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はじ め に

第２９回日本医学会総会２０１５関西の学術講演の「２０
の柱」の一つとして，移行医療が選択された．小児
医療に従事してきた私たちにとっては，時代がここ
まできたかという感慨と驚きであった．また，日本
医師会雑誌の平成２７年１月の特集は「慢性疾患をも
つ子どもの成人への transition」であった．これら
は，移行（期）医療（transitional medicine）が日
本の医学の世界で認識されたということであり，こ
の出来事は，米国に遅れること１３年である．２００２年，
American Academy of Pediatrics は，学術機関誌
「Pediatrics」に AmericanAcademyofFamilyPhy-
sicians, American College of Physicians, American

Societyof InternalMedicineとの共同名で，「AConsen-
sus Statement on Health Care Transitions for Young
AdultswithSpecialHealthCareNeeds」を提示した１）．
この共同声明で，トランジション（transition）を
用いて移行（期）を表現し，児童期と成人期の間に
ある青春期の患者（なんらかの特別な医療を必要と
する者）を「young adults with special health care
needs」，重症な疾患・障害を持った若い世代を「ado-
lesents and young adults with severe medical con-
ditions and disabilities」と表している．

小児期医療の進歩により多くの命が救われている．
しかし，救命後＝健康とならずに，発症前の quality
of life を維持することが困難な例を含めた young
adults with special health care needs（YASHCN）
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1975年 2006年

死亡者数 死亡率 死亡者数 死亡率

悪性新生物 1,824 5.52 524 2.32
慢性腎疾患 153 0.46 9 0.04
ぜんそく 176 0.53 18 0.08
慢性心疾患 937 2.84 146 0.65
糖尿病 36 0.11 6 0.03
先天性代謝異常 64 0.19 30 0.13
血液・免疫疾患 207 0.63 35 0.16
その他の対象疾患 61 0.18 9 0.04

合計 3,458 10.46 777 3.44

加藤忠明　小児保健研究　67:701,2008より引用，一部改変

なぜ移行期医療が重要なのか

なぜ移行期医療が問題となるのか

が増えてきた．YASHCN が抱える病態の一部は，
私たち，小児科医が医学生時代に学んだ病態とは異
なり，内科医が日常診る疾患・病態に当てはまらな
い未知な領域となる．移行期医療（TransitionMedi-
cine）は，従来存在し得なかった新しい医学領域で
あり，従来の小児科医，内科医を超えた協力体制が
必須となる．本論文では，移行期医療の問題点，解
決策について論ずる．

日本における小児慢性疾患による死亡者数，死亡
率の変移を表１に示す．２００６年の死亡者数，死亡率
ともに，検討された疾患群すべてで，１９７５年に比し，
大きく低下している２）．疾患群の発生率に大きな変
化はなく，３分の１以下に死亡者数，死亡率が低下
していることから，医療の進歩によって多くの命が
救われていることは確かである．

先天性心疾患領域は１０年以上前から，日本小児循
環器学会を中心に，移行期医療問題に取り組んでき
た．循環器小児科医・心臓血管外科医が中心とな
り，１９９８年に日本成人先天性心疾患研究会が発足
し，２００９年に学会へと移行した．その背景は，成人
の先天性心疾患患者数の増加がある．Shiina らによ
れば，日本での先天性心疾患患者数は，１９６７年で小
児が約１１万人，成人は約５万３，０００人であった．１９９７
年には，小児が約３０万４，５００人，成人が約３１万８，３００
人とほぼ同数となり，２００７年には成人が約４０万９，０００
人となっている（図１）３）．２００７年では，すでに，先
天性心疾患は小児の疾患というより成人の心疾患と
なっているというべきであろう．現在も，成人患者
数が，小児の先天性心疾患患者数より多いことは確
実である．

米国では，すべての小児数に占める childrenwith
special health care needs（CSHCN）の割合は，次
第に増加し，２００９―２０１０年には１５．１％とのデータが
示されている（図２）．ここでいう CSHCN とは，
身体的または発達の問題を含む広い意味での健康障
害を持つ小児である（http : //www.childtrends.org/
?indicators=children-with-special-health-care-needs
より）．このデータは，なんらかの医療的ケアが必
要な小児が年々増加し，彼らが移行期年齢となって，
年齢別人口に占める割合が次第に増加していくこと
を意味する．これは大きな社会問題となる．

Goodmanらは，１８歳未満を小児（pediatric），１８歳
以上２１歳未満を移行期（transitional），２１歳以上を
成人（adult）として，１９９９年から２００８年までの米
国３０施設の小児病院における退院患者数，医療費，
在院日数，患者数の推移と２００９年以降のそれぞれの
見込みを調査した４）．それによると，１９９９年の数字
を基準とした場合，小児患者数の増加は１．５倍弱，
移行期患者数の増加は約１．７倍，成人患者は増加せ
ず，ほぼ同数であると報告している．このこと
は，１）米国の主な小児病院でも成人患者を入院さ
せている，２）１８歳以上２１歳未満を移行期患者の入
院数の増加率が最も大きく，１０年間で約１．７倍にな
っていることを意味している．そして，その傾向が
今後も継続することが予想されるとしている４）．し
かし，小児病院はあくまで小児病院であり，成人診
療には限界がある．それでも，米国小児病院に入院
する２０歳前後の患者の入院数が増加していることは，
小児病院の機能として，この移行期年代まではカバ
ーせざるを得ない社会状況が米国にも存在すること
いうことであろう．日本より約１０年早く，この移行
期医療に取り組んでいた米国でさえも，このような
状況であり，移行期問題解決の困難さが垣間みえる．
日本では，２０歳前後の移行期医療に注目されていな
かった．しかし，日本でも，現在，米国と同様の事
象がおこっていることは事実である．

１．先天性心疾患患者の場合
先天性心疾患には多数の疾患がある．弁狭窄・閉

鎖不全，心房中隔欠損，心室中隔欠損のように２心

表１ 小児慢性疾患の死亡者数，死亡率の比較
（文献２の表１，表２を一部改変）
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% 

（http://www.childtrends.org/?indicators=children-with-special-health-care-needsより）
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房２心室の基本構造を保っている疾患群ではなく，
単心室，弁閉鎖の疾患群では，最終目標の手術が
Fontan 型手術となることが多い．もし，Fontan 型
手術の適応基準から外れた場合は，一生涯，動脈血
酸素飽和度８５％未満で過ごすことになる．この低酸
素血症は心原性であり酸素吸入では改善しない．

Fontan 型手術は上下大静脈血を肺動脈に直接還
流させ，肺静脈血が心房に還り，一つとなった心室
に心房血が流入し，大動脈へ血液が流れていく循環
である．狭窄がなければ，肺動脈内と上下大静脈内

の血圧は等圧で，正常循環における中心静脈圧と想
定できるが，良好な Fontan 循環でも肺動脈平均圧
は１０―１４mmHg 程度と，正常中心静脈圧より高く，
慢性うっ血状態といえる．また，上下大静脈血は心
房に還流しないため，心室筋の前負荷をかけること
に限界がある．このような Fontan 循環の長期経過
観察により，重症不整脈，蛋白漏出性胃腸症，肝が
んなど肝疾患，血栓形成など種々の合併症が生じる
ことがわかってきた．他方，Fontan 型手術に至ら
ず８５％未満の動脈血酸素飽和度が長期に継続するこ

図１ 日本における小児と成人の先天性心疾患患者数比較
（文献３より）灰色は小児，黒色は成人．

図２ 米国における children with special health care needs の年次推移
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不整脈
不整脈の原因

先天性心疾患に
合併

先天性心疾患の異常
な血行動態や低酸素

手術侵襲や術後の異常
な血行動態

洞機能不全 多脾症候群

完全大血管転位（心
房 位 血 流 変 換 術 ），
Fontan型手術，Glenn
手術，下位静脈洞型
心房中隔欠損，部分
肺静脈還流異常

房室ブロック
房 室 中 隔 欠 損，
修正大血管転位，
多脾症候群

心房中隔欠損，Fallot
四徴，大動脈弁置換
後

WPW症候群 Ebstein病
修正大血管転位

Fontan型 手 術(Bjork
法）

重複房室結節 内臓錯位症候群
房室不一致

心房頻拍，心
房内リエント
リー性頻拍，
心房粗・細動

Ebstein病
三尖弁閉鎖不全

Fontan型手術，Fallot
四徴，完全大血管転
位（心房位血流変換
術）

心房細動

心房中隔欠損，僧帽
弁疾患，大動脈狭窄，
単心室，Ebstein病 Fontan型手術

接合部頻拍 内臓錯位症候群
Fallot四徴，心室中隔
欠損，完全大血管転
位，総動脈幹

心室頻拍

大 動 脈 弁 狭 窄，
Ebstein病，単心室，
完全大血管転位（心
房位血流変換術），
修正大血管転位

Fallot四徴
周術期心筋梗塞

とで過粘度症候群，チアノーゼ性腎症，腎不全，胆
石，運動時多呼吸，肥厚性骨関節症，脳膿瘍など合
併症の危険が高くなる．

Fontan 型手術後以外でも，先天性心疾患自体が，
手術で完全治癒となったわけではなく，手術により
全く異なった病態になったことにすぎないこと，術
後１０年以上経過することで種々の合併症が出現して
くることから，従来の一般医学教科書になかった領
域が出現したことになる．

また，先天性心疾患術後の長期予後においては，
新たな不整脈の出現が問題となる（表２）．成人先
天性心疾患患者の突然死の原因として不整脈が７３％
を占める５）ため，不整脈管理は成人先天性心疾患診
療の key となる．

循環器小児科医は成人の生活習慣病など成人期疾
患には対応できない．また成人先天性心疾患といっ
ても不整脈管理・治療原則に変わりないため，不整

脈診療は循環器内科医に有利である．加えて，成人
先天性心疾患の病態・管理は，循環器小児科医にと
っても新しい世界であり，かつ，十分に解明された
とはいえない．他方，循環器内科医にとって，日常
診療において先天性心疾患は非常にまれな疾患であ
り，解剖学・血行動態，現場で使用される略語，手
術の内容など，新たに取り組むには壁が大きい．

成人先天性心疾患患者に対応するには，循環のみ
でなく，精神・心理・妊娠の問題への対応に加えて，
患者の多くは経済的自立が困難なため福祉的サポー
トの必要性もあり，循環器以外の複数の診療科，福
祉部門の総合力が必要となる．小児病院，循環器小
児科医のみの個々の対応に限界が生じている．

２．小児がんの場合
この２０年間で小児がんの治療成績は著しく向上し，

中でも急性リンパ性白血病，リンパ腫の５年生存率

表２ 先天性心疾患と不整脈（文献５から引用．一部改変）
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臓器・機能 代表的なリスク因子 主な晩期合併症

内分泌 原疾患
アルキル化剤
放射線治療

成長ホルモン分泌不全・低身長
甲状腺機能低下症，副腎機能低下症
二次性微障害・性腺機能障害・不妊症
代謝異常・肥満，尿崩症

心臓 アントラサイクリン系抗がん剤
放射線治療

心筋障害・心拡大・心不全
心膜炎，不整脈，心筋梗塞，突然死

肺 ブスルファン
ブレオマイシン
放射線治療

肺線維症・肺活量低下
低酸素血症・呼吸困難

腎臓 プラチナ製剤
イホスファミド
免疫抑制薬（FK506，CyA）
放射線治療
手術

腎機能低下・腎不全
腎血管性高血圧
尿細管機能障害
タンパク尿・血尿・尿糖

消化管 手術・放射線治療
GVHD

下痢・イレウス
食欲不振，栄養障害

中枢神経系 原疾患・手術
放射線治療
大量メトトレキサート・髄注

認知機能障害
白質脳症

視機能 原疾患，ＧＶＨＤ
放射線治療・ステロイド

視力・視野障害，結膜炎・涙液分泌低下
白内障・緑内障

聴覚 原疾患・放射線治療
プラチナ製剤

聴力障害（プラチナ製剤では高音域聴力障害），
耳鳴

歯牙 ブスルファン
放射線治療
年齢

形成不全，矮小歯，歯根形成異常，
萌出遅延，う蝕，唾液腺障害，歯肉炎，
顎骨発育障害

筋骨格系・
皮膚

ステロイド
手術・放射線治療
GVHD

大腿骨頭壊死
骨格変形，骨成長障害
皮疹・皮膚乾燥・白斑・関節異常

二次がん 放射線治療
エトポシド・アルキル化剤
遺伝的素因

脳腫瘍，血液腫瘍，固形腫瘍

心理社会的
問題

すべて 学習障害，PTSD・こころの問題，自立障害，
進学・就労困難，結婚の問題

は９０％，急性骨髄白血病でも約７５％となっている．
急性リンパ性白血病に対し，最近まで中枢神経系白
血病の予防治療として頭蓋放射線照射が行われてい
た．また，再発・難治例には同種造血幹細胞移植を
行うため，前治療として全身放射線照射や大量化学
療法が行われてきた．これらの治療の影響による晩
期合併症の発症が大きな問題となっている６）．晩期
合併症とは，腫瘍診断から５年以上経過してから発
生した，もしくは腫瘍診断から５年以上継続してい
る疾患や治療に関連する合併症をいう７）．小児がん
晩期合併症は，精神・心理，中枢神経系，歯，骨異
常までほぼ全身におこりうる（表３）．

表３にある合併症の有無を含めた全範囲の長期フ

ォローアップは，小児がん専門医，または小児病院
のみで行うことが不可能と考えられている７）．成人
診療科の協力は不可欠である．

３．先天代謝異常症の場合
先天代謝異常症は，特定の酵素欠損・欠乏によっ

て代謝系に異常が生じることで症状が発現するまれ
な遺伝性疾患群である．尿素サイクル異常症，アミ
ノ酸代謝異常症，脂肪酸代謝異常症，糖代謝異常症，
金属代謝異常症などに分類される．一つの疾患はま
れであるが，多数の疾患が存在する．この１５年で先
天代謝異常症の治療成績は大きく向上した．その理
由は，新しく開発された酵素製剤を含めた国内で使

表３ 小児がん晩期合併症（文献７より引用）
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疾患名 成人期の問題

フェニルケトン尿症
治療継続不徹底の場合，抑うつ
など精神症状，白質病変，胎児
知的障がい・先天性異常

オルニチン・トランスカ
ルバミラーゼ欠損症

知的発達遅滞，脳波異常，肝移
植例はその管理

ビタミンB12不応性メチ
ルマロン酸血症

精神発達遅滞，腎障害，肝移植
例ではその管理

ムコ多糖症Ⅱ型 関節拘縮，難聴，気道狭窄，心
臓弁膜症，中枢神経症状

ファブリー病
皮膚被角血管腫，角膜混濁，腎
機能障害，心筋肥大，一過性脳
虚血発作，多発性小梗塞など

今後，どのように解決していくべきか

用可能な薬剤の増加，骨髄移植・肝移植の応用，血
液浄化療法の普及などによる．このことは多くの先
天代謝異常症の長期予後が改善し，成人となる患者
が増加していることを意味すると同時に，生涯にわ
たっての治療が必要であることはいうまでもない８）．
代表的な先天代謝異常の成人期における問題点を表
４にまとめた．

成人期発症の多い Fabry 病を除いて，小児期に
診断され，種々の治療が施行されつつも，疾患由来
の種々の症状が発生してくることが多い．先天代謝
異常症専門の小児科医と患者・家族の結びつきは固
く，信頼関係も厚くなっている．他方，成人内科に
は，先天代謝を専門に扱う領域がないこと，知的障
がい患者の扱いに内科医が不慣れであることなどか
ら，紹介すべき内科医がみつかっていないのが現状
である．他方，小児科医は加齢にともなう成人期合
併症に対応することは困難である．

４．社会制度上の問題
小児期の慢性疾患に対する主な医療費補助には，

児童福祉法による小児慢性特定疾病制度と，自治体
が独自に行う子ども医療費補助制度がある．前者は
児童福祉法を改正し，平成２７年１月から国が義務的
経費として位置付けした制度に変更され，対象疾病
が，従来の５１４疾病から７０４疾病に拡充された．自己
負担は原則２割である．後者は各地方自治体が独自
性を出して施行しており，自己負担割合と適応年齢
は各自治体で大きく異なる．

小児慢性特定疾病の場合，継続していれば２０歳未
満まで医療費補助の対象となるが，２０歳以上の場合
の医療費補助が，従来はなかった．しかし，移行期

医療の重要性が認識されたことで，難病対象疾患の
拡大が現在行われ，小児慢性特定疾病の多くが難病
に指定されつつある．このことで，小児慢性特定疾
病の多くが，２０歳以上でも医療費補助を受けること
が可能となった．

今後は，青年期の就労支援，老人介護を中心に制
度設計されてきた在宅医療支援のあり方についても
検討しなくてはならない．

５．その他の問題
その他の問題として，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」の提言では，成
人期医療への移行に向けた患者教育のあり方，成人
診療科医師の小児慢性疾患に対する知識・経験の蓄
積，小児科医と成人診療科医師との連携のあり方，
妊娠・出産・遺伝カウンセリングを含む生殖医療の
整備，知的障がい・発達障がいを有する患者への対
応，患者・家族を支えるための民間サポート体制な
どが挙げられている９）

American Academy of Family Physicians, Ameri-
canCollege of Physicians，AmericanSociety of Inter-
nal Medicine の移行期医療に関する共同声明では，
移行期医療を確実に成功裏に行うための重要なステ
ップとして，６段階が提唱されている１）９）．
１）移行期医療の過程に責任を持つ医療者を明らか

にする．
２）患者の移行期医療を支援するにあたって必要な

知識・スキルを明らかにし，疾患の性質を加味
して医療者の教育プログラムを組み込む．

３）最新で持ち運びとアクセスが容易な診療録を準
備・更新する．

４）患者が１４歳になるまでに患者・家族と協働して
移行期プランを紙面で作成する．

５）同年代の集団に一般的なプライマリケアや予防
的ケアを行う．小児発症の慢性疾患を有する患
者にはさらなる配慮が必要となる可能性が高い
ことを自覚する．

６）移行期医療のすべての過程において医療給付を
含む社会制度が適応されるよう努める．

小児慢性特定疾患患者が成人期診療科へ移行する
ために行うべき課題は，その疾患・治療内容・患者
居住地域の医療環境などで大きく異なるため，単一

表４ 代表的な先天代謝異常症の成人期の問題（文献８）
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の移行期医療モデルのみで解決できない．そこで，
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」の提言では図３のようないくつかの移行
モデルパターンを提示している９）．

ただ，日本における移行期医療は，社会でその重
要性がやっと提示された段階であり，内科医師・成
人期医療医師にとって，まだ馴染みが非常に薄いの
が現実である．患者自身，自分の疾患についてきち
んと説明できる例は少ない．この患者教育について
小児科医師は反省する点が多い．

厚労省は小児慢性特定疾病児童成人移行期医療支
援モデル事業を募集し，平成２７年度からこの事業が
開始された．移行期医療に必要とされる移行期医療
支援プログラムや，いくつかの連携パターンなど，
具体的モデルの提示が期待される．２０１５年は，日本
における移行期医療元年になるかもしれない．

著者の利益相反：本論文発表内容に関連して申告な
し．
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図３ 移行期医療の概念図（文献９から引用）
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