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이소성 심장 1례
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Fig.1.There is a sternalcleft with complete
ectopiacordis.
Thereiscephalicorientationofthecardiac
apexandcompleteabsenceoftheparietal
pericardium.

1)

서 론

이소성 심장(ectopiacordis)은 1671년 Stensen
1)

이 처음 기술한 매우 드문 기형으로 심장의 일부분 혹

은 전부가 흉곽밖에 위치하는 경우를 말한다.

이소성 심장은 그 해부학적 위치에 따라 경부형,경

흉부형,흉부형,흉복부형,복부형의 다섯가지 형태로

나눌 수 있으며 이 중 흉부형이 가장 흔하고 대표적인

형이다
2,3)
.

저자들은 전신성 청색증이 동반된 만삭아에서 흉부

형 심탈출증 1례를 경험하였기에 문헌적 고찰과 함께

보고하는 바이다.

증 례

환 아:김○○,남아,1일.

주 소:출생 직후부터의 전신 청색증,흉부형 심

탈출

가족력,출생력:첫번째 아이였고 부모 양가계에

기형이나 유전성 질환의 병력은 없었으며 재태기간중

모체의 약물 복용력이나 열성 질환의 병력은 없었다.

현병력:환아는 재태기간 40주로 만삭 정상분만하

였으며 출생 체중은 2900gm이었다.출생시 전신에

심한 청색증을 가지고 있었으며 흉곽외로 심탈출이 관

찰되었다(Fig.1).

이학적 소견:분만 당시 환아의 체온은 36.5℃,맥

박수 170회/분,호흡수 65회/분으로 빈맥과 빈호흡이

관찰 되었다.외견상 전신성 청색증을 띄고 있었으며

흉부에 심탈출이 관찰 되었다.복부에서 간 및 비장은

촉지 되지 않았으며 신경학적 검사상 정상이었다.

접수일자 :1996년 7월 8일

승인일자 :1996년 9월 24일

검사 소견:입원당시 말초혈액,혈청 생화학 및 간

기능 검사상 모두 정상범위이었다.

흉부 X-선 소견:흉부 정면사진에서 흉곽밖으로의

심탈출이 관찰되었으며 폐실질상에서는 특이한 이상소

견이 없었다(Fig.2).

경 과:환아는 생후 첫날 탈출된 심장을 흉곽내로

넣는 수술을 시행하였으나 수술중 반복적인 서맥과 저

혈압이 나타나 사망하였다.
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Fig.2.Extrathoracicmassshadow wasnotedon
chestAPX-ray.

고 찰

이소성 심장은 1671년 Stensen
1)
이 처음으로 보고

한 이후 아주 드물게 보고되고 있는 선천성 기형 으

로 현재까지 뚜렷이 밝혀진 원인은 없으나 Kaplan

등
4)
은 조기양막파괴로 인한 양소과소증으로 흉곽과

폐형성부전이 야기되며 이는 초기 재태기간(임신 3

주)중 정상적인 발육과정인 심장의 하강을 방해하고

흉곽을 압박하여 심장이 전방으로 돌출된다고 주장하

였다.

그 외에도 최근 여러 연구에서 염색체 이상과의 연

관성이 보고되고 있어서 Garson등
5)
은 모자이크성

Turner증후군 (45,X/46,XX)을,King
6)
과 Fox등

7)

은 trisomy18을,Say등
8)
은 46,XX,17q+의 염색체

이상과의 연관성을 보고하였다.그리고,Martin등
9)

은 가족내의 두 남아에서 발생된 이소성 심장을 보고

하여 성염색체 열성 유전의 가능성을 제시하였다.그

외 VanAllen등
10)
은 모계에 당뇨병의 강한 가족력

이 있는 환아에서 보고하기도 하였다.

이소성 심장은 그 해부학적 위치에 따라 형태를 나

눌 수 있다.Kanagasuntheram과 Verzin
2)
은 경부형

(cervical),경흉부형 (thoracocervical),흉부형(tho-

racic),흉복부형(thoracoabdominal),복부형(abdo-

minal)의 다섯가지 형태로 나누었으나 VanPraagh
3)

등은 경부형,흉부형,흉복부형,복부형의 4가지로 나

누었으며,실제 임상적으로 흉부형과 흉복부형이 가장

흔하며 의미가 있는 것으로 보고하였다.경부형은 흉

골이상은 없으면서 경부에 심장이 위치하는 경우로서

심한 경우 저혈압과 서맥을 유발 할 수 있으며,경흉

부형은 탈출된 심장의 일부분이 경부에 위치하며 흉골

상연의 결손이 동반된 형태이고,흉부형은 고전적 형

태로 완전한 흉곽 결손을 자주 보이면서 복측 횡경막

및 복부 결손과 함께 심첨부의 두위 편향을 나타내며

횡경막과 접한 심외막의 결손을 동반하여 소흉곽을 보

이는 형태로서 소흉곽은 심탈출의 원인이 되며 동반되

는 심기형은 활롯씨 4징,심실발육부전,대혈관 전이,

양대혈관 우심기시 등이 있으며,흉복부형은 원위 흉

골의 결손,반달모양의 복측 횡경막 결손,복벽 결손,

횡경막과 접한 심외막의 결손으로 심막과 복벽이 서로

통하게 되는 형태로 동반되는 심기형은 활롯씨 4징,

심실중격결손,심방중격결손,양대혈관 우심기시,삼첨

판폐쇄,엡스타인기형,완전심내막상결손,단심실,대

혈관 전위,좌심실게실,폐동맥 대동맥협착 등이 있으

며,복부형은 횡경막결손으로 심장이 복강내로 위치하

는 형태이다
11)
.일반적으로 흉부형이 60%,흉복부형

이 30-40%이며 경부형 및 복부형은 드문 것으로 보

고
2,3)
되고 있으나 1989년 Leca 등

12)
은 경부형이

8.5%,경흉부형이 6.5%,흉부형과 흉복부형이 각각

37%,복부형이 11%라고 보고하였다.

이소성 심장에 흔히 동반되는 선천성 기형으로는

구개열,토순,뇌수막류,수두증,gastroschisis,제류,

수지 이상,만곡족 등이 있다
3,4,7,13-15)

.본례는 외견상

특별한 동반 기형은 없었다.

진단은 출생후 탈출된 심장의 발견으로 되어지나

최근에는 초음파의 발달로 임신 제 1기에 color

Doppler심초음파로 조기 진단이 가능하게 되었다
16-18)

. 초음파상 이소성 심장이 의심되는 경우에는

12%정도에서 염색체 이상이 동반되므로 융모막채취

로 염색체 검사를 같이 하는것이 필요하다
16)
.

이소성 심장의 우선적인 치료원칙은 노출된 심장의

피부복구로 이는 출생후 수시간내에 실시해야 하며 이

때 심장압박이 문제가 될 수 있다.다음단계로 심장을

흉곽내로 되돌려서 이를 보호하기 위한 골성보호막을

제공하는 것이다.Dobell등
19)
은 생후 즉시 흉골결손

은 교정않고 돌출된 심장에 피부만 덮어 준후 생후 19

개월에 심장을 흉곽내로 넣어주면서 흉골과 늑골에 골

이식을 시행하는 2단계 수술의 방법을 시도하여 성공
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하였다고 보고하였다.Amato등
20)
은 흉부형에서 특

수 수지막을 이용하여 1단계 수술로 성공한 예를 보

고하였다.Jones등
21)
은 수술한 41례중 9례에서 생

존을 보고하여 현재까지 이소성 심장의 수술적 성공율

은 매우 불량한 것으로 알려져 있다.본례도 수술중

사망하였다.

이소성 심장의 예후에는 동반하고 있는 선천성 심

장질환과 전흉곽의 크기가 큰 영향을 미치는 것으로

알려져 있다
3,5)

결 론

저자들은 전신성 청색증이 있는 흉부형 심탈출증 1

례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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=Abstract=

A CaseofEctopiaCordis

SunA Kim,M.D.,ChunSooKim,M.D.,GeunSooPark,M.D.

MyungSungKim,M.D.,SangLakLee,M.D.,JoonSikKim,M.D.

andTaeChanKwon,M.D.

DepartmentofPediatrics,KeimyungUniversity,SchoolofMedicine,Taegu,Korea

Ectopiacordisisaveryrarecardiacanomalythattheheartispartiallyortotally

outsidethethorax,anditwasclassifiedanatomicallyas5types-cervical,thoracocer-

vical,thoracic(mostcommontype),thoracoabdominal,abdominaltypes.

Weexperiencedacaseofectopiacordis(thoracictype)inanewbornwhohadthe

symptom ofgeneralized cyanosis since birth,and expired during operation due to

recurrentbradycardiaandhypotension.

Thebriefreview ofliteraturewasmade
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Ectopiacordis


