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연연연구구구배배배경경경:최근 의학 및 과학 발전으로 대부분 선천성 심장병의 수술 방법
과 결과가 점점 좋아지고 있으나 기능적 단심실 환아들의 전반적인 사망률
은 아직도 높은 수준이다.이러한 환자들에서 신생아기 또는 유아기에 고
식적 수술방법 선택에 따라 그 경과 또한 다를 수 있을 것으로 생각된다.
이에 저자는 단심실 환아들에서 1세 이전에 시행 받은 고식적 수술 방법에
따른 향후 경과 및 예후에 관해 고찰하고자 하였다.
방방방법법법:1994년 7월부터 2003년 12월까지 1세 미만에 고식적 수술을 시행 받
은 총 82명의 단심실 환자들을 대상으로 후향적 연구를 시행하였다.수술
당시 환아들의 평균 연령은 139일 (2-358일)이었고,남아가 50명 이었
다.수술 당시 환아들의 평균 체중은 6kg(2.6-10.9kg)이었다.술 전 진
단은 삼첨판막 폐쇄증 (21),폐동맥 폐쇄증 (16),방실 중격 결손 (15),양대
혈관 우심실기시 (11),양대혈관 좌심실기시 (2),단심실 (13),대혈관 전위
증 (3),엡스타인 기형 (1)등이었다.환아들을 수술 경로에 따라 세 군 (1
군:체-폐동맥 단락술 (systemictopulmonaryshunt)또는 폐동맥 조임술
(PAB:pulmonaryarterybanding),2군:shunt→ 양방향성 상대정맥 폐동
맥 단락술 (BCPS:bilateralcavopulmonaryshunt),3군:BCPS)으로 분류
하여 경과를 비교분석 하였다.
결결결과과과:전체 환자들의 조기 사망률은 24% (1군:43%,2군:45%,3군:27%)



로 사망원인은 심부전(8),지속적 저산소혈증(9),호흡부전(1),패혈증(2),뇌
출혈(1),부정맥(1)등이었다.추적관찰 기간은 평균 55개월 (5-126개월)
이었고,추적관찰기간동안 사망 환자는 11명 (18%)(1군:4명,2군:3명,3
군:4명)이었다.36명 (58%)환아들에서 폰탄 수술을 성공적으로 시행하였
고 (1군:0명,2군:19명,3군:17명),고식 수술로부터 폰탄 수술까지의 평균
기간은 19개월 (8-99개월)이었다.폰탄 수술을 시행받은 환자들 중 2명
환자가 폰탄 실패 (Fontanfailure)로 조기사망 하였으며,2명의 만기 사망
이 있었다.(폰탄 실패(1),급사(1)).전체 환자에서 고식 수술 후와 폰탄 수
술 후 2년 생존율은 각각 60.0% 와 88.2% 였다.
결결결론론론:본 연구 결과 폰탄 수술 대상인 단심실 환자들에서 전반적으로 높은
사망률로 만족스럽지 못하였으나 1차 체-폐단락술 후 BCPS받은 군에서
더 안정된 경과를 보였다.단심실 환자들은 다른 복잡한 심장 기형이 동반
된 경우가 많으므로 사망률 감소를 위해서는 술 전 치밀한 계획과 술 후
집중치료에 더 많은 노력이 필요할 것으로 생각된다.

핵심되는 말 고식 수술 단심실 폰탄 수술
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이이이 삭삭삭

ⅠⅠⅠ...서서서 론론론

최근 의학 및 과학의 발전으로 대부분의 선천성 심장병의 수술 방법 및
결과가 점점 좋아지고 있으나 기능적 단심실 환아들의 전반적인 사망률은
아직도 높은 수준이다.이런 환자들의 궁극적 수술인 폰탄 수술은 좋은 결
과를 나타내는 경우가 많은데도 불구하고 단심실 환자들은 여러 가지 동반
된 기형들이 많고 그 전에 거쳐야 하는 여러 고식적 수술들에 대한 위험성
이 높기 때문이다.폰탄 씨 수술까지 수술적 경로는 다양하지만 크게 1차
수술로 체 폐동맥 단락술 또는 폐동맥 조임 후 바로 시행하는 방법,1차로
체-폐동맥 단락술 (systemic to pulmonary shunt)또는 폐동맥 조임
(pulmonaryarterybanding)후 2차로 글렌씨 수술 (Glennshunt)을 시행
하는 단계적 방법,또는 1차로 조기에 글렌씨 수술을 시행하는 방법 등으
로 요약할 수 있다.이렇게 다양한 방법의 고식적 수술이 있으나 환자 진
단 자체가 다양하고 복잡한 경우가 많고 환자 상태도 다 다르기 때문에
수술 경로를 결정하기가 쉽지 않다.이에 저자는 기능적 단심실 환아들에



서 1세 이전에 시행받은 고식적 수술의 방법에 따른 향후 경과 및 예후에
관해 고찰 하고자 한다.

ⅡⅡⅡ...연연연구구구대대대상상상 및및및 방방방법법법

1.연구대상
1994년 7월부터 2003년 12월까지 연세대학교 심장혈관병원에서 기능적

단심실로 1세 이하에 고식적 수술을 시행받은 82명의 환자들을 대상으로
의무기록 검토를 통한 후향적 조사를 시행하였다.수술 당시 환아들의 평
균 나이는 139± 98.9일 (범위:2-358일)이었고,평균 몸무게는 6.0±
1.85kg(범위:2.6-10.9kg)이었다.이 중 남아가 50명,여아가 32명을 차
지 하였다.
고식적 수술의 여러 가지 방법 중 환아들을 세 가지 경로로 나누어 세

군으로 분류하였다.1군은 체-폐동맥 단락술 또는 페동맥 조임술만을 시행
받은 환자들로 23명이 속하였고,2군은 1차로 체-폐동맥 단락술을 시행받
고,2차로 양방향성 상대정맥-폐동맥 단락술 (bilateralcavopulmonary
shunt)을 시행받은 환자들로 26명이 속하였으며,3군은 조기에 양방향성
상대정맥-폐동맥 단락술만을 시행받은 환자들로 33명이었다.
술 전 진단으로는 삼첨판 폐쇄증 21명,폐동맥 폐쇄증 16명,완전 심실중

격 결손증 15명,심실중격 결손을 동반한 양대혈관 우심실기시 11명,양대
혈관 좌심실 기시 2명,단심실 13명,그리고 엡스타인 기형이 1명 이었다
(Table1).



술 전 동반기형은 대동맥 교약증 7예,전폐정맥환류이상 15예,2도 이상
의 공통방실판막 폐쇄부전증 16예,및 선천성 기관-식도루 1예이었다
(Table2).

Table1.PreoperativeDiagnosis(n=82)
Diagnosis Group1 Group2 Group3 All

(n=23) (n=26) (n=33) (n=82)
TA 4 6 11 21
PA 2 11 3 16
C-ECD 8 1 6 15
DORVcVSD 5 2 4 11
DOLV 0 1 1 2
SV 2 3 8 13
EA 1 0 0 1
Group1=systemictopulmonaryshuntorpulmonaryarterybanding,
Group 2= systemicto pulmonary shunt→ bilateralcavopulmonary
shunt,Group3=bilateralcavopulmonaryshunt.
n,numberofpatients;TA,Tricuspidatresia;PA,Pulmonaryatresia;
C-ECD,Completeendocardialcushion defect;DORV cVSD,Double
outletrightventriclewithventricularseptaldefet;DOLV,Doubleoutlet
leftventricle;SV,Singleventricle;EA,Ebstein'sanomaly.



Tabel2.PreoperativeCombinedAnomalies
Combined Group1 Group2 Group3 All
Anomaly (n=23) (n=26) (n=33) (n=82)
CoA 4 2 1 7
TAPVR 8 0 7 15
CAVVR 3 5 8 16
B-SVC 10 3 11 24
Isomerism 4 0 2 6
TEF 1 0 0 1
Group1=systemictopulmonaryshuntorpulmonaryarterybanding,
Group 2= systemicto pulmonary shunt→ bilateralcavopulmonary
shunt,Group3=bilateralcavopulmonaryshunt.
n,numberofpatients;CoA, coarctation of aorta; TAPVR, total
anomalouspulmonaryvenousreturn;CAVVR,commonatrioventricular
valve regurgitation; B-SVC, bilateral superior vena cava; TEF,
tracheo-esophagealfistula.

모든 환아들에서 수술 적응증은 청색증이나 심부전이었고,조기 사망은
수술 후 30일 이내,또는 병원 내에서 사망한 경우,만기 사망은 추적관찰
기간 중 사망한 경우로 정의 하였다.모든 환아들에서 술 전 초음파를 시
행하여 진단 및 좌우폐동맥 크기,대동맥 크기,심실 구획룰을 측정하였고,
37명의 환아에서 술 전 심도자술을 시행하였다.
추적 관찰은 외래 의무기록과 전화 면담을 통해서 이루어 졌으며,생존한
환자들 62명 중에서 총 52명 (84%)의 환자들에서 추적관찰이 가능하였다.



2.수술 방법
체-폐동맥 단락술 시행 중 변형된 체-폐동맥 단락술 (modified
Blalock-Taussigshunt)은 우측 또는 좌측 개흉술 (thoracotomy)로,중심
단락술은 정중 흉골 절개를 통해 Gore-Tex 인조혈관 (Expanded
polytetrafluoroethylene)을 이용하였으며,동반된 기형에 대한 수술 없이 단
독으로 시행된 경우에는 체외 순환의 보조 없이 시행하였다.폐동맥 조임
은 주 폐동맥의 중앙부위에 시행하였으며,다음 단계의 수술 종류에 따라
단심 교정이 필요한 경우는 폐동맥이 좁아지지 않도록 하였다.폐동맥 조
임은 Trusler방법을 기준으로 시행 하였으나 환자에 따라 조임 정도를 가
감하였고,조인 후 원위부 폐동맥압과 산소 포화도 모니터링하면서 조임정
도를 조절하였다.
양방향성 상대정맥-폐동맥 단락술은 모두 정중 흉골 절개 후 중등도의
저 체온과 체외순환 하에서 시행하였고,대동맥 교약증 교정술을 같이 시
행했던 2예에서는 저 체온 하 완전순환정지 하에서 시행하였다.상대정맥
은 조심스럽게 박리 후 우심방과의 경계부위에서 절단하여,상대정맥과 폐
동맥사이를 단측으로 흡수성 봉합사 (6-0 또는 7-0 PDS,polydiaxon
suture)를 이용하여 연속 봉합하였으며,우심방쪽은 단순 봉합폐쇄 하였다.
양측성 상대정맥(bilateralsuperiorvenacava)환아에서는 양측성 양방향
성 상대정맥-폐동맥 단락술을 시행하였다.
총 20명 (1군:11명,2군:1명,3군:8명)환자에서 동반된 복잡 심기형에 대
한 동반수술을 시행하였으며,전페정맥환류이상 교정술 9예 (1군:5예,3군:4
예),대동맥 교약증 교정술 3예 (1군:2예,3군:1예),공통 방실판막 성형술이
6예 (1군:2예, 2군:1예, 3군:3예), 그리고 1군에서 단일초점화수술
(unifocalization)을 2예 시행하였다.



3.통계 처리
통계 분석은 SPSS (SPSS forwindows11.0,SPSS Inc.Chicago,IL,
USA)를 이용하였다.연속 변수에 대한 기술 통계량은 평균 ± 표준편차
(범위)로 표시하였으며,두 군 및 세 군의 평균값의 비교를 위해서는 각각
student t-test와 one-way ANOVA를, 생존율의 계산을 위해서는
Kaplan-Meier방법을 이용하였으며,Log-rank법으로 검증하였다.모든 경
우에 p값이 0.05미만인 경우를 통계학적으로 유의한 것으로 정의하였다.

ⅢⅢⅢ...결결결 과과과

1.술 전 상태
수술 당시 환자들의 평균 나이와 몸무게는 3군 (148.8±84.6세)에서 1군

(64.7±58.8세)과 2군 (85.1±92.7세)에 비해 통계학적으로 의미있게 높았
다.
단심실군의 환자를 형태학적으로 보았을 때 우심실 형태의 단심실이 33%
(27/82),좌심실 형태의 단심실이 63% (52/82),형태가 구분되지 않은 경우
가 1% (1/82)였으며,판막을 지지하는 건삭이 양쪽 심실에 걸쳐 있는 경우
(straddlingofatrioventricularvalve)가 2% (2/82)였다.27예 (1군:9명,2
군:5명,3군:13명)에서 동맥관 개존증에 대한 결찰 및 분리가 시행 되었으
며,심방중격 절제술이 19예 (2군:10명,3군:9명)에서 시행되었다.



2.수술 결과
각 군의 연령의 차이가 수술경과에 미치는 영향이 클 것으로 생각되어 2
군을 1차 수술(체-폐동맥 단락술)시와 2차 수술(양방향성 상대정맥-폐동맥
단락술)시의 data로 나누어 각각 1군과 3군의 data와 비교하여 보았다.1군
과 2군의 1차수술시 술전 및 술후 변수들 비교결과 나이와 체중이 2군에서
더 높았으나 통계학적 의미는 없었고,술전·후 산소 포화도,술전 폐동맥
지수,심실 구획률도 두 군간에 차이가 없었다.술 후 기계호흡 의존시간,
중환자실 재실기간은 2군에서 약간 짧았다.(p=NS)술 전에 호흡기 치료
가 필요했던 환자는 1군 7예,2군 1예에서 있었다.2군의 2차 수술시와 3군
을 비교해 보았을 때,역시 술 전 후 변수에 큰 차이는 없었으나 술 후 산
소포화도가 2군에서 통계학적으로 의미있게 증가하였다(Table3).

3.조기 합병증 및 사망
모든 환자에서 병원 내 사망률은 24% (20/82)였고,각각 1군에서 10명
(43%),2군에서 1명 (4%),3군에서 9명 (27%)의 조기 사망이 있었다.조기
사망의 원인으로는 심부전 8예,지속되는 저 산소혈증 7예,패혈증 2예,호
흡부전 3예,뇌출혈과 심실부정맥으로 급사한 경우가 각각 1예씩 있었다
(Table4).대부분의 환자들에서 수술 직후 또는 수술 후 1일 째 단심실의
기능부전으로 인한 저심박출증과 지속되는 저 산소증으로 사망하였다.



Table3.Preoperativeand PostoperativeData
Variables Group1 Group2 Group3

pre-shunt pre-BCPS
Age(days) 64.7±58.8 85.1±92.7 193±106.1 148.8±84.6
Bwt(kg) 4.1±1.3 4.8±1.6 6.0±1.6 6.0±1.9
Pre-EF(%) 70.6±9.9 67.1±8.9 66.8±10.4 71.2±8.2
Pre-SaO2(%) 68.5±17.3 71.2±12.3 76.3±8.4 73.1±14.1
Pre-PAI(mm/m2) 137.3±53.9 150.0±67.8 225.4±183.4 241.2±118.7
Pre-McGoonratio 1.43±0.4 1.52±0.5 1.87±0.7 2.13±0.46
Intub.time(hrs) 96.2±125.2 73.1±82.3 44.9±58.0 76.6±144.1
ICU stay(days) 10.1±11.0 8.1±72.3 6.0±5.1 5.9±5.2
Hosp.stay(days) 27.5±18.8 21.2±17.5 16.8±15.9 15.7±7.2
Inotropsupp(days) 9.5±10.3 7.2±8.1 4.5±3.9 5.4±5.5
Post-EF(%) 69.7±8.1 68.1±11.2 67.8±10.9 69.1±13.7
Post-SaO2(%) 80.9±10.9 81.5±11.7 86.5±9.2a 76.3±14.5
a=p<0.05,comparisonbetweengroup2andgroup3.
Group1=systemictopulmonaryshuntorpulmonaryarterybanding,
Group 2= systemicto pulmonary shunt→ bilateralcavopulmonary
shunt,Group3=bilateralcavopulmonaryshunt.
BCPS,bilateralcavopulmonary shunt;pre,preoperative;Bwt,body
weight;preop,preoperative;EF,ejectionfraction;SaO2,arterialoxygen
saturation;PAI,pulmonaryarteryindex;Intub,intubation;hrs,hours,
ICU,intensivecareunit;hosp,hospital;inotropsupp,inotropicsupport;
post,postoperative.



Table4.EarlyMortality
Group1 Group2 Group3
(n=23) (n=26) (n=33)

Earlymortality(%) 10(43%) 1(4%) 9(27%)
Causes
Heartfailure 5 0 3
Persistenthypoxemia 1 0 6
Sepsis 1 1 0
Respiratoryfailure 1 0 0
Cerebralhemorrhage 1 0 0
Arrhythmia 1 0 0
Group1=systemictopulmonaryshuntorpulmonaryarterybanding,
Group 2= systemicto pulmonary shunt→ bilateralcavopulmonary
shunt,Group3=bilateralcavopulmonaryshunt.

4.재수술
단락술 후 단락폐쇄에 의한 재수술은 총 4예에서 술 후 1일 -128일에
시행되었으며,1군에서 3예,3군에서 1예가 있었는데,이 중 1군의 1예에서
지속되는 저산소증과 저심박출증으로 사망하였다.



5.추적 관찰 결과
평균 추적관찰 기간은 55개월 이었으며,생존한 62명의 환자 중 52명

(84%)에서 추적관찰이 가능하였다.고식 수술 후 추적관찰 기간동안 폰탄
수술로의 전환이 가능했던 환자는 총 36명 (58%)으로 1군에서는 한 명도
없었으며,2군에서는 19명,3군에서는 17명이 있었다.폰탄 수술을 기다리
고 있는 환자는 모두 4명으로 1군에서 3명,2군에서 1명이었다.고식 수술
후 폰탄 수술까지의 평균 기간은 19개월 (범위,8-99개월)이었으며,폰탄
수술 당시 환자들의 평균 나이는 25개월 (범위,14-102개월)이었다.만기
사망은 모두 11명 (18%)에서 있었으며,각각 1군에서 4명,2군에서 3명,3
군에서 4명의 환자가 추적관찰 기간 중 사망하였는데,2군에서 1명과 3군
에서 2명의 환자는 폰탄 수술 후 폰탄 순환의 실패로 사망한 경우였고,2
군에서 2명의 환자는 각각 집과 일반병실에서 원인불명으로 급사한 경우였
다(Table5).전체환자에서 Kaplan-Meier방법으로 산출한 1년,2년,및 5
년 생존율은 각각 63.2%,60.0%,58.0% 였고,각 군에서 1년 생존율이 각
각 1군 37.5%,2군 86.4%,3군 66.7%로 2군에서 가장 높았다.폰탄 수술을
받은 환자들에서 폰탄 수술 후 2년 생존율은 88.2%였다.



Table5.Follow-upData
Variables Group1 Group2 Group3 All
F/uduration 35.3±44.3 58.9±37.6 56.5±27.1 54.8±34.8
(months)

SuccessfulFontan 0 19 17 36
AwaitingFontan 3 1 0 4
Latemortality 4 3 4 11
CHF 2 0 2 4
ICH 1 0 0 1
Sepsis 1 0 0 1
Suddendeath 0 2 0 2
Fontanfailure 0 1 2 3
f/u, follow-up; CHF, congestive heart failure; ICH, intracranial
hemorrhage.



ⅣⅣⅣ...고고고 찰찰찰

단심실은 신생아기에 진단되는 모든 선천성 심질환의 1%에서 2% 정도를
차지하는 아주 드문 심질환으로 해부학적으로 매우 복잡하고 다양하며 이
질적인 (heterogenous)진단 군으로 조기에 적절한 치료를 받지 못할 경우
사망률이 매우 높은 질환이다1.기능적 단심실은 공통 혼합 심실 (common
mixingchamber)로서 폐순환과 체순환의 펌프작용을 동시에 담당해야 하
기 때문에 용적 과부하를 받게 된다2.대부분의 단심실 환아들은 출생 직
후부터,또는 수주 이내에 나타나는 청색증이나 울혈성 심부전 증상으로
인해 진단되며,최근에는 산전 초음파에 의해서 출생 전에 진단 받는 경우
도 늘고 있다2,3.이러한 단심실 환아들은 중재술 없이는 만성 청색증으로
인한 곤봉지,적혈구 증가증,뇌혈관 색전등과 같은 일련의 결과들이 발생
할 수 있으며,결국 심실 기능 저하를 초래하게 되므로 이러한 청색증과
용적 과부하를 완화시키기 위해서는 폐순환과 체순환을 분리시키는 수술적
방법인 폰탄 수술이 필요하다2.단심실은 심실의 형태(morphology)에 따라
세분화되며,좌심실형 (leftventriculartype)이 60-66%로 가장 많고,우심
실형 (rightventriculartype)이 10-24%,모호한형 (indeterminatetype)이
10% 미만을 차지한다4.단심실은 빈번히 양대혈관 중 하나의 유출로 장애
(obstruction)를 동반하며,그 밖에도 상행대동맥 발육부전 (hypoplastic
ascending aorta),대동맥 교약증,동맥관 개존증,방실 판막부전,또는
heterotaxy증후군을 동반한다4.
이 질환의 자연경과는 대체로 대단히 불량하여 Moodie등5은 조기의 수술
적 치료 없이는 단심실 환자들 중 30%만이 16세까지 생존한다고 하였으
며,Franklin등6도 영국에서 다수의 병원들이 공동으로 1973년부터 1988년
까지 1세 이하의 수술을 받지 않은 환아 191명을 대상으로 평균 8.5년간



추적 관찰한 연구에서 1년,5년,10년 생존율이 각각 57%,43%,그리고
42%라고 하였다.또한 Samanek7은 생후 1년 이내에 30%만이 생존하고,
어른이 될 때까지 생존하는 경우는 극히 드물다고 하였다.
1986년 Dr.Fontan과 Baudet8이 삼첨판 폐쇄환아에 대한 수술을 성공적으
로 시행한 이후 단심실에 대한 끊임없는 노력과 의학의 발달로 단심실 환
아라 하더라도 이상적인 수술 적응을 갖춘 경우에는 수술 후 정상적인 심
장의 기능에 버금가는 경과를 누릴 수 있으나,잘 못 선택된 또는 잘못 디
자인된 수술을 받은 환아들은 여전히 높은 사망과 수술 후 여러 합병증을
보이기 때문에 특히 조기 영아기 또는 유아기에 해부학적 문제점들의 정확
한 파악과 적절한 고식적 수술의 선택이 중요하다 하겠다.
본원에서는 1980년대부터 1999년대 초반까지는 폐 혈류량이 부족한 경
우,조기 영아기에 체-폐동맥 단락술을 시행하여 폐동맥의 모양을 손상시
키지 않으면서 그 크기를 적절히 키우고,폐 혈류량이 증가된 경우에는 폐
동맥 조임술을 시행하여 심실에 부하 되는 용적 과부하를 줄이는 한편 폐
혈류와 압력을 줄여 폐쇄성 폐혈관 질환으로의 발전을 방지하여 폰탄 수술
이 가능하도록 하였으나,수술 방법과 술 후 관리 경험의 부족으로 만족할
만한 결과를 거두지 못했다.1980년대 말,양방향성 상대정맥-폐동맥 단락
술의 유용성이 보고되기 시작한 이후에는9,101차 고식 수술 후 1세부터 2
세 사이에 2차 수술로 양방향성 상대정맥-폐동맥 단락술을 시행하여,폰탄
수술의 위험인자를 줄임으로써 사망률을 낮추고자 하였다.양방향성 상대
정맥-폐동맥 단락술은 수기 자체는 간단하나 단심실 환아들의 치료에 미
치는 효과는 매우 커서 폐 혈류가 현저히 줄어 있는 환아들에게 있어서 체
-폐동맥 단락술에 비해 폐 혈류의 총량이나 폐동맥 압력은 변화시키지 않
으면서도 유효 폐 혈류량을 증가시켜 산소 포화도를 개선하며 심실의 용적
과부하를 줄일 수 있는 장점이 있다11-14.그러나 이 수술을 시행할 수 있는



연령의 하한선에 대한 문제와 수술 후 폐동맥 성장이 만족스럽지 못한 것
에 대한 제한점이 있다.Albanese등15은 연령에 있어서는 출생 후 6개월 이
내에 시행하는 것은 바람직하지 않다고 하였으며,Kobayashi등16은 폐동맥
의 크기가 충분치 못한 환아들에게 있어서는 체 폐동맥 단락이나 협착이
있는 폐동맥 판막을 통한 추가적인 폐 혈류를 갖도록 하는 것이 바람직하
다고 하였으나,최근에는 폰탄의 조기수술에 관한 장점들이 대두 되면서,
이의 중간 단계인 양방향성 상대정맥-폐동맥 단락술 또한 조기에 시행하
여 좋은 성적을 얻은 보고들이 발표되고 있다13,14,17.이에 본원에서도 1990
년대 중반 이후에는 1차 수술로 조기에 양방향성 상대정맥-폐동맥 단락술
을 시도하여 후에 시행될 폰탄 수술의 위험을 높일 수 있는 여러 고식 수
술을 피하려는 노력을 시도하여 왔다.
본 연구에서는 고식적 수술의 방법을 3가지로 분류하여 그 임상적 경과를
관찰하여 보았는데,1군의 경우 일반적으로 단심실에서 조기 사망의 위험
인자로 알려져 있는 전폐정맥환류이상,방실 판막 폐쇄부전,이소증
(isomerism)등의 동반 기형이 동반되어 있는 경우가 많았고,훨씬 어린 나
이에 시행되었으며,술 전에 이미 호흡기 치료를 받고 있거나 상태가 불안
정하여 응급 또는 준 응급으로 수술한 경우들이 많이 포함되어 있었기 때
문으로 생각된다.또한 1990년대 이후의 본원에서의 치료방침이 1차 수술
에서 안정된 경과를 보인 환아들은 대부분 1세 이전이라도 조기에 양방향
성 상대정맥-폐동맥 단락술을 시행하는 경우가 많았으므로,결국 1세 이전
에 폐동맥 성장이 적절하지 못했거나 1차 수술로 인한 합병증 또는 동반된
위험요인 때문에 2차 수술을 시행 받지 못한 환아들이 많이 포함되었을 가
능성이 있다.2군과 3군의 경우 고식적 수술 이후에 폰탄 수술로의 성공률
이나 생존율에 있어 비슷한 결과를 보였으나,고식적 수술 직후의 조기 사
망이 2군에 비해 3군에서 더 높았다.특히 수술직후에 지속되는 저산소혈



증으로 사망한 경우가 많았는데 이는 1990년대 초반에 조기 양방향성 상대
정맥-폐동맥의 유용성이 대두되면서 여러 차례의 고식 수술을 피하기 위
해 체-폐동맥 단락술을 1차 수술로 시행하였는데 환자군의 선택에 있어서
폐동맥 고혈압이나 심방이성체(Heterotaxia)증후군 등 고위험인자를 갖은
환자들에서 무리하게 시행한 경우가 많았기 때문으로 생각된다.1세 이하
의 환자들에서 조기 양방향성 상대정맥-폐동맥 단락술을 시행할 경우 폐
동맥 고혈압 여부를 고려해야 하며,특히 Heterotaxia증후군이 있는 기능
적 단심실 환자는 심방 및 복부장기 위치가 정상인 환자에 비해 양방향성
상대정맥-폐동맥 단락술의 위험이 높고,폰탄 수술의 위험 또한 높은 것으
로 이미 알려져 있으며,장기적으로도 생존율이 낮은 것으로 알려져 있으
므로18,이러한 환자들에 있어서는 일차수술로 양방향성 상대정맥-폐동맥
단락술을 시행하는 것보다는 단계적 수술을 고려하는 것이 더 좋을 것으로
생각된다.

ⅤⅤⅤ...결결결 론론론

본 연구 결과 폰탄 수술의 대상인 단심실 환자들에서 전반적인 사망률은
높은 수준으로 결과가 만족스럽지 못하였다.폐동맥 고혈압이 있거나
Heterotaxia증후군등의 위험인자를 동반하는 환아에서는 무리한 조기 양
방향성 상대정맥-폐동맥 단락술보다는 단계적 수술을 하는 것이 더 좋을
것으로 생각된다.단심실 환자들은 다른 복잡한 심장 또는 복부 기형이
동반된 경우가 많으므로 사망률 감소를 위해서는 술 전 환자의 정확한 진
단과 적절한 고식 수술의 선택,그리고 술 후 집중치료에 더 많은 노력과
연구가 필요할 것으로 생각된다.
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Clinicaloutcomeofthepalliativeoperation
under1yearofagewithfunctionalsingleventricle

Lee,Sak

DepartmentofMedicine
TheGraduateSchool,YonseiUniversity

(DirectedbyProfessorYoung-HwanPark)

BBBaaaccckkkgggrrrooouuunnnddd:Although the clinicalresults ofsurgicaltreatmentof
congenitalheartdiseasehaveimprovedowing tothedevelopmentof
medicineandscience,overallmortalityforfunctionalsingleventricleis
stillhigh.Themethodselectedforfirstpalliationinneonatalorinfant
periodiscriticalinthesepatients.Thusweanalyzedtheeffectofthe
method ofinitialpalliation underwent1 yearofageto theclinical
results and outcome in patients with functional single ventricle.
MMMeeettthhhoooddd:::BetweenJuly1994andDecember2003,totalof82patients
withfunctionalsingleventricularphysiologywhounderwentthefirst
palliation underoneyearofagewerereviewed,retrospectively.The
meanageofthepatientswas139days(range,2-358days),and50
patientsweremale.Theirmean body weightatfirstpalliation was



6.0kg (range,2.6- 10.9kg).Preoperativediagnosisincluded tricuspid
atresia(21),pulmonaryatresia(16),atrioventricularseptaldefect(15),
doubleoutletrightventricle(11),doubleoutletleftventricle(2),single
ventricle(13),transpositionofgreatarteries(3),andEbstein'sanomaly
(1).Wedividedthepatientsinto3groupsintermsofsurgicalpathway
(Group1:shuntorpulmonaryarterybanding(PAB),Group2:shunt→
bi-directionalcavopulmonary shunt (BCPS),Group 3:BCPS),and
analyzedtheclinicalresults.
RRReeesssuuullltttsss:::Theoverallsurgicalmortalitywas24% (Group1:43%,Group2:
4%,Group3:27%),andthecauseswerecongestiveheartfailure(8),
persistenthypoxemia(9),respiratoryfailure(1),sepsis(2),intracranial
hemorrhage(1),andarrhythmia(1).Meanfollow updurationwas55
months (range,5 -126 months),and 11 patients(18%)(Group1:4,
Group2:3,Group3:4)diedduringfollow upperiod.Fontanoperation
wassuccessfully performedin 36patients(58%),andmean duration
from firstpalliationtoFontanwas19months(range,8-99months).
AfterFontanoperation,2surgicalmortalitycausedbyFontanfailure,
and2latemortality (Fontan failure,sudden death)occurred.Overall
2-yearsurvivalratesafterfirstpalliation,andFontanoperationswere
60.0%,and88.2%,respectively.
CCCooonnncccllluuusssiiiooonnn:Inthisstudy,theoverallclinicalresultsofpatientswith
functionalsingle ventricle was disappointing.However,our results
showedthatinitialpalliationwithsystemic-pulmonaryshunt,followed
by BCPS showed betterresults.Since the patients with functional
singleventricleareoftenassociatedwithothercomplexheartdiseases,



careful preoperative diagnosis, plan, and postoperative intensive
managementareofcriticalimportancetoimprovesurvival.

KeyWords:palliation;functionalsingleventricle;Fontanoperation
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