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□원저 :임상□

1)

서 론

엡슈타인 기형은 삼첨판막 중 중격엽과 후엽의 부착 부위가

하향 전위하여 우심실 첨부쪽으로 내려가 붙어 심방화된 심실을

특징으로 하는 드문 선천성 심장 질환이다
1, 2)
. 이러한 엡슈타인

기형의 예후는 판막변화의 심한 정도에 따라서 주로 결정된다.

판막의 변형이 심할수록 태아나 신생아기에 심한 증상을 보이게

되며 신생아기에 증상을 보이는 엡슈타인 기형은 27-48%의 높
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은 사망률을 보인다
3, 4)
. 최근에는 태아 심초음파를 실시하여 이

상 소견을 발견하고
5)
미리 치료 계획을 세움으로써 더 나은 결

과를 얻으려는 시도들이 보고되고 있으나 신생아기에 심한 증상

을 보이는 엡슈타인 기형은 아직 표준화된 치료 방침이 없는 실

정이다.

심한 엡슈타인 기형은 신생아기에 심부전과 청색증으로 발견

되는 경우가 많으며 이러한 청색증은 대부분 심방중격결손을 통

한 우-좌 단락이 원인이다
5-7)
. 폐동맥 폐쇄가 엡슈타인 기형과

같이 있는 경우도 있으나 엡슈타인 기형의 신생아기 임상 양상

의 하나로 신생아기에는 높은 폐혈관 저항으로 인하여 삼첨판

폐쇄부전이 심해지면서 우심실에서 폐혈류를 만들어 내지 못하

고 기능적 폐동맥 폐쇄 상태가 생기는 것이 알려져 있다
3)
. 이러

한 기능적 폐동맥 폐쇄는 치료와 예후가 동맥관 의존적인 해부
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Purpose : Forward pulmonary blood flow may be absent in some neonates with Ebstein's anomaly

by anatomical or functional pulmonary atresia in association with the elevated pulmonary vascular

resistance, patent ductus arteriosus and tricuspid regurgitation. We reviewed the presentation and

outcomes of symptomatic neonates with Ebstein's anomaly focusing on the pulmonary atresia.

Methods : Clinical presentation and outcome of 15 symptomatic neonates with Ebstein's anomaly

seen at Asan medical center from 1998 to 2004 were reviewed.

Results : Ten(67%) of 15 patients showed no forward pulmonary blood flow and 6 of them had

functional pulmonary atresia. O2 saturation and pH were lower and cardiothoracic(CT) ratio in chest

radiography was more increased in the patients with pulmonary atresia than in the patients without

pulmonary atresia(P<0.05). pH and CT ratio were not different between the anatomical and func-

tional pulmonary atresia group, but O2 saturation was lower in functional atresia group(P<0.05). 13

patients(87%) were managed with PGE1. 4 of 6 patients with functional pulmonary atresia were

treated with inhaled nitric oxide. Surgery was performed in 1 of 5 patients without pulmonary atre-

sia and in 8 of 10 patients with pulmonary atresia during follow-up period(mean 37 months). 3

patients(20%) died and none of patients without pulmonary atresia died.

Conclusion :We found that most symptomatic neonates with Ebstein's anomaly had functional or

anatomical pulmonary atresia. The neonates with Ebstein's anomaly who had no forward pulmonary

blood flow were more symptomatic and needed surgery earlier. Further studies will be needed to

distinguish effectively functional and anatomical pulmonary atresia and to manage appropriately neo-

nates with functional atresia. (Korean J Pediatr 2005;48:1212-1218)
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학적인 폐동맥 폐쇄와는 다르므로 둘 사이의 감별이 중요해진다.

이에 저자들은 신생아기에 증상을 나타낸 엡슈타인 기형의 임상

적인 특징과 치료 후 경과를 폐동맥 폐쇄 동반 유무를 중점으로

하여 살펴보고자 하 다.

대상 및 방법

1. 대상 환자

1998년부터 2004년까지 서울아산병원 소아과에서 신생아기에

증상을 보여 엡슈타인 기형으로 진단된 15명을 대상으로 하 다.

심초음파 기록과 녹화된 비디오 테이프를 다시 검토하 고 임상

양상과 치료 후 경과는 의무기록을 통하여 후향적으로 조사하

다. 심초음파상에서 삼첨판막이 방실접합부에서 하향 전위되어

부착되어 있는 경우에 엡슈타인 기형으로 진단하 으며 심방화

된 우심실의 심근 비후, 기능적 우심실의 크기, 편위된 삼첨판과

우심실 심근층 사이의 유착상황에 따라 분류한 Carpentier 분류

법
6)
에 따라서 엡슈타인 기형의 형태를 분류하 다. 수정 대혈관

전위와 동반된 삼첨판막의 이상은 대상에서 제외하 다.

2. 심초음파 검사

동반된 심기형, 삼첨판막의 역류정도, 기능적 혹은 해부학적

폐동맥 폐쇄 유무를 파악하 고, Celermajer 등
7)
의 방법대로 이

완기 말기 4-chamber view에서 기능적 우심실, 좌심방과 좌심

실의 면적의 합에 대한 우심방과 심방화된 우심실의 면적의 비

를 측정하여 심한 정도를 심초음파상으로 분류하 다. 우심방과

심방화된 우심실의 면적의 비가 심장의 면적의 0.5 미만일 때를

grade 1, 0.5-0.99일 때는 grade 2, 1-1.49일 때는 grade 3, 1.5

이상일 때를 grade 4로 나누었다. 우심실에서 폐동맥으로 나가

는 혈류가 없을 때 폐동맥 폐쇄가 동반한 것으로 진단하 고 기

능적 혹은 해부학적 폐동맥 폐쇄 유무는 처음에는 진단이 확실

치 않은 경우도 있어서 경과 관찰 후 마지막 상태에서 최종적으

로 판단하여 분류하 다.

3. 폐동맥 폐쇄를 가진 군과 폐동맥 폐쇄가 없었던 군간의
비교

폐동맥 폐쇄 유무에 따른 환자군간의 임상 양상과 치료 후

경과, 심초음파 소견들을 비교하 다. 두 군간의 비교는 통계 프

로그램인 SPSS 12.0KO for windows를 이용하여 paired T-

test와 Fisher's exact test를 시행하 고 P<0.05일 때를 유의

한 것으로 판단하 다.

결 과

1. 대상 환자들의 특징

대상 환자 15명 중 남아 5례, 여아 10례로 남녀의 성비는 1 :

2이었다. 이들의 진단 시 나이는 생후 19일에 전원된 한명을 제

외하고는 1-3일이었고 재태연령은 평균 38주(35-42주)이었으며

4명(27%)은 37주 미만의 미숙아이었다. 평균 몸무게는 2,988 g

(2,163-3,526 g)이었으며 모두 재태연령에 대한 정상 체중을 보

다. 15명 중에서 폐동맥 폐쇄를 가진 군은 10명이었고 이중 6

명이 기능적 폐쇄로 판명되었다. 폐동맥 폐쇄를 가진 군과 폐동

맥 폐쇄가 없었던 군 사이에 재태연령이나 출생시 체중은 차이

가 없었다. 사망한 환아 3명과 중간에 병원을 방문하지 않은 1

명을 제외한 11명의 평균 추적관찰 기간은 37개월(8-80개월)이

었다.

2. 임상 양상

증상의 초기 발현은 심잡음 14례(93%), 청색증이 14례(93%),

심부전이 7례(47%), 부정맥이 3례(20%), 태아수종 3례(20%) 이

었다(Table 2). 10명은 태아 심초음파가 시행되었으며 폐동맥

폐쇄와 확장형 심근증으로 진단된 2명을 제외하고 8명은 엡슈타

인 기형이 진단되었다. 한명은 다운 증후군이 같이 있었다. 진단

당시의 동맥혈 산소 포화도와 pH가 폐동맥 폐쇄군에서 유의하

게 낮았다(75.9±11.0% vs 85.9±1.9%, P<0.05)(7.25±0.09 vs

7.34±0.05, P<0.05). 흉부 방사선 소견상 심흉곽 비도 폐동맥

폐쇄군에서 유의하게 커져 있었다(78±8% vs 66±8%, P<0.05).

그리고 기능적 폐쇄군과 해부학적 폐쇄군 사이에는 pH와 심흉

곽 비는 차이가 없었으나 산소 포화도는 기능적 폐쇄군이 더 낮

았다(70.5±10.0% vs 83.9±6.8%, P<0.05). 심전도 이상소견으

로는 상심실성 부정맥이 2명에서 나타났고 이중 한명은 심실조

기흥분 증후군이 있었다. 1명은 느린 심실성 빈맥을 보 다.

3. 심초음파 검사 소견

심실중격결손이 동반된 다운증후군 한 명을 포함해서 전 예에

서 늘어난 난원공이나 심방중격결손과 동맥관이 있었고 엡슈타

인 기형의 모양은 Capentier 분류
6)
상 A형이 4명(27%), B형 5

명(33%), C형 1명(7%), D형은 5명(33%)이었으며 폐동맥 폐쇄

유무에 따른 삼첨판 변화의 특징은 찾아볼 수 없었다(Table 3).

삼첨판 역류는 삼첨판이 우심실벽에 심하게 달라붙은 두 명 외

에는 역류를 볼 수 있었고 역류 정도에 따라 경증도 2명(13%),

중등도 7명(47%), 중증도 4명(27%)의 분포를 보 고 1명에서는

중등도의 승모판 역류를 동반하 다. 우심방과 심방화된 우심실

의 면적으로 본 심초음파상의 심한 정도는 grade 1이 6명(43%),

grade 2가 5명(36%), grade 3이 1명(7%), grade 4가 2명(14%)

이었으며 폐동맥 폐쇄 유무에 따른 심한 정도의 특징은 찾아볼

수 없었다(Table 4). 우심실에서 폐동맥으로 나가는 혈류가 보

이지 않을 때 폐동맥 판막의 모양만으로는 기능적인 폐쇄와 해

부학적인 폐쇄의 감별이 쉽지 않았다. 한 명에서는 해부학적 폐

쇄를 의심하여 풍선 판막 성형술을 시도하기도 하 다. 한 명은

삼첨판이 우심실벽에 심하게 달라붙으면서 우심실 유출로가 우

심실 유입부와 완전히 분리되어 교통이 없는 모습을 보 으며

폐동맥판 형성부전이 같이 있어서 동맥관의 혈류가 거꾸로 유입

되는 양상을 보 다. 삼첨판 폐쇄부전이 있을 때의 Doppler
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flow의 속도가 기능적인 폐쇄로 최종 확인된 6명에서는 한 명이

3.5 m/s인 외에는 5명은 전부 3 m/s 이하인 것이 해부학적인

폐쇄가 있었던 2명에서의 4 m/s 이상인 것과 대조적이었다.

4. 치료 및 임상 경과(Fig. 1)

첫 입원시 수술 전 사망은 기능적 폐동맥 폐쇄를 보인 환자

중 1례, 수술 후 사망이 해부학적 폐동맥 폐쇄를 가진 환자 중

2례로 3명(20%)에서 있었으며 우심실로부터 폐동맥 혈류가 있

었던 환자 중 사망한 예는 없었다. 수술 후 사망한 예는 한 명

이 술후에 저산소증과 좌심실 기능부전으로 다른 한 명은 급성

신부전 및 캔디다 패혈증으로 사망하 다. 수술 전 사망 예는

비디오 기록이 없어서 알 수 없었고 수술 후 사망례의 심초음파

상의 심한 정도는 각각 grade 1과 2이었다. 추적관찰 중에 사망

한 환자는 없었다. 대상 환자들 중에서 첫 입원시나 추적관찰

중에 수술을 필요로 한 환자는 폐동맥 폐쇄가 없었던 군에서는

Table 1. Patients Profile

GP
(wks)

Birth
weight
(g)

Initial
PO2

Initial
pH

Hydrops
fetalis

CT
ratio

Ebstein
class

PA
Echo
grade

TR
(m/s)

PGE1 iNO Surgery
F/U
(mos)

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

13

14

15

40

38

36

35

39

38

38

36

36

38

38

39

42

37

38

2,800

4,180

2,160

2,860

3,100

3,300

3,380

220

2,310

2,690

3,520

2,910

3,500

3,500

3,200

83

88

85

88

85

71

74

70

53

85

70

91

84

75

85

7.39

7.39

7.35

7.29

7.28

7.22

7.2

7.21

7.13

7.26

7.29

7.29

7.4

7.1

7.4

－

－

－

＋

－

－

－

－

＋

＋

－

－

－

－

－

0.55

0.65→0.53

0.75→0.65

0.61→0.59

0.74→0.56

0.82→0.59

0.64→0.62

0.8→0.69

0.88

0.82→0.66

0.83→0.59

0.73

0.81→0.49

0.89

0.66→0.58

D

A

B

C

A

B

B

B

B

D

A

D

D

A

D

No

No

No

N

N

Functional

Functional

Functional

Functional

Functional

Functional

Anatomic

Anatomic

Anatomic

Anatomic

2

1

1

1

2

2

2

1

NA

4

4

1

3

2

1

2.4

3.3

3.5

2.5

3.0

2.4

2.9

2.2

3.5

2.6

2.2

NA

4.0

4.6

NA

＋

＋

－

＋

－

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

－

－

－

－

－

＋

－

＋

＋

＋

－

－

－

－

－

TVP, VSD

(3 mo)

TVP(15 mo)

TVP(32 mo)

TVP, BCS

(5 mo)

Starnes OP

(15 days)

Shunt, atrial

septectomy

(7 days)

Shunt, BAS

(15 days)

Shunt, BAS

(1 day)

Shunt

(26 days)

No

38

35

24

8

48

46

43

Died

(1 day)

10

10

Died

(5 weeks)

72

Died

(2 mo)

80

Abbreviations : GP, gestational period; CT ratio, cardiothoracic ratio; PA, pulmonary atresia; TR, tricuspid regurgitation; PGE1,
prostaglandin E1; iNO, inhaled nitric oxide; F/U, follow up; TVP, Tricupid valvuloplasty; VSD, ventricular septal defect; BCS,
bidirectional cavopulmonary shunt; BAS, balloon atrial septostomy

Table 2. Clinical Presentation of Ebstein's Anomaly

Clinical presentation

Murmur Cyanosis CHF† Arrhythmia Fetal hydrops

No PA
*
(n=5)

Functional PA(n=6)

Anatomic PA(n=4)

5

6

3

5

6

3

2

3

2

2

1

1

2

*
PA : pulmonary atresia, †CHF : congestive heart failure

Table 3. Carpentier Classification of Ebstein's Anomaly

Carpentier classification

A B C D

No PA
*

Functional PA

Anatomic PA

2

1

1

1

4

1 1

1

3

*
PA : pulmonary atresia
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5명 중 심실중격결손을 가진 다운증후군 1명, 폐동맥 폐쇄를 가

진 환자군에서는 10명 중 8명으로 폐동맥 폐쇄군이 수술이 필요

한 경우가 많았다(P<0.05). 폐동맥 폐쇄를 가진 환자군 중 수술

을 하지 않고 추적관찰 중인 환자는 기능적 폐쇄를 가진 환아

다(Fig. 1).

폐동맥 폐쇄가 없었던 2명이 신생아기에 특별한 내과적 치료

없이 증상이 호전되어 퇴원하 고 이를 제외한 환아들은 13명

(87%)이 프로스타 란딘E1(PGE1)을 투여 받았고 기능적 폐쇄

로 생각되었던 6명 중에서 4명은 nitric oxide 흡입치료를 받았

으며 이중 한 명이 지속되는 저산소증과 대사성 산증으로 사망

하 다. 수술적 치료로 체-폐 단락술을 시행받은 환아는 5명이

었고 이들 중 4명은 해부학적 폐동맥 폐쇄가 있었으며 3명은 심

방중격을 수술이나 풍선 절개술로 넓히는 시술이 필요하 다. 다

른 한명은 D형의 엡슈타인 기형으로 Starnes 술식의 일환으로

단락술이 시행되었으며, 평균 생후 12일(생후 1-26일)에 체-폐

단락술이 필요하 다. 삼첨판 판막 성형술을 시행받은 4명의 환

자들은 내과적 치료로 증상이 호전되어 퇴원한 후 심실중격결손

이 동반된 다운증후군 환자는 생후 3개월에, 기능적 폐동맥 폐

쇄 환자들은 2명이 각각 시행받았으며 15개월, 32개월에 수술을

시행받았으며 나머지 한 명은 5개월 때 동시에 상대정맥-폐동맥

단락술을 같이 시행받았다. 외래 추적 조사 탈락자 1명과 사망

한 3명을 제외한 11명은 심흉곽 비가 평균 59%(49-69%)로 감

소한 상태이며 해부학적 폐동맥 폐쇄가 있었던 생존자 2명과

Starnes 술식을 받은 1명은 상대정맥-폐동맥 단락술후 폰탄수술

을 기다리는 중이고 나머지 8명은 모두 경도의 삼첨판 역류만

보이고 있다.

고 찰

본 연구에서는 엡슈타인 기형을 가진 신생아 15명 중에 6명

(40%)의 기능적 폐쇄를 포함하여 폐동맥 폐쇄를 보인 환자가

10명(67%)이어서 신생아기에 증상을 보이는 엡슈타인 기형은

우심실에서 폐동맥으로 전방향 혈류가 없는 경우가 많음을 알

수 있었다. Lang 등
1)
은 태아 및 신생아기에 진단된 엡슈타인

기형 환자의 44%에서 폐동맥 폐쇄가 동반된다고 보고하 다.

이들 대부분의 환자는 청색증을 보이며 폐혈류가 동맥관 개존을

통해 공급되므로 혈역학적 불안정으로 인해 심한 저산소증, 대사

성 산증, 심부전을 초래하여 고식적 치료나 수술에도 불구하고

사망률이 27-48%에 이른다
3, 4)
.

엡슈타인 기형은 삼첨판 편위의 정도와 합병된 심기형의 유무

에 따라 여러 가지 증상을 나타내는데, 초기 증상이 경미하거나

신생아기에 증상이 없는 경우 대부분 성인이 될 때까지 증상이

없는 경우가 많다. 그러나 점차 나이가 들면서 심잡음, 비정상적

인 심음이 나타나며 호흡곤란, 피로, 운동시 청색증 등의 증상이

나타나고 일부 환자에서는 상심실성 부정맥이 나타나기도 한다
7)
. 엡슈타인 기형의 정도가 심하면 청색증이 나타나게 되는데

이는 변형된 삼첨판막으로 인하여 우심실로의 혈류 유입이 방해

를 받을 뿐 아니라 역류가 원인이 되어 우심방압이 상승하여 심

방중격결손을 통한 우-좌단락이 일어나기 때문이다. 또한 심방

화된 우심실이 수축기에 우심실 대신에 심방으로 혈류를 역류시

키는 것도 중요한 이유이다. 신생아기에는 폐혈관 저항이 올라가

있는 상태로 인하여 이 시기에만 볼 수 있는 독특한 혈역학 상

황이 나타날 수 있다. 엡슈타인 기형이 심하면 우심실이 폐혈관

저항을 극복하지 못하고 폐동맥판이 정상인데도 이 판막을 열

수 있는 압력을 만들어 내지 못하여 전방향으로 폐혈류를 보내

지 못하는 현상이 생기게 된다. 즉 기능적인 폐동맥 폐쇄를 보

이게 되며 이 경우에는 청색증의 정도가 심하고 폐혈류는 동맥

관에 의존하게 된다
8-11)
. 본 연구에서도 진단 당시의 산소 포화

도와 pH가 폐동맥 폐쇄군에서 유의하게 낮았고(75.9±11.0% vs

85.9±1.9%, P<0.05)(7.25±0.09 vs 7.34±0.05, P<0.05) 흉부

방사선 소견상 심흉곽 비도 폐동맥 폐쇄군에서 유의하게 커져

있어서(78±8% vs 66±8%, P<0.05) 폐동맥 폐쇄군이 훨씬 불

리한 혈역학적 상황을 가지고 있음을 보여 주었다. 그리고 기능

적 폐쇄군과 해부학적 폐쇄군 사이에 pH 그리고 심흉곽 비는

차이가 없었으나 산소 포화도가 의미있게 낮아서 기능적 폐쇄군

이 더욱 불리한 상황임을 알 수 있었다. 실제로 한 환자(case 9)

는 PGE1과 NO 가스를 같이 사용했음에도 저산소증과 대사성

Table 4. Echocardiographic Grading

Echocardiographic grade

1 2 3 4

No PA
*

Functional PA†

Anatomic PA

3

1

2

2

2

1 1

2

*
PA : pulmonary atresia, †1 : no video recording

Fig. 1. Clinical courses of newborns with Ebstein's anomaly.
Abbreviations : TVP, tricuspid valvuloplasty; VSD, ventricular
septal defect; BCS, bidirectional cavopulmonary shunt.
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조희진 외 2인 : 신생아기에 증상을 나타낸 엡슈타인 기형의 임상양상

산증이 교정되지 않아서 생후 1일에 사망하 으며 다른 한 명은

생후 2주간 PGE1을 사용했음에도 폐혈류가 완전하게 회복되지

않고 삼첨판 역류가 심하게 지속되고 호흡기이탈이 실패하여

Starnes 술식을 선택하게 되었다. 이외에 해부학적 폐동맥 폐쇄

가 동반된 2명이 수술 후 사망하여 본 연구에서는 20%의 사망

률을 보 다. 그러나 우심실로부터 폐동맥 혈류가 있었던 환자

중에는 사망한 예는 없었다.

Carpentier
6)
는 심방화된 우심실의 심근 비후, 기능적 우심실

의 크기, 편위된 삼첨판과 우심실 심근층 사이의 유착 정도에

따라서 엡슈타인 기형의 심한 정도를 분류하 다. 본 연구에서는

A형이 4명(27%), B형 5명(33%), C형 1명(7%), D형은 5명(33

%)이었으며 각각의 증례의 수가 많지 않아서 폐동맥 폐쇄 유무

에 따른 삼첨판 변화의 특징은 찾아볼 수 없었다.

Celermajer 등
7)
은 증상을 나타내는 엡슈타인 기형 환아들에

서 신생아기의 높은 사망률의 위험인자로 심초음파를 이용하여

4-chamber view에서 이완말기에 측정한 기능적 우심실과 좌심

방, 좌심실의 면적에 대한 우심방과 심방화된 우심실의 면적의

비가 의미가 있다고 보고하 다. 이 값이 1.5 이상인 grade 4의

경우에는 100% 사망한 것으로 보고하고 있다
3, 12-15)

. Lang 등
1)

도 엡슈타인 기형으로 인한 심한 삼첨판 역류가 기능적 폐동맥

폐쇄를 일으킬 뿐만 아니라 우심방이 심하게 늘어남으로써 흉곽

내에서 폐가 발달할 수 있는 공간이 부족하게 되어 충분한 호흡

및 환기가 이루어지지 않아 신생아기에 예후에 나쁜 향을 주

는 요소가 될 수 있고, 사망하게 되는 원인의 하나가 된다고 하

다. 본 연구에서는 비디오 기록이 남아 있지 않아 면적을 측

정할 수 없었던 1명을 제외한 14명에서 폐동맥 폐쇄 유무에 따

른 심한 정도의 특징은 찾아볼 수 없었으며 grade 4로 측정된 2

명은 전부 생존한 반면에 2명의 사망한 환아에서는 grade가 각

각 1, 2여서 앞으로 더 많은 환자에서 검토가 필요하다.

엡슈타인 기형을 가진 신생아에서 볼 수 있는 기능적 폐동맥

폐쇄는 해부학적 폐쇄와 구분이 쉽지 않은 경우가 많다. 해부학

적 폐쇄는 폐동맥 판막절개나 체-폐 단락술과 같은 수술이 필요

한 상태이며 동맥관이 폐혈류를 유지하는데 필수적이다
10-12)
. 그

러나 기능적 폐쇄에서는 심하게 올라가 있는 폐혈관 저항이 문

제이므로 동맥관이 크게 개방되어 있는 상태는 도움이 되지 못

하고 상태를 더 악화시킬 수 있으므로 이 두 상태를 확실히 구

별해야 한다
9)
. Hiraumi 등

16)
의 연구에서는 심초음파 검사를 통

해서 이완기 우심실과 좌심실의 면적 비가 0.6 이상이거나 정상

치와 비교한 삼첨판의 크기가 정상과 같거나 이상일 때, 삼첨판

역류와 동맥관 혈류를 이용하여 짐작한 우심실압이 50 mmHg

이하이거나 삼첨판 역류시의 혈류 속도가 초당 4 m 이하인 경

우에는 기능적 폐쇄의 가능성이 높았다. 본 연구에서도 해부학적

폐쇄 환자 2명에서는 삼첨판 역류의 혈류 속도가 초당 4 m 이

상인 반면에 기능적 폐쇄군에서는 모두 3.5 m/s이었다. 그리고

해부학적 폐쇄로 잘못 알고 풍선 판막 성형술을 시도한 한 명에

서 우심실 압력이 26 mmHg밖에 되지 않았으며 심초음파상으

로 측정된 삼첨판 역류의 혈류 속도는 2.6 m/s여서 엡슈타인 기

형을 가진 신생아에서 기능적 폐쇄와 해부학적 폐쇄를 감별하는

데 이완말기에 측정한 우심실과 좌심실의 면적 비는 기능적 우

심실을 정확히 측정하기 어려운 경우가 많으므로 그보다는 측정

이 비교적 용이한 삼첨판 역류의 혈류 속도가 중요한 정보를 줄

수 있음을 알 수 있다.

청색증이 심한 엡슈타인 기형을 가진 신생아에게는 PGE1이

우선적인 선택 약제가 된다. PGE1은 첫째 동맥관을 지속적으로

열려 있게 유지 해주고, 둘째 폐혈관 저항을 감소시켜주며, 셋째

좌심방압을 증가시켜 우-좌 단락을 감소시키는 기전을 통하여

증상을 호전시킨다. 추가적으로 산소를 함께 공급하면 폐혈관 저

항을 더 감소시킬 수 있다
17)
. 그러나 동맥관이 너무 크게 열려서

폐동맥으로 혈류량이 많아지면 우심실에서 폐동맥으로 피를 분

출하기 더욱 힘들어지고 폐혈관 저항이 감소하는데 도움이 되지

않으므로 PGE1의 양을 어떻게 조절해야 할 것인지, 언제 중단

해야 하는지를 결정하기가 용이하지 않다. 최근에는 선택적 폐혈

관 확장제로서 신생아 지속성 폐고혈압증, 폐고혈압증을 가진 선

천성 심질환 환자의 치료에 사용되어온 흡입용 NO를 이용하여

폐혈관 저항을 효과적으로 감소시켜서 우심실의 후부하를 줄이

고 심박출량을 증가시키며 심장내 단락을 감소시켜 전신으로 충

분한 산소 공급을 함으로써 임상적인 호전을 가지고 올 수 있을

뿐만 아니라 해부학적 폐쇄와 기능적 폐쇄 여부를 빠르고 효과

적으로 감별 진단할 수 있음이 알려졌다
18-20)
. Atz 등

19)
의 연구

에서는 해부학적 폐동맥 폐쇄가 있던 엡슈타인 기형 환자에서는

80 ppm의 NO를 15분간 흡입시킨 후 검사한 심초음파상에서

폐동맥으로의 전방혈류가 전혀 보이지 않았으나 기능적 폐동맥

폐쇄 환자에서는 전방혈류가 보이기 시작했으며 산소 포화도와

산소 분압이 유의하게 상승하 다. 본 연구에서도 기능적 폐쇄로

판단되었던 6명 중에서 4명이 NO 흡입치료를 받았으며 한 명이

출생 당일에 지속되는 저산소증과 대사성 산증으로 사망하 으

나 나머지 3명은 호전을 보여 더 이상의 조치 없이 퇴원이 가능

하 다. PGE1과 NO 흡입치료를 같이 하게 되는 경우에는 동맥

관을 통한 폐혈류가 더욱 늘어나서 체혈류량의 감소와 함께 폐

혈관 저항이 기대만큼 떨어지지 않고 임상적으로 악화되는 수도

있으므로 Atz 등
19)
은 NO 흡입치료 시작과 함께 PGE1은 중단하

기를 권하고 있다. 그러나 사망한 한 예가 이러한 혈역학이 원

인이었을 수도 있겠으나 저자들의 경험에서는 치료초기에는 폐

혈류를 유지하기 위해서 PGE1을 먼저 사용하게 되고 기능적 또

는 해부학적 폐쇄가 불분명한 시점에서 PGE1을 중단하기가 쉽

지 않아서 같이 사용한 후 임상적 호전이 보이면 PGE1을 감량

하 다.

본 연구에서 엡슈타인을 가진 신생아 중에서 폐동맥 폐쇄가

구조적인 4명에서는 모두 신생아기에 수술이 필요하 지만 폐동

맥 폐쇄가 없던 신생아 전부와 기능적 폐동맥 폐쇄를 가진 신생

아 6명 중에서 1명을 제외하고는 신생아기에 수술이 필요하지

않았다. 그러나 폐동맥 폐쇄가 없던 군에서는 심실중격결손이 문
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제가 되어 수술한 1례 외에는 추적관찰 기간 중에 수술이 필요

치 않은 반면에 기능적 폐동맥 폐쇄를 가진 군 나머지 5명 중 3

명은 삼첨판 성형술이 필요하여서 신생아기에 폐동맥 폐쇄를 보

이는 엡슈타인 기형은 좀더 일찍 수술적 치료가 필요함을 볼 수

있었다.

결론적으로, 본 연구에서는 신생아기에 증상을 나타내는 엡슈

타인 기형은 기능적 또는 해부학적 폐동맥 폐쇄를 동반하는 경

우가 많으며 이들에서 더 심한 임상양상을 볼 수 있었고 신생아

기나 아기에 일찍 수술이 필요한 경우가 많았다. 그리고 기능

적 폐동맥 폐쇄를 가진 신생아에서는 적절한 치료로 신생아기에

수술을 피할 수 있으나 폐동맥 폐쇄가 없을 때보다는 일찍 삼첨

판 성형술 같은 수술적 조치가 필요함을 볼 수 있었다. 폐동맥으

로 전방향 혈류가 보이지 않는 엡슈타인 기형을 가진 신생아에서

기능적 폐쇄와 해부학적 폐쇄를 효과적으로 어떻게 빠르게 감별

할 것인지, 기능적 폐동맥 폐쇄를 가진 신생아에게 가장 적절한

치료가 무엇인지는 앞으로 더 많은 경험과 연구가 필요하다.

요 약

목 적:엡슈타인 기형의 예후는 판막변화의 심한 정도에 따

라서 주로 결정되며 신생아기에 증상을 보이는 경우에는 높은

사망률을 보인다. 엡슈타인 기형에 폐동맥 폐쇄가 동반되기도 하

지만 신생아기에는 높은 폐혈관 저항으로 인하여 기능적 폐동맥

폐쇄 상태가 생기기도 한다. 신생아기에 증상을 나타낸 엡슈타인

기형의 임상적인 특징과 치료 후 경과를 폐동맥 폐쇄 동반 유무

를 중심으로 살펴보고자 하 다.

방 법: 1998년부터 2004년까지 서울아산병원 소아과에서 진

단된 신생아기에 증상을 보인 엡슈타인 기형 환자 15명을 대상

으로 하여 심초음파 기록과 녹화된 비디오 테이프를 검토하 고

의무기록을 후향적으로 조사하 다. 심초음파상 폐동맥 폐쇄를

가진 군과 폐동맥 폐쇄가 없는 군으로 나누어 각각의 임상 양상,

검사 소견, 치료 및 경과를 비교하 다.

결 과:

1) 대상 환자 15명 중 10명(67%)이 폐동맥 폐쇄를 보여서 신

생아기에 증상을 보인 엡슈타인 기형은 폐동맥 폐쇄를 동반하는

경우가 많았으며 이중 6명은 기능적 폐쇄로 판명되었다.

2) 폐동맥 폐쇄를 가진 군과 폐동맥 폐쇄가 없었던 군 사이에

재태연령이나 출생 시 체중은 차이가 없었으나 폐동맥 폐쇄군에

서 산소 포화도와 pH가 유의하게 낮았고(P<0.05) 흉부 방사선

소견상 심흉곽 비도 유의하게 커져 있었다(P<0.05). 기능적 폐

쇄군과 해부학적 폐쇄군 사이에는 pH와 심흉곽 비는 차이가 없

었으나 산소 포화도는 기능적 폐쇄군이 더 낮았다(P<0.05).

3) Capentier 분류로 나누어 본 삼첨판 형태의 특징과 심초음

파상에서 우심방과 심방화된 우심실의 면적으로 본 기형의 심한

정도는 각각의 수가 적어서 폐동맥 폐쇄 유무에 따른 특징은 찾

아볼 수 없었다.

4) 폐동맥 폐쇄가 없었던 5명 중 2명은 특별한 치료 없이 증

상이 호전되어 퇴원하 으며 이를 제외한 13명(87%)이 PGE1을

투여 받았고 기능적 폐쇄군 6명 중에서 4명은 NO 흡입치료를

받았다.

5) 대상 환자 중에서 3명(20%)이 사망하 으며 폐동맥 폐쇄

가 없었던 환자 중에는 사망한 예는 없었다. 신생아기나 아기

에 수술을 필요로 한 환자는 폐동맥 폐쇄가 없었던 군에서는 5

명 중 1명, 폐동맥 폐쇄군에서는 10명 중 8명으로 폐동맥 폐쇄

군이 수술이 일찍 필요한 경우가 많았다(P<0.05).

6) 추적관찰이 가능했던 11명은 심흉곽 비가 평균 59%(49-

69%)로 감소한 상태이며 기능적 폐쇄군 2명과 해부학적 폐쇄군

중 1명이 폰탄수술을 기다리는 중이고 나머지 8명은 모두 경도

의 삼첨판 역류만 보이고 있다.

결 론:신생아기에 증상을 나타내는 엡슈타인 기형은 기능적

또는 해부학적 폐동맥 폐쇄를 동반하는 경우가 많으며 이들에서

더 심한 임상양상을 볼 수 있었고 신생아기나 아기에 일찍 수

술이 필요한 경우가 많았다. 폐동맥으로 전방향 혈류가 보이지

않는 엡슈타인 기형을 가진 신생아에서 기능적 폐쇄와 해부학적

폐쇄를 효과적으로 어떻게 빠르게 감별할 것인지, 기능적 폐동맥

폐쇄를 가진 신생아에게 가장 적절한 치료가 무엇인지는 앞으로

더 많은 경험과 연구가 필요하다.
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