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The infrad iaphragmatic type of Total Anomalo us Pulmonary Venous Return (TAPVR) is a rare congenital 

ca rdiac anoma ly which usually results in death du ring the period of early infancy 

A two month-old baby boy with cyanosis and respiratory d istress was suspected of having a T APVR clinica lly 

and the two-d imensional echocardiographic findings were compatible with the infradiaphragl11atic type of T APVR 

The subsequent card iac catheterization and cineangiogram revealed the cO ll1ll1on pul monary vein con­

nected with portal vein and inferior vena cava in the infradiaphrag ll1atic area \V ith obvious obstruction. The 

surgery and the autopsy confirll1ed the preoperative d iagnosis 

Among infants presenting p비 rnonary venous congestion in the newborn perioid. TAPVR bel。、v lhe cliaphragm 

should be one of the important cliagnostic cons ideralions 

이 논운은 1 986 년 3 월 28 일에 점수하여 1986 년 5 윌 12 일에 채넥되었음. 
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1. 序 論

全師靜llJK 還流異常은 Ifrlï靜t야파 左心房간의 엔결이 없 

는 상태로 先天性 心흉愚의 약 2 %이하을 차지하는 드 

운 fJ{:愚이다 II 

그러 냐 心펼子術과 心血管 映듭상 據影術의 등장 이후 

先天性 心略形의 映像珍斷分野의 팔목할얀한 발전파 더 

불어 많은 例가 報告되 어 왔다‘ 

저자들은 최근 한양대학뱅원에서 특정석 인 心IÍIl管 映

펌 擬影所見을 보였고 수숭후 死亡하여 용U檢으로 iij'ut 
된 infradiaph ra gmatic 型의 全R市靜llJK움v!E異힘’의 l 

f갱j블 經驗하여 文없考察파 함께 報告히순 바이 다. 

Il. 在 例

愚兒 : 임0호， 2 / 1 2 세， 男兒

主所 : 좁色효， 頻呼吸， 頻llJK

過去歷 및 家族歷· 첫벤째 아이로 個A病院에서 滿炯

에 正딴?的인 쫓息分빼하였으며 出生!암 體重은 4.0kg으 

로 出生後 i필頂이 있어 약 1 個月|펴 치료를 받았마. 出

生l댐 아비지의 냐。 l는 27 歲， 어머니의 나이는 28 歲였 

으며 임신중 흉病이냐 藥 服用經歷은 없었고 家族歷t

特異한 事項은 없었마. 

A 

現病歷 : 出生時부터 頻呼吸이 있었으며 上氣道 感횟 

센샘가 계속 있었으냐 벨마른 該斷없이 藥을 服用하다 

7~， 입 원 3 日 前부터 좁色효， 頻服， 頻呼吸퉁이 있으면 

서 심하게 보채서 個A病院에 入院하였다가本院으로 轉

院되었다. 

理學的 檢훌所見 : 呼吸數 48/分으로 힘들어했으며 心

겐j핑b맺( 168 /分， !냈淵 37.2 0 C , 血W. 85/55 mmHg 이었 

고， 體重은 5.5 kg (25~50 perce nt iI e)이 었으며， 身長

은 66 cm( 97 percentile 이 상)이 었다. 愚兒는 늘어져 

있었으며 皮!펴는 차고 업술주위와 四않末뼈、에 좁色효이 

있었으며 8예컴3所見上 Ifrlï핸흡。 I oJo측에서 들렀고 심잡음 

은 들라지 않았으냐 제 2 심음은 항진되어 있었다. 中等

度 정도의 n:IJ陳下 짧않이 있었으며 服部所見上 4cm정 

도로 府。l 磁眼-되어 있었마. 

入院 당시의 動服血쨌分析結果는 pH 7. 26 , PC02 

15 mmHg , P0 2 24 mmHg , 홉쫓素f:l[띄처]度 34 %, Bicar ­

bonate 6.2 mEq / l , Base e xcess - 1 9.1mEq / l 로 심 

한 代짧↑선E 做 Ifrt jjf을 보였 마. 

Ifn被檢죠에서 Ifn ts素 10.4 gm%, hematocrit 37.4 , 

Ifn小板數 316.000 /mm~ 白 Ifrl球는 7 .1 00 / mm 3 (多核球

38%, 없 巴장 51 %, 單核球 6 % ) 였 다. r(1lf좁 電Mï셜 

은 Na 133 mEq/ l , Cl 111 mEq / l , K 6.5mEq / l 이 었 

으며 ， 소떤檢흉는 異常所見이 없었다. SGOT/SGPT는 

33 / 10 IU/ l, BUN/Creatine은 1 3 . 8/ 1 .3 이었다-

B 

Fig. 1. A, B: Cardiomegal y, diffuse pullllonary edema and increased pullllonary vascula ri ty are noticed on the 
silllple chest A.P & La t. views 
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李光祐 外 , 全 1뼈 靜 ~ 還 i값 異 Ñ; 

R힘범3훨純嚴影檢출所見上 %E측 lIi1ï野에 'iíF漫한 1Ii1ï~睡

을 보였으며 心職의 크기는 약간 증가하였다 (Fi g. 1). 

心電圖는 左에 偏位와 左心室 ”믿大을 보였 으며 心 超

흩波檢흉에서 左心房파 左心室의 ÐE大를 보였으며 總1fr↑i

靜版이 左心房의 後方에 서 服部쪽으로 향하눈 컷을 觀

察하여 ~~흠이 있는 械隔牌下의 全11市靜IW還流異常을 강 

력 히 의 심하여 應急心평子術파 心血管 映밤업끊影術을 施

行하였다. 

III . 結 果

心導子所見

左心室과 右心室.1Ii1ï動服과 大핑!J JiIil內의 ~力은 類似

하였으며 各 페位의 lfrl被歡素뼈和度는 거의 同一하였마 

(Fig. 2). 

心떻子術中 心房中隔없l폈을 f핸認할 수 있였다. 

2 心血管 映畵 播影所見

Hllï動1派部位에서 j원影簡j플 tt入하였으며 動IW期( arte­

rial phase ) 에서는 양측 1frlï퍼!J IW內의 血流가 鏡↑합하였 

고 動JiIil管|해存으l 所見을 냐타냈으며 靜服期 ( venous 

phase ) 에는 。。t측 IJiIï靜版들이 모여 左心房으로 연결되 

지 않고 .fIIt 1隔牌 밑으록 내려와 둥근 주머니모양을 形成

A 

한 後下호靜服과 門靜服으로 연결되어 연결부위에서 ~ 

?흩을 보였마 (Fi g. 3) . 

이로써 心房中隔缺웹과 핑bJlJî管開存을 동반한 infra­

diaphragmatic 型l의 全師靜服 찮流봤常을 確認한 後 應

急으후 完全校正手術을 施行하였무냐 手術前 愚兒의 상 

태가 매우 냐쨌던 관계로 手術後 폼 死亡하였다. 

Dx l....:.........!으손a1 Jl. nomalous Pulr끼。narv Venous qe t urn , Infrac ardi ac 

Fig. 2. Cardiac catheterization find ings 

B C 

Fig. 3. A. Ar te rial phase : Pul 1ll0nary arter y ancl branches are well opacifiecl with con trast m eclia . but blo。이 fl ow is s lug­
gish in cine-ang iograph y 

B.C: Venous phase: ‘ Both plll 1llonary veins from CO ll1ll1on pulll1 0nary venous trunk clescencl thro llgh lhc cl iaphragm 
ROll l1 cl sac is seen jusr belo \V the diaphrag1ll ancl anomalous pul ll1 0nary venous bloocl fl o 、v dril inecl to t he in­
fcrior vcna cava and portill vein. but there are slenosis in lhe con necti on s ites o[ T. V.c. a ncl por lal ve in w ith 
pulmonary vei n 
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3 훌j檢所見 

1L心房으로 연결되지 않는 양측 Jl$靜服들이 모여 橫

|햄體 밑에서 주머니모양을 形成한 後 下청靜服， 門靜IW

파 靜服쉽ι으로 연결되었고 연결부위의 ðX"읍을 보인 것 

이 心lÍll管 映i!5 振影術의 所見과 -췄하였으며 右測 柳

上部에서 形成된 또 마른 略形靜IW과 左測 師上숍ß로 가 

는 略形 氣管支블 確認하였 다( Fig ‘ 4 ). 

N . 考 察

nchnic plexus)의 -部인 師靜服遭 (pulmonary ve­

nous plexus)과 연결된다. 發生이 進行됨에 따라 師

靜服護파 內嚴鍵사。l의 연결은 없어지고 common pu-

Imonary vein trunk 가 左心房뿔에 顧合될 때 4 개 의 

때i靜服들이 各各의 入口를 갖고 左心房으호 들어온다2) 

Jl$靜服의 週流異常’은 師靜服의 연결부위에 따라 su­

pracardiac ( [ 型) ， intracardiac ( 11 型)， i nf racard­

iac (m 型[)과 mixed type (IV 型)의 4 가지로 分類할 

수 있으며 1,3’ common pulmon ary vein 이 內職覆파의 

연결이 失敗하여 n市靜服파 左心房間의 연결이 되지 않 

은 상태로 先天性 心흉愚의 약 2%이하를 차지하슨 드 

R台生學的으로 R市靜IW은 1L心房의 t後훨에서 proxi - 문 흉愚이다 1 ， 2 ， 4 ， 5) 

mal bud 로 시착하여 canalized되연서 內職遊 ( spl a 全뼈靜版 還流異常의 약 10%정도에서 common p바 

Fig. 4. A ,B. Autopsy photogram ancl schematic cliagram 
1. Anomalous bronchus to left upper lung 
2. Separateclly clraining anomalous Plllmonary ve in frOlll righl ll pper lllng 
3. left pllllllonary vein. 
4 . r ight Plllmonary vein 
5. operation s ite 
6. rOllncl sac 
7. openning to infe rior vena cava 
8. portal vein 
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9. cl llctllS ve nOSllS 
10. right Illng 
11. left Illng 
12. left lobe of livel 
13 . r ight lobe of live l 
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Imonary ve in t run k 가 흉推앞에서 樞隔뼈을 뚫고 내 

려와 門靜服， 下호靜服， 靜JW管 IJ千靜服 등과 연결되는 

infradi a phragma ti c 型의 全lJi뼈1í.1派 찮流異렘을 차지한 

다2 ， 6) 

/휩者가 生存하기 위해서는 !lßI패孔/JfJ츄이냐 心까 "1-'隔

缺협등의 心房!갑l 연결이 存tE해야 하며 3 ) 이로써 iIi 휩찢素 

@댐￥IJ度의 JfIJ}夜。 1 II!씹形的 연결에 의해 右心房으로 직점 

혹은 간접으로 流出되어 體靜l派 띠l값과 혼한되아 !l~~]1 

孔開存이냐 心房녀'1햄빠f성을 통하여 左~!IJ 心l熾파 大파iJlDR 

으로 가여 三솟觸을 거쳐 右心室과 11m動l派으로 가꺼| 되 

므로 動服血의 $꼈素@댐和度는 右心房파 거의 同-하다 1. 

5)’ 이는 금벤 ‘펌‘.f~에서 施行하였던 心팎子術의 감;핏와 

도 -줬한다. 

Inf r a d ia phragma ti c 엔의 50~ 60 %에선 根싸的인 

心房!해 연결이냐 피bl1@월;開存을 제외 한 心쐐形이 거의 없 

으며 7) 이련 ，한者의 경우 左心굉의 發達이 매우 做셨 

하마4) 

出生直後부터의 頻呼l없파 頻l派， 來院 3 B 비j부터의 頻

面部와 四I많의 |양f3lJî~등의 Cí~tRJ，i';[k은 섹i後 1 ~8 11 정 

도에서 發生하며 頻l망吸이 가장 .1'Hη안 !JË}ik이며 모 

든 愚者에서 돼 0.깜을 보인다는 αl 러 저자들의 해告와 

相通하였마. 

댄純H얘픔ßX - 級JfT見에서 보였던 까싫한 IIm~ JIill은 di­

ff u se hazy gran ul a r part e rn 의 IInm睡 JfT5i!.과 

致하였으나 대부분에 서 正펴 크기의 心l없을 보인마-는 報

권외순 맞지 않는 '1'영l표의 心JJ잉人쓸 Ji!..였지 l깐 써 心

JJ잉太를 해연]한 {제도 있다 1> 또한 Il IIí폐il1@)~의 증가로 

Ker ley ’ s B Lin e 을 보이는 경우도 있다 1 ， 9) 

그밖에 common pulmonary v e in trunk 에 의해 놓 

란 barium f ill ed esophagus 의 재j方部位 빽人이 l'.'I.i 

뼈IJ셋 10: 1::部에 서 빼쳤되 기 도 하며 1cr:心房의 없9동응 없 

다 1 ， 101 

心퍼꾀1와 心J전 ì~'ðJi~경f가 ~~題r에 매우 유용하며 心超

}f뻐i lí윗쥬m見上 1, 心Jjj’ 누1 에 存在하는 echo 로 경계지 

아지는 echo free 챈폐을 짜’ i泌함으로써 장斷할 수 있 

으냐 이는 씻 ·찌%에서 흔히 ..!Lα| 소11m웹版 잖流짧常에 

시 나다 냐는 common pulmonary ve ín 으로 파，ig하기 

쉰다 이는 아J]~도 1r:fl!ll IJIIï꽤|派이냐 F行 大떼j版 혹은 

art i fact 인 것으￡ 생각펀ι~11). 

以 | 의 I~n’;WI ，i ' }IkJ깐과 \'( 1.純j써해 x -絲}fr굉에서 infra ­

diaphragmatic 벤의 수IJl lî 웹1派 찮에O~'i띤이 의섬된 때는 

세 ，ε파 띤섣쑤우|외 .H싸한 Wll테씬꺼 {v.!ù릎 알기 위하 

여 心비1싼 l뱃값 樞影쩨이 必훌하다- 心血管 映畵 밟影 

術 t ’씻影쩍j가 pulmona ry vascu lar b ed 로 순환하도 

록 10 초 이 상 지속하는 것이 if팽하며 이는 su땅ical 

conseque n c e 에 nJi 우 따핏하다4， 8) 팎I1@ J여에 서 양측 

깨îl원 l1@ o 1 心職의 後下方에서 co n flu enc e 를 形成하여 

하隔順 따t方에 서 frill의 때;쉰세{îz를 누르고 짧隔願밑 

에서 1" 9 ~'Jl JW ， 下호’ |1윤ìJ派. 1i: 1RU 념靜版. )J돼염[派파 靜服管

등으호 연결된다3센 저자틀의 例에서도 下강靜版과 門

靜11@으로 流出되는 ~，‘影뼈j플 보였으며 이들 部位호 연 

결펴는 곳에서 썽‘’음을 보였다-

Infrad iaph ragma ti c 맨의 全뼈靜服 週流異힘’의 像後

는 "'1우 不良하여 外科{연! 處置없이는 61떠月이전에 디! 

나수 3'E亡하며 ， 이는 주로 早期 떠I浮탬파 1M靜뼈開塞에 

의 한 Jß;敵素fiE에 起因한마4 ， 7 ， 8 ， 1 2) 

III Iï꾀~ 11@ 1!!'J꿇의 기진으로는 common pu lmonar y vei n 

의 갈이 흑은 작은 직경에 의한 저항의 증가냐 橫l햄뺑 

밝位나 門 I~JW . 下갚’훼IDR . 1\')1 11따씁. )Fh웬1派으로 이행되는 

入口에시의 썼쩔에 의한 컷으료 생각된다8) 저자들의 

例에서도 i"li댐)派파 下'i;~ ~i믿版으로의 이행쑤위에서 %껑 

을 보여주었다 (Fig. 4). 

V 結 論

Infrad iaphra g mati c 엔의 소빠靜11@ 값流많→힘·은 先天

t'.t 心앉파끼1에서도 드운 fLk)련‘이지 만 心파子術， 心 [(11 섭; 

UR ,;l1’I 없影끼tÍ등 影f~~~斷分뽀f으l 팔목할니냐힌 發R짖고{ 더불 

어 發↓i씌:이 높이지고 있다 . 

맺 ·잉l잉빼에 있어 펴~líE을 동반한 l댄 l냈困￦時 inf­

rad iaph ragmat i c 젠의 全11m 짜)1@ ~월Vf[~윈?펴「파 흔한 呼吸

器fLk)，인‘으l 깎l셜에 유의해야 한마. 왜니:하면 全뼈靜IDR 還

流異템의 경우 外科的 處램가 마l우 훨맺하지 만 뼈子樣 

體!IT' . 11m 淡 등 u乎吸짧fLk펴은 집중적안 內科t견處뭘가 요 

구되기 때문이다. 그러으로 일단 |뼈靜服 還流異常이 의 

싱된마연 協tR!IT'狀의 변화와 함께 수시간 간격의 X -線

所見의 分析에 특히 유의해야 한다. 

이외에도 心電圖냐 心超륨波檢좀가 강?짧I에 도웅이 되 

며 빠~~파 연결부위의 正確한 解해學的 位置를 確즙깜하 

기 위해 心패子術과 心Jfil管 映넓 쳤끓kν~Ï을 b힐行해 야 하 

며 이로써 싸，珍을 얻었을 띠1는 지체말고 外科的 Q훌랩가 

둬 짜라야 한마. 

Inf radiaphragm at i c 벤의 全IJffî j뽑lDR ì월VfE !i'i'，찌의 ，댄‘깅~. 

에 있어서 무j여，珍斷과 l큐j이 外科的 IMl펴가 비록 死亡率
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은 높다 하더 라도 유일한 生存方法이 므호 臨똥醫師냐 앓 ment and Long-Term Results: Ann Thorac Surg 31:544-549, 

斷放射線醫師에 있어 愚者의 早期찮斷이 가장 重훨하다 1981 

고 하겠 다 7 . Desmond FD, Michael RN, Thomas AV et al: In-
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