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1)

서 론

최근 조기 진단 및 조기 치료를 통해 많은 선천성 심장병이

신생아나 아기에 교정되고 있다. 그러나 한편으로는 과거 치료

후 생존한 환자들이 늘어나고 있고, 발견이 늦어졌거나 증상이

없어서 병원을 방문하지 않았던 성인 환자들도 여전히 적지 않은

실정이다. 치료를 받지 않은 경우뿐 아니라 치료 후 환자들도 본

인의 상태나 발생 가능한 문제점들을 제대로 알지 못하고 문제가

진행된 후에야 병원을 방문하고 있어서 성인을 포함한 선천성 심

장병 환자들의 적절한 관리가 절실히 요구되고 있다. 여기에서는

선천성 심장병을 가진 성인에서 나타날 수 있는 일반적인 문제점

및 성인에서 흔한 몇 가지 선천성 심장병과 관련된 문제들을 살

펴보고자 한다.
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선천성 심장병과 관련된 내과적 문제들

선천성 심장병을 가진 성인에서 볼 수 있는 심장 문제는 크

게 치료하지 않았거나 치료 후 남은 구조적 문제, 심장 기능 문

제, 부정맥, 지속적인 청색증과 관련된 문제, 폐동맥 고혈압, 심

장 판막과 관련된 문제, 임신 출산과 관련된 문제, 그 외 신경학

적 이상 등 심장 외적인 문제들로 구분할 수 있다.

1. 심부전

선천성 심장병을 가진 성인에서의 심부전은 일반적인 성인에

서 심부전을 일으키는 원인 이외에도, 심장 수술과 관련된 심근

손상, 지속적인 용적 과부하(좌-우 단락 질환, 판막 역류 등) 및

압력 과부하(좌심실 유출로 협착, 대동맥 축착 등), 지속적인 저

산소증(청색증형 심장병), 체순환을 담당하는 우심실(수정 대혈

관 전위, 심방 치환술 후 완전 대혈관 전위), 관상동맥 이상(좌

측 관상 동맥의 폐동맥 이상 기시 등), 부정맥 등에 의해 심기능

이 저하될 수 있다. 흔히 저산소증, 용적 과부하, 수술, 부정맥

등 여러 원인이 복합적으로 작용하는 경우가 많고(단심실 등),

좌심실뿐 아니라 우심실의 기능 저하도 문제가 되며(폐동맥 고

혈압, 우심실 유출로 협착, 활로 사징이나 우심실-폐동맥 도관을
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The population of adult patients with congenital heart disease(CHD) has increased dramatically

because of improved survival of infants and children with CHD. There are still a substantial number

of adults with unrepaired CHD. Many adult patients do not know the possible problems of their

disease such as ventricular dysfunction, arrhythmia, and what they should pay attention to. They

often consider themselves “cured” or “healthy” if only they don't have overt symptoms, and visit hos-

pitals only after deterioration of their problems. Some patients are neglected because they cannot be

corrected surgically although careful medical support can improve their survival and quality of life. It

is, therefore, essential that the patients, their families, and physicians understand the potential pro-

blems of CHD and need for regular follow-up. In this paper we will take a brief review for common

medical problems of repaired or unrepaired CHD and also mention a few specific diseases which are

common in adults. (Korean J Pediatr 2006;49:937-945)
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사용한 교정 후 폐동맥 판막 역류 등), 심실의 수축 기능은 정상

처럼 보여도 이완 기능에 문제 있는 경우도 많다.

선천성 심장병을 가진 환자들을 관리하는데 있어서 심기능 평

가는 매우 중요한 부분이며, 여러 가지 Doppler 기능을 이용한

심초음파 검사가 기본이지만, 성인에서는 복잡한 심장 구조에 비

해 상이 좋지 않아서 어려움이 있다. 그 외 특히 우심실 기능

을 평가하는 데는 자기공명촬 이 도움이 되고, 필요에 따라 동

위원소 검사나 심도자 검사를 하기도 한다.

2. 부정맥

부정맥은 선천성 심장병을 가진 성인에서 추적 기간이 길어질

수록 발생 빈도가 증가하며, 입원의 중요한 원인을 차지하고 있

다. 선천성 심장병에서 부정맥은 빠른 혈역학적 악화를 일으켜

실신, 사망을 유발하기도 한다. 선천성 심장병에서 부정맥을 잘

유발하는 요소로는 심장병 자체(atrial isomerism, Ebstein 기형,

수정 대혈관 전위 등), 자연 경과에 의한 혈역학적 변화(심방 및

심실 확장, 심근 섬유화, 심기능 저하 등), 수술에 의한 상처 및

잔존 혈역학적 문제, 만성적인 저산소증 등을 들 수 있다. 동결

절 부전은 주로 심방 수술(Mustard/Senning 수술, Fontan 수

술, 심방 중격 결손 수술 등) 후에 나타나고, 심방 조동은 활로

4징 수술 후에 자주 보게 되는 문제이다. 또한 교정하지 않은

심방주역결손을 가진 성인에서는 심방성 부정맥이 흔하다. 심실

성 빈맥은 대동맥 협착이나 활로 4징 수술 후에 잘 나타난다
1)
.

부정맥은 혈역학적 문제가 있으면 잘 발생하며, 부정맥에 의

해 혈역학적으로 악화되기도 하므로 교정 가능한 혈역학적 문제

가 있으면 적극적으로 교정한다. 약물 치료는 혈역학적 부작용,

동반된 동결절 부전, 임신 가능성 등으로 인해 흔히 효과가 제

한적이며, amiodarone이 대개 가장 효과적이다
2)
. 근래에는 전기

생리검사를 통한 고주파 절제술 및 수술적인 방법이 많이 이용

되고 있다. 그러나 부정맥의 회로가 복잡하고 다발성이어서 구조

적으로 정상인 심장에 비해 성공률이 낮은 편이다
3)
.

선천성 심장병을 가진 성인에서는 복잡한 심장 구조 및 접근

경로의 이상으로 인하여 심박동기 삽입이 어려울 수 있다. 또한

심장 내 단락이나 혈전, 색전 등의 문제로 인하여 심내막 전극

삽입이 불가능할 수도 있다. 흔히 rate responsive system이 필

요하며, 특히 혈역학적 문제가 있거나 단심실 구조를 가진 경우

에는 dual chamber pacing이 바람직하다. Dual chamber pac-

ing인 경우에는 상실성 빈맥이나 심방 조동의 위험 때문에

mode switch algorithm이 요구된다. Anti-tachycardia pace-

maker는 아직까지 만족스럽지 못하지만 향후 개선이 기대된다.

부정맥이 심각하고 급사의 위험이 높은 환자에서 implantable

cardioverter defibrillator를 사용할 수 있으나 선천성 심장병을

가진 성인에서의 자료는 아직 불충분한 형편이다.

3. 청색증형 심장병에서 동반되는 문제들

교정 치료받지 않은 우-좌 단락 질환이 있거나 좌-우 단락

질환이 지속되어 폐쇄성 폐혈관 질환으로 진행된 환자들에서는

지속된 저산소증으로 인하여 결국 혈액학적 문제, 혈액 응고 이

상, 중추 신경계 문제, 신기능 이상, 골관절계 및 피부 이상 등

의 문제가 발생할 수 있다.

1) 혈액학적 문제

적혈구증가증은 만성 저산소증에 대한 생리적 반응이지만, 심

해지면 혈액의 점도를 증가시키고, 세포 응집, 혈전, 출혈 경향

을 유발할 수 있다. 혈액의 점성은 적혈구 용적률(hematocrit)이

65%를 넘으면서 빠르게 증가하여 두통, 집중력 저하 등을 보이

는 과점도 증후군(hyperviscosity syndrome)을 유발할 수 있으

며, 탈수에 의해 악화되므로 적절한 수액 보충이 필요하다. 과점

도 증후군으로 정맥 절개(phlebotomy)를 할 때는 한 unit 정도

의 혈액을 천천히 제거하고 반드시 같은 양의 생리 식염수나 포

도당을 주사한다. 그러나 정맥 절개는 다시 골수의 적혈구 생성

을 자극하고 철 결핍을 유발할 수 있으므로 과점도 증후군에 합

당한 경우에만 정맥 절개를 시행하며 일 년에 2-3회 이상은 하

지 않도록 한다.

철분이 부족한 경우에는 비교적 낮은 적혈구 용적률에서도 과

점도 증후군과 유사한 증상을 보일 수 있으나, 이 경우 정맥 절

개는 오히려 증상을 악화시킨다. 철분 결핍은 잦은 정맥 절개,

출혈, 적혈구 증가에 비해 부족한 섭취 등으로 발생한다. 철분을

경구 보충할 때는 7-10일 후에 혈액 검사를 하여 혈색소가 오르

기 시작하면 중단한다.

청색증을 가진 성인에서는 heme 대사 증가에 의한 빌리루빈

과다로 calcium bilirubinate 담석이 잘 발생한다. 담석에 의한

담낭염은 심내막염의 원인이 되기도 한다
4)
.

2) 혈액 응고 장애

혈소판 수 및 기능 장애, 혈액 응고 인자의 감소, 혈액 점도

증가에 따른 세동맥 확장 및 조직 혈관 분포 증가 등으로 인하

여 출혈 경향을 보일 수 있다
5)
. 잇몸 출혈, 월경 과다, 객혈 등

의 증상이 드물지 않으므로 항응고제나 항혈소판제는 조심하여

사용해야 한다. Heparin을 쓸 경우에는 가능한 저분자량 he-

parin을 사용한다. 객혈은 폐쇄성 폐혈관 질환이 있거나 기관지

측부 혈관(bronchial collaterals)이 발달한 경우 및 폐정맥 울혈

이 있는 경우에 잘 발생하며, 심한 경우 위험할 수 있다. 채혈

시에는 높은 적혈구 용적률로 인해 혈장 용적이 감소되므로 보

통 때와 같은 citrate 항응고제를 첨가한 검사는 정확하지 않을

수 있다는 점을 고려해야 하며, 이에 대한 보정이 필요하다.

3) 중추 신경계 합병증

뇌혈관 혈전증은 주로 4세 이하 소아에서 정맥에 잘 발생한

다. 뇌혈관 혈전은 적혈구 용적이 많이 증가하지 않은 경우에도

발생하며 철결핍이 위험 요소가 되므로 적절한 철분 보충이 중

요하다. 또한 선천성 심장병을 가진 성인에서는 우-좌 단락으로

인하여 뇌색전증 및 뇌농양의 위험이 증가한다. 그러므로 하지

정맥류가 있는지 확인하고 관리하며, 정맥 주사 시 공기 유입을

주의하고 가능하면 공기 필터를 사용한다. 혈액 응고 장애로 인
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해 뇌출혈의 위험도 증가하므로 감별이 필요하다.

4) 신기능 장애

지속적인 청색증은 신 사구체 변화를 유발하여 사구체 여과율

을 감소시키고 혈중 크레아티닌을 증가시킬 수 있다. 혈액 점도

증가에 따른 사구체 수압 증가로 단백뇨도 흔히 발생한다. 요산

재흡수 증가에 의한 제거 저하 및 적혈구 회전율 증가로 인하여

요산 과다와 통풍이 발생할 수 있다
6)
. 그러나 요산 결석은 드물

고 통풍 없는 요산 과다는 대부분 잘 견디므로 특별한 치료가

필요하지 않다. 급성 통풍은 colchicine에 잘 반응하며, allo-

purinol도 사용할 수 있다. 대부분의 이뇨제는 요산 배설을 감소

시키므로 장기적인 사용은 주의해야 한다
4)
.

5) 곤봉지 및 비후성 골관절병증(hypertrophic osteoar-

thropathy)

우-좌 단락이 지속되면 폐순환에서 변화되지 않은 거대핵세

포(megakaryocyte)가 체순환으로 유입되어 조직증식을 유도하

므로 골막이 두껍고 불규칙해진다. 이로 인해 골관절, 특히 하지

의 통증, 압통을 유발할 수 있다. 지속적인 저산소증은 또한 척

추 측만을 일으켜 폐기능을 저하시킬 수 있고, 곤봉지를 유발한

다. 골관절통이 있으면 혈소판 기능에 향을 주지 않는 비스테

로이드계 항염제를 사용한다.

6) 피부 문제

저산소증은 얼굴 및 몸통에 여드름을 일으키는데, 이는 외관

상 문제뿐 아니라 감염을 유발하여 패혈증이나 심내막염의 원인

이 될 수 있다.

7) 전신 혈관계 변화

적혈구 증가에 의한 혈액 점도 증가는 혈관 내피 세포의 일

산화질소 및 prostaglandin 분비를 자극하여 세동맥의 확장과

조직 혈관 분포를 증가시키므로 지혈 장애의 한 원인이 될 수

있고 실신의 위험을 증가시킨다. 폐쇄성 폐혈관 질환 환자에서는

더운물 목욕 후 말초 혈관 확장에 의해 저혈압이나 실신이 잘

발생할 수 있다. 관상동맥도 마찬가지로 확장되어 있어서 혈류

증가를 통해 저하된 산소포화도를 보상한다.

8) 청색증 심질환의 관리 및 치료

선천성 심질환 및 심장 병리를 잘 이해하고 있는 전문가에

의한 정기적인 관리가 필수적이다. 치료받지 않은 환자는 가능한

교정을 시도하고 그렇지 못한 경우라도 적절한 관리를 통해 환

자 생활의 질을 향상시키고 수명을 연장시킬 수 있다. 산소포화

도가 심하게 저하되거나 협착 부분이 있는 경우에는 고식적인

수술이라도 도움이 될지 고려해보고, 심기능 저하, 판막 역류 등

의 문제가 있으면 적절히 투약한다. 동맥혈 산소 포화도가 지속

적으로 90% 이하이면 활동하지 않는 동안에는 산소를 보충해

준다. 혈액량 변동에 민감한 경우가 많으므로 구토나 설사 등

탈수 가능한 상황에서는 빠른 조치를 해준다. 매 6개월 내지 1

년마다 정기적인 혈액 검사를 통해 혈색소 및 철결핍 여부, 신

기능, 빌리루빈 수치 등을 확인한다. 유행성 독감 예방 접종은

때맞추어 시행한다. 환자가 심내막염 예방에 대해 충분히 알고

있어야 하며, 정기적인 치아 관리가 권장된다. 그 밖에 임신, 출

산 관련 문제, 활동 및 직업 선택, 정신적인 문제 등에 대해 여

러 분야 전문가들의 협진이 필요하다.

4. 폐혈관 폐쇄성 질환(pulmonary vascular obstructive
disease)

좌-우 단락이 많은 심장병(큰 심실 중격 결손, 동맥관 개존,

방실 중격 결손 등)을 치료하지 않고 두면 결국 비가역적인 폐

동맥 고혈압(Eisenmenger 증후군)을 초래한다. 다운 증후군 환

자 등 일부에서는 뚜렷한 증상 없이 폐혈관 폐쇄성 질환으로 진

행하기도 하지만 흔히 소아기에 호흡곤란, 체중 증가 부진 등

뚜렷한 심부전의 소견을 보이다가 점차 안정되는 양상을 보인

병력을 가지고 있다.

폐혈관 폐쇄성 질환의 기전은 정확히 알려져 있지는 않지만

증가된 폐혈류로 인해 폐동맥 압력이 증가하고, 이는 폐혈관 내

피 세포의 증식, 내막 및 중막의 비후를 유발한다. 한편 폐혈관

내피세포의 손상은 혈관 평활근 세포의 비후와 증식을 일으키고,

결체 조직의 단백질 합성을 촉진시킨다. 이러한 변화가 지속되면

결국 폐혈관이 비가역적인 상태에 이르게 된다. 폐혈류가 증가된

청색증형 심질환에서는 혈류 속도 및 혈액 점도의 증가로 인한

활응력(shear stress) 증가로 혈관 내피 손상이 잘 일어나므로

폐혈관 폐쇄성 질환이 일찍 발생한다. 이러한 질환으로는 심실

중격 결손을 동반한 완전 대혈관 전위, 폐동맥 협착이 없는 단

심실, 총동맥간증 등을 들 수 있다.

Eisenmenger 증후군이 되더라도 대부분 성인 초반까지는 특

별한 문제 없이 잘 지내다가, 점차 청색증 증가, 운동 능력 저하

등을 보인다. 지속적인 폐동맥 고혈압으로 인한 우심실 부전은

임상적인 악화와 접한 관련이 있다. 폐출혈이나 폐경색 등으로

인한 객혈은 치명적일 수 있으며, 흥분, 스트레스 및 호흡기 감

염에 의해 악화될 수 있다. 뇌혈관 질환이나 뇌농양 같은 중추

신경계 합병증도 심각한 문제가 될 수 있다. Eisenmenger 증후

군 환자는 임신과 출산, 각종 마취 및 수술, 빈혈, 탈수, 호흡기

감염, 혈관확장제 사용시 위험이 증가한다.

심한 폐동맥 고혈압을 동반한 선천성 심장병 환자에서 가장

중요한 점은 심장병을 교정할 때 폐동맥 압력이 떨어질지 여부,

즉 폐동맥 고혈압의 가역성 여부이다. 폐동맥 고혈압이 가역적인

지는 임상 소견, 심전도, 심초음파 만으로는 알기 어려운 경우가

많다. 따라서 심도자 검사를 통해 폐혈관 압력 및 저항을 측정

하고, 산소, 일산화질소, adenosine 같은 폐혈관 확장제에 대한

반응을 확인하면 수술 여부를 결정하는데 도움이 된다. 일반적으

로 폐혈관 확장제에 대해 20% 이상의 폐동맥 압력 감소를 보이

면 수술을 하는 경향이지만 이런 경우라도 해당 환자의 폐동맥

고혈압에서 가역적인 부분이 20% 이상임을 의미할 뿐 폐혈관

폐쇄성 질환을 배제할 수는 없다.

수술로 교정을 할 수 없는 경우라 하더라도 적절한 관리를

통하여 혈역학적 호전과 생존율 개선을 기대할 수 있다. 혈관
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확장제, 특히 칼슘 통로 차단제는 아주 조심스럽게 사용해야 한

다. Prostcycline, Sildenafil 및 endothelin antagonist는 도움이

될 수 있으나 아직은 장기적이고 충분한 자료가 부족한 실정이

다. 지속적인 산소 공급은 특히 산소포화도 90% 이하인 환자에

서 증상을 개선시키지만 생존율을 증가시키지는 못한다. 일차성

폐동맥 고혈압 환자에서는 항응고제 사용으로 생존율이 증가하

지만, Eisenmenger 증후군 환자에서 폐동맥 혈전 등을 막기 위

해 항응고제를 쓰는 것이 도움이 되는지에 대해서는 충분한 자

료가 없는 상황이다. 우심실 부전 및 이에 따른 삼첨판 역류가

진행되면 강심제와 이뇨제를 사용할 수 있다. 혈액량 변동에 민

감하므로 구토, 설사, 혈압 저하를 유도할 수 있는 약제 사용 시

에는 주의를 요한다.

5. 임신과 출산 문제

선천성 심질환 치료의 발달로 인하여 최근에는 모든 종류의

선천성 심장병을 통틀어 대략 60% 가량의 환자가 성인까지 생

존하며, 이런 환자들의 임신과 출산이 흔해지고 있다. 이들의 적

절한 관리를 위해서는 산과 의사, 내과 심장의 및 소아 심장 의

사들 간의 협진을 통하여 현재 환자의 상태, 임신 중의 변화가

심혈관계에 미치는 향에 대해 서로 충분한 이해가 필요하다.

한편 선천성 심질환을 가진 여성 및 가족들도 피임, 임신에 따

른 산모와 태아의 위험, 자녀에서 선천성 심질환의 위험 및 본

인의 장기적인 예후에 대해 상담 받고 충분히 알고 있어야 한다.

임신 중에는 호르몬 변화와 관련된 혈액량 증가, 적혈구 증가

및 맥박수 증가 등으로 인하여 심박출량은 50% 정도 증가하고,

말초 혈관의 저항은 감소하며, 심실의 질량은 증가하게 된다. 이

러한 변화는 재태기간 14주 전후부터 심초음파로 확인이 가능하

며 대개 임신 말기에 최고조에 달한다. 또한 진통 및 분만 중에

는 심박출량과 산소 소모량이 더욱 증가하게 된다. 임신 중의

변화는 대개 분만 후 2주 정도면 원래대로 회복되지만 완전한

회복은 수 개월이 걸릴 수도 있다.

1) 산모와 태아에 미치는 향

임신과 관련된 문제는 크게 산모 자체 및 태아에 대한 향

으로 구분할 수 있다. Eisenmenger 증후군을 포함한 심한 폐동

맥 고혈압, 대동맥 이상을 동반한 말판 증후군 등 몇몇 경우를

제외하고는 산모의 생명이 위험해지는 경우는 드물다. 그 밖의

고위험군 질환으로는 심한 대동맥 협착(평균 압력차 >40 mm

Hg, 판막 역 <0.7 cm
2
), 대동맥 병변을 동반한 심한 대동맥

축착, 심한 승모판 협착, 체순환을 담당하는 심실의 기능 저하

(심실 구혈율 <35%), 기계식 인공 판막을 가진 경우, 청색증형

심장병(동맥혈 산소포화도 <85%) 등을 들 수 있다
7, 8)
. 일반적으

로 심기능이 저하되지 않은 좌-우 단락 질환이나 판막 역류 질

환을 가진 경우에는 임신을 잘 견디고, 협착성 질환이나 청색증

형 심장병에서는 위험도가 높아진다. 단심실 형태의 교정 수술을

받은 환자들에 대해서는 아직 충분한 자료가 없다.

산모의 위험도는 심장병 종류, 수술 여부, 청색증의 유무와 정

도, 폐동맥 고혈압 정도, 산모의 기능적 상태, 심근 기능 이상,

좌심실 협착 및 부정맥 여부에 따라 달라지며, 임신 혹은 출산

중 산모의 심장 문제가 발생하거나 악화될 수 있다. 심부전증,

부정맥, 고혈압 등 문제는 기능 저하나 청색증을 가진 산모에서

흔히 관찰된다. 그 밖의 문제로는 협심증, 감염성 심내막염, 혈

전 색전 현상 등을 들 수 있다. Eisenmenger 증후군 산모에서

임신과 관련된 모성 사망률은 무려 50%에 이르며 흔히 분만 직

후에 사망한다
9)
. 그러므로 폐동맥 고혈압이 심한 경우에 임신은

금기이며, 임신한 경우에는 조기 유산이 권장된다.

빈혈 예방을 위한 철분 및 비타민제 복용, 정기적인 산모 심

초음파 및 태아 초음파를 통한 상태 확인, 고위험군 산모에서의

충분한 휴식 및 3차 병원에서의 분만 같은 적절한 조치를 통해

임신의 위험을 줄일 수 있다. 기계식 인공 판막, 특히 승모판에

tilting disc를 가진 산모의 치료는 어려움이 많다
10)
. 피하 혹은

정맥 heparin은 혈전의 위험이 높다. Warfarin은 산모 위험은

낮은 반면 태아 기형의 위험이 있으며, 5 mg 이하로 warfarin

을 사용하는 경우에는 태아 기형의 위험이 낮은 경향이다
11)
.

산모의 기능적 상태와 청색증 정도는 태아의 상태에 향을

미친다. 태아 손실은 청색증이 있는 산모의 45%, 청색증이 없는

산모의 20%에서 보고되었고
7)
, 청색증이 있는 산모에서는 저체

중아나 미숙아가 흔하다. 선천성 심질환을 가진 산모의 자녀에서

선천성 심질환의 위험도는 4-8%로 보고되었다. 선천성 심질환

을 가진 산모에서 태어난 소아에서는 심장 외 선천성 기형이나

정신적 신체적 장애가 일반적인 경우보다 조금 더 많다고 알려

져 있다.

경구용 피임약은 대뇌 혈전을 증가시킬 수 있으므로 청색증을

가진 여성에서는 가급적 사용하지 않으며, 자궁 내 기구를 삽입

할 때는 심내막염 예방 조치가 필요하다.

2) 진통과 분만

질식 분만이 대부분의 환자에서 더 좋으며 제왕절개는 산과적

인 이유로 대상이 될 때만 시행한다. 저산소증이 있으면 산소를

공급해주고, 산모의 기능 저하, 심기능 이상, 폐동맥 고혈압 및

청색증형 심장병을 가진 대부분의 환자에서 혈역학적 감시와 혈

액 가스 검사가 필요하다. 혈액 손실의 가능성을 염두에 두어야

하며 손실이 있으면 즉시 치료해야 한다.

3) 항생제 사용

미국 심장학회의 공식적인 의견에 따르면 인공 심장 판막이나

체-폐 단락술을 받은 환자를 제외하면 다른 문제 없는 분만 시

예방적 항생제 사용을 필요하지 않다
12)
. 그러나 문제가 될 분만

을 예측하기 어렵고 일단 심내막염에 걸리면 심각한 문제가 될

수 있으므로 선천성 심질환을 가진 모든 산모에서 질식 분만 시

예방적으로 항생제를 쓰는 편이 타당하다고 볼 수 있다. 다만

심방 중격 결손, 수술 후 6개월 지난 심방 중격 결손 및 동맥관

개존 환자에서는 예방적 항생제가 필요하지 않다.

4) Marfan 증후군

Marfan 증후군을 가진 산모가 임신한 경우에는 산모의 심혈
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관계 합병증과 아기에서의 Marfan 증후군이라는 이중의 위험을

갖는다. 산모에서 염색체 문제가 확인된 경우에는 임신 중 염색

체 검사를 통해 태아에서 같은 문제가 있는지 확인할 수 있다.

임신 중 심혈관계 후유증은 주로 임신 말기에 발생하며, 상행

대동맥의 확장과 이로 인한 대동맥 역류 및 심부전, 대동맥 박

리 등을 들 수 있다. 대동맥 박리는 때로 회장 동맥(iliac ar-

tery)이나 관상동맥을 침범하기도 한다. 대동맥 박리의 위험은

대동맥이 늘어나 있거나 이전에 박리의 병력을 가진 환자에서

현저하게 높아지며, 다른 심혈관계 합병증이 없으면서 대동맥이

40 mm 이하인 경우에는 대개 임신을 잘 견딘다.

Marfan 증후군을 가진 여성은 산모와 태아의 위험에 대해 임

신 전부터 상담하여야 한다. 뚜렷한 심장 문제를 갖고 있는

Marfan 증후군 여성은 피임이 권장되며, 심장 이상이 심하지 않

은 경우에도 드물기는 하지만 대동맥 박리 등의 문제가 발생할

수 있으므로 주기적인 검사가 필요하다. 대동맥의 동맥류나 박리

가 하행 대동맥을 침범하는 경우도 있으므로 경식도 초음파가

경흉 초음파보다 좋을 수 있다. 임신 동안 격렬한 운동은 금해

야 한다. 대동맥 확대와 심혈관 후유증의 위험을 감소시키기 위

해 β-아드레날린 차단제를 투여한다. 대동맥 확장이나 박리 및

다른 심혈관계 합병증을 가진 산모에서는 질식 분만보다는 제왕

절개가 추천된다.

6. 감염성 심내막염

감염성 심내막염을 가진 성인은 심방 중격 결손, 폐정맥 환류

이상, 치료 후 심방 중격 결손, 심실 중격 결손 및 동맥관 개존

환자를 제외하고는 대부분 평생 동안 심내막염에 대한 예방 조

치가 필요하다. 폐동맥 판막 협착이나 심잡음이 뚜렷하지 않은

매우 작은 동맥관 개존에서도 심내막염은 매우 드물다.

치과 치료나 수술 외에도 피어싱(piercing), 여드름, 문신 등

도 심내막염의 원인이 될 수 있다. 자궁 내 기구를 삽입하거나

출산 시에도 일반적으로 항생제 사용이 권장된다. 치료적 심도자

에 의한 심내막염은 드물고 뚜렷한 근거도 없지만 대개 항생제

를 사용하고 있다
12)
.

정확한 진단이나 혈액 배양 검사 전에 이미 항생제를 사용한

상태에서 내원하는 경우가 많으므로 진단에 주의를 요한다. 성인

에서 경흉부 심초음파로는 vegetation을 배제할 수 없으므로 감

염성 심내막염이 의심되는 경우에는 경식도 심초음파를 해야 한

다. 적절한 항생제 사용에도 불구하고 감염이 조절되지 않거나

전신적인 색전의 위험이 높으면 수술적 치료를 고려해야 한다.

7. 선천성 심질환 환자의 심장 이외 수술

선천성 심장병을 가진 환자에서 심장 이외 수술의 위험도는

환자의 현재 심장 상태, 하고자 하는 수술의 복잡성, 응급 수술

여부 등과 연관되어 있다. 수술 전 심초음파를 포함한 평가를

통하여 혈역학적 불안정성, 출혈, 저혈압 및 혈액량 감소, 심내

막염 등의 위험에 대해 수술을 담당할 의료진 및 환자가 알고

있어야 한다. 또한 선천성 심장병을 가진 성인에서 동반될 수

있는 심기능 저하, 신기능 이상, 부정맥, 고혈압 등 다른 문제가

없는지 확인해야 한다. 응급 수술은 위험이 높아지므로 가능하면

계획된 수술을 한다. 수술 중 지속적인 동맥내 혈압 측정, 소변

량 측정, 혈액 가스 분석 등을 통해 문제가 있으면 조기에 발견

할 수 있도록 한다. 필요에 따라 중심 정맥관이나 폐동맥 고혈

압이 심한 경우에는 폐동맥관을 삽입할 수도 있으나 이 때는 우

-좌 단락에 따른 문제, 심실성 부정맥(폐동맥관 삽입 시) 등의

동반될 수 있는 위험에 유의해야 한다.

협착성 심장병이 있는 경우에는 수술 중 저혈압이나 심기능

저하에 매우 민감하고, 빠른 수액 공급은 폐부종을 유발할 수

있으므로 급한 경우가 아니라면 가능한 심장 문제를 교정하고

수술한다.

청색증형 심장병이 있으면 심장 이외 수술의 위험도가 매우

높아진다. 지혈 장애로 인한 출혈의 위험이 높은데, 적혈구 용적

률이 65% 이상인 경우에는 수술 전 정맥 절개하면 일시적으로

출혈의 위험을 줄일 수 있지만 제한된 환자에서 주의하여 이용

한다. 이 때는 같은 양의 수액을 공급하며, 수술 후 정맥 절개한

혈액으로 자가 수혈할 수 있다
13)
. 필요에 따라 신선 동결 혈장을

사용할 수 있다. 폐동맥 고혈압이 있으면 갑작스런 혈액량 감소

를 견디지 못하므로 출혈 등에 더욱 세심한 주의가 필요하다.

척추마취는 체혈관 저항과 정맥 환류를 감소시켜서 상태를 악화

시킬 수 있으므로 청색증형 심장병 환자에서는 피하도록 한다.

또한 심장 내 우-좌 단락으로 인해 기이성 색전증이 발생할 수

있으므로 정맥 주사선에 공기 필터를 두어야 하며, 심내막염 예

방 조치도 필요하다.

8. 신체 활동 및 운동

규칙적인 운동은 후천적인 심장병의 위험을 줄일 뿐 아니라

생활 적응 및 심리 사회적 안정에도 도움이 된다고 알려져 있다.

선천성 심장병을 가진 성인에서의 운동 정도는 환자의 운동 능

력 및 운동이 혈역학에 미치는 향을 고려하여 정해야 한다
14)
.

운동은 탈수, 혈압 변화, 빈맥 및 부정맥, 심실 비후 같이 선천

성 심장병을 가진 환자에서 문제될 수 있는 혈역학적 변화를 일

으킬 수 있다. 특히 드물기는 하지만 운동과 관련된 돌연사는

항상 염두에 두어야 한다.

운동에 대해 상담할 때는 운동의 종류 외에도 언제 운동이나

활동을 멈출지도 알려주어야 한다. 여기에는 힘든 정도에 대한

Borg scale, 목표 맥박수(검사 동안 증상이나 혈역학적 문제 없

이 도달할 수 있는 최대 맥박수의 60-80%), 단순한 호흡 곤란

기준(편안하게 말할 수 있을 정도의 운동) 등이 포함된다
15)
.

Marfan 증후군을 비롯한 대동맥 질환, 항응고제나 심박동기를

가지고 있는 경우에 신체 충격이 있는 운동은 피해야 한다.
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개별 선천성 심장병

1. 심방 중격 결손

심방 중격 결손은 성인에서 처음 진단되는 선천성 심장병 중

가장 흔하다.

일반적으로 성인에 이르기까지 심방 내 좌-우 단락이 이루어

지고 우심방 및 우심실이 늘어난다. 그러나 예외적인 경우를 제

외하면 대부분의 이차공형 심방 중격 결손 환자는 소아기 중에

는 증상이 없고 대부분 성인이 되어서 운동 시 호흡 곤란으로

나타난다. 우연히 발견된 심비대나 심전도 이상으로 진단되는 경

우도 흔하다. 40대에 이르면 약 10%에서 상실성 부정맥, 동결절

부전, 우심실 부전이 발생한다. 성인이 된 후 결손이 더 커지지

않더라도 좌심실의 확장기 기능이 감소되거나(고혈압, 심근경색,

심근증 등) 좌심방 압력이 상승하면 좌-우 단락이 증가한다. 그

밖에 심방성 부정맥, 폐동맥 압력 증가, 승모판 역류 진행 등이

성인에서의 증상 발현에 기여한다. 폐동맥 고혈압은 환자에 따라

일찍 발생하기도 하는데, 소아기나 젊은 성인에서 폐동맥 고혈압

이 심한 경우에는 단락에 의해 이차적으로 발생한다기 보다는

일차성 폐동맥 고혈압의 발현이라는 의견도 있다.

단락이 적으면(폐혈류량/체혈류량 <1.5) 기이성 색전증의 과

거력이 없는 한 치료하지 않는다. 일반적으로 기이성 색전증 예

방을 위해 미리 작은 결손을 막지는 않는다. 단락양을 정확히

알기 어려우므로 대개 성인에서 직경 1 cm 이상의 결손이면 막

는 경향이다
15)
. 증상(운동시 피로, 호흡곤란, 심방 부정맥)이 있

는 환자에서 단락량이 유의한 경우(폐혈류량/체혈류량>1.5 혹은

우심실 확장) 혹은 단락에 의한 가역적인 폐동맥 고혈압이 동반

된 경우에는 연령에 상관없이 결손을 막아준다. 이들에서 수술

후에 운동 능력 증가, 우심실 용적 감소 등의 호전을 기대할 수

있다. 그러나 40세 이후에 교정을 한 경우에는 수술 전부터 있

었던 심방 부정맥은 지속된다. 수술의 적응이 되는 군에서 수술

후 문제나 사망률이 정상인과 같기 위해서는 25세 이전에 교정

술을 시행해야 한다.

폐혈관 저항이 상승된 경우(폐동맥압이 동맥압의 2/3보다 높

거나 폐혈관 저항이 체혈관 저항의 2/3보다 높을 경우)에는 심

도자술 중에 폐혈관 확장제(산소, 일산화 질소, adenosine 등)를

투여하여 폐동맥 압력이 의미 있게(20% 이상) 저하되거나 폐혈

류량이 뚜렷이 증가할 때만 결손을 막아준다. 이 경우에도 수술

직후에는 폐동맥 저항의 상승으로 인해 심한 혈역학 장애를 일

으킬 수 있고 경우에 따라 사망에 이르기도 한다. 일부에서는

결손을 교정한 후에도 폐혈관 저항이 지속적으로 상승되기 때문

에 결국은 우심실 부전이 발생한다. 따라서 수술직후에서 회복된

경우라도 폐혈관 저항에 대한 추적 관찰을 지속해야 한다.

최근에는 수술 이외에도 크기가 너무 크지 않고 위치가 적절

한 이차공형 심방 중격 결손은심도자술 중 기구를 이용하여 막

는 방법도 널리 이용되고 있다.

2. 심실 중격 결손

심실 중격 결손은 이엽성 대동맥판을 제외하면 가장 흔한 심

장 기형이지만 수술이나 자연 폐쇄로 인해 성인에서는 심방 중

격 결손보다 빈도가 낮다(10%).

성인까지 이른 심실 중격 결손은 결손이 큰 경우에는 이미

심한 폐동맥 고혈압이 동반된 경우가 흔하다. 그러나 일부에서는

결손 자체는 크더라도 결손의 일부 혹은 대부분을 대동맥 판막

이 가로막고 있거나, 우심실 이분증(double chambered right

ventricle) 같은 다른 동반된 문제로 인하여 단락이 적고 증상이

없는 경우도 있다. 특히 우리 나라에서는 막양부 결손뿐 아니라

대혈관 판하 결손이 많아서 대동맥 첨판(cusp)이 결손을 통해

탈출되면서 대동맥판 폐쇄부전이 심해진 후에야 병원을 방문하

는 경우가 아직도 드물지 않다. 또한 증상은 뚜렷하지 않더라도

심비대를 유도할 정도의 단락이 있을 수도 있고, 결손 자체가

작은 경우라도 우심실 이분증, 대동맥 판막 하부 협착 같은 문

제가 발생할 수 있으므로 증상이 없어도 정기적인 검사가 필수

적이다.

의미 있는 단락이 있거나(증상 있을 때, 폐혈류량/체혈류량의

비가 1.5 이상일 때, 좌심실 및 좌심방이 확장되어 있거나 점점

확장되는 추세에 있을 때, 단락으로 인해 가역적인 폐동맥 고혈

압이 있을 때), 의미 있는 다른 문제(대동맥 판막 이상, 우심실

유출로 협착, 대동맥 판막 하부 협착 등)가 동반될 때 교정이 필

요하다. 심내막염의 병력이 있어도 치료 대상이 된다. 대혈관 판

하 결손이나 근육부 유출로 결손처럼 자연 폐쇄가 되지 않는 부

위의 결손은 대동맥 판막 문제, 심내막염 등을 막기 위해 단락

양이 많지 않더라도 치료하자는 의견도 있다.

치료는 수술이 원칙이고, 근육부 결손 일부에서 기구를 이용

한 비수술적 폐쇄가 가능하다. 막양부 결손에서도 비수술적 폐쇄

가 시도되고는 있으나 위험성과 효율성에 대해 논란이 많다.

3. 방실 중격 결손(atrioventricular septal defect)

치료 받지 않고 성인까지 생존한 방실 중격 결손 환자는 부

분 방실 중격 결손을 가졌거나 이미 폐동맥 고혈압이 심하게 진

행된 경우라고 볼 수 있다. 방실판막 역류가 심하지 않은 부분

방실 중격이 있으면 성인 초기까지는 일반적인 심방 중격 결손

과 같은 양상을 보인다. 그러나 40대에 이르면 거의 대부분 심

부전, 심방 부정맥, 방실 전도 장애, 폐동맥 고혈압 등의 증상이

나타나게 된다. 수술을 받은 경우라 하더라도 방실 중격 결손

환자는 방실 판막의 역류는 대부분 존재하고 진행할 수 있으며,

부정맥, 좌심실 유출로 협착, 방실 판막 성형술에 의한 협착 등

이 발생할 수 있으므로 정기적인 검사가 필수적이다.

4. 동맥관 개존(patent ductus arteriosus, PDA)

동맥관이 크면 좌-우 단락에 의해 좌심방과 좌심실의 용적
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과부하를 일으키고 폐혈관 저항이 상승된다. 좌심방이 커짐에 따

라 심방 세동도 발생할 수 있다. 이 같은 현상이 지속되면 결국

심한 폐동맥 고혈압으로 진행하여 상지에는 청색증이 없으면서

하지에만 청색증이 나타나는 분리성 청색증(differential cyano-

sis)이 발생할 수 있다.

심잡음을 동반한 동맥관 개존은 Eisenmenger 상태가 아닌

한 크기와는 무관하게 치료를 요한다. 그러나 심잡음 없이 우연

히 발견된 동맥관 개존이 심내막염을 일으킬 수 있는지에 대해

서는 논란이 있고 대부분 치료하지 않는다.

성인의 동맥관은 혈관의 석회화, 동맥류(aneurysm) 등으로 인

하여 수술의 위험도가 소아보다 높으므로 기구를 이용한 비수술

적 치료가 선호된다. 최근에는 다양한 기구가 개발되어 크기나 모

양과 무관하게 거의 모든 동맥관을 비수술적으로 막을 수 있다.

5. 대동맥 축착

대동맥 축착은 남자에서 여자보다 2-5배 많이 발생하고,

Turner 증후군에서 잘 동반된다. 50-80%에서 이엽성 대동맥판

이 동반된다. 그 외에 circle of Willis, 늑간동맥의 동맥류도 동

반될 수 있다. 심실 중격 결손, 좌심실 유출로 협착, 승모판 협

착 등의 심기형이 동반된 복잡 대동맥 축착은 유아기에 증상

이 나타나 수술을 받게 된다. 단순한 대동맥 축착은 성인에서

처음 발견되는 경우도 흔하다.

대동맥 축착의 발현은 다양하다. 증상 없이 우연히 발견되기

도 하고, 비출혈, 두통, 운동 후 하지 피로 등의 비특이적 증상

을 보이거나, 심부전, 협심증, 대동맥판 협착, 대동맥 박리, 뇌출

혈 등의 중한 증상으로 발현되기도 한다.

의미 있는 대동맥 축착은 증상 유무와 무관하게 교정이 필요

하다. 의미 있는 축착은 상-하지의 혈압차가 10 mmHg 이상인

경우, 촉진 시 하지에서 박동이 지연된 경우, 심도자 검사에서

축착 전후의 최고 수축기압의 차이가 20 mmHg 이상인 경우,

조 술이나 심초음파에서 대동맥 축착이 있으면서 축착 전 부위

의 지속적인 고혈압이 있는 경우로 정의할 수 있다. 교정은 수

술이나 풍선 확장술로 협착을 제거한다. 이전에 수술 받은 후에

발생한 재협착의 경우는 일차적으로 풍선 확장술을 시행하는 추

세이다. 풍선 확장술 후에 대동맥 박리, 동맥류 형성, 재협착 등

이 발생할 수 있다. 이 경우에 스텐트를 삽입하면 합병증을 줄

일 수 있다. 축착 교정 수술 후에는 수술 방법, 축착 부위의 해

부학적인 구조 등에 따라 재축착이 발생할 수 있다. 또한 축착

부위의 동맥류, 박리도 일어날 수 있다.

수술 후에는 약 절반에서 수술 전에 있던 고혈압이 소실된다.

이들 중 일부에서 후에 다시 혈압이 상승하기도 한다. 운동 시

수축기 고혈압이 발생하는 경우도 흔하다. 고혈압은 대동맥궁의

저형성 혹은 축착 이전 부위 대동맥의 기능적 이상에 의한 것으

로 추정된다. 뇌출혈은 수술 후 상태에서도 발생할 수 있다. 특

히 수술 후에도 고혈압이 지속되거나 수술을 늦게 시행한 경우

에 잘 발생한다.

그 외에도 축착 수술 부위 혹은 동반된 심장 내 기형 부위에

감염이 발생할 수 있고, 수술 후인 경우에도 관상동맥질환이 조

기에 발생할 수 있다. 또한 동반된 이엽성 대동맥판에 합병된

병변도 가능하다. 따라서 대동맥 축착 환자는 수술 후에도 정기

적으로 재축착 여부, 대동맥궁의 저형성 여부, 축착 부위의 동맥

류 여부, 대동맥 근위부 및 대동맥판 병변 여부 등을 평가해야

한다.

6. 활로 사징(tetralogy of Fallot, TOF)

수술 받지 않고 성인까지 생존한 경우는 아기에는 우심실

유출로 협착이 경미한 “pink TOF” 이었다가 전형적인 활로 사

징으로 진행하 거나, 대동맥 판하 형태의 심실 중격 결손을 가

진 “oriental TOF”인 경우가 많다. 대부분 교정 수술이 가능하

므로 바로 교정한다.

성인에서는 이미 교정 수술 받은 환자들이 대부분이다. 많은

환자들이, 특히 젊은 성인들은 특별한 증상을 호소하지는 않지만

폐동맥 분지 협착, 잔존 심실 중격 결손, 우심실 유출로 협착,

폐동맥 판막 역류, 우심실 기능 저하, 부정맥, 대동맥 판막 역류

등의 문제를 가지고 있는 경우가 흔하다. 특히 폐동맥 판막 역

류 우심실 기능 저하, 부정맥, 대동맥 판막 역류 등의 문제는 추

적 기간이 길어질수록 문제가 많아지므로 수술 후 상태가 좋더

라도 평생 동안 정기적인 관찰이 필요하다. 심실 기외 수축은

흔하지만 임상적으로 문제되는 심실성 빈맥이 많지는 않다. 심방

부정맥은 심실 부정맥보다 흔하고 혈역학적 문제와 연관되어 있

다. 간혹 돌연사가 발생할 수 있으며, 혈역학적 문제가 있으면서

QRS 기간이 연장(>180 milisecond)되어 있으면 특히 잘 올 수

있다
16)
.

활로 사징 수술 후 환자에서 폐동맥 판막 역류가 지속되면

우심실의 점진적인 확장, 우심실 부전, 삼첨판 역류, 부정맥 등

을 유발하고 결국 좌심실 기능에도 향을 주므로 판막 교체가

필요한 경우가 많다. 판막 교체가 너무 늦어지면 증상은 호전되

더라도 우심실 기능은 회복되지 않는다고 알려져 있으나 언제가

적당한 판막 교체 시기인지에 대해서는 논란이 많다. 일반적으로

판막 역류가 심하면서 우심실 확장이 진행할 때, 우심실 기능

저하를 보일 때, 삼첨판 역류가 심해질 때, 지속적인 심방 혹은

심실성 부정맥을 보일 때, 운동 능력의 점진적인 감소 등의 증

상을 보일 때 판막 교체를 고려한다. 판막을 교체할 때에도 기

계식 판막, 조직 판막, 동종 판막 등 여러 종류 가운데 어떤 것

이 가장 적절한지에 대해 정확히 알려진 바는 없고 환자의 성별,

나이, 생활 양식 등을 고려하여 결정한다. 최근에는 bovine

jugular venous valve를 장착한 stent를 심도자를 통해 삽입하

는 방법이 시작되고 있어서
17)
향후 판막 교체의 한 방법으로 기

대된다.

7. 단심실 교정 환자의 예후, 합병증 및 치료

폰탄 수술 직후가 지나서 안정되면 특히 처음 5년 정도는 매
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우 좋은 상태를 유지하지만
18)
장기적으로는 여러 가지 문제가

발생할 수 있다. 폰탄 술식은 단계적인 수술을 통해 우심실 없

이 체정맥 혈류를 우심방을 통해 혹은 직접 폐동맥에 연결시키

므로 장기적으로는 체정맥압 상승, 우심방 확장, 폐심실의 부재,

반복되는 수술 등과 관련된 문제가 발생할 수 있다. 비교적 흔

히 보는 문제로는 부정맥, 혈전 및 색전, 심실 기능 저하와 방실

판막 역류, 단백 소실성 장병증, 폐정맥 협착 등을 들 수 있다.

이 같은 폰탄 수술 후 발생하는 문제들을 줄이기 위하여 여

러 형태의 수정이 이루어졌다. 폰탄 수술로 가는 중간 단계로

생후 6개월 전후에 상대정맥과 폐동맥을 연결해주는 양방향성

상대정맥-폐동맥 문합술은 단심실의 용적 과부하를 줄여주고 산

소를 소모한 체정맥 혈류를 폐로 보내므로 보다 합리적인 혈류

양상을 갖게 해준다. 한편 폰탄 수술의 기법도 변화하 다. 먼저

우심방의 외벽만을 이용하고 안쪽으로는 인공적인 관을 하대정

맥에서 폐동맥까지 연결하는 수술(lateral tunnel type Fontan,

혹은 total cavopulmonary connection, TCPC)을 함으로 우심

방 확장, 부정맥 등의 문제를 줄이고자 하 다. 최근에는 가능한

심방 자극을 없애고 직경 차이 등으로 인한 혈류에서의 에너지

손실을 줄이기 위하여 인공적인 관을 심방 밖으로 대어 하대정

맥과 폐동맥을 연결하는 형태의 폰탄 수술(extracardiac conduit

Fontan operation)을 많이 시행하고 있다. 또한 수술 직후 위험

도가 높을 것으로 예상되는 환자에서는 하대정맥과 폐동맥을 연

결하는 통로 중간에 좌심방과 연결되는 창을 만드는 개창형 폰

탄 수술(fenestrated Fontan operation)을 하기도 한다. 이렇게

만들어진 창은 우-좌 단락에 의한 저산소증을 유발하고 기이성

색전증의 부담을 갖게 하지만 수술 직후 높은 폐혈관 저항으로

인한 심박출량 저하의 위험을 줄여주는 역할을 한다. 한편 우심

실이 하나의 심실로 역할을 할만큼 크지는 않지만 아주 작지도

않은 경우에는(대개 정상 우심실 용적의 1/3-2/3 정도)
19)
우심

실은 하대정맥 혈류만을 담당하도록 하고 상대정맥은 폐동맥에

직접 연결하는 형태의 수술(one-and-a half ventricle repair)을

하기도 한다. 이러한 개선 방법들은 기존의 방법에 비해 단기적

으로 좋은 결과를 보이지만 아직 장기적인 자료는 충분하지 않

다.

부정맥은 폰탄 수술 후 환자에서 흔히 보는 문제로 심방성

부정맥이나 동결절 이상이 주로 나타나지만, 심실 기능 저하, 심

근 비후 등과 관련된 심실성 부정맥도 발생할 수 있다. 다른 문

제들과 마찬가지로 수술 후 수 년 간은 대부분 부정맥 없이 잘

지내지만 없으나 시간이 지날수록 빈도가 높아진다
20)
. 두 개의

심실을 가진 환자와는 달리 폰탄 수술 후 환자는 심방 내 혈역

학적 변화나 압력 상승이 바로 폐혈류 장애를 유발하고 심각한

심박출량 저하 등의 문제를 일으킬 수 있으므로 부정맥이 발생

하면 빠른 조치가 필요하다. 폰탄 수술 후 부정맥이 있으면 일

차적으로 교정 가능한 혈역학적 문제가 있는지를 확인해야 하며,

혈전 방지를 위해 항응고제 사용을 고려한다. 동결절 이상이나

방실 차단이 있으면 심장 박동기를 삽입하며, 상황에 따라 항부

정맥제를 사용하지만 조절이 어려운 경우가 많다. 우심방을 그대

로 이용하는 기존의 폰탄 수술을 한 후 우심방이 많이 늘어난

소견이 부정맥에 동반되어 있으면 최근 시행하는 extracardiac

conduit Fontan 수술 혹은 lateral tunnel type Fontan 수술로

전환하면서 동시에 심방에서의 한랭절제술(atrial cryoablation),

심박동기 삽입을 고려할 수 있다.

폰탄 수술의 특징인 비박동성 폐순환, 혈류 정체, 인공 물질의

사용은 혈전 형성의 조건이 될 수 있고, 부정맥이나 심기능 저

하가 있으면 혈전이 더 잘 발생한다. 폰탄 수술 후 일부에서는

C 단백 저하 등의 혈액 응고 이상을 보이기도 한다
21)
. 폰탄 수

술 후 혈전은 주로 폐순환 쪽에서 발생하지만 막힌 주머니(blind

pouch)로 되어 있는 매우 작은 심실이나 막힌 폐동맥 유출로 주

위 등 단심실 내에도 혈전이 발생할 수 있다. 또한 개창형 폰탄

수술 환자에서는 체정맥 쪽의 혈전이 전신으로 색전될 수도 있

다. 혈전 방지를 위해 폰탄 수술 후 모든 환자가 항응고제를 복

용하는 편이 좋은지에 대해서는 아직 충분한 자료가 없는 상태

이다. 그러나 부정맥이 있거나 개창형 폰탄술을 받은 환자, 심초

음파에서 자발 조 (spontaneous contrast)이 있는 경우에는 항

응고제 사용을 고려해야 한다.

단백 소실성 장병증(protein-losing enteropathy)은 지속적인

체정맥압 상승으로 인한 장림프관 확장증 때문에 혈청 단백이

장으로 빠져나가서 발생하는 현상이라 생각된다. 임상적으로는

전신 부종, 복수, 늑막 삼출, 만성 설사 등의 소견을 보인다. 검

사에서 혈청 단백 및 알부민, 림파구, 혈청 alpha1-antitrypsin

의 저하를 보이며, 대변에서 alpha1-antitrypsin 청소율 증가로

진단할 수 있다. 폰탄 수술 후 환자가 단백 소실성 장병증을 보

이면 예후는 나빠서 5년 생존율이 50% 전후이다
22)
. 치료로는

저지방, 고단백, 중위 사슬 중성지방(medium-chain trigly-

ceride)의 식사를 권하고, 알부민을 주사하며, 이뇨제와 혈관 확

장제 등을 사용한다. 최근에는 개창 폰탄수술의 원리를 적용하여

심도자를 하면서 심방 사이에 창을 만들어 주기도 하며
22)
, 심하

면 심장 이식을 고려한다. 피하 헤파린 주사나 octreotide 등을

시도하기도 한다.

폰탄 통로 내에 협착이 있으면 이 같은 합병증이 더욱 잘 올

수 있으므로 특히 주의하여 살펴야 한다. 의미 있는 협착이 있

으면 수술적인 방법으로 넓혀주기도 하고, 풍선 혈관 성형술이나

스텐트 삽입 등 중재적 심도자법을 이용한 치료를 할 수도 있다.

단심실 환자들은 판막 역류나 체혈관과 폐동맥 사이의 단락술

등과 관련된 심실의 용적 과부하, 지속적인 저산소증 등으로 인

하여 심실 기능 저하를 보이는 경우가 적지 않다. 우심실 형태

의 단심실 때는 좌심실형 단심실에 비해 심실 기능 저하가 잘

발생하는 경향을 보인다. 심실 기능 저하는 직접 심박출 저하를

유발하는 외에도 방실 판막 역류, 심방 압력 증가, 폐 내외 압력

차(transpulmonary gradient) 감소, 체정맥 혈류 정체 등을 통

하여 두 개의 심실이 있는 경우보다 폰탄 수술 후 환자에서 더

욱 큰 향을 끼친다.
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간혹 폐정맥, 특히 우측 폐정맥이 늘어난 우심방 혹은 하대정

맥과 폐동맥을 연결하는extracardiac conduit에 의해 눌리는 경

우가 있을 수 있다.

결 론

선천성 심장병을 가진 성인은 증상이 없더라도 여러 문제가

발생할 수 있으므로 이에 대한 이해와 정기적이 관칠이 필수적

이다. 정기적인 관찰과 검사를 통해 적절한 치료가 가능하고, 환

자의 생존과 생활의 질을 향살시킬 수 있다.
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