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– Abstract –

Objectives : To evaluate characteristics and results of treatment of scoliosis associated with Marfan syndrome

Methods : The clinical data of 57 patients diagnosed as Marfan syndrome from January 1989 to June 1999 were reviewed. Thirty

one patients had major curves more than 10 degrees by Cobb’s method on whole spine standing film and their curve patterns and

treatment methods were analyzed. Twelve cases of Marfan scoliosis who underwent posterior instrumented fusion were com-

pared with randomly-sampled cases with idiopathic scoliosis about flexibility, correctability and correction loss of curves.

Results : Scoliosis was identified in 31 of 57 patients (54.4%) and among them 15 patients had the curve more than 40 degrees.

Twelve curves were double major, 10 were thoracic, and 8 were double thoracic. Seventy-five per cent of the 57 patients had

congenital heart disease and 40% had lens dislocation. Twelve of 31 cases underwent posterior fusion with pedicle screw instru-

mentation. Marfan scoliosis (mean flexibility; 39% in thoracic, 52% in lumbar) were significantly less flexible than idiopathic

scoliosis (60% in thoracic, 93% in lumbar) (P<0.05). Mean correctability of Marfan scolisis of operation (61% in thoracic, 55% in

lumbar) was poorer than that of idiopathic scoliosis (72% in thoracic, 67% in lumbar), however, this was not significant statisti-

cally (P>0.05). Mean correction loss in Marfan syndrome was 3.2% at the mean 4.1 year follow-up in 9 cases.

Conclusions : The prevalence of scoliosis in Marfan syndrome shows positive correlation with severity of the disease. As com-

pared to idiopathic scoliosis, the curve associated with Marfan syndrome was larger and less flexible. After posterior fusion

using pedicle screw instrumentation, the correctability of Marfan curve was poorer than that of idiopathic curve, which is, how-

ever, insignificant statistically. So it was considered to be a good method to treat Marfan scoliosis.
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서 론

Marfan 증후군은 심혈관계 , 안과계, 골격계, 흉부계,

피부, 중추 신경계 등 다양한 기관을 침범하는 결체 조

직 질환으로서, 대동맥확장 및해리, 수정체 전위증, 망

막 박리, 큰 신장, 거미 모양의 긴 손가락, 척추 변형, 흉

골 기형, 기흉, 경막 확장, 탈장 등 다양한 임상 양상을

나타낸다. Marfan 증후군에 동반되는 척추 변형으로는

척추측만증이가장많으며,진행이비교적조기에나타

나고, 시상면 변형이 자주 동반되며, 심한 요통을 일으

키는 경우가 많아 수술적치료가 필요한 경우가 흔하다

고 알려져 있다4,7,14). 국내에서는이 등6)이 Marfan 증후군

에 동반된 척추 이상의 특징에 대해 보고한 바 있으나

주로임상양상에대해서분석한것이었으며치료및추

시에대한보고는없었다.

저자들은 본 연구를 통하여 Marfan 증후군에 동반된

척추측만증의유병율,만곡형태.동반질환,치료방법,

만곡의 유연성 및 교정도, 수술시 고려할 위험성 등을

알아보고자하였다.

연구 대상 및 방법

1989년 1월부터 1999년 6월까지서울대학교병원에입

원하여 Marfan 증후군으로 진단되었던 5 7명의 환자를

대상으로 하여 후향성 연구를 시행하였다. 57명의 환자

중 남자 2 9명, 여자 2 8명으로 성별의 차이는 없었으며

평균연령은 22.6(5~58)세였다. Marfan 증후군의진단및

분류는 Pyertz 와 M c K u s i c k1 0 )과 Joseph 등5 )의 방법을 사

용하였다. 즉 Marfan 증후군 환자의 신체 검사 소견을

주징후(major sign; 수정체전위증, 대동맥확장, 중증후

측만증, 흉부 기형)와 부징후(minor sign; 근시, 큰 신장,

승모판 탈출증, 인대 이완, 거미 손가락증, thumb sign,

wrist sign, knee joint sign)로 나누고, 제 1군(definite Mar-

fan syndrome; 2개 이상의 주징후와 부가적인 부징후) ,

제 2군(probable Marfan syndrome; 1개의 주징후와 다수

의 부징후) 및 제 3군(Marfan phenotype; 다수의 부징후)

로분류하였다.전체 Marfan 증후군환자에서척추측만

증의 유병율 및 분류군에 따른 유병율을 조사하였으며,

만곡의형태와동반이상, 치료유형을확인하였다.

Marfan 증후군에 동반된 척추 측만증과 특발성 척추

측만증간의 유연성 및 수술 교정도의 차이를 알아보기

위하여 Marfan 증후군에 나타나는 척추 측만증 중 수술

한 1 2례(Table 1)와성별, 나이, 만곡형태가비슷하고, 비

슷한 기간, 동일한 방법(척추경 나사를 이용한 교정 방

법1 6 , 1 7 ))으로 수술 받은 1 2례의 특발성 척추 측만증 환자

표본을추출하였다(Table 2). 수술한Marfan 척추측만증

은남자 1례, 여자 1 1례였고, 평균연령은 1 5 . 8 ( 1 1 ~ 2 4 )세

였다. 표본 추출한 특발성척추 측만증은남자가 3례 여

자 9례였고, 평균연령은 1 4 . 8 ( 1 1 ~ 2 1 )세였다.

수술방법은 Marfan 척추측만증과특발성척추측만

증모두 전례에서 후방 도달법을통하여 척추경 나사못

을 이용한 교정 및 자가골 이식을 시행하였다 . Marfan

척추측만증환자군중 2례에서는수술전측방 굴곡사
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Table 1. Summary of operated cases of Scoliosis Associated with Marfan Syndrome

Case Sex/Age
Curve*

Level Fusion Pre-Op.(˚)
Side-

Post-Op.(˚)Pattern Bending(˚)

1 M/15 ST T5-T12 T4-L1 66 30 7
2 F/15 ST T5-T10 T4-T11 52 35 11
3 F/14 DT T1-T7-L1 T2-L2 45/44 32/21 16/12
4 F/17 DT T1-T6-T11 T1-T11 55/49 40/35 28/24
5 F/13 DT T1-T7-T12 T1-L2 40/33 21/2 4/3
6 F/11 DM1 T6-T10-L3 T10-L2 35/66 20/58 27/43
7 F/13 DM1 T5-T11-L4 T5-L5 51/61 21/20 10/10
8† F/17 DM2 T4-T12-L4 T4=L4 83/60 68/27 33/28
9† F/24 DM2 T6-L1-L5 T6-L3 96/53 68/9 21/10

10‡ F/12 DM2 T6-T12-L4 T5-L4 91/83 65/39 55/46
11‡ F/23 DM2 T5-T11-L4 T4-L4 78/68 54/27 29/28
12 F/16 DM2 T5-T12-L4 T4-T12 98/62 80/21 53/46

* ST = single thoracic; DT = double thoracic; DM1 = double major (King 1);
DM2 = double major (King 2).
† Patients done anterior release and thoracoplasty.
‡ Heparinization
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Fig. 1-A,B. A 22-year old girl with scoliosis associated with Marfan syndrome. She underwent an operation for heart disease and had
been taking Coumadin(anticoagulant). The magnitudes of right thoracic and left lumbar curves were 78˚ and 68˚ retro-
spectively.

Table 2. Summary of operated cases of Idiopathic Scoliosis (sample)

Case Sex/Age
Curve

Level Fusion Pre-Op.(˚)
Side-

Post-Op.(˚)Pattern Bending(˚)

1 F/15 ST T6-L1 T5-T12 41 14 5
2 M/15 ST T5-T12 T5-T12 59 24 24
3 F/15 DT T2-L3 T1-T6-L2 47/55 35/38 17/18
4 F/13 DT T2-T12 T1-T6-T12 23/45 10/15 5/6
5 M/20 DT T2-L3 T1-T6-L2 35/49 13/0 16/12
6 F/11 DM1 T5-L3 T7-T12-L3 45/61 15/19 18/10
7 F/13 DM1 T4-L3 T4-T10-L4 34/61 15/24 10/17
8 F/15 DM2 T4-L3 T4-T11-L3 63/62 26/18 12/20
9 F/11 DM2 T5-L3 T5-T11-L4 49/47 20/7 14/8
10 F/21 DM2 T6-L3 T6-L1-L5 44/22 8/-15 12/8
11 F/12 DM2 T4-T11 T5-T12-L4 51/41 13/-6 11/26
12 M/16 DM2 T4-T12 T6-T11-L4 67/31 45/5 15/10

* ST = single thoracic; DT = double thoracic; DM1 = double major (King 1)
DM2 = double major (King 2).



진에서만곡의유연성이낮아후방교정술전에전방유

리술을 시행하였고, 후방 교정 수술 중 늑골 돌출고(rib

hump)가심하여흉곽성형술을시행하였다.

모든 환자에서기립 전후방방사선 사진을이용 Cobb

씨 방법으로 만곡 각도를 측정하였고, 수술 환자에서는

수술전기립전후방방사선사진(Fig. 1A, B), 수술전측

방굴곡사진(Fig. 2C, D), 수술직후의전후방방사선사

진(Fig. 3E, F)의만곡각도를측정하였다.측만의유연성

은 원래의 만곡 각도에서 측방 굴곡 후 각도를 빼고 이

값을원래의만곡각도로나누어백분율을구하였고,수

술 후 교정도는 수술 전 만곡 각도에서 수술 후 만곡 각

도를 빼고 이 값을 원래의 수술 전 만곡 각도로 나누어

백분율을 구하였다. Marfan 척추 측만증과 특발성 척추

측만증간의 유연성 및 교정도의 차이는 M a n n - W h i t n e y

test를 이용, 통계적으로 검증하였다. 수술 후 교정의 소

실은 1년이상추시가능했던환자 9명을대상으로주만

곡의 수술 전 각도에서 수술 후 각도를 빼고 이 값을 수

술 전 각도로 나눈 백분율과 수술 전의 각도에서 최종

추시 각도를 빼고 이 값을 수술 전 각도로 나눈 백분율

과의차이로구하였다. Marfan 척추측만증환자에서심

장 질환이 동반된 환자 중 척추 측만증 수술 전 심장 수

술을 시행한 환자를 대상으로 항응고제 사용으로 인한

수술시문제점을알아보기위해수술시간,수술시출혈

량, 수술전후의환자관리에대하여알아보았다.

결 과

Marfan 증후군 환자 5 7명 중 제 1군(definite Marfan

s y n d r o m e )은 2 4명, 제 2군(probable Marfan syndrome)은

28명, 제 3군(Marfan phenotype)은 5명이었다. 10도 이상

의 척추 측만증은 31명(남자 12명, 여자 19명)에서 나타

나 전체적인 척추 측만증의 유병율은 5 4 . 4 %이었으며,

definite Marfan syndrome인 제 1군에서 7 0 . 1 % ( 1 7 / 2 4 )로

나타나 제 2군(50.0%, 14/28), 제 3군(40.0%, 2/5)에 비해

높았다. 만곡의 각도가 40도 이상인 경우가 제 1군에서

37.5%(9/24), 제 2군에서 21.4%(6/28)이었고, 제 3군에서

는한례도없었다.

동반 질환으로는 심장 질환(75%, 43/57)이 가장 흔하

였으며, 수정체 전위증(40%, 23/57), 흉추의 전만 감소
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Fig. 2-C,D. Side-bending radiographs. The thoracic and lumbar curves were corrected to 54˚ (31%) and 27˚ (60%).



(14%, 8/57), 흉부 기형( 5례), 기흉( 2례), 탈장( 2례) 등이

있었다(Table 3). 만곡의 형태는 이중 만곡이 12례(전례

에서우측흉부,좌측요부만곡), 단일흉부만곡이 10례

(좌:우=2:8), 이중흉부만곡이 8례,요부만곡이 1례였고

(Table 4), 만곡의 각도는 1 0도 이상 2 0도 이하가 1 1례,

20도이상 40도이하가 8례, 40도이상이 15례였다.

측만증의 치료는 관찰 1 6례, 보조기 치료 3례로 보존

적치료가 1 9례였고, 수술을시행한경우가 1 2례였다. 보

조기치료만시행한 3명의환자중 2명은보조기사용후

추적 조사가 안된 환자였고, 1명은 만곡의 진행으로 수

술 예정인 환자였다. 수술 환자 중 수술 이전에 보조기

치료를받은 병력이있는 환자는 5례였다. 수술 받은환

자의수술전측방굴곡방사선검사에서유연성은M a r-

fan 증후군에 동반된 척추 측만증의 경우 흉추는 1 5。

~ 5 0。(평균 2 1 . 6。)의유연각도를보여 3 9 . 4±19.5%, 요추

는 8。~ 4 4。(평균 2 9 . 9。)의 유연 각도를 보여 5 1 . 8±2 2 . 9 %

의유연성을보였고, 특발성척추측만증의경우흉추는

1 2。~ 3 8。(평균 2 6 . 6。)의 유연 각도를 보여 5 9 . 9±1 9 . 2 % ,

요추는 2 6。~ 4 9。(평균 3 6 . 9。)의 유연 각도를 보여 9 3 . 1±

3 7 . 3 %의유연성이나타나Marfan 증후군의경우특발성

에 비해 유연성이 낮게 나타났으며 통계적으로 유의하

였다(P<0.05). 수술시교정도는 Marfan 척추 측만증에서
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Fig. 3-E,F. Postoperative standing radiographs. The thoracic and lumbar curves were corrected to 29˚ (63%) and 28˚ (59%).

Table 3. Accompanied diseases of Marfan Scoliosis

Disease No. of patient (%)

Heart disease 43 (75)
Lens dislocation 23 (40)
Thoracic hypokyphosis 8 (14)
Thoracic deformity 5 (8)
Spontaneous pneumothorax 2 (3.5)
Inguinal hernia 2 (3.5)

Table 4. Curve pattern of Marfan Scoliosis

Curve pattern No. of patient

Double major 12
Single thoracic 10
(Lt. : Rt.) (2 : 8)
Double thoracic 8
Single lumbar 1



흉추는 8。~ 7 5。(평균 4 0 . 8。)의 교정 각도를 보여 6 1 . 4±

23.1%, 요추는 9。~ 5 1。(평균 3 0 . 6。)의 교정 각도를 보여

5 4 . 7±2 1 . 8 %의 교정율을 보였고, 특발성 척추 측만증의

경우 흉추는 1 8。~ 5 2。(평균 3 3 . 2。)의 교정 각도를 보여

7 2 . 3±10.0%, 요추는 1 4。~ 5 1。(평균 3 3 . 9。)의교정각도를

보여 6 7 . 5±1 6 . 1 %의 교정율이 나타나 Marfan 척추 측만

증의 경우가 특발성 척추 측만증에비해 낮은 교정도를

보였으나통계적의미는없었다( P > 0 . 0 5 ) .

Marfan 증후군환자 57명 중심장질환으로인하여심

장 수술을 받은 환자가 3 0명( 5 3 % )이었으며, Marfan 척

추 측만증 수술 환자 12명 중 척추 측만증 수술 전 심장

수술을받은환자가 2명으로평소항응고제를복용하는

환자였다.척추수술전심장수술로인하여항응고제를

사용한 환자 2명과 사용하지 않은 환자 10명의 간의 수

술 소요 시간은 수술 분절(level) 당 각각 35.8분, 35.0분

이었고, 수술 도중과 직후(수술 후 24시간 이내)의 수혈

량은수술분절당각각 0.89 pints, 0.82 pints로항응고제

의사용여부에따른수술소요시간과수혈량에는뚜렷

한차이를보이지않았다.

흉곽성형술을포함한수술후중증의합병증은발생하

지않았으며, 1례에서교정기기의돌출로인한연부조직

자극으로피부 감염이있었다. 수술환자 1 2명에서수술

후 6개월이상최장 8년 1개월까지(평균 4 . 1년) 추시가능

했던환자는 9명이었고교정소실은평균 3 . 2 % ( 0 ~ 1 0 . 6 % ,

평균 2 . 2。( 0 ~ 7°) )이었다.

고 찰

Marfan 증후군은약 0 . 0 1 %의유병율을가지며, 환자의

약 3 / 4은상염색체우성으로유전되고나머지 1 / 4은유전

자의 돌연 변이로 발생한다고알려져 있다1 9 ). 또한 최근

연구에서 1 5번염색체 long arm의 fibrillin gene의돌연변

이결과로발생한다고보고하였다3 ).

Joseph 등5)은연구 보고에서 36명의 Marfan 증후군 환

자 중 제 1군(definite Marfan syndrome) 환자가 1 8명

(50%), 제 2군(probable Marfan syndrome)이 9명(25%), 제

3군(Marfan phenotype)이 9명( 2 5 % )이었다고 보고하였

다. 본 연구에서는 제 1군이 24명으로 42%, 제 2군이 28

명으로 49%, 제 3군이 5명, 9%로 Joseph 등의 보고와 비

교하면 제 3군의 비중이 낮았는데, 이는 입원 환자들을

대상으로 진단 및 분류를하여 상대적으로 경증의 환자

들은제외되었기때문인것으로생각된다.

Marfan 증후군에서 척추 측만증은 약 4 0 ~ 6 0 %에서 나

타난다고 알려져 있으며 저자들에따라 각기 다른 유병

율을 보고하였다4 ). Markin 등8 )은 2개 이상의 주 징후를

가진 Marfan 증후군 환자 4 2명 중 2 9명( 6 9 % )에서 척추

측만증이나타났다고보고하였고, Robins 등1 1 )은 4 5명의

환자 중 2 7명에서 척추 측만증이 나타나 6 0 %의 유병율

을 보고하였으며, Orcutt과 D e W a l d9 )는 7 3 %의 유병율을

보고하였다 . 저자들의 연구에서는 Marfan 증후군으로

진단받은환자 5 7명중 1 0도이상의척추측만증을보인

환자가 3 1례로 위에서 열거한 보고들에비해 약간 낮은

약 5 4 %의 유병율을 보였다. 또한 본 연구에서 각 군에

따른척추측만증의유병율은제 1군일경우 73%, 제 2군

일 경우 50%, 제 3군일 경우 4 0 %로 조사되었으며, 40도

이상의만곡은모두제 1군과제 2군에속해있어M a r f a n

증후군의증상이현저할수록측만증이빈발하며심하게

진행하는결과를보여주었다. 또한, Marfan 증후군으로

진단받은 환자에서 남녀비가 2 9 : 2 8이었던데 반하여 이

중 척추 측만증을 가진 환자는 12:19, 척추 측만증의 교

정 수술을 받은 환자는 1 : 1 1로 여성에서 측만증의 유병

율및그정도가심하게나타나는특징을보여주었다.

Marfan 증후군에 나타나는 척추 측만증의 형태는 특

발성척추측만증과유사하여이중만곡형태가가장흔

하다고알려져 있다19). Tanesa와 Manning18)은 이중 만곡

이 가장 흔한 만곡 형태라고 보고하였고, Robins 등11)은

만곡의 48%가우측흉부와 좌측요부에만곡을가진이

중 만곡이고 3 3 %가 우측 흉부 만곡이었다고 보고하였

다. LeDelliou 등1 9 )과 Sponseller 등1 2 )도 Marfan 증후군에

서의척추측만증의만곡형태는이중만곡이가장흔하

다고보고하였으며, Winter 등21)과Mankin 등8)은이중만

곡 형태와 단일 흉부 만곡, 흉요부 만곡 같은 단일 만곡

형태가 동일한 분포를 보인다고 보고하였다. 본 연구에

서는 총 31례 중 우측 흉부 좌측 요부 만곡 형태의 이중

만곡이가장 흔하였고,단일 흉부만곡, 이중 흉부만곡,

요부 만곡 순으로 나타났다. 특히 10례의 단일 흉부 만

곡에서는 좌측 흉부 만곡이 2례, 우측 흉부 만곡이 8례

로특발성척추측만증에서와같이좌측에비해우측흉

부만곡이많이나타났다.

석등1 5 )은우리나라중·고등학생의검진에서 5도이

상의각도를가진측만증의빈도는전체수검자의 4 . 6 8 %

였으며이 중 1 0도 이상은 2.28%, 20도이상은 0.27%, 30

도이상은 0 . 0 8 %였다고보고하였다. 이와같이일반적인

특발성척추 측만증의경우 2 0도 이하의 만곡이 대부분

을차지하고있는데반하여, 본 연구에서Marfan 증후군

에 동반된 척추 측만증 중 4 0도 이상이 48%, 10도 이상,

2 0도 이하는 3 2 %로 특발성 척추 측만증에 비해 만곡의

크기가큰경우가많음을보여주었다. 이는Marfan 증후

군에 동반된 측만증의 특성뿐만 아니라 동반된 심혈관

계기형으로인해먼저심장수술후척추에대한수술이

이루어지는등수술이연기될수있는요인이작용할수

Marfan 증후군에 동반된 척추 측만증·임창균 외
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있을것으로사료되었다.

Marfan 증후군에서 보조기 치료는 환자의 체형이 비

정상적이고 흉부의 기형으로 인해 효과적이지 못하다

고 알려져 있다19). Birch와 Herring1)은 Boston, Milwaukee

보조기가피부에 문제를 일으키고 9명의 환자중 8명에

서 만곡이 진행하였다고 보고하고 있으며, Robins 등1 1 )

은 Marfan 증후군에서 나타나는 척추 측만증의 치료에

서 Milwaukee 보조기에 의한 치료는 만곡의 크기가 크

고 견고( r i g i d )하며, 교정의 유지가 힘들어 일반적으로

성공적이지 못하다고 보고하였다. 본 연구에서 보조기

치료는 Milwaukee 보조기 또는 T L S O를 사용하였는데

전례에서 만곡의 증가로 인하여 결국은 수술을 시행하

였다. 저자들의 증례에서는 보조기 치료를 시행했던 8

례의환자중추적조사가안된 2례를제외하고 6례에서

만곡이진행하여이중 5례는후방유합술을받았고 1례

는 수술 대기 중이다. 따라서 보조기 치료는 어린 환자

에서 수술이 적당한 시기까지 만곡의 진행을 줄이는데

효과가 있을 뿐 궁극적인 치료 방법은 될 수 없다고 사

료된다.

Brenton 등2 )에의하면Marfan 증후군은결체조직질환

으로 콜라겐의 구조, 특히 e l a s t i n을 침범하는 것으로 보

고하고있으며, Winter 등2 0 )은Marfan 증후군환자에서척

추의 추체는 길어지고전면 또는 배면의 오목함이 정상

보다 심해진다고 하였다. Marfan 증후군에 나타나는 척

추 측만증의 원인 중 하나로 인대의 느슨함( l i g a m e n t o u s

l a x i t y )으로인한만곡의유연성을추측할수있으나특발

성척추측만증에비해오히려만곡의크기가크고견고

( r i g i d )하며 유연성이 떨어지는 것으로 알려지고 있다1 9 ).

Sponseller 등1 2 , 1 3 )은 Marfan 증후군에서나타나는골격 기

형의 병리 유전적 기전(pathogenetic mechanism)은 확실

하지않다고하였다. 본 연구에서Marfan 증후군에동반

된척추측만증과특발성척추측만증간의수술시유연

성및교정도를알아보기위해수술한특발성척추측만

증 1 2례를 표본 추출하여 Marfan 척추 측만증과 비교하

였는데 측만의 유연성의 경우 흉추와 요추 모두에서

Marfan 증후군의 경우가 특발성에 비해 유의하게 낮은

유연도를보였으며 이러한결과는 이미 발표된 여러 보

고문헌들과일치하는것으로나타났다4 , 1 1 , 1 9 ). 그러나M a r-

fan 척추측만증에서척추경나사못을사용한후방유합

술후흉부및요부만곡의교정도는대조군인특발성만

곡 군에 비해 낮았으나 통계적으로 유의하지는 않았다.

석 등1 7 )은 분절간 척추경 나사못고정에 의한 특발성 척

추 측만증의 치료에대한 연구에서흉요부 만곡의 구분

없이 만곡 크기가 술전 평균 5 8°, 유연도 48% 이었으며

수술직후 72%, 술후 평균 3 0개월에 7 1 %의 교정도를보

였다고하였다. 이는본연구에서대조군으로설정한 1 2

례의특발성측만증군과유사한수치였다.

Marfan 증후군에 나타나는 척추 측만증 환자에서는

척추기형뿐만아니라여러가지동반질환에유의해야

하는데, 근골격계 질환은 50% 이상에서 동반되고 안과

적 질환은 약 80%에서 동반되며 수정체 전위증이 가장

흔한것으로알려져있다.또한심장질환으로는승모판

탈출(mitral valve prolapse)과대동맥확장증이가장흔히

동반된다고 알려져 있다1 9 ). 본 연구에서는 대동맥 확장

증등심장질환이동반된환자가 43명으로 75%에서나

타났으며수정체전위증이 40%, 흉부기형이 9% 등으로

나타나 심장질환을 동반한 경우가 가장 많았으며따라

서 Marfan 증후군 환자에서는 척추 측만증 뿐만 아니라

심장질환등신체의다른부위의심각한동반질환에도

유념하는것이매우중요하다고생각된다.척추수술시

심장 수술 후 항응고제를 사용(heparinization)한 환자와

사용하지 않은 환자의 수술 시간, 수술 중 및 수술 직후

(수술후 24시간이내)수혈량,그리고수술소요시간에

는 뚜렸한차이가 없는 것으로 나타났는데 이는항응고

제를사용하는환자의수술시심한출혈에대비하여지

혈 등에대한 세심한 주의를 기울임으로써 환자의수술

후경과를조절할수있음을시사하였다.

Marfan 척추측만증환자의수술 후만곡의진행에관

한 보고는 드물다. Robins 등1 1 )은 1 4명의 Marfan 척추 측

만증 환자를 Facet 유합, 자가골 이식, Harrington 기기를

이용하여교정및유합술을시행하였는데평균 2 . 3년추

시하여 교정 소실이 평균 6 . 7。이었다고 보고하였다. 본

연구에서는 Marfan 척추 측만증을 척추경 나사와 자가

골이식으로교정및유합술을시행하여수술한환자 1 2

명중 6개월이상추시된환자가 9명이었고평균추시기

간은 4 . 1년이었는데교정소실로인한만곡의각도증가

는 평균 2 . 2°로 미미하였다. 이 중 7례에서 수술 직후와

비교하여 5도미만의각도변화가있었으며 2례에서 5도

이상의 각도 변화가 있었다. 2례 중 1례는 수술 당시 1 3

세 여자, 이중 만곡(King type 1) 형태의 측만증 환자로

수술 8년 1개월후흉추부만곡이수술당시 1 0도에서 1 5

도로증가되었고, 다른 1례는수술당시 2 3세여자, 이중

만곡(King type 2) 형태로 수술 1년 1 0개월 후 요추부만

곡이수술당시 1 0도에서 1 6도로증가된양상을보였다.

그러나 각도 측정시오차의 발생 가능성을 고려하면수

술후만곡각도의증가는경미한것으로생각되며앞서

언급한 바와 같이 수술을통한 교정도가 특발성 측만증

만곡의 교정도와 비교하여 유의할 만한 차이를 보이지

않는점을고려하여볼때척추경나사못을이용한후방

유합술이 Marfan 증후군의 비교적 견고한 만곡의 치료

에도만족할만한수술방법이될것으로사료되었다. 그

러나이러한결론을얻기위해서는향후 Marfan 척추측
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만증수술환자에대한장기적추시관찰과측만의진행

여부에대한연구가더필요할것으로사료된다.

결 론

1989년부터 1999년까지Marfan 증후군으로진단된 57

명의환자에대한후향적연구결과척추측만증의유병

율은 5 4 . 4 %였으며, Marfan 증후군의 질환의 정도가 심

할수록높았다.만곡의형태는특발성척추측만증의만

곡에 비해 크기가 크고, 낮은 유연성을 보여 수술적 치

료가 필요한 경우가 많았고, 보조기 치료는 성공적이지

못하였다.척추경나사못을사용한후방유합술후교정

도는 특발성 만곡과 유의한차이를 보이지 않았으며 교

정소실정도도경미하여만족할만한수술방법으로사

료되었다.

Marfan 증후군 환자에서는 척추 기형 뿐만 아니라 심

혈관계 기형 등 다른 동반 질환이 많고 특히 심장 수술

후 항응고제를 사용하는 환자에서 척추 측만증 수술시

다량의 출혈과 합병증의 발생 가능성이 높으므로, 이에

대한 수술 전·후의 세심한 주의와 관찰이 필요할 것으

로사료된다.
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서론 : Marfan 증후군에동반되는척추측만증은조기에진행소견을보이고,수술적치료가필요한것으로알려져있

으나국내에서는이러한만곡의임상특성, 치료에대한연구가부족한실정이다.

연구 목적 : 본연구를통하여 Marfan 증후군에동반된척추측만증의 유병율,만곡형태,치료 방법,유연성및 수술

시교정도, 동반질환, 치료시문제점등을알아보고자하였다.

대상 및 방법 : 1989년 1월부터 1999년 6월까지 Marfan 증후군으로진단된 환자 57명을 대상으로질환의정도에 따

른 유병율 및동반 질환을 조사하였다.기립 척추전후방 방사선 사진에서 Cobb의 방법을 사용, 10도 이상의 만곡을

보인 31례의 환자를대상으로 만곡의 형태와치료 방법을 분석하였다.측만증에 대해 수술적치료를 시행한 12례와

특발성 척추 측만증 수술후 환자 중 임의 추출한 12례를대상으로 측만증의 특성과 유연성, 수술 후 교정도 및 최종

추시시주만곡교정소실정도를비교하였다.

결과 : Marfan 증후군에서척추측만증의유병율은 54%였고,질환의정도가심할수록유병율이높았으며 40도이상

의만곡이차지하는비율은 48%였다.동반질환으로는심장질환(75%), 수정체전이(40%) 등이흔하였고,만곡의형

태는 이중 만곡 12례, 흉부 만곡 10례, 이중 흉부만곡 8례순이었다. 측만증의 치료로는 31례 중 12례에서 수술이 필

요하였다. Marfan 척추측만증의만곡의유연성은흉부 39%, 요부 52%로특발성척추측만증만곡의흉부 60%, 요부

93%에비해유의하게낮았다(P<0.05). 척추경나사못을사용한후방유합술후Marfan 만곡의교정도는흉부 61%, 요

부 55%로 특발성 만곡의 흉부 72%, 요부 67%에 비해 낮았으나 통계적으로 유의하지는 않았다(P>0.05). 6개월 이상

추시시교정소실정도는평균 3.2%로경미하였다.

결론 : Marfan 증후군환자에서척추측만증의유병율은질환의정도가심할수록 높았고특발성측만증의만곡에비

해 크기가 크고. 낮은 유연성을 보여 수술적 치료가 필요한 경우가 많았다. 척추경 나사못을 사용한 후방 유합술 후

교정도는 특발성만곡과 유의한 차이를보이지 않았으며교정 소실정도도 경미하여만족할 만한수술 방법으로 사

료되었다.
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