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－Abstract－

Apicalhypertrophic cardiomyopathy is rare disease and a variant of hypertrophic

cardiomyopathywithprevalenceof1in500inthegeneralpopulation.Apicalhypertrophic

cardiomyopathywithapicalaneurysmandintramuralthrombusisextremelyrare.Wereporta

caseofapicalhypertrophiccardiomyopathyprogressingtoleftventricularapicalaneurysm

withintramuralthrombusdiagnosedbycontrastechocardiography.
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서    론

비후성 심근병증은 심근의 비후를 특징으로

하는 유전성 심장질환으로 약 0.2%의 유병률

을 보인다.1)이 중 비후성 심근병증의 아형인

심첨성 비후성 심근병증은 심첨부가 집중적으

로 비후된 것으로 심전도에서 흉부 유도의 큰

T파 역위 및 영상학적인 검사에서 삽 모양의

심실 공간이 특징적으로 관찰된다.서양보다는

일본을 비롯한 동양에서 보다 빈번하게 보고되
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Fig.1.TheelectrocardiogramshowsTwaveinversionatanteriorandlateralleadsandmildSTsegment

elevationatleftprecordialleads.

고 있다.
2)
본 저자들은 심첨성 비후성 심근병

증으로 외래 경과 관찰 중이던 환자에게서 조

영 심초음파를 이용하여 혈전을 동반한 심첨부

의 심실류를 진단하였는데,심첨성 비후성 심

근병증에서 혈전을 동반한 심실류를 조영 심초

음파를 이용하여 진단한 경우는 아직까지 국내

에 보고된 바가 없어 이에 증례를 보고하는 바

이다.

증례 보고

62세 남자 환자는 6년 전 간 전이를 동반한

직장의 위장관 기질종양(gastrointestinalstromal

tumor)으로 진단받고 ImatinibMesilate를 통

한 약물치료 및 전이암에 대한 구역절제술

(segmentectomy)을 시행 받았으나 최근 외래

에서 시행한 영상의학적 검사에서 발된 것으로

확인되어 재수술을 위하여 외과에 입원하였다.

6년 전 당시 시행한 경흉부 심초음파상 전형적

인 심첨성 비후성 심근병증으로 진단되어 외래

에서 경과 관찰 중이었던 환자로 평소 비교적

건강하게 지냈으며 상기 종양 및 심근병증 이

외에는 다른 질환의 병력은 없었다.환자는 흡

연력은 없으며 급성심장사 (sudden cardiac

death)등의 가족력 또한 없었다.내원 당시

활력 징후는 혈압 130/75mmHg,맥박 75회/

분,체온 36.5℃,호흡수 18회/분이었다.평소

호흡곤란 및 흉통과 같은 증상은 호소하지 않

았으며 입원 직후 시행한 청진 등의 이학적 검

사에서도 특이소견이 관찰되지 않았다.혈액학

적 검사에서도 의미 있는 이상 소견은 보이지

않았다.흉부 X-선 촬영에서는 경한 심장 비

대의 소견이 보였으며 심전도 (Fig.1)에서는

V1-6,I,aVL에 걸친 광범위한 T파의 역위가

관찰되었고 좌측 흉부유도에서는 ST 분절의

상승 또한 관찰되었다.수술 전 시행한 경흉부
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Fig.2.Apicallongaxisview ofthetransthoracicechocardiographyusingcontrast,Definity®showsthin

wallandperfusiondefectoftheleftventricularapex(A,blackarrow head)andbean-sized

thrombusintheleftventricularcavityneartheapex(B,whitearrow).

심초음파 상 대칭적인 심첨부 비대가 관찰되

었고 좌심실 박출계수는 48%였다.하지만 6년

전 시행한 심초음파에서는 관찰되지 않았던

중등도 이상의 운동감소 (hypokinesia)를 보이

는 국소벽운동장애 (regional wall motion

abnormality)가 심첨부에서 확인되었으며 직경

이 1cm 전후인,비교적 움직임이 자유로운 구

형의 고에코병변 (hyperechoiclesion)이 같은

부위에서 관찰되었다.국소벽운동장애 및 고에

코병변에 대한 정확한 평가를 위해 4일 뒤

Definity® (LantheusMedicalImaging,Inc.

NorthBillerica,MA)를 지속적으로 정주하여

조영 심초음파를 시행하였다.얇아진 심첨부와

무수축 (akinesia)국소벽운동장애 소견을 바탕

으로 심실류로 진단되었으며 고에코병변은 11

mm x7.5mm 크기의 혈전으로 확인되었다.

다음날 관상동맥 조영술을 시행하였고 좌전하

방동맥 (leftanteriordescendingartery)의 중

간 부위에 경도의 심근교 (myocardialbridging)

외에 혈관의 의미 있는 폐쇄 또는 협착 부위는

관찰되지 않았다.5일 뒤 환자는 간 구역절제

술 시행하였으며 합병증은 발생하지 않았다.

환자는 항응고제를 처방 받아 퇴원하였으며 현

재 외래 경과 관찰 중이다.

고    찰

심첨성 비후성 심근병증은 좌심실 첨부에

국한된 심근비대를 보이는 비후성 심근병증의

한 아형으로 Sakamoto등
1)
과 Yamaguchi등

2)

에 의해 처음 학계에 보고된 질환이다.일본인

중에서 비후성 심근병증으로 진단받은 환자의

25%를 차지하며 비일본인 중에서는 1내지

2%를 차지하고 있다.
5)
대부분 양성 경과를 취

하며 15년 생존율이 95%에 달한다.
6)

비후성 심근병증의 환자에게서 관찰되는 좌

BA
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심실 첨부의 동맥류는 관상동맥질환이 없는 경

우 매우 드문 것으로 되어 있다.
7)
이러한 좌심

실 재형성의 원인은 명확하지 않으며 심첨부

벽에 과도한 압력이 가해지게 되면 심근의 기

능이상 및 심첨부의 확장이 일어나게 되는 것

으로 생각되고 있다.8)이 밖에도 미세혈관 질

환,관상동맥의 연축,심근에 대한 산소의 수요

및 공급의 불균형,심근 내 관상동맥의 이상,

심근교,septalperforatorbranch의 압박,관상

동맥 관류압 (coronaryperfusionpressure)의

저하,색전증,모세혈관 대 심근섬유 비의 감소

등이 가능한 원인으로 설명되고 있으며9-13)유

전적인 결함 또한 원인으로 제시되고 있다.
8)

본 증례에서는 관상동맥 조영술 검사에서 심근

교가 발견되었으나 허혈을 유발할 만큼의 심한

협착은 유발되지 않았으며 환자는 평소 흉통

및 호흡곤란 등의 증상 또한 호소하지 않았다.

비대한 심첨부의 근육량에 비해 모세혈관의 분

포가 떨어지며 이로 인한 심근세포에 대한 산

소 공급의 상대적 부족하게 되었고 관상동맥

관류압의 저하 및 미세혈관 질환 등이 복합적

으로 작용하여 발생한 것으로 본 저자들은 생

각하고 있다.

경흉부 심초음파가 비후성 심근병증을 진단

하는데 유용한 도구로 인정받고 있으며 자기공

명영상장치 또한 정확한 진단기법으로 소개되

고 있다.14,15)하지만 고식적인 심초음파는 적

절한 심초음파 창 획득의 어려움 (poorecho

window)및 허상 (artifact)의 존재,심내막의

경계를 명확하게 관찰할 수 없는 것 등이 한계

로 심첨성 비후성 심근병증의 진단에 있어서

제한점으로 작용하고 있다.자기공명영상장치

역시 높은 검사 비용,심장 내의 혈역동학에

대한 평가 불가 등으로 인해 진단을 목적으로

임상에서 널리 사용하는 데에 제한이 있다.조

영 심초음파는 이들 검사 방법이 가지고 있는

제한점을 극복하는 데에 도움을 준다.본 증례

에서는 조영 심초음파를 진단에 이용하여 심내

막의 경계를 명확하게 확인하여 심첨부의 두께

와 혈전의 존재 및 크기를 확인할 수 있었다.

또한 심근의 관류 정도에 대한 정보를 부가적

으로 습득하게 되어 본 저자들은 심첨부에서

새로이 발생한 국소벽운동장애에 의해 혈전이

발생한 것으로 이해하게 되었다.심첨부 동맥

류는 생명을 위협하는 심실 빈맥을 초래할 수

있어 급성심장사의 위험인자가 되기도 한다.8)

이 경우 항부정맥제를 사용할 수 있으며 약제

에 반응하지 않는 경우에는 삽입형 제세동기가

적응증이 된다.16) 심실류가 파열될 가능성이

있는 고위험군 환자는 수술적 절제를 시행할

수 있다.
17)
드문 경우에 혈전이 심실류에 발생

할 수 있고 이로 인한 전신적 색전증이 발생하

는 경우도 있어 혈전이 발생한 경우이거나 혈

전이 발생할 위험이 높은 경우 항응고제 치료

를 하게 된다.18)

본 보고는 심첨성 비후성 심근병증에서 드

물게 동반되는 심실류와 심내막의 혈전증에 대

한 증례로 아직까지 국내 학회에 이상의 소견

을 조영 심초음파로 진단하여 소개된 바가 없

어 조영 심초음파를 통한 정확한 진단적 접근

에 대한 유용성을 알리고자 하여 문헌 고찰과

함께 보고한다.
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