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□증 례□

1)

서 론

심장의 원발성 종양은 매우 드문 질환이나 횡문근종, 기형종,

섬유종, 점액종 등의 발생이 보고되고 있으며 그 중 횡문근종은

소아연령에서 가장 흔한 원발성 심장 종양으로, 30-50%에서 결

절성 경화증과 동반되어 나타난다
1)
. 한편, 대표적인 피부 신경

증후군으로 경련, 지능박약 및 안면의 혈관 섬유종을 3대 증상

으로 하는 결절성 경화증은 폐, 신장, 심장, 안저 등 다양한 장

기에 이상소견을 보일 수 있으며, 환아의 50-80%에서 심초음파

상 횡문근종이 동반되나 심장의 횡문근종은 대부분 무증상으로

성장과 함께 자연적으로 크기가 감소되거나 소멸되는 것으로 알

려져 특별한 치료를 요하지 않는 경우가 대부분이다
1-5)
.

본 저자들은 간질 중첩증 및 내과적 치료에도 불구하고 재발

되는 심실성 빈맥 및 빈번한 심실 조기 수축 등의 부정맥을 보

인 결절성 경화증 환아에서 대동맥판하 횡문근종의 외과적 절제
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후 효과적으로 부정맥이 조절된 1례를 경험하였기에 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환 아:최○○, 10개월, 여아

주 소:심실성 부정맥

출생력 및 가족력:특이 소견 없음.

과거력:생후 6개월경 우연히 심잡음 인지되어 본원에서 시

행한 심초음파상에서 대동맥판하에 부착된 근섬유성 종괴에 의

한 대동맥판하 협착이(Fig. 1) 관찰되었으나 특별한 증상 없어

외래에서 추적 관찰하던 중 생후 9개월경 피부에 색소 탈실반

(Fig. 2)이 나타났으며, 전신성 강직 발작 1회 있어 시행한 뇌

전산화 단층촬영상 뇌실 주변의 결절성 석회 침착(Fig. 3) 보이

면서 복부 초음파 검사상 우측 신장 낭종(Fig. 4) 관찰되어 결절

성 경화증으로 진단되었다. 당시 심전도 및 안저 검사는 정상이

었다.

현병력:환아는 내원 7시간 전 전신성 강직 발작이 30분간

지속되어 개인병원에서 기관내 삽관 및 항경련제 투여 후 경련

은 조절되었으나 빈번한 심실조기수축 및 심실성 빈맥 등의 부

정맥 보여 인근 종합병원으로 전원 되었으며 adenosine 정주 및

반복되는 심실성 빈맥을 보인 대동맥판하

횡문근종을 동반한 결절성 경화증 1례

인제대학교 의과대학 부산백병원 소아과

주희정·송민섭·황태규·김철호

A Case of Repeated Ventricular Tachycardia Caused by

Cardiac Rhabdomyomas in an Infant with Tuberous Sclerosis

Hee Jung Joo, M.D., Min Seob Song, M.D., Tae Gyu Hwang, M.D. and Chul Ho Kim, M.D.

Department of Pediatrics, College of Medicine, Inje University, Busan, Korea

Cardiac rhabdomyomas are relatively uncommon and associated with tuberous sclerosis in 40-50%

cases. We report a 10-month-old infant with tuberous sclerosis who presented with ventricular

arrythmias and status epilepticus. There were hypopigmented macules on the body, periventricular

calcifications, renal cyst and cardiac rabdomyomas just below the aortic valve. The patient required

resection of left ventricular subaortic masses due to sustained arrythmia in spite of intravenous

amiodarone therapy. The pathologic examination confirmed the diagnosis of rhabdomyoma. The pa-

tient had no more arrythmia during the 14 month follow up period. Although cardiac rhabdomyomas

may spontaneously regress, surgery is often necessary and frequently resolves the underlying arry-

thmia. (J Korean Pediatr Soc 2003;46:913-917)
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주희정 외 3인 : 반복되는 심실성 빈맥을 보인 결절성 경화증

전기적 심율동 전환 2회 시행하였으나 부정맥 지속되어 본원으

로 전원되었다.

이학적 소견:내원 당시 환아는 기관내 삽관된 상태로 수동

식 인공호흡(ambu bagging) 중이었으며 체온 37.6℃, 혈압 80/

50 mmHg이었으나 맥박수는 100-200회/분으로 매우 불규칙하

였다. 청진상 흉골좌연에서 강도 II-III/VI의 수축기 심잡음이 청

진되었으며 피부에는 등과 복부에 각각 1개의 색소 탈실반이 관

찰되었다.

검사실 소견:입원 당시 시행한 일반 혈액 검사, 동맥혈 가스

분석 검사, 전해질검사, 소변검사, 간기능 및 신기능 검사 등은

정상 범위였으나 지속적 심전도 감시상에서 5분 이상 지속되는

심실성 빈맥이 반복적으로 보였으며(Fig. 5) 흉부 방사선 검사상

심비대 소견은 없었다.

Fig. 1. Echocardiography demonstrates two subaortic masses
(*) in the apical five chamber view (A) and high-velocity
mosaic flow of subaortic stenosis by color-flow Doppler in
parasternal long axis view (B). Fig. 4. Ultrasonogram shows right renal cyst about 8 mm

sized.

Fig. 2. The photograph of patient's back shows hypopigment-
ed macule(arrow).

Fig. 3. Brain CT scan reveals periventricular calcifications.
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병리학적 소견:개심술 시행하여 제거된 대동맥판하 종괴는

세포질 막의 경계가 분명하고 세포질은 비어있으며 핵이 중앙에

위치한 거미세포(spider cell)가 특징적으로 보여 횡문근종으로

진단되었다(Fig. 6).

치료 및 경과:환아는 반복적인 lidocaine 정맥내 부하에도

심실성 빈맥 지속되어 기계호흡하면서 심장 마사지 및 전기적

심율동 전환 10여회 이상 시행하였고 amiodarone 정맥내 부하

후에 정상 동율동으로 회복되어 이후 amiodrone 유지요법 지속

하였다. 입원 3일째 기관내 튜브는 발관하였고 5일째 경구섭취

시작하였으나 갑작스런 우측 경부 피하기종 및 우측 늑막삼출이

발생되면서 동맥내 산소포화도 저하되고 심실성 빈맥이 다시 나

타나 전기적 심율동 전환 및 amiodarone 정맥내 부하를 시행하

였다. 바륨 식도조영술상 3번째 경추 위치에서 경부 식도 천공

확인되어 입원 17일째 식도천공 일차봉합 시행하였다. 술후 보

존적 치료하던 중 다시 심실성 빈맥 및 빈번한 심실조기수축 나

타나 입원 35일째 대동맥판하 심실 중격에서 좌심실내로 돌출되

어 좌심실 유출로 폐쇄를 유발하는 2개의 종괴를 절제하는 수술

을 시행하였다. 환아는 입원 52일째 퇴원하였고 이후 3개월간

amiodarone 복용 후 중단하였다. 퇴원 후 10개월째 시행한 심

초음파상 종괴의 재발은 관찰되지 않았으며 현재 14개월째 더

이상의 부정맥 재발없이 외래 추적관찰 중이다.

고 찰

결절성 경화증은 신경 피부 증후군의 일종으로 중추신경계와

피부 외에도 신장, 골격, 심장, 안구 및 폐 등 여러 장기에 종양

이 동반되는 상염색체 우성 유전질환으로 다양한 장기에 이상소

견을 보인다
1, 6)
. 결절성 경화증 환아의 심장에 발생하는 횡문근

종은 1862년 Von Recklinghausen이 처음 보고한 이래
5)
부검례

를 중심으로 드물게 보고 되었었으나 심초음파검사의 발달로 무

증상 환아에서도 횡문근종의 진단이 가능해짐에 따라 결절성 경

화증 환아의 약 50% 정도에서 심장 횡문근종이 동반되는 것으

로 밝혀졌다
1-4, 7-9)

.

심장의 원발성 종양은 매우 드문 질환으로 그 대부분은 병리

학적으로 양성인 것으로 알려져 있다. 그 중에서도 성인에서는

점액종이 주로 발견되는 것과는 달리 태아, 영아 및 소아연령에

서 가장 흔한 원발성 심장 종양은 횡문근종으로 50-80%에서 결

절성 경화증이 동반되는 것으로 보고되고 있으며
4, 6, 8)

우리나라

소아 심장 횡문근종 환아에서도 유사한 비율로 나타난다
10)
. 종괴

는 90% 이상에서 다발성으로 존재하며
1)
발생 위치는 심실 중격

과 심실벽에 연하여 가장 많이 나타나는 것으로 되어 있으나 심

방을 비롯하여 다양한 위치에서 발생 가능하며
2, 10)
, 대부분은 특

별한 문제를 일으키지 않고 성장과 함께 쇠퇴되는 경향을 보이

나 일부에서는 종양의 위치와 크기에 따라서 여러 가지 임상 양

상을 보일 수 있고 그 크기보다는 위치가 이러한 증상의 발현에

더 큰 영향을 미치는 것으로 생각되고 있다
10)
.

Fig. 5. The ECG reveals ventricular tachycardia(lead II).

Fig. 6. Light microscopic examination reveals diffuse infiltra-
tion of large polygonal “spider cells (B)” with large cytoplas-
mic vacuoles secondary to loss of glycogen during processing
(H&E stain, A : ×10, B : ×400).
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주희정 외 3인 : 반복되는 심실성 빈맥을 보인 결절성 경화증

본 증례에서도 종양은 다발성이었으며, 개개 종양의 크기보다

는, 위치상 대동맥판 하부에 존재하였기 때문에 좌심실유출로가

좁아지면서 혈류에 와류가 나타났고 치명적인 심실성 빈맥을 유

발한 것으로 생각된다.

심장 횡문근종으로 인한 임상증상은 무증상인 경우부터 심종

양에 의한 유출로 혹은 유입로의 폐쇄, 종양의 정상 심근 조직

의 대치에 의한 심부전, 종양에 의한 관상동맥의 압박으로 인한

심근 경색, 부정맥 등으로 심한 혈역학적 장애발생시 청색증, 전

신 색전화 및 사망까지 이르는 증례가 보고 되고 있다
9-13)
. 그러

나 심부전이나 청색증, 부정맥과 같은 증상이 나타나지 않고, 심

잡음만 청진되는 경우도 있으므로 초기에 심장 초음파검사 등을

이용한 진단을 하는 것이 매우 중요하며, 특히 종양의 크기가

최대인 태아기나 신생아기에는 치명적인 증상이 발현되어 이로

인한 수술적 치료가 필요한 경우가 있을 수 있다
11)
.

심장의 횡문근종이 부정맥을 주증상으로 발현하는 경우는 드

문 것으로 보고 되어 있으며
12)
좌각차단, 심실 조기흥분 증후군,

Wolff-Parkinson-White(WPW) 증후군, 상심실성 빈맥, 심실성

빈맥, 심방조동을 동반한 방실블록 등 다양한 종류의 부정맥을

동반한 증례가 보고 되었다
5, 10)
. 특히 일반 인구에 비해 WPW

증후군 등의 조기흥분의 발생률이 유의하게 높은 것으로 나타났

다
9)
. 다발성 종양의 경우에는 2가지 이상의 복합적인 부정맥이

가능하다
13)
.

이러한 심장 횡문근종의 진단에 있어서 과거에는 심도자 및

심장조영술로 주로 진단하였지만 근래에는 특징적 심초음파 소

견만으로도 진단이 가능하여 더 이상 조직학적 진단이 필요하지

않게 되었고 특히 태아 심초음파의 발달은 횡문근종의 조기 진

단 및 치료에 도움이 되고 있다
5)
. 부정맥이 나타난 경우는 사지

및 전흉부 유도 심전도가 부정맥의 발생위치를 추정하는데 도움

이 될 수도 있으며, Enbergs 등
14)
은 비연속적인 심실성 빈맥을

보인 환자에서 전기생리학적 방법으로 종양이 존재하는 부분을

자극하여 동일한 모양의 심실성 부정맥을 유발되는 것을 확인하

여 부정맥 발생위치가 종양의 위치와 같음을 증명하였고 종양의

제거로 효과적으로 부정맥이 치료된 증례를 보고하였다.

본 증례에서는 환아가 조절되지 않는 연속적인 심실성 빈맥

및 간질 중첩증을 보여 24시간 지속적 심전도 감시를 실시하였

으나 사지 및 전흉부유도 심전도를 시행하는 것에는 현실적인

어려움이 있었으며 활력징후가 안정된 후 시행한 심전도 상에서

는 빈번한 심실 조기 수축만이 관찰되었다.

심장 횡문근종의 임상 경과 및 예후에 있어서 부검례가 중심

이 되었던 과거에는, 조직학적으로는 과오종에 속하는 양성종양

이라 할지라도 예후가 아주 불량하여 1세 이전 사망률이 60%까

지 이르며 특히 혈역동학적으로 혈류의 폐쇄를 초래하거나, 치명

적인 부정맥이 동반되는 경우에는 5세 이전에 80%가 사망한다

고 보고 되었다
2, 15)
. 따라서 치료에 있어서도 적극적인 수술적

치료가 우선적으로 고려되었다. 그러나 심초음파의 발달과 함께

결절성 경화증 환아에서 무증상적 심장 횡문근종의 진단율이 증

가함에 따라 종양의 장기적 관찰 결과, 종괴의 자연적 퇴행에

대한 보고들이 증가되었으며 4세 이전에 약 70%의 환자에서 심

장 횡문근종의 수와 크기의 감소가 시작되어, 자연 소멸까지 가

능함이 보고 되었고 이러한 자연 퇴행은 특히 생후 1년 내에 현

저한 것으로 밝혀지면서 전체 결절성 경화증 환자에서 횡문근종

과 관련된 이환율과 사망률 또한 낮은 것으로 알려졌다
7, 9, 15)

. 원

발성 심장종양에 동반된 부정맥의 경우 또한 약물치료에 비교적

잘 반응하며, 드물게 내과적 치료에 불응하는 치명적인 부정맥이

나타난 경우는 종괴의 수술적 제거나 고주파 절제술(radiofre-

quency ablation), 인공 심박동 조율기 삽입 후 대부분 재발없

이 회복되는 것으로 보고되고 있다
9, 14, 16-19)

.

현재 무증상의 심장 횡문근종 환아는 추적 관찰을 통해 자연

적인 관해 여부를 관찰하는 것이 정설로 되어 있다. 그러나 치

명적인 심실성 빈맥이 내과적 치료에도 불구하고 반복된 본 증

례와 같이 종양의 크기나 위치, 부정맥 유발 가능성 등을 고려

하여 경우에 따라서는 적극적인 외과적 치료를 시행하는 것이

위중한 심장의 합병증 및 급사의 발생을 예방하는데 도움이 될

것으로 생각된다.

요 약

저자들은 응급 전기적 심율동 전환 및 지속적 항 부정맥 약

물치료에도 불구하고 반복되는 심실성 빈맥을 보인 결절성 경화

증 환아에서 심장 횡문근종의 외과적 절제 후 효과적으로 부정

맥이 조절된 1례를 치험하였기에 보고하는 바이다.
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