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Background : Idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH) and chronic thromboembolic pulmonary hypertension 

(CTEPH) are rare but significantly imperative in inducing chronic pulmonary hypertension. Clinically, it is difficult to 

distinguish between IPAH and CTEPH. However, the treatment of pulmonary hypertension is different depending on 

the disease. The present study was performed to analyze the similarities and differences in clinical features between 

IPAH and CTEPH.

Methods : During a nine-year period, thirty-three patients with IPAH and twenty-two patients with CTEPH were 

enrolled. Symptoms, physical findings, chest radiograph, electrocardiograph, pulmonary function test, echocardiograph, 

perfusion lung scan, right heart catheterization results were analyzed between both the groups.

Results : The median age of IPAH group was 33 (6～70) years that was lower than that (52(27～80) years) of CTEPH 

group. Amongst the IPAH patients, there was  female predominance (76 %) and there was no sex difference between 

the patients with CTEPH. Both the groups exhibited similarity  in the results of chest radiograph, electrocardiograph, 

pulmonary function test, and echocardiograph. In the perfusion lung scan, all IPAH patients exhibited findings with 

normal (28%) or low probability (72%) of pulmonary embolism and all CTEPH patients  exhibited findings with high 

probability of pulmonary embolism.

Conclusion : Although IPAH and CTEPH bear similarities in terms of symptoms, physical signs and general 

investigation results, there were differences in age distribution, sex predominance and results of perfusion lung scan.

(Tuberc Respir Dis 2005; 59: 170-178)

Key words : Idiopathic pulmonary arterial hypertension, Chronic thromboembolic pulmonary hypertension, Perfusion 

lung scan, Differential diagnosis

서   론

특발성 폐동맥고 압(idiopathic pulmonary arterial 

hypertension, IPAH)은 특정한 원인없이 폐동맥압과 

폐 항이 상승하는 드문 질환으로 시간이 경과함

에 따라 질병이 진행하여 우심부   사망에 이르

게 되는 치명 인 질환이다. IPAH는 폐고 압을 일으

키는 다양한 이차 인 원인을 배제한 후에 진단된다1. 

이차 인 원인들 에서 만성 색 성 폐고 압 

(chronic thromboembolic pulmonary hypertension, 

CTEPH)은 IPAH와 감별해야 할 요한 질환이다. 

CTEPH은 성폐색 증 후 발생한 색 이 히 용

해되지 않아 이 재개통 되지 못하고 벽과 색

이 결합  기질화되며 착이 서서히 진행하

여 폐고 압과 우심부 까지 이르는 질환이다2,3. 두 

질환은 진단당시부터 평균생존기간은 3년 정도로 

후가 불량한 질환이다1,4. 하지만 CTEPH은 IPAH와는 
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Figure 1. Sites of measurement in chest radiograph of idiopathic pulmonary arterial hypertension 
patient. DPA, width of the main pulmonary artery from the midline; L, the union of the external 
border of the upper lobe artery with the pars interlobaris; dPA (mm), width of the descending branch 
of the right pulmonary artery; T, width of thorax; T/2, half width of thorax

달리 폐동맥 내막제거술을 시행함으로써 거의 

완치에 가까운 치료효과를 거둘 수 있어 두 질환의 

감별은 매우 요하다
3
. 두 질환은 발병기 이 다르

지만 증상이나 일반 인 검사결과가 비슷하여 기

감별이 어렵다. 그리고 두 질환은 드문 질환으로 국

내 보고는 많지 않다. IPAH는 정 등
5
이 10례에 

한 임상  역학  변화에 한 보고와  등
6
이 

13명의 환자를 상으로 한 후에 향을 미치는 

인자에 한 연구가 있고 그 외 몇 몇의 증례보고가 

있다. 그리고 CTEPH은 유 등
7
이 3례의 증례보고를 

하 고 수술 치료를 보고한 소수의 증례들이 있다. 

본 연구에서는 한 학병원에서 경험한 비교  많은 

수의 IPAH와 CTEPH 환자에 한 임상상을 보고하

고 두 질환의 유사 과 차이 에 해 알아보고자 

하 다.

상  방법

1995년부터 2002년까지 서울아산병원에서 IPAH로 

진단 받은 33명의 환자와 CTEPH을 진단 받은 22명

의 환자를 상으로 하 다. IPAH는 1987년에 미국국

립보건원 환자등록 진단기 에 따라서 좌심 막질환, 

심근질환, 선천성심기형 등의 심장질환  임상 으

로 요한 호흡기질환, 결체조직질환, 만성 색 성 

질환 등을 배제하고 평균폐동맥압이 안정시에 25mmHg

이상이거나 운동시에 30mmHg이상인 경우에 진단하

다
1
. CTEPH은 1년 이상의 호흡곤란이 있거나 심

음 에서 우심실벽 두께의 증가 등의 질병의 만성

인 경과를 시사하는 소견을 보이는 환자 에 심 음

에서 삼첨 역류 최고속도가 3.0 m/sec이상으로 증

가되어 있으며 폐 조 술 는 나선형 산화단층

촬 소견에서 폐동맥의 이 확인된 환자를 상으

로 하 다. 후향  횡단면 연구로 진행되었고 자료수

집은 각 환자의 의무기록의 검토를 통해 이루어졌다. 

나이, 성별, 임상증상, 신체검사, 흉부단순촬 , 심

도, 폐기능검사, 심 음 , 폐 류스캔, 역학  검사 

등의 결과를 두 질환별로 나 어 분석하 고 두 군간

의 결과를 비교하 다. 흉부단순촬 은 1979년에 Ka
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Figure 2. Perfusion lung scan findings; normal (left), low probability (middle), and high probability (right)

nemoto 등이 계측한 방식으로 분석하 다8. 병원내의 

의료 상 장 송시스템 (Picture archiving and com
munication system, PACS)을 이용해서 후 흉부단

순촬 의 4가지 항목을 계측  연산하 고 4가지 항

목은 DPA(T/2), PL/T, dPA, 심흉비(CTR) 다. DPA 

(T/2)는 정 앙선에서 주폐동맥(main pulmonary ar
tery)까지의 거리를 수평흉곽길이의 반으로 나  값

이고 PL/T는 양측 각각의 상폐동맥의 외측경계(ex
ternal border of the upper lobe artery)와 엽간열부

(pars interlobaris)가 만나는 과 정 앙선의 거리의 

합을 흉곽길이로 나  값이며 dPA는 우측폐동맥의 

하측가지(descending branch)의 비이고 심흉비는 

심장의 최 수평길이를 수평흉곽길이로 나  값이다8. 

(Fig 1) 심흉비가 0.50이상인 경우를 심장비 가 있는 

것으로 정의하 다. 심 도에서 p-pulmonale는 유도

II에서 p 의 높이가 2.5mm이상인 경우로 정의하 고 

우심실비 는 세계보건기구(WHO) 기 으로 정의하

다9. 폐 류스캔의 소견은 정상, 폐색 증의 낮은 가

능성, 폐색 증의 높은 가능성으로 나 어 분석하

다. 흉부단순촬 이나 폐환기스캔에서는 정상이고 

류스캔상에서 여러 엽(lobe)이나 구역(segmental)의 

류결손소견이 보이는 경우에 폐색 증의 높은 가능

성으로 정의하 고 그에 반해 다수의 구역가지(subs
egmental)의 반 형(mottled 는 patchy) 류결손

이 보이는 경우에는 폐색 증의 낮은 가능성으로 정

의하 다10. (Fig. 2)

심도자검사는 Swan-Ganz 카테타를 심정맥에 삽

입하여 폐동맥압  폐동맥 기압 등을 측정하 다. 

심박출량은 열희석법(thermodilution)을 이용하여 측

정하 다. 산화질소를(Nitric oxide) 흡입하여 확

장제에 한 반응성 여부를 확인하 고, 산화질소 

흡입후에 평균 폐동맥압이 최소 10mmHg이상 감소

하고 평균 폐동맥압의 치가 40mmHg 미만으로 

감소하는 경우에 확장제에 반응성이 있는 것으

로 정의하 다11. 성향증(thrombophilia)에 한 

검사는 CTEPH군에서 시행되었고 항인지질 항체인 

루 스 항응고인자(lupus anticoagulant)와 항카디

오리핀 항체(anticardiolipin antibody) Ig G와 Ig M, 

beta-2 Glycoprotein I Ig G와 Ig M을 확인하 다. 그

리고 유 성 성향을 보기 해 protein C, protein 

S, 항트롬빈 III, 활성화 단백 C 항성(Activated 

protein C resistance)을 검사하 다. 결과에 향을 

주는 항응고제를 사용한 경우에는 분석에서 제외하

다. Protein C와 Protein S는 ELISA로 정량검사를 하

으며 70～140%를 정상치로 하 고 50%이하를 결

핍증으로 진단하 다. 항트롬빈 III는 heparin cofactor 

activity로 측정하 고 60%미만을 결핍증으로 진단하

다. 

통계학  분석은 SPSS 로그램(version 10.0, SPSS 

Inc, Chicago, Illinois, USA)을 이용하 고 student 

t-test와 chi-square test를 사용하여 분석하 다. 통

계학  유의성은 p<0.05 일 때 인정하 다.
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IPAH (n=32) CTEPH (n=22) p-value

DPA(T/2), %

PL/T, %

dPA, mm
CTR, %

Cardiomegaly

37.3 ± 6.8

41.6 ± 3.6

17.3 ± 4.5
54.9 ± 9.1

23 (71.9%)

39.4 ± 5.8

39.5 ± 4.4

18.5 ± 5.3
54.8 ± 7.5

16 (72.7%)

0.521

0.073

0.389
0.945

0.727

* Data are presented as mean±SD or number. (%). IPAH, idiopathic pulmonary arterial hypertension; CTEPH, chronic thr
omboembolic pulmonary hypertension; DPA (T/2), the ratio of width of the main pulmonary artery from the midline to a 

half of thoracic diameter; PL/T (%), the ratio of pulmonary lobar diameter to thoracic diameter; dPA (mm) width of the 

descending branch of the right pulmonary artery; CTR, cardiothoracic ratio

Table 2. Chest radiographic findings in IPAH and CTEPH *

IPAH CTEPH p-value

Median age(range), yrs

Sex
  Male

  Female

Family history of pulmonary hypertension
Duration of symptoms, Mo

History of VTE 

History of smoking
Symptoms

  Dyspnea

  Chest pain
  Syncope

  Raynaud’s phenomenon

Sign
  Increased P2

  Systolic murmur

n= 33

33(6~70)

8 (24)

25 (76)

2 (6)
42.0 ± 57.2

0 (0)

4 (12.1)

33 (100)

10 (30)
8 (24)

3 (9)

16 (49)

11 (33)

n=22

52(27~80)

12 (55)

10 (45)

0 (0)
44.8 ± 52.9

3 (13.6)

11 (50)

22 (100)

9 (41)
5 (23)

0 (0)

5 (23)

3 (14)

＜ 0.001

0.022

0.239
0.851

0.029

0.002

0.509

0.418
0.897

0.146

0.054

0.100

* Data are presented as mean±SD or number. (%). IPAH, idiopathic pulmonary arterial hypertension; CTEPH, chronic thr
omboembolic pulmonary hypertension; VTE, venous thromboembolism; P2, pulmonary component of second heart sound

Table 1. Baseline clinical characteristics in IPAH and CTEPH *

결   과

1. 임상  특징

나이의 앙값은 IPAH군에서 33세 고(6～70세) 

CTEPH군에서 52세로(27～80세) CTEPH군의 나이가 

유의하게 많았다. 성별은 IPAH군은 여자가 25명(76%)

으로 남자보다 많았다. CTEPH군은 남자가 12명으로

(55%) 성비의 차이는 없었다. 증상의 발생으로부터 

진단시까지 기간은 두 질환 모두 평균 3.6년 이 다. 

정맥 색 증의 과거병력은 IPAH군에서는 없었고 

CTEPH군에서는 3명(13.6%)이 있었다. 가족력은 IPAH

군에서만 찰되었다. 어머니와 아들 계인 2명이 

상환자에 포함되었고 1명의 환자는 병력상 언니가 원

인을 알 수 없는 폐고 압증으로 사망하 다고 한다. 두 

군의 모든 환자가 운동시 호흡곤란을 호소하 다.  

이노드 상은 IPAH군에서만 3명(9.1%)이 찰되었

다. (Table 1)

2. 흉부단순촬   심 도

폐고 압에 의한 심장  폐  변화를 보기 한 

흉부단순촬 의 계측치는 모두 추정정상치에 비해 증

가되어 있었다. 두 군 모두 심흉비는 평균 55%로 증가

되어 있었고 심장비 는 약 70%의 환자에게서 찰

되었다. (Table 2) 심 도에서는 우측 와 우심비

소견이 IPAH군에서 더 많이 찰되었으나 통계 으

로 유의한 차이는 없었다. (Table 3)
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IPAH (n=33) CTEPH (n=22) p-value

QRS axis, °

RAD
P amplitude in lead II, mm

P-pulmonale

RVH

105.0 ± 25.9

29 (87.9)
2.16 ± 0.85

10 (30.3)

26 (78.8)

106.3 ± 40.1

15 (68.2)
2.14 ± 0.56

 8 (36.4)

12 (54.5)

0.899

0.074
0.911

0.639

0.057

* Data are presented as mean±SD or number. (%). IPAH, Idiopathic pulmonary arterial hypertension; CTEPH, chronic thr
omboembolic pulmonary hypertension; RAD, right axis deviation(＞90°); RVH, right ventricular hypertrophy

Table 3. Electrocardiographic findings in IPAH and CTEPH *

IPAH CTEPH p

Pulmonary function variables

FVC, % predicted

FEV1, % predicted
FEV1/FVC, %

DLCO, % predicted

6-min walk, m
PaO2, mmHg

PaCO2, mmHg

Echocardiographic findings

TRVmax, m/sec

RVIDd, mm

85.4 ± 15.1 (n=31)

85.5 ± 15.9 (n=31)
80.8 ± 11.5 (n=31)

72.8 ± 15.0 (n=29)

428.2 ± 121.7 (n=25)
83.2 ± 19.0 (n=33)

29.8 ± 5.6 (n=33)

4.3 ± 0.63 (n=33)

36.8 ± 8.3 (n=21)

86.5 ± 19.1 (n=20)

82.3 ± 16.9 (n=20)
73.4 ± 11.2 (n=20)

74.4 ± 19.4 (n=14)

412.1 ± 89.1 (n=13)
71.6 ± 11.1 (n=22)

29.5 ± 4.9 (n=22)

4.1 ± 0.61 (n=22)

38.5 ± 6.9 (n=13)

0.830

0.490
0.028

0.780

0.644
0.006

0.827

0.420

0.536

* Data are presented as mean±SD. IPAH, idiopathic pulmonary arterial hypertension; CTEPH, chronic thromboembolic pul
monary hypertension; FVC, forced vital capacity; FEV1, forced expiratory volume in 1 second; DLCO, diffusing capacity 

of the lungs for carbon monoxide; PaO2, arterial partial pressure of oxygen; PaCO2, arterial partial pressure of carbon 
dioxide; TRVmax, tricuspid regurgitation maximal velocity; RVIDd, diastolic right ventricular internal diameter

Table 4. Pulmonary function variables and echocardiographic findings in IPAH and CTEPH *

IPAH (n=32) CTEPH (n=22) p-value

Normal
Low probability

High probability

9 (28.1)
23 (71.9)

0 (0)

0 (0)
0 (0)

 22 (100)

＜0.001

* Data are presented as number. (%) IPAH, idiopathic pulmonary arterial hypertension; CTEPH, chronic thromboembolic pul
monary hypertension

Table 5. Perfusion lung scan data in IPAH and CTEPH *

3. 폐기능검사  심 음

폐기능검사에서 노력성폐활량(FVC)과 1 간노력

성호기량(FEV1)에서 두 군간에 차이는 없었다. 1 간

노력성호기량의 노력성폐활량에 한 비(FEV1/FVC)

는 CTEPH군에서 유의하게 낮게 측정되었다. 폐확산

능과 6분도보검사는 두 군간에 유의한 차이는 없었다. 

액가스검사에서 두 군 모두 산소 증을 보 고 

CTEPH군에서 유의하게 낮은 소견을 보 다. (Table 

4) 심 음 에서 삼첨 역류 최고속도  이완기 우

심실 내경은 두 군 모두 증가되어 있었고 군간에 차이

가 없었다. (Table 4)

4. 폐 류스캔

폐 류스캔은 IPAH군에서는 32명이 시행했었고 

28.1%에서 정상소견 71.9%에서 폐색 증의 낮은 가

능성소견을 보 다. CTEPH군은 모든 환자가 폐색

증의 높은 가능성소견을 보여 두 군간에 뚜렷한 차이

를 보 다. (Table 5)

5. 심도자검사 

IPAH군에서는 31명이 심도자검사를 시행하 다. 

평균폐동맥압은 증가되어 있었고 폐동맥 기압은 정
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IPAH CTEPH P

MPAP, mmHg

PCWP, mmHg

CI, L/min/m
2

PVRI, dyne․sec․m2/cm5

Vasodilator response

61.5 ± 18.3 (n=31)

9.22 ± 5.70 (n=29)

2.39 ± 0.69 (n=23)
1807.4 ± 861.9 (n=22)

4 (14.3%) (n=28)

46.8 ± 18.4 (n=5)

7.75 ± 1.89 (n=4)

2.14 ± 0.28 (n=5)
733.6 ± 375.0 (n=4)

0 (0%) (n=5)

0.156

0.320

0.210
0.002

0.262

* Data are presented as mean±SD or number. (%) IPAH, idiopathic pulmonary arterial hypertension; CTEPH, chronic thr
omboembolic pulmonary hypertension; MPAP, mean pulmonary arterial pressure; PCWP, pulmonary capillary wedge pre
ssure; CI, cardiac index; PVRI, pulmonary vascular resistance index

Table 6. Hemodynamic findings *

상범 에 있었다. 심박출계수는 감소되어 있었고 폐

동맥 항지수는 증가되어 있었다. 산화질소에 한 

반응성검사는 28명의 환자에서 시행되었고 4명의 환

자(14.3%)에서 의미 있는 반응성이 있었다. CTEPH

군은 심도자검사를 5명이 시행하 고 상자 수가 

어 비교하기는 어렵지만 폐동맥 항지수가 IPAH군

에 비해 낮은 것을 찰할 수 있었고 산화질소에 한 

의미있는 반응은 없었다. (Table 6)

6. 성향증검사 (thrombophilia study)

성향증검사는 CTEPH환자에게서 시행되었고 

루 스 항응고인자는 21명  5명(24%)이 양성을 보

다. Anticardiolipin 항체는 모두 음성이 고 beta 2 

GPI Ig G는 모두 음성 Ig M은 2명의 환자에서 양성이

고 두 환자는 모두 루 스 항응고인자 양성이 다. 

antithrombin III 결핍증은 찰되지 않았다. Protein 

C가 결핍된 환자는 20명 에서 5명(25%)이 고 pro
tein S가 결핍된 환자는 20명  1명(5%) 다. 활성화 

단백 C 항성검사는 15명에서 시행되었고 항성을 

보인 경우는 없었다.

고   찰

IPAH와 CTEPH는 증상 시작 이후 평균생존기간이 

약 3년인 치명 인 질환이다
1,4
. 만성 인 폐고 압의 

조기 발견과 IPAH와 CTEPH의 감별은 두 질환의 효

과 인 치료를 해서 요하다
10
. 하지만 두 질환은 

드문 질환으로 진단이 지연되는 경우가 많고, 증상  

일반 인 검사소견이 비슷하여 기 감별이 어려운 

경우도 있다.

본 연구결과에서도 IPAH와 CTEPH군간에 증상, 

신체검사  일반 인 검사소견은 유사하 다. 의미 

있게 차이가 나는 은 나이, 성비와 폐 류스캔결과

다. 그리고 CTEPH에서 FEV1/FVC와 동맥 산소

분압이 IPAH에 비해서 더 낮았는데 이는 나이와 흡

연력의 차이에 의한 결과로 사료된다. 

IPAH는 CTEPH과 비교하여 성비에 차이가 있는 

질환이고
10
 더 은 나이에 발생하는

12
 질환으로 외국

보고와 유사한 결과를 보 다. 진단하기 까지의 증

상의 기간은 외국보고에서는 평균 약 2년 이 지만 본 

연구에서는 두 군 모두 평균 약 3.6년으로 더 길었다
1,10
. 

이는 국내에서 조기진단을 해 더 많은 노력이 필요

함을 시사한다. 이노드 상은 원인을 알 수 없는 폐

고 압환자에게 찰되었을 때 IPAH를 의심할 수 있

다고 알려져 있는 증상이고
13
 본 연구에서도 IPAH군

에서만 찰되었다.

심도자검사는 IPAH군의 부분의 환자가 시행하

고 CTEPH군에서는 5명이 시행하 다. 미국국립보

건원 IPAH 환자등록 보고에 따르면 평균폐동맥압이 

60.3±16.5 mmHg, 심박출계수가 2.3±0.9 L/min/㎡로 

본 연구와 비슷한 결과를 보 다
1
. 성 확장제 

반응검사는 칼슘길항제를 고용량으로 장기간 사용하

여 효과가 좋을 것으로 상되는 환자를 선별하는데 

요한 검사이다. 의미 있는 성 확장제 반응(산

화질소 반응)은 보고자 마다 기 이 다르지만 IPAH

환자의 약 20～30%에서 찰된다고 알려져 있다
14
. 본 

연구에서 심도자검사를 두 군간에 비교해 보았을 때 

폐동맥 항지수가 IPAH에서 높은 것을 확인할 수 있

었고 성 확장제 반응은 통계 으로 유의하지는 

않았지만 IPAH군에서만 찰되어, 폐동맥 항지수와 

성 확장제 반응여부가 두 군간의 차이 으로 
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Figure 3. Spiral CT findings in a patient with chronic 
thromboembolic pulmonary hypertension. Partially or
ganized thrombus lines both main pulmonary arteries, 
with narrowing of the right main pulmonary artery 
and left lower pulmonary artery. Enlarged main pul
monary artery is also evident

고려될 수 있으나 CTEPH의 증례수가 어 더 많은 

찰이 필요할 것으로 사료된다. 

CTEPH이 진단된 환자는 성향증검사를 시행

하여 과응고상태를 확인하 다. 외국보고의 경우 루

스항응고인자가 CTEPH 환자의 10～24%에서 양성

이고
15,16
 항트롬빈, protein C, protein S의 결핍은 약 

1～5%의 환자에게서 찰되는 것으로
3,17
 알려져 있다. 

국내에서는 CTEPH환자에 한 연구는 없었고, 이 등
18

이 일반 정맥 증환자 29명을 상으로 한 연구결

과에서 항트로핀 III 결핍증은 3.4% protein S 결핍증

은 6.9%, protein C 결핍증은 10.3%로 보고하 다. 본 

연구의 성향증 검사결과는 국내  외국보고보다 

유병률이 높았다. 성향증검사에서 확진을 해서

는 6주 후에 재검이 필요하지만 본 연구에서는 시행되

지 않았기 때문에 높은 유병률에 한 재평가가 필요

할 것으로 사료된다.

폐 류스캔은 본 연구에서 IPAH와 CTEPH를 구별

하는 가장 뚜렷한 차이를 보 던 검사로 정상이거나 

폐색 증의 낮은 가능성을 보이는 경우에는 CTEPH

를 배제할 수 있고 폐색 증의 높은 가능성을 보인 경

우에는 IPAH를 제외할 수 있을 것으로 사료된다. 이

러한 차이는 이제까지의 외국의 보고와 유사한 결과

이다
10,12,19,20

. 

폐고 압이 있는 환자에게 폐 조 술은 침습

인 검사로 시술로 인한 험성이 보고 되었으며
21,22
 최

근의 나선형 산화단층촬 의 기술  발 으로
23
 

재 진단  목 으로 폐 조 술을 시행하는 경우는 

감소하게 되었다. 본 연구에서도 CTEPH의 진단에 3

명이 폐 조 술을 시행하여 진단되었고 나머지 19

명의 환자는 나선형 산화단층촬 을 통해서 진단되

었다. CTEPH의 나선형 산화단층촬  소견은 주 폐

동맥내에 비 칭 으로 치한 만성 색 성 물질

에 의한 음 감소, 우심실의 비 , 확장된 주 폐동맥, 

기 지동맥의 collateral flow, 이 의 폐경색 부 를 나

타내는 폐실질의 변화, 폐실질의 모자이크형 음 감소 

등으로
24
 재 나선형 산화단층촬 을 통해 CTEPH

을 진단하는데 85～90%의 민감도와 90%의 특이도를 

보이고 있다
25
. (Fig 3) 한 나선형 산화단층촬 은 

CTEPH의 진단에 있어 폐스캔의 음성
26,27
과 양

성
28,29
 등의 문제 의 보완과 CTEPH의 수술 후의 

평가에 있어서 향후 기 가 되는 검사이다.

본 연구의 제한 으로는 연구의 진행을 의무기록 

 이 의 검사결과에 의존해야 했기 때문에 자료를 

수집하는데 한계가 있었다는 이다. 그리고 국내의 

진료 여건이 외국과는 다르고 산화단층촬 의 활용

이 요해지고 있지만 재까지 두 질환의 감별진단

을 해서는 폐 조 술이 가장 정확한 검사이다. 

하지만 본 연구의 상환자들의 부분의 경우에 폐

조 술을 시행하지 않았다는 이 제한 이라 할 

수 있다. 셋째로는 환자의 수가 많지 않아 본 연구의 

결과가 두 질환의 일반 인 임상상으로 평가되기는 

어려움이 있어 더 많은 증례의 찰이 필요할 것으로 

사료된다.

요   약

배  경 :  

특발성 폐동맥고 압(idiopathic pulmonary arterial 

hypertension, IPAH)과 만성 색 성 폐고 압(chr
onic thromboembolic pulmonary hypertension, CTEPH)

은 드문 질환이지만 만성 인 폐동맥 고 압을 유발
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하는 요한 질환이다. 두 질환은 임상소견  검사소

견이 유사한 질환으로 감별이 어렵지만 치료의 차이 

때문에 감별이 꼭 필요한 질환이다. 한 학병원에서 

경험한 두 질환의 임상상의 유사 과 차이 을 분석

하고자 하 다.

상  방법 : 

서울아산병원에서 1995년부터 2002년까지 IPAH로 

진단 받은 환자 33명과 CTEPH으로 진단 받은 환자 

22명에 해서 작성된 로토콜과 의무기록을 검토하

여 증상, 신체검사, 심 도, 흉부단순촬 , 폐기능검사, 

심 음 , 핵의학검사, 심도자검사 등의 임상소견을 

비교, 분석하 다.

결  과 : 

나이의 앙값은 IPAH군에서 33세(6～70세)로 CT
EPH군의 52세(27～78세)보다 었다. 성별은 IPAH군

은 33명  여자가 25명(76%)으로 남자보다 많았고 

CTEPH군은 22명  남자가 12명(55%)으로 성비에 

차이가 없었다. 흉부단순촬 상 계측치, 심 도에서 

계측치, 폐기능검사에서 폐활량과 폐확산능 그리고 

심 음 에서 삼첨 최고역류속도는 두 군간에 차이

가 없었다. 폐 류스캔에서는 IPAH군의 28.1%의 환

자가 정상소견을 보 고 71.9%의 환자가 폐색 증의 

낮은 가능성 소견을 보 다. 이에 반해 CTEPH군에서

는 22명 모든 환자에서 폐색 의 높은 가능성소견이 

찰되었다.

결  론 : 

CTEPH과 IPAH는 임상증상이나 일반 인 검사소

견이 유사한 질환이지만, 나이와 성별분포  폐 류

스캔소견에 차이를 보여 이러한 차이 들이 두 질환

의 감별에 도움을  것으로 사료된다.

감사의 

자료정리에 도움을  동료  선배 임의 선생님

들과 손선애 연구간호사에게 감사드립니다.
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