Transposition of the Great Arteries : Physiology and Diagnosis
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대혈관 전위 또는 완전 대혈관 전위는 선천성 심장병의 약 5-8%를 차지하는1-4) 청색증형 선천성 심장질환으로서 치료하지 않으면 1주이내에 환자의 약 30%, 1달 이내 약 50%, 6개월 이내 약 70% 그리고 1년 이내 약 90%가 사망하는 것으로 알려져 있다.5) 동반 기형과 출생 후 변화에 따라 임상적 증상, 징후 및 병태 생리가 다르게 나타나며 자연 경과도 다르므로 적절한 치료를 위해 정확한 평가와 함께 환자마다의 특성을 감안한 전체적인 병태생리학적, 혈역학적 이해가 필요하다. 따라서 대혈관 전위의 동반 기형 및 시기에 따른 병태생리학적, 혈역학적 변화 및 세부적인 평가에 대한 고찰을 통하여 대혈관 전위 환자의 성공적인 치료에 도움이 되고자 한다.

주요 동반기형 및 이에 따른 병태생리와 임상 증상

대혈관 전위 환자에서 혈역학적, 병태 생리적 현상과 임상 증상, 징후 및 자연경과는 일차적으로 동반 기형의 종류, 정도, 출생 후 변화 및 이러한 요인들의 기능적 관계(체순환과 폐순환 사이 혈액 혼합 등)에 의해 대부분 결정되어진다. 따라서 주요 동반 기형의 조합에 따라 전형적인 몇가지 유형으로 본 질환을 분류하여 생각해 볼 수 있는데, 비록 모든 환자가 반드시 이 몇가지 유형 중 하나의 전형으로 나타나지는 않는다고 하더라도 이러한 분류를 통한 접근은 질환의 본질적인 문제뿐 아니라 그 특성을 인식하고 이해하는 데에 도움이 되며(Table 1.) 각각의 환자에서는 이러한 유형에 따른 특징과 환자마다의 세부적 특성을 종합적으로 판단하는 것이 중요하다. 

대혈관 전위 환자의 절반 가량에서는 동맥관과 난원공 개존 혹은 심방중격결손만 동반되며 약 30-45%에서는 심실중격결손을 동반(이중 약 1/3은 작은 결손)하는 것으로 알려져 있고6),7)  약 10%에서 심실 중격결손과 좌심실유출로 협착을 함께 동반하는데 드물게는(약 5%) 심실중격결손 없이 좌심실 유출로 협착이 동반되는 경우도 있다.3) 심실중격결손은 동맥관 개존이나 심방중격 사이의 교통(심방중격결손이나 난원공 개존)을 제외하면 대혈관 전위 환자에서 가장 흔히 동반되는 기형으로 다양한 위치와 크기로 나타나는데 드물게 다발성으로 존재하기도 한다. 위치 및 유형은 막양부에 약 33%, 근성 중격에 약 27%, 유입로 중격에 약 5%, 정렬 이상형 결손이 약 30%, 그리고 원추부 중격 저형성에 의한 유출로 근성 중격의 결손(doubly committed subarterial defect)이 약 5% 정도로 알려져 있으며8) 막양부나 근성부 결손은 시간이 지나면서 점차 작아질 수 있고 유입로 결손은 방식판막이나 전도 계통의 이상 또는 삼첨판의 기승(straddling) 및 이와 관련된 우심실의 저형성을 동반할 수 이다. 정렬 이상 형의 결손은 유출로 중격의 전방 편위로 우심실에서 체순환으로의 출구를 좁게 만들고 폐동맥이 심실중격을 기승하는 형태로 나타나서 마치 Taussig-Bing 기형과 유사하게 나타날 수 있으며 이러한 경우에는 대동맥궁의 저형성과 대동맥 축착과 같은 대동맥궁 이상이 동반되는 경우가 많다.  유출로 중격이 후방으로 편위되면 폐동맥 판하부 협착과 폐동맥판 형성부전을 동반 할 수 있다. 좌심실 유출로의 협착은 심실중격결손이 없는 경우의 약 20%(혈역학적으로 의미있는 협착은 약 5%), 심실중격결손이 있는 경우의 약 30%정도로 전체적으로는 약 25%정도에서 동반되는 것으로 알려져 있는데 수술전 심초음파나 심도자 검사 소견은 특히 심실중격결손이 동반된 경우 폐동맥을 통한 혈류 증가에 따른 기능적인 요인이 작용함으로써 과평가되는 경향이 있다. 심실중격결손을 동반하지 않은 경우에는 우심실 수축기 압력이 높아서 중격이 수축기에 좌심실 쪽으로 편향되는데 이 때문에 좌심실 유출로 협착이 나타날 수 있으며9)10) 따라서 이러한 dynamic obstruction은 폐혈관 저항이 높거나 동맥관이 크게 열려있어 폐동맥 고혈압이 동반되어 있는 경우에는 잘 나타나지 않는다. 이에 비에 고정된 협착은 섬유성 융기(fibrous ridge)나 분리성 막(discrete membrane)의 형태로도 나타나는데 더 드물게는 폐동맥 판하부에 터널 같은 섬유근육성 융기(tunnel-like fibromuscular ridge)의 형태로도 나타난다. 폐동맥판 협착과 폐동맥판륜 저형성이 있을 때에는 대개 판하부협착을 동반한다. 심실중격결손을 동반한 경우에는 좌심실 유출로 협착이 더 심하고 복합적인 양상으로 나타나는데 대부분 판하부 협착이 존재하며 심실중격결손이 없는 경우에 나타나는 유형 외에도 유출로 중격이 좌심실 유출로쪽으로 돌출되어 발생하는 근육성 협착도 나타난다. 드물게는 승모판 유두근과 건삭이 유출로 쪽에 부착된다든지 소위 심실 중격류나 탈출된 삼첨판 조직이 좌심실 유출로를 막는 경우, 그리고 전외방의 근육띠(muscle of Moulaert)에 의한 협착이 동반되기도 한다.11-17) 기능적으로 의미있는 삼첨판의 기형은 수술 시 약 4%에서 발견된다고 하나 부검을 통한 연구에서는 약 31%까지 보고되었다.18) 삼첨판 건삭이 막양부 중격 주변이나 유출로 중격에 부착하는 경우, 또는 심실중격결손을 통해 삼첨판이 탈출되는 경우에는 심실중격결손의 수술에 중요한 장애가 될 수 있다. 유입로 중격에 결손이 있는 경우에는 삼첨판륜이나 유두근/건삭이 기승되거나 이와 동반하여 우심실의 저형성이 관찰되기도 한다. 승모판의 이상은 심실중격결손을 동반한 경우에 더 자주 나타나며 부검례에서는 20%정도에서 관찰되지만 기능적으로 의미있는 경우는 4%정도이다.8)  대동맥 축착이나 대동맥궁 저형성과 같은 대동맥궁 이상도 약 5%가량에서 동반되며 특히 전방 중격정렬이상(anterior malalignment)형 심실중격결손을 동반한 경우에 많다. 

심실중격결손이 없거나 작은 결손만 동반된 경우(Table 1.의 유형 I)의 혈역학적 특징과 임상 증상은 동맥관, 심방중격결손의 크기 및 이에 따른 체/폐 순환간의 혈액 혼합 정도에 따라 결정 된다. 가장 전형적인 경우는 출생 후 동맥관이 점차 막혀가면서 혈액 혼합의 양이 줄어들고 (‘체순환과 폐순환 혈액의 혼합 및 동맥혈 산소 포화도’절 참고) 청색증과 대사성 산혈증이 심해지면서 환자의 상태가 점점 나빠지는 자연 경과를 보이는데 청색증은 대개 출생 후 신생아실에서 알아볼 수 있을 정도로 나타나는 경우가 많아서 출생 후 1시간이내 약 56%, 하루 이내 92%가량에서 청색증이 인지되었다고 보고되었다.19) 심실중격결손이 없거나 작은 결손만 동반된 경우에도 동맥관과 심방중격결손이 클 때에는 큰 심실중격결손을 동반한 경우와 같이 청색증이 별로 없고 빈맥, 빈호흡, 수유곤란 등 심부전 증상 주증상일 수 있다. 큰 심실중격결손이 동반된 대혈관 전위(Table 1.의 유형 II) 환아는 폐혈류가 증가되어있고 체/폐 혈류의 혼합이 많아서 청색증이 거의 인지되지 않을 정도인 경우가 많고 울고 보챌 때에만 경한 청색증을 나타내기도 한다. 이 경우에는 과도한 용적, 압력 과부하로 인해 2-6주 이내에 빈맥, 빈호흡, 수유곤란 등 심부전 증상이 나타나며 경한 청색증 이외에는 단지 큰 심실중격결손만 가진 환자와 유사한 임상증상을 나타내는 경우가 많다. 큰 심실중격결손과 폐동맥 협착을 가진 환자는 폐협착의 정도에 따라 혈역학적 결과나 임상 증상이 다른 양상으로 나타나지만 일반적으로 폐혈류가 적을 뿐 아니라 그나마 혼합(mixing)되어진 혈류만이 체순환으로 들어가게 되므로 출생 시부터 심한 청색증을 나타내게 되며 심한 폐동맥 협착이나 폐동맥 폐쇄를 동반한 활로사징 환자와 유사한 임상증상을 보인다. 심실중격결손을 동반한 대혈관 전위 환자에서 폐혈관 폐색성 병변이 발생하면 폐혈류가 줄고 체/폐 순환 사이의 혈액 혼합이 감소하여 청색증이 없던 환자에게서 청색증이 나타나거나 경한 청색증만 보이던 환자에게서 점차 청색증이 심해지는 양상으로 나타나며 이 때 산소포화도 감소에 반응하여 이차적으로 적혈구용적율(hematocrit)이 상승하므로 청색증이 더 뚜렷해진다.

Table 1. Physiologic and clinical classification of transposition of the great arteries.



유형

폐혈류
혈액혼합
청색증


I. TGA with IVS or small VSD*
( 
(/(
(/((
II. TGA with large VSD
((
((
(/(
III. TGA with large VSD and LVOTO
(
(
(/((†
IV. TGA with large VSD and PVOD
(
(
(/((‡

*; Patients with large patent ductus arteriosus have similar characteristics to subgroup II. †; Level of cyanosis is variable according to the severity of LVOTO. ‡; Progressive aggravation or secondary increase in cyanosis. TGA, transposition of the great arteries, IVS, intact ventricular septum, VSD, ventricular septal defect, LVOTO, left ventricular outflow tract obstruction, PVOD, pulmonary vascular obstructive disease.

태아기 및 출생 직후의 순환

대혈관전위 환자의 태아기 생존이나 발달은 비교적 정상적으로 이루어지는 것으로 알려져 있고 뇌나 심장의 크기, 중량은 정상아와 비슷하지만 태반으로부터 공급되는 산소와 당의 함유가 많은 혈액이 난원공을 통해 좌심실, 폐동맥, 동맥관, 및 하행대동맥을 순환하게 되는 것과 관련하여 췌장 islet cell의 수는 정상아에 비해 약 2.7배, 중량은 2.2배 및 부신 피질의 중량은 정상아에 비해 약 1.2배 높은 것으로 알려져 있으며 이러한 소견은 당뇨병 산모로부터 태어난 신생아와 비슷한 소견이다.20) 출생 후, 좌심방 압력은 폐순환 증가와 함께 정상아와 유사하게 증가되지만 우심실이 저항이 높은 체순환을 감당하면서 우심방의 압력은 정상아보다 높은 상태로 유지되어 난원공이 열려있게 된다. 따라서 양심실의 충만압이 심방 사이 혈액의 이동의 주요 결정인자인 심실 이완기에는 심실 충만에 대한 저항이 높은 우심방에서 상대적으로 심실 충만에 대한 저항이 작은 좌심방으로 혈액이 이동하며 심실 수축기에는 순응도가 낮은 좌심방에서 순응도가 높은 우심방으로 혈액이 이동하여 심방 사이 혈액의 혼합이 일어난다.21) 심방 사이 혈액의 이동은 호흡주기에 따른 흉강 내 압력의 변화에 의해서도 영향을 받는다. 동맥관이 크게 열려있는 경우에는 폐정맥 혈류가 많아 좌심방으로부터 우심방으로 혼합되는 혈류량도 많아지고 동맥혈 산소 포화도가 높게 유지되지만 이러한 경우 동맥관을 흐르는 혈액의 높은 산소포화도가 동맥관 조직의 수축을 유발하여 점진적 폐쇄를 촉진하는 자극으로 작용할 수 있다. 

체순환과 폐순환 혈액의 혼합 및 동맥혈 산소 포화도

 대혈관 전위 환자에서는 출생 후 생존을 위해 체순환과 폐순환 사이 혈액의 혼합이 필수적이다. 산소의 공급이라는 측면에서 볼 때, 체정맥을 통해 심장으로 들어오는 혈액 중 다시 체순환으로 들어가지 않고 폐순환으로 빠져나가는 양의 혈액이 실질적으로 효과적인 폐혈류량(effective pulmonary circulation)이 되며 마찬가지로 폐정맥으로부터 좌심방으로 환류되는 혈액 중 다시 폐순환으로 들어가지 않고 체순환으로 빠져나가는 만큼의 혈액이 실질적으로 효과적인 체혈류량(effective systemic circulation)이 된다. 이러한 혈액의 혼합은 난원공, 심방중격결손, 심실중격결손, 동맥관 및 폐기관지 우회 혈관 등의 해부학적 연결을 통해 이루어지는데 이러한 통로의 크기, 부위 및 수가 혼합되는 혈액의 양을 결정함으로써 동맥혈 산소포화도의 중요한 영향요인이 된다. 해부학적 단락이 적절한 경우에는 동맥혈 가스 포화도가 주로 폐혈류량에 의해 결정되어지며 폐혈류량은 동맥관, 심실중격결손 등의 단락과 함께 폐동맥 협착 여부, 폐혈관 저항 등에 영향을 받는다. 

폐혈관 폐색성 병변
큰 심실중격결손이 동반되어 있는 대혈관 전위 환자에서는 폐혈류가 증가하는 다른 선천성 심질환의 경우보다 폐혈관 폐색성 병변이 더 일찍 그리고 자주 나타난다.22-25) 이러한 폐혈관 병변은 심실중격결손을 동반하지 않은 대혈관 전위 환자에서도 나타나는데 이 경우에는 동맥관이 크게 열려있는 것이 원인이 되며 부가적으로 적혈구과다증이 병존하는 상태에서 미세 혈전이 발생하여 폐혈관 폐색을 더 촉진할 수도 있다. Heath-Edwards 분류 3도 이상의 폐혈관 병변은 큰 심실중격결손을 동반한 경우에 생후 2개월이전에 20%, 3-12개월 사이 25%, 12개월 이후에는 78%에서, 그리고 심실중격결손이 없는 경우에는 2개월 이전 1%, 3-12개월 사이 17%, 12개월 이후에는 34%에서 존재하는 것으로 보고되었다.23) 대혈관 전위 환자에서 폐혈관 병변이 더 잘 발생하는 데에는 여러가지 요인이 작용한다. 출생 후 조기에 나타나는 폐혈관 근육의 증가, 혈관 내막의 과형성 뿐 아니라 폐포 내 폐동맥의 수도 감소되어있고, 기관지 동맥으로부터 낮은 산소포화도의 혈액이 모세혈관 전 폐 세동맥(precapillary pulmonary arteriole)으로 유입되어 국소적인 폐의 저산소혈증을 야기한다. 적혈구는 저산소혈증에 반응하여 증가되어 있으며(polycythemia) 혈소판은 정상 수치를 유지하지만 파괴가 진행되고 있는 현상이 관찰되었는데(compensated thrombolysis) 이러한 비정상적인 적혈구 및 혈소판의 요인과 폐동맥압 및 폐혈류량의 증가 등의 요인은 결과적으로 혈류의 마찰력을 증가시키며 내피의 손상, 미세 혈전의 발생 등을 촉진시켜 조기에 발생하여 신속히 진행하는 혈관 병변의 원인이 된다.26)27) 

이학적 소견

심실중격결손이 없거나 작은 결손만 동반된 환자에서의 청색증은 한 조사에서 약 82%에서 중등도 이상, 약 18%는 경미하였다고 한다.19)  큰 심실중격결손을 동반한 경우보다는 경미한 심부전 증상으로 빈호흡, 수유곤란 등이 나타날 수 있고 반 수 정도에서 청진 상 약한 구출성 수축기 잡음이 좌흉골연 중간이나 상부에서 들리는데 대개 증가된 폐혈류 때문에 좌심실 유출로에서 발생하거나 때로는 작은 동맥관을 통한 혈류에 의한다.  동맥관이 큰 경우에도 전형적인 지속성 잡음, 맥압증가나 이완기 굴림잡음(rumbling murmur) 등은 잘 나타나지 않는다. 큰 심실중격결손을 동반한 경우에는 수축기 심잡음이 들리는데 출생 직 후에는 뚜렷하지 않다가 폐혈관 저항이 떨어지면서 점차 단순히 큰 심실중격결손만 있는 경우와 유사한 양상의 심잡음이 나타난다. 폐혈류가 많이 증가하기 때문에 이완기 굴림잡음 및 제 3 심음, 분마율(gallop rhythm),  제 2심음(P2)의 증가 등이 나타나고 심부전 증상과 함께 간종대가 일찍 나타나는 경우가 많다. 심실중격결손과 폐동맥 협착이 동반된 환자에서는 폐동맥 협착에 의한 구출성 심잡음이 청진된다. 모든 유형의 환자에서 제 2심음은 단일음으로 들리는 경우가 대부분이다.

심전도, 흉부 방사선 소견 및 검사실 소견

심전도 소견은 출생 직 후 수일 내에는 정상일 수 있으나 보통 QRS축의 우축 편위, 우심실 비대 소견을 보인다. 때로는 생후 3-5일 이후 우측 흉부 유도에서 T파가 양성을 보이는 것이 우심실 비대의 유일한 징후일 수 있다. 큰 심실중격결손이나 동맥관 개존을 동반한 경우나 좌심실 유출로 협착을 동반한 경우, 폐혈관 폐색성 병변이 발생한 경우처럼 좌심실의 압력, 용적의 부하가 큰 경우에는 양심실 비대를 보이는 경우가 많다. 또한 방실 판구형(AV canal type)의 심실중격결손을 가진 경우에는 좌축 편위의 소견을 보인다. 

흉부 방사선 상에서 전형적으로는 폐동맥 음영의 증가를 동반한 심비대가 있으면서 좁은 상부 종격동과 달걀모양의 심장을 보인다. 

동맥혈 가스검사에서는 심한 저산소혈증이 있으면서 산소 투여에 반응을 보이지 않는 것이 전형적이며 저혈당, 저칼슘혈증 등이 동반되기도 한다. 

심초음파 소견

일반적으로 심초음파 검사는 대혈관 전위 환자의 치료에 필요한 모든 형태학적, 기능적 정보를 제공해 주며 일차적이며 가장 중요한 검사라고 할 수 있다. 심초음파 검사를 통한 대혈관 전위의 진단 자체는 방실 연결이 정상이면서 심실-대혈관 연결이 바뀌어 있는 것을 관찰함으로써 비교적 쉽게 내릴 수 있다. 흉골연단축상(parasternal short axis view)에서는 정상에서 소위 원과 소시지 모양(circle-sausage appearance)을 나타내는 두 대혈관이 두 개의 원(double circle)으로 나타나는데 이 두 개의 대혈관 중에서 가운데 위치하는 혈관이 원위부에서 분지하는 것을 추적하여 폐동맥임을 확인하고 대개는 폐혈관보다 앞쪽, 우측에 있는(d-transposition) 대동맥에서 관상동맥이 나오는 것을 확인한다. 흉골연장축상(parasternal long axis view)에서는 두개의 대혈관이 꼬이지 않고 평행하게 주행하면서 뒤쪽의 대혈관인 폐동맥이 먼저 급격한 각도로 후방을 향하는 것을 확인할 수 있다. 심첨이나 흉골하로부터의 5-chamber veiw에서는 직접 우심실에서 대동맥이, 좌심실에서 폐동맥이 기시하는 것을 확인할 수 있다. 대혈관 전위로 진단할 수 있는 요소들이 확인되면 심방 사이 혈액 혼합의 정도, 동맥관을 통한 혈류의 정도, 심실중격결손의 존재, 크기, 위치, 및 수 등 즉각적인 조치(PGE1 투여, 심방중격절개술)의 필요 여부를 좌우하는 정보들을 확인하고 그 외에도 좌심실 유출로 협착의 유무, 부위, 형태 및 정도, 관상동맥의 기시와 주행 경로, 방실 판막 및 척삭 부착의 이상 유무, 각 심실의 발달 정도, 대동맥과 대동맥궁의 협착 여부 등 수술에 중요한 정보들을 모두 확인 하여야 한다. 풍선 심방중격절개술이 필요한 경우 심초음파를 이용한 유도로 안전하게 시행할 수 있으며 심방중격절개술 후 그 효과를 즉시 확인할 수 있다. 심실중격결손을 동반하지 않은 환자에서 특히 생후 수주 경과되어 늦게 발견된 경우에는 동맥치환술 후 낮은 폐동맥압에 적응된 좌심실의 기능 부전이 발생할 수 있으므로 좌심실 질량, 좌심실 후벽 두께, 좌심실 확장기말 직경, 심실중격의 형상(septal configuration)을 관찰하여 동맥치환술 후 위험도에 대한 정보를 얻을 수 있다.28)(‘단계적 동맥치환술이 필요한 경우’절 참조) 관상동맥의 기시와 주행(Fig. 1.)은 동맥치환술을 시행함에 있어 필요한 정보이므로 가능한 한 정확한 정보를 얻도록 노력해야 하며 대다수 환자에서 심초음파 검사만으로 수술에 필요한 정보를 얻을 수 있다. 이와 관련하여 일반적으로 관상동맥이 하나이거나(single coronary artery) 심근 속으로 주행하는 경우(intramural coronary artery) 동맥치환술의 유병율과 사망률이 뚜렷이 높다고 알려져 있었으나29-32) 최근에는 기계환기 기간, 중환자실 재원기간 등은 길어질 수 있지만 위험에는 큰 차이가 없다는 보고들이 나오고 있는데,33-35) 그 동안 문헌에 나타난 보고들을 재분석한 최근의 메타분석(meta-analysis)에서는 관상동맥이 하나이거나(single coronary artery) 심근 속으로 주행하는 경우(intramural coronary artery)에는 역시 위험이 증가하는 것으로 결론내리면서 하지만 메타분석이 아닌 동시 연구(contemporary studies)로 더욱 철저한 평가가 필요하다고 하였으며36) 또 최근의 어떤 보고에서는 관상동맥이 하나인 경우 단일 좌관상동맥구를 가지면서 우관상동맥이 대동맥 앞쪽으로 주행하는 경우 재수술의 위험이 높으나 이외에는 안전하게 동맥치환술을 시행할 수 있다고 하였으며37) 또 다른 연구에서는 심근 속으로 주행하는 관상 동맥을 가진 환자의 동맥 치환술에서 유병율과 사망률은 증가하지 않으나 추적 관찰에서 관상동맥 폐쇄의 위험은 더 높다고 하였다.38) 이러한 서로 다른 견해들은 어떤 관상 동맥의 이상은 위험도를 증가시키지만 기관과 수술자의 경험이 축적되면서 어느 정도 극복될 수 있음을 시사하는 것으로 생각된다.

심도자 검사 및 심혈관 조영술

대부분의 환자에서 심초음파 검사만으로 필요한 정보를 얻을 수 있을 뿐 아니라 심방중격절개술도 심초음파 유도 하에 시행할 수 있다는 사실이 일반적으로 인식되면서 그 필요와 적용이 많이 감소하였지만 심도자 및 심혈관 조영술은 아직도 때로는 유용한 진단적 수단의 하나라고 할 수 있다. 복잡한 기형이 동반되어 있는 경우나 심초음파로 필요한 정보를 얻을 수 없는 경우에는 심도자 검사 및 심혈관 조영술로 확인되지 않은 정보를 얻을 수 있으며 또한 필요한 경우 보다 익숙하게 심방중격절개술을 시행할 수도 있다. 이 때 주의해야 할 점은 심초음파 검사로 확인이 곤란한 정보 중 필요한 것만을 확인하여 조영제 사용을 가능한한 줄이고 검사가 너무 지연되지 않도록 하는 것이 좋으며, 또한 체/폐 순환 사이의 혈액 혼합이 적어서 문제가 되는 환자에서는 다른 정보를 확인하기 전에 풍선 심방중격절개술을 먼저 시행한 후 필요한 정보를 확인하는 것이 안전하다. 폐동맥압에 대한 정보는 대개 좌심실압 측정 및 좌심실 조영술을 통한 형태학적인 평가로 어느 정도 얻을 수 있으며 폐동맥으로 도관 삽입이 어려워서 폐동맥 압력의 측정이 어려운 경우에는 폐정맥 쐐기압(pulmonary venous wedge pressure)을 참고할 수도 있다. 심실중격결손을 동반하지 않은 아형의 환자 중 진단이 늦어진 경우나 폐혈관 폐색성 병변이 의심되는 환자에서 좌/우 심실압, 폐혈관 저항 등 보다 정확한 혈역학적 정보를 얻기 위해 심도자 검사가 필요한 경우도 있다. 과거 대혈관 전위 환자에서 심도자 및 심혈관 조영술은 심방중격절개술과 함께 관상동맥의 해부학적 정보를 얻기 위해 가장 유용하게 이용되었으나 최근에는 관상동맥에 대한 해부학적 정보를 얻는데 있어 심초음파 검사도 혈관 조영술과 거의 대등한 정확도를 가지고 있는 것으로 보고되고 있으며35) 전술한 바와 같이 관상동맥의 해부학적 변이가 궁극적 결과에 큰 영향이 없다는 주장도 제기되어서 실제 시행 빈도는 제한적이다. 관상동맥의 해부학적 구조는 정맥을 통해 풍선 조영술 도관을 삽입하여 상행 대동맥에 위치 시킨 후 풍선을 부풀린 상태에서 조영제를 주사하고 곧바로 풍선을 수축시키는 방법으로 잘 관찰할 수 있으며(balloon occlusion technique) 조영 카메라를 꼬리쪽으로 극도의 경사를 주어서(extreme caudal angulation of cine camera) 촬영하는 소위 ‘laid-back’ 대동맥 조영술로39) 더 정확한 해부학적 정보를 얻을 수 있다. 우심실 유출로 및 폐동맥 협착, 특히 폐동맥 분지 협착에 대한 정보가 심초음파 검사 상 충분하지 않을 때에도 심혈관 조영술이 도움이 될 수 있다. 

진단이 늦어진 환자의 평가

심실중격결손을 동반하지 않은 환자가 신생아기 이후 진단된 경우에는 폐혈관 저항의 저하와 함께 좌심실압도 떨어져서 펌프 기능이 동맥치환술 후 체순환의 후부하를 감당하기에는 적절치 못할 위험이 있다. 이러한 위험없이 일차적 동맥치환술을 시행할 수 있는 조건에 대해서는 나이가 주로 거론되었고 동맥치환술의 경험이 축적되면서 그 시기가 점차 연장되어 생후 1개월이나 아마 2개월까지도 안전하다는 보고도 있으나40) 좌심실압에 직접적인 영향을 주는 동맥관 개존의 크기나 폐혈관 저항 저하의 정도가 환자마다 다르므로 일률적으로 나이의 기준을 적용하기 보다는 혈역학적인 상태나 좌심실 심근의 발달정도 등도 함께 고려하는 것이 좋다. 이에 대해서는 좌심실/우심실 압력비가 0.6-0.8 이하인 경우나3)41)42) 좌심실 질량이 체표면적 당 35g/m2 이하43) 또는 정상의 60% 이하인 경우, 좌심실이 바나나 모양으로 나타나는 경우(banana shaped left ventricle)43) 7-10일 정도의 기간 동안 폐동맥 교약술, 때로는 이와 함께 체폐 단락술을 해 주어서 좌심실의 ‘retraining’ 후 단계적으로 동맥치환술을 시행하는 것이 안전한 것으로 알려져 있으나(two-stage arterial switch operation)28)44)  어떤 연구에서는 수술 시 15-30분간 폐동맥 교약을 시행하여 이에 잘 견디는 경우에는 3개월의 연령까지도 곧 바로 동맥치환술을 시행할 수 있다고 보고하였다.42) 특히 큰 심실중격결손이 동반된 경우 늦게 발견되어 폐동맥압이 높은 경우에는 폐혈관 폐색성 병변에 대한 평가가 필요하다. 폐혈관 저항이 10U 이상이거나 Heath-Edward grade 4 이상인 경우는 심실중격결손 폐쇄의 부적응으로 고식적인 심방 또는 동맥 치환술(palliative atrial- or arterial switch operation)을 고려할 수 있다.45-47) 하지만 이러한 수술은 폐혈관 병변을 호전시키는 것은 아니므로 저산소증으로 인한 증상의 완화가 필요한 경우에 시행하는 것이 좋으며 수술 후 뚜렷한 증상의 완화와 대상자들의 상태를 감안하면 비교적 양호한 장기 추적 관찰 결과가 보고되었다.48) 심방치환술과 동맥치환술의 결정에 관련하여 최근에는 좌심실이 폐동맥 고혈압을 동반한 폐순환을 담당하는 심실로 더 적절하다는 보고도 있다.49) 
결론

대혈관 전위는 출생 후 일찍 임상 증상과 징후가 발현되며 적절한 조치가 취해지지 않으면 매우 급격히 치명적인 결과에 이르는 경우가 흔하다. 적절한 차료를 위해서는 조기에 질병의 인지는 물론 동반 기형과 그 조합의 결과로 나타나는 생리적, 혈역학적 결과에 대한 정확한 평가와 이해가 필요하며 이를 바탕으로 수술 전 필요한 응급 조치 및 적시에 필요한 수술을 시행함으로써 성공적으로 치료 목적을 달성할 수 있다.
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Fig. 1. Illustrated diagnostic projections(as visualized by echocardiography or ‘laid-back’ aortography) and frontal projections(as seen by surgeon) of common coronary distributions in TGA. Frequencies of each coronary pattern are represented in the underside respectively. A, usual pattern, B, circumflex from RCA, c, single LCA, D, single RCA, E, inverted pattern, F, inverted RCA and circumflex, G, intramural LCA, H, intramural LAD, I, intramural RCA. 
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