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Coronary arteriovenous fistula is relatively rare disease and originates more commonly in the right 
than in the left coronary artery. 

We report one case of coronary arteriovenous fistula which we have experienced recently in 22 
years old female, who has complained of dyspnea on exertion and intermittent anterior chest pain 
radiating to the left shoulder for several years. It was detected by transthoracic and transesophageal 
echocardiography and confirmed by cardiac catheterization and coronary angiography. In this case, 
the fistula was originated from the right coronary artery and drained into the posterior wall of the 
right ventricle, the coronary artery was dilated(diameter=1.5cm) and tortuous and significant shunt 
was measured(Qp/Qs=2.31). The opening of the fistula draining into right ventricle was obliterated 
with sutures. 
 
KEY WORDS：Coronary arteriovenous fistula·Transthoracic echocardiography·Transesopha-

geal echocardiography·Coronary angiography. 
 

 

서     론 

 

선천성 관상동정맥루는 심방, 심실, 관상정맥동, 폐

동맥, 폐정맥의 어느 한 부위로 관상동맥이 연결되어 

혈액의 좌우 단락을 일으키거나 동맥류를 형성하여 심

기능의 변화를 초래하는 질환으로서, 발생 빈도는 선천

성 심질환중 0.4%1)에 해당되는 매우 드문 질환이다. 

1895년 Krause2)에 의해 처음 보고된 후 최근에는 

심혈관 조영술의 발달로 그 보고례가 증가되고 있으

며, 국내에서는 1981년 최초로 수술체험이 발표3)된 이

래 약 십 수 례가 보고되었으나 그 중 성인에서의 보

고는 드물었다. 

저자들은 최근에 수년간 지속된 운동시 호흡곤란 및 
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간헐적인 흉통을 주소로 내원한 성인 여자환자에서 심

초음파검사로 진단하고, 심도자술 및 관상동맥조영술로 

확진된 선천성 관상동맥루 1례를 경험하였기에, 문헌

과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 

 

환 자：장○진, 22세, 여자. 

주 소：운동시 호흡곤란 및 좌측 견갑부로 방사되

는 간헐적 흉통. 

현병력：출생시 심장에 문제가 있다는 막연한 말을 

들었으나, 특별한 검사 및 치료없이 지냈으며, 수 년 전

부터 시작된 운동시 호흡곤란 및 좌측 견갑부로 방사

되는 간헐적 흉통을 주소로 내원하였다. 

과거력 및 가족력：특이한 사항 없었다. 

이학적 소견：청진 소견에서 심첨부에서 3도(Grade 

Ⅲ/Ⅳ)정도의 수축기 심잡음이 청취되었으며, 호흡음은 

정상이었다. 경정맥 팽창은 없었으며, 간도 촉지되지 

않고, 청색증이나 곤봉지등도 관찰되지 않았으며, 하지 

부종도 없었다. 

검사실 소견：입원당시 시행한 말초혈액 도말 검사

상 혈색소 12.2g%, 적혈구 400만/mm3, 백혈구 6,800/ 

mm3, 혈구용적 38.1%였고, 소변검사 및 대변검사, 생

화학검사, 전해질 검사에도 이상이 없었다. 

심전도 소견：정상 동조율이었고 특이한 소견은 보

이지 않았다. 

흉부 X-ray 소견：심흉비는 0.58정도의 경한 심

비대 소견으로 특히 우심실비대 소견을 보이고, 폐혈

관음영이 다소 증가되어 있었다(Fig. 1-A). 동정맥루 

개구부를 봉합한 후 이들 소견은 현저하게 감소되었

다(Fig. 1-B). 

경흉 및 경식도 심초음파도 소견：경흉심초음파도상  

Fig. 1. A：Chest PA on admission shows mild cardiomegaly(C/T ratio=0.58) and increased pulmonary vascular sha-
dow. 
B：Chest PA at 8 days after closure of fistula opening shows no cardiomegaly and normal pulmonary vascular
shadow. 
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Table 1. The results of cardiac catheterization 

 Pressure(mmHg) O2 saturation(%) 

SVC  76.5 
  High 79.7 

RA 13/5 Mid 82.3 
  Low 84.7 

IVC  89.4 
RV 37/5 90.4 
PA 36/20 90.2 

SVC：superior vena cava 
RA：right atrium 
IVC：inferior vena cava 
RV：right ventricle 
PA：pulmonary artery 

Fig. 2. A：Transthoracic parasternal long-axis view shows
markedly dilated right coronary artery. 
B：Color Doppler on transthoracic parasternal long-
axis view shows mosaic-colored flow signals at the
right ventricle during diastole. 

Fig. 3. Transthoracic parasternal short-axis view shows right
coronary artery flowing toward the right ventricle. 

Fig. 4. Transesophageal echocardiography shows markedly
dilated right coronary artery. 

Fig. 5. Right coronary angiography by use of pig tail catheter
shows the right coronary artery markedly dilated at
the origin above aortic valve and inflow of the dye via
the dilated coronary artery into the right ventricle. 
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흉골연 장축도에서 상행대동맥의 우측Valsalva동 부위

에 비정상적으로 확장된 우관동맥의 개구부가 관찰되

었다(Fig. 2-A). 변형된 흉골연 장축도에서 색도플러

검사상 우심실로 유입되는 비정상적 혈류가 관찰되었 

다(Fig. 2-B). 흉골연 단축도에서 대동맥판막 부위에

서 우관상동맥이 우심실 방향으로 돌출된 것이 보였다

(Fig. 3). 경식도심초음파도에서도 우관상동맥이 심하

게 확장되어 있는 소견이 관찰되었다(Fig. 4). 

심도자술 소견：우심실의 산소포화도는 90.4%로서 

우심방의 82.3%에 비하여 8.1% 정도의 산소함량의 증

가를 보였다. 우심실압 및 폐동맥압은 증가되어 있었

다. Qp/Qs=2.31로써 유의한 좌우단락 소견을 나타내

었다(Table 1). 

관상동맥 혈관조영술 소견：우관상동맥이 기시부에

서부터 팽대되어 있고 동정맥루를 통해 우심실로 유입

되는 소견을 보이고 있었다(Fig. 5). 

수술 방법 및 소견：경동맥봉합술(Transarterial clo-

sure)로 수술하였으며, 수술 소견상 좌심방 및 좌심실 

모두 커져 있었고, 우관상동맥은 지름 1.5cm 정도로 

확장되어 있었으며, 우심실 후벽으로 유출되고 있었다. 

경 과：수술 후 환자는 별다른 합병증 없이 경과가 

양호하여 수술 후 11일째 퇴원하였다. 

 

고     찰 

 

관상동정맥루는 선청성 심장질환의 0.4%1)에 해당

되는 매우 드문 질환이다. 이 질환의 발생학적 가설을 

보면 태생기의 심근내 동관구조(intramyocardial sinu-

soid)가 성인이 되면 좁아져서 모세혈관 크기로 남게 

되는데, 관상동맥이 분화된 뒤에까지 심근내 동관구조

가 폐쇄되지 않고 남게되어 서로 연결됨으로써 누공형

성을 초래한다고 한다4,5,6). 

이 질환은 좌측보다 우관상동맥에서 발생하는 경우

가 더 많다. Lowe등7)에 의하면, 동정맥루의 기시부위

로는, 우관상동맥이 56%로써 가장 많았으며, 좌관상동

맥이 36%, 양측관상동맥이 5%순이며, 유출부로서는 우

심실이 39%로 가장 많고, 우심방이 33%, 폐동맥이 

20%로써, 90% 이상이 전신정맥계로 유출되며, 심장의 

좌측으로 가는 경우는 8%정도로서 좌심방이 6%, 좌

심실이 2%이고, 드물게는 폐정맥으로 가기도 한다. 따

라서 혈역학적으로는 좌측심장으로 유출되는 것을 제

외하고는 거의 모두가 좌우단락을 나타내게 된다. 

형태학적으로 누를 형성하는 관상동맥과 유출부위의 

혈관 및 심장부위는 대개 정상적인 분지형식과 본래의 

형태를 취하고 있지만 간혹 확장되어 꾸불꾸불한 사

행성 모습을 보이는데 이는 누공을 통한 좌우단락의 

정도에 비례한다. 드물게 거대 동맥류가 형성되기도 하

는데 이는 특히 우 관상동맥에서 기시하여 좌심실이나 

우심실의 후벽으로 유출되는 경우에 잘 발생된다고 하

며 이 동맥류는 점진적으로 커지게 되나 파열은 드물

다고 한다8). 본 환자의 경우에도 Qp/Qs가 2.31로서 

현저한 좌우단락이 있었으며, 우관상동맥이 우심실 후

벽으로 유출되고 있었고, 유출부위의 우관상동맥은 지

름 1.5cm 정도로 확장되고 사행성 모습을 보이고 있

었다. 이 질환의 병태생리학을 보면, 관상동맥의 일차

적인 기능이상으로 관상동맥계로부터 혈류의 유출이며 

그들 혈관이 분포되는 심근의 일부가 정상보다 적은 

양의 혈액을 공급받게 된다. 이는 좌우단락에 의하거

나 소위 coronary steal을 통하여 원위부로 가는 혈

류를 감소시키는 기전에 의하여 일어난다9). 이로 인

해 관상동맥 병변이 없는 상태에서도 협심증과 심근허

혈을 일으켰다는 증례가 보고된 바 있다10). 그러나 대

부분이 측부혈관의 발달로 심근의 허혈이나 심근경색

증이 오는 경우는 매우 드문 것으로 되어 있다. 또한, 

하나 혹은 다수의 관상동맥루가 있을 때 흔히 볼 수 있

는 변화는 관상동맥에 국소적으로 나타나는 공모양의 

동맥류를 들 수 있는데, 이 때는 석회화 침착이 일어

나며 확장을 가져오기도 한다. 

임상적 증세는 대부분의 환자에서 무증상이며, 관상

동맥 조영술에서 우연히 발견되는데, 20세 이하에서 8 

0%, 20세 이상에서 40%가 무증상이었다. 임상적 증

상이 나타나는 경우에 무증상의 심잡음이 들리는 경우

가 45%, 운동성 호흡곤란과 무력감이 22%, 울혈성

심부전이 14%, 협심증 혹은 비특이성 흉통이 7%, 세

균성심내막염이 6%, 그리고 잦은 상기도감염이 6% 순

으로 나타났다11). Liberthson등에 의하면 울혈성심부

전이 수술환자의 12∼15%에서 나타났는데, 이는 연령

이 많을수록 증가하며, 20세 미만에서는 6%였으나, 20

세 이상에서는 19%로 현저한 차이를 보였다12). 

이학적 소견은 연속성 심잡음이 전 흉벽에서 청진되
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는데, 이는 누공이 연결되는 위치에 따라 달라질 수 있

으며 특히 동맥관개존을 비롯하여 대동맥판 폐쇄부전

증이 동반된 심실중격결손증, Valsava동의 파열, 대동

맥 폐동맥 중격결손(Aortopulmonary window)등을 감

별진단 하여야 한다13). 

심잡음과 증상, 흉부X-선, 심전도 및 심초음파검사

등은 진단에 도움을 주기는 하지만 확진을 위해서는 심

도자술 및 관상동맥조영술이 필요하다. 최근에는 심초

음파 수기의 발달로 관상동정맥루의 진단에 도움을 얻

을 수 있는데, 유입되는 심방 또는 심실의 확장소견을 

간접소견으로 이용할 수 있고, 대동맥판 부위의 단축

단면도에서 확장된 관상동맥의 기시부와 심방 혹은 심

실 부위에서의 원위부를 확인할 수 있으며, 색혈류지

도화(Color flow mapping)상 누공 부위에 발생하는 확

장기시의 모자이크 혈류양상을 관찰하거나, 간헐파형 

또는 연속파형 도플러심초음파도를 이용하여 수축기와 

확장기시에 발생하는 연속성 난류를 확인하여 진단할 

수 있다. 최근에는 경식도심초음파도를 이용하여 유입

부위를 보다 더 정확히 관찰할 수 있다. 본 환자의 경

우에도 경흉심초음파도와 경식도심초음파도상 관상동

정맥루가 의심되어 심도자술 및 관상동맥조영술을 실

시하여 확진을 하게 되었다. 심도자술 및 관상동맥조

영술로 좌우단락 정도와 관상동정맥루의 정확한 유입

부를 알 수 있다. 심초음파도의 경우 경식도심초음파도

가 경흉심초음파도에 비하여 초음파 전도장애가 적고 

해상력이 우수한건 사실이지만, 관상동정맥루의 전체 윤

곽을 잡고 혈류를 지도화하는 데에는 관상동정맥루의 

위치에 따라 경흉심초음파도가 유리할 수 있으므로 관

상동정맥루의 검사에는 양자를 동시에 실시하는 방법

이 권장된다14). 

관상동정맥루의 치료법은 수술로써 누공을 폐쇄시키

는 것인데, 증상이 없는 환자에 있어서 수술적응은 논

란이 되고 있으나 심부전이나, 심내막염, 관상동맥류의 

파열, 동맥류내 혈전 등의 합병증이 발생하기 전에 조

기 수술해 주는 것이 좋다고 한다12,15,19). 수술의 적응

은 Kirklin등16,17,18)에 의하면 심부전증과 세균성 심내

막염의 위험성이 크고 자연폐쇄의 가능성이 매우 희박

하며 수술의 안전도 및 효능을 고려하여 Qp/Qs=1.3

일 경우 수술을 권유하였고 Libersthson등12)에 의하

면 나이가 들수록 증상 및 합병증의 발생 빈도가 높아

지고 이 때 수술을 하게 되면 이환율 및 수술 사망률

이 높아 조기 치료를 하는 것이 좋다고 하였다. 

수술적 방법으로는 일단 심낭을 절개한 후 누공과 영

양혈관(feeding vessels)의 위치 및 크기 등을 관찰

한 뒤 한 개의 누관만 있을 경우는 보통 체외 순환없

이 심장 바깥쪽에서 단순 봉합결찰을 하고, 다수의 누

공이 존재하거나, 수술 수기상 접근하기 어려운 위치

에 존재할 때, 동맥이 확장되고 동맥류의 절개가 필요

하며 직접 결찰로는 위험할 경우에 시행한다고 한다20). 

수술의 목적이 관상동맥의 정상적 혈류에 지장을 주지 

않으면서 관상동맥루를 선택적으로 봉합 폐쇄하는 데 

그 목적이 있으므로17) 동맥루의 차단이 관상동맥루의 

감소로 심근기능을 악화시킬 경우에는 복제정맥이나 내

유동맥을 이용하여 관상동맥우회술을 동시에 해주어야 

한다21)고 한다. 

수술성적은 매우 양호한 편으로 Rittenhous등15)은 수

술 중 사망률이 2∼4%, 수술 후 합병증으로 심근경색

이 3%, 관상동정맥루의 재개가 4%에서 있었다고 보

고하였다. 

 

요     약 

 

저자들은 수 년간 지속된 운동시 호흡곤란 및 좌측 

견갑부로 방사되는 간헐적인 흉통을 주소로 내원한 22

세 여자에서 실시한 경흉 및 경식도심초음파도 결과, 우

관상동맥의 확장과 우심실 유입로에 비정상적 난류가 

관찰되어 관상동정맥루로 진단하고, 심도자술 및 관상

동맥조영술을 실시하여 우관상동맥에서 기시하여 우심

실 후벽으로 유출되는 관상동정맥루를 확인한 후, 누

공폐쇄술을 시술하여 좋은 결과를 얻은 선천성 관상동

정맥루 1례를 경험하였기에 보고하는 바이다. 
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