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Review
【特集：第 18回教育セミナー〈成人先天性心疾患特有の問題〉】

成人期の心房中隔欠損の特徴と治療戦略を知る
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Tackling Atrial Septal Defects in Adults
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Atrial septal defects (ASDs) are common congenital heart defects that can remain undiagnosed until adulthood 
among asymptomatic patients. However, due to the prolonged volume overload of the right heart and increased 
pulmonary arterial blood �ow, ASDs in adult patients are o�en complicated by heart failure, atrial �brillation, 
and/or pulmonary hypertension. Recent advancements in transcatheter ASD closure, catheter ablation of atrial 
�brillation, and the intravenous and oral treatment of pulmonary hypertension have provided opportunities for 
the treatment of patients with complex ASD regardless of their age.
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心房中隔欠損（Atrial septal defect, ASD）は頻度の高い先天性心疾患であり，チアノーゼなどの症状が
出ないことも多く，小児期に診断されることなく成人に到達する症例も少なくない．成人期まで到達
した ASDでは長年の右心系の負荷と肺血流の増加に伴い，心不全，心房細動，肺高血圧，などの合併
症を伴い病態が複雑となることがある．従来の外科手術に加えて，近年の経カテーテル ASD閉鎖術，
心房細動に対するカテーテルアブレーション，肺高血圧治療薬の進歩に伴い治療成績は向上している．

はじめに

近年の医療技術の飛躍的進歩により先天性心疾患患
者の予後は格段に改善され，その多くは成人期に到達
するようになった．この現状は欧米諸国だけでなく本
邦でも同様であり，増加し続ける成人先天性心疾患
（adult congenital heart disease: ACHD）の診療はき
わめて大きな問題となっている．Fontan術後などの
複雑 ACHD症例も成人期まで到達するようになって
いるが，日常の臨床で遭遇することが多いのは心房中
隔欠損（atrial septal defect: ASD）に代表される比較
的シンプルな ACHD症例である．本稿では成人期の
ASDの特徴と治療方針について概説する．

成人期ASDの特徴

チアノーゼを伴わない先天性心疾患は成人期まで診
断されないことがあり，ASDも肺高血圧やチアノー
ゼを伴わなければ，成人に到達して初めて診断される
ことも少なくない．成人期に初めて診断される ASD
症例では，労作時息切れなどの心不全症状だけでな
く，不整脈などの精査の際に偶然発見されることが多
い（Fig. 1）1）．

ASDは先天性心疾患全体の約 7～10％，40歳以上
の先天性心疾患では約 35～40％を占めると報告され
ており，既に本邦では約 15万人以上の成人 ASD症
例が存在すると推定されている ASDの自然歴につい
ては不明な点が多い．1970年の統計では未治療でも
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20歳までは年間死亡率 0.6～0.7％と経過は良好であ
るものの，その後は悪化の一途をたどり 27歳までに
25％の症例が，36歳までに 50％の症例が死亡し，60
歳では 90％が死亡すると報告されている 2）．また，
外科手術を行うに際しても，25歳までに行ったほう
が手術後の成績は良かったと報告されている 3）．た
だ，ASDの外科修復術後の予後は心疾患を持たない
健常人と比べて決して良好ではないとも報告されてお
り 4），治療例と未治療例にかかわらず経過観察は欠か
せないと思われる．

成人期ASDの問題点

成人期 ASDの問題点はいくつか挙げられるが，日
常臨床で注意を要し，遭遇する頻度の高い病態として
は，①心不全，②心房細動，③肺高血圧があげられ
る．以下に，各々について解説する．
①心不全
成人では心不全を初発症状とする ASDも存在す
る．心不全を伴う ASD症例では閉鎖術が考慮され，
外科的 ASD閉鎖術が基本である．ただ，近年のカ
テーテル治療の進歩により，38 mm未満の二次孔欠
損型で，前縁以外の周囲縁が 5 mm以上ある症例で
は，経カテーテル ASD閉鎖術デバイスが第一選択と
なりつつある．
高齢者の ASDではたとえカテーテル閉鎖術でも，
躊躇することがあるが，75歳以上の高齢者でもカテー
テル閉鎖術により心不全症状は改善され，さらにより

若年の 50歳代の症例と同等の長期予後も報告されて
いる 5）．したがって，高齢者のASD症例でも経カテー
テル ASD閉鎖術による閉鎖術を治療選択肢として考
慮する必要がある．
ただ，高齢者では左室拡張障害を伴うことがあり，

ASD閉鎖術で左室容量負荷が増え，左房圧が上昇し，
肺うっ血が出現することが危惧される 6, 7）．最近で
は，左室駆出率の保持された心不全症例では，肺うっ
血軽減のため心房間シャントを作成するデバイスも存
在する 8）．また，左室拡張障害を伴った症例での経カ
テーテル ASD閉鎖術でも術前に利尿薬を使用して慎
重に体液コントロールを行い，時には強心薬等の静注
薬を併用することで，安全に ASD閉鎖術を行うこと
が可能である（Fig. 2）6, 9）．
心不全を増悪させる因子として，弁膜症も重要であ
る．特に成人期に診断される ASDでは長年の負荷に
より右心系は拡大し，それに伴い三尖弁輪の拡大と
三尖弁閉鎖不全症（Tricuspid regurgitation, TR）を
認めることが多い．中等度以上の TRを合併した症
例では原則として外科的 ASD閉鎖術の適応である．
しかし，経カテーテル ASD閉鎖術でも閉鎖術後に右
室拡大は改善し，TRが軽減することが報告されてい
る（Fig. 3）10）．さらに，閉鎖術前に重症 TRであった
症例でも軽症 TRと予後が変わらないことも併せて報
告されており，今後は TRを合併した症例でも，経カ
テーテル ASD閉鎖術が治療選択肢に入る可能性はあ
る．

ASD術後には左室への容量負荷を生じ僧帽弁閉鎖
不全症（Mitral regurgitation, MR）が増悪する可能性
が示唆されている（Fig. 4）11）．経カテーテル ASD閉
鎖術の前後でMRの増加を認めても予後には寄与し
なかったという報告もあるが 12），症例毎にMRの増
悪については注視する必要がある．なお，術前に中等
度以上のMRを伴う症例では，TRと同様に原則とし
て外科的 ASD閉鎖術の適応である．

ASDの閉鎖術に伴う心機能の改善もいくつか報告
されている．左室の拡張能に関しては，経カテーテル
ASD閉鎖術の直後より心エコーでの拡張能指標の改
善を認めたと報告されている 13）．また，心房機能に
関しても経カテーテル ASD閉鎖術により，左房のリ
ザーバー機能は不変で，導管機能は改善するが，ポン
プ機能は低下すると報告されている 14）．デバイス留
置による心房局所の壁運動低下が心エコーでのストレ
イン法によって示されており 15），経カテーテル ASD
閉鎖術の左房ポンプ機能低下にデバイス留置自体が影
響している可能性がある．

Fig. 1　40歳以上の ASD症例が診断されるきっかけ
自覚症状だけでなく，検診などで偶然に見つかることも少
なくない．ASD＝atrial septal defect
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②心房細動
成人期の ASDでは心房負荷のため，心房細動

（Atrial �brillation: AF）を認めることが多く，特に高
齢者でその頻度は高い 16）．高齢者の ASDに AFを合
併すると血栓塞栓症のリスクだけでなく，心不全のリ

スクも高まり，予後を悪化させる要因となる 17）．し
たがって，ひとたび AFを合併すれば ASDと AFの
両者に対しての治療介入が必要となる．経カテーテ
ル ASD閉鎖術に先んじて AFに対するカテーテルア
ブレーションを行うことで，閉鎖術後の AFの再発リ

Fig. 2　高齢者の ASDに対する経カテーテル閉鎖術前後での心エコーの変化
（A）80歳代の未治療 ASDの症例．ASD閉鎖術前では右心系は高度に拡大し，左室は右室に圧排されていた．（B）経カテーテル ASD閉
鎖術 3か月では，右心系の拡大や左心系の圧排もやや改善していた．（C）経カテーテル ASD閉鎖術 6か月では，さらに右心系のサイズ
は縮小し左室の圧排所見も改善していた．ASD＝atrial septal defect

Fig. 3　経カテーテル ASD閉鎖術前後での TRの変化
（A）ASD閉鎖術前では右心系の拡大に伴う三尖弁輪径の拡大と，重症の TRを認めた．（B）経カテーテル ASD閉鎖術 1か月後では，右
心系の縮小に伴い三尖弁輪径も縮小し，TRも中等度程度まで改善した．（C）経カテーテル ASD閉鎖術 3年後には，さらに右心系は縮小
し，TRも軽度まで改善を認めた．ASD＝atrial septal defect; TR＝tricuspid regurgitation

Fig. 4　経カテーテル ASD閉鎖術前後でのMRの変化
（A）ASD閉鎖術前では軽度のMRを認めるのみであった．（B）経カテーテル ASD閉鎖術には左室への前負荷の増大と右心系の縮小に伴
い，MRの増悪を認めたものの，これ以上の悪化は認めなかった．ASD＝atrial septal defect; MR＝mitral regurgitation
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スクを減じることができる 18）．このエビデンスを踏
まえ，当院では AFを合併した成人 ASDでは，閉鎖
術の前に AFに対するカテーテルアブレーションを行
い，3か月以上再発がないことを確認して経カテーテ
ル ASD閉鎖術を施行している（Fig. 5）．

AFは ASDの閉鎖術後でも問題となる．外科的
ASD閉鎖術では心房に手術操作が加わるため，たと
え ASDが閉鎖されていたとしても，その遠隔期には
AF発症の頻度は低くない．そのなかでも 40歳以上
で閉鎖手術が施行された症例や，術前・術直後に AF
を認めていた症例ではとくにそのリスクが高い 19）．
一方で経カテーテル ASD閉鎖術では外科手術と異な
り心房を切開しないので AFの発症が低いことが期待
される．後ろ向きではあるが，40歳以上の ASDで経
カテーテル閉鎖術と外科的閉鎖術を行った症例を比較
した報告では，経カテーテル ASD閉鎖術の方が遠隔
期 AFの発症頻度は有意に低かった 20）．成人で AFを
伴った症例ではその再発も考え可能な限り経カテーテ
ル ASD閉鎖術が望ましいかもしれない．
③肺高血圧
小児では単独 ASDで肺高血圧を伴う症例は決して

多くない．一方で，成人で診断される ASDでは長年
にわたる肺血流の増加もあり，肺高血圧を伴う症例が
6～35％存在すると報告されている 21）．これまでは肺
高血圧を伴った ASDでは ASD閉鎖術が推奨されて
いなかったが，近年の肺高血圧治療薬の飛躍的な進
歩に伴いその流れは変化しつつある．22例と限られ
た症例数の検討ではあるが，平均肺動脈圧 25 mmHg
以上，肺血管抵抗 3 WU以上の ASD症例を対象に経
カテーテル ASD閉鎖術前後の血行動態の変化を検討
し，その有効性を検討した報告がある 22）．とくに 22
例のうち 8例は閉鎖術前に肺動脈圧や肺血管抵抗も

高く肺高血圧治療薬を導入されており，治療前には心
エコーでの推定肺動脈収縮期圧が 104± 27 mmHgで
あったが，薬物治療後に 72± 19 mmHgまで低下し，
さらに経カテーテル ASD閉鎖術後には 40± 9 mmHg
まで改善していた．このように肺高血圧に対して薬物
治療を行い（treat），ASDを閉鎖（repair）する治療
戦略は，treat and repairと呼ばれ注目されている．
この treat and repairの本邦での有効性を検討すべ
く，本邦の多施設での検討も行われている 23）．この
検討では 42例の肺高血圧を伴った ASDに対して，
経カテーテル ASD閉鎖術前に肺高血圧治療を行い，
その前後で血行動態の変化を観察している．この多
施設研究でも前述の報告と同様に，対象症例の推定
肺動脈収縮期圧は最初 78± 26 mmHgと高値であった
が，肺高血圧治療薬の導入により 66± 22 mmHgまで
低下し，さらに経カテーテル ASD閉鎖術により 38± 
10 mmHgまで改善していた．また，肺血管抵抗も併
せて改善傾向にあることも報告されている．今後，
肺高血圧を伴った ASDに対する treat and repairがガ
イドライン等でも今より深く記述される可能性があ
る 24）．

ま と め

成人期の ASD，とくに成人期で初めて診断される
症例では長年にわたる右心系の負荷に伴い小児期に診
断される症例とは少し様相が異なる．成人期の ASD
では，これらの病態に起因すると考えられる合併疾患
を常に念頭に置き治療にあたる必要がある．
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Fig. 5　当院での AFを合併した ASD症例に対する治療戦略の概要
AF＝atrial fibrillation; ASD＝atrial septal defect
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