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서 론

심첨부 비후성 심근증은 주로 심첨부의 심한 국소 비

대 또는 이로 인한 심근 허혈로 인해 생긴다고 알려져,

있는 거대 파 역위의 존재 그리고 조영술상 삽T , (spade)

모양의 좌심실을 특징으로 하며 비후성 심근증의 아형

이라고 알려져 있다1,2).

주로 좌심실 심첨부의 비후로 인해 좌심실 혈류 이상

및 심근 허혈
6)
을 일으키기도 하며 좌심실 혈류 정체를

통해 심방외 혈전 및 색전증7)을 일으키기도 한다고 보

고되고 있으나 폐동맥 색전증이 동반된 보고는 없다.

폐동맥 색전증은 유전적 후천적인 원인 등 다양한 원,

인에 의해 발생하며 질병 자체 또는 치료 중의 출혈에

의한 합병증 그리고 재발로 인한 위험성이 있는 임상적,

으로 매우 중요한 질환이다.

폐동맥 색전증의 원인 가운데서도 단백 및 단백C S

은 항혈전 작용에서 매우 중요한 인자로서 단백 및, C

단백 활성 감소는 매우 드물다S
11)
.

저자는 심장 초음파상 심첨부 비후성 심근증이 있는

환자가 급성 호흡 곤란으로 내원하여폐동맥 색전증을

진단하고 치료한 후 원인을 찾기 위해 시행한 검사에서

단백 단백이동반 결핍된 증례를 경험하였기에 이C , S

를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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Pulmonary embolism is caused by various conditions including genetic and acquired factors, and among them, C and
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증 례

환 자 김 희 여자 세: , , 53 .○

현병력: 내원 일주일 전 운동시 호흡 곤란 있어 외래 방

문하였다 내원시 시행한 심장 초음파 검사에서 폐동맥.

고혈압을 나타내는 우심실 확장 및 좌심실의 형 변화D

는 보이지 않았으며 좌심실 구혈율은 로(D-shape) 56%

정상 소견 보였으나 좌심실 심첨부에 국한된 전형적인,

심첨부 비후 소견을 보였다.

정상 로 현저한 상승을proBNP 4244 ( : 0~88 pg/mL)

보여 이완기 심부전 진단 하에 perindopril 8mg, betaxolol

처방 하였고 경과 관찰 하던 중 내원일 오전 호흡10mg

곤란이 심해져 응급실로 내원하였다.

이학적 소견: 응급실 내원 당시 혈압 맥100/60 mmHg,

박 회 분 체온 호흡수 회 분이었다 외110 / , 36.8 , 26 / .℃

견상 급성 병색을 보였고 의식은 명료하였으며 흉부 청,

진상 심음은규칙적이나 정상보다 빨랐으며 호흡음은

수포음이나 천명음이 없이 정상이었다 복부 진찰에서.

간 비장 종대는 없었고 복부 청진시 장음 또한 정상이,

었으며 타진시 통증도 없었다.

심전도 소견: 맥박수 회 분의 동성 빈맥이었고110 / lead

전영역에 걸쳐 거대 파의 역위를나타내었다T . (fig. 2)

흉부 단순촬영 소견: 심장 비대 소견을 보였으나 그 외

의 특이 소견은 보이지 않았다.

검사실 소견: 내원 당시 말초 혈액 검사시 백혈구 8400

/mm
3

혈색소 혈소판, 8.1 g/dL, 258000 /mm
3
이었고 혈청

생화학 검사는 AST 188 U/L, ALT 180 U/L, BUN/Cr

로 측정되었다 심장34/0.9 mg/dL, Na/K 139/4.2 mmol/L .

표지자 검사는 정상CK 36 U/L ( : 18~167 U/L), CK-MB

정상 정상26 U/L ( : 0~24 U/L), Troponin-I 0.07 ug/L ( :

로 측정되었으며 시간 시간후 재시행0~0.11 ug/L) 4 , 24

하였으나 상승 소견 보이지 않았다 급성 호흡 곤란과.

심전도에서 동성 빈맥 확인되어 급성 폐동맥 색전증 가

능성 있어 시행하였고 로 현저한 상D-dimer 2011 ug/mL

승 소견 보였다.

임상 경과 및 치료: 응급실 내원시 급성 호흡 곤란과 심

전도에서 동성 빈맥 소견 그리고 혈청 생화학 검사에서,

의 현저한 상승으로 폐동맥 색전증 의심 하에D-dimer

흉부 단층 촬영 시행하였으며 좌심실의 전형적인 심첨

부 비후 소견과 함께 우측 폐동맥 분지에 색전이 관찰

되었다. (fig. 4,5)

폐동맥 색전증으로 진단하고 정주heparin 4500 ug/mL

후 매일 을 점적 주사 경구 함께22500 ug/mL , warfarin

투여하고 경과 관찰하였다 내원 일째 로 확. 11 INR 2.27

인되어 점적 주사는 중단하고 단독 투heparin warfarin

여로 전환 하였으며 이후 경과 관찰시 호흡 곤란 없어,

입원 일째 으로 퇴원하였다19 INR 2.93 .

폐동맥 색전증 원인 질환을 알기 위해 시행한 혈액

검사에서 섬유소원(fibrinogen) 260mg/dL (200~400

항카르디오리핀 음성 항카mg/dL), (anticardiolipin) IgM ,

르디오리핀 음성 음성 항트롬IgG , lupus anticoagulant ,

빈 활성도 항인지질(antithrombin) III 85% (79~118%),

항체 음성 항인지질항체(anti-phospholipid Ab) IgG ,

음성으로 특이 소견 없었으(anti-phospholipid Ab) IgM

Fig 1. Parasternal long-axis view of patient.

The ventricular septum is asymmetrically hypertrophied

compared with the posterior wall.

Fig. 2. The ECG on admission shows giant T wave inversion

in precordial leads.
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나 단백 활성도 단백 활성도C 62% (73~142%), S 34%

로 감소 되었다(60~140%) .

결론적으로 단백 및 단백 활성이 동반 감소한 폐C S

동맥 색전증으로 진단하였고 현재까지 항응고제를 지

속적으로 투여 중이며 개월간 외래에서 추적 관찰 중, 6

이나 흉통 호흡 곤란 등의 재발 증상은 없다, .

Fig 4. Chest CT findings of the patient on admission.

The CT shows pulmonary embolism, whch is seen defect of

right main pulmonary artery.

Fig 5. Chest CT findings of the patient on admission.

The CT shows apical hypertrophic cardiomyopathy, which is

seen with apical hypertrophy of left ventricle

고 찰

심첨부 비후성 심근증은 다양한 임상적 형태학적인,

특징을 갖는 원인 불명의 심근 비대가 동반되는 질병이

다 년. 1976 Sakamoto1)와 Yamaguchi2)등이 심전도의 거

대 파 역위와좌심실 조영에서 좌심실이 삽 모T (spade)

양의 변형을 보이는 것을 기초로 처음 진단 하였으며,

이후 심장 초음파
3)
나 자기 공명 영상

4)
같은 비침습적

방법에 의해서도 확진할 수 있게되었다.

심첨부 비후성 심근증은 비후된 좌심실 벽으로 인한

심근 수축시의 관동맥의 압박 이로인해 관동맥 혈류의,

시간적 흐름의 변화에 따른 심근 허혈 그리고 비후된,

심근의 대사성 요구의 증가로 인해 이완기 충만압이 증

가하고 결국 이완기 심부전의 결과를 초래하는 것이주

된 병태 생리로 알려져 있다5,6).

이전의 문헌을 고찰해 보면 심첨부 비후성 심근증은

비후성 심근증 전체에 비해서는 비교적 예후가 양호하

다고 보고되어 있으나 심방 세동이 발생 하거나 이완기

심부전으로 진행악화되는 경우가 많았다, 7). Yamamoto

등은 비후성 심근증과 같이 심장 손상이 있는 경우에혈

역학적으로 과응고 상태라고 주장하였으며 심방 세동

이 동반되는 경우 응고 체계가 활성화되는 경향이 있다

고 보고 하였다
8)
.

이러한 응고 체계의 활성화로 인해 발생하는 혈전 색

전증의 대표적인 것이 폐동맥 색전증이다 폐동맥 색전.

증의 발생과 관련하여 혈관내 혈전 형성에 영향을 미치

는 가지 인자는 혈류의 정체 혈소판의 비정상화로 인3 ,

한 과응고성 그리고 혈관 내피 세포의 손상으로 알려져,

있다 폐동맥 색전증은 사망률이 비교적 높은 질환이고.

현재까지 다소 논란이 있기는 하나 심부 정맥 혈전증과

같은 범주의 질환으로 생각하고 있으며 가장 흔한 임상,

증상은 갑작스런 호흡 곤란으로 알려져 있으나 협심증

과 구별하기 힘든 흉골하 통증이 나타날 수도 있다9) 흔.

히 고령 환자에서 수술 및 외상 혈전증의 과거력 임신, ,

및 여성 호르몬제 복용 고지혈증 당뇨병 등에 의한 혈, ,

류 정체로 인해 발생하는 경우가 많지만 드물게,

결핍 단백 및 단백 결핍 등의 유전antithrombin III , C S

적인 위험인자로 인해 발생할 수도 있으며 이러한 요인

이 심부 정맥 혈전 발생 위험을 증가 시킨다는 것은 잘

알려져 있다10).

단백 단백은 항혈전 조절 작용에서 매우 중요한C , S

인자이다 단백은 비타민 의존성 전효소로서. C K

에 의해 활성화 되어 혈액 응고인자 와thrombin Va VIIIa

를 비활성화 시키고혈액 응고인자 에 대한 혈소판 수Xa

용체를 차단시키는 기능을 한다 단백은 비타민 의. S K

존성 전효소로서 직접적인 기능은 없으나 단백이 혈C
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액 응고인자 를 비활성화 시키는 과정에서 단백의Va C

항응고 기능을 항진 시켜 준다 단백은 단백과 동반. C S

하여 혈액 응고인자 의 활성을 방해하고 전신적V, VIII

인 과응고 상태를 유발하여 다양한 양상의 혈전 색전증

을 발생시킨다 앞서 언급했듯이 단백 및 단백 결핍. C S

으로 인한 혈전 색전증의 발생빈도는 낮은 편이며 국내

의 한 연구 조사를 보면 혈전 색전증에서 단백 결핍C

증은 단백 결핍증은 정도로 나타난 바 있10.3%,S 6.9%

다11).

본 증례의 환자는 내원 일전 심전도와 심장 초음파7

에서 심첨부 비후성 심근증을 진단 받았던 환자로 이후

응급실 내원시 급성 호흡 곤란을 동반함과 동시에 심전

도의 동성 빈맥과 의 현저한 상승을 보여 바로D-dimer

흉부 단층 촬영을 시행하고 급성 폐동맥 색전증으로 진

단하였다 이후 및 으로 항응고 요법을. heparin warfarin

시행하였고 호흡 곤란의 점진적인 완화를 보여 퇴원을

결정하였으며 외래에서 경과 관찰시 단백 및 단백, C S

이 동반 감소된 것을 확인하였다 퇴원전 관상 동맥 조.

영술을 시행하려 하였으나 환자가 더 이상의검사를 거

부하였고 호흡 곤란 증상의 소실과 심전도상 내원시에,

비해 동성 빈맥의 호전 외에는 변화가 없는 점으로 미

루어 국소적인 심근 손상이 없다고 판단하여 추가 검사

는 이후에 고려하기로 하였으며 추후에 단백 단백, C , S

에 대한 추적 관찰이 필요할 것으로 생각된다. (fig. 3)

Fig 3. On hospital day 2weeks, the ECG shows no significant

interval change compared with admission(figure 1). But sinus

tachycardia is not seen in this ECG.

현재로서는 단백 단백 동반 결핍이 폐동맥 색전C , S

증의 일반적으로 알려진 원인으로 생각되나 심첨부 비

후성 심근증이 이완기 심부전으로 진행 악화되어 이로,

인한 혈액 응고 체계의 활성화 및 과응고 상태로 인해

폐동맥 색전증이 발생하거나 이에 영향을 주었을 가능

성 또한 높을 것으로 생각된다7,8).

본 증례와 유사한 국내 문헌으로 폐동맥 색전증
12)

또

는 이와 함께 병발한 비폐쇄성 장간막 허혈증13)이 있는

환자에서 단백만이 단독으로 결핍된 경우가 있으나C C

단백 및 단백이 동반 감소된 경우가 보고된 경우는 없S

다 또한 단백 및 단백이 동반 결핍된 상태에서 대동. , C S

맥 혈전증14) 신생아 뇌졸중, 15) 간문맥 혈전증, 16) 등이 보

고되었으나 폐동맥 색전증이 보고된 적은 없다.

국외 논문에서도 단백 단백이 동반 감소된 상태C , S

에서 폐동맥 색전증이 보고된 경우가 예 있으나1 17) 심

첨부 비후성 심근증이 동반된 예는 아직까지 보고된 적

이 없어 앞으로심첨부 비후성 심근증의 혈역학적 변화

로 인한 전신적인 혈전 색전증의 합병증 발생에 대한다

양한 고찰과 연구가 있어야 할 것으로 생각된다.

요 약

단백 단백의 결핍은 빈도는 낮으나 폐동맥 색전C , S

증을 일으킬 수 있으며 심첨부 비후성 심근증 또한 이,

완기 심부전으로 발전하여 응고 체계의 활성화로 다양

한 혈전 색전증을 일으키는 것으로 문헌 고찰에서 보고

되고 있어 이번 증례와 같이 폐동맥 색전증의 발생에

영향을 주었을 것으로 생각된다.

저자들은 심전도상 거대 파 역위를 동반하고 심장T

초음파상 전형적인 심첨부 비후성 심근증이 있는 환자

에서 폐동맥 색전증을 진단하고 치료한 후 원인을 찾기

위해 시행한 검사에서 단백 단백이 동반 결핍된 증C , S

례를 경험하였기에 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는바

이다.

중심 단어 폐동맥 색전증 단백 결핍 단백 결핍: ; C ; S ;

비후성 심근증
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