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1)

서 론

좌심 형성부전 증후군(hypoplastic left heart syn-

drome, HLHS)의 전형적인 형태는 대동맥 폐쇄, 승모

판 폐쇄, 좌심실 및 상행 대동맥의 심한 형성부전을

동반한다. 간혹 경(輕)한 형태의 HLHS이 있으며 이
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때에는 승모판 협착, 대동맥 협착, 좌심실 형성부전 등

이 있다. 이러한 형태는 심한 대동맥 협착과 동반된

좌심실 저형성을 보이는 HLH complex라고 불리기도

하는 질환과의 감별이 어렵다. 좌심실의 형성부전이

있을 때 가장 중요한 문제는 좌심실이 기능을 할 수

있을지의 여부이며 이를 감별하기 위한 많은 기준이

제시되었으나 이들은 대부분 수술 후 생존자 및 비생

존자들에 대한 후향적 고찰들이다. 태아 심에코에서도

전형적인 좌심 형성부전 증후군을 쉽게 진단할 수 있

으며 이면상에서 독특한 해부학적 소견을 볼 수 있다.
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Typical hypoplastic left heart syndrome(HLHS) is a distinct pathologic entity with aortic atresia,

mitral atresia, very hypoplastic or absent left ventricle and thread like ascending aorta. Occasion-

ally, the lesser degree of hypoplasia is found and is called hypoplastic left heart complex(HLHC)

by some authors. This HLHC is often associated with critical aortic stenosis. Fetal echocardio-

graphy has enabled us to observe human fetal heart in-utero and to diagnose congenital heart dis-

ease prenatally over the last 20 years. The diagnosis of HLHS in fetal echocardiography is based

on 2-dimensional echocardio -graphic evidence of a diminutive ascending aorta, aortic atresia, mi-

tral atresia or severe stenosis and a hypoplastic left ventricle. Abnormal flow direction through

atrial septum or through isthmus greatly aids the diagnosis. This report shows a fetal case who

showed hypoplastic left side chambers and retrograde isthmic flow and was diagnosed with hy-

poplastic left heart syndrome. After birth, although the baby had tachy-dyspnea for the first 3

weeks, she finally recovered without any intervention and showed catch up growth of left side

chambers. This case illustrates the extreme difficulty of assessing left ventricle in a fetus. (J Ko-

rean Pediatr Soc 2002;45:267-272)
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동시에 color doppler 등을 이용하여 심방 중격 결손

을 통한 좌우 단락, 대동맥 협부를 통한 역행성 혈류

등을 볼 수 있다.

본 저자들은 재태 31
＋5
주 태아 심에코에서 좌심실

형성부전과 대동맥 협부의 역행성 혈류를 보여 좌심

형성부전 증후군으로 진단되었던 예가 출산 후 특별

한 중재 없이 9개월 동안 생존하여 태아 진단이 잘못

되었음을 알 수 있었으며 이에 태아 심에코 진단의

어려움을 강조하기 위해 이 증례를 보고하는 바이다.

증 례

환 아:장○○ 아기, 1일, 여아

주 소:산전 심초음파에서 발견된 선천성 심질환

분만력:재태 기간 38
＋5
주, 출생 체중 3,690 g으로

제왕절개술로 분만된 여아로 산모는 34세의 경산부로

출산력은 1-0-0-1이었고, 첫 임신은 전치태반으로 남

아를 분만하였으나 특별한 문제는 없었다. 임신 중 합

병증은 없었으나 산전 검사 중 시행한 triple test에서

이상 소견을 보여 양수천자를 시행하였으나 특이 사

항은 없었다.

가족력:가족내 유전 질환이나 선천성 심질환을 가

진 사람은 없었다.

현병력:생후 1일된 여아가 산전 태아 심초음파검

사에서 이상 소견이 발견되어 출산 후 신생아중환자

실로 입원하였다. 재태 31
＋5
주에 처음 실시한 태아 심

초음파 검사 상 좌측 심장의 크기가 전체적으로 작았

다. 승모판과 대동맥판은 열려있었으나 각각 6 mm,

4.5 mm로 정상범위보다 작았다. 이에 반해 삼첨판과

폐동맥은 각각 15 mm, 8.5 mm로 정상범위보다 훨씬

컸다. 승모판과 대동맥의 pulsed Doppler 혈류양상은

정상이었다. 그러나 대동맥 협부를 통한 혈류가 정상

과는 역방향으로 하행대동맥에서 상행대동맥으로 향

하였다(Fig. 1). 심방 중격을 통한 혈류는 정확히 관

찰 할 수 없었다. 협부를 통한 역행성 혈류와 전반적

인 좌측 심장 형성부전(generalized hypoplasia of

left sided heart)을 근거로 하여 HLHS으로 잠정 진

단하였다. 이상과 같은 소견은 임신 35주에 시행한 재

검사에서도 비슷하였다.

이학적 소견:입원 당시 환아의 움직임과 울음은

양호하였고 청색증은 없었으나 경한 흉부 함몰과 빈

호흡을 보였다. 출생 체중은 3,690 g(75-90 백분위

수), 신장 56.0 cm(>97 백분위수), 두위 35.5 cm(75-

90 백분위수)이었고 혈압은 78/33 mmHg였다. 청진

상 호흡음은 깨끗하였고 심잡음은 들리지 않았다. 복

부는 부드러웠으며 간이나 비장은 촉지되지 않았고

사지의 기형은 동반되지 않았다.

검사 소견:입원시 혈액검사에서 혈색소 14.4 g/

dL, 적혈구용적 40.7%, 총 백혈구수 10,980/μL, 혈소

판 275,000/μL였다. Na/K 137/4.5 mEq/L, BUN 9.0

mg/dL, Cr 0.7 mg/dL, total CO2 20 mEq/L였고,

혈액응고검사는 정상이었다. 요 검사는 정상이었고,

TORCH-IgM은 모두 음성이었다. 출생 당일 흉부방

사선검사에서 전 폐야의 음영이 증가되어 있었으나,

생후 3일 째 추적 검사에서는 호전되었다(Fig. 2). 심

전도는 정상이었다. 출생 후 7시간에 시행한 초음파검

사에서 좌측 심장은 전체적으로 작아보였으나 승모판,

대동맥의 협착은 없었다. 각 부위의 측정치는 그림에

있다(Fig. 3). 심방 중격은 두꺼워 보였으며, 난원공의

크기는 작았다. 작은 난원공을 통해 좌심방에서 우심

방으로 혈류가 관찰되어 좌심방 압력이 증가했음을

알 수 있었다. 동맥관은 크게 열려있었고, 이를 통해

서는 bidirectional shunt(수축기시 우좌단락, 이완기

시 좌우단락)가 있었다. 대동맥 협부를 통한 혈류는

정상이었으며 상행대동맥에서 하행대동맥으로 향하였

다. 경도의 승모판 역류와 작은 근육부 심실 중격 결

손이 동반되었다.

치료 및 경과:산전 진찰에서 좌심 형성부전 및 대

동맥축삭이 의심되었으므로 출산 후 환아의 생징후가

안정되자마자 PGE1 및 이뇨제(furosemide)를 투여하

였으며 생후 약 10일 동안은 다소의 흉부함몰을 동반

Fig. 1. Fetal echocardiographic finding of 31＋5 week
gestation shows the retrograde flow from descend-
ing aorta to ascending aorta.
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한 호흡곤란이 자주 보였으나, 그 후 차츰 안정되어

약 3주 후에는 정상적 호흡양상을 보였다. 생후 수차

례 걸쳐 시행한 초음파 검사에서는 좌심실 용적이 점

차 증가하였으며 약 10일경부터는 동맥관을 통한 혈

류는 좌우단락으로 바뀌었다. 이에 PGE1의 투여를 중

단하였다. 이후 점차 동맥관은 자연 폐쇄되었으며, 증

상이나 심에코상 큰 변화 없어 21일에 퇴원하였다. 현

재 생 후 9개월인 환아는 수유 및 발육 상태가 양호

하며 좌흉골연 상부에서 grade I-II의 수축기 심잡음

이 청진되며, 269일째에 시행한 심초음파소견은 이전

에 비해 더욱 호전되어 거의 정상 소견을 보여 외래

에서 추적 관찰 중이다.

고 찰

태아의 순환계는 여러 면에서 성인의 순환계와는

많은 차이를 보인다. 태아는 태반을 통해 모체로부터

폐순환을 대신하여 산소공급을 받고 있으며 여러 종

류의 대사물질들의 태아-모체간 교환이 이루어진다.

한편 태아순환은 정맥관(ductus venosus), 동맥관

(ductus arteriosus), 난원공(foramen ovale) 등의 중

심 단락에 의존한다.

지난 20여년 동안 2-D imaging, color flow map-

ping 및 Doppler 등을 이용한 태아 심초음파검사(fe-

tal echocardiography)가 선천성 심장 질환의 산전

진단에 매우 유용하게 이용되어 왔다. 또한 태아 순환

계의 해부 및 생리에 관한 이해를 바탕으로 연속적인

검사를 함으로써 선천성 심장 질환의 자연 경과를 관

찰할 수 있게 되었다
1)
.

좌심형 선천성 심질환(left-sided congenital heart

disease)은 대동맥축삭을 비롯하여 좌심실 형성부전,

좌심실 유출로의 폐쇄, 대동맥 판막 또는 승모판막의

폐색, 상행대동맥의 형성부전 등이 다양한 정도로 나

타나는 일련의 질환 군으로
2)
초음파 소견은 다양하게

나타난다. 즉 재태 기간에 따른 태아의 자궁내 성장에

맞추어 계속 변화하게 되는데 아주 심한 경우에는 좌

측 심구조의 완전 결여를 보이기도 한다. 일반적으로

는 우심실이 좌심실에 비해 상대적으로 매우 크며 상

행대동맥의 형성부전이 있고 삼천판막과 폐동맥판막

및 폐동맥이 뚜렷하면서 특히, 대동맥 협부(aortic

isthmus)가 좁아진 소견이 보이면 대동맥 축삭을 동

반한 좌심 형성부전을 의심할 수 있다
3)
. 도플러에서는

횡행대동맥궁 및 상행대동맥을 통한 역행성 혈류를

관찰할 수 있다.

저자들은 재태 31
＋5
주에 처음 태아 심초음파를 실

시하여 대동맥판막, 승모판막, 상행대동맥과 대동맥궁

이 작고 좌심실 용적이 같은 시기의 정상 범위에 비

하여 -2SD 이하였으며 대동맥 협부를 통한 혈류가

하행대동맥으로부터 상행대동맥으로 역행하여 흐르는

1례를 관찰하였다. 이러한 두가지 징후는 심한 대동맥

축삭 또는 대동맥 협착 등 좌심실의 심박출량이 감소

된 심질환의 특징적인 소견이다. 4주 후에 시행한 초

음파에서도 이전에 비해 별다른 변화를 보이지 않아

좌심 형성부전(left ventricular hypoplasia) 및 대동

Fig. 2. Chest X-ray findings present diffuse homogenous haziness on whole lung field at birth
(left), and improved aeration of both lung with decreased heart size on day 3 of age(right).
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Fig. 3. Comparison of fetal and postnatal echocardiographic measurements
shows catch-up growth of aorta, mitral valve and left ventricle postnatally
while right sided structures have been predominant at fetal period. TV :
tricuspid valvular area, MV : mitral valvular area, LV : left ventricle.
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맥축삭(coarctation of aorta)으로 잠정 진단하여 출산

후 안정되자마자 PGE1 및 이뇨제를 투여하면서 관찰

하였다. 생후 약 10일 동안 빈호흡과 경한 흉부 함몰

이 있었던 것 외에는 별다른 문제없이 안정화되어 퇴

원하였다. 출생 당일 방사선검사에서 나타난 전 폐야

의 방사선음영의 증가는 좌심실 유출로의 협착에 의

한 폐정맥 울혈에 의한 현상으로 이뇨제 등의 사용과

더불어 환자의 상태가 안정되어 감에 따라 곧 소실되

었다. 본 증례의 환아에서 생후 10일경까지 나타난 빈

호흡 등의 호흡곤란은 좌심실 이완기말압 및 좌심방

압의 증가를 반영한다고 할 수 있다. 정상적으로 출생

직후 호흡이 개시되면서 폐혈관 저항이 낮아지고 폐

혈류량이 증가하게 됨으로 폐정맥환류도 증가하게 되

는데(preload의 증가), 좌심 형성부전이 있을 때는 이

로 인해 좌심방압 및 좌심실이완기말압력의 증가 등

후부하(afterload)가 증가됨에 따라 상대적인 폐정맥

환류의 장애로 인한 호흡곤란을 초래할 수 있다
5-7)
.

태아기에 관찰되는 대동맥 혈류의 이상 소견만으로는

좌심실 형성부전이나 대동맥축삭 등을 설명하기는 매

우 어렵다. 난원공의 조기폐쇄가 좌심 형성부전의 한

원인이 될 수 있다. 이때에는 대동맥협부를 통한 혈류

가 역류할 수 있는데, 본 증례도 이러한 가능성이 있

다. 조기폐쇄가 지속된다면 비가역적인 좌심 형성부전

이 초래될 수 있다
9, 10)
. 실제로 Lev 등

4)
은 태아의 좌

심 형성부전 증후군이 난원공의 조기 폐쇄와 종종 동

반되어 나타남을 보고한 바 있으며, 이런 경우 폐정맥

환류가 감소됨으로 좌심실의 정상적인 성장 정지를

초래하는 것으로 추측하였다. Novel 등
5)
은 형태계측

분석(morphometric analysis)을 이용한 동물실험에서

좌심실부하가 증가하면 4-10일 후 심실근세포(ven-

tricular myocytes)의 증식(hyperplasia)에 의하여 좌

심실 크기가 증가하는 것을 보고하였다. 한편 심실의

무게, 심실의 용적 및 심실벽의 두께는 임신 제 3기의

용적 및 압력 부하(volume and pressure loading)에

의해 주로 영향을 받는 바, 이 시기에 전부하가 감소

되거나 후부하가 증가하게 되면 좌심실 박출량이 감

소하여 결국 좌심실 용적이 감소되었다. 이론적으로

증식성 비대(hyperplastic enlargement)는 영양 상태

에 따라 영향을 받기도 하지만, 증식성 심실(hyper-

plastic ventricle)의 근세포들은 출생 후 좌심 부하가

증가함에 따라 이차적인 심비대(hypertrophy) 및 궁

극적으로는 심실확대(cardiac enlargement)를 초래하

게 된다. 즉 심장과 대혈관내에서의 혈류의 변화는 전

신 순환, 혈압, 가스장력 및 태아의 심근 성장에 중요

한 영향을 미치게 되는 바, 특히 심실 전부하는 정상

적으로 심실 용적의 계속적인 성장을 위해 반드시 필

요한 자극이라 할 수 있다. 즉, 심실 전부하의 증가는

결국 용적의 성장에 기여하며, 심실 후부하의 증가는

심실 근세포를 자극하여 증식을 거쳐 단기간 내에 심

실의 빠른 성장을 유도한다.

실제로 좌심 형성부전이나 대동맥축삭의 산전 진단

은 매우 어렵다. Sharland 등
8)
은 심실의 넓이, 대혈관

의 반경 및 방실판막구의 크기를 측정하는 것만으로

확실히 진단되는 것이 아니며, 오히려 재태 기간의 변

화에 따른 연속적인 검사가 더욱 중요하다고 하였다.

Cohen
1)
은 태아기에 심질환이 발견된 경우, 4-6주 간

격으로 태아 심초음파검사를 반복 시행하여 혈류 이

상에 의해 일어날 수 있는 심장 각 구조의 성장 및

판막의 역류, 심실 기능 부전의 발생 등을 감시해야한

다고 하였다.

요 약

저자들은 재태 31
＋5
주 산전 심초음파검사에서 좌심

형성부전 및 대동맥축삭으로 진단되어 추적 관찰한

태아가 출생 후 전부하의 증가에 의해 단기간 내에

좌심실 용적의 증가를 보임으로 생후 최소 며칠은 심

근세포 증식의 가능성이 있음을 경험하였기에 문헌

고찰과 함께 보고하는 바이다.
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