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=Abstract=

Electrophysiologic characteristics and result of radiofrequency catheter

ablation of WPW syndrome in patients with Ebstein's anomaly
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Background : The purpose of this study was to investigate the electrophysiologic characteristics

and result of radiofrequency catheter ablation of patients with Wolff-Parkinson-White (WPW) synd-

rome associated with Ebstein's anomaly.

Methods : After performed radiofrequency catheter ablation in five (1 male, 4 females, average

age 40.6) patients, we then evaluated their clinical manifestation, echocardiography and electrophysio-

logic characteristics.

Results : All patients had palpitation and two patients showed dizziness. In transthoracic echo-

cardiography, all of the patients had severe tricuspid regurgitation and the mean distance of the

septal tricuspid valve leaflet from the right atrioventricular annulus was 2.3 cm. In electrophysiologic

study, eight accessary pathways were found in the 5 patients and all pathways were located on the

right-side of the heart. Five manifest accessary pathways were found (one on the anterolateral, two

on the lateral, one on the posterior, one on the posteroseptal wall) and three concealed pathways were

found at posteroseptal wall. Three patients (60%) had multiple accessary pathways. The most

common combination pattern was the manifest right lateral wall and concealed right posteroseptal

wall accessary pathway. Catheter ablation of the concealed right posteroseptal accessory pathway

was not successful in one patient with multiple accessary pathway. The average time of radiation

was 56.0 minutes and the average time of procedure was 141.3 minute.

Conclusion : WPW syndrome associated with Ebstein's anomaly had a high frequency of multiple

accessary pathways and there was much difficulty in catheter ablation because morphologic and

anatomical change of the heart structure. Further study will be necessary on the role of arrhythmia

in atrialized right ventricle.(Korean J Med 66:250-258, 2004)
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서 론

엡스타인 기형은 1866년 엡스타인에 의해 처음 기술되

었으며 삼첨판의 후첨과 중격첨이 판첨 하방으로 변위를

보이는 구조적 기형이다. 대개 삼첨판막의 폐쇄부전이 동

반되며 심방중격결손 및 다른 기형의 동반이 흔하여 다

양한 범위의 형태적, 생리적 변화를 보인다
1, 2)

. 이러한 심

장내 해부학적인 위치 이상으로 발작성 방실회귀빈맥이

엡스타인 기형 환자의 25∼30%에서 발생하며 표면 심전

도상 심실 조기흥분은 5∼25%에서 관찰된다
1-4)

. 또한 엡

스타인 기형 환자에서 발작성 방실회귀빈맥 환자의 50%

까지 다발성 부전도로를 가진다
1, 5)

.

도자 절제술(Catheter ablation)은 발작성 방실회귀빈

맥의 기본적인 치료로 인정되고 있고 엡스타인 기형과

같은 선천성 심질환과 동반된 부정맥의 치료도 성공적으

로 이루어지고 있다. 이에 연구자들은 엡스타인 기형 중

Wolff-Parkinson-White (WPW) 증후군으로 도자 절제

술을 시행한 5예에 대해 전기 생리학적 특성과 전극도자

절제술 결과에 대해 알아보고자 하였다.

대상 및 방법

1. 대상

1993년 2월부터 2003년 4월까지 계명대학교 동산의료

원에서 엡스타인 기형으로 진단받고 심계항진으로 전기

생리학적 검사와 도자 절제술을 시행한 5명을 대상으로

하였고, 이들은 모두 표면 심전도상 WPW 증후군을 보

였다. 엡스타인 기형은 삼첨판막 중격첨이 우측 방실륜보

다 1.2 cm 이상 심첨부로 이동하여 부착한 것으로 정의

하였다
6)
. 진단은 경흉부 심초음파 검사로 하였고, 삼첨판

막 중엽의 이동은 중벽륜 돌출부부터 심실 중벽에서 삼

첨판막이 나오는 부위 사이의 거리를 측정하였다. 삼첨판

막 폐쇄부전의 정도는 도플러 혈류 영상으로 정량화 하

였다.

2. 전기생리학적 검사

전기생리학적 검사는 표준 심내지도 방법으로 시행하

였다. 우측 대퇴정맥을 통해 6F 4극 도자를 우심방과 우

심실에 각각 위치하였고, 6F 6극 도자를 히스속 부위에

위치하였다. 좌측 쇄골하정맥을 통해 6F 10극 도자를 관

상정맥동에 위치한 후 기본 전기생리학적 검사와 iso-

proterenol을 분당 2 ug씩 투여하면서 전기생리학적 검사

를 시행하였으며 도자 절제술 후 반복하여 시행하였다.

심장내 심전도는 multichannel oscilloscope recorder (Car-

dioLab
TM

, Amplifier, Prucka Engineering Inc., U.S.A.

혹은 Electronics for Medicine, PPG, Midas 2500, U.S.A.)

를 이용하였고, 한 환자(patient 5)는 3차원 전자기 지도

시스템(Carto, BiosenseWebster, Diamond Bar, U.S.A)

을 이용하였다. 프로그래밍 전기자극계(Bloom DTU 215

A, USA)를 이용하여 프로그램밍 전기자극을 시행하였

다. 계획된 심실이나 심방자극으로 빈맥을 유도하였고,

빈맥이 유도되지 않는 경우는 isoproterenol을 분당 2 ug

씩 정주하면서 다시 빈맥을 유도하였다.

현성 우회로인 경우 동조율시, 불현성 우회로시는 빈

맥이 지속되는 동안이나 심실 자극 동안에 관상정맥동으

로 삽입한 전극도자와 우심방의 도자를 이용하여 좌심방

및 우심방의 판막륜 주위의 활성순서를 관찰하였다.

다발성 부전도의 유무는 부전도로들 사이의 불일치 거

리가 2 cm 이상일 경우로 정의하였다.

3. 도자 절제술

도자 절제술을 위한 고주파에너지 생성기는 Radionics

RFG-3C generator system (Radionics
®
, Inc., Burlington,

Messachusetts, U.S.A.), EP Technologies
TM

(Boston Sci-

entific
®
, U.S.A.)와 AtakrTM (medtronic

®
Cardiorhythm,

U.S.A)을 사용하였다. 절제 도자는 6-7F quadripolar steera-

ble 4mm tip (Mansfiled-Webster catheter, Watertown,

Messachusstts 혹은 EPT catheter, Mountain view, Cali-

fonia, U.S.A. 혹은 Daig catheter, Minnesota, U.S.A. 혹

은 NaviStarTM, BiosenseWebster, U.S.A.)을 사용하였다.

도자 절제술시 고주파에너지는 30∼60볼트 정도로 30

∼60초 동안 가하거나 온도 도자를 이용시는 60℃로 하

였다. 도자 절제 부위는 (1) 동리듬시 가장 빠른 심실활성

부위 또는 (2) 심실 자극시 심방이 후향적으로 가장 빨리

활성 되는 부위로 하였다. 고주파 전극 도자 절제술의 성공

은 우회로를 통한 정방향과 역방향의 차단을 기준으로

하였고 절제부위의 위치는 45도 좌전사위에서 결정하였다.
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결 과

1. 임상상

남성이 1명 여성이 4명이었으며 이들의 평균 연령은

40.6세(최소 18세, 최대 61세)였다. 모두 심계항진이 있었

고, 2명의 환자에서 심계항진시 어지러움증을 동반하였

다(표 1).

모든 환자에서 안정시 표면 심전도상 심실 조기흥분이

관찰되었고, 3명의 환자에서 도자 절제술전 좁은 QRS빈

맥이 확인되었고, 1명은 도자 절제술시 좁은 QRS빈맥이

유도되었다. 한명의 환자(patient 5)에서는 심전도상 빈맥

이 확진되지는 않았지만 반복되는 심계항진이 있고 표면

심전도상 심실 조기흥분이 있어 도자 절제를 실시하였다.

심초음파 검사상 삼첨판막 중엽의 평균 이동거리는

2.4 cm (최소 1.5 cm, 최대 3.5 cm)였고, 삼첨판막 폐쇄부

전의 정도는 5예 모두 심한 삼첨판막 역류를 보였다. 좌

심실 구혈율은 평균 67.4% (최대 75%, 최소 58%)였다

(표 1).

2. 전기생리학적 특징

네 명의 환자에서 도자 절제전 표면 심전도상 평균 P

파 간격은 80 msec, PR 간격은 117 msec, QRS 간격은

142 msec였다. 도자 절제술 후 평균 PR 간격은 188 msec,

QRS 간격은 102 msec, AH 간격은 131 msec, HV 간격

은 55 msec, QRS 간격은 93 msec였다. 빈맥시 평균 실

방전도시간은 93 msec였다. 한명의 환자(patient 1)에서

심내 심전도의 자료의 분실로 심전도 측정을 하지 못하

였다(표 2). 4명의 환자에서 도자 절제술시 빈맥이 유도

되었고 모두 정방향 방실회귀성빈맥이었으며 평균 빈맥

속도는 480 msec였다.

5명의 환자에서 모두 8개의 부전도로가 있었고, 3 (60%)

명에서 각각 2개의 다발성 부전도로를 보였다. 모든 부전

도로는 우측 심장에 위치하였고, 불현성 부전도로가 3개

관찰되었는데 이는 모두 후중벽에 위치하였다. 현성 부전

도로는 4개가 자유벽, 1개가 후중벽에 위치하였다(그림

1, 표 3).

Table 2. Electrophysiologic characteristics of the patients

Patient Surface ECG Intracardiac ECG

Preablation Postablation Preablation Postablation

P PR QRS PR QRS Tachy CL VA AH HV

1

2

3

4

5

90

100

60

80

70

130

115

110

120

110

160

118

120

150

160

160

200

160

240

180

140

110

70

100

90

400, 500

450

571

ND

80

90

120

80

120

105

180

120

55

45

60

60

mean 80 117 142 188 102 480 93 131 55

The basic unit is msec. P, P wave duration; PR, PR interval; QRS, QRS duration; Tachy CL, tachycardia cycle
length; ND, not documented; AH, AH interval; HV, HV interval; QRS, QRS duration; VA, VA conduction time;
ECG, electrocardiography; *, right bundle block after ablation

Table 1. Clinical characteristics of the patients

Patient Age Year Palpitation CTR (%) LVEF TR TV disp

1

2

3

4

5

18

61

40

43

41

95, 96

95

99

01

03

+

+

+

+

+

61%

55%

61%

57%

47%

58%

65%

65%

75%

74%

severe

severe

severe

severe

severe

2.3 cm

3.0 cm

1.8 cm

3.5 cm

1.5 cm

Year, ablation year; CTR, cardiothoracic ratio; TR, tricuspid regurgitation; TV disp, tircuspid valve displacement
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Figure 2. Right anterior oblique view of right ventriculo-
gram shows downward displacement of the tricuspid val-
ve into the right ventricle and ablation catheter located at
anatomical atrioventricular groove (arrow, ablation catheter;
arrow head, tricupid valve)

현성 부전도로는 모두 성공적으로 제거하였으나 불현

성 부전도로 중 1개(patient 2)는 도자 절제를 실패하였

다. 또 한명의 환자(patient 1)에서는 첫 번째 도자 절제

시 우측벽 현성 부전도로는 성공적으로 시술 후 퇴원하

였으나 외래 추적기간 중 상심실성 빈맥이 확인되어 두

번째 도자 절제시 불현성 우후중벽 부전도를 확인하여

성공적으로 도자 절제하였다.

우후측에 현성 부전도로를 가진 환자(patient 4)의 우

심실 조영사진을 보면 삼첨판막의 심첨으로 하방변위가

관찰되고 실제 도자 절제부위는 해부학적 방실륜이 있는

부위에 있었다(그림 2). 2003년에 도자 절제를 시행한 환

자(patient 5)의 경우는 3차원 전자기 지도 시스템을 이용

해 도자 절제를 시행하였는데(그림 3, 4) 동조율시 가장

빨리 활성화를 보이는 곳은(적색) 우전측벽이었다(그

림 4). 평균 방사선 시간은 56.0분이었고, 평균시술시간은

141.3분이었다.

도자 절제술에 의한 합병증은 없었다.

3. 추적관찰

도자 절제술 후 4명의 환자에서 심계항진과 표면 심전

도상 심실 조기흥분은 없어졌다. 다발성 부전도로를 가지

고 있고 우후중벽 불현성 부전도로 절제를 실패한 환자

(patient 2)에서는 표면 심전도상 심실 조기흥분은 보이지

않았으나 심계항진이 있고, 표면 심전도상 발작성 상심실

성빈맥이 있어 현재 amiodarone으로 약물 치료 중이다.

3명의 환자(patient 1, 2, 4)에서 추적 심초음파를 시행

하였으며 모두 좌심실 구혈율은 정상이었고, 한명의 환자

(patient 2)에서 중등도 삼첨판 폐쇄부전으로 호전 보였

고 나머지 두명의 환자에서는 심한 삼첨판 폐쇄부전을

보여 변화는 관찰되지 않았다. 이들 두명의 환자(patient

1, 4)에서 전신부종 등 우심부전의 증상이 있어 현재 심

부전 치료 중이다. 모든 환자에서 개심술은 시행하지 않

았다.

고 찰

엡스타인 기형은 선천성 기형의 1% 미만을 차지하는

드문 질환으로 유아기에 진단된 환자의 경우는 예후가

좋지 않고 청장년기에 진단된 경우는 대개 우연히 발견

되고 부정맥이 흔하며 예후는 상대적으로 좋다
2)
. 엡스타

인 기형과 같이 선천성 심질환과 동반된 발작성 상심실

성빈맥은 빈맥과 연관된 실신과 심장마비의 빈도가 많다
7)
고 하였으나 본원의 증례에서는 실신 또는 심장마비 등

의 증상은 관찰되지 않았고, 심계항진시 어지러움증과 같

은 뇌 저관류에 의한 증상이 2예에서 관찰되었다.

Kastor 등
8)
은 엡스타인 기형에서 커진 우심방에 의해

PA 간격이 길어지고 심방화된 우심실에 의해 전도 시스

템의 신전에 의해 HV 간격이 연장된다고 하였는데 본원

의 예에서는 2명의 환자에서 HV 간격이 연장(각각 60

msec)되어 있었다. Smith 등
5)
은 정방향성 빈맥시 부전도

Figure 1. Schematic of the tricuspid and mitral valve
annuli, as viewed in the 45°left anterior olblique view,
illustrates the locations of the 8 accessory pathways.
There were 4 posteroseptal pathways, 1 posterior pathway,
2 lateral pathways, 1 anterolateral pathway (TV, tricuspid
valve; MV, mitral vavle)
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로가 있는 국소 심실과 심방의 지연된 활성화로 실방전

도시간이 길어진다고 하였고, 표면 심전도상 우측 후측벽

또는 우측 후중벽에 심실 조기흥분이 보이고, 빈맥시 긴

실방간격을 가지는 것이 엡스타인 기형의 심전도 특징이

라고 하였다. 이들의 연구에 의하면 기형이 없는 WPW

증후군 환자의 평균 실방전도 시간은 110 msec였고, 엡

스타인 기형환자 20명의 환자에서 평균 실방전도 시간은

192 msec였다. 그러나 일부 연구에 의하면 부전도 자체

Figure 3. Serial changes on the surface ECGs in a patient 5 who had WPW syndrome with manifest right anterolateral
and concealed right posteroseptal pathways. (A) The baseline ECG shows delta wave. (B) After RF ablation, the delta
wave is disappeared

Table 3. Electrophysiologic characteristics of the patients

Patient Clinical arrhythmia Ablation site Result

1

2

3

4

5

AVRT, orthodromic

AVRT, orthodromic

AVRT, orthodromic

AVRT, orthodromic

Not documented

Right lateral (M)

Right posteroseptal (C)

Right lateral (M)

Right posterosetal (C)

Right posteroseptal (M)

Right posterior (M)

Right anterolateral (M)

Right posteroseptal (C)

Success

Success

Success

Fail

Success

Success

Success

Success

ECG, electrocardiography; AVRT, atrioventricular reentrant tachycardia; M, manifest; C, concealed
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의 늦은 전도 또는 복잡하고 긴 부전도로에 의해 실방간

격이 연장된다고 하였다. 본원의 증례에서는 실방전도 시

간의 연장은 관찰되지 않았다.

Chiou 등
7)
과 Hare 등

9)
은 엡스타인 기형에서 정확하게

방실륜의 위치를 찾기가 어렵고 절제 도자로 부터의 전

기도 판독의 어려움이 있는데, 심방화된 심실에 불필요한

에너지 투여를 피하기 위해 절제 도자위치에서 정확하게

동일한 심방과 심실파의 폭을 확인하는 것이 중요하다.

엡스타인 기형에서 방실결절은 해부학적인 삼첨판막

륜을 따라 Koch 삼각형의 후하방으로 변형된 위치에 놓

이므로 해부학적인 접근방법으로 도자 절제를 시도하면

방실 결절의 손상을 초래할 수 있다
11)
. 또한 정확한 방실

륜의 위치와 확장된 심방으로 인해 심방 전기도의 분석

의 어려움이 있다
7)
. 상기의 어려움으로 평균 방사선 시간

및 시술 시간이 선천성 기형이 없는 경우보다 길었다
21)
.

3차원 전자기 지도 시스템의 장점은 방사선 노출시간과

시술 시간을 줄이고, 3차원적인 높은 공간해상도를 보여

부정맥 발생기전에 대한 이해가 쉽고 해부학적으로 정확

한 위치에 에너지 투여가 가능하여 불필요한 에너지 투

여를 줄여준다
12-14)

. 특히 선천성 심질환에 의한 심장구조

의 해부학적 변형이 있는 경우 정상 전도로의 위치와 부

정맥 활성 순서를 좀 더 정확히 알 수 있다
15)
. 본원에서

시행한 3차원 전자기 지도 시스템을 이용시 정확한 방실

륜과 His속 위치 지정이 가능함으로 방실 결절과 같은

정상적인 전도 시스템의 손상을 피할 수 있다.

엡스타인 기형에 동반될 수 있는 부정맥은 심방세동,

발작성 방실회귀성빈맥, 방실 결절회귀성빈맥, 심실성 빈

맥 등
1, 4, 11, 17)

이 있으나 부전도로에 의한 방실 회귀성 빈

맥이 특징적이다. 이 중 WPW 증후군은 약 5∼25% 정도

에서 동반된다. 부전도로는 우측에 위치하고 다발성인 것

이 특징이다. Smith 등
5)
은 부전도로를 가진 21명의 엡스

타인 기형 환자에서 32개의 부전도로가 발견되었으며

38% 환자에서 다발성 부전도로가 있었다. Cappato 등
10)

은 21명의 환자에서 34개의 부전도로가 있었는데 다발성

부전로를 가진 환자가 52%였다. 또한 현성 부전도로가

25개, 불현성 부전도로가 9개 있었으며 위치를 보면 현성

부전도로는 중벽에 8개, 자유벽에 17개가 있었고, 불현성

부전도로는 중벽에 4개 자유벽에 5개가 있었다. 본원에서

는 현성 부전도로는 80%가 우측 자유벽에 위치하였고,

불현성 부전도로는 모두 우후중벽에 위치하였으며 다발

I

aVF

V1

Abl-d

Abl-p

His-p

His-m

His-d

CS-p

CS-m

CS-d

RV

Figure 4. Serial changes on the intracardiac ECGs in a patient 5 who had WPW syndrome with manifest right
anterolateral and concealed right posteroseptal pathways. (A) during ablation at manifest right lateral pathway. After
RF ablation, the fusion site at ablation catheter became separated. (B) during ablation at concealed right posteroseptal
pathway, After RF ablation, the retrograde VA conduction time is more prolonged during right ventricle pacing (Abl,
albation; d, distal; m, midle; p, proximal; cs, coronary sinus; RV, right ventricle)
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성 부전도로의 조합을 보면 우측벽의 현성 부전도와 우

후측벽의 불현성 부전도로가 많았다. 본원에서 시행한 전

기 생리학적검사에서 다발성 부전도로의 빈도 4.2%였으

며
21)

엡스타인 기형에서 높은 빈도를 보였다.

발작성 상심실성빈맥이 있거나 심계항진 등의 증상이

있는 엡스타인 기형 환자에서 수술을 계획할 때에는 수

술 전에 심장 전기생리검사를 시행하여 도자 절제로 빈

맥성 부정맥을 해결하고 수술 또는 부전도로의 정확한

위치 및 기전을 알고 수술시에 빈맥성 부정맥에 대한 수

술을 같이 해 준다. 여러 연구
17-19)

에 의하면 빈맥성 부정

맥에 대한 수술을 어려움없이 같이 할 수 있었다는 보고

가 있다.

부정맥에 의한 급사가 엡스타인 기형에서 보고 되고

있는데 이는 주로 우측 방실 회귀성빈맥, 심방세동 및 심

방조동에 의하며, 또한 심실성 부정맥이 심방화된 우심실

에서 생기는 것과 서맥도 급사의 원인이 될 수 있다
22-24)

.

심방화된 심실이 흥분하기 쉬워 도자 절제시 카테터 조

작에 의해 발작성 빈맥이 25%에서 생기며 이 중 사망과

심장마비가 21%에 발생하여
1)
심도자술 또는 도자 절제

술시 유의하여야 하겠다.

엡스타인 기형은 부전도로가 흔하며 또한 심방화된 좌

심실의 부정맥 유발성이 있어 이의 기질적 원인 및 전기

생리학적 특징에 대한 좀 더 많은 연구가 있어야 하겠다.

요 약

목적 : Wolff-Parkinson-White (WPW) 증후군을 보

인 엡스타인 기형환자의 전기 생리학적 특성과 전극도자

절제술 결과에 대해 알아보고자 하였다.

방법 : 계명대학교 동산의료원에서 전기 생리학적 검

사와 고주파 도자 절제술을 시행한 WPW 증후군을 보인

엡스타인 기형 환자 5명(남 1, 여 4, 평균연령 40.6세)을

대상으로 임상 증상, 심초음파 소견, 전기 생리학적 특성

에 대해 알아보았다.

Figure 5. Three dimensional mapping system (Carto, BiosenseWebster) image of the right-sided chambers showing the
successful site of ablation of the manifest right anterior accessory pathway in a patient 5. His bundle (His), atrioven-
tricular groove (AVG) and ablation site (ABL) are noted (RL, right lateral view)

- 256 -

4 ms

-115 ms

1.00 cm
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결과 : 증상으로는 심계항진 5명, 어지러움증이 2명의

환자에서 있었고, 심초음파 소견상 모두 심한 삼첨판 역

류가 관찰되었으며 삼첨판막 중격첨의 평균이동거리는

2.4 cm였다. 전기 생리학적 특징으로는 부전도로는 모두

우측에 있었고, 5명의 환자에서 모두 8개의 부전도로가

있었다. 현성 부전도로는 전측벽 1명, 측벽 2명, 후벽 1명,

후중벽에 1명 있었고, 불현성 부전도로는 3명에서 관찰되

었고, 모두 후중벽에 위치하였다. 다발성 부전도로는 3명

(60%)의 환자에서 있었고, 우측벽의 현성 부전도로와 우

후중벽의 불현성 부전도로 조합이 많았다. 이 중 1명에서

우후중벽의 불현성 부전도로의 절제를 실패하였다. 평균

방사선 시간은 56.0분이었고, 평균시술 시간은 141.3분이

었다

결론 : WPW 증후군을 보이는 엡스타인 기형 환자는

다발성 부전도로가 많고 해부학적 형태 및 위치의 변화

로 도자 절제의 어려움이 있을 수 있고, 향후 심방화된

심실이 부정맥을 일으키는 기질적 원인에 대한 연구가

있어야 할 것으로 생각된다.
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