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1)

서 론

심근염의 임상경과는 발열과 근육통같은 비특이적인 전신증상

부터 급작스런 심혈관 허탈 혹은 급사에 이르기까지 다양하다.

이러한 다양한 임상경과로 인하여 심근염의 전반적인 빈도를 알

기가 어렵다. 사후자료에 따르면 심근염이 젊은 성인 급성심장사

의 8.6-12%를 차지한다
1, 2)
. 또한 원인도 다양해서 임상의들이

심근염을 확인하기도 어렵고, 적절한 진단기준을 도출하기도 어

렵다. 1986년 Dallas 병리학적 진단기준이 마련되었으나 제한점

이 많아 널리 사용되지 못하는 실정이다. 최근 들어 심근조직에

서 다양한 바이러스 genome과 면역조직학적 염색을 통한 HLA

확인이 가능하게 됨에 따라 심근염과 심근증의 일부에서 그 원

인을 확인할 수도 있다
3)
. 소아기 심근증은 다양한 원인과 임상

적 표현형을 갖은 이질적인 질환이다. 임상발현의 시기와 중증도

는 심근증의 원인, 표현형 및 유전적 요소에 따라 다르게 나타

난다.
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본 론

1. 심근염

1) 원 인

바이러스성 심근염이 가장 흔하며 enterovirus, 특히 coxsac-

kivirus B군이 주요한 원인 바이러스이다. 심근에서 연쇄중합반응

(polymerase chain reaction, PCR)을 이용한 연구결과에서는

adenovirus가 coxsackivirus 보다 흔하다
4, 5)
. 일본에서는 He-

patitis C virus, 독일에서는 Parvovirus B19가 흔하게 발견되고

있다
5, 6)
. 이러한 소견을 미루어볼 때 연령과 지역적인 차이가 급

만성 심근염의 원인에 영향을 미칠 수 있다.

Bowel 등
5, 6)
은 근육생검으로 확진된 624명을 대상으로 바이

러스 genome을 38%에서 확인할 수 있었고, 빈도순으로 보면

adenovirus, enterovirus, cytomegalovirus 순이었다. Human

immunodeficiency virus(HIV)도 cardiotropic 바이러스 감염과

관계가 되며 HIV 환자의 사후조사에서 67%에서 심근염의 병리

학적 소견을 보였다
7)
. HIV 심근염은 일반적 임파구성 심근염보

다 그 예후가 매우 불량하여 주요한 사망의 예측인자이다
8)
. 약

물에 의한 과민반응은 심근염의 원인이 될 수 있으며 그 예로

항우울제, 항생제(penicillin, cephalosporin, sulfonamide), 항정
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신병약(clozapine) 등이 있으며, 자가면역질환으로 celiac 병,

Whipple 병, 류마티스성 질환, 전신성 경화증 등에서 심근염이

동반될 수 있다
9)
.

2) 병 인

동물실험을 통하여 얻어진 결과를 토대로 심근염 발생에는 3

가지 필수적인 단계가 관여한다고 알려져 있다
10)
. 첫째 단계는

원인균 혹은 원인인자가 심근침범를 통하여 바이러스 복제가 일

어나고, 바이러스 genome이 세포 내에 지속되면 cleaving dys-

trophin 혹은 eukaryotic initiating factor 4에 의하여 심근세포

의 기능부전이 일어난다. 두 번째 단계는 면역학적 활성화가 일

어나 NK 세포 혹은 macrophage 등의 면역세포침윤을 통하여

전염증사이토카인(proinfalmmatory cytokine), 특히 IL-1, IL-2,

TNF, interferon-γ 등이 유리된다. 세 번째 단계는 T세포가

활성화되는 단계이다. 심근에서 바이러스제거는 주로 B임파구에

의하여 조절되고, 심근염의 발생과 중증도는 T 임파구를 통한

세포매개성 면역에 의하여 결정된다. B세포의 clonal expansion

이 일어나 심근세포괴사(myocytolysis), 부가적인 국소염증반응,

그리고 순환 항심장항체(circulating anti-heart antibody)가 생

성된다. 이러한 반응은 숙주의 방어체계와 특이 감염인자에 따라

다르게 나타날 수 있다. 심근염에서 발견되는 바이러스 RNA,

특히 Coxsackivirus B3는 지속되는 낮은 정도의 바이러스 복제

를 의미하며 감염에 대한 면역학적 반응으로 apoptotic cell

death을 포함하는 지속적인 심근손상을 초래할 수 있다
11)
. 바이

러스 감염에 의하여 발현된 세포매개성 자가면역기전이 확장형

심근증의 병인에서 관여한다(Fig. 1).

3) 임상 경과

대부분은 무증상의 가벼운 임상경과를 나타내는 반면, 전격성

심근염 형태로 새롭게 발생한 심근증의 경과를 취하기도 한다.

발열, 근육통과 같은 바이러스 전구증상은 확진된 심근염의 10-

80%에서 나타난다
12-14)
. 심근염의 임상경과와 조직병리학적 소견

사이에 관련성은 없다
15)
. Lieberman 등

16)
은 활성심근염(active

myocarditis)와 구분하여 전격성심근염(fulminant myocarditis)

을 기술하였는데, 고용량의 vasopressor 혹은 기계적 순환보조

장치를 필요로 할 정도의 심한 혈역학적 장애로 나타나는 경우

로 정의하였다. 전격성 심근염은 약 10.2%에서 나타나며, 특징

적인 바이러스 전구증상, 발열, 급작스런 발생 등을 특징으로 한

다. 이러한 환자들은 심한 좌심실부전을 보이나 좌심실의 내경의

증가는 미미하다. 심근염은 급성관동맥증후군의 형태로 나타나기

도 하는데 troponin 상승, 급성 심근허혈을 시사하는 특징적인

심전도소견, 심실벽의 이상 운동 등을 동반한다
17, 18)
. 임상의들은

관상동맥질환의 위험요소가 없는 젊은 성인 혹은 소아에서 급성

관동맥증후군이 나타나거나, 심전도 소견이 관상동맥의 영역과

맞지 않는 경우, 혹은 심실벽운동 이상이 분절로 나타나지 않고

전체 심실벽에 나타나는 경우에서는 반듯이 급성 심근염의 가능

성을 염두에 두어야 한다. 심장전도계에 다양한 영향을 미쳐 심

실빈맥은 약 5%정도에서 나타난다
19)
.

4) 진단적 평가

(1) 생 검

Dallas 진단기준이 심근염의 병리조직학적 기준이 되고 있으

나 많은 제한점이 있어 현재 미국심장학회에서는 심근생검을

class IIb 권장 사항으로으로 정하고 있다
20)
. 그럼에도 불구하고

심근생검은 약 심근염의 10-20%정도에서 진단적 정보를 제공하

고 있고, 아직까지 표준적 기준으로 남아있다
21)
.

(2) cardiac biomarker

혈중 cardiac biomarker로 CK 혹은 CK isoform(CK-MB)

은 낮은 예측율로 인하여 심근염의 선별검사로 사용되지 않고

그 대신 troponin이 주로 이용된다. troponin T는 0.1 ng/mL

이상을 cut-off 치로 하였을 때 감수도 53%, 특이도 94%을 나

타나며, troponin I 도 유사한 결과를 보인다.

Fig. 1. Time course of experimental viral myocarditis in mice: mechanisms of inflamma-
tion and cell death.
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(3) 면역학적 접근방법

면역조직화학적 염색법은 침윤된 임파구의 아형분석에 정확한

정보를 제공하며, MHC 항원의 활성화(up-regulation)을 정량화

할 수 있다
22)
. MHC 발현은 심근손상의 만성적 형태를 나타낼

뿐 임상양상에는 영향을 주지 않으며, 심근염 진단의 감수도와

특이도는 각각 80%, 85%로 알려져 있으나 Dallas 진단기준에

의한 조직병리학적 소견과 연관성은 없다.

(4) 심근영상

초기에 시행할 수 있는 심초음파검사 소견은 다양하게 나타나

고 상대적으로 비특이적이다. 좌심실기능부전이 흔히 나타나지만

(69%), 좌심실 확장은 미미할 수 있어서 급성 확장성심근증과

동일한 소견을 보일 수 있다. 심부전이 아닌 흉통이나 심장차단

으로 발현한 경우에는 심실기능이 보존되어 있는 경우가 많다.

국소심실벽운동이상은 64%에서 나타나며, 가역적인 좌심실비대

도 약 15%에서 보이며 특징적으로 수개월 이내에 호전된다.

초음파조직 특성(ultrasonic tissue characterization)은 건강한

심근과 심근염을 구별해내는데 매우 효과적이어서 그 감수도과

특이도는 각각 100%와 90%에 달한다
23)
. Gallium 67은 심근염

증의 정도를 파악할 수 있는 반면에 antimyosin 심장섭취도는

심근세포의 괴사의 정도를 확인할 수 있는 장점이 있다. 조영증

강 MRI는 심근염증과 심근세포 손상의 진단에 유용하며, T1과

T2 이완시간과 spin density를 측정하여 정확한 조직특성을 확

인할 수도 있다. 국소적인 심근조영증강과 심실벽운동 이상이 동

반되어 있으면 심근염을 의심해 볼 수 있다. MRI는 심근생검을

시행해야 할 환자를 확인할 수 있을 뿐만 아니라 심근의 비정상

적 부분을 파악하여 심근생검의 위치선정에도 도움을 줄 수 있

다. MRI는 자연경과뿐만 아니라 치료에 대한 심근반응 정도를

비침습적으로 평가할 수 있다.

5) 자연 경과

심근경색과 유사한 임상발현을 보이는 경우에는 대개 이전의

건강한 상태로 회복되는 것이 보통이다
17, 18)
. 또한 경한 심실부

전(좌심실구출율 40-50%)인 경우에도 특징적으로 수주 혹은 수

개월 이내에 회복된다. 심한 심실부전(좌심실구출율 <35%, 심한

심실확장기말 내경의 확장)의 임상경과를 보이는 경우 약 50%

에서는 만성심실부전으로, 25%에서는 심장이식 혹은 사망으로,

나머지 25%는 자연적 호전을 보인다
24)
. 전격성 심근염은 양호한

예후를 나타내어 장기생존율이 90% 이상이다
25)
. 심근생검으로

확진된 심근염의 1년과 4.3년의 사망률은 각각 20%, 56%이다
12)
. Mayo 클리닉 임상연구에서도 심근염의 5년 생존율은 50%

로 비슷한 결과를 보이고 있다
26)
. 거대세포 심근염의 생존율은

더욱 낮아서 20% 미만이다
19)
. 불량한 예후를 나타내는 임상소견

으로 실신, 각차단, 심실구출율 40% 미만, 심부전의 진행(NYHA

class III 혹은 IV), 좌심실충만압력 상승, 폐동맥고혈압 등이 알

려져 있으나 장기예후를 평가하기에는 제한점이 많다
27)
. 혈중

Fas와 Fas ligand가 사망한 심근염환자에서 의미 있게 증가되

어 있어서 사이토카인 활성화가 중요한 예후정보로 이용될 수도

있음을 보여준다.

6) 치 료

보존적 치료를 시행하며 전격성 심근염의 경우 vasopressor

혹은 수축촉진제를 포함하는 적극적인 약물요법과 혈역학적 보

조요법이 필요하다. 심실충만압이 증가되어 있는 경우에는 이뇨

제와 혈관확장제을 사용하며 불응성 심인성 쇽에는 심실보조장

치 혹은 ECMO가 이용될 수도 있다
28)
. 초기 혈역학적 안정화

이후에 좌심실기능부전의 관리를 위하여 미국심장학회에서는 모

든 환자에게 angiotensin-converting enzyme 억제제와 베타차

단제를 사용하고, NYHA class III 혹은 IV가 지속되는 경우에

는 선택적으로 aldosterone 길항제를 사용할 것을 권장하고 있

다
20)
. 바이러스성 심근염에서 장기적 심근손상이 비정상적인 세

포성 혹은 체액성면역과 관계되기 때문에 그동안 면역억제제에

대한 많은 시도가 이루어져 왔으나 면역억제요법은 전신적인 자

가면역질환과 거대세포 심근염에서는 선별적으로 사용될 수 있

으나, 바이러스성 심근염에서는 통상적인 치료법으로 사용될 수

없다
12, 29)
. 면역조절요법으로 정맥 내 면역글로블린은 항바이러스

항체를 제공하고 항염증작용을 통하여 바이러스 심근염을 억제

할 수 있다. 그러나 최근에 발생한 심부전과 확장성 심근증환자

를 대상으로한 연구에서 정맥 내 면역글로블린요법도 6개월 혹

은 12개월의 사망률과 좌심실 구출율의 향상에서 유의한 차이가

없었다
30)
. 그러나 소아를 대상으로 체계적인 연구결과가 없는 실

정이어서 최근 Cochrane review에서는 바이러스성 심근염으로

추정되는 환자의 관리에 정맥 내 면역글로블린의 사용은 정당화

할 수 없다는 결론을 맺고 있다. 또한 일부 연구결과에서 항바

이러스제로 interferon-α와 interferon-β가 심근염과 심근증에

서 혈역학적 및 임상적 호전을 보인다고 하였으나 아직은 정확

한 대조군연구를 통한 검증이 필요한 실정이다
31)
.

2. 심근증

심근증의 치료성적은 20세기 후반의 선천성심질환의 성공적

치료와는 대조적으로 사망률이나 심이식의 필요성을 낮추지 못

하는 실정이다
32)
. 증상이 있는 심근증의 40%정도에서 궁극적으

로 사망하거나 심이식이 필요로 한다. 심근증으로 심이식을 받는

환자의 비율은 과거 10년간 감소하지 않고 있다. 심근증의 분류

는 원인, 형태, 혹은 생리적 특성 등에 따라 다양한 분류방법이

사용되고 있으나 기저 생리적인 측면은 반영하지 못하는 제한점

에도 불구하고 형태학적 특징에 근거한 확장형, 비후형, 제한형,

부정맥유발형 우심실(arrhythmogenic RV dysplasia), 미분류의

5가지로 구분하는 분류법이 사용되고 있다. 최근 미국과 호주의

연구에 의하면 소아심근증의 연간 발생률은 인구 10만 명당

1.13-1.24명으로 알려져 이전의 발생률보다 높다
33)
. 이러한 발생

률은 임프종, 윌름씨 종양, 신경섬유종의 유병율과 유사하다. 생

후 1년 이내에 심근증의 발생이 가장 높아 전체 심근증의 절반

를 차지하며 다른 연령대에 비하여 8-12배가량 높다. 이러한 결

과로 볼 때 영아기 심부전 환자에서 가족력이 있을 때에는 심근

- 1051 -



길홍량 : 소아 심근염과 심근증

증에 대한 진단적평가가 포함되어야 한다. 두 번째로 발생률이

높은 시기는 사춘기이다. 심근증의 발생률에는 지역적, 인종적

차이를 보인다. 이러한 차이는 바이러스 감염에 대한 감수성이나

독소에 대한 노출 등 유전적 혹은 환경적 요인이 많이 관여가

된다. 성별에서도 많은 차이를 보이는데 이는 X 염색체에 포함

된 유전자가 관여하는 신경근육질환에서 심근증의 발생이 높기

때문에 남자에서 더 높은 발생을 보인다. 전체 심근증의 9-20%

에서 가족적 발생을 보이기 때문에 이들 가족들에 대한 선별검

사가 매우 중요하다. 현재 심근증의 치료는 대개 심이식을 통하

여 이루어지며, 장기생존이 가능하더라도 면역억제제의 병용투여

로 인하여 정상적인 삶을 영위하기가 어려울 수도 있다. 현재

새로운 치료로 줄기세포 치료법이 시도가 되고 있고, 줄기세포는

심근세포로 분화하여 심기능 부전을 정상화 시킬 수 있다.

1) 확장형 심근증

소아기 확장형 심근증은 그 원인, 발현시기, 심부전의 정도에

따라 매우 다양한 임상경과를 나타낸다. 그 빈도는 인구 10만

명당 0.56이며 이는 성인에 비하여 10배정도 낮다
34, 35)
. 심근염과

신경근육질환이 소아기 확장형 심근증의 가장 흔한 원인이며 가

족성 심근증, 대사이상, 기형증후군은 적다. 그러나 영아기에서는

특발성, 대사이상, 및 기형증후군이 흔하다. 사망 혹은 심이식에

대한 위험인자로 5세 이후에 발생한 경우, 가족적 심근증, 초기

에 낮은 심실구출율 Z 점수, 추적관찰 중 심근기능의 호전이 없

는 경우 등이다
36)
. 사망률이나 심이식과 소아기 심근증의 원인사

이에는 뚜렷한 관련성은 없다. 환자치료, 새로운 치료법 개발 혹

은 유전적 연구성과들에 막대한 비용이 지출되고 있음에도 불구

하고 생존율은 아직도 매우 낮은 실정이어서 사망률이나 심이식

필요성을 낮추기 위해서는 새로운 치료법뿐만 아니라 조기진단

을 위한 새로운 방법, 위험인자에 따른 환자의 구분 등이 매우

중요하다
37)
. 그러므로 향후 예후에 영향을 미치는 환자특성의 확

인과 기저질환에 대한 연구가 필요하다.

2) 비후형 심근증

비후형 심근증은 유전적 심장질환으로 심장의 sarcomere 단

백 신호전달에 관여하는 10개의 유전자 중 적어도 1개에서 mis-

sense mutation에 의하여 발생한다. 21%정도에서 가족력이 있

으며 33%정도에서 확인할 수 있는 증후군이 발견된다. 영아기

는 그 빈도도 가장 높고, 예후도 가장 나쁜 것으로 알려져 평균

연간사망률은 3.4%인 반면, 1세 이후까지 생존한 경우는 진단

시 연령과 관계없이 유사한 생존율을 나타내어 1.5%정도의 연

간사망률을 보인다. 소아기 비후형 심근증 대부분은 특발성이다.

사망 혹은 심이식에 대한 고위험인자로 가족력이 없는 경우, 중

심성 좌심실비대(concentric hypertrophy), 진단 시 낮은 심실구

출률 Z 점수, 추적관찰 중 좌심실두께가 증가하는 경우 등이다.

좌심실유출로의 협착은 30-50%정도에서 나타나며 전부하, 후부

하, 수축력 등에 따라 다르게 나타난다
38)
. 구출성수축기 잡음은

전부하 감소를 초래하는 자세를 취하면 증가하므로 협착이 거의

없는 경우(압력차 <30 mmHg)에는 잠재된 협착을 확인하기 위

하여 부하검사(Valsalva 법, 운동)를 시행하여야 한다. 상염색체

우성을 나타내는 가족력이 많고 심실비대가 50대와 60대까지 임

상적으로 확인하기 어렵기 때문에 심초음파검사를 가족구성원들

에게 매 5년마다 그리고 12-18세 청소년기에는 매년 시행하며,

모든 환자들은 24시간 심전도와 운동부하검사를 시행하여야 한

다. 증상을 호전시키기 위한 치료는 좌심실유출로 협착을 증가시

키는 catecholamine를 차단하고 이완기 심실충만을 향상시키기

위하여 심박동수를 감소시키는데 주안점을 두고 있다. 베타차단

제가 증상이 있는 경우에 1차 선택약제가 되며 약 60-80%에서

효과적이다. 베타차단제에 반응하지 않는 경우에는 칼슘차단제인

verapamil를 사용할 수 있는데 심한증상, 폐동맥고혈압이 병발

된 경우, 심한 좌심실유출로 협착이 있는 경우에 사망례가 보고

되고 있기 때문에 주의가 요구된다. 그 외에 disopyramide도 선

별적으로 사용할 수 있다
39)
. 안정 시 좌심실유출로 협착이 30

mmHg 이상(부하검사 시 50 mmHg 이상)이고 정상생활을 방

해받을 정도의 호흡곤란이나 흉통이 있는 경우에는 약물이외에

심실중격절제술, 양심실조율, 관상동맥 중격분지 알코올 절제술

과 같은 침습적인 치료가 필요하며, 현재까지 효과, 합병증 등을

고려할 때 심실중격절제술이 표준 치료로 되어 있다
40)
. 심장급사

에 대한 위험인자로 병원외부에서 심정지 병력이 있는 경우, 지

속적인 심실빈맥 혹은 세동, 심장급사의 가족력 등이 있으며, 급

사에 대한 위험도를 평가하기 위한 전기생리학적 검사는 유용하

지 않다. 심장급사를 예방하기 위해서는 심장 내 제세동기를 삽

입할 수 있으나 심장급사의 위험요소가 없는 경우에는 약물치료

만으로도 임상적 경과와 예후가 매우 좋은 것으로 알려져 있다.

3) 제한형 심근증

제한형 심근증은 전체 소아기심근증의 3% 미만을 차지할 정

도가 그 가장 빈도가 가장 낮다
34)
. 정상범위의 수축기 기능을 유

지하면서 양실의 이완기충만 장애를 특징으로 하며 2차적인 심

근증은 주로 침윤성 혹은 축적성 질환(infiltrative or stage dis-

ease)에서 나타난다.

결 론

심근염은 심근세포의 활성화된 염증성 파괴를 일으키는 심근

감염과 자가면역의 최종산물이다. 다양한 임상경과, 검사실 소견,

및 원인들에 의하여 그 정확한 특성과 자연경과를 파악하기는

매우 어렵다. 심전도, 심초음파검사, 혈중 troponin, 및 MRI가

초기 진단적평가로 시행될 수 있다. 심근생검은 선별적으로(<5

%) 시행될 수 있으며 MRI을 이용하여 정확한 생검부위를 확인

할 수 있다. 심근생검을 통한 HLA 표현형과 바이러스 genome

의 임상적 이용에 대한 긍정적인 연구결과가 기대된다. 현재 심

근염의 치료는 아직도 보존적인 치료에 머물러 있다. 면역억제요

법은 효과가 없다. interferon과 같은 항바이러스제의 조기투여

가 가능성있는 치료법으로 대두가 되고 있으나 이에 대한 연구

가 필요한 실정이다. 급성심근증의 표준치료는 혈역학적 및 심혈
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관계의 보조요법이 주가 되고 있으며 필요에 따라 심실보조장치

와 심이식이 이용될 있다. 급성심근염과 심근증에서 높은 자연회

복율을 보이나, 만성 확장형 심근증은 5년 생존율이 50%미만으

로 매우 불량하다. 증상 발현의 시기와 중증도는 심근증의 형과

유전적 요소에 따라 다르게 나타난다. 소아기 심근증의 진단과

관리는 여러 분야의 협진체계가 요구된다.
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