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□의학강좌□

1)

서 론

팔로 4징은 청색증형 선천성 심질환 중 가장 흔한 병으로서,

좌심실과 우심실이 같은 압력을 가지는 정도의 큰 심실 중격 결

손, 우심실 유출로의 협착, 대동맥 기승 및 우심실 비후의 4가지

형태학적 이상(tetralogy)으로 특징지어지는데, 이 중 필수적이

라고 할 수 있는 형태학적 이상은 큰 심실 중격 결손과 우심실

유출로의 협착이다
1)
. 궁극적인 치료의 목표는 심실 중격 결손을

막고 우심실 유출로 및 폐동맥의 협착을 교정하여 정상적인 혈

류를 만들어 주는 소위 완전 교정술이나 수술 후 단기 결과가

매우 양호한 반면, 실제로 완전하게 정상으로 교정이 되는 것은

아니고 대부분의 환자에서 어느 정도 혈역학적 이상이 남기 때

문에 지속적인 관리와 장기 추적 관찰상 나타나는 문제들의 해

결이 필요하다. 이러한 관점에서 팔로 4징의 완전 교정술 후 장

기 추적 관찰에서 나타나는 문제 및 이에 대한 관리와 치료에

대해 최근의 진전을 중심으로 살펴보고자 한다.

팔로 4징에서 완전 교정술의 불완전성

완전 교정술은 보통 정중 흉골 절개 후 심폐 우회술 및 순환

정지 하에 주로 우심방, 때로는 우심실의 절개를 통해 심실 중

격 결손을 첩포로 막아주고 우심실 유출로와 폐동맥의 좁은 부

위를 확장한다. 우심실 유출로 및 폐동맥의 확장은 누두부, 주폐

동맥, 판륜, 폐동맥 판, 판륜 상부, 폐동맥 분지부 및 양측 폐동

맥 등 협착이 존재할 수 있는 모든 부위의 형태에 대한 상세한

수술 전 정보에 근거하여 가능한 한 잔존 협착을 최소화하도록

한다. 누두부의 근성 협착만 존재하면 누두부 근육의 절제 및

접수 : 2003년 6월 23일, 승인 : 2003년 6월 26일

책임저자 :최재영, 연세의대 심장혈관병원 소아심장과

Tel : 02)361-7270 Fax : 02)312-9538

E-mail : cjy0122@yumc.yonsei.ac.kr

누두부 첩포만 필요하지만 판륜이 작으면 판륜을 종으로 절개하

여 경판륜 첩포(transannular patch)를 대주게 되며 협착이 폐

동맥 분지까지 있으면 첩포를 협착 부위까지 더 연장하여 대주

고 봉합한다. 경판륜 첩포의 필요성에 대한 판단은 일반적으로

수술 전 심혈관 조영술에서 측정한 폐동맥 판륜의 Z-값이 3 이

하로 판륜의 저형성이 동반된 경우 필요한 것으로 판단한다
2, 3)

.

경판륜 첩포는 폐동맥 판막의 제거와 함께 기능적으로 더 심한

폐동맥 폐쇄 부전을 야기하여 장기적인 우심실 용적 과부하, 심

실 기능 부전 및 심실 부정맥을 유발할 수 있으므로 가능하면

피하는 것이 좋다는 견해가 일반적인데, 이러한 주장은 직관적으

로 이해될 수도 있으나 일련의 근거에 따른 가설로 설명될 수

있다. 즉, 첫째, 팔로 4징의 완전 교정 후 심실 기능은 정상이 아

니라는 점
4, 5)

, 둘째, 심실의 비정상적인 기능이나 부정맥은 폐동

맥판 폐쇄 부전과 관계 있다는 점
6, 7)

, 셋째, 이러한 우심실 기능

의 이상이나 폐동맥판 폐쇄부전은 경판륜 첩포를 시행한 경우

더 심하다
8)
는 점인데, 이 중 셋째의 근거에 대해서는 경판륜 첩

포의 필요성은 수술 시기가 아니라 환자마다의 우심실 유출로의

형태학적 특징에 의해 결정된다는 주장도 있다
9, 10)

. 완전 교정술

의 시행 후 혈역학적으로 의미 있는 정도의 심실 중격 결손, 또

는 우심실 유출로나 폐동맥의 협착 등이 잔존하면 증상, 징후

및 추적 검사로 곧 발견하여 교정하게 되지만 대부분 환자에서

어느 정도 존재하는 폐동맥 폐쇄부전에 대해서는 단기적으로 문

제를 일으키지 않을 뿐더러 장기적으로도 대체로 잘 견디기 때

문에 완전 교정술이 보편적으로 시행된 뒤에도 오랫동안 크게

관심을 가지지 않았다. 그러나 장기 추적 관찰상 나타나는 운동

능력 저하, 부정맥 및 급사에 대한 일련의 연구들에 의해 이러

한 만기 합병증이 폐동맥 폐쇄부전 및 이에 따른 우심실의 용적

과부하와 밀접한 관계가 있는 것이 밝혀졌고 아울러 심근 자체

의 성상이 우심실 용적 및 전기 생리학적 특성에 영향을 미치는

것이 인지되면서 완전 교정술을 시행 받은 후 내재하는 혈역학

적 이상이 단기적으로는 문제를 일으키지 않더라도 장기적인 관
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리와 위험 요인의 제거가 반드시 필요하다는 사실이 잘 알려지

게 되었다.

팔로 4징의 완전 교정술 후 장기 추적상 나타나는 이상

팔로 4징의 완전 교정술 후 장기 추적상 나타나는 문제들은

혈역학적 또는 물리적 이상, 전기 생리학적 이상 및 그 결과에

의하거나 다른 원인으로 나타나는 이상으로 구분할 수 있다

(Table 1). 그러나 이러한 이상들은 단독적으로 분리되어 작용

하지 않고 서로 유기적인 관련을 가지고 다른 요인들에 영향을

줌으로써 장기적인 결과를 변화시킨다(Fig. 1).

1. 혈역학적, 물리적 이상

1) 우심실 유출로의 잔류협착

우심실 유출로의 잔류 협착은 수술 시 교정이 불완전할 때에

도 발생할 수 있으나 수술 부위가 상처 조직의 형성으로 성장하

지 않거나 주변 조직의 국소적인 영향에 의해 발생하기도 한다.

좌폐동맥 분지부와 같은 부위는 확장된 주폐동맥에 의해 눌리거

나 꺾여 협착이 발생할 수 있으며 결과적으로 역혈류, 즉, 폐동

맥 폐쇄부전을 악화시켜 압력과 용적 모두의 과부하를 야기하는

것으로 알려져 있다.

2) 잔류 심실 중격결손

수술 시 완전하게 봉합이 되지 않았거나 수술 후 첩포가 부

분적으로 떨어진 경우, 또는 부가적으로 존재하는 근성부 심실

중격 결손을 막아주지 못해서 남아있는 심실 중격결손을 통해

좌-우 단락이 지속되면, 수술 직후에는 교정 전 감소된 폐 혈류

때문에 상대적으로 부하가 적었던 좌심실에 급격한 부하의 증가

에 의한 심부전을 야기하며 장기적으로는 우심실 및 폐동맥에

대한 부담이 증가하여 혈역학적 결과를 악화시킨다.

3) 폐동맥 역류

팔로 4징을 구성하는 형태학적인 이상은 우심실 유출로의 협

착을 포함하며 이와 동반되는 폐동맥 판륜의 저형성 및 폐동맥

판의 이상을 교정한 후 대부분의 환자에서 어느 정도의 폐동맥

역류를 남기게 된다. 폐동맥 역류는 특히 폐동맥 판륜의 저형성

이 심하여 경판륜 첩포가 필요했던 경우에 더 심한 것으로 알려

져 있고 경도나 중등도 정도로 존재할 때에는 대개 크게 문제되

지 않으나 심한 정도로 오래 지속되는 경우에는 우심실 부전의

증상이 나타나게 된다
11)
. 폐동맥 역류는 원위부 폐동맥, 폐동맥

지 협착이 존재하거나 폐동맥 저항이 높은 경우, 즉, 전향 혈류

(antegrade flow)에 방해가 되는 병변이 공존하는 경우 더 심하

게 되며 결과적으로 우심실의 확장을 심화시킨다.

4) 우심실의 확장

폐동맥 역류로 인해 발생한 용적의 과부하는 순응도(compli-

ance)가 큰 우심실의 확장을 유발하며 우심실의 확장은 다시 폐

동맥으로부터의 역혈류를 증가시키는 악순환으로 이어지면서 우

심실의 확장이 더 진행하게 된다. 비후 되어 있는 우심실 벽 중

Table 1. Late Problems in Patients with Repaired Tetralogy
of Fallot

Hemodynamic or mechanical problems

Residual RVOT
*
obstruction

Pulmonary artery and/or branchial stenosis

VSD†(or additional VSD)

Pulmonary regurgitation

Right ventricular volume overload(dilation) and

dysfunction

Aneurysmal dilatation of RVOT

Aortic insufficiency with dilatation of aortic root

Electrical problems

Heart block

Supraventricular arrhythmia

Premature ventricular contraction

Ventricular tachycardia

Sudden cardiac death

Others

Infective endocarditis

Right ventricular restrictive physiology

Exercise intolerance

Abnormal function of left ventricle

Impairment of autonomic nervous activity

*
RVOT : right ventricular outflow tract

†VSD : ventricular septal defect

Fig. 1. Pathophysiologic algorithm of long-term deleterious
consequences in patients with repaired tetralogy of Fallot.
Dotted arrow indicates negative influence. Abbreviations : RV,
right ventricle; PABS, pulmonary artery branch stenosis;
RVOT, right ventricular outflow tract; TAP, transannular
patching; PV, pulmonary valve; PVB, pulmonary vascular bed;
PI, pulmonary insufficiency; LV, left ventricle; TR, tricuspid
regurgitation; AR, aortic regurgitation; VSD, ventricular septal
defect; PS, pulmonary stenosis.
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에서 우심실 절개 등에 의해 국소적으로 취약해진 영역은 부분

적으로 더 확장되어 비정상적 형태의 확장을 유발하기도 한다.

우심실의 확대, 확장은 물리적으로 전도 조직에 영향을 미쳐

(mechanoelectrical interaction) 악성 심실 부정맥을 야기하며

궁극적으로 급사의 원인이 된다는 것이 일련의 연구를 통해 알

려졌고 휴식 심전도상 QRS 기간이 180 ms 이상인 경우가 급

사의 위험을 예견하는 인자로 제시되었다
12, 13)

.

5) 우심실 유출로의 동맥류 양 확장

심낭을 이용하여 경판륜 첩포를 대어 준 경우 많이 발생하는

것으로 알려져 있으며 우심실의 수축기에는 박출된 혈액을 저류

시키고 확장기에는 역혈류를 발생시켜 우심실의 기능에 대한 반

작용을 일으킨다. 또한 우심실 유출로 및 주폐동맥과 예각을 이

루는 좌폐동맥을 압박하여 꺾이게 함으로써 원위부(좌폐동맥 분

지부) 폐혈류의 협착을 야기할 수도 있는데 이러한 경우에는 다

시 역류 분획이 증가되고 우심실 유출로의 동맥류 양 확장이 더

심해지는 악순환으로 이어질 수 있다
14)
.

6) 대동맥 폐쇄부전과 대동맥 확장

대동맥 폐쇄부전은 대동맥의 확장을 동반하여 자주 발생하며

우심실 유출로의 협착이 심하면서 체폐 우회 동맥이 많이 발달

한 경우에 흔하다. 상행 대동맥의 확장에는 몇 가지 요인이 관

련되는 것으로 지적되는데, 첫째, 동맥간으로부터 불균등하게 발

생되어 대동맥과 우심실 유출로의 크기가 역의 상관 관계를 보

인다는 것, 즉 폐동맥 협착이 심하면 대동맥 확장 정도가 크다

는 것
15, 16)

과, 둘째, 두 심실로부터의 혈류가 흐르게 됨으로써 대

동맥을 통한 혈류량이 많다는 것, 셋째, 대동맥 폐쇄부전이 있는

경우에는 용적과부하와 함께 박동성(pulsatility)이 커져 상행 대

동맥의 확장이 더 심화된다는 것, 넷째, 내재하는 혈관 중간층의

이상이 팔로 4징 환자에서도 발견된다는 것 등이다
16)
. 대동맥 폐

쇄 부전으로 야기된 좌심실의 용적 과부하는 좌심실의 기능에

악영향을 준다.

2. 전기생리학적인 이상

1) 완전 우각 차단

팔로 4징의 교정술 후 나타나는 전기생리학적 이상 중 가장

흔한 형태로 그 빈도는 약 50-100%까지 보고되었다. 우각 차단

이 좌전 반각 차단(left anterior hemiblock)을 동반하는 이섬유

속 차단(bifascicular block)은 체표 심전도상 좌축 변위로 나타

나며 수술 후 환자의 약 20% 가량에서 동반되는 것으로 알려져

있는데
17, 18)

그 자체가 고도 방실 차단으로 진행하거나 급사와

연관되지는 않는다고 하나
19)

삼섬유속 차단(trifascicular block)

을 시사하는 수술 직후 일시적 방실 차단이나
17)

후기 PR 간격

연장(전기 생리학적 검사상 HV 간격의 연장)을 보이는 환자는

고도 방실 차단으로 이행될 위험성이 있다고 한다
20-22)

.

2) 상실성 부정맥

동결절의 기능 부전에 의한 부정맥이 보고되어 있으며
23-25)

,

심방성 부정맥에 대해서는 심실성 부정맥에 비해 비교적 관심을

갖지 않았으나 최근에 12-34% 정도의 빈도와 함께 장기 추적

관찰상 유병률과 사망률의 주요 원인이 된다는 보고들이 있었다
23, 26-28)

. 교정술 시 연령이 많았던 경우, 삼첨판 폐쇄부전을 동반

한 경우, 교정술 전 체폐 단락술이나 수술 후 잔존 단락 등으로

용적 과부하가 있었던 경우 및 폐동맥 폐쇄부전이 심하거나 우

심방 용적이 더 큰 경우에 잘 동반되는 것으로 보고되고 있다.

외과적 절개의 상흔이 중요한 역할을 한다는 지적과 함께 치료

로 전극 도자 절제술이나
29)

다른 이유로 재수술이 필요한 환자

에서는 수술 시 변형 Maze 술식을 함께 시행하는 방법이 제시

되고 있다
27)
.

3) 심실 조기 수축과 심실 빈맥

24시간 심전도 검사상 나타나는 심실 조기 수축은 매우 흔해

서 50-60% 정도까지 보고되었으며 급사와 밀접한 관련이 있는

것으로 보고된 바 있으나
30-32)

이러한 관련성을 부정한 최근의

보고들도 있다
13, 28)

. 전기생리학적 검사상 심실 빈맥의 유발(in-

duced ventricular tachycardia)은 약 16-24% 정도에서 나타나

는 것으로 알려졌으나
33-35)

최근의 다 기관 연구에서 임상적으로

발견된 심실 빈맥 빈도는 약 4%로 드물게 보고되었다
13)
. 심실

빈맥이 실신과 급사의 원인이 된다는 주장이 제기되면서
36, 37)

그 위험도와 위험 요인에 대한 많은 연구들이 시행되었고 위험

요인으로 수술 시 연령, 수술 후 추적 기간, 우심실의 압력, 우

심실 용적, 혈역학적 이상, 임상적 증상, 빈번한 심실 기외 수축

(Lown grade 2 이상) 등이 제시되었으나 최근의 연구들은 이를

단독적인 전기 생리학적 이상으로 보기보다는 혈역학적 잔존 이

상과 함께 나타나는 것임을 뒷받침하는 근거들이 많아지고 있으

며 심실 빈맥 자체만으로 돌연사를 예견하는 것에 대해서는 주

의를 요한다는 견해도 있다
35)
. 아울러 심실 기외 수축과 심실 빈

맥이 공통적인 위험 요인을 가지며 서로 연관된다는 지적도 있

다
33)
.

4) 돌연사

30년 이상의 장기 관찰상 1-6% 정도
38, 39)

로 보고되어 왔으나

한 연구에서는 수술 후 25년까지 매년 0.27%의 사망 위험도가

25년 이후에는 매년 0.94%로 증가된 관찰 결과를 보고하여 수

술 후 기간, 혹은 연령이 사망 위험도와 관계가 있음을 강조하

였다
40)
.

돌연사의 위험 요인에 대해서는 수술 시 연령, 수술 직후 완

전 방실 차단의 존재, 수술 후 우심실 압력, 빈번한 심실 기외

수축, 우심실 용적 과부하 등 많은 요인에 대한 언급이 있었으

며 특히 전기생리학적 이상과 관련하여 많은 연구들이 행하여졌

지만 명백하게 일치하는 설명은 거의 없었다. 최근 일련의 연구

들은 여러 요인의 연관성을 감안한 새로운 개념으로 혈역학적,

물리적 이상과 전기생리학적인 이상이 복합적으로 작용하는 소

위 mechanoelectrical interaction의 개념을 정립하였으며 계속

새로운 근거들로 지지되고 있다. 심장 부하 상태의 변화로 부정

맥을 야기하는 전기생리학적 이상이 발생한다는 이러한 개념은

폐동맥 역류 및 이로 인한 우심실의 용적 과부하가 흔히 문제되

- 629 -



최재영 : 팔로 4징의 완전 교정술 후 장기 추적 관찰상 나타나는 문제

는 팔로 4징 수술 후 환자에서 잘 적용되어 심전도상 QRS파의

기간과 우심실의 용적 사이의 연관성을 근거로 QRS 기간이

180 ms 이상인 경우 위험도가 높다는 결론이 도출되었으며
12, 13,

34)
최근에는 수술 시 심근과 전도 조직의 손상에 따른 QRS 기

간의 연장 뿐 아니라 이차적으로 폐동맥 역류의 진행에 따른

QRS 기간의 변화가 임상적으로 매우 유용한 위험 예측 인자로

지적되었다
13)
. 그러나 단순 심전도로 알 수 있는 이러한 표지자

들이 절대 지표가 될 수 있는 지에 대해 우심실 용적 이외에도

좌심실의 용적, 좌우 심실의 질량 등 다른 요인이 이러한 표지

자들에 영향을 줄 수 있으며, 우심실 용적 증가의 심실 부정맥

에 대한 영향도 그 자체 만으로서가 아닌 국소적 심근 순응도와

비후의 차이에 따라 수축과 신장이 국소적으로 다르게 나타나는

것에 영향을 받으므로
41)

이러한 요인과 우심실 용적 증가의 복

합적 작용으로 설명해야 한다는 주장도 제기 되었다
42)
.

3. 그 밖의 문제

1) 감염성 심내막염

팔로 4징으로 교정술을 시행 받은 모든 환자는 특별한 이상

이 없는 경우에도 평생 감염성 심내막염에 대한 예방이 필요한

것으로 알려져 있다
43)
.

2) 우심실의 제한성 병태 생리

‘호흡의 호기와 흡기 전 과정을 통해 심방 수축기에 폐동맥에

서 나타나는 전향 혈류’로 정의되는 우심실의 제한성 병태 생리

(restrictive physiology of right ventricle)는 점차 우심실 확장

의 임상적 중요도에 대한 공감이 확대되면서 우심실 유출로의

이상(폐동맥 역류) 이외의 우심실 확대에 관련하는 요인으로 관

심을 끌게 되었다. 이 특이한 우심실의 심근 특성은 교정술 후

반수 정도의 환자에서 나타나며 QRS 기간의 연장이 덜하고 우

심실 확대도 더 경미한 특징을 가지며 수술 후 장기 추적 관찰

중인 환자들에서 더 우수한 운동 능력을 가지는 것으로 보고되

어 장기 예후에 좋은 영향을 주는 요인으로 지적되었으나
44-46)

수술 직후에는 오히려 저 심박출량과 지속적 늑막 삼출 등 좋지

않은 경과를 보이는 경향이 보고되기도 하였다
47)
. 서로 모순처럼

보이며 잘 이해되지 않는 이러한 비정상적 심근의 특성에 대해

서는 그럴듯한 해석이 있는데, 즉, 비후 되어 있어 상대적으로

순응도가 낮은 우심실에 수술, 심폐 우회술등이 영향을 미침으로

써 수술 직후에 우심실 확장기말 용적은 감소하고 심박출량이

작아지지만 장기적으로는 폐동맥 역류를 제한함으로써 우심실의

확장을 방지하고 심방 수축시의 전향 혈류의 영향과 함께 특히

운동 시 심박출량을 잘 유지할 수 있도록 해준다는 것이다. 그

러나 경판륜 첩포를 사용한 환자들에서 우심실의 제한성 병태생

리를 가지는 빈도가 더 많은 것으로 조사된 사실은 또 하나의

모순을 낳는다. 왜냐하면 일반적으로 경판륜 첩포의 사용은 우심

실 유출로 에서 자유로운 역혈류를 유발하고 따라서 우심실의

확장의 주요 요인으로 지적되고 있기 때문이다
48)
. 이에 대해서는

우심실 제한성 병태 생리의 발생 기전에 대해 아직 잘 모르고,

아마도 많은 요인이 영향을 미치는 것으로 생각되지만 어떤 이

유에서든 이러한 심근의 이상이 동반되면 장기적으로 위험을 경

감시키는 역할을 하며 경판륜 첩포로 인한 자유로운 폐동맥 역

혈류를 가지면서 우심실 제한성 병태생리를 동반하지 않은 환자

군에서 장기 추적상 위험도가 가장 높을 것이라는 설명이 있다
49)
. 수술 시기와의 연관성에 대해서는 영아기에 조기 교정을 하

는 경우 덜 동반되는 것으로 보고되기도 하였다
50)
. 어쨌든 우심

실의 병태 생리는 지금까지 장기 추적 관찰상의 알려진 예후 인

자들과 구분되는 독립적 요인으로서 장기 추적상 위험도의 평가

에서 고려되어져야 할 하나의 새로운 특성이라는 것은 명백하다

고 생각된다.

3) 운동 능력

팔로 4징의 교정 후 운동 능력의 감소는 폐동맥 역류와 밀접

한 관계가 있음이 여러 연구를 통해 밝혀졌다. 즉, 추적 관찰 중

인 환자들에서 운동 지속 시간, 최대 산소 섭취량, 최대 심박동

수, 환기 무산소 역치(ventilatory anaerobic threshold) 등이 우

심실 용적의 증가 및 폐동맥 역류 정도와 연관성을 가지면서 감

소되어 있는 것이 일관성 있게 보고되었다
51-53)

. 과거에 이러한

운동 능력의 감소가 수술 시 연령과 관계가 있다는 보고가 있었

으나
54, 55)

최근의 연구들은 수술 시 연령, 수술 방법, 고식술의

유무 등과는 관계가 없는 것으로 보고하였다
56, 57)

. 운동시의 혈

역학적 변화를 살펴보면 우심실과 우심실 유출로의 압력차는 증

가되고
58)

폐동맥 역류는 감소하나 우심실의 반응이 비정상적인

것이 관찰되었고
59)

최근에는 보통의 운동 검사에서는 정상으로

나타나는 환자들도 짧은 시간 강도가 높은 운동 시에는 비정상

적인 반응을 보인다는 것이 보고되었다
60)
.

4) 좌심실 기능의 이상

우심실 뿐 아니라 좌심실 기능의 이상을 보이는 환자가 존재

하는 것과 관련하여 좌심실 기능의 이상에 대해서도 여러 연구

가 있었다. 좌심실의 용적 증가, 좌심실 구출 분획의 감소, 심근

경직성의 증가 및 운동에 대한 반응의 이상 등의 좌심실 기능

이상이 지적되었고 이러한 이상이 우심실 용적의 증가 및 폐동

맥 역류와 관계가 있다는 주장이 지배적이며
4, 6, 61, 62)

폐동맥 용

적 증가와 폐동맥 역류가 경한 경우에는 좌심실 형태와 기능이

정상적인 것으로 관찰되었다
63)
. 한편 비교적 정상적인 좌심실 기

능을 보고한 연구들도 있으며
59)

좌심실 기능 이상의 위험 요인

으로 수술 전 저산소증이 지적되기도 하였다
64)
.

5) 자율 신경 활성도의 이상

최근의 한 연구는 팔로 4징 교정 후 장기 추적 관찰 환자에

서 압력 수용체의 감수성 및 심박수 변이도의 감소를 동반한 자

율 신경계 조절 능력의 전반적인 감소를 보고하였으나 임상적인

의미에 대해서는 더 연구가 필요할 것으로 생각된다
65)
.

만기 관리의 방법

팔로 4징의 교정술 후 장기 추적상 나타나는 문제들은 세부
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적인 항목에서 기술한 바와 같이 매우 복잡한 연관성을 가지고

있으며 그 상호 작용의 결과는 종종 예측하기 어려운 경과를 나

타내기도 한다. 그러나 수술과 술 후 장기 관리에 대한 경험이

축적되면서 나타난 최근의 방대한 연구들의 결과는 팔로 4징의

교정 후 나타나는 부정맥, 돌연사, 운동 능력의 저하와 폐동맥

역류 등의 이상들 사이의 상호 작용과 그 기전에 대한 보다 명

확한 이해를 가능하게 하였으며 이제 오랜 혼동의 시기를 지나

좀더 믿을만한 판단 기준을 우리에게 제공해 주고 있다. 이러한

정보들을 근거로 개개인의 특성과 문제점을 정확하게 평가하여

적기에 필요한 조치를 취함으로써 수명의 연장 뿐 아니라 삶의

질을 향상시킬 수 있을 것이다.

1. 병력과 이학적 검사

수술 전 형태학적 특징(폐동맥 분지 협착 등), 수술 직후 완

전 방실차단의 유무 및 평소 두근거림, 심부전 증상, 성장 지연

이 있는 지와 운동 능력은 어떠한 지 등의 사항에 대한 세심한

관찰이 필요하다. 보통의 경우보다 심한 심잡음이나 부정맥이 있

는 경우에는 정확한 검사가 필요하다.

2. 흉부 방사선 소견

일반적으로 흉부 방사선 검사는 용적 과부하를 잘 반영하므로

정기적 추적 검사상 심비대가 심화되는 지 및 양 폐야의 혈관

음영의 차이에 대해 잘 관찰한다.

3. 심전도

보통 심전도상 발견 빈도는 낮으나 부정맥 유무를 관찰하고

특히 QRS 기간이 180 ms를 초과하는지, 또는 연속적인 추적

심전도상 QRS 기간의 연장이 더 진행하는지 관찰한다. 완전 우

각 차단과 좌축 변위가 있을 때에는 수술 직후 완전 방실 차단

이 있었는지, PR 간격의 연장은 없는지(삼 섬유속 차단을 시사

하는 소견) 살펴본다.

4. 심초음파 검사

단독 검사로는 가장 중요하다고 할 수 있으며 가능한 모든

정보를 얻도록 노력해야 한다. 잔존 단락, 우심실 유출로의 잔존

협착, 양 심실의 기능, 폐동맥 역류의 정도, 우심실의 확대 정도,

삼첨판이나 대동맥판 폐쇄부전의 정도, 폐동맥 분지나 말초 부위

의 협착 여부 및 우심실의 제한성 병태생리 등에 대해 관찰하고

검사의 결과는 연속 검사상의 변화를 알 수 있도록 가능한 한

정량화 하는 것이 바람직하다. 발견된 이상 소견에 대해서는 심

도자 및 심혈관 조영술, 자기 공명 영상법, 전기 생리학적 검사,

폐 관류 스캔 등 후속 검사의 필요 여부에 대해 개별적인 평가

가 필요하다. 3차원 심초음파 검사는 이면성 심초음파 검사에서

측정이 어려운 우심실 용적의 평가를 위해 유용하나 아직 장비

및 시간적 제약 때문에 임상적으로 일반화되어 있지는 못하다.

5. 24시간 심전도 검사 및 운동 부하 검사

전기 생리학적 이상이 단순 심전도상에 잘 나타나지 않기 때

문에 24시간 심전도 검사가 필요하다. 부정맥이 운동 시 발현되

거나 증가하는 경우에는 그 의미와 운동의 범위에 대해서도 개

별적이고 세밀한 판단이 필요하다. 특히 다른 위험 요인이 동반

되어 있는 경우에는 가능하면 운동 지속 시간, 최대 산소 섭취

량, 최대 심박동수 등 운동 능력 관련 요인을 함께 정기적으로

평가하면 자연 경과의 예측 및 재치료의 필요 여부 판정에 도움

이 될 것으로 생각된다.

6. 자기 공명 영상

자기 공명 영상은 우심실 용적의 측정에 아직까지 절대 표준

(golden standard)으로 여겨지고 있으며 폐동맥 역류 분획, 우

심실 구출 분획 등의 다른 검사로는 평가가 어려운 혈역학적 정

보를 제공할 뿐 아니라 심초음파 검사로 확인이 어려운 말초 폐

동맥, 종격동 혈관 구조 등에 대한 정보 및 심혈관 조영 영상까

지 얻을 수 있으므로 매우 유용한 검사이나 아직까지 상대적으

로 다소 비용이 높다는 점이 일반적이고도 광범위한 이용을 제

한하고 있다. 심초음파 검사로 잘 평가되지 않는 정보에 대해

부가적인 평가가 요구되는 경우, 중재술이 예상될 때에는 심도자

및 심혈관 조영술을, 그렇지 않은 경우에는 자기 공명 영상을

시행하는 것이 합리적일 것으로 생각된다.

7. 폐 관류 스캔

폐동맥의 분지 또는 말초부에 협착이 의심되는 경우에 유용하

게 이용할 수 있으며 이에 대한 치료의 효과 판정에도 이용할

수 있다.

결 론

팔로 4징의 완전 교정술 후 장기 추적 관찰에 있어 최근 10

년 동안 무시할 수 없는 개념의 변화가 있었다. 오랜 동안 재수

술의 흔한 적응으로 여기지 않았던 폐동맥 역류의 장기적 영향

에 대해 우심실 용적 증가, 심기능 악화, 치명적 부정맥의 유발

및 만기 급사 등과 연관되어 지는 것으로 보고
6, 12, 13, 22, 66)

하고

있으며 폐동맥 역류 및 우심실 용적 증가가 심한 환자에서는 폐

동맥에 자가 이식편 등을 이용한 판막 삽입을 시행하는 치료가

보편화되고 있다
67-69)

.

장기적 위험요인에 대한 예측 인자로 QRS 기간과 같은 유용

한 지표가 발견되었으나 정작 우심실의 용적, 폐동맥 역류의 정

도 등에 대해서는 근거가 부족하며 이에 대해 후속 연구를 통한

믿을만한 임상적 지침의 확보가 필요하다.
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