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서 론

총폐정맥 환류이상은 모든 폐정맥들이 좌심방과 연결되지 않

고 체 정맥 경로와 연결되어 폐정맥혈과 체정맥혈이 혼합된 후에

심방 중격 결손이나 난원공을 통해 좌심방으로 연결되는 심장 기

형이다
1)
. 이 질환은 선천성 심장병의 1.5%를 차지하는 드문 질

환이나 원칙적으로 모든 환자에서 진단 즉시 완전 교정 수술이

최근 총폐정맥 환류이상의 임상 경과 및 수술 결과 :

단일 대학병원에서의 경험(총폐정맥 환류이상의 최근 결과)
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Clinical features and results of recent total anomalous pulmonary

venous connection : Experience in a university hospital

(Clinical study of total anomalous pulmonary venous connection)
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Purpose : Active perioperative intervention and improvement on surgical technique has decreased the mortality rate of total

anomalous pulmonary venous connection (TAPVC); however, when complicated with pulmonary venous obstruction, operative

mortality is still high. The purpose of this study was to investigate the clinical course of TAPVC.

Methods : Twenty-seven patients who were diagnosed with TAPVC (without other complex heart anomalies) by echocardiogram

at Kyungpook National University Hospital from January 1994 to February 2008 were included.

Results : Mean age at diagnosis was 28.1±33.4 days (1-126 days). Sites of drainage were supracardiac type (15), cardiac

(6), infracardiac (5), and mixed (1). Seven patients had pulmonary venous obstruction: 5 with supracardiac type, 1 with cardiac,

and 1 with infracardiac. Intraoperative trans-esophageal echocardiograms were performed in 14 patients (58.3%). The operative

mortality was 16.7% (4 of 24) and overall hospital mortality (including deaths without operation) was 22.2% (6 of 27). There

were 5 postoperative pulmonary venous obstructions. The sites of obstruction were anastomotic in 3 of 5 (60%) patients, and

ostial pulmonary vein in the other 2 (40%) patients. Three patients who presented with anastomotic pulmonary venous ob-

struction underwent reoperation, but all the patients were found to have pulmonary venous anastomotic obstruction. The other

2 patients with ostial pulmonary vein obstruction who had no significant symptoms were diagnosed by routine echocardio-

graphic examination during follow-up.

Conclusion : In TAPVC patients, early diagnosis and aggressive surgical management will improve prognosis, and we must

pay attention to early and late pulmonary vein restenosis through intraoperative trans-esophageal echocardiogram and peri-

and post-operative echocardiographic follow-up examinations. (Korean J Pediat r 2 009 ;52 :1 94-198 )
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Clinical features and results of recent TAPVC

필요한 질환이다
1)
. 총폐정맥 환류이상은 폐정맥 환류의 연결부위

에 따라 상심장형(supracardiac type), 심장형(cardiac type), 하

심장형(infracardiac type), 혼합형(mixed type)으로 분류된다
2)
.

최근 수술 전후의 적극적인 검사와, 수술 방법의 향상으로 사망

률이 감소되고 있지만, 특히 폐정맥 협착이 동반된 경우 여전히

수술사망률의 위험이 높다. 이에 저자는 1994년부터 2008년까지

약 14년간 총폐정맥 환류이상으로 본원에 내원했던 환아들의 진

단, 수술 성적 및 치료 경과를 조사하였다.

대상 및 방법

1. 대 상

1994년 1월부터 2008년 2월까지 경북대학교병원 소아과에서

단순 총폐정맥 환류이상으로 진단된 27명의 환아들을 대상으로

하였으며, 심방중격결손과 동맥관개존을 제외한 복잡 심장 기형

을 동반한 경우는 대상에서 제외하였다.

2. 방 법

27명 환아들의 의무기록지를 후향적으로 조사하여 임상증상,

심초음파 검사소견, 총폐정맥 환류이상의 형태 및 협착여부, 수

술방법, 수술 후 합병증 및 사망률, 경식도 초음파 검사 유무, 추

적관찰 소견을 분석하였다.

폐정맥 협착은 심초음파 검사상 혈류 속도가 높으며(1.5 m/sec

이상) 연속성의 와류(continuous turbulent flow)가 보일 때로

정의하였다.

3. 통계 분석

이번 연구에서 조사된 자료와 검사의 값은 SPSS version

14.0K (SPSS inc., Chicago, IL, USA)을 사용하여 분석하였으

며, 기술통계로 평균±표준편차(최소값-최대값)와 환아수(백분

율)를 표기하였다. 집단간 비율차이 검정은 χ
2
-검정을 사용하였

으며 P값이 0.05 미만인 경우를 통계학적으로 유의한 것으로 정

의하였다.

결 과

1. 대상 환아의 임상적 특성

총폐정맥 환류이상 환아 27명은 남아 17명, 여아 10명이었고,

진단 시 나이는 평균 28.1±33.4일(1-126일), 평균 체중은 3.6±

0.9 kg (1.9-6.3 kg)였다. 병원을 방문한 주 증상으로 빈호흡, 저

산소증 등의 호흡기 증상이 7명, 수유 시 청색증이나 전신 청색증

이 13명, 심잡음이 들린 경우가 7명이었다. 환아들 중 13명(48.1

%)에서 심부전 소견을 보였다.

총폐정맥 환류이상은 심도자 및 심혈관 조영술은 시행하지 않

고 심초음파 검사로 확진하였다. 심초음파 검사로 진단된 해부학

적 형태로는 심상부형이 15명(55.6%), 심형이 6명(22.2%), 심하

부형이 5명(18.5%)이고 혼합형은 1명(3.7%)이었다. 모든 환아에

서 심방중격 결손이 동반되었고 동맥관 개존은 12명(44.4%)에서

동반되었다(Table 1).

2. 수술 전 폐정맥 환류 협착

수술 전 폐정맥 환류 협착이 동반된 경우는 7명으로 심상부형

에서는 33.3% (5/15), 심형에서는 16.7% (1/6), 심하부형에서는

20% (1/5)로 나타났다(Table 1).

폐정맥 환류 협착이 있었던 환아 7명 중 2명은 본원에서, 1명

은 타 병원에서 수술한 후 합병증 없이 회복하였으며, 1명은 수

술 후 재 협착이 발생하여 재수술하였다. 2명은 수술 직후 부정

맥과 저혈압이 발생하여 사망하였고, 1명은 보호자가 거부하여

수술을 시행하지 못하고 사망하였다(Table 2).

3. 수술치료 및 합병증

본원에서 수술 받은 환아는 총 24명으로 수술 시 나이는 평균

60.1±104.8일(2-491일), 평균 체중은 3.9±1.4 kg (1.9-7.6 kg)이

었다. 수술 중 경식도 초음파 검사는 14명(58.3%)에서 시행하였

다. 수술 중 경식도 초음파 검사를 사용한 경우의 사망률은 0%이

고 사용하지 않은 경우의 사망률은 40% (P<0.05)로 유의한 차이

를 보였다.

Table 1. Anatomical type of Total Anomalous Pulmonary
Venous Connection and Associated Pulmonary Venous Obstruc-
tion

Type
Number of
patients

Number of
obstructed cases

Supracardiac

Cardiac

Infracardiac

Mixed

Total

15 (55.6)

6 (22.2)

5 (18.5)

1 ( 3.7)

27

5 (33.3)

1 (16.7)

1 ( 20)

7

Table 2. Details of Patients with Pulmonary Venous Obstruc-
tion

Patient Sex Age Type
Age at op

(day)
Outcome and

status

A

B

C

D

E

F

G

M

F

F

M

M

M

F

28

32

13

2

13

1

3

Supra

Supra

Supra

Supra

Infra

Supra

Cardiac

215

33

13

9

14

-
*

5

alive

death (early)

death (early)

alive

alive

death

alive

*
This patient had no surgical management
Abbreviations : op, operation; Supra, supracardiac; Infra, infra-
cardiac
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수술 사망은 4명으로 16.7%였고, 수술하지 않고 사망한 환아

2명을 포함하여 전체 사망률은 22.2%였다. 그러나 수술 시기를

2000년을 기준으로 구분하여 살펴보면, 수술 후 사망한 4명 모두

2000년 이전이었으며(사망률 50%, 4/8명), 2000년 이후에는 수

술 후 사망이 전혀 없었다(사망률 0%, 0/18명).

수술 후 합병증으로 폐정맥 협착이 5명에서 발생하여 3명이

재수술하였고, 폐렴은 4명, 수술 부위 국소 합병증이 2명 있었다.

급성신부전으로 복막투석을 받은 환아가 2명, 1명에서는 좌측 횡

격막신경 마비가 발생하여 횡격막 주름술(Diaphragm plication)

을 시행하여 교정하였다.

4. 수술 후 폐정맥 협착

수술 후 폐정맥의 협착은 5명에서 심초음파검사로 진단하였고

이중 1명은 심도자 및 심혈관 조영술을 시행하였다. 5명 중 3명

은 수술 부위의 협착이었고 나머지 2명은 폐정맥 자체의 협착이

었다(Table 3).

수술부위의 협착을 보인 3명은 재수술을 시행하였고, 재수술

에 따른 사망은 없었으며, 추적 관찰에서 현재 약물치료를 시행

하거나, 특별한 증상을 보이는 환아는 없었다. 수술 부위의 협착

이 발생한 3명은 심상부형이 2명, 심하부형이 1명이었다. 재수술

을 하기까지의 평균 기간은 교정수술 후 24일(2-60일)이었으며,

이들 모두는 이 후 시행한 심초음파 검사에서 후기 재 협착 소견

을 보였다. 이들이 재수술 후 후기 재 협착으로 진단되기까지의

평균 기간은 31.3개월(17-54개월)이었다. 재수술 54개월 후 수술

부위의 재 협착으로 진단된 환아 1명은, 재수술 후 54개월 동안

정기적인 외래 방문을 하지 않아 추적 심초음파검사를 시행하지

못한 경우였다. 다른 1명은 심초음파에서 심한 협착을 보이나 부

위가 명확하지 않아 3차원 영상 컴퓨터 단층 촬영을 시행한 결과

좌 폐정맥과 좌 폐동맥의 크기가 감소되어 있으며 주폐동맥 및

우폐동맥의 크기는 증가되어 있어 심도자 및 심혈관조영술을 시

행할 예정이다.

폐정맥 자체의 협착을 보인 환아는 2명(심상부형 및 심하부형

각 1명)으로, 모두 임상증상, 심전도 검사, 흉부 방사선 사진에서

특이한 소견 없이 추적관찰 시 시행한 심초음파 검사에서 진단되

었다. 교정 수술 후 심초음파 검사로 진단되기까지의 기간은 각

각 3개월과 84개월이었고 이들 중 재수술 84개월 후 진단된 환

아는 재수술 후 46개월까지는 정기적 심초음파 검사에서 이상

소견이 없었으나 이후 84개월 경까지 외래 방문을 하지 않은 경

우였다.

추적 관찰되었던 환아 20명에서 평균 관찰 기간은 24.2±24.9

개월(2-80개월)이었다.

고 찰

총폐정맥 환류이상은 모든 폐정맥들이 좌심방과 연결되지 않

고 체 정맥 경로와 연결되어 폐 정맥혈과 체 정맥혈이 혼합된 후

에 심방 중격 결손이나 난원공을 통해 좌심방으로 연결되는 심장

기형으로 진단 즉시 완전 교정수술이 필요한 질환이다. 총폐정맥

환류이상의 수술사망률은 1960년대 후반 65-88%로 보고하였으

나
3)

최근에는 5-10% 이하로 현저한 감소를 보이고 있다
4-8)

. 조

기진단, 진단의 정확성, 수술방법의 향상, 수술 후 환자관리의 발

전과 폐동맥고혈압의 적극적인 치료 등이 사망률 감소에 기여한

것으로 보인다
4, 9)

. 이번 연구에서도 전체적인 수술사망률은 16.7

%이나, 2000년 이후 수술사망률은 0%를 기록하고 있다.

수술결과 및 수술사망률의 위험인자들은 여러 가지가 있으며,

흔히 폐정맥 환류 협착과 하심장형(infracardiac type)이 중요한

위험인자로 알려져 있다
10)
. 특히 폐정맥 환류 협착이 동반된 총

폐정맥 환류이상에서는 조기사망률이 높으므로 조기치료(24시간

이내 수술)가 필요하다고 하였다
4)
. 그러나 1996년 Bando 등

7)
의

보고에 따르면 폐정맥 환류 협착과 해부학적 분류가 수술 위험도

와 연관성이 없다고 하였고 1999년 Hyde 등
3)
과 국내 문헌 2000

년 Song과 Yoon
11)
도 같은 보고를 하고 있다. 이번 저자들의 연

구에서도 수술 전 폐정맥 환류 협착이 있었던 7명 중 1명은 보호

자의 수술 거부로 사망한 경우였고, 본원에서 수술한 2명과 타

병원에서 수술한 1명을 포함한 3명은 좋은 경과를 보이고 있으

며 2명만이 수술 후 조기 사망하였다.

수술 후 폐정맥 협착은 주로 수술 후 1-6개월 이 후에 발생하

며 후기 사망률의 중요한 위험 인자로 적극적인 조기치료가 필요

하다고 알려져 있다
12)
. 수술 후 폐정맥 협착의 빈도는 0-18%로

보고되고 있으며
12-15)

, 수술 방법의 향상과 술 후의 환자관리의

발전에도 불구하고 높은 사망률을 보이고 있다. 국내에서는 2.7-

44.4%의 수술 후 폐정맥 협착을 보고하였다
16-18)

. 이번 연구에서

Table 3. Details of Pulmonary Venous Obstruction after Total Anomalous Pulmonary Venous Connection Repair

Patient Age Type PVO at Dx. Age at repair op. Interval Site of PVO First Reop. Obstruction after reop.

A

E

H

I

J

28 day

13 day

2 day

20 day

6 day

Supra

Infra

Infra

Supra

Supra

+

+

-

-

-

7 mo

14 day

4 day

20 day

7 day

2 mo

84 mo

2 day

10 day

3 mo

Anastomotic

PV

Anastomotic

Anastomotic

Rt.PV

+

-

+

+

-

Reobstruction

Reobstruction

Reobstruction

Abbreviations : mo, month; op, operation; Supra, supracardiac; Infra, infracardiac; PVO, pulmonary venous obstruction; Reop, reoperation;
PV, pulmonary vein
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는 수술 후 폐정맥의 협착이 발생한 경우는 20.8% (5/24)였으며,

이들 5명 중 2명에서 수술 전 폐정맥 환류 협착이 있었다. 이들

중 수술 접합 부위의 협착인 3명은 재수술을 시행하였고, 재수술

에 따른 사망은 없었으며 모두 약물치료 없이 특별한 증상을 보

이지 않고 있다. 이번 연구결과에서 살펴본바 수술 후 폐정맥 협

착의 발생률은 여러 기관의 보고와 비슷하나, 사망률은 큰 차이

를 보였다. 총폐정맥 환류이상의 수술 중 경식도 초음파 검사의

시행은, 폐정맥 혈류에 직 간접적인 영향을 미치므로 일상적으로

권장하지 않았으나, 최근 여러 기관에서 안정적인 시행과 중요성

을 보고하고 있다
19, 20)

. 이번 연구에서도 수술 중 경식도 초음파

검사를 사용한 경우와 사용하지 않은 경우의 사망률은 0%와

40%로 유의한 차의(P<0.05)를 보인 바 있다. 따라서 수술 후 폐

정맥 협착의 재수술 후에도 사망이 없었던 이유도 수술 중 경식

도 초음파 검사의 적극적 이용과 그 외 수술 전후의 환자관리 방

법의 향상을 들 수 있으나, 대상 환아의 수가 적고(3명), 평균 관

찰 기간이 짧았던 점(24.2±24.9개월)을 고려하면 더 많은 수의

환자를 대상으로 장기적인 추적 연구와 추가 검증이 필요할 것이

다.

폐정맥 재 협착의 원인은 내적 유형(폐정맥 내막 비후 또는

폐쇄)과 외적 유형(폐정맥 접합 부위의 협착) 등 두 가지의 기전

을 들 수 있다. 두 기전이 같이 있거나 또는 명확히 구분이 되지

않는 경우도 있다
3, 13)

. 일반적으로 접합부위가 좁아진 외적 유형

의 경우는 대부분 재수술로 교정이 가능하고 치료성적이 좋으나,

폐정맥 자체 내에서 발생하는 협착은 재수술, 풍선 확장술, 스텐

트 삽입술 등이 시도되고 있으나 치료 성적이 좋지 않다. 풍선

확장술의 치료효과에 대해, Hyde 등은 단기간의 효과와 재수술

시간의 연장을 보고한 바 있다. 최근 Ricci 등
21)
이 20명의 수술

후 폐정맥 협착 환자에 대해 보고한 바에 의하면, 주요한 사망

위험인자로 폐정맥 협착의 조기발생(6개월 이내)과 재수술 후 지

속적인 폐동맥 고혈압을 들고 있으며 재수술의 횟수, 수술 후 폐

정맥 혈류의 와류 여부와 속도, 협착부위(접합부위 또는 각 폐정

맥 내부), 수술 전 우심실의 압력 등은 수술결과에 영향을 미치지

않는다고 하였다. 또한 6개월 이내 조기 발생하는 폐정맥 협착이

협착 기전 중 내적 협착과 관련이 없었다고 보고하고 있다. 이번

연구에서는 수술 후 폐정맥 협착이 발생한 5명 중 수술 접합부위

의 협착을 보인 3명 모두가 수술 후 6개월 이내(평균 재수술까지

의 기간 24일)의 조기 발생이었으며, 모두 수술적 방법으로 치료

하였다. 폐정맥 내부의 협착을 보인 나머지 2명은 수술 후 각각

3개월, 84개월의 기간 후 진단되었다.

이번 연구에서 주목할 점은 교정수술 후 발생한 수술 부위의

협착 재수술후의 후기 재 협착의 발생에 있다. 폐정맥 협착의 재

수술 후 재발한 폐정맥 협착(수술 부위 또는 폐정맥 자체)에 관

해서, 2003년 Ricci 등
21)
은 재수술의 횟수가 증가하는 위험인자

로 발생 시기가 6개월 이내인 경우로 보았고 2007년 Karamlou

등
10)
은 수술 시 어린 연령과 형태상 혼합형인 경우로 보고하고

있다. 본 연구에서는 교정 수술 후 평균 24일째 수술 부위의 협

착이 진단되어 재수술하였고, 이들 모두에서 재수술 후 평균 31.3

개월 정도에서 후기 협착이 진단되었다. 이들 3명 모두 임상증상

이나 심전도 검사, 흉부 방사선 사진에서는 특이 소견을 보이지

않았으며, 정기적으로 시행한 심초음파 검사에서 진단되었고 심

초음파 검사를 후향적으로 검토한 결과, 수술 중 경식도 초음파

검사나 수술 직후의 심초음파 검사에서는 접합 부위의 와류가 없

었으므로 협착이 지속되었다기 보다는 새롭게 발생한 것으로 생

각된다.

따라서 총폐정맥 환류이상의 교정수술 중 경식도 초음파 검사

의 적극적 사용 및 수술 후 집중 관리로 조기 및 후기 폐정맥 협

착의 가능성에 관심을 기울여야 하고, 추적 관찰 시에 임상적 증

상, 심전도 검사, 흉부 방사선 사진에서 특이 소견이 없더라도 심

초음파 검사를 정기적으로 시행하여 후기 재 협착의 발생에 주의

를 기울여야 할 것으로 생각된다.

요 약

목 적:총폐정맥 환류이상은 드문 선천성 심장질환이나, 진단

즉시 완전 교정 수술이 필요한 질환이며 폐정맥 협착 동반 유무

에 따라 수술 사망률과 예후가 다르게 보고되고 있다. 이번 연구

는 총폐정맥 환류이상 환아를 조사하여 이들의 임상적 특성과 수

술 후 경과를 살펴보고자 시행하였다.

방 법: 1994년 1월부터 2008년 2월까지 14년간 경북대학교병

원에서 총폐정맥 환류이상으로 진단된 환아 27명의 의무 기록

정보를 후향적으로 분석 하였다.

결 과:총폐정맥 환류이상 환아 27명은 남아 17명, 여아 10명

이었고, 진단 시 나이는 평균 28.1±33.4일(1-126일), 평균 체중

은 3.6±0.9 kg (1.9-6.3 kg)였다. 병원을 방문한 주 증상으로 빈

호흡, 저산소증 등의 호흡기 증상이 7명, 수유 시 청색증이나 전

신 청색증이 13명, 심잡음이 7명이었다. 13명(48.1%)에서 심부전

소견을 보였다. 심초음파 검사로 진단된 해부학적 형태로 심상부

형이 15명(55.6%), 심형이 6명(22.2%), 심하부형이 5명(18.5%)

이고 혼합형은 1명(3.7%)있었다. 수술 전 폐정맥 협착이 동반된

경우는 7명으로 심상부형에서 5명, 심형과 심하부형에서 각각 1

명이었다. 본원에서 수술 받은 환아는 총 24명으로 수술 중 경식

도 초음파 검사는 14명(58.3%)에서 시행하였다. 수술 중 경식도

초음파 검사를 사용한 경우의 사망률은 0%이고 사용하지 않은

경우의 사망률 40%로 유의한 차이(P<0.05)를 보였다. 수술 사망

은 4명(16.7%)으로, 수술하지 않고 사망한 환아 2명을 포함하여

전체 사망률은 22.2%였다. 그러나 수술 시기를 2000년을 기준으

로 구분하여 살펴보면, 사망한 4명 모두 2000년 이전이었으며(사

망률 50%, 4/8명), 2000년 이후에는 수술 후 사망이 한 명도 없

었다(사망률 0%, 0/18명). 수술 후 폐정맥의 협착은 심초음파 검

사로 진단하여 5명에서 발생하였다. 5명중 3명은 수술 부위의 협

착이고 나머지 2명은 폐정맥 자체의 협착이었다. 수술 부위의 협

착을 보인 3명은 재수술을 시행하였고(평균 기간 : 24일) 재수술
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후 사망률은 0%이며, 현재 모두 약물치료는 시행하지 않으며 특

별한 증상도 보이지 않으나 3명 모두 정기적으로 시행한 심초음

파에서 후기 재 협착 소견을 보였다. 이들이 수술 부위의 후기 재

협착이 진단되기까지의 평균 기간은 31.3개월(17-54개월)이었다.

폐정맥 자체의 협착을 보인 환아는 2명으로, 교정 수술 후 심초음

파 검사로 진단되기까지의 기간은 각각 3개월과 84개월이었다.

추적 관찰되었던 환아 20명에서 평균 관찰 기간은 24.2±24.9개

월(2-80개월)이었다.

결 론:수술 후 폐정맥 협착 및 수술 부위의 재 협착이 발생

할 수 있으므로 수술 중 경식도 초음파 검사의 적극적 이용과 수

술 후 정기적이고 지속적인 관리가 필요할 것으로 생각된다.
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