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1)

서 론

Fallot 4징(TOF) 환아들은 정도의 차이는 있으나 모두 우심

실 유출로의 협착과 폐동맥판륜의 발육부전을 보이므로 이의 교

정을 위한 수술 후 폐동맥 폐쇄부전이 많은 환자에서 발생한다
1)
. 과거에는 폐동맥 폐쇄부전의 임상적 중요도를 간과해왔으나

TOF 교정술 후 무증상인 환자에서도 폐동맥 폐쇄부전은 운동

역량의 감소와 의미있는 상관관계를 가지고 있는 것이 보고되었

고
2)
, Schamberger 등

3)
의 연구에 의해 폐동맥 폐쇄부전이 장기

적으로 지속되면 우심실과 좌심실의 구혈률(ejection fraction)도

감소된다는 것이 증명되었다. 그러므로 교정 수술시에 폐동맥 폐

쇄부전의 최소화를 위해 노력하여야 할 뿐만 아니라 수술 받은

환자들에 대해서도 중재적 심도자술 또는 재수술의 필요 여부를

판단하기 위한 세심한 추적관찰이 필요하다.

본 론

1. 폐동맥 폐쇄부전 유발 인자 및 수술법에 따른 차이

중등도 이상의 폐동맥 폐쇄부전은 말초 폐동맥 협착, 큰 경폐

동맥륜 패취(transannular patch, TAP)와 함께 우심실 기능부

전을 일으키며, 원위부 폐동맥 협착과 큰 TAP는 폐동맥 폐쇄부

전을 더욱 악화시킨다는 사실이 알려졌다
4)
. 그러므로 수술시

TAP를 최소화하도록 하고 술후 잔존 원위부 폐동맥 협착에 대

한 적극적 중재적 시술이 필요하다. Uebing 등
5)
은 폐동맥 폐쇄

부전의 정도는 체표면적으로 보정한 폐동맥륜의 면적과 접한

연관이 있다고 보고하고, 우심실의 압력부하를 피하고 폐동맥 폐

쇄부전을 최소화하기 위해서는 폐동맥륜을 정상치보다 2 표준편
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차 낮은 정도(Z=-2)까지만 넓힐 것을 권했다. 수술 방법에 따른

재수술의 빈도에 대해 다양한 결과들이 보고되어 있는데, 경심

방-경폐동맥 교정술(transatrial-transpulmonary approach)과

경심실 교정술(transventricular approach)사이에 폐동맥 폐쇄부

전으로 인한 재수술의 빈도가 별 차이가 없다는 보고들
6, 7)

도 있

지만 경심방-경폐동맥 교정술이 우심실의 기능 보존에 효과적이

라는 논문들도 많다
8-10)

. Alexiou 등
11)
은 폐동맥/상행대동맥 직

경의 비가 0.5 이상이면 경심방 교정술을 시행하며, 경심실 교정

을 하는 경우에도 1.5 cm 정도의 작은 절개를 넣으며, TAP도

더 작게 넣으려는 노력을 하여 20년 경과에서 폐동맥 폐쇄부전

으로 인한 재수술 없이 생존할 확률이 95.4±2.6%라고 보고하고

있다. Toronto의 Rao 등
12)
은 폐동맥을 보존하겠다는 의도하에

27명의 TOF 환아를 수술하 는데 89%에서 폐동맥의 보존이

가능했고 술후 1년에 68%의 환자는 폐동맥판막이 잘 유지되고

있었으며 심한 폐쇄부전을 보인 경우는 16%에 불과했다고 보고

하 다. 또한 폐동맥 Z값과 TAP의 필요성과는 상관관계가 없으

며, 폐동맥륜/체중비가 연령이 증가함에 따라 감소하는데 0.1 이

하로 감소하면 폐동맥판 보존의 가능성을 높이기 위해 즉각적인

수술이 필요하다고 하 다.

2. 폐동맥 폐쇄부전의 예방

돼지의 폐동맥과 판막을 이용한 이엽성 보철물(bicuspid pros-

thesis)(Fig. 1)을 제작하여 유심실유출로를 재건한 수술로 좋은

성적이 보고되어 있으며
13)
, Faidutti 등

14)
은 주폐동맥과 좌․우

폐동맥 중 하나가 그 축의 방향이 일치하는데, 축이 다른 분지

폐동맥의 근위부 협착 교정시 두개의 패치를 사용하면 꼬임 또

는 꺽임으로 인한 협착을 피할 수 있어서 재수술의 빈도를 줄일

수 있었다고 발표하 다. Turrentine 등
15, 16)

은 polytetrafluoro-

ethylene monocusp을 삽입하는 방법을 설명하고 장점을 기술하

다. 폐동맥륜과 판막을 동시에 키워주는 방법이 Sung 등
17)
과

Yilmaz 등
18)
에 의해 소개되었는데 추적기간이 짧기는 하지만 좋

은 결과를 보고하고 있다.
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3. TOF 수술 후 폐동맥판막 교체술 또는 삽입술

폐동맥 폐쇄부전이 발생한 경우 재수술은 피로, 호흡곤란 등

의 증상이 발생하거나 우심실 확장이 점점 진행되어 삼첨판 폐

쇄부전을 야기하거나 부정맥을 일으키는 경우에 고려되어야 한

다
19)
. Oechslin 등

20)
은 TOF로 수술받았던 60명의 성인에게 재

수술을 시행하 는데 첫 수술부터 재수술까지의 평균기간은 20

년이었다. 심한 폐동맥 폐쇄부전이 재수술의 원인이었던 경우가

45% 으며 수술 후 58%의 환자에서 New York Heart Asso-

ciation(NYHA) 기능 지수가 개선되었다고 하 다. Mayo Clin-

ic에서는 42명의 환자에게 운동역량 감소와 우심부전 등의 증세

로 폐동맥 판막 치환술을 시행하 는데, TOF 교정수술과 재수

술간에는 평균 10.8년의 간격이 있었다. 수술 전 환자의 76%가

NYHA 기능 지수 III-IV에 속했는데 수술 후 97%의 환자가

I-II에 속해 판막 치환술이 환자의 상태를 크게 개선시킴을 보여

주었다. 재재수술이 8명에서 필요하 으며 재수술 후 평균 기간

은 약 9년이었는데, 재재수술의 위험인자는 재수술 즉 첫 판막

치환술이 어린 나이에 시행된 경우 다
21)
. 첫 수술과 재수술이

평균 19.3±9.1년의 간격을 두고 시행되었던 Hazekamp 등
22)
은

수술 후 평균 NYHA 기능 지수가 2.3±0.6에서 1.4±0.5로 감소

하 고 우심실 확장기말 용적과 수축기말 용적도 의미있게 감소

하 다고 보고하 다. 폐동맥 판막 치환술 후 자기공명 상

(MRI)을 이용해 우심실 기능을 평가한 논문
23)
에서도 수술 후

우심실 용적이 의미있게 감소하 다고 하 다. 그러나 Univer-

sity of Toronto Congenital Cardiac Center for Adults의

Therrien 등
24)
이 발표한 논문에 따르면 25명의 성인에 대해

TOF 교정술 후 평균 21.8±8.2년의 간격으로 폐동맥 판막 치환

술이 시행되었는데, 재수술 후에도 평균 우심실 확장기말 용적과

수축기말 용적 그리고 구혈률은 변동이 없어 우심실의 기능이

나빠지기 전에 판막 치환술을 시행해야 하겠다고 하 다. TOF

수술 후 폐동맥 폐쇄부전으로 동종이식편(homograft)을 삽입한

뒤 시행한 MRI와 운동 역량에 대한 검사를 시행해 발표한 보고

에서는, 첫 수술과 재수술 간격은 평균 10.1±4.1이었는데 우심실

확대와 수축력 감소는 계속되었지만 운동 역량은 의미있는 호전

을 보 다고 하 다
25)
. 이상과 같이 폐동맥 판막 치환술의 적절

한 시기는 아직도 이론이 많아서 결론 내리기 어려우며 오랜 기

간의 추적관찰이 필요하리라 생각된다.

최근 심도자술을 이용한 경피적 판막 삽입술이 연구되고 있는

데, Bonhoeffer 등
26)
은 소의 판막이 달린 경정맥을 스탠트에

glutaraldehyde 용액으로 고정시켜 양에게 시술하여 2개월간 관

찰하 는데 협착의 발생없이 좋은 결과를 보고하 다(Fig. 2).

최근에는 폐동맥의 graft의 협착 또는 폐쇄부전을 가진 7명의

소아와 한명의 성인에게 시술하여 좋은 결과를 보고하 다
27)

(Fig. 2). 또 Cribier 등
28)
은 Percutaneous Valve Technologies

사에서 개발한, 스탠트에 소의 심낭으로 만든 3쪽의 판막을 결

합시킨 기구를 대동맥 판막 협착 환자에게 성공적으로 시술하여

보고하 다. 이처럼 중재적 심도자술을 이용한 판막 삽입술이 발

전되어 보편화되면 TOF 수술 후 발생하는 폐동맥 폐쇄부전에
Fig. 1. Bicuspid prosthesis from pig's main pulmonary ar-
tery13).

Fig. 2. (A) View of valved venous segment in vascular platinum stent26), (B) severe pulmonary regurgitation on
pulmonary angiogram, (C) pulmonary angiogram after valved stent implantation showing competence of neopul-
monic valve27).
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많은 도움이 되리라 생각한다.

결 론

Fallot 4징 교정을 가능하면 폐동맥륜/체중비가 0.1 이하로 감

소하기 전에 시행될 수 있도록 하는 수술 전 관찰이 필요하며,

수술시에는 심실 절개의 최소화와 함께 폐동맥륜-판막 확대술,

moncusp 등을 적절히 사용하여 심한 폐동맥 폐쇄부전의 빈도를

줄이도록 힘써야 한다. 심한 폐동맥 폐쇄부전으로 증상이 발생하

거나 우심실이 늘어나 삼첨판 폐쇄부전이 생기거나 부정맥이 발

생하면 폐동맥 판막 치환술의 적응이 된다. 그러나 재재수술의

가능성과 우심실 확대의 가역성 등을 고려하면 수술의 적기에는

아직 이론이 많다. 중재적 심도자술을 이용한 판막 삽입술에 대

한 연구가 진행되어 장기적인 예후가 긍정적으로 평가되면,

TOF 수술 후 발생한 폐동맥 폐쇄부전 환아들에게 적응이 가능

해져 재수술의 빈도와 횟수를 줄이는데 도움이 될 것으로 생각

된다.
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