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Child-Pugh 분류 A군 간경화에 수반된 간폐증후군 1예
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A Case of Hepatopulmonary Syndrome in a Patient with Child-Pugh 
Class A Liver Cirrhosis
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M.D.2, Young Moo Ro, M.D.2
1Department of Internal Medicine, Korea University College of Medicine, Seoul, 2Department of Internal Medicine and Sejong 
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Hepatopulmonary syndrome (HPS) is characterized by a defect in arterial oxygenation that's induced by pulmonary 
vascular dilatation in the setting of liver disease. Some studies have shown the relationship between the presence 
of the HPS and the severity of liver disease, but there are only rare cases of HPS inpatient with Child-Pugh class 
A liver cirrhosis. We report here on a case of a 58 years-old male who suffered from progressive dyspnea for 
the previous few years. He was diagnosed with alcoholic liver cirrhosis 5 years previously. There was no significant 
abnormality on the chest radiograph and transthoracic echocardiography, but the arterial blood gas analysis 
revealed severe hypoxemia. Contrast-enhanced transesophageal echocardiograpy with agitated saline demonstrated 
a delayed appearance of microbubbles in the left cardiac chambers. Thus, he was finally diagnosed with HPS. 
This case suggests that we should consider HPS when a patient with compensated liver cirrhosis has unexplained 
dyspnea. 
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서   론

  간폐증후군은 간질환이 있는 환자에서 폐혈관 확장에 

의해 동맥혈 산소공급에 결함이 생기는 것을 특징으로 하

는 질환이다
1
. 폐혈관 확장은 산화질소 등의 혈관작용 매

개체에 의한 것으로 추정되고, 대부분 모세혈관 수준에서 

고르게 또는 국소적으로 나타나며, 이로 인해 발생하는 

환기-관류 불균형이 동맥혈 저산소증의 주된 기전으로 여

겨진다2. 조영심장초음파검사가 폐혈관 확장을 감지하는 

데 있어 가장 효과적인 방법이고, 대응집알부민(99mTc- 

macroaggregated albumin)을 이용한 폐관류스캔으로 뇌

내 섭취율을 구하는 정량적인 방법도 사용된다3. 진단 당

시 동맥혈산소분압이 50 mmHg 미만인 경우는 예우가 매

우 나쁘고, 직접 사망원인으로 저산소혈성 호흡부전은 드

물며 주로 간질환의 합병증으로 사망하게 된다. 현재까지 

효과가 입증된 내과적 치료는 없으며, 간이식만이 유일한 

치료로 인식되고 있다
2
.

  간경화 환자에서 간폐증후군의 유병률은 폐포-동맥혈 

산소분압차나 동맥혈산소분압의 기준치에 따라 차이가 

날 수 있지만 최근의 해외 보고에 따르면 5∼32%에 이른

다4. 하지만 국내에서는 간경화 환자에서 폐내단락 및 간

폐증후군의 빈도에 대한 연구 보고는 매우 드물고5,6, 증례 

보고는 모두 4예에 불과하였으며
7-10

, 그 중 1예만 간경화

의 정도가 경한 Child-Pugh 분류 A군에 해당하였다8. 이

에 저자들은 Child-Pugh 분류 A군의 알코올성 간경화 환
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Figure 1. A chest CT image showed multiple nodular and 
branching structures in the secondary pulmonary lobules
around subpleural portion (arrow).

Figure 2. (A) The contrast-enhanced transesophageal echocardiograms with agitated saline showed microbubbles opaci-
fying only the right cardiac chambers. (B) After 3 heart beats, microbubbles opacified the left cardiac chambers, suggest-
ing intrapulmonary shunt.

자에 동반된 간폐증후군 1예를 경험하여 보고하고자 한

다.

증   례

  환  자: 유○○, 남자, 58세

  주  소: 운동 시 호흡곤란

  현병력: 약 4년 전부터 시작된 운동 시 호흡곤란을 주소

로 외래를 통해 입원하였다. 호흡곤란은 서서히 악화되었

고 최근 들어서는 조금만 걸어도 숨이 차기 시작해 Medi-

cal Research Council (MRC) 척도로는 4점 이상에 해당하

였다. 기립 시 호흡곤란의 악화 여부는 분명하지 않았다.

  과거력: 5년 전 타 병원에서 알코올성 간경화 진단받고 

지속적으로 추적관찰 받아왔으며, 3개월 전 타 병원에서 

시행한 복부초음파 검사에서 복수는 없었다. 간경화에 대

한 치료 약제는 복용이 필요하지 않다고 들었으며 현재 

복용하는 약물은 없었다.

  가족력: 특이사항 없었다.

  사회력: 10년 전부터 금연을 유지하고 있으나 60갑년의 

흡연력이 있고, 5년 전부터 음주도 전혀 하지 않는다고 

하였다.

  이학적 소견: 입원 당시 활력징후는 혈압 120/80 

mmHg, 맥박 78회/분, 호흡수 18회/분, 체온 36.0oC로 정

상이었다. 청진 시 심잡음은 없었고, 천명음이나 수포음

도 들리지 않았다. 퍼덕이기 진전 등 뇌증의 증거는 없었

고 복수도 없었으나, 말초청색증과 함께 곤봉지가 동반되

어있어 만성저산소상태일 가능성을 시사하였다.

  검사실 소견: 입원 당시 말초혈액검사는 백혈구 6,290/ 

mm3, 혈색소 17.4 g/dl, 혈소판 112,000/mm3로 적혈구증

가증과 저혈소판증을 보였고, 혈중 알부민 농도는 4.1 

g/dl로 정상이었으며, 총빌리루빈 농도는 2.0 mg/dl로 상

승되어있었다. 복수나 뇌증의 증거가 없었으므로 간경화

의 중증도는 Child-Pugh 분류 A군에 해당하였다. B형 간

염바이러스 표면항원과 C형 간염바이러스 항체는 음성이

었고, D-dimer는 0.14 mg/L로 정상이었다. 대기중에서 

시행한 동맥혈가스분석에서 동맥혈산소분압은 52.8 mmHg, 

산소포화도는 87.2%로 현저한 저산소혈증을 보였고 폐포- 

동맥혈 산소분압 차이는 50.9 mmHg로 현저히 증가되어

있었다. 비캐뉼러로 2 L/min의 산소 투여 후 동맥혈산소
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Figure 3. The technetium-99m-labeled magroaggregated albumin perfusion scan revealed abnormal uptakes in the brain,
thyroid gland, and kidneys, indicating right-to-left shunt. The ratio of lung to whole body uptakes was 0.74, and brain
uptake rate was 7.62%.

분압은 63.9 mmHg, 산소포화도는 92.5%로 호전되었다.

  영상검사 소견: 흉부단순촬영에서는 특별한 이상 소견

이 관찰되지 않았고, 흉부 CT 혈관조영술에서는 폐색전증

이나 폐동정맥루가 의심되는 소견은 없었다. 폐 윈도 설

정에서는 경미한 폐기종 소견과 함께 양폐하엽의 흉막하

부에 일부 확장된 혈관지들로 보이는 소결절 음영이 관찰

되었다(Figure 1). 경흉부심초음파 검사에서는 경미한 삼

첨판막 역류증이 있는 것을 제외하고는 이상 소견이 없었

고 폐동맥압도 정상이었다.

  폐기능검사 소견: 1초간 노력성 호기량(FEV1)의 노력성 

폐활량(FVC)에 대한 비는 64%, 1초간 노력성 호기량은 

2.40 L (예측치의 84%)로 경미한 폐쇄성 환기장애를 보였

다. 폐확산능검사는 시행하지 않았다.

  임상경과: 환자가 관상동맥 조영술을 받기를 희망하여 

입원 2일째 검사를 시행하였으나 특별한 이상 소견은 관

찰되지 않았다. 흡연력과 영상검사, 폐기능검사 결과를 

고려하면 만성폐쇄성폐질환이 있기는 하지만 이것만으로 

호흡곤란의 정도나 저산소혈증을 설명할 수 없다고 판단

하였고, 간질환이 있는 환자였으므로 간폐증후군 가능성

을 감별하기 위해 조영심장초음파검사와 대응집알부민을 

이용한 폐관류스캔을 시행하기로 하였다.

  조영심장초음파는 심장내단락 여부를 함께 확인하기 

위해 경식도초음파로 시행하였다. 심장내단락은 관찰되

지 않았고, 발포식염수를 말초정맥으로 주입하고 3회의 

심박동이 경과한 후 좌심방과 좌심실에 미세기포에 의한 

혼탁화가 나타나 폐내단락이 있음을 시사하였다(Figure 

2). 대응집알부민을 이용한 폐관류스캔에서는 폐뿐만이 

아니라 뇌, 갑상선, 콩팥 등의 장기에도 상당량의 섭취 증

가가 관찰되었고, 뇌 섭취율을 정량한 결과 7.62%로 높게 

나타났다(Figure 3).

  환자는 경미한 만성폐쇄성폐질환과 함께 간경화에 간

폐증후군이 동반된 것으로 최종 진단하였고, 간경화의 중

증도는 심하지 않지만 동맥혈산소분압 60 mmHg 미만의 

심한 저산소혈증을 보여 간이식을 권유하였다. 입원 5일

째, 환자는 재택산소치료를 받기로 하고 퇴원하였으며, 지

속적인 추적관찰을 하면서 향후 간이식 시행 여부에 대해 

다시 고려할 예정이다.

고   찰

  간폐증후군은 간질환이 있는 환자에서 폐내 혈관 확장

에 의한 가스 교환의 장애로 저산소증이 발생하게 되는 

질환이다
1
. 호흡곤란이 가장 흔하고 주된 발현 증상이기

는 하지만, 진행성 간질환 환자의 경우 빈혈이나 복수 및 

흉수 등으로 인해 호흡곤란을 흔히 호소할 수 있으므로 

그 증상에 대해 간과하기 쉽다. 그러나 신체검사에서 거

미상 혈관종, 청색증, 곤봉지가 있고, 동맥혈검사에서 심

한 저산소혈증이 있는 경우 간폐증후군의 동반 가능성을 

강하게 시사한다
11

. 한편 문맥성 폐동맥고혈압도 진행성 

간질환 환자에서 호흡곤란을 유발하는 원인이 될 수 있어 

감별을 요한다. 하지만 혈관 수축 및 내피 증식으로 인한 

폐혈관저항 증가라는 간폐증후군과는 상반되는 기전을 

통해 발생하며 저산소혈증도 대부분 경미하다는 차이를 

보인다
1
.

  간폐증후군의 유병률에 대한 연구는 아직 전향적 다기

관 연구로 보고된 것은 없으며, 주로 간경화가 확인된 환

자 또는 간이식을 기다리는 진행성 간질환 환자들을 대상

으로 이루어졌다. 조직학적으로 간경화가 확인된 98명의 
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환자를 대상으로 시행된 외국의 한 간이식 센터 연구에서

는 폐내 단락의 빈도는 34%, 간폐증후군의 유병률은 15∼

32%였고, 임상적으로 의미있는 간폐증후군 환자에서 

Child-Pugh 점수가 더 높았다고 보고한 바 있다
4
. 국내의 

한 대학병원에서도 간이식을 기다리는 말기 간질환 환자 

130명을 대상으로 후향적 연구를 시행한 결과 47%에서 

의미있는 폐내 단락을 관찰할 수 있었고, Child-Pugh 점수

만이 폐내 단락과 의미있는 연관관계를 지닌 것으로 보고

하였다
12

.

  한편 간질환의 중증도와 간폐증후군의 발생 및 중증도

는 연관성이 없었다는 보고도 있다. 간폐증후군 환자 25

명을 대상으로 한 연구에서는 환자들을 Child-Pugh 분류

에 따라 나누었을 때 동맥혈 산소분압과 폐관류스캔에서

의 뇌섭취율에 차이를 나타내지 않았고13, 61명의 간폐증

후군 환자를 대상으로 한 환자대조군 연구에서도 Child- 

Pugh 점수는 대조군과 차이가 없었다
14

.

  간폐증후군에서 유일한 병리학적 이상은 폐혈관 확장

이다. 폐혈관 확장은 대부분 모세혈관 수준에서 고르게 

또는 국소적으로 나타나고, 이로 인한 환기-관류 불균형이 

저산소혈증을 유발하는 주된 기전이며, 단락도 저산소혈

증에 일부 기여하는 것으로 알려져 있다
2
. 폐혈관 확장을 

유발하는 매개물질로 산화질소(nitric oxide), 종양괴사인

자-α (tumor necrosis factor-α), 헴 옥시게네이즈에 의

해 분리된 일산화탄소(heme oxygenase-derived carbon 

monoxide) 등 여러 가지가 제안되고 있는데, 그 중 산화

질소가 가장 주요한 역할을 할 것으로 추정된다15,16. 최근

에는 혈관내피세포 산화질소 합성효소(endothelial nitric 

oxide synthase), 단핵구 화학유인단백-1 (monocyte che-

moattractant protein-1), 조직 플라스미노겐 활성제(tissue 

plasminogen activator), 플라스미노겐 활성억제제(plas-

minogen activator inhibitor) 등의 케모카인과 시토카인

의 유전적 변이가 간폐증후군의 발현에 영향을 미칠 것이

라는 가설도 제기된 바 있다
17

.

  폐내단락 여부를 알아보는 가장 실용적인 방법은 조영

심초음파검사이다. 발포식염수를 말초정맥에 주사하고 

미세기포에 의한 우심방 혼탁화를 확인한 다음 심박동 3

∼6회 이후에 좌심방 혼탁화가 나타날 경우 폐내 단락이 

있는 것으로 진단한다. 이런 정성적 접근방법이 대응집알

부민 정주 후 폐관류스캔을 통해 뇌섭취율을 측정하는 정

량적 방법보다 민감하고 비침습적이다. 하지만 두 가지 

방법 모두 심장내단락이나 동정맥루의 가능성을 완전히 

배제할 수 없으므로, 저산소혈증이 심하고 100% 산소 투

여에도 반응이 분명하지 않으며 흉부 CT에서 동정맥루가 

의심되는 경우에는 폐혈관조영술을 시행해야 한다2. 본 

증례에서는 심장내단락의 감별을 위해 경식도 조영심초

음파를 시행하였고, 흉부 CT에서 동정맥루가 강하게 의심

되는 병변은 관찰되지 않았다.

  간폐증후군의 치료를 위해 여러 시도가 있었으나 지금

까지 효과적인 내과적 치료는 없다. 항생제, 베타차단제, 

면역억제제 등이 시도되었으나 성공적이지 못하였고, 산

화질소 자유라디칼에 의해 활성화되어 혈관확장을 유발

하는 구아닐산 사이클레이스(guanylate cyclase)를 차단

하는 작용을 하는 메틸렌 블루(methylene blue)를 정주하

여 일시적인 산소화 개선을 보였다는 보고가 있었으며
18

, 

산화질소 합성 억제물질인 N(G)-nitro-L-arginine methyl 

ester 흡입 치료를 시도한 연구에서는 동맥혈 저산소증의 

개선을 보여주지 못하였다
19,20

. 장기산소요법은 심한 저산

소증이 있는 환자에 있어 증상 치료로 흔히 권고되고 있지

만, 환자의 순응도나 효용성, 비용 대비 효과 등에 대해서

는 확립된 바가 없다
2
.

  현재까지 간이식만이 유일한 성공적인 치료이며 간이

식 후 폐내단락의 정상화를 기대할 수 있다. 간폐증후군

이 진단된 환자에서 동맥혈 산소분압이 60 mmHg 미만인 

경우는 간이식의 적응증이 되는 것으로 여겨진다. 간폐증

후군 환자의 간이식시 5년 생존율은 76%로 간폐증후군이 

없는 환자가 간이식을 받는 경우와 큰 차이를 보이지 않는

다. 수술 전 동맥혈 산소분압 50 mmHg 이하나 폐관류스

캔에서 뇌섭취율 20% 이상인 경우는 사망의 위험이 높은 

것으로 알려져 있다
2
.

요   약

  간폐증후군은 간질환이 있는 환자에서 저산소증이 유

발되는 상태로 폐내 혈관 확장으로 인해 폐내 동맥혈 산소 

공급에 결함이 발생하는 질환이다. 현재까지 간이식 외에 

간폐증후군에 대한 다른 효과적인 치료법은 없는 것으로 

알려져 있다. 국내에서는 간폐증후군의 증례 보고가 드물

고, 특히 Child-Pugh 분류 A군에서의 발생 빈도는 낮은 

것으로 보인다. 이에 저자들은 Child-Pugh 분류 A군인 대

상성 간경화 환자에서 발생한 간폐증후군 1예를 경험하여 

문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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