が有用というわけ
ではなく、右心系の人工物を有する症例で特にそ
の有用性が高かった。
　感染性心内膜炎のような緊急・準緊急で外科的
治療が必要になる病態に対して、ACHDに対する
外科手術を多く行っている九州大学病院のような
成人先天性心疾患総合修練施設での加療が望まし
いと考えられる。

地方における ACHD診療の課題と問題点
　近年、日本成人先天性心疾患学会が独自の専
門医と専門医総合・連携修練施設を定め、国内
に地域差なく ACHD 診療ができるような枠組み
を作成した。しかし、専門医や修練施設は都市部
に集中しており、2020 年の段階で九州・沖縄地
方には成人先天性心疾患総合修練施設は 5施設、
成人先天性心疾患連携修練施設は 4施設しかな
い 3）。そのうち福岡県内には成人先天性心疾患
総合修練施設が 3施設、成人先天性心疾患連携
修練施設が 1施設あるが、十分な数の専門医が
いて ACHD診療に専念できているわけではない。
成人先天性心疾患専門医についても、福岡県内
には 13 名がいるが、9名が小児科医、2名が外
科医、2名が成人循環器内科医というのが現状で
ある。先天性心疾患患者の半数以上が成人であり、
2022 年には循環器専門医が 15,205 名、小児循
環器専門医が 630 名であることを考えると、や
はり成人循環器内科医がこの領域に多く参画する
ことは非常に重要であると考える。
　一方で医師の地域間格差があること、想定を上
回るスピードで少子化が進んでいることから、必
ずしも成人循環器内科医だけが ACHD 診療をし
なければいけないということではない。地域の

図 2

図 3

図 4

図 5
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医師のバランスによっては、今までのように小児
循環器医を中心に ACHD 診療を行っていくこと
も一つのスタイルと思われる。その地域に見合っ
た ACHD 診療の体制を、成人循環器内科医と小
児循環器医が協力して作っていることが重要と考
えられる。

おわりに
　ACHDはまだまだ発展途上の領域で、その診療
体制も定まっていない地域も多い。ただ、患者が
増え続けることは間違いなく、今後は医師のみな
らず、多職種も巻き込んでより良い医療を提供で
きるようにしていく必要があると考える。
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