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「オール日本・小児循環器学会」
日本小児循環器学会 理事長 ·

坂本　喜三郎 
静岡県立こども病院

2019年9月28日18時 過 ぎ、 静 岡
エコパスタジアムが揺れるほどの歓喜
に包まれた。ラグビー界の世紀の番狂
わせと言われた『ブライトンの奇跡：
2015年9月19日W杯イングランドで、

日本が34対32で南アフリカに勝利』に続く、『静岡エコパの衝
撃：W杯日本で、日本が19対12でアイルランドに勝利』、その
瞬間である。『One team. All for one, one for all.』の理念の
もとに心をひとつにして、日本チームが目指すラグビーを、明
確な方針と科学的根拠を持った戦略、それを具現する個人と
チームが積み重ねた激しい練習、その成果として日本ラグビー
界が成し遂げた成果である。幸運にも私は、47,813人ととも
にラグビーの歴史が塗り替わっていく時間を、魂が震えるほど
の感動とともに共有することができた。そして喜びの涙が溢れ
出るなかで、『目標に向かって精緻な分析のもとに戦略を立て、
不断の努力を積み重ることができるチームを作れれば不可能は
ない』と心の底から思えた。

私は2年前理事長に指名され、オール日本・小児循環器学会
を掲げて船出をさせていただいた。そして今年6月、選挙理事
の集まりで再指名していただきいまこの文章を認めている。こ
の巻頭言は、これから会員の皆様全員と“日本小児循環器学会
の今と未来のために何を為すべきか”を語り合うために必要な
情報を共有してもらう場とさせて頂くことにした。
①　日本の人口動態は、“団塊の世代とその2世に連動してい
く高齢者実数の増加と生産年齢人口の減少を伴う高齢化”と
“長期に続く合計特殊出生率1.4がもたらした出産適齢期人
口そのものの減少を伴う少子化”が進んでおり、日本の基盤
を揺るがす人口減少が避けられそうにない。この事実に対応
して1億総活躍社会を目指すと謳う現日本政府のもとで、厚

労省主導で推進されつつあるのが医療三位一体改革「医師の
働き方改革、地域医療構想、医師偏在対策」である。医師の
働き方改革は個々の医師の働き方に大きく影響することは事
実であるが、地域医療構想、医師偏在対策は医師が働く場そ
のものを変える改革であり、注意して見守る必要がある。
②　循環器病対策基本法（健康寿命の延伸等を図るための脳
卒中、心臓病その他の循環器病に係る対策に関する基本法：
平成30年12月24日法律第105号）が成立し、『先天性心
疾患の成人への移行医療に関する提言』（第1版：2017年
12月、第2版：2019年4月）に加え、第8次地域医療構想
で『移行医療』が項目に挙がったことを踏まえ、学会として
積極的に関わる対応策が求められている。

③　②の課題とともに、社会のコンプライアンスの変化、学会、
学術集会への寄付を含む支援体制の変化を踏まえ、日本循環
器学会主導で当学会、日本心臓血管外科学会を含む循環器
連合設立を前提とした連携強化の流れが加速している。

④　新専門医制度は、それぞれの診療領域で働く医師の“安
定した質の担保”を目標にして検討が始まったと記憶してい
るが、紆余曲折を経ていまは“医師偏在対策を考慮した地域
医療構想”に強く影響される制度設計が模索され、最終方向
性が明確になっていない。特に2階領域の専門医制度設計が
遅々として進んでいないなか、当学会のスタンスを明確にす
る必要がある。
⑤　次世代育成、特に小児・先天性心臓外科医の次世代育成
については、アンケート調査で問題点を浮き彫りにすること
ができ、前学術集会（札幌）で小児・先天性心臓外科専門医
制度の方向性が提案された。この2年が正念場である。
課題は多い、そしてそのひとつ一つが容易でない。しかし私

は、日本小児循環器学会の理事、評議員、すべての会員一人
ひとり、そしてその一人ひとりが作るチームの力を信じている。

『ブライトンの奇跡』、『静岡エコパの衝撃』は、個々が努力を
積み重ねながらチームとしての成果を達成できる日本人の大き
な可能性を事実を持って示したくれた。みなさん、我々日本小
児循環器学会も一丸となって時代を切り開き次代を作っていき
ましょう。これから2年間、また宜しくお願いします。

（2019年10月寄稿）
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副理事長

山岸　敬幸
慶應義塾大学医学部

今期、副理事長を拝命致しました。財務担当理事として
学んできたことを生かし、理事長を補佐してすべての学
会・委員会活動を支援することができるよう頑張りま
す。「次世代エリア」の担当理事としても、学会員の皆
様と一緒に、学会の明るく継続的な未来理想像を創生し
ていきます。学術・基礎研究・科学論文も、引き続き発

展させていきたいと思っています。理事会ではまだまだ若輩です。若手学会
員の皆様も気軽に声をかけて下さい。

理　　事

赤木　禎治
岡山大学病院

小児期から成人期への移行期医療、さらに成人先天性心
疾患診療体制の確立を日本成人先天性心疾患学会や日本
循環器学会と協力して推し進めていきたいと考えていま
す。また本学会がアジア地域でリーダーシップとり新た
なエビデンスの確立・学術交流 の推進に力を発揮できる
よう、各国との協力も進めたいと思います。理事として

倫理・医療安全・利益相反委員会を担当させていただきます。

鮎澤　衛
日本大学医学部附属板橋病院

これまで専門医認定および学校検診部会で活動して参り
ましたが、この度、新理事にご推薦いただき、特に専門
医制度エリアにおける担当理事を務めさせていただくこ
とになりました。
　これまでに本学会が培った現在の小児循環器専門医制
度の意義を尊重しつつ、全国各地域の専門医育成と診療

の充実を図り、機構認定の専門医制度への円滑な移行が進められるよう尽力
したいと存じます。よろしくお願いいたします。

岩本　眞理
済生会横浜市東部病院

日本小児循環器学会の会員が、医師の働き方改革によっ
て心身ともに健全でパフォーマンスの高い医療を実践でき
るように、また多職種とのチーム医療を発展させて質の良
い医療を提供することを目指して活動していきたいと思い
ます。内科系と外科系で構成されるこのすばらしい学会の
発展に貢献する機会をいただき、ありがとうございます。

賀藤　均
国立成育医療研究センター

社会制度関係を引き続き、医療安全を新たに担当させて
いただきます。社会制度関係では、移行期医療を含め、
難病、就労支援なども貢献できればと思います。また、
医療安全では、今までの経験を生かしてお役に立てれば
と思います。

城戸　佐知子
兵庫県立こども病院

財務と移行医療委員会を担当させて頂きます。財務では
学会業務が活発かつ円滑に行われ、次世代に有形・無形
の財産を残すようお手伝いできればと思います。また、
移行医療委員会では、医療者目線ではなく患者さん目線
の移行を考えていきたいと思います。初めて理事として
の仕事をさせていただくことになり、分からないことも

多いのですが、常に新鮮な目で学会活動を見渡し、若い学会員の先生方にも
積極的に学会活動に参加していただけるよう、尽力したいと思います。

白石　公
国立循環器病研究センター

理事として坂本喜三郎理事長を支え、学会員の皆様の学
術、臨床、研究活動のご支援をさせて頂くとともに、若
手医師の教育・育成に力を注ぎたいと思います。この先
２年間の課題である、成人患者さんの内科診療への移行
医療のシステムづくりと、アンケート調査に基づいた小
児心臓外科の新しい体制づくりに力を注ぎたいと考えて

おります。よろしくお願いいたします。

鈴木　孝明
埼玉医科大学国際医療センター

外科系理事として3期目を務めさせていただくこととな
り誠に光栄に存じます。小児循環器学会の更なる地位の
向上と発展を目指すとともに、社会と学会員のために貢
献できるよう努力して参りますので宜しくお願いいたし
ます。

須田　憲治
久留米大学病院

本学会のofficial journalである小児循環器学会雑誌編集
長として、編集委員の先生方とともに若い先生の論文作成
を根気強くしっかり指導・教育し、Scientific Journalとし
ての本誌のさらなるレベルアップを図りたいと考えていま
す。また、小児循環器学会の研究のみならず、欧米やアジ
ア・環太平洋の関系学会との共同研究・学術交流をさらに

押し進め、より科学的な根拠に基づいた小児循環器診療スタンダードの確立に
貢献したいと思っています。

住友　直方
埼玉医科大学国際医療センター　

第55回日本小児循環器学会学術集会が無事に終了し
ホッとしています。今期は保険診療臨床試験エリアの担
当理事として、推薦されました。本学会の発展のため、
学会員の、教育などできるだけの努力を行う所存であり
ます。ご支援を宜しくお願い申し上げます。

土井　庄三郎
独立行政法人国立病院機構災害医療センター

理事就任4期目となります。学術エリア主担当理事とし
て、学術エリアを牽引します。 各委員会委員長の責任と
采配のもとで、個々の学会員の能力や力量を導き出し、
若手医師を牽引鼓舞することで、次世代学会活動への継
続性と更なる発展を目指していきたいと思います。 他エ
リアの委員会とも密に連携することで、学会からの社会

への発信を強力に推進し、重要な提言および幅広い活動を、学会員の皆様と
ともに実践していきたいと思います。
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豊野　学朋
秋田大学医学部附属病院

この度、推薦理事に選出して頂きました。総務エリアと
学術エリアを担当致します。会員と患者さんにとって、
よりよい学会としてのあり方を考慮し、またガイドライ
ンの新規作成や計画的改定に努めてまいります。また地
方施設の代弁者の役割を担っていると考えております。
一意専心、任務に励みます。

中野　俊秀
福岡市立こども病院

この度外科系理事として学会の運営に参加させていただ
くことになりました。今期は外科系教育委員会等を担当
させていただきます。これからの小児心臓外科医の数の
確保と質の維持は、現在我が国の小児循環器医療が抱え
る大きな問題です。若手小児心臓外科医に小児循環器医
療の魅力と責任、また知識と技術を伝承すべく、次世代

育成プロジェクトチームとも協力しながら尽力いたします。本学会の更なる
発展に貢献したいと思いますのでよろしくお願いいたします。

檜垣　高史
愛媛大学大学院医学系研究科

主に、社会制度関連について担当いたします。小児期発
症の心疾患を乗り越えていくためには「自立支援」・「移
行期医療」・「生涯医療」への継続的な医療が必要です。
小慢・難病などの社会保障制度をわかりやすく示してい
きたいと思います。また、学校心臓検診、突然死予防は
小児循環器医にとって大きな課題です。AEDを含めた学

校救急体制整備などにも取り組み、子どもたちの健康を守れるように努力し
ていきたいと思います。

三浦　大
東京都立小児総合医療センター

小児循環器領域では、臨床研究のレベルは低く、未承認・
適応外の医薬品・医療機器が多く、保険診療体制も不十分
です。これらの問題の解決に向けて数年来取り組んできた
活動を、さらに促進いたします。このためには、学会員の
皆様のご協力が不可欠ですので、ご支援のほどどうぞ宜し
くお願い申し上げます。

三谷　義英
三重大学附属病院

学術エリアを主に担当致します。成育基本法、循環器対
策基本法が成立し、内科、小児科、外科系など循環器関
連学会が一同に会して、学術、社会制度、人材育成で、
連携を取る新しい枠組みが始まります。学術は学会の最
大のミッションであり、臨床現場からの生のニーズ（これ
が知りたい、これが出来たら）と日進月歩の科学技術が

提供する新しいビジョン（将来はこんな風になる）との「学会レベルの融合」
が重要です。地域で頑張る若手の創意工夫、国際的情報発信を切望します。

安河内　聰
長野県立こども病院

今度は総務担当､ 渉外担当として学会の発展のために働
かせていただくことになりました。学会業務の効率化と
ともに、さらに社会への情報発信と国際交流がゆるぎな
いものとなるよう努力したいと思います。

山岸　正明
京都府立医科大学

外科系理事・学術委員会担当理事として坂本理事長を補
佐し、本学会の更なる発展に寄与していきたいと思いま
す。特に小児心臓血管外科医の育成は喫緊の課題となっ
ており、学会主導の育成システムの策定が必要であると
考えています。2020年の第56回日本小児循環器学会総
会・学術集会開催を担当させていただきますが、学術集

会でも若手育成問題について議論の場を設けたいと思います。

芳村　直樹
富山大学医学部附属病院

この度、二期目の理事を拝命いたしました。2年前に次
世代小児心臓外科医育成プロジェクトを仰せつかりまし
たが、困難な問題が山積しております。理事、次世代育
成委員会、そして会員の先生方と力を合わせて少しずつ
でも前進していけるよう力を尽くしたいと考えます。

監　　事

市田　蕗子
国際医療福祉大学臨床医学研究センター

引き続き、後1期監事をお引き受けいたすことになりま
した。
　これまでの理事と監事の経験を生かして、少しでもお
役に立てればと存じます。
　宜しくお願いいたします。

富田　英
昭和大学病院

特定非営利活動法人における監事の役割は、1.理事の業
務執行の状況を監査すること。2.特定非営利活動法人の
財産の状況を監査すること。に集約され、このために社
員総会の招集や所轄庁に報告し、理事に意見を述べる。
とされていますので、学会活動の中身自体にあまり大声
は出せません。しかし、先天性心疾患について一番よく

知っているのは、患者さんの年齢に関わらず小児循環器医であることを社会
に強くアピールする学会であって欲しいと思っています。

幹　　事

増谷　聡
埼玉医科大学総合医療センター

宮﨑　文
静岡県立総合病院

水野　芳子
東京情報大学
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新組織図

総務エリア
主担当理事：安河内聰
副担当理事：豊野学朋

学術エリア
主担当理事：土井庄三郎

副担当理事：三谷義英、山岸正明

次世代エリア
理事長：坂本喜三郎
主担当理事：山岸敬幸

副担当理事：芳村直樹、岩本眞理

専門医エリア
主担当理事：鮎沢衛
副担当理事：中野俊秀

教育委員会

ガイドライン委員会

研究委員会

学術集会企画委員会

疫学・遺伝子形態DB委員会

専門医制度・認定委員会

カリキュラム委員会

試験委員会

総務委員会

顕彰委員会

将来計画委員会

次世代育成委員会

働き方改革委員会

多領域専門職委員会

学術委員会

医療安全・倫理エリア
主担当理事：赤木禎治
副担当理事：賀藤均

保険診療臨床試験エリア
主担当理事：三浦大
副担当理事：住友直方

移植委員会
委員長：福嶌教偉
主担当理事：鈴木孝明

社会制度エリア
主担当理事：白石公

副担当理事：檜垣高史、賀藤均

保険診療委員会

臨床試験委員会

薬事委員会

医療材料機器/HBD委員会

小児慢性・難病対策委員会

移行医療委員会

蘇生科学教育委員会

学校検診委員会

医療安全委員会

倫理委員会

利益相反委員会

編集委員会
委員長・主担当理事：須田憲治

渉外委員会
委員長・主担当理事：安河内聰

理事会
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学術エリア　
担当理事：土井庄三郎·
副担当理事：三谷義英、山岸正明

学術委員会
委員長� 土井庄三郎
副委員長� 山岸正明
教育委員会
委員長（内科系）� 稲井慶
委員長（外科系）� 中野俊秀
副委員長� 藤井隆成
ガイドライン委員会
委員長� 豊野学朋
副委員長� 横山詩子
研究委員会
委員長� 先崎秀明
内科系副委員長� 新居正基
外科系副委員長� 根本慎太郎
学術集会企画委員会
委員長� 笠原真悟
副委員長� 早渕康信
疫学遺伝子形態データベース委員会
委員長� 犬塚亮
副委員長� 稲井慶・関満
関連学会ジョイント講演選定委員会
委員長� 土井庄三郎
副委員長� 三谷義英・山岸正明

次世代エリア　
理事長：坂本喜三郎·
主担当理事：山岸敬幸·
副担当理事：岩本眞理、芳村直樹

将来計画委員会
委員長� 坂本喜三郎
副委員長� 山岸敬幸
次世代育成委員会
委員長� 芳村直樹
副委員長� 平松祐司
働き方改革委員会
委員長� 岩本眞理
副委員長� 松井彦郎
多領域専門職委員会
委員長� 仁尾かおり
副委員長� 日沼千尋

専門医エリア　
主担当理事：鮎沢衛　·
副担当理事：中野俊秀

専門医制度・認定委員会
委員長� 鮎沢衛
副委員長　� 宮本朋幸
専門医カリキュラム委員会
委員長� 麻生健太郎
副委員長� 土橋隆俊
専門医試験委員会
委員長� 松井彦郎
副委員長� 平田陽一郎

保険診療臨床試験エリア　
担当理事：三浦大　·
副担当理事：住友直方

保険診療委員会
委員長� 小野博
副委員長� 鈴木孝明
臨床試験委員会
委員長� 三浦大
副委員長� 小林徹
薬事委員会
委員長� 坂口平馬
副委員長� 中川雅生
医療材料機器/HBD委員会　
委員長� 杉山央
副委員長� 山岸正明

社会制度エリア　
主担当理事：白石公　·
副担当理事：賀藤均、檜垣高史

小児慢性・難病対策委員会
委員長� 檜垣高史
副委員長� 賀藤均
副委員長� 白石公
移行医療委員会
委員長� 城戸佐知子
副委員長� 落合亮太
学校検診委員会
委員長� 牛ノ濱大也
副委員長� 加藤太一
蘇生科学教育委員会
委員長� 太田邦雄
副委員長� 高橋昌

医療安全・倫理エリア　
担当理事：赤木禎治·
副担当理事：賀藤均

医療安全委員会
委員長� 田中靖彦
副委員長� 津田悦子
倫理委員会
委員長� 前田潤
副委員長� 東浩二
利益相反委員会
委員長� 中島弘道
副委員長� 野村裕一

総務エリア　
担当理事：安河内聰·
副担当理事：豊野学朋

総務委員会
委員長� 豊野学朋
副委員長� 増谷聡
顕彰委員会
委員長� 平松祐司
副委員長� 小垣滋豊

移植委員会　
担当理事：鈴木孝明

移植委員会
委員長� 福嶌教偉
副委員長� 進藤孝洋

渉外委員会　
担当理事：安河内聰

渉外委員会
委員長� 安河内聰
副委員長� 中川直美

編集委員会　
担当理事：須田憲治

編集委員会
委員長� 須田憲治
副委員長� 高橋健・櫻井一
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第55 回 総会・学術集会 報告
住友 直方 

埼玉医科大学国際医療センター

第55回日本小児循環器学会学術集会を、2019年6月27 
日（木）～ 29 日（土）、札幌コンベンションセンターに於い
て開催した（写真1）。メインテーマは「Collaboration for 
the future」『未来のための協調』とさせていただいた。参
加者は医師1319名、多領域専門職214名、学生67名、医
療機器メーカー・製薬会社108名の合計1652名であった

（写真2）。海外招請講演としてはチェコのJan Janoušek先
生（写真3）、米国ミシガン大学のRichard G. Ohye先生、
TSPC-JSPCCS Joint Sessionとして台湾のJou-Kou Wang
先生、JSPCCS-AHA Joint Symposiumとしてボストン小児
病院のSarah de Ferranti先生、テキサス小児病院のJustin 
P Zachariah先生、AEPC-JSPCCS Joint Symposiumと
してスウェーデンのKatarina Hanseus先生、ポーランド
のJoann Dangel先生、AEPC-YIA 選別演題として米国の

Yousef Arar先生、ベルギーのBartosz Ditkowski先生、ド
イツのAnastasia Schleiger先生に講演をしていただいた。
特にJanoušek先生とWang先生は1991年に私がテキサス
小児病院に留学していた時の同級生で、大いに旧交を深め
あった（写真4）。シンポジウムは不整脈治療困難例、学校
心臓検診・突然死、胎児徐脈性不整脈、心不全の基礎から治
療、心外導管TCPC、心不全に対する利尿剤、川崎病、多領
域部門として移行期医療、心室中隔などがテーマとして取
り上げられた。パネルディスカッションとしては新生児期か
らの肺高血圧、フォンタン循環、心臓移植・補助循環、成人
先天性心疾患の再手術、ADO治療困難例、心血管機能研究、
シミュレーション医学、低侵襲心臓手術、災害時の対応、カ
テーテル治療、左心系ボーダーライン手術、不整脈診断など
が取り上げられ活発に討論が行われた。

写真１　会場入り口 写真2　第1会場での教育講演

写真3　第6会場でのJan Janoušek先生の講演風景 写真4　 Janoušek先生、Wang先生と
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第56回日本小児循環器学会総会・学術集会開催にあたりまして
会長　山岸 正明 

京都府立医科大学小児心臓血管外科　教授

このたび第56回日本小児循環器学会総会・学術集会を京都にて開催させていただくことになりました。何
卒よろしくお願い申し上げます。

会期は2020（令和2）年7月9日（木）から11日（土）で、会場は京都市内の国立京都国際会館において開催
いたします。

本学術集会のテーマは『次世代に継承する技と心〜明日に託すもの　All for children』といたしました。
「われわれが学び、進歩させてきた内科的・外科的技術のみならず、そのスピリットをすべての子どもたちの
ために次世代医療者に伝え、医療を享受した子どもたちに未来を託したい」という意味を込めました。

【プログラム構成】　興味のあるプログラムに確実に参加できるよう
にプログラム構成に工夫を凝らしました。午前もしくは午後に、ひと
つのテーマ（カテゴリー）をひとつの会場で、①基調講演、②シン
ポジウムあるいはパネルディスカッション、③一般口演を連続・集
中させる試みを行いたいと思います。テーマ（カテゴリー）に関しま
しては、学術集会企画委員会（笠原委員長）と協議をしていきたい
と考えております。順次学会ホームページで発表していきます。
　また、ミニオーラル・ポスター発表の時間帯は他のプログラムを
入れず、全ての参加者がミニオーラル・ポスター発表に行けるよう
にしたいと考えております。多職種セッションは医師・看護師・臨床
工学技士がともに議論できるセッションにしたいと考えております。

【海外招請講演・基調講演】　外科系招請講演者は現在のところ、
Shinoka先生（Nationwide Children’s Hospital, Ohio, USA）、
Hörer先生（German Heart Center Munich, Germany）にお願い
しております。Shinoka先生にはtissue engineeringの現状と未来、
Hörer先生にはヨーロッパでの外科治療の最前線をお話ししていた
だこうと考えております。内科系招請講演者はAEPC、AHAより学
術委員会が選定した先生をお招きする予定です。

【特別講演】　京都と日本を代表するお二人の方にお願いをいたしま
した。お一人は村上良子先生で、人間国宝、重要無形文化財「紬織」
保持者です。村上先生には未来に伝える「技」のお話を伺いたいと
思います。もうお一人は茶道表千家堀内家の堀内宗匠様にお願いを
いたしました。堀内宗匠様には未来に伝える「心」のお話を伺いと
思います。

【アート・アンド・サイエンスレクチャー】　今回は教育講演に代わ

る試みとして、「アート・アンド・サイエンスレクチャー」を企画い
たしました。ダヴィンチの絵でも見られるように医学はアートの要
素もあります。特に三次元臓器である心臓を専門とする者にとって、
作画はカテーテル治療や手術シミュレーション、術式のインスピレー
ションのためにとても重要であると思います。
　心臓外科医でもある末次文祥先生（手術図制作研究所主宰）と
tokco様 （獣医師、メディカルイラストレーター）に講師をお願いい
たしました。非常に興味深いお話を伺えると期待しております。ま
た、メイン会場ロビーでは日本メディカルイラストレーション学会会
員の心臓イラストの展示も行いたいと思います。

【全員懇親会】　学会2日目（7月10日）の夜、国際会館宴会場「ス
ワン」と中庭で予定しております。
　京都市観光プロジェクトの支援をいただきまして京都花街の祇園
甲部より舞妓さん、芸妓さんをお呼びし、皆様に伝統芸能「京舞」
をご覧になっていただきたいと考えております。学会の息抜きとして
貴重な体験をしていただけると思います。是非、京都伝統芸能をご
覧になって下さい。京舞の後は、皆様と舞妓さん、芸妓さんとの直
接交流を楽しんでいただきます。

【観光】　日本三大祭りである祇園祭は7月1日から31日まで京都市
中心部で行われます。本学術集会の会期は祭のクライマックスのひ
とつである前祭（さきまつり）の前週であり、祭が行われる鉾町で
は豪華絢爛な飾りを付けた山や鉾が建て始められ、祇園囃子が聞こ
え始めています。学会終了後は市内の鉾町に繰り出していただき、
祇園祭を堪能してください。鉾町へは国際会館からは地下鉄15分で
移動可能です（四条駅下車）。

【宿泊】　学術集会ホームページ（http://www.c-linkage.co.jp/
jspccs56/index.html） で ホ テ ル 予 約 サ イト（http://www.
c-linkage.co.jp/jspccs56/index.html）をオープンしております。
予約状況を見て順次部屋を増室していきますが、早めの予約をお勧
めいたします。

【市民公開講座】　PUSH projectを予定しております（第3日午後）。
【内科系卒後教育セミナー】　第3日午後に予定しております。
【手術ハンズオン】　CHSS Japan 協力の下、3D心臓モデルを用い
た手術シミュレーションセミナーを第3日午後に予定しております。
外科医のみらなず、内科系ドクター、手術室スタッフの見学もお待
ちしております。
　鋭意、準備を進めております。多くの皆様のご参加をお待ちいた
しております。
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高橋　　健 プロジェクトリーダー　 順天堂大学小児科      
檜垣　高史 愛媛大学大学院医学系研究科地域小児・周産期学講座

　令和元年8月18日に、小児循環器学会主催の〈学んで救
えるこどもの命 PH Japan プロジェクト〉の第三回遠隔配
信セミナーが、過去2回と同じく午前と午後の二部構成で行
われました。今回も多くの施設から、遠隔配信セミナー会場
として御協力を頂きました。
　第1部は「学校生活においてこどもの命を守るために」を
テーマに、主な対象は養護教諭や学校教諭向けに、太田邦雄
先生（金沢大学医学部小児科）、桐田寿子様（ASUKAモデ
ルの明日香さんのお母様）、桐淵博先生（元さいたま市教育
長）、安河内聰先生（長野県立こども病院）から講演をいた
だきました。ASUKAモデルとは、さいたま市の桐田明日香
さんが駅伝の課外練習中に倒れ、適切にAEDが使用されな
かった事故の反省をふまえ、さいたま市教育委員会とご遺族
が体育活動時等における事故対応テキストとして作成された
ものです。家族、学校関係者、小児循環器医の異なる視点か
ら一つのテーマに向けた内容となり、大変充実した内容とな
りました。
　第2部は「患者さんの自立した社会生活とそれに向けた
教育を考える」として、学校の先生方や患児者様および
ご家族などを対象に行われました。榎本淳子先生（東洋大
学文学部）、平田陽一郎先生（東京大学小児科）、檜垣高史
先生（愛媛大学小児科）より、心理的側面、医療体制、就
学・学習・就職・自立、社会保障制度などの講演がありまし
た。それを受けて、患者様本人とご家族を交えて、①障がい
者の就職の課題、②移行医療について、③学校での周囲と
の関わりなどをテーマに、社会人として自立に向けて必要
な支援や配慮と、また社会人として求められる価値の基礎

（Employability）などについて、ともに学ぶことができまし
た。病気のためにできないことと、病気とは無関係にできる
ことのバランスが大切であるとの発言がとても印象に残って
います。
　PH Japan プロジェクトの最後となる第4回遠隔配信セミ
ナーは令和2年2月23日が予定されています。学校関係者、
家族関係者、小児循環器医以外の医療関係者に向けた情報提
供を行い、交流する貴重な機会となっておりますので、御協
力の程宜しくお願いします。

第3回 学んで救えるこどもの命 PH Japanプロジェクト 
遠隔配信セミナー報告
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小児期発生心疾患実態調査2018
集計結果報告書

日本小児循環器学会　理事長　　坂本 喜三郎　
学術委員会　委員長　　小山 耕太郎

データベース部会　部会長　　山岸 　敬幸（文責）
担当　　犬塚 　　亮

心血管疾患の遺伝子疫学委員会　委員長　　前田 　　潤
事務長　　古谷 　喜幸

　小児心臓病医療・社会・保険
制度の一層の充実のため、国内
の先天性心疾患の発生動向の把
握は必須ですが、全国的にまと
められたデータはありませんで
した。そこで日本小児循環器学
会では数年間にわたる議論を経
て、「新規発生先天性心疾患サー
ベイランス」（2015年〜）と「希
少疾患サーベイランス」（2005
年〜）を同時に実施しています。
そして2017年（平成29年）か
ら、疾患分類をより詳細に細分
化し、新たなwebシステムでの
調査が開始されました。集計結
果を報告させていただきます。

調査対象期間
平成30年1月1日〜 12月31日

調査対象症例
　上記対象期間中に、新規に発症または診断した症例
全例。すでに他院で診断され、対象期間中に初めて修
練施設・修練施設群内修練施設に紹介・受診された症
例を含む。ただし、症例登録の重複を避けるため、他
の修練施設・修練施設群内修練施設からの紹介症例は
含まない。

調 査 方 法
　１年間の以下の疾患（名）の症例数を調査対象とする。
1．「先天性心血管異常」として31疾患名
2．「弁膜症」として11疾患名
3．「不整脈」として10疾患名
4．「肺高血圧・心筋疾患・その他」として17疾患名
5．「遺伝子・染色体異常」として12疾患名

調 査 結 果
　修練施設・修練施設群内修練施設全137施設よりご回答いただき、回答率
は100％でした。
　先天性心血管異常と弁膜症を合わせた新規発生先天性心疾患の総計は
12,106症例で、2018年の我が国における出生数918,397に対して単純に発生
率を算出すると約1.3%となり、2015年、2016年、2017年調査（1.3-1.4%）
と同等でした。実際には調査対象施設に受診しなかった症例もあると考えられ、
また、すべてが新生児症例ではないので参考値となりますが、従来報告されて
いる先天性心疾患発生率と同等で、かつ4年間安定した数値が得られています。
　先天性心血管異常内訳では、従来の報告通り心室中隔欠損症、心房中隔欠損
症、動脈管開存症が上位3位を占め、ファロー四徴症が続きました。弁膜症内
訳でも昨年同様、肺動脈（弁）狭窄、末梢性肺動脈狭窄が多く報告されました。
昨年から系統的に調査されることになった各種希少疾患を含む「不整脈」、「肺
高血圧・心筋疾患・その他」、「遺伝子・染色体異常」の内訳では、2年間の各
疾患の発生数を比較すると、いずれにも極端な差異はなく、この調査を継続す
ることにより、日本における各疾患の年間発生概数がわかるようになると思わ
れます。「遺伝子・染色体異常」については、実際には心疾患を合併しない症
例もあるため、この調査で全数把握することはできませんが、各疾患の心疾患
合併頻度から逆算すれば全数概算の参考になります。
　本調査は、我が国における先天性心疾患疾病構造・人口動態を把握するため
の学会主導の調査として、将来につながる大変有用な結果を得ることに貢献し
ています。お忙しい中、ご回答いただいております修練施設・修練施設群内修
練施設の皆様のご協力の賜です。皆様のご協力に心より感謝申し上げます。今
後も継続的に本調査にご協力をお願い致します。

先天性心血管異常 発症数 弁膜症 発症数 不整脈 発症数
ASD 2284 valvular AS 156 WPW 431
PDA 1047 supra AS 44 PSVT(WPW以外) 231
VSD 4315 infra AS 8 Af/AF 68
CoA 285 AR 122 LQT 246
IAA 77 MS 25 Burgada 10
Complete AVSD 252 MR 246 CPVT 11
Incomplete AVSD 62 valvular PS 593 ベラパミル感受性心室頻拍 12
TOF 427 supra PS 58 VT 98
PAVSD 106 peripheral PS 431 Sick sinus syndrome 41
PAIVS 80 TR 94 Complete AVB 48
TGA 187 TS 9 1196
cTGA 59 1786
DORV-VSD type 128
DORV-Tetralogy type 83 肺高血圧・心筋疾患・その他 発症数 遺伝子・染色体異常 発症数
DORV-TGA type 66 IPAH 31 Down syndrome 756
DORV-Other type 31 Eisenmenger 7 18 trisomy 140
Truncus arteriosus 24 門脈PAH 8 13 trisomy 38
TAPVC 159 HCM 74 Asplenia 89
SV 143 DCM 70 Polysplenia 65
HLHS 115 RCM 10 22q.11.2欠失症候群 80
TA 54 LVNC 57 Williams 26
Ebstein 85 ARVC 2 Marfan 82
Origin of PA from Ao 9 EFE 2 Noonan 45
Absent PV 15 急性心筋炎 74 Turner 27
Vascular Ring 68 乳児僧帽弁腱索断裂 11 CHARGE syndrome 22
AP Window 11 心臓腫瘍 51 VATER Association 43
Cor triatriatum 28 先天性心膜欠損症 2 1413
BWG syndrome 20 収縮性心膜炎 0
Coronary AVF 58 川崎病後心筋梗塞 7
Other Coronary Anomalies 29 心臓震盪 2
Pulmonary AVF 13 心原性院外心停止 18

10320 426
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■ �阿部　二郎　in ネッカー病院·
北海道大学医学部　小児科

昨年の4月から２ヶ月の短期留学をパリのネッカー病院で
させていただきました。臨床と創薬研究に慌ただしく過ごし
ながらも、学位取得や小児循環器専門医取得を経て、次の
キャリアを考えた際に出た結論が、外に出て自身の研究の幅
を広げることでした。必然的に国内留学の次は海外留学に視
野が向き、再度研究へスイッチを切り変える前のタイミング
で交換留学に応募しました。

ネッカー病院はフランス革命前からある世界最古の小児病
院ですが、革新的な医療を隣にあるInstitute Imagine（有名
なパスツール研究所も隣にあります）と共同で開発し、基礎
研究からの橋渡し成果を臨床にフィードバックしています。
世界的に有名なハイボリュームセンターを率いる Bonnet教

授が長年かけて作り上げたネッカーハートチームには多くの
特色があります。病院４階は循環器分野のためにあり、一
般病床に加え、手術室・カテ室とその隣にICUを備えてお
り、ワンフロアで診療が完結可能となっています。同フロア
にある医局も循環器内科はもちろん、外科、産科、新生児科
が横並びになっており、カンファレンスを含め、常にコミュ
ニケーションが取れる体制です。循環器診療は非常に細分
化しており、潤沢なマンパワーを生かして研究から臨床ま
でのシステム化が進んでいました。心臓移植も盛んに行われ
ており、Dr.Kraicheの心筋症外来は大変勉強になりました。
また教授の許可を得て、Imagineに留学中のDr.Yasmineに
様々な研究者を紹介してもらい、ラボミーティングなどにも

AEPC-JSPCCS 短 期 交 換 留 学 レ ポ ー ト

■ �小島　拓朗　in バーミンガム小児病院 （BCH）·
埼玉医科大学国際医療センター　小児心臓科

この度、2019年3月18日から5月31日まで、英国バーミ
ンガム小児病院 （BCH）で研修する機会を頂きました。私に
とっては初めての海外留学であり、現地での生活に若干の不
安もありました。しかし、BCHのスタッフの方々は非常に親切
であり、また現地での生活も快適で、充実した研修生活を送
る事ができました。

私自身は、元々カテーテルインターベンションに興味を持っ
ていた事から、BCHではなるべく多くのカテーテルインター
ベンションを見学したいと思っておりました。BCHは、年間カ
テーテル件数550件、年間手術件数600件という、英国でも
最大規模の小児病院です。今回、約2 ヶ月の滞在期間中に70
例以上のカテーテルを見学する事ができましたが、インターベ
ンションのみならず基本的な作法までもが日本とは異なり、非
常に印象的でした。ご指導医頂いたOliver Stumper先生は、
Interventionalistとしてだけでなく、教育者としても素晴らし

い先生で、インターベンションの理論からtips and tricksに至
るまで、多くを学ぶ事ができました。また、毎日のカンファレ
ンスにも参加させて頂き、さらに外来や病棟を見学させて頂く
事で、英国の医療事情や日本との違いを知る事もできました。

留学中には、スペインのセビリアでのAEPCにも参加させて
頂きました。現地では、同僚の先生方とアパートの一室を借り
て寝食を共にし、大変貴重な経験となりました。

休日には、ロンドンやバーミンガム近郊を観光したり、サッ
カーを観戦したり、同僚の先生宅でのパーティに参加したり
と、非常に楽しい時間を過ごす事ができました。

今回、BCHで研修させて頂いた事で、小児循環器に対する
新たな知見を得るのみならず、英国という国を知り、新たな友
人と出会い、また外から日本を見る事ができ、大変貴重な経
験をさせて頂けたと思います。このような機会を下さった、日
本小児循環器学会およびAEPCに心よりお礼申し上げます。
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積極的に参加しました。
ネッカーの先生方と一緒にセビリアでのAEPC総会を楽し

むつもりでしたが、タイミング悪くグラント面接で東京に呼
び戻されることになったのは残念でした。幸いにも、来年か
らは英国で研究できる機会に繋がったことをメールすると、

自分のことのように喜んでもらえたのが印象的でした。医療
を含め、フランスの文化を肌で感じることができ、間違いな
く今後の仕事に影響を与えてくれるきっかけとなりました。
ありがとうございました。

■ �正木　直樹　in Motol Hospital·
宮城県立こども病院　心臓血管外科

私 は2019年6月 よ り6週 間、 日 本 小 児 循 環 器 学 会 と
Association of European Pediatric Cardiology（AEPC）
との若手研究者短期交換派遣プログラムでチェコのプラハ
にあるMotol Hospitalで研修する機会をいただきました。
Motol病院はチャールズ大学の5つあるうちの第2附属病院
であり、小児医療に特化した施設を併設する非常に大きな
病院です。チェコは施設の集約化が非常に進んでおり、小
児心臓血管外科手術が施行できる施設は国内でMotol病院
のみとなっております。そのためチェコ全土より患者が集
まり、年間約500例と多くの心臓手術が行われております。
心臓血管外科は現在レジデントがおらず6名のattending　
surgeonによりこれら手術を行っております。手術内容も多
岐に渡り、心臓移植（年間5例程度）を含めあらゆる心臓手
術を行っておりました。日々の研修のスケジュールとしては
連日朝のカンファランスから始まり、その後手術見学という
流れでした。カンファランスは全てチェコ語で行われており
非常に活発なディスカッションが行われておりました。詳細
までは残念ながら理解しえない部分もありましたが、若手の
先生方が英語で通訳してくださり、大まかなディスカッショ

ンの内容や日々の出来事など理解することが出来ました。ま
た、手術の際は英語で説明していただくことができ、質問に
も丁寧にお答えいただきました。連日複数の手術を経験する
ことができ、特に左心系疾患が日本より多く、自施設では経
験する機会が少ないcongenital ASに対するRoss-Konno手
術やValvuloplastyなども複数経験することができ、非常に
勉強になりました。

プ ラ ハ で の 滞 在 は、 病 院 横 に 併 設 さ れ て い るMotol　
Accomodationというビジネスホテル様の施設を利用させて
いただきました。病院や駅などにも非常にアクセスが良く、
快適に過ごすことが出来ました。病院はプラハの郊外に位置
しておりましたが、週末はプラハ市内を訪れ、歴史的建造物
や芸術に触れ、プラハの歴史など理解を深めることができま
した。中世時代に建てられた赤い屋根が一面に広がる街並み
は非常に壮観でした。

最後になりますが、今回このようなすばらしい機会を与え
てくださった日本小児循環器学会、AEPC、自身を受け入れ
てくださったMotol病院、自身を快く留学に送り出してくだ
さった宮城県立こども病院の先生方に深く感謝申し上げます。

Bonnet教授 病棟回診
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■ �Dr. Nathan D. Hahurij MD PhD　in Shizuoka Mt Fuji Children’s Hospital·
fellow pediatric cardiology Leiden University Medical Center (LUMC) Leiden, The Netherlands

I travelled to Japan for a one-month traineeship at the 
Mt Fuji Children’s Hospital in July 2018. The hospital is 
beautifully situated at the foot of the Japanese South-Alps 
in the city of Shizuoka, which is approximately 1 hour 
by a south-bound Shinkansen (bullet train) from Tokyo. 
During may stay I mainly focused on the peri-operative 
care in children with congenital heart disease and fetal 
cardiology.

The cardiovascular surgery department of the Mt Fuji 
Children’s Hospital is a well-known center for congenital 
heart disease in Japan. Lots of complex congenital heart 
disease cases and children with arrhythmias are referred 
to this hospital. On the first day of my visit, I was warmly 
welcomed by the head of the department prof. Ikai and 
prof. Sakamoto, president of the hospital and of the 
Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac 
Surgery (JSPCCS). Furthermore, I was introduced to my 
mentor, dr. Osaki head of the cardiovascular care unit 
(CCU).

On a daily basis I would travel by bus from downtown 
Shizuoka to the hospital to attend the morning conference. 
Two times a week in a multidisciplinary setting many 
cases, including lots of second opinions, were thoroughly 
discussed for surgical-/interventional decision making. 
During these meetings, as one could imagine, language 
was the main issue I struggled with. Luckily, there 
was always a Japanese colleague willing to translate, 

making life for me much easier. Next I would join the 
perioperative transoesophageal echocardiography (TEE) 
or assist during a heart catheterisation. Furthermore, I 
attended the fetal echocardiography program and I even 
performed the first fetal echo’s by myself. In the third 
week of my traineeship I was scheduled for a scientific 
presentation on the role of hemodynamics in congenital 
heart disease.

During the weekends, I explored the beautiful nature 
and cultural heritage of Japan and enjoyed the tasteful 
Japanese cuisine. I also appreciated the welcome dinner 
with the department and trip to Hakone that I made 
with Ms. Utsumi (secretary of the department) and dr. 
Yoshimoto.

I would like to thank all people that I have met during 
my stay at the Mt Fuji Children’s Hospital. Due to their 
enthusiasm, the lively discussions that we had, and the 
ability to perform TEE and fetal echocardiography under 
close supervision, I was able to increase my knowledge in 
complex congenital heart disease cases. I also appreciated 
the excellent assistance of Ms. Utsumi who helped me a 
lot with the preparation of my visit to Japan.

Finally, based on all my experiences I could only 
encourage all AEPC junior members to apply for a 
traineeship in Japan. This certainly is a unique opportunity 
in our training to exchange knowledge in the field of 
congenital heart disease. 

Case Challenge 投稿者募集!!
小児循環器学会雑誌編集委員会では、教育的コンテンツとして、Case Challengeを学会HPに掲載しています。

http://jspccs.jp/publication/case-challenge/

投稿要項など、詳細については雑誌編集室までお問い合わせください。　Email：pccs-edit@bunken.co.jp
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分 科 会 レ ポ ー ト

■ 第 19 回小児心臓手術手技研究会
当番世話人

芳村　直樹　　　　宮地　鑑
富山大学第1外科　　　　　北里大学心臓血管外科

今回は「再手術」をテーマに以下の7演題が発表され、術
前のストラテジーや再開胸剥離時のトラブルシューティング
等、再手術時の手術手技に関して活発な討論が行われた。

1）JCHO中京病院、大沢拓哉先生：unifocalization＋
palliative RVOTR術後2週間で右室仮性瘤を生じた1か月児
に対して右内頸静脈送血、IVC脱血にて体外循環を開始し、
冷却しながら正中切開を行った症例。2）岩手医科大学、小
泉淳一先生：胸骨切開完遂前に心血管損傷をきたし、急遽人
工心肺を装着した症例。3）岡山大学、黒子洋介先生：APC
フォンタン手術後のTCPC conversionに際して、胸骨切開
時に出血し圧迫止血ができず、やむを得ず皮膚を閉じて出
血をコントロールした症例。4）熊本市民病院、深江宏治先

生：巨大な腕頭動脈仮性瘤に対し、下行大動脈送血による
人工心肺補助下に手術を施行した症例。5）東北大学、安達　
理先生：Ross手術後の上行大動脈仮性瘤に対して両鎖骨下
動脈＋大腿動脈送血、大腿静脈脱血、心尖ベントにて冷却後
に胸骨切開を行った症例。6）京都大学、池田　義先生：房
室中隔欠損術後に新生内膜組織の増生により僧帽弁狭窄をき
たした症例。7）榊原記念病院、和田直樹先生：房室中隔欠
損術後3度目のMVRを施行し段階的にsize upを行っている
症例。

本研究会は手術手技に特化した討論が行われ、毎回非常に
盛り上がる会である。今回は再開胸時の心大血管損傷という
スリリングな画像が多く紹介され、演者、座長、聴衆から多
数の質問、コメントが寄せられ、皆さま時間がたつのも忘れ、
夜遅くまで活発な討論が行われれた。

■ 第 22 回小児心血管分子医学研究会
当番世話人

深澤　隆治
日本医科大学付属病院小児科

第22回小児心血管分子医学研究会が2019年6月27日に
札幌で開催されました。当日は日本小児循環器学会初日の
学会プログラム終了後でしたが、皆様お疲れにもかかわら
ず50名を超える参加者がありました。まず、宿題報告とし
て日本医科大学小児科の橋本佳亮先生から「川崎病における
IL-1bパスウェイの役割」と題する川崎病モデルマウスを用
いた実験結果が報告され、IL-1b遮断薬のこれからの川崎病
治療への臨床応用が強く期待されました。特別講演では２題
の発表がありました。最初の特別講演では、株式会社メトセ
ラ代表取締役の岩宮貴紘先生に「VCAM-1陽性心臓線維芽
細胞を用いた慢性心不全向け細胞医薬品の開発」と題するご

講演をいただき、VCAM-1陽性心臓線維芽細胞が新たな慢
性心不全の治療法として臨床試験も間近であることが発表さ
れました。次の特別講演では、筑波大学医学医療系・循環器
内科教授の家田真樹先生に「ダイレクトプログラミングの心
臓血管発生と再生医学への新しい展開」と題する講演をいた
だきました。線維芽細胞からiPS細胞を介せずに直接心筋細
胞を誘導できることが立証されるまでの緻密な実験について
お話しいただき、若い研究者は大いに勇気づけられたことと
思います。講演後は活発な質疑応答があり、とても内容の濃
い研究会になりました。

当学会は臨床応用を目指した基礎的研究をサポートする研
究会です。今後、多くの若い方たちが興味をもって参加して
いただくことを強く希望いたします。フランクな研究会です
ので、少しでも興味のある方は、是非覗いてみて下さい。

分科会の日程はニュースレター最終ページと学会HPに掲載しております。
掲載を希望される分科会は日程が決まり次第、日本小児循環器学会事務局までご連絡ください。

WEB HOME ＞ 分科会・地方会 ＞ 分科会 ＞ 分科会開催案内
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日本小児循環器学会では平成27年より公益財団法人宮田心臓病研究振興基金からの寄付を受け、
「Miyata Foundation Award日本小児循環器学会研究奨励賞」を設立しました。5回目とな
る本年度は石田秀和先生（大阪大学大学院医学系研究科　小児科学）、中釜悠先生（大阪市立大
学大学院　医学研究科／東京大学医学部附属病院　小児科）が受賞され、6月の学術集会時に表
彰式が開催されました。

	 中 釜 　 悠 先生�

� 大阪市立大学大学院　医学研究科·
� 東京大学医学部附属病院　小児科

　この度は、第5回 Miyata Foundation Award日本
小児循環器学会研究奨励賞に選出頂き、宮田宏章理
事長ならびに小児循環器学会の関係各位に心より御
礼申し上げます。
　私はエネルギー代謝リモデリングを切り口とした
心臓病の病態研究に従事しています。本課題では
RAS/MAPKシグナルの撹乱による先天異常症候群

「RASopathy」に注目し、RASopathy関連心筋症の
病態理解を目指します。独自に樹立する心筋症モデ
ルの解析を通して、この最重症型心筋症の病態の根
幹をなす心筋細胞機能異常を明らかにします。さら
に、RASopathyにおける病的心筋の挙動を規定する
エネルギー代謝特性を解明し、代謝リモデリングを
標的した疾患特異的治療の可能性を探究します。
　少子化を背景とした疾病構造転換のなかにあって、
こうした難病の克服を目指した重要研究課題に取り
組むチャンスを頂けますことを大変光栄に思います。
若輩ながら懸命に考えて参ります。今後とも、ご指
導ご鞭撻をよろしくお願い申し上げます。

	 石 田　秀和先生�

� 大阪大学大学院医学系研究科　小児科学

　この度、栄えある第5回Miyata Foundation Award
を受賞させて頂き、誠にありがとうございます。宮田
宏章理事長をはじめ公益財団法人宮田心臓病研究振興
基金の方々、また、選考に携わっていただいた諸先生
方に深く御礼の言葉を述べさせていただきます。
　今回、受賞させて頂いた研究テーマは、乳児拡張型
心筋症の遺伝子解析についての研究でございます。私
たちの施設は小児心臓移植実施施設であり、徹底的
な内科的抗心不全治療にも関わらずLVAD装着を余儀
なくされる症例を数多く診療しております。それらの
中で、一部の症例においてLVAD装着後に著しく心拡
大、心機能が回復し、数カ月から1年の装着ののちに
LVAD離脱が可能になる症例が散見されるようになり
ました。しかし一方で、心機能の回復は限定的であり
LVAD離脱は不可能な症例も多く存在します。本研究
は、LVAD装着前の臨床検査では一見同じように見え
るこれらの乳児拡張型心筋症において、何か事前に予
測できる所見はないのだろうか？という疑問に端を発
しております。私たちはこれまで心臓血管外科や循環
器内科と共同して、組織学的所見や血行動態、心筋の
生化学的解析を行ってきておりますが、本研究では遺
伝学的背景の解析として、全エクソンシークエンスに
よる遺伝子解析により、回復症例と非回復症例との遺
伝学的背景の差を明らかにすることを目的としており
ます。本研究が、重症心不全に苦しむ子どもたちのよ
り良い治療に繋がるよう努力していく所存です。

受 賞 の こ と ば

左から公益財団法人宮田心臓病研究振興基金 宮田宏章理事長、
石田秀和先生、中釜悠先生、坂本喜三郎理事長

宮田宏章理事長に授賞式にご登壇いただきました。
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 フォンタンレジストリーへの御協力のお願い 
フォンタン手術後患者の診療に関わっておられる先生方に

於かれましては益々御健勝のことと存じます。
さて、昨年度より日本小児循環器学会の助成金を受け、本

邦でのフォンタン術後患者の診療の現状把握とそれに基づ
いた治療指針の提案を目指した前向き研究、「本邦に於ける
フォンタン術後臨床事故の現状把握と治療・管理法の確立を
目指した前向き多施設コホート研究 ［フォンタン・レジスト
リー］」、を立ち上げました。循環器内科で盛んに行なわれて
いる心不全患者のコホート作成と同様の研究ですが、先天性
心疾患領域ではこれまでに行われたことはないため､ 日本小
児循環器学会学術委員会の研究Aとして採択されました。

当初は少数の施設からのデータ集積からプレリミナリーな
成績を公表し、その後の全国展開を考えていましたが、様々
な事情等により研究の開始進行が大変遅れている現状があり

ます。この重要な研究の推進のために、参加希望施設を募集
して募り円滑に研究を遂行したいと考え､ 研究施設参加募集
とさせて頂きたいと思います。

実際の研究の概要と手続きは以下の通りです。
参加を希望される施設の先生には於かれましては、国立循

環器病研究センター、大内秀雄（e-mail：hohuchi@ncvc.
go.jp）まで是非ご連絡いただければ幸いと存じます。ご連絡
後、当院倫理委員会に提出した計画書の詳細、倫理委員会提
出書類、承認通知書、データ入力のためのファイルメーカー
等をお届けいたします。その上で各施設での倫理申請をお願
いできれば幸いです。

なお、この研究の概要は以下の通りです。

１　デザイン：多施設前向き、観察研究
　　（日本小児循環器学会学術委員会症例研究A　採択）
２　予定研究期間：倫理委員会承認日～ 2025年3月31日（論文発表まで）
　　症例登録期間：2018年4月1日～ 2021年3月31日（3年間）
　　追跡調査期間：2018年4月1日～ 2024年3月31日（2-から3年間）
３　情報：既存情報のみ
４　介入：無
５　対象：フォンタン術後血行動態の評価がなされ、その後予定外入院を要した患者
６　目標登録症例数：200例
　　�（ちなみに、国立循環器病研究センターでは術後1年経過した約490例中1年間で17例（約3.5%）の

登録状況です。）
７　主要アウトカム：退院後の全ての再入院と全ての死亡
８　研究手順：
　　1、�各参加施設での倫理員会承認後に予定外入院したフォンタン術後患者を登録への承諾後登録し、入

院後3日以内（入院当日が好ましい）に得られた理学所見、生理機能検査、血液生化学検査、尿所
見を登録する。

　　2、�当該患者の臨床背景、病歴、術後あるいは最近の心血行動態指標を登録する。
　　3、�当該患者の入院治療の経過と退院時の理学所見、生理機能検査、血液生化学検査、尿所見を登録する。

①　研究代表者（統括責任者）
　　国立循環器病研究センター（大内秀雄）

②　研究事務局
　　国立循環器病研究センター　小児循環器科　氏名　大内秀雄
　　住所　564-8565　大阪府吹田市岸部新町6-1
　　電話番号　06-6170-1070（内線 8513）  
　　メールアドレス　hohuchi@ncvc.go.jp
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小児循環器専門医試験にChallenge［第2回］

1歳の乳児．1か月検診で心雑音を指摘され，時々チアノーゼが増強するため来院した．
口唇にチアノーゼを認めたがバチ状指はなく，胸骨左縁上部で4/6度の収縮期駆出性雑
音を聴取する．右室造影を示す．

本症に比較的多く合併する心血管奇形として誤っているのはどれか．2つ選べ．

a．筋性部心室中隔欠損

b．大動脈三尖弁線維性結合

c．左総頸動脈大動脈第一分枝

d．左鎖骨下動脈下行大動脈起始

e．左冠動脈前下降枝右冠動脈起始

正解はp. 20をチェック!!
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2019年度第1回理事会 日時：2019年8月23日（土）10：00 ～ 12：30
審議事項： 
第1号議案：今期の委員会体制について
今期の委員会体制、担当理事、委員長について検討され、p.4 〜 5の通り体制が承認された。
なお、小児科学会災害対策委員会及び災害時リエゾン体制について説明がされ、緊急災害時の連絡
窓口の体制について総務委員会で検討することとなった。
第2号議案：庶務候補について
理事会の庶務について「庶務」から「幹事」と役職名を変更することと、幹事として2名の推薦が
され、賛成多数で承認された。また、今期より多領域専門職の会員からも幹事を1名選出すること
が承認され、多領域専門職委員会に推薦を依頼することとなった。
第3号議案：多領域専門職の評議員申請について
多領域専門職部会より多領域専門職の評議員申請について提案がされ、賛成多数で承認された。ま
た、これに伴い、下記の通り定款施行細則の変更が承認された。来年度は10名程度、多領域専門
職より評議員が選出される見込みとなった。なお、推薦は現在の評議員から受けることとなった。

定款施行細則変更前 定款施行細則変更後
第9条 日本小児循環器学会評議員 本会の評
議員は，本会の正会員で次の資格を具えるもの
でなければならない．
（4） 日本循環器学会会員または日本心臓病学
会会員であること

第9条 日本小児循環器学会評議員 本会の評
議員は，本会の正会員で次の資格を具えるもの
でなければならない．
（4） 医師会員は日本循環器学会会員または日
本心臓病学会会員であること

第9条6 任期更新にあたっては次の条件が満
たされる者とする．
（5） 日本循環器学会会員または日本心臓病学
会会員であること

第9条6 任期更新にあたっては次の条件が満
たされる者とする．
（5） 医師会員は日本循環器学会会員または日
本心臓病学会会員であること

報告事項： 
1．理事長報告（坂本理事長）
APPCS2022の主催国としてフィリピンとパキスタンが立候補し、関係国による投票の結果、フィ
リピンで開催されることが決定した旨、報告がされた。
2．医療安全委員会（鈴木理事）
警察から事件として成立する前の事案について、医学的見解依頼があった旨、報告がされた。
3．専門医制度委員会（鮎沢理事）
第10期専門医試験の準備状況について報告がされた。例年より書類不備者が少なくなっているこ
とが報告された。
4．PH Japanプロジェクトについて（土井理事）
8月18日に開催された第3回学んで救えるこどもの命PH Japanプロジェクトの報告がされた。
次回は来年2月に、児童生徒を対象に「いのち」について扱う授業を取り入れながら実施する。
5．蘇生科学教育部会（檜垣理事）
8月の4週目に愛媛県内で実施した学校救急シミュレーションについて報告がされた。

日本小児循環器学会理事会記録

審議事項： 
審議事項1．AMED医療品等規制調和・研究事業依頼アンケートについて
「小児用医療機器の日米同時開発に係る課題抽出等に関する研究（坂本班）」の依頼により、医療機
器開発の経験や開発における問題に関するアンケートを、本学会評議員に実施することが承認され
た。
審議事項2．定款施行細則の変更について
多領域専門職の会員からも理事会幹事を1名選出することに伴い、定款施行細則について下記の通
り変更することが承認された。

定款施行細則変更前 定款施行細則変更後
第7条 日本小児循環器学会庶務
庶務は，評議員の中から理事会で選任し，総会
に報告する．

第7条 日本小児循環器学会幹事
幹事は，評議員の中から理事会で選任し，総会
に報告する．

2．庶務は理事会・評議員会・総会に出席し，
議事録を作成し，また意見を述べることができ
る．

2．幹事は理事会・評議員会・総会に出席し，
議事録を作成し，また意見を述べることができ
る．

審議事項3．肺動脈弁付きコンデュイットに関する革新的医療機器条件付き早期承認制度の適用に
関する学会からのサポートについて
肺動脈弁付きコンデュイットに関する革新的医療機器条件付き早期承認制度の適用における学会か
らのサポートについて企業より要請があり、承認された。
審議事項4．肺動脈弁付きコンデュイットに関する革新的医療機器条件付き早期承認制度の適用に
関する学会からのサポートについて
Static心房中隔裂開術に対するTMP-PEDカテーテル承認に関する要望書を厚生労働省に提出する
ことについて承認された。
審議事項5．海外出張補助について
本学会医療材料機器・HBD委員会からの依頼によりTCT2019にて講演した会員に対し、出張補
助を支給することについて承認された。
審議事項6．AEPC・AHA若手研究者短期交換留学申請について
一次締め切りまでに応募があった会員について審査がなされ、AEPCへ1名、AHAへ1名派遣す
ることについて承認された。

日本小児循環器学会持ち回り理事会記録

日本小児循環器学会委員会・部会開催記録
（2019年4月〜 9月）

	4月	23日	（火） 治験推進プロジェクトミーティング（web会議）
	4月	24日	（水） PH Japanプロジェクトミーティング（web会議）
	4月	26日	（金） 専門医試験委員会
	5月	13日	（月） 治験推進プロジェクトミーティング（web会議）
	5月	14日	（火） 選挙管理委員会
	5月	16日	（木） AEPCビジネスミーティング（in Seville, Spain）
	5月	22日	（水） PH Japanプロジェクトミーティング（web会議）
	5月	29日	（水） 治験推進プロジェクトミーティング（web会議）
	5月	31日	（金） 編集委員会
	6月	 2日	（日） 選挙当選理事会議
	6月	 2日	（日） 学校検診部会・小児心電図研究会合同会議
	6月	 6日	（木） 選挙管理委員会
	6月	 7日	（金） 蘇生科学教育部会（web会議）
	6月	14日	（金） 専門医試験委員会
	6月	15日	（土） 2019年度第1回学術委員会
	6月	15日	（土） 2019年度第1回移植委員会
	6月	17日	（月） PH Japanプロジェクトミーティング（web会議）
	6月	26日	（水） 2018年度第4回理事会
	6月	26日	（水） 医療安全委員会
	6月	26日	（水） 社会制度委員会
	6月	26日	（水） 学術集会企画部会
	6月	26日	（水） 教育部会
	6月	26日	（水） 拡大専門医制度委員会
	6月	26日	（水） 保険診療臨床試験・薬事委員会
	6月	26日	（水） 男女共同参画部会
	6月	26日	（水） 小児慢性疾病・難病部会
	6月	26日	（水） 専門医試験委員会
	6月	26日	（水） 心血管疾患の遺伝子疫学委員会
	6月	26日	（水） 形態登録委員会
	6月	26日	（水） 蘇生科学・教育部会
	6月	26日	（水） 学校検診部会
	6月	26日	（水） 2019年度評議員会
	6月	26日	（水） Heartful Study 研究会
	6月	28日	（金） 2019年度総会
	6月	28日	（金） APECビジネスミーティング
	6月	28日	（金） AHAビジネスミーティング
	6月	29日	（土） 多領域専門職部会
	7月	 8日	（月） PH Japanプロジェクトミーティング（web会議）
	7月	19日	（金） 専門医試験委員会
	7月	21日	（日） 企画運営会議
	7月	24日	（水） 治験推進プロジェクトミーティング（web会議）
	8月	 2日	（金） 専門医試験委員会
	8月	13日	（火） 専門医認定委員会
	8月	17日	（土） トルバプタン小児治験研究会（web会議）
	8月	19日	（月） 専門医認定委員会
	8月	24日	（土） 2019年度第1回理事会
	8月	26日	（月） PH Japanプロジェクトミーティング
	8月	29日	（木） 専門医試験委員会
	8月	30日	（金） 専門医試験委員会
	9月	10日	（月） 専門医認定委員会
	9月	20日	（金） 専門医試験委員会
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●● Review

Recognition and Management of Preclinical 
Cardiomyopathies in Children: Special Focus on 
Duchenne Muscular Dystrophy and Anthracycline 
Cardiotoxicity

10.24509/jpccs.190201

Takeshi Tsuda, Rami Kharouf, Adriana C. Prada-Ruiz, 

Jeanne M. Baffa
Nemours Cardiac Center, Nemours/Alfred I. duPont Hospital for Children

Heart failure is conventionally defined as a dynamic clinical 
syndrome where the cardiovascular system fails to meet the 
metabolic demand of the peripheral tissues or can only do so at 
the expense of increased ventricular filling pressure. Emerging 
new findings in biomedical research have enabled us to recognize 
the early preclinical myocardial changes at the cellular and 
molecular levels before ventricular dysfunction becomes visible. 
These preclinical changes have also become recognizable by 
advanced medical technology. Here, we introduce two relatively 
common clinical entities that present with an asymptomatic 
preclinical stage in pediatrics, cardiomyopathies in Duchenne 
muscular dystrophy and anthracycline-induced cardiotoxicity. 
We will discuss underlying pathobiology, early diagnosis by 
noninvasive imaging studies, and cardioprotective treatment 
of the preclinical stage of progressive myocardial disease. The 
early recognition and treatment of the preclinical stage of heart 
failure may provide us with new perspectives in understanding 
this devastating disease.

●● Original Article

Possibility to Terminate Chylothorax/Abdomen by 
Minimum Invasive Pediatrics Lymph Surgery: A 
Surgical Strategy Based on the Etiology of the 
Lymph Flow

10.24509/jpccs.190202

Motoi Kato1), Shoji Watanabe1), Koji Nomura2),  

Yoshihiro Ko2), Hiroo Kinami2), Kiyoshi Ogawa3),  

Kenji Hoshino3), Takashi Hishitani3), Sadataka Kawachi3),  

Hiroshi Kawashima4), Yutaka Tanami5)

1) Saitama Children’s Medical Center, Department of Plastic and 

Reconstructive Surgery

2) Saitama Children’s Medical Center, Department of Cardiovascular Surgery

3) Saitama Children’s Medical Center, Department of Cardiology

4) Saitama Children’s Medical Center, Department of Surgery

5) Saitama Children’s Medical Center, Department of Radiology

Background: Chylothorax/abdomen can lead to prolonged 
hospitalization, cause developmental delays, and sometimes 
become fatal. Therefore, the development of a new therapy 
for its treatment has been investigated. Owing to the rapidly 
expanding knowledge regarding central lymphatic disease, 
chylothorax/abdomen has been found to be recurrent and to 
leak due to lymphatic stenosis or obstruction. These lymphatic 
problems are similar to those in peripheral lymphatic disease, 
for which we analyzed the lymphatic flow and treated it with 
direct maneuver. Based on this, we have introduced minimally 
invasive procedures to correct the central lymphatic system.
Methods: We included 12 pediatric patients aged 30 days to 
2 years. Five patients were diagnosed with hereditary diseases 
other than cardiac anomalies. All patients were followed for 
>6 months after the lymphatic procedures were performed. 
Medical treatment was preoperatively administered for 4 weeks 
and with diet/milk restrictions.
Results: Four patients were completely cured of lymphatic 
leakage, and 3 patients required further treatment. Five patients 
died during intensive care, mainly because of respiratory 
distress.
Conclusions: Lymphangiography and lymphatic venous 
anastomosis are the most commonly performed procedures, 
which are effective in some patients. This novel treatment 
remains limited to patients with complications. However, the 
new therapy that is based on lymphatic flow analysis may 
become a novel approach for refractory chylothorax/abdomen. 
Therefore, studies on lymphatic disease are ongoing, and further 
improvements are expected in the future.

●● Original Article

Efficacy and Safety of Sildenafil in Japanese 
Pediatric Patients with Pulmonary Arterial 
Hypertension

10.24509/jpccs.190203

Shigetoyo Kogaki1,2), Tsutomu Saji3), Hiroshi Ono4), 

Masahiro Ishii5,6), Shintaro Hiro7), Michinori Terada7)

http://doi.org/10.24509/jpccs.190201
http://doi.org/10.24509/jpccs.190202
http://doi.org/10.24509/jpccs.190203
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1) Department of Pediatrics and Neonatology, Osaka General Medical Center

2) Department of Pediatrics, Osaka University Graduate School of Medicine

3) Advanced and Integrated Cardiovascular Research Course in the Young 

and Adolescence, Toho University

4) Division of Cardiology, National Center for Child Health and Development

5) Ishii Pediatrics and Pediatric Cardiology Office

6) Department of Pediatrics, Kitasato University Hospital

7) Development Japan, Pfizer R&D Japan

Background: An international multicenter, placebo-controlled, 
double-blind study (STARTS-1) and its subsequent extension 
study (STARTS-2) demonstrated that sildenafil monotherapy 
with medium dose was well tolerated and improved exercise 
tolerance, functional class, and hemodynamics in patients with 
pediatric pulmonary arterial hypertension (PAH). However, 
clinical studies of pediatric PAH had not been performed in 
Japan at the time. We therefore aimed to investigate the efficacy, 
safety and pharmacokinetics of sildenafil in Japanese pediatric 
patients with PAH.
Methods: We conducted an open-label study consisting of both 
a 16-week treatment period (Part 1) and a long-term treatment 
period (Part 2). The efficacy endpoints were improvement in 
the parameters of pulmonary vascular resistance index (PVRI), 
mean pulmonary arterial pressure (mPAP), World Health 
Organization functional class, brain natriuretic peptide (BNP) 
and N-terminal pro-BNP. The patients received sildenafil at 
10 mg or 20 mg that was administered 3 times a day based on 
body weight.
Results: Six children aged 1 to 14 years with PAH were 
screened, and sildenafil was assigned. Four patients completed 
Part 1, and one patient completed Part 2. In Part 1, among the 
5 patients with available cardiac catheterization data, PVRI and 
mPAP decreased in 3 and 2 patients, respectively. There were 11 
treatment-related adverse events that were already known, but 
no serious adverse events including death occurred.
Conclusions: This study suggests that oral sildenafil is well 
tolerated and acceptable as a therapeutic option in Japanese 
pediatric patients with PAH. (Clinical Trial Registration: 
NCT01642407)

●● Case Report

Cardiac Fibroma in a Newborn with Down 
Syndrome

10.24509/jpccs.190204

Katsuki Ootani1), Jun Shimada1), Yosuke Kitagawa1), 

Yohei Yamamoto1), Fumitake Miura1),  

Shun Koyamaishi1), Kentaro Yuzawa1), Madoka Fujita1), 

Etsuro Ito1), Yasuyuki Suzuki2), Ryosuke Kowatari2), 

Ikuo Fukuda2), Manabu Kinjo3), Toru Takahashi4)

1) Department of Pediatrics, Hirosaki University Graduate School of Medicine

2) Department of Thoracic and Cardiovascular Surgery, Hirosaki University 

Graduate School of Medicine

3) Department of Pediatrics, Hachinohe City Hospital

4) Division of Nursing Science, Hirosaki University Graduate School of Health 

Sciences

Down syndrome and cardiac tumor occurring in the same 
patient is a rare condition. Patients with primary cardiac 
tumors face an uncertain treatment strategy that ranges from 
conservative management to aggressive surgical intervention. 
We report here the case of cardiac fibroma in a newborn with 
Down syndrome, and we discuss the most appropriate way 
of making a diagnosis and treatment in patients with cardiac 
masses. In this case, although the cardiac mass was large, 
the patient was asymptomatic. We tried to make a definitive 
diagnosis through the use of magnetic resonance imaging 
but failed to reveal the diagnosis. Although histologic and 
immunohistochemical examinations are useful to get a correct 
diagnosis of the type of tumor and its malignancy, clinicians 
should keep in mind that open surgical approach can have 
serious implications that require consideration. Conservative 
management of cardiac masses in a newborn who is strictly 
asymptomatic seems to be an acceptable strategy when the risks 
of surgical intervention outweigh the benefits.

●● Case Report

Case of a 38-year-old Patient with Coronary 
Arterial Calcification Caused by Kawasaki Disease 
Evaluated with Pathological Examination and 
Composition Analysis

10.24509/jpccs.190205

Nobuyoshi Kusano1), Satoshi Marutani1),  

Takako Nishino2), Noboru Inamura1)

1) Department of Pediatrics, Kindai University Faculty of Medicine

2) Department of Cardiovascular Surgery, Kindai University Faculty of 

Medicine

Few studies have examined the coronary arterial calcification 
(CAC) caused by Kawasaki disease (KD), although it has been 
shown to increase the risk of acute coronary syndrome. In this 
study, we present the case of a 38-year-old patient with KD-
induced CAC who was operated by acute myocardial infarction. 
Pathological examination revealed that coronary arterial lesions 
included atherosclerosis-like lesions and that KD-induced CAC 
was composed of >98% calcium phosphate with carbonate, 
like CAC of atherosclerosis. Radiological analysis using dual-
energy computed tomography showed that the composition of 
KD-induced CAC resembled that of atherosclerosis. However, 
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carotid ultrasonography and pulse wave velocity results 
were normal. These results suggest that KD-induced arterial 
calcification formed on tissues damaged in the past subsequently 
to arteriosclerosis. These findings suggest that patients with 
the past of KD, especially with KD-induced CAC, are easy to 
develop atherosclerosis and they should take care of the risk 
factors of atherosclerosis, such as hypertension, hyperlipidemia, 
smoking, obesity, and diabetes.

●● Case Report

Isolated Hypoplasia of a Right Ventricle 
That Showed Right Ventricular Restrictive 
Cardiomyopathy

10.24509/jpccs.190206

Hideki Masumi, Nori Takada, Satoshi Marutani, 

Keisuke Sugimoto, Noboru Inamura
Department of Pediatrics, Kindai University of Faculty of Medicine

We report the case of a 15-year-old girl with isolated right 
ventricular hypoplasia without interatrial shunt. At 13 years of 
age, her right ventricular end-diastolic volume was 58% of the 
normal and the left ventricular end-diastolic volume was within 
the normal range with (98% of normal) despite the absence of 
interatrial shunt. Doppler echocardiography showed anterograde 
diastolic pulmonary arterial flow, coinciding with the A wave of 
atrial contraction. At 15 years of age, the right ventricular end-
diastolic volume remained unchanged, but the left ventricular 
end-diastolic volume decreased to 65% of normal. The right 
ventricular pressure wave form showed a clear dip and plateau 
and the exacerbation of the restrictive change. The fact that 
the deterioration of the right ventricular diastolic disorder 
progressed with the decrease of the left ventricular end-diastolic 
volume suggests that end-diastolic volume of the patient’s left 
ventricle was maintained with the end-diastolic forward flow to 
the pulmonary artery.

●● Case Report

Everolimus Treatment in a Neonate with Heart 
Failure Caused by Cardiac Rhabdomyomas

10.24509/jpccs.190207

Hirohisa Kago, Hideo Fukunaga, Mitsuru Ikeno, 

Noboru Tanaka, Kotoko Matsui, Mana Harada,  

Takeshi Furukawa, Ken Takahashi, Masahiko Kishiro, 

Toshiaki Shimizu
Department of Pediatrics, Juntendo University Faculty of Medicine

Most primary pediatric cardiac tumors are rhabdomyomas, 
which are generally associated with tuberous sclerosis complex. 
Large tumors can sometimes cause heart failure, and surgery 
might be required for patient survival. Everolimus, an oral 
mammalian target of rapamycin inhibitor, has been recently 
studied for its antineoplastic effect. Here, we describe a 
case involving successful everolimus treatment for cardiac 
rhabdomyomas in a neonate.

●● Images in Pediatric and Congenital Heart Disease

Quadricuspid Aortic Valve in an Asymptomatic 
Newborn Infant

10.24509/jpccs.190208

Takumi Sato1), Akira Sato1), Kinya Hatakeyama2)

1) Department of Pediatrics, National Hirosaki Hospital

2) Department of Pediatrics, Sapporo City General Hospital

●● Images in Pediatric and Congenital Heart Disease

Rare Cases of Mixed Type Total Anomalous 
Pulmonary Venous Connection with Chambers 
Encircling Left Atrium

10.24509/jpccs.190209

Yasunobu Miki1), Toshikatsu Tanaka1),  

Michio Matsuoka1), Naoya Kamei1),  

Yoshiharu Ogawa1), Kenta Tominaga1), Sachiko Kido1), 

Yoshihiro Oshima2)

1) Department of Cardiology, Kobe Children’s Hospital

2) Department of Cardiovascular Surgery, Kobe Children’s Hospital

p.16「小児循環器専門医試験にChallenge［第2回］」
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●●Review
小児循環器領域における肺高血圧症：臨床と基礎のフロ
ントライン

10.9794/jspccs.35.136

永井 礼子1, 2）

1） 北海道大学小児科
2） 東京女子医科大学循環器小児・成人先天性心疾患科

2018年2月にニースで開催された6th World Symposium 
on Pulmonary Hypertension （6th WSPH）の内容が，同年
12月に成文化された．肺高血圧（pulmonary hypertension; 
PH） お よ び 肺 動 脈 性 肺 高 血 圧 症（pulmonary arterial 
hypertension; PAH）の定義が「安静時の平均肺動脈圧
が20 mmHgを超えるもの」と変更されたこと，PAHの分
類に「カルシウム拮抗薬に長期反応を示すPAH」が新た
に追加されたこと，肺静脈閉塞性疾患pulmonary veno-
occlusive disease: PVOD/肺 毛 細 血 管 腫 症pulmonary 
capillary haemangiomatosis: PCH「PVOD/PCH」が「PAH 
with overt features of venous/capillaries （PVOD/PCH） 
involvement」と修正されたことなど，前回の5th WSPH以
上にさまざまな面で大幅な変更がなされた．
本稿では，はじめにこのNice Pulmonary Hypertension 
Classification 2018の概要について私見を交えながら解説
する．さらにPAHの遺伝学的背景とその臨床現場におけ
る意義，遺伝学的情報を活用する上で留意すべき点，小児
PAH診療における問題点などについて述べ，最後に筆者自
身の基礎研究について記すこととする．

●● Review
心疾患患児の急性期循環管理

10.9794/jspccs.35.153

大埼 真樹
静岡県立こども病院循環器集中治療科

急性期循環管理の基本は酸素消費に見合った酸素供給を行
うことである．なかでも先天性心疾患は呼吸と循環が密接
に結びついており，呼吸循環の相互作用と生理学の理解が
必要不可欠である．また同じ病名であっても患者ごとに血
行動態に差異があり，各個人に合わせた循環管理を行う必
要がある．しかし酸素消費と供給のバランスを整えるとい
う原則は同じであり，体温管理・鎮静鎮痛・人工呼吸など
で酸素消費を，血管作動薬，肺体血流比制御，ペーシング
などで酸素供給をコントロールする．これらの評価・介入
は手術前後であっても基本は同一である．また重症児の治
療においては神経・感染・栄養などの全身管理も非常に重
要であり，患者管理を担当する者はこれらにも精通してい
なければならない．「循環器集中治療」は小児循環器のなか
の「急性期管理の専門分野」として認識すべきsubspecialty
である．

●● Review
肺動脈弁欠損を伴うFallot四徴症のラット胎仔心臓肺断
面像

10.9794/jspccs.35.164

門間 和夫1） 豊島 勝昭1, 2）

1） 東京女子医科大学循環器小児科
2） 神奈川県立こども医療センター新生児科

肺動脈弁欠損を伴うFallot四徴症（TF/APV）は肺動脈弁
欠損症候群（APVS）とも呼ばれ，しばしば予後不良であ
る．本症は周産期医療における胎児心エコー検査上重要な
疾患である．Bis-diamineは強力なteratogenでラットに先
天性心疾患と胸腺低形成を生じる．Bis-diamine 200 mgを
妊娠9日と10日にラット40匹に胃内注入し，満期21日目
に胎仔を全身急速凍結法，凍結ミクロトーム，実体顕微鏡

（Wild M400）を用いて0.5 mm毎の胸部横断面を連続写眞
で記録した．330胎仔に各種先天性心疾患（90％），胸腺低
形成（100％）を生じた．肺動脈弁欠損を伴うFallot四徴症
が46例にあり，その記録で次の所見が得られた．全例大き
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い心室中隔欠損があり，太い大動脈が心室中隔欠損に騎乗
して起始していた．右室漏斗部はやや狭く，肺動脈弁は痕
跡的または全く欠損し，動脈管は欠損していた．主肺動脈
と左右肺動脈は拡大し，左右肺門部で最も大きく，気管と
気管支を圧排して閉塞していた．これら肺動脈弁欠損を伴
うFallot四徴症の生体内断面図を胎児エコーモデル図譜とし
て提示する．

●●原 著
小児慢性特定疾病レポジトリーに基づくアンケート結果
からみた心筋緻密化障害の臨床像

10.9794/jspccs.35.172

廣野 恵一1）

宮尾 成明2） 小林 徹3） 盛一 享德4）

寶田 真也2） 岡部 真子2） 仲岡 英幸2）

小栗 真人2） 伊吹 圭二郞2） 小澤 綾佳2）

市田 蕗子2）

1） 富山大学附属病院周産期母子センター
2） 富山大学附属病院周産期母子センター小児科
3） 国立成育医療研究センター臨床研究センター企画運営部
4） 国立成育医療研究センター研究所小児慢性特定疾病情報室

【背景】心筋緻密化障害は未だ臨床像，管理方法，予後など
不明な点が多い．
【目的と方法】我が国における心筋緻密化障害の実態を調査
するため，2004 ～ 2013年の小児慢性特定疾病レポジトリー
から心筋症患者をリクルートし，その登録施設へアンケー
ト調査を実施した．
【結果】心筋症は1,360例であった．309施設にアンケート
を送付し，116施設（37.5％）から470例の回答を得た．
心筋緻密化障害は46例（男女比29対17）で診断年齢は日
齢0 ～ 16歳（中央値0.3歳）であった．診断の契機は症状

（47.8%），学校心臓検診（8.7%），乳幼児健診（4.4%）の順
で多く，経過中の症状は心不全（58.7%），不整脈（20.0%），
塞栓症（2.2%）であった．治療は強心薬，利尿薬，抗血小
板薬，抗凝固薬，末梢血管拡張薬，β遮断薬などが使用され
ていた．学校生活管理指導はE可（19.5%），E禁（13.0%），
D（23.9%），C（4.3%），B（2.1%）となっていた．
【結語】小児慢性特定疾病の登録症例では治療を必要とした
より重症例が登録される傾向を有することを念頭に置き，
継続した調査と検討が必要であると思われた．

●●症例報告
18q-症候群に対する大動脈弁置換術の一例

10.9794/jspccs.35.179

早津 幸弘1） 安達 理1） 長沼 政亮1） 増田 信也1）

秋山 正年1） 木村 正人2） 齋木 佳克1）

1） 東北大学大学院医学系研究科外科病態学講座心臓血管外科学分野
2） 東北大学大学院医学系研究科発生・発達医学講座小児病態学分野

症例は19歳男性で，出生時より筋力の軽度低下，難聴，口
唇口蓋裂，軽度発達遅延等を認めていたが，染色体検査は
行っていなかった．16歳時に心雑音を指摘され，大動脈
弁閉鎖不全症の診断となり，その際に行われた染色体検査

（G-band解析）にて，18番染色体部分トリソミーおよび部
分モノソミーの診断［46, XY, add（18）（q21.2）］となっ
た．包括的な医療を希望し当院へ紹介となり，大動脈弁閉
鎖不全症に対し大動脈弁置換術（機械弁）を行った．病理
所見では，大動脈弁は3尖とも線維性に肥厚しており，弁尖
が結節状に変化していた．また，Alcian-blue陽性の粘液状
基質の沈着が目立ち，中等度の変性を伴う大動脈弁の組織
像であった．大動脈壁も同様に中等度以上の変性を伴う大
動脈壁の組織像であった．外来経過中に行ったアレイCGH
＋SNP解析では，18番染色体長腕にコピー数の変化を認め，
最終的には18番染色体長腕部分モノソミー（18q-症候群）
の診断となった．青年期に達し心臓手術が施行された18部
分モノソミーの報告はなく，若干の考察を加え報告する．

●●症例報告
室房伝導を伴う胎児期心室頻拍症から生後高度房室ブ
ロックとなった1例

10.9794/jspccs.35.188

白水 優光1） 宗内 淳1） 杉谷 雄一郎1） 岡田 清吾1）

川口 直樹1） 飯田 千晶1） 渡邉 まみ江1） 川上 剛史2）

1） 独立行政法人地域医療機能推進機構九州病院小児科
2） 独立行政法人地域医療機能推進機構九州病院産婦人科

胎児期発症心室頻拍の新生児例において，生後，電気的除細
動による心室頻拍停止後に一過性高度房室ブロックとなっ
た1例を経験したので報告する．在胎39週3日の胎児心エ
コー図検査で心拍数180回/分の房室解離のない胎児頻拍症
を指摘され当院産科へ紹介となり，そのまま娩出となった．
出生体重は3,130 gであった．12誘導心電図では左軸偏位・
幅広いQRS波を伴うshort RP′頻拍であり，アデノシン三リ
ン酸急速静注により房室解離が見られたので心室頻拍症と
診断した．電気的除細動により心室頻拍は停止したが，脚
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枝ブロックを伴う高度房室ブロック（P波138回/分，QRS
波75回/分）となった．血圧32/15 mmHgであったがドパ
ミン投与により血圧は回復した．心エコー図検査では左室
拡張末期径16.8 mm，左室駆出率30％であった．生後15時
間後より2度房室ブロックを経て，生後2日には正常洞調律
へ復し，生後48日に退院した．経過中および退院後のホル
ター心電図検査でも心室頻拍・房室ブロックの再発は認め
なかった．胎児期には心室頻拍による逆行性室房伝導を認
めていたにもかかわらず，心室頻拍停止後にHis–Purkinje
伝導系の高頻度駆動抑制（overdrive suppression）現象の
ため高度房室ブロックとなった希な経過であった．

●●症例報告
鎮静と呼吸管理による保存的治療で寛解した心臓術後両
側声帯麻痺

10.9794/jspccs.35.197

小栗 沙織
安原 潤 肥沼 悟郎 山岸 敬幸
高橋 孝雄

慶應義塾大学医学部小児科

純型肺動脈閉鎖に対し両方向性Glenn手術を行った7か月男
児．術後3時間（挿管後8時間）に抜管したところ，吸気性
喘鳴と陥没呼吸を認めた．喉頭内視鏡検査で両側声帯の正
中位固定を確認し，両側声帯麻痺と診断した．声門を動か
す内喉頭筋のうち，声門を開大する唯一の筋である後輪状
披裂筋は喉頭背側・食道腹側に位置する．本症例では，気
管チューブ留置の刺激に加えて，術中の経食道エコープロー
ブ挿入により，繰り返し後輪状披裂筋に外力が加わった結
果，局所炎症から一過性麻痺を生じたと推測された．そこ
で，再挿管による声帯へのさらなる侵襲は逆効果と考え，
呼吸抑制を生じない程度の軽度鎮静下で全身管理を続けた．
抜管後4週間で両側声帯麻痺は改善し，喘鳴は消失した．症
状，経過，内視鏡検査所見などから病態をより具体的に推
定し，治療戦略の選択を行ったことが重要である．

事務局からのお知らせ
日本小児循環器学会学会賞募集開始のお知らせ�
WEB 各種活動・報告 ＞ 顕彰・ 各種アワード ＞ 日本小児循環器学会　顕彰・表彰
高尾賞、YIA（英文），Case Report Award，Miyata Foundation Award 日本小児循環器学会研究奨励賞を募集し
ております．積極的なご応募お待ちしております．高尾賞の締め切りは2020年3月31日（火）、それ以外の学会賞
の締め切りは2020年3月23日（月）締め切りです。

日本小児循環器学会修練施設新規申請のお知らせ�
WEB 専門医制度 ＞ 修練施設 認定 ＞ 2020年度修練施設および修練施設群公募案内
2020年4月1日新規認定の小児循環器専門医修練施設の申請締め切りは2020年3月13日（金）必着です．ご不
明な点がございましたら，事務局までお問い合わせください．

定 款 変 更 に つ い て �
2019年度の総会にて下記の定款追加が承認されました。

追加後 追加前
（公告の方法）
第 48 条　この法人の公告は，この法人の掲示場に掲示
するとともに，官報に掲載して行う．

（公告の方法）
第 48 条　この法人の公告は，この法人の掲示場に掲示
するとともに，官報に掲載して行う．ただし、法第28
条の2第1項に規定する貸借対照表の公告については、
この法人のホームページに掲載して行う.

会 費 ご 納 入 の お 願 い �
2019年度会費のご納入がお済みでない会員の皆様へ，2月中に会費請求書を発送する予定です．3月31日（火）ま
でに必ずお支払いくださいますよう，ご協力の程，何卒，よろしくお願い申し上げます．

http://doi.org/10.9794/jspccs.35.197
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学会予定・分科会予定
学 会 予 定 �

学んで救えるこどもの命♡PH Japan 
Project
会期：2020年2月23日（日）
会場：�順天堂大学医学部，各遠隔配信会場

第56回日本小児循環器学会総会・学術集会
会期：2020年7月9日（木）～ 11日（土）
会場：京都国際会館（京都）
会長：山岸　正明 京都府立医科大学

第11期小児循環器専門医試験
会期：2020年11月1日（日）
会場：東京大学医学部キャンパス内

第12回教育セミナーAdvanced Course
会期：2021年2月6日（土）～ 7日（日）
会場：慶應義塾大学医学部キャンパス内（東京）
当番世話人：山岸　敬幸 慶應義塾大学

第57回日本小児循環器学会総会・学術集会
会期：2021年7月8日（木）～ 10日（土）
会場：奈良県コンベンションセンター（奈良）
会長：白石　公 国立循環器病研究センター

分 科 会 予 定 �
第26回日本小児肺循環研究会
会期：2020年2月8日（土）
会場：東京医科歯科大学キャンパス内
会長：杉山　央　東京女子医科大学

第26回日本胎児心臓病学会学術集会
会期：2020年3月13日（金）～ 14日（土）　　
会場：大宮ソニックシティ（埼玉）
会長：亀井 良政　埼玉医科大学病院

第23回小児心血管分子医学研究会
会期：2020年7月9日（木）　　
会場：京都国際会館（京都）
会長：南沢　享 東京慈恵会医科大学

第20回小児心臓手術手技研究会
会期：2020年7月9日（木）　
会場：京都国際会館（京都）
会長：宮地　鑑 北里大学、
会長：笠原真悟 岡山大学

第6回日本小児循環器集中治療研究会
会期：2020年9月12日（土）
会場：榊原記念病院（東京）
会長：和田　直樹 榊原記念病院

第40回日本小児循環動態研究会
会期：2020年10月3日（土）〜 4日（日）　
会場：もくせい会館　予定（静岡）
会長：新居正基 静岡県立こども病院

第29回日本小児心筋疾患学会学術集会
会期：2020年10月10日（土）　
会場：東京医科歯科大学（東京）
会長：上田秀明 神奈川県立こども医療センター

第25回小児心電学会学術集会
会期：2020年11月27日（金）〜 28日（土）
会場：新潟医療人育成センター（新潟）
会長：鈴木　博 新潟大学

第19回日本心臓血管発生研究会
会期：2020年12月5日（土）～ 6日（日）
会場：京都府内
会長：八代　健太 京都府立医科大学

第23回日本成人先天性心疾患学会学術集会
会期：2021年1月15日（金）〜 17日（日）　
会場：愛媛県民文化会館（愛媛）
会長：檜垣　高史 愛媛大学

第32回JCIC学会学術集会
会期：2021年1月21日（木）〜 23日（土）　
会場：倉敷芸文館（岡山）
会長：脇　研自 倉敷中央病院

関 連 学 会 予 定 �

第84回日本循環器学会学術集会
会期：2020年3月13日（金）〜 15日（日）
会場：国立京都国際会館 （京都）
会長：木村　剛 京都大学

第123回日本小児科学会学術集会
会期：2020年4月10日（金）〜 12日（日）
会場：神戸コンベンションセンター （兵庫）
会長：香美　祥二 徳島大学

第31回日本心エコー図学会学術集会
会期：2020年4月24日（金）〜 26日（日）
会場：くにびきメッセ（島根）
会長：田邊　一明 島根大学

第68回日本心臓病学会学術集会
会期：2020年9月18日（金）〜 20日（日）
会場：リーガロイヤルホテル広島 他（広島）
会長：木原　康樹 広島大学

第40回日本川崎病学会学術集会
会期：2020年10月30日（金）〜 31日（土）
会場：三重県立総合文化センター（三重）
会長：三谷　義英 三重大学

第13回国際川崎病シンポジウム
会期：2021年10月26日（火）〜 30日（土）
会場：都市センターホテル（東京）
会長：中村　好一 自治医科大学
　　：鮎沢　衛 日本大学

編　集　後　記
埼玉医大の増谷です。安河内理事・豊野理事のもとで、総務を担当させて頂くことになり、ニュースレターにも関わらせて頂くようにな
りました。どうぞよろしくお願い申し上げます。ご用命を頂いてから日も短く、右も左もわからない状況ですが、わかったことがありま
す。今日の小児循環器学会は、先輩諸先生方、事務局の並々ならない熱意の積み重ねであるということです。感謝の気持ちがあふれてき
ます。学会という抽象的なものがあるのではなく、そこで時間とエネルギーを注いで下さっている人の集まりが学会です。すべての読者
の皆様が、学会の重要な一人一人です。小児循環器のさらなる発展に向け、皆様とともに私も微力を尽くして参ります。

増谷　聡  埼玉医科大学総合医療センター小児循環器部門
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