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Total 32 cases of pulmonary atresia were diagnosed radiographically at 5eoul National University 

Hospital from March 1979 to August 1982. 

50me characteristic radiological findings were analyzed in chest PA and cineangiographies. 

The results were as follows: 

1. In the evaluation of chest PA , cardiomegaly was noticed in 16 cases, dextrocardia in 8 cases, elevated 

cardiac apex in 7 cases and right-sided aortic arch in 6 cases. 

The pulmonary vascularties were mildly decreased in 20 cases, markedly decreased in 9 cases and 

decreased with reticular pattern in 3 cases. 

2. As final diagnoses after cineangiography , p비 monary atresia was associated with Tetralogy of Fallot 

variant in 17 cases, transposition of great vessels in 7 cases, single ventricle in 5 cases, tricuspid atresia 

in 2 cases and intact ventricular septum in 1 case. 

3. The c1assification according to the pattern of pulmonary artery is main pulmonary trunk with 

POA(Type la) in 1 Ocases, p비 monary arterial confluence with POA (Type Ib) in 10 cases, no pulmon­

ary arterial confluence with POA (Type Ic) in 5 cases, main pulmonary trunk without POA (Type 

lI a) in 0 case, p비 monary arterial confluence without POA (Type IIb) in 5 cases, and no p비 monary 

arterial conflence without POA (Type IIc) in 2 cases. 

4. Pulmonary wedge venography was done and successful in 8 cases. Among them , confluence between 

right and left pulmonary arteries was noticed in 5 cases. 

5. Biventricular cineangiography and/or p비 monary wedge venography , if necessary , is essential for the 

accurate diagnosis of p비monary atresia to demonstrate detailed anatomy of pulmonary artery. 

이 논문은 83 년 3 월 11 일에 채택되었읍니다 

本 論文은 1 982 年度 特談冊究賢補助로 이루어진 것임 . 
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上 師動~閒銷所見을 보였 마 

I. 緣 論 各 例의 臨If病歷， 單純8행흠E옆훌影所見， 에코心職術所見， 

心향子所見， ι、藏映畵擬影所見 및 手術所見 等‘을 참合 

師動~閒銷!íË이 란 心腦의 心室部f立와 師動~사。l 가 檢討하여 心藏의 模樣과 師로의 血쨌供給樣相에 따라 여 

完金閒銷되는 先天性 心廳뼈形무로서 ·대부분 心室中隔 러 類쩔'J~로 分類 考察하였다. 

缺협을 갖고 있으나 1l, 2) 드문 例에서 完뿔한 心室中隔

을 보이는 형遇가 있다 3) 

師動~閒銷!íË은 흉한 줌色!íË을 同伴하여 여태까지는 

短絡術을 主로 施行하였으나 近來에 와서 開心術의 發達

로 형i뿔에 따라서는 心쩌밸브훨管이나 移植 ( Extracar­

diac valved condui t or graf t ) 의 比較的 根治的 手術

이 可能케 되 었 마 따라서 手術前 正確한 解11U學的 씀 

斷이 要求되고 있다 4깅) 

著者들은 最近 3 年 6 個月間 서울大學校病院 放射線

科에서 心職映畵擺影術을 施行한 先天뾰 心臨뼈形愚者 

1408 名中 手術 或은 心觸映畵擾影術로 E짧認된 n퍼重b~ 

閒銀!íË 32 例를 對象으로 하였으며 主로 心藏映畵據影

所見을 中心으로 分析하여 보았마. 

II . 對象 및 方法

1919 年 3 月부터 1982 年 8 月까지 약 3 年 6 個月間 서 

울大學校病院 放射線科에서 心觸映畵振影術을 施行한 

先天性 心腦뼈形愚者 1408 名中 師動~閒銷효으로 음?斷 

된 32 ØJJ를 對象으로 하였￡며， 이중 8 例에서 手術을 

施行하여 確認되었고 나머지 24 例는 心藏映畵擺影所見

A 

m. 成 績

숲體 32 例中 男子가 21 例， 女子가 11 例였다. 年觀

分布는 2 個月에서부터 12 歲까지였고 2f'均年觀은 2 年

10 個月이었다. 

U 單純뼈$揮影所見 

心職의 크기 는 16 例에서 R巴大를 보였고 16 例에 서 

正常範圍內에 있었다. 師血管陰影은 3 例에서 網狀이 었 

고 나머지는 모두 減少되어 있었는데， 9 例에서 甚한 

減少를 보이고 20 例에서 輕度의 減少를 보였다. 

心失의 짧上은 7 例에서 나타났는데 모두 Fallot 의 

四徵뾰 形뺀를 보였다 (F ig.l) . 또 右뼈心이 8 例로 

25 %, 右測大動~린이 6 例에서 觀察되어 18.8?，o블 차 

지하였다 (Table f) . 

~~형洞陰影을 보인 例가 13 例로， 이 중 12 例는 上

行大훨J~에 의한 것이었고 1 例에서는 左上大靜~殘遺

로 因한 陰影이었다. 

助骨의 切浪은 4 例에서 題心되 었고 3 例가 홉한 Fa­

lIot 四徵효形願에서 보였는데 그중 2 例에서 開存性動

B 

Fig. 1. Simple chest PA tïnding of pulmonary atresia A. Pulmonary atresia with TOF variant 

B. Pulmonary atresia with D-transposition 
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Table I. Simple Chest Findings of 32 Cases with Puln.onary Atresia 

Findings 
Cardiomega1y 

Pulmonary Heart Elevated 
Aortic arch 

vascularity position cardiac apex 

Ass. anoma1y + * U R D L + Lt Rt 

TOF variant 10 7 10 5 2 17 7 10 15 2 

L-transposition 1 5 4 2 6 6 4 2 

Single ventricle 3 2 4 1 2 3 5 3 2 

Tricuspid a tresia 1 2 2 2 2 

Intact vent. septum 1 1 

D-transposition 

Tota1 16 16 20 9 3 8 24 7 25 26 6 

• : mi1d decrease ~: marked decrease R: reticular D : dextrocardia L: levocardia 
Lt : left Rt : right 

llff(管이 없는 境遇였 다 나머 지 1 例는 大血홉修正轉뾰 

에서였고 心職映畵題影上 예副血賢이 發達되어 있었다 

2) 映훌心職짧影所見 

먼저 心嚴의 分節組合， 大血管의 走行과 ül置關係 等

에 따라 分類한 結果 홉한 Fallot 四徵효j 大血홈修正轉 

뾰 ， 單心室， 三失觸閒銷!lE， 完堅한 心室中隔 및 大血實

完숲轉ül의 6 가지 種類로 나뉘었고， 各各 甚한 Fallot 

四徵효이 17 例， 大血管修正轉뾰가 6 例， 單心室이 5 

例， 三失鍵閒銷효이 2 例， 完塵한 心室中隔이 I 例， 大

血賢完숲轉位가 1 例였 다. 

Fallot 四徵효形願를 보인 17 例에서는 숲例에서 右心

室造影을 實施하여 R퍼動llff(이 閒銀된 것을 確認히였고 開

存性動llff(管이 있는 境遇는 左心室造影을 施行하고 t0、要

時는 大動llff(造影術을 i을1Ju實施하였 다. 

A B 

大血管修正轉m를 보인 6 例는 모두 右觸心이 었으며 

숲例에서 解흠U學的 左心室造影을 寶施하여 師動/lIi(이 閒

銷된 것을 確認하였 마. 

三失離閒銷形態을 보인 2 例는 右心房造影上 右心房

血流가 心房中隔缺협을 통해 1i'.心房으로만 가고 左心室

造影上 右心室이 안보이고 師動/lIi(은 大動/lIi(에서 開存性

動llff(管 또는 氣賢支動/lIi(을 i훨한 測副血行에 의하여 造

影되는 三솟輔閒銀!lE 1 a 形행를 보였 마. 

完慶한 心室中隔을 보인 øu는 1 例로 右心室造影時

造影홉U가 계속 右心室에 남아 있으며 三失離을 i題하여 

右心房으로 성연流되었고 뼈動llff(은 觀察할 수 없었다 

左心室造影上 心室中隔은 完뿔했으며 開存性動llff(實을 

i훨하여 뼈動/lIi(이 觀察되었다 (Fig .2) 

또 師로의 血쨌供給樣相과 뼈動/lIi(의 發達程度에 따라 

6 가지 形願로 分類하였다 (Table m. 

Fig. 2. Cineangiographic findings of 

pulmonary atresia with intact 

ventricular septum. 

A. Persistent accumulation of contrast 

media within right ventric1e with­

out visualization of pulmonary 

artery in right ventriculography. 

B. Visualization of pulmonary artery 

through PDA (arrow) without 

leakage of contrast media into right 

ventricle in left ventriculography. 

A: Aorta, RV: right ventircle, LV: left 

ventricle, P: pulmonary artery 
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Table 11. Classification of pulmonary atresia according to the pattern of pulmonary artery. 

Type Ia Main pulmonary trunk with PDA 

Ib Pulmonary arterial confluence with PDA 

Ic No pulmonary arterial con f1uence with PDA 

Type IIa: Main pulmonary trunk without PDA 

IIb: Pulmonary arterial con f1uence without PDA 

IIc : No pulmonary arterial con f1uence without 
PDA 

Table 111. Correlation between the associated anomaly 

and the type of pulmonary atresia 

Type 11 

우선 開存性動l!JR管 有無로 區分하여 開存性動l!JR管에 

의하여 R벼動l!JR이 i훌影되는 境遇를 Type 1., 開存性動l!JR

管이 없￡며 여러 예副血行에 의하여 造影되는 境 i뽑 

를 꺼φe 표로 分類하였다 Type 1 은 다시 3 가지 形

願로 分類하여 主師動l!JR이 있는 境遇를 Type Ia , 主R市

動服은 없으나 左右뼈動l!JR이 合流하는 境遇를 Type Ib , 

左右師動l!JR이 合流하지 않는 境遇를 Type Ic 로 하였 다 

Type lI도 3 가지 形뺑로 分類하여 主師動l!JR이 있는 

境遇를 Type lIa , 主師動l!JR은 없으나 左右뼈動l!JR이 合

流하는 樓遇플 Type lIb , 左右뼈動l!JRO] 合流하지 않는 

境遇을 Type lIc 로 나눴 다. 그 結果 Type Ia 가 10 

例， Type Ib 가 10 例 Type Ic 가 5 例이었고 Ty-

Total 
Ass. anomaly a b c a b c 

TOF variant 7 2 3 3 2 

L-transposition 1 4 1 

Single ventricle 4 1 

Tricuspid atresia 1 

Intact vent. septum 1 

D-transposition 

Total 10 10 5 0 5 2 

A 훌 .. :.t 31g생.. . .. 를양 않.톨 I I:'! B 

Fig. 3. Cineangiographic findings of pulmonary atresia 

A. Type Ia: Good visualization of centraI pulmonary artery with main pul­

monary trunk (arrow) through PDA. 

B. Type Ib: VisuaIization of right and left pulmonary arteries with focal nar­

rowing of proximalleft pulmonary artery through PDA (arrow). 

A: Aorta, P: Pulmonary artery 
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pe lla 는 한例도 없었으여 Type llb 가 5 例， Type llc 

가 2 例였 다. 開存性動~管에 의한 師動版造影이 25 例

로 全體의 78. 4 %를 차지하였다 (Table m & Fig.3). 

右心室 流出口에 휩斗部를 갖고 있는 境遇가 7 例였 

고 全例가 심한 Fallot 四徵효에서 보였 다. 

師動~을 볼 수 없거 나 確實치 않은 境遇는 師靜服末

혐血管造影術을 施行하여 8市動~有無를 確종정할 수 있었 

다 8 例에서 뼈靜~末稍血管造影術을 施行하여 모든 

Fig. 4. Pulmonary wedge venographic finding of 

Type IIb. 

Visualization of right and left pulmonary 

arteries with confluence. 

P: Pulmonary artery 

例에서 成功하였고 그中 5 例에사 1L右Ifr!í動服이 合流하 

는 것을 確認하였다 (Fig.4 & Fig . 5 ) . 

8 例에서 手術을 施行하였는데 心外밸브협管術。1 4 例，

短絡術이 4 例였다 

同伴된 뼈形으로는 開存性動~管以잣}에 心室中隔缺煩 , 

心房中隔缺煩 및 左上大靜~殘造 等이었다. 

N . 考 按

心혈中隔缺煩을 갖는 師動야閒銷llE은 普i훨 흉한 Fa ­

lIot 四徵효， {j홈動~幹， 第四形動~幹殘道等으로 불리어 

왔으며 4 ) 뼈로의 血被供給은 閒存性動~管이 나 여 러 形

숍롯 ， 크기 , 數 ， 過程을 갖는 測副血짤에서 받는다 Il 

測副血管은 크고 작은 2 가지 形態로 냐뉘 며 큰 測副

血管이 形成되 었을 時는 主師動服은 물론 左右뼈動~도 

없거 나 發育이 不完숲하고 師動版閒銷의 特徵的 所見인 

騙飛 形 ( seagull si밍1 ) 을 보이며 1l ,8) 작은 測副血管

이 形成되었을 때는 網狀形의 師血管陰影을 보일 수가 

있는데 이 햄週 師動~이 存在해 根治的 手術을 施行할 

수 있다 J) 훌훌者들의 境遇 網狀形의 師血管陰影을 보 

인 3 例에서 모두 뼈動服이 存在하는 것을 觀察할 수 있 

었다 

k天性 心職뼈形훌、者 1408 名 中 32 名에서 8뻐動~閒 

銷所見을 보여 숲體의 3. 2 %를 차지하였다. 또한 最近

3 年 6 個月間 Fall ot 四徵효S로 談斷된 258 例벼 17 例

에서 師動服閒銷를 보였으며 ， 大血管修正轉뾰 17 例中

6 例， 單心室 16 例中 5 例， 三失鍵閒銀효 19 ØU中 2 

例， 大血管完숲轉뾰 38 例中 1 例의 發生鏡흥를 보였다. 

Fig. 5. Pulmonary wedge venographic finding of Type IIc. 

No confJuence between right and left pulmonary arteries. 

P : Pulmonary artery 
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完慶한 心室中隔을 갖는 師動~閒짧llE은 드문 形觀로 

서 Keith 等은 先天性 心職뼈形의 1 %, Toledo等은 3 

~8%를 차지한다고 하였으며 매우 나쁜 據候를 갖는 

다 3) ,9) 著者들의 境遇 完慶한 心헐中隔을 갖는 例는 

1 例였마 

뼈動~閒銀llE에 있어 右예大動~~응을 同伴하숙E 例가 

많은데 ]efferson 等은 26.7 %, McGoon 等은 50 %로 

報告하였￡나般的으로 Fa ll ot 四徵효과 비슷하여 엉 

%정도 同伴하는 것으로 알려져 있다 1), 2) ,4) 著者들의 

행遇는 18 .8 %를 차지하여 若千 낮은 比率을 보였다. 

간휴 큰 뼈副血짤에 의하여 缺隔洞陰影을 보일 수가 

있으나 著者들의 境遇 *ltt隔洞陰影을 보인 1 3 例에서 大

部分은 上行大動~에 의한 것이었고 예副血賢에의한 境

遇는 없었다. 또한 없ij副血管에 의한 IIIJ骨의 切煩도 나 

타날 수 있다1) 

뼈動~閒銀llE의 分類에 있어 Berry 等은 師에 血被供

給되는 過程과 左右뼈動~의 連結有無에 따랐으며 10) 

] efferson 等은 師動版發達程度에 따라 師動版閒銷를 4 

가지 形隨로 나누었다 2) 著者들은 開存性動服管有無

에 따라 크게 2 가지 形隨로 나누었모 各各의 樓遇 다 

시 左右師動服의 合流有無에 의하여 細分하였다. 그 結

果 開存性動服賢이 없고 여 러 예副血行에 의하여 8뻐動 

~이 造影되며 主師動服이 있는 境遇 (Type 끄:a) 가 한 

例도 없었으며 , 1 例에서는 師動~이 전혀 보이지 않았 

는데 뼈靜服末챔血管造影을 施行하지 않아 正確한 區分

을 할 수 없었으나 Type llc 로 分類하였마 

또한 흉한 Fall ot 四徵효形행를 보이는 例가 第- 많 

았는데 이때 左心훌이 들려 올라간 典型的인 所見을 보 

이는 境週가 많았고 右뼈心은 大血管修正轉ül 全øu와 

單心室 2 例에서 觀察되었다. 

開心術이 점점 發達함에 따라 映짧心職握影의 19:홉tl이 

重要하게 되었다 5 ) ,11) H市動~發達이 未備하끼나 左

右뼈動~의 連結이 없는 境遇는 短絡術을 해 야 하지 만 

뼈動版分節의 길이와 크기가 充分한 境遇 根治的 手術

로 心外밸브향管이나 移植을 施行할 수 있다 4) 그러기 

위해서는 手術前에 正確한 談斷과 構造에 關한 등후價가 

있어야 겠마. 

또한 師靜~末챔血管造影을 施行하면 짧味한 용l빼서 

8市動~의 有無를 좀더 正確히 該斷할 수 있 마. 이 것은 

末혐師靜~에 카테 타를 놓고 造影劃를 注入함으로써 B퍼 

動~으로 i켠流시켜 8퍼動~有無를 알아내는 方法이 다. 

著者들의 境遇 s 例에서 施行하여 좀더 談斷에 正確을 
기할 수 있었다. 

V. 結 論

著者들은 最近 3 年 6 個月間 서울大學校病院 放射線

科에서 心廳映畵擬影術을 施行한 思者中 뼈動~閒銷llE 

으로 뚫斷된 32 例플 對象으로 放射線學的 所見을 참合 

分析하여 다음과 같은 結論을 얻 었마， 

1) 숲體 32 Øl뼈 性別分布는 男子가 21 例， 女子가 

11 例였고， 年顧分布는 2 個月에서부터 12 歲까지였고 

2f均年嚴은 2 年 10 個月이었마. 

2) 單純뼈部握影所見上 心職의 lIEl大가 1 6 例 ， 右觸心

이 8 例， 心옷의 짧上이 7 例， 右測大動~린이 6 例에서 

觀察되었다 뼈血管陰影은 20 {列에서 輕度의 減少를 9 

例에서 흉한 減少를 보였으며 3 例에서 網狀形으로 냐 

타났다. 

3) 心觸映畵振影所見上 同伴된 뼈型으로 甚한 Fa \lot 

四徵효이 17 例， 大血賢轉뾰가 7 例 ( 大血뿔修正轉f立가 

6 例， 大血管完숲轉뾰가 1 例)， 單心室이 5 例， 三失離

閒銷llE이 2 例， 完堅한 心室中隔이 1 例였 다. 

4) 師로의 血被供給樣相과 師動服 發達程度에 따라 

分類한 結果 開存性動版管에 主師動~이 있는 境遇(Ty­

pe I a) 가 10 例 開存性動版管에 左右師動服이 合流하 

는 境遇 ( Type Ib) 가 10 例， 開存性動~賢에 左右師動

~이 合流하지 않는 境遇 (Type Ic) 가 5 例였고， 開存

性動~쯤이 없는 대신 여러 에副血行에 의하여 n벼動~ 

이 造影되며 主lìrli動I*이 있는 境遇 (Type lla) 가 0 

例， 主뼈動服이 없으며 左右師動~이 合流하는 境遇(Ty­

pe 표b) 가 5 例， 左右뼈動~이 슴流하지 않는 境遇(Ty­

pe llc) 가 2 ØU였다. 

5) 師靜服末챔血管造影術은 8 例에서 施行하여 모두 

成功하였고 그中 5 例에서 左右師動~의 合流가 觀察되 

었마. 

6) 師動~閒銷의 iE確한 장斷을 홉하여 左右心室造影

術이 必須的이 며 心室造影上 뼈動~構造가 不分明한 형 

i명 根治的 手術을 위 한 師動~의 자세 한 構造를 보기 

위해서는 師靜~末稍血管造影術이 必要하마. 
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