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□증 례□

1)

서 론

폐동맥 고혈압의 흔한 원인은 선천성 단순 또는 복잡 심장병

과 신생아 지속 폐동맥 고혈압증 등이 있으며 원인을 찾지 못하

는 경우 일차성 폐동맥 고혈압이라고 한다. 원인이 확실한 이차

성인 경우 합병증이 발생할 수 있는 심도자술 및 심혈관 촬 을

하지 않는 경우도 있다. 신생아기 이후 아에서 심질환 동반이

없는 폐동맥 고혈압의 빈도는 어른에서보다 적다. 또한 원인을

밝히기도 용이하지 않다. 10개월 아에서 폐동맥 고혈압의 원

인을 조사하여 드문 원인인 개별 폐정맥들의 협착을 원인으로

밝혔기에 보고하고자 한다.

증 례

환 아:왕○호, 10개월 남아

주 소:청색증과 호흡곤란

과거력:출생 직후 식도 기관루 있었으며 심초음파 검사 결

과 동맥관 개존증과 좌측 대동맥궁이 있었다. 소아외과에서 식도

기관루 제거와 식도 연결을 시술하 고 퇴원 전 심초음파 검사
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상 동맥관은 폐쇄되어 있었다. 이후 지속적인 기침, 가래 증상

있었으며, 호흡곤란으로 3회 입원 후 식도 협착으로 풍선 확장

술을 시행하 다.

가족력:특이소견 없음.

현병력:입원 1주 전부터 기침, 가래 있었고 입원 당일 발열

과 청색증이 있어 응급실로 내원하 다

진찰 소견:내원 시 호흡수 60회/분, 맥박수 140회/분, 체온

38.5℃ 고 청색증과 흉부함몰을 동반한 호흡곤란이 있었다. 청

진상 심한 수포음과 천명음이 동시에 들렸으며 심잡음은 들리지

않았다.

검사 소견:혈액가스분석에서 입원 때 이산화탄소는 49.5

mmHg, 산소 77 mmHg, 산소포화도는 96.4%이었으나 입원 2

일에 증상 악화되면서 53.2 mmHg, 32.2 mmHg, 59.9% 다.

산소요법과 고식적 약물치료 후 호전되었으며 퇴원 때 41.2

mmHg, 81 mmHg, 95% 다. 입원 때 흉부 촬 결과 뚜렷한

폐혈관 음 이 관찰되고 좌우단락이 의심되었다(Fig. 1). 따라서

심초음파를 시행하 고 심장 안에 결손부위나 동맥관 개존증의

증거는 없었으며 심실 중격이 두껍고 편평하게 움직이고 우심실

이 커져있어 폐동맥 고혈압을 시사하 다. 또한 좌측 폐정맥의

좌측 유입혈류의 형태가 속력도 1.8 m/sec로 높았으며 지속적이

었다(Fig. 2, 3). 입원 9일에 환아가 안정된 후 심도자 검사를

시행하 으며 폐동맥 쐐기압과 폐정맥압이 높아 폐정맥 협착을

시사하 고, 폐동맥 조 술 결과 좌심방 유입부의 좌상, 좌하 폐

정맥의 협착 소견이 뚜렷하 고 난원공 개존이 있었다. 우상 폐

정맥으로 도관이 삽입되지 않았다. 폐동맥 고혈압의 정도는 전신
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Pulmonary hypertension may be associated with variable conditions such as the hyperkinetic state or

pulmonary vascular obstruction. In these, stenosis of the individual pulmonary veins without any car-

diac or vascular malformation is very rare. We experienced stenosis of individual pulmonary veins in

a 10 months old boy who was admitted with recurrent dyspnea and cyanosis and then underwent

angiogram and a lung perfusion scan. (J Korean Pediatr Soc 2003;46:610-614)
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혈관의 반 정도 다(Fig. 4, Table 1). 이후 입원 10일에 시행한

폐관류 스캔에서 좌측 폐의 전반적인 혈류량 감소(좌측-20%,

우측-79%)와 우측 상엽의 혈류 감소를 보 다(Fig. 5).

치료 및 경과:환아는 평소에도 수포음 들리고 가래 많았고

입원 2일에 고이산화탄소혈증과 저산소혈증을 보여 집중감시하

다. 심한 호흡 곤란 및 청색증을 보 으나 기관 삽관 하지 않

고 산소요법을 시행하면서 디곡신, 라식스, 알닥톤 등 고식적 약

물치료를 하 다. 이후 호흡수 40회 이하로 감소되고 산소포화

도 90% 이상 유지되었으나 발한 심하고 구강분비물이 많았다.

입원 2일부터 발열이 없었고 입원 5일에 호흡이 안정화 되고 전

신상태 양호해져 일반 병실로 전실하 으며 안정된 상태에서 심

도자술과 폐관류 스캔을 시행하 다. 이를 통해 개별 폐정맥의

협착을 진단하 고 진단 후 풍선 확장술이나 수술을 고려 중이

나 모두 경과가 좋지 못하므로 치료 방침을 세우는 데 어려움이

있어 경과 관찰 후 결정하기로 하 다.

고 찰

폐고혈압의 원인은 발생기전에 따라 크게 심박출량의 증가에

의한 과운동부하형(hyperkinetic)과 폐혈관저항의 증가를 일으키

는 혈관수축형(vasoconstrictive)이 있으며, 또한 폐정맥압의 상

승에 의한 수동형(passive)으로 나눌 수 있다. 혈관수축형에는

폐쇄형(obstructive)과 폐색형(obliterative)이 있고 폐쇄형은 큰

혈관의 막힘을 뜻하고 가장 흔한 질환은 만성 혈전 색전성 폐고

혈압(chronic thromboembolic pulmonary hypertension)이며,

폐색형는 작은 혈관의 폐색을 말하며 가장 흔한 질환은 일차성

폐고혈압(primary pulmonary hypertension)이다. 폐정맥압의

상승에 의한 폐고혈압은 폐정맥 협착과 기타의 좌심방압의 증가

되는 질환을 들 수 있다. 저자는 이중 개별 폐정맥 협착으로 인

한 폐고혈압을 경험하 다.

해부학적 관점에서는 개별 폐정맥들의 협착은 두 가지 형태가

있다
1)
. 첫째 유형은 두개 이상 폐정맥의 형성저하(hypoplasia)가

특징이며 협착은 폐내 폐정맥과 폐외 폐정맥에 다양하다. 둘째

유형은 하나 또는 두개 폐정맥이 좌심방과 만나는 연결부의 협

착이다. 이를 국소 폐정맥 협착증(localized pulmonary venous

stenosis)이라고 말한다. 이 둘의 구별은 예전에 생각했던 것처

럼 확연하지 않을 경우도 있어 국소적 협착이라고 생각했던 한

예가 일시적으로 풍선 확장술에 의해 좋아졌으나, 부검에서 광범

위하게 폐정맥의 형성저하가 있었다
2)
. 아마도 협착부 상부가 늘

Fig. 2. 2-Dimensional echocardiogam shows thickened ventricular septum(A, B) and di-
lated right atrium and ventricle(B).

Fig. 1. Chest radiogram reveals increased pulmonry vascular-
ity and suspicious left to right shunt.
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어나 보여 저형성을 발견하지 못했을 것이다. 역사적으로는

Edwards
3)
보고가 있었고, 이후 Nakib 등

1)
, Bini 등

4)
, Shone

등
5)
의 보고가 있었다. 심한 심장 기형이 없이 단독 1개의 폐정

맥 협착만 있는 병례의 보고는 매우 드물고, 상태가 임상적으로

명백하기 위하여는 여러 개의 폐정맥이 포함되어야 한다. 보통은

양폐정맥 또는 한 폐의 공통 폐정맥의 협착이 있고 그 약 반수

에서 단순 심장질환 또는 복합심장이 있다
2)
.

임상적으로는 상당한 폐정맥 협착이 있으면 아기 초기에 증

상이 나타나고, 때로 늦게 유아기에 나타나기도 한다. 호흡곤란

과 반복 호흡기 감염, 성장지연이 대개 나타난다
4)
. 또한 많은 환

아에서 객혈과 때때로 청색증을 볼 수 있다
6, 7)
. 일반적으로 아파

보이며, 호흡이 빠르며 청진상 라음이 들리고, 때로 우심부전의

증거를 보인다
8)
. 오른쪽의 흉강 참출이 있기도 하고

9)
, 심잡음은

비특이적이고, 심음은 폐폐쇄음이 강하고 가끔 폐구출 클릭이 들

릴 수 있다.

Table 1. Findings of Cardiac Catheterization

O2 saturation
(%)

Pressure
(mmHg)

Mean pressure
(mmHg)

IVC

RAL

RAH

SVC

RVI

RVO

MPA

LPA

LPAw

LPV

75.5

73.4

72.7

71.5

77.1

78.5

77.6

75.3

10/7

58/1/9

55/0/9

56/24

55/23

27/18

32/19

5

24

36

21

24

Abbreviations : IVC, inferior vena cava; RAL, right atrium low;
RAH, right atrium high; SVC, superior vena cava; RVI, right
ventricle inlet; RVO, right ventricle outlet; MPA, main pul-
monary artery; LPA, left pulmonary artery; LPAw, left pul-
monary artery wedge; LPV, left pulmonary vein

Fig. 4. Left pulmonary veins are visualized at the late phase in left pulmonary angiogram
(A) and right upper pulmonary vein is not visualized in main pulmonary angiogram(B).

Fig. 3. Color flow map shows turbulance at junction of left pulmonary vein and left atri-
um(A) and no turbulance is shown at junction of right pulmonry vein and left atrium(B).
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하나 또는 둘 정도의 폐정맥 협착 및 무형성은 훨씬 흔한 폐

감염과 구별하여야 한다. 열이 없고, 혈침 속도의 증가도 없고,

백혈구 증가도 없고, 항생제에 대한 반응도 없다면 폐정맥 협착

을 의심하여야 하고 그리고 폐정맥 압력 상승의 다른 원인으로

부터 구별되어야 한다. 승모판 협착과 판막상부 협착(판막 상부

승모판 고리, supravalvular mitral ring), 삼심방(cor triatri-

atum)은 확장기 잡음이 들린다. 총폐정맥 환류이상과 공통 폐정

맥 완전 폐쇄(common pulmonary vein atresia)는 청색증을 나

타낸다. 혼란을 유발할 가장 가능성 있는 질병은 폐의 정맥폐쇄

성 질환(pulmonary veno-occlusive disease, PVOD)이다. 이

질환은 폐의 모세관 쐐기 압력이 대개 정상이고, 조 술로 증명

할 수 없다. 일차성 폐동맥고혈압의 드문 형태로 모세관 이후

폐혈관을 침범하는 질환이며, 간의 정맥폐쇄질환과 비슷한 관점

에서 1934년 Hora가 처음 기술하고 보고한 후 현재까지 150례

가 보고되고 있다. 전 연령에서 나타날 수 있어 9일에서 67세까

지 보고되며, 대부분 50세 이하이고 어린아이에서 매우 드물며

소아에서는 성차이가 없고. 어른에서는 남여비가 2 : 1로 남자에

서 많고, 한 병원에서 11명 모아 발표한 것이 가장 많은 보고이

다. 임상적으로 보면 모세혈관 이후(postcapillary) 혈관을 침범

하여 폐모세혈관고혈압을 일으키고 라음이 들린다. 손가락이 곤

봉모양처럼 되고 일산화탄소의 확산능(DLCO)이 저하된다. 방사

선 소견으로는 폐정맥 고혈압으로 인하여 중격선들(septal lines)

이 나타나고, 기저부에 그물모양의 간질 침윤과 늑막삼출을 볼

수 있으며, 전산화단층촬 상 소엽간 중격 비후, 여러 곳의 우유

빛 부유 등을 볼 수 있다. 작은 모세혈관이후 정맥의 내막 섬유

화는, 때론 중간 크기 또는 큰 정맥도 침범하지만, 보통 병리 염

색으로는 간과되기 쉽다. 정맥의 동맥화 현상으로 인하여 구별이

힘들기 때문에 실제 일차성 폐동맥 고혈압으로 오진된 경우도

있으므로 모바트-에라스틴 염색이 진단에 필수적이다. 원인은

바이러스성, 면역성, 혈액 종양성, 또는 골수 이식, 방사선 치료,

화학요법 약제 등이다.

심전도상 우심방 비대와 우심실 비대가 거의 나타난다
4)
. 흉부

촬 이 가장 도움이 많이 되는 비침습적인 검사이다. 초기에는

정상일 수 있지만
10)
, 대개는 확실한 이상이 나타난다. 심장은 정

상 크기이거나 약간 커져 보이고, 폐혈관이 두드러져 보인다. 폐

야는 그물 모양 또는 우유빛 유리 모양 뿌옇게 보이며. 켈러이

B 선이 협착이 있는 폐야에 보일 수 있으며, 협착이 있는 폐의

형성저하가 나타날 수도 있다. 국소적인 이상 소견이 진단에 단

서가 되며
11)
, 만일 좌우 단락인 심장 질환이 동반되어 있다면 폐

혈류는 협착이 없는 쪽으로 가려는 경향을 보인다. 폐 스캔은

표지된 퍼테크네이트(pertechnetate)를 주사한 후 협착이 있는

폐야에 혈류가 적게 가거나 전혀 없는 상을 나타낸다
6)
. 환기

스캔한 경우 환기가 적게 나타난다
7, 9)
.

심도자술시 폐정맥 완전 폐쇄가 아니라면, 폐정맥에서 좌심방

으로 카테터를 빼면서 압력을 재는 것이 도움이 된다. 그러나

신생아에서는 폐정맥이 크지 않아 정싱적으로도 압력차이가 기

록되기도 한다. 폐정맥이 완전 폐쇄되어 있거나 좌심방에 카테터

가 들어 갈 수 없다면, 폐 모세혈관 쐐기 압력(pulmonary capil-

lary wedge pressures)를 양폐의 상하부에서 측정하여야 한다.

가능하다면 동시에 좌심실 확장기말압력과 좌심방압력을 측정하

여야 한다
12)
. 정상 쐐기 압력이라도 폐정맥 협착이 배제되지 않

는 경우도 있어 즉 카테터가 폐동맥에 쐐기될 때 모세혈관, 소

정맥, 정맥으로 이어져 좌심방압을 나타낼 뿐 협착 전의 폐정맥

압을 나타내지 못한다
13)
. 협착이 있으면 폐정맥 압력이 높아지고

심하지는 않지만 반드시 폐동맥 고혈압이 생긴다. 예외적으로 한

쪽 폐정맥의 심한 협착 또는 무형성의 경우 폐혈류가 주로 건전

한 쪽으로 흘러가 병변 쪽의 폐동맥이 작아지면 폐정맥 고혈압

의 증후는 나타나지 않을 수도 있다
9)
. 막힌 폐정맥의 수가 많을

수록, 또한 폐정맥 협착의 정도가 심할수록 폐동맥 고혈압은 심

해진다. 우심실의 확장기말 압력의 상승은 난원공을 통한 우좌단

락을 야기할 수 있다
5)
. 대개 단 한 개의 폐정맥이 막히면 폐동

맥 고혈압이 생기기 시작하고, 2개가 막히면 전신 혈압과 같거

나 더 높은 혈압을 나타낸다. 폐동맥 조 술은 폐협착 폐야에서

조 제의 빠져나감이 느린 것을 보여 준다. 너무 심하거나 완전

폐쇄라면 조 제가 폐동맥에서 왔다 갔다 하기만 하고 폐정맥이

나타나지 않는다
9)
. 폐동맥 조 술은 폐정맥 협착의 정확한 해부

학적 구조를 나타내지 못한다. 폐동맥 쐐기 조 술이 더 잘 병

변을 나타낼 수 있다. 가능하다면 선택적인 폐정맥 조 은 더욱

좋다
2)
.

환아는 어른이 되기 전에 흔히 일찍 사망한다
2, 6)
. 보통의 치

료는 일시적인 문제의 완화는 가능하나 장기적인 관점에서는 효

과적이지 않다. 풍선 확장술(balloon dilatation)이나 철망(stent)

삽입도 경과는 좋지 않았다
2, 14, 15)

. 폐정맥의 긴 협착이나 퍠쇄는

효과적인 치료법이 없다. 단지 한쪽 폐에만 국한되었다면 폐절제

가 가능하다
9, 11)
. 국소적인 협착이나 완전 폐쇄는 소수의 예에서

Fig. 5. Lung perfusion scan shows diffusely decreased perfu-
sion of left lung and right upper lobe(perfusion ratio : right-
80%, left-20%).
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패취(patch)로
12)
, 또는 폐정맥을 좌심방에 옆과 끝(side-to-end)

연결로서
6)
또는 협착을 일으키는 막을 폐정맥이나 좌심방이행부

에서 제거함으로
16)
성공적으로 치료한 경우가 있다. 패취로는 심

방조직, 심막 또는 폴리테트라플루로에틸렌을 사용한다. 수술 후

생긴 폐정맥 협착은 스테로이드를 6주-6개월 사용하여 폐정맥

협착을 방지할 수 있었다는 보고도 있다. 수술시 사용하는 실에

대한 논란, 즉 흡수되는 폴리디오사논이 더 좋다거나 흡수되는

않는 7-0 또는 8-0 폴리프로필렌을 사용하여도 해가 없다는 견

해도 있다. 예후는 적어도 폐정맥 절반이 포함되면 좋지 않다
4)
.

수술시 고려해야 할 것은 총폐정맥 이상 환류증의 좋은 초기 수

술결과가 수술 1-5개월 후 또는 늦게는 12년 후 폐정맥 협착으

로 인하여 임상경과가 악화하는 것을 0-18%에서 나타날 수 있

는 것이다. 원인은 알 수 없으나 폐정맥에 직접 패취를 대어 봉

합하는 것과 패취의 재료가 와류를 일으켜 혈관 내막의 비후를

일으키고 결국에 폐정맥의 협착을 일으키는 것으로 추정되고 있

다. 따라서 폐정맥 자체에 봉합하지 않은 수술 방법이 소개되고

있으므로 우리의 환아에서도 수술의 경우 고려해야 할 방법이다
17, 18)
.

요 약

폐고혈압의 원인은 크게 심박출량의 증가나 혈관 수축 또는

폐쇄에 의한 폐혈관저항의 증가로 볼 수 있고 수동적으로도 높

아질 수 있다. 다른 심기형이나 혈관기형을 동반하지 않고 개별

정맥의 협착으로 인해 유발되는 경우는 매우 드물다.

저자들은 출생시 식도 기관루 제거와 식도 연결을 시술한 환

아에서 반복되는 청색증과 호흡곤란으로 일반외과 3회 입원 후

식도 협착으로 풍선 확장술을 시행하 던 10개월 아에서 심초

음파를 통해 폐동맥 고혈압을 진단하고 심혈관도자술을 통해 개

별 폐정맥들의 협착을 원인으로 밝혔기에 보고하고자 한다
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