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서   론
  원발성 폐고혈압증은 명확한 원인 없이 폐동맥압의 

상승과 폐혈관 저항의 증가를 특징으로 하는 드문 질환

이다. 폐성 고혈압을 동반한 임신의 경우 조산, 저체중

아 등의 비율이 높을 뿐 아니라 산모의 사망률이 30- 

50%에 이르는 것으로 알려져 있어 폐고혈압이 완전히 

치료되지 않은 상태에서는 임신을 금하는 것을 원칙으

로 하고 있으며 임신이 될 경우 임신의 종결과 함께 영

구적인 피임 방법을 고려하여야 한다.
1 
이는 폐고혈압을 

가진 산모가 임신을 할 경우 임신에 의한 생리적인 변화

인 혈액량의 증가로 인해 폐고혈압을 더욱 악화시킬 수 

있고 그로 인해 심장의 부담이 켜져 사망에까지 이를 수 

있기 때문이다.
2
 

  본 환자의 경우 임신 전과 임신 중반 이전에는 폐고혈

압에 대한 특이 증상을 보이지 않았으나 임신 26주에 

호흡곤란을 주소로 내원하였다. 내원 후 시행한 심초음

파에서 폐고혈압이 확인되었고 다른 특별한 원인이 없

어서 원발성 폐고혈압 진단을 받았다. 진단 후 급격한 

혈역학적 악화로 응급 제왕절개 시행 후 산모가 사망하

여 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증   례
  환  자 : 손○영, 27세, 초산부 

  주  소 : 임신 26주 4일, 급성 호흡곤란
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Primary pulmonary hypertension is a rare disorder and rarely present in pregnant woman, but it make high risk of maternal morbidity 
and mortality. When a woman with subclinical primary pulmonary hypertension is pregnant, physiologic increase in maternal 
plasma volume aggravates pulmonary pressure cause cardiac arrest and maternal death. 

We diagnosed primary pulmonary hypertension in a pregnant woman who didn’t present any symptoms before pregnancy but had 
dyspnea from 2nd trimester of gestation. She expired due to sudden aggravation of pulmonary overloading. We reports this case 
with brief review of literature.
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  산과력 : 0-0-0-0

  월경력 : 초경은 13세에 있었고, 월경주기는 23일로 

규칙적이었으며, 최종 월경 개시일은 2003년 1월 18일 

이었고 분만예정일은 2003년 10월 23일 이었다. 

  기왕력 : 특이 사항 없음.

  가족력 : 특이 사항 없음. 

  현병력 : 2003년 3월 5일 무월경 7주 4일로 개인병원 

방문하여 초음파 검사를 통하여 정상 임신으로 진단 받

았고, 이후 정기적인 산전 진찰 동안 특이소견이 없었

다. 2003년 7월 21일 임신 26주 2일로 호흡곤란을 주소

로 전원되었다. 전원 당시 기좌호흡과 빈호흡 증세를 보

였다. 

  이학적 소견 : 입원당시 혈압은 100/60 mmHg, 체온

은 36.8℃, 맥박은 분당 102회, 호흡수는 분당 25회였

고, 양측 하지부종이 관찰되었고 하지 정맥류는 관찰되

지 않았다. 전신의 청색증이나 우상복부 동통은 보이지 

않았다. 자궁저고는 20 cm, 태아의 선진부는 두정위였

고 태아의 심음은 좌하복부에서 150회/분으로 들렸다. 

자궁경부는 1 cm 미만으로 개대되어 있었고 양막 파수

는 없었고 진통은 없었다. 

  검사소견 : 일반 혈액검사, 뇨검사, 간 및 신장 기능 

검사는 정상 소견이었고 흉부 방사선 촬영상 특이소견 

보이지 않았으나, 심전도 검사상 우심방 비대 소견 보였

고, 동맥혈 가스 분석상 pH 7.40, pCO2 17.5 mmHg, 

pO2 98.6 mmHg, HCO3 10.7 mmol/L 이였으며 산소 

포화도는 94.2%이었다.

  심장 초음파검사에서 우심방과 우심실의 확장 소견과 

그로 인한 좌심방 압박 소견이 보였고 심한 삼첨판 역류 

소견을 보였다. 삼첨판 역류에 의한 우심방의 최고압이 

73 mmHg로 측정되어 폐동맥 최고압은 우심방 최고압

과 중심 정맥압을 더한 값인 93 mmHg로 예측할 수 있

었다. 우측 심장압을 높여 이차적 폐동맥 고혈압을 일으

킬 수 있는 심방 중격 결손이나 심실 중격 결손은 보이

지 않았고 경한 심막 삼출이 있었다 (Fig. 1, 2). 

Fig. 1. Echocardiographic finding shows that dilated right 
atrium and ventricle compress left ventricle (  Rt. Atrium # Lt. 
Ventricle).

Fig. 2. Maximal right ventricular pressure that checked at 
tricuspid regurgitation.

  폐기능 검사에서는 경한 제한성 환기 장애와 중증도

의 확산능 감소 소견을 보였다. 또한 양측하지 말초혈관 

도플러 초음파 검사에서 심부 정맥 혈전증은 관찰되지 

않았으며, 폐스캔에서는 폐흡입 스캔과 폐관류 스캔상 

이상 소견을 보이지 않았다. 흉부 고밀도 컴퓨터 단층 

촬영상 혈색전증 소견은 보이지 않았고 폐동맥이 확장

된 소견과 간 충혈이 의심되는 소견을 보였다.
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  임상 경과 : 입원 후 호흡곤란의 원인을 찾기 위해 먼

저 시행한 심초음파 검사상 증가된 폐고혈압과 폐동맥

과 우측 심방과 심실의 팽대 소견이 보여, 폐색전증 및 

폐고혈압의 이차성 원인을 찾기 위한 검사를 시행하였

으나 심부 혈전증을 의심할 만한 소견이나 이차성 폐고

혈압을 의심할 만한 소견을 보이지 않아 일차성 폐고혈

압으로 보고 고농도 산소치료를 시행하였다. 산소 치료 

후에도 호흡곤란 및 빈호흡이 악화되고 동맥혈 가스 분

석상 pH 7.449, pCO2 20.5 mmHg, pO2 74.8 mmHg, 

HCO3 14.0 mmol/L, 산소 포화도는 92.6%이고 태아 심

박동 검사에서 태아 상태 곤란을 보이고 자궁경부는 내

원당시와 변화 없이 1 cm 미만으로 개대되어 응급 제왕

절개술을 시행하게 되었다.

  수술 소견 : 수술전 산모의 활력 징후가 불안정하여 

Swan-Ganz 관을 삽입하였는데, 수축기 및 이완기 전

신 혈압이 105/60 mmHg, 수축기 및 이완기 폐동맥 혈

압이 90/60 mmHg로 측정되었다. 산모가 혈역학적으

로 불안정한 상태여서 전신 마취에서 제왕절개 시행하

여 남아 970 gm을 분만하였고 1분/5분 Apgar 점수는 3

점과 5점 이었다. 태아 분만 직전 수축기 및 이완기 전

신 혈압이 100/60 mmHg, 수축기 및 이완기 폐동맥 혈

압이 110/60 mmHg가 측정되었고 태아와 태반 분만 후 

수축기 및 이완기 전신 혈압이 90/50 mmHg, 수축기 

및 이완기 폐동맥 혈압이 120/60 mmHg로 측정되어 폐

고혈압이 악화되는 양상을 보여 활력징후 유지를 위해 

에피네프린 정주 시행하면 수술을 마쳤고 수술 후 산모

는 인공호흡을 계속하면서 중환자실로 옮겨졌다. 

  수술 후 경과 : 수술 후 산모는 혼수상태에서 깨어나

지 못하였고 심장마비 소견 보여 심폐소생술 시행하였

으나 소생하지 못하고 수술 후 3시간만에 사망하였으며 

신생아는 조기 분만에 따른 호흡곤란 증후군으로 사망

하였다. 산모와 신생아 모두 부검은 시행하지 못하였다.

고   찰
  평균 폐동맥이 안정시에 25 mmHg 이상이거나 운동

시에 30 mmHg 이상인 경우 폐고혈압으로 정의한다. 

폐질환이나 심장 질환 등 다른 원인에 의해 유발된 경우

를 이차성 폐고혈압이라고 하고, 명확한 원인 없이 폐동

맥압과 폐혈관의 저항이 상승되는 경우를 원발성 폐고

혈압으로 구분한다. 원발성 폐고혈압은 비교적 드문 질

환으로서, 모든 연령에서 발생할 수 있으나 주로 이삼십 

대에 호발하며 남녀의 성비는 1:1.7로 젊은 여성에서 더 

높은 발병률을 보인다.
3.4

  원발성 폐고혈압의 발병기전으로는 폐동맥 내피세포

에서의 prostacycline, Nitric oxide와 endothelin의 

생성 불균형 때문으로 추측되고 있다. 즉 폐동맥 내피세

포는 prostacycline (PGI2)과 Nitric oxide를 생성함으

로써 혈관 확장, 항응고, 혈관 평활근 성장억제 효과를 

나타내고, 또한 endothelin을 생성함으로써 혈관 수축, 

혈관 평활근 성장촉진의 효과를 나타내는 데, 이들 물질

의 평형상태가 깨어져 PGI2, NO의 생성은 감소하고 

endothelin의 생성이 증가하는 이른바 형질전환을 일으

켜 혈관수축, 혈관구조 재형성, 혈전증을 유발하고 이

로 인하여 폐고혈압이 발생하는 것으로 추측되어지고 

있다.
5
 

  원발성 폐고혈압은 외관상으로 건강해 보이는 젊은 

성인에서 초기에 서서히 진행하는 호흡곤란 등 주로 비

특이적 증상으로 나타나므로 대부분 진단이 늦어지며, 

진단시에 이미 심한 폐교혈압의 소견을 보이는 경우가 

많다. 일부 환자는 임신 중에 처음 증상을 나타내기도 

하는 데, 이 경우 대개 임신 중기 이후 호흡곤란 등 병

세가 급격히 악화되게 된다. 그 기전으로는 폐고혈압으

로 폐혈관의 저항이 증가해 있는 상태에서, 임신 중기부

터 혈액량의 생리적 증가가 있게 되면 우심실의 전부하

와 후부하를 동시에 증가시키게 되므로 임신 중반기 이

후부터 심장의 활동 장애를 초래하게 되어 증상이 나타

나게 된다.
2
 본 증례의 환자에서도 이전에 특이 증상 없

이 지내던 중 임신 중기에 이르러 호흡곤란이 갑자기 발

생하고, 또한 급격히 악화되어 사망에 이르게 되었다. 

  원발성 고혈압은 알려진 원인 없이 폐동맥압이 증가

하는 질환으로 결국 이의 진단은 1) 폐고혈압의 존재를 

증명하고, 2) 폐고혈압을 일으키는 다른 원인들을 모두 

배제함으로써 이루어진다.
6
 폐고혈압의 특이한 증상은 
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없으나, 호흡 곤란이 가장 흔한 증상이고 심박출량 감소

에 의한 피로, 실신, 우심실 허혈에 따른 흉통, 말초 부

종 및 객혈 등의 증상을 나타낼 수 있다.
7 
이학적 검사

상 제2 심음이 항진되어 있거나, 경정맥압의 상승, 하지

부종 및 복부팽창 등을 관찰할 수 있다. 심전도 검사상 

우심축변위 또는 우심비대 소견을 보이고, 동맥혈 가스

검사시 저산소혈증, 저탄산혈증을 보이며, 흉부 방사선 

사진상 폐야 (lung field)에는 이상이 없이 주폐동맥의 

음영이 증가하고 심흉곽비가 증가하는 소견을 보인다. 

이와 같이 폐고혈압이 의심되는 경우, 폐고혈압을 확인

하는 방법으로 침습적인 방법인 심도관법과 비침습적 

방법인 심초음파를 이용한 폐동맥압 측정이 있다.
8
 심도

관법은 폐고혈압의 여러 혈역학적 지표들을 직접 측정

할 수 있고, 이차성 폐고혈압의 원인이 되는 심내 단락

의 가능성을 감별할 수 있다는 장점이 있다. 그러나 환

자의 전신 상태를 고려하여 보다 비침습적인 심초음파

를 이용하여 우심실과 우심방사이의 압력차와 중심정맥

압을 합하여 측정할 수 있다. 

  임상적인 증상과 폐동맥압의 측정으로 폐고혈압의 존

재가 확인되면 폐고혈압의 원인이 되는 질환을 감별하

여야 한다. 이차성 폐고혈압의 원인에는 만성 폐색성 폐

질환, 폐섬유화증, 폐기종 등의 폐질환, 심방 중격 결손 

등의 선천성 심질환, 만성 폐색전증과 폐동맥염 등의 혈

관 질환 등이 있다. 먼저 호흡기 질환을 감별하기 위하

여 흉부 방사선촬영, 폐기능 검사 및 동맥혈 가스분석이 

필요하며, 폐색성 환기장애를 보이는 경우 이차성 폐고

혈압을 생각하여야 한다. 심초음파는 폐고혈압을 객관

적으로 증명할 수 있는 비침습적인 진단법이며 선천성 

심질환 등 심장 이상에 의한 이차성 폐고혈압과의 감별

에 중요한 검사이다. 또한 폐관류검사는 만성 폐색전증 

(chronic pulmonary thromboembolism)의 감별을 위

해 시행하여야 하며, 폐동맥 혈관염의 감별을 위하여 폐

동맥 조영술을 시행할 수도 있다. 이러한 검사를 통하여 

폐동맥 고혈압의 원인을 배제하면 원발성 폐고혈압으로 

진단할 수 있다.
6

  원발성 폐고혈압의 치료 방법은 아직 정립된 것은 없

으나, 원발성 폐고혈압의 가장 중요한 발병기전이 폐혈

관 저항의 증가이므로 혈관 확장제를 이용하여 폐혈관

의 확장을 유도하는 방법이 사용되는데, 이러한 폐혈관 

확장제에는 칼슘차단제,
9
 glyceryl trinitrate

10
를 이용

한 보고들이 있으나 폐혈관에 국소적이지 못하고 전신

적 부작용이 있을 수 있다. 즉 혈관확장제 사용시 폐혈

관 저항은 감소하나 폐동맥압의 감소가 없으며, 전신혈

관 저항을 동시에 감소시키므로 심박출량이 증가하게 

됨으로써 우심부전을 더욱 빨리 초래할 수 있다. 최근

에는 폐혈관에 선택적으로 작용하는 nitric oxide
11-13

와 prostacyclin
14,15

을 사용하여, 폐동맥 내피세포 기

능을 향상시키고 비정상적인 혈소판 응집을 막아주고 

우심 혈역학 (Right-sided heart hemodynamics)을 

개선함으로써 원발성 고혈압 환자의 여명을 증가시

킬 수 있다고 보고하였다. 그러나 NO 흡입 치료시 

methemoglobinemia나 독성 nitrate 대사물 형성 등 

부작용이 있을 수 있고, prostacyclin 치료시는 혈소판 

응집을 억제하여 출혈을 야기할 수 있는 문제점이 있

다.
1
 결국 일차성 폐고혈압 환자에서 약물 치료는 한계

가 있으며 병의 진행을 막지 못하므로 폐이식술의 좋은 

적응증이 된다. 폐이식술 후 1년 생존율은 70% 정도이

다.
7
 

  원발성 폐고혈압 환자의 생존 기간은 진단 시점으로

부터 평균 2.6년이며,
3
 예후 예측에 있어 functional 

class가 중요하다. 즉 NYHA class II-III의 환자의 경

우 평균 3.5년인데 비하여 class IV의 경우 6개월에 불

과하다. 그리고 우심방압이 15 mmHg 이상이거나 심박

출계수가 2 (L/min)/m
2
인 경우 예후가 나쁘다고 한다.

6
 

특히 임신 중에는 폐고혈압이 악화될 수 있는 데, 폐고

혈압을 동반한 임신의 경우 조산, 저체중아 등의 비율이 

높을 뿐 아니라 산모의 사망률이 30-50%에 이르는 것

으로 알려져 있다.
1
 그러므로 폐고혈압이 완전히 치료되

지 않은 상태에서의 임신은 금기일 뿐 아니라 임신이 된 

경우에도 임신의 종결과 함께 영구적인 피임 방법을 고

려하여야 한다.
6 

  본 환자의 경우 평소와 임신 중반 이전 폐고혈압에 대

한 특이 증상을 보이지 않던 환자로 임신 26주 4일에 호

흡곤란을 주소로 본원에서 시행한 심초음파에서 폐고혈
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압이 확인되었고 폐고혈압을 일으키는 다른 원인이 없

어 원발성 폐고혈압 진단을 받았으며 진단 후 급격한 혈

역학적 악화로 응급 제왕절개술 후 산모가 사망하였다. 

잠재된 원발성 폐고혈압의 임신에 의한 악화의 급진성

과 중증성을 진단 과정을 통해 경험하였기에 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다.
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= 국문초록 =
일차성 폐고혈압증은 아주 드문 질환으로 임산부에게 잘 나타나지 않으나, 이러한 환자가 임신하게 되면 높은 모성 

사망률과 유병율을 보이므로 임신은 금기이다. 또한 원발성 폐고혈압증을 잠재적으로 가지고 있어 평소 증상이 없

는 여성이 임신을 한 경우에도 임신시의 생리적인 혈액량의 증가만으로도 폐고혈압을 더욱 악화시킴으로써 심장에 

부담을 가중시켜 심부전을 일으키게 되어 사망까지 이를 수 있다. 
저자들은 임신 전 특이 증상을 보이지 않았고 임신 중반기 호흡곤란을 주소로 내원한 산모에서 여러 이학적 검사를 

통하여 일차성 폐고혈압을 진단하였고 급격한 폐순환의 과부하로 사망에 이르게 된 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하는 바이다. 

중심단어: 원발성 폐고혈압

이원동 김동수 이재호 조경임 조길현 김대경 등 일차성 폐동

맥 고혈압에 대한 임상적 고찰

정선혜 조윤경 이화영 김유리 김인재 임상욱 등 산욕기에 

진단된 원발성 폐동맥 고혈압 예 한국 심초음파학회지 

이지현 정대영 백은정 문희봉 이귀세라 김사진 등 일차성 

폐성 고혈압이 동반된 임신 예 대한산부회지 




