대혈관 전위의 수술 전 관리

최근 대혈관 치환술의 성적이 향상되면서 수술 사망률은 2-5% 정도로(Wernovsky G, 1995) 감소한 반면 대혈관 전위를 가진 신생아의 수술 전 사망률은 근래까지도 4% 전후로 (Kirklin JW, 1992) 높은 편이다. 

1. 저산소증에 대한 치료

대혈관 치환술을 시행하기에 적절한 구조를 가지고 있는데도 수술 전에  사망하는 환자들은 대부분 심한 저산소증에 기인하므로 주로 심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위군이 문제가 된다. Soongswang 등 (Soongwang J,1998)은 
대혈관 전위 환자에서 처음 내원시 산소 포화도가 낮고 난원공이 작으며 (< 2 mm) prostaglandin에 대한 반응이 없는 경우에는 수술 전 사망의 위험이 높다고 하였다. 특히 이러한 환자에서는 조기에 진단하고 적절한 조치를 통하여 수술 전 상태를 안정시키는 것이 수술에도 매우 중요하다.

심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위 환자가 심한 청색증, 저산소증, 산혈증을 보이면 효율적 폐혈류 및 체혈류, 즉 체-폐혈류간의 교환이 심하게 감소되어 있음을 뜻한다. 심한 저산소증을 보이는 환자에서는 1) 체-폐 순환 사이의 교류를 늘려주고, 2) 적절한 심박출을 유지하면서 신체의 산소 소모는 최소한으로 줄여줌으로써 혼합 정맥혈(mixed vein)의 산소 포화도를 최대한 높여야 한다 (Wernovsky G, 1998). 

저산소증을 보이는 대혈관 전위 환자에서는 먼저 Prostaglandin E1을 주사하여 동맥관을 유지시켜 준다. 동맥관이 늘어나면 폐동맥 고혈압이 심하지 않은 한 폐혈류가 증가하고 좌심방으로의 혈류 유입 및 심방을 통한 교류가 늘어나게 된다. 그러나 난원공이 작은 경우에는 늘어난 폐정맥 혈류로 인하여 좌심방 압력이 올라가고 이로 인해 오히려 난원공이 닫히면서 폐부종이 유발될 수도 있다 (Baylen BG, 1992). 

Prostaglandin E1을 써도 동맥혈 산소 포화도가 증가되지 않는 환자는 곧 풍선 심방 중격 절개술 (balloon atrial septostomy)을 시행한다. 대개는 심방 중격 절개술을 시행하면서 혈관 조영술을 통해 필요한 해부학적 구조들을 같이 확인하지만, 심한 산혈증으로 환자 상태가 매우 불안정한 경우에는 심초음파를 보면서 심방 중격 절개술만 시행하기도 한다. 적절한 산소포화도가 유지되는 환자에서도 심방 중격 결손이 크지 않은 한 선택적으로 풍선 심방 중격 절개술을 시행할 수 있다. 이런 경우에 심방 중격 절개술을 하면 환자를 보다 안정시키고 Prostaglandin E1을 줄일 수 있어서 대혈관 치환술을 신장 기능 등이 안정화되는 시기까지 기다려 시행할 수 있는 장점이 있다. 심실 중격 결손이 있다고 하더라도 심방 중격 결손이 거의 없으면 증가된 폐혈류로 인하여 좌심방의 압력이 올라가며 조기에 폐혈관 폐쇄성 질환이 오는데 기여할 수 있다. 따라서 이 때도 풍선 심방 중격 절개술이 도움이 될 수 있다. 관상 동맥 기시 양상 등 수술과 관련된 해부학적 형태는 심초음파로 거의 정확한 확인이 가능하므로 심방 중격 결손이 충분한 경우에 형태 확인을 위한 심도자 검사는 대부분 필요하지 않다.

저산소증이 심한 경우에는 산소 소모를 줄이며, 조직에의 산소 공급을 늘이기 위한 조치들을 더불어 시행한다. 즉 산혈증을 교정하고, 환자를 진정시키며, 필요하면 근육 이완제를 준 후 인공 호흡기를 사용하여 호흡에 의한 산소 소모를 줄여준다. 인공 호흡기는 폐혈관 저항을 감소시키기 위해 약간의 호흡성 알칼리혈증 (respiratory alkalosis)을 유지하도록 조정한다. 산소를 준다고 해도 대혈관 전위의 특성상 동맥혈 산소 분압은 많이 오르지 않지만 폐혈관 저항을 낮추는 효과가 있고, 폐 문제가 있으면 폐정맥의 산소를 올려주므로 도움이 될 수 있다. 심근 기능이 저하된 경우에는 심근 수축력을 증가시키기 위한 약제들을 사용하고, 빈혈이 있으면 바로 교정해 준다.

심한 좌심실 유출로 협착(폐동맥 협착)이 동반된 경우에도 저산소증이 심할 수 있다. 이 때는 대개 심실 중격 결손을 동반하고 있어서 혈역학적으로 심실 중격 결손을 동반한 폐동맥 폐쇄나 심한 활로씨 사징과 유사하므로 체-폐 순환간의 교류 제한이 아니라 폐혈류 감소가 저산소증의 주원인이다. 따라서 Prostaglandin E1을 주사하면 대개 폐혈류가 증가되면서 안정되는 양상을 보인다. 심한 판막이나 판막 하부의 협착으로 인하여 거의 대부분 대혈관 치환술의 대상이 되지 않는다. 

2. 폐동맥 고혈압을 동반한 대혈관 전위

    Maeno 등 (Maeno YV, 1999)은 대혈관 전위를 가진 태아에서 동맥관이 작은 경우에는 출생 후 폐동맥 고혈압의 위험이 높고 사망률이 증가된다고 보고하였다. 이들은 대혈관 전위에서는 상대적으로 산소가 많은 혈류가 폐동맥으로 가게 되므로 폐혈관 저항이 상대적으로 낮아지고 동맥관이 수축이 잘 일어난다고 주장하였다. 태아에서 동맥관의 수축은 작은 폐동맥에서 신생아의 지속성 폐동맥 고혈압과 유사한 조직학적 변화를 유발할 수 있다 (Levin DL, 1979). 심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위 환자에서 폐동맥 고혈압이 흔하고 조기에 폐혈관 질환이 흔히 발생하는 현상은 이 같은 태아기의 변화가 원인일 수 있다 (Hawker RE, 1974).

대혈관 전위에서 폐동맥 고혈압이 동반되면 동맥관이 열려 있어도 이를 통한 혈류 교환이 거의 없으므로 심한 저산소증을 유발할 수 있다. 대혈관 전위 환자에서 뚜렷한 폐동맥 고혈압이 있으면 산소가 많은 폐동맥의 혈액이 동맥관을 통하여 하지로 연결되므로 상지의 산소가 하지보다 낮은 reverse differential cyanosis를 보일 수 있다. 이 reverse differential cyanosis는 대동맥 축착을 동반한 대혈관 전위 때에도 볼 수 있다. 

심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위 환자에서 Prostaglandin E1을 쓰면서 동맥관이 열리고 풍선 심방 중격 절개술로 심방 사이의 교류를 많게 해도 저산소증이 지속된다면 폐동맥 고혈압을 생각해야 한다. 이 때는 산소 소모를 줄이기 위한 조치 이외에 폐동맥 압력을 낮추기 위한 치료를 동시에 시행해야 한다. 즉 산혈증을 교정하고 흡입하는 산소 농도를 높이며 일산화 질소(nitric oxide)를 같이 공급해 준다. 인공 호흡기를 조절하여 약간의 hyperventilation 상태를 유지하도록 하고 폐혈관의 이완을 유발하는 약물을 같이 투여한다. 이러한 조치에도 저산소증이 지속된다면 내과적인 치료를 통해 환자 상태를 안정시키려고 계속 노력하기 보다는 조기에 대혈관 치환술을 시행하고 수술 후에는 extracorporeal membranous oxygenation을 적극적으로 적용하는 편이 오히려 좋은 결과를 기대할 수 있다 (Chang AC, 1991).

큰 심실 중격 결손이나 동맥관 개존이 지속되어 폐동맥 고혈압이 있는 경우, 특히 6개월 이상된 환자에서는 폐쇄성 폐혈관 질환 여부를 확인해 볼 필요가 있다. 폐혈관 저항이 10.6 units/m2 이하이거나 평균 폐동맥 압력이 51 mmHg 이하이면 대혈관 치환술을 할 수 있다고 보고된 바 있다 (Yamaki S, 1980). 그러나 대혈관 전위 환자에서 Fick principle을 적용하여 체혈류나 폐혈류를 구하면 흔히 잘 못 계산될 수 있다 (Bush A, 1990). Oxygen consumption은 청색증이 심한 경우에 정상과 다르므로 추정값은 믿을 수 없고, 직접 측정해야 한다. 또한 체-폐순환의 동정맥 산소 포화도 차이가 매우 적으므로 계산상의 오류가 쉽게 발생하며, bronchopulmonary collaterals에 의한 폐혈류는 흔히 계산에 포함되지 않으므로 정확성에 문제가 있는 경우가 많다.

3. 심실 중격 결손을 동반한 대혈관 전위

심실 중격 결손이 충분한 대혈관 전위 환자에서는 출생 직후 폐혈관 저항이 높은 동안에는 동맥관이나 심실 중격 결손을 통한 양방향성 단락으로 체순환과 폐순환의 교류가 충분하여 안정되어 있다. 이후 점차 폐혈관 저항이 감소하면서 폐혈류는 증가하고 좌심방, 좌심실의 혈류는 증가한다. 큰 심실 중격 결손으로 인해 양쪽 심실의 압력은 같고 폐혈관 저항은 체혈관 저항보다 낮으므로 심실 수축기 동안에는 체정맥 혈류 (systemic venous blood)가 폐순환쪽으로 preferential flow를 보인다. 심실 이완기 동안에는 좌심방, 좌심실 쪽으로 폐정맥 환류량이 많아져서 좌심실의 확장 말기압 (end-diastolic pressure)이 일시적으로 우심실보다 높아지고 따라서 심실 중격 결손을 통해 산소가 많은 혈액이 체순환으로 유입된다. 그러나 시간이 지나면서 점차 폐혈관 저항이 증가되고 조기에 폐쇄성 폐혈관 질환 (pulmonary vascular obstructive disease)이 발생할 수 있다.

임상적으로 심실 중격 결손이 크면 체순환과 폐순환 사이의 혈류 혼합이 충분하므로 저산소증은 뚜렷하지 않으며 폐혈류 증가로 인해 심부전의 소견을 보인다. 따라서 청색증은 심하지 않고, 빈호흡, 호흡 곤란, 수유 곤란, 체중 증가 부진 등의 소견을 보인다. 폐동맥 고혈압이 심해지면 심실 중격 결손이 충분한 크기라 하더라도 이를 통한 혈류 교환이 충분하지 못하여 점차 심한 청색증을 보이게 된다. 이런 환자에서 수술 전 관리는 심부전에 대한 약물 치료가 주된 부분이며, 심부전에 의한 이차적 문제를 피하고 폐동맥 고혈압이 심해지기 전에 수술 시기를 결정한다.

심실 중격 결손은 시간이 지나면서 크기가 줄어들거나 저절로 막힐 수도 있으므로 환자 상태에 따라 결손 크기의 변화를 확인해 보아야 한다. 특히 처음 크기가 작거나, 결손이 근육부 (muscular inlet or trabecular defect)인 경우에 크기가 잘 줄어들 수 있다. 

4. 대혈관 전위를 가진 미숙아 / 저체중아

Soongswang 등 (Soongswang J, 1998)은 대혈관 치환술의 대상이 되는 대혈관 전위 환자들의 수술 전 사망에 기여하는 요인 중 미숙아를 가장 큰 점으로 보고하였으며, 심한 호흡 궁박 증후군 및 신생아의 지속성 폐동맥 고혈압도 중요한 요소로 보고하였다.

최근에는 체중 2 kg 전후의 신생아에서도 인공 심폐기를 사용한 수술이 가능하므로 보조적인 치료하면서 체중이 늘기를 기다리기 보다는 조기에 교정 수술하는 편이 결과가 좋다고 보고되고 있다 (Chang AC, 1994; Pawade A, 1993). 심실 중격 결손을 동반한 대혈관 전위가 있는 미숙아에서는 폐동맥 교약술을 먼저 시행하고 좀 더 키워서 대혈관 치환술을 할 수도 있다.

5. 좌심실 압력이 저하된 대혈관 전위

정상 신생아는 출생 직후 좌심실 용적 부하는 25% 가량 증가하는 반면 우심실의 용적 부하는 30% 가량 감소한다. 출생 후 이러한 용적 및 지속적인 압력 부하로 인하여 좌심실 질량(mass)은 빠르게 증가하여 정상아는 생후 1개월이면 좌심실 질량이 우심실보다 많아진다. 그러나 심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위 환자는 좌심실의 후부하, 즉 폐혈관 저항이 낮으므로 좌심실 질량의 성장이 저하된다 (Castaneda AR, 1994; Bano-Rodrigo A, 1980).

 일반적으로 생후 3-4주 이내에는 좌심실 압력이 문제되지 않지만, 이후에는 좌심실 압력을 확인하는 것이 중요하다. 승모판 폐쇄 부전 혈류 속도나 심실 중격의 휘는 정도를 보면 심실의 상대적인 압력을 추정하는데 도움이 되고, 필요하면 심도자 검사를 통하여 정확한 압력을 확인해 볼 수 있다. 또한 일반적으로 좌심실 free wall의 두께는 대동맥압의 50% 이상되는 압력 부하에 비례하고 순수한 용적 부하에는 별로 영향 받지 않으므로 좌심실 압력을 추정하는데 적용해 볼 수 있다 (Danford DA, 1985).

생후 4주가 지난 환자에서 좌우 심실 압력비가 0.6 이하이면 두 단계 수술 (initial pulmonary artery banding with systemic to pulmonary shunt and later corrective surgery)을 고려할 수 있다.  그러나 이런 두 단계 수술 후에는 좌심실 기능 이상, 좌심실 수축 말기압 상승 및 판막 이상이 잘 올 수 있어서 가능한 피하거나 일차 수술 후 대혈관 치환술까지의 기간을 짧게 하는 편이 좋다 (Borow K,1984; Sievers H, 1985; Jonas R,1989; Boutin C, 1994). 최근에는 생후 2개월 미만에서는 심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위 환자에서도 수술 전 심초음파 소견과 무관하게 바로 대혈관 치환술을 시행할 수 있다고 보고되고 있다 (Foran JP,1998).

6. 기타

심한 저산소증, 산혈증이 있었던 경우에는 뇌초음파 혹은 뇌파 검사를 시행하여 이상 여부를 확인해 둔다. 대동맥궁 폐쇄가 동반된 환자나 Prostaglandin E1을 오래 사용한 환자는 괴사성 장염 발생 여부에 대해 주의하여야 하며, 복부 팽만이나 수유 곤란, 구토, 설사 등이 있으면 즉시 확인해 보아야 한다. 괴사성 장염이 의심되면 금식 시키면서 적절한 수액을 공급하고 전해질을 유지하며 항생제를 사용한다. 가능하면 괴사성 장염이 호전되는 소견 보인 후에 수술한다.

7. 수술 시기

수술 시기에 대해서는 여러 가지 논란이 있을 수 있으나 심실 중격 결손이 없는 대혈관 전위 환자는 주로 생후 1-2주 이내에 시행하며 (Planche C, 1998) 최근에는 생후 1주 전후로 보다 일찍 시행하는 경향이다. 심방 중격 절개술을 하지 않고 Prostaglandin E1만을 사용하다가 생후  수 일 이내 교정 수술을 시행할 수도 있고, 심방 중격 절개술을 하고 준응급으로 수술하는 방법도 있다. 전자의 경우에는 Prostaglandin E1을 장기적으로 사용하는데 따른 문제나 응급 수술이 필요하게 되는 문제 등이 있을 수 있다. 심도자로 심방 중격 절개술을 하면 Prostaglandin E1 사용을 최소화 할 수 있고 수술 전 환자 상태를 안정시킬 수 있다. 드물게 충분한 심방 사이의 교류를 만들었더라도 체-폐순환 간의 혼합이 불충분한 경우도 있는데, 이는 폐혈관 저항이 느리게 감소하거나 혹은 지속적으로 폐동맥 고혈압이 높은 경우로 생각되며, 이 때는 응급수술이나 extracorporeal membrane oxygenation를 하는 등의 즉각적인 조치가 필요하다. Nitric oxide가 도움이 될 수 있다 (Hawker RE, 1974; Chang AC, 1991).

신생아기를 지나 내원한 환자 외에도 심실 중격 결손이 있어서 교정 수술을 기다리던 중 심실 중격 결손이 막힌 경우나 미숙아 혹은 저체중아, 다른 전신 상태 문제를 교정하기 위해 기다린 경우 등에는 좌심실 압력을 확인해 보아야 한다. 좌심실 압력이 전신 압력의 60% 미만이면 먼저 폐동맥 교약술과 체-폐 동맥 단락술 (pulmonary artery banding and systemic to pulmonary shunt)을 시행하고 나중에 교정술을 시행하는 두 단계 수술을 고려할 수도 있다. 폐동맥 교약술 후 좌심실이 준비되어 교정 수술을 하기까지의 시간이 너무 길어지면 폐동맥의 뒤틀림, 폐동맥 판막 역류 등의 문제가 생길 수 있으므로 대개 1-2주 후 대혈관 치환술이 권장된다 (Castaneda AR, 1984).

큰 심실 중격 결손이 동반된 대혈관 전위 환자는 대부분 생후 수 주 이내 (6-8주 이내)에 수술하며 최근에는 뚜렷한 심부전 소견을 보이면 언제든지 교정하는 경향이다. 심실 중격 결손으로 인해 비교적 늦게까지도 좌심실 압력이 유지될 수 있으나, 수술이 늦어지면 폐혈류 증가, 폐동맥 고혈압 및 폐쇄성 폐혈관 질환, 폐감염, 발육부전이 나타날 수 있고, 심실 중격 결손이 크지 않으면 자연 폐쇄되면서 부적절한 좌심실 상태가 되거나 저산소증을 나타낼 수도 있다. 대혈관 치환술이 원칙이나 multiple muscular VSD처럼 수술적 접근이 어려운 경우에는 일차로 폐동맥 교약술 (pulmonary arterry banding)을 먼저 시행하고 나중에 교정수술을 하기도 한다.

심실 중격 결손에 좌심실 유출로 협착이 동반된 경우는 협착의 정도에 따라 임상 증상과 수술 시기가 달라진다. 좌심실 유출로 협착이 심하고 심실 중격 결손의 크기가 작을수록 청색증은 일찍 나타난다. 생후 수 개월 이내에는 청색증 등 증상이 심하면 먼저 고식적 단락술을 시행하고 나중에 교정 수술을 시행한다. 대동맥궁 폐쇄나 심한 협착이 있는 경우, 적절한 치료에도 산소 포화도가 계속 낮은 경우에는 바로 교정 수술을 해야 한다.
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