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Complete interruption of the ao rtic arch is one of the least common cardiac malformation. 

In this condition , continuity between the ascending and descending protions of the aorta is not 

present, and the descending aorta is supp lied through a reversing patent ductus arteriosus. 

1 n the majority of the patients a ventricu lar septal defect is present. 

Authors have expierenced a case of the comp lete interruption of aortic arch , interruption between 

the left carotid and the left subc lavian artery. 

서 론 

완전 대동맥궁 중절(complete interruption of the ao­

rti c arch) 은 선천성 심혈관 기 형 중 희귀한 질환으로 

대동맥궁과 하행 대동맥 사이에 연결이 완전히 단철된 상 

태를 말하며 이때 대부분이 심설중격결손과 동맥관 개존 

증 (P. D. A.)을 동반하게 된다 1-14) 

저자들은 1 984년 2월 경북의대 부속병원 방사선괴에 

서 완전 대동맥궁 중절 1례 를 경 험하였기에 임상소견과 

이 논문은 84년 6월 1 8일에 채택되었음. 

x - 선 소견을 기술하고 문헌고찰과 함께 보고하는 바이 
다. 

1 

C그 

환자 : 안 00 . 4세 . 여 자. 

려| 

주소 및 영력 : 정상 분만아로서 생후 1개월만에 강기 

증상으로 개인병원에서 심 장질환이 있다는 진단을 받은 

적이 있￡며 생후 4개 월에 본병원 소아과에서 섬실중격 

결손 및 심장비대 진단을 받았다 

경한 정도의 호흡곤란 (exertional dyspnea) 과 잦은 

비출혈 ， 자주 강기에 걸리 는 것 이외에는 별증상없이 지 
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내 다가 정밀검사 후 수술여부를 진단받기 위해 본 병원 

얘 입원했으며 가족력에는 특기할 사항이 없었다. 

이학적 소견 : 신체발달은 중등도였3며 지능장애는없 

었다. 

가슴에서 2 , 3번 째 늑간의 좌측 흉골연에 서 Gr. 2 

~ 3의 수축기 장음이 들렸고 제 1 , 2 심음이 장하게 들렸 

으며 특히 제 2 섬음이 강하게 들렸다 

사지에서 우측 손가락에는 청색증이 없었으냐 죄측 손 

가락과 양측 말가략에 서는 청 색 증과 Clubbing 이 있였다. 

사지의 혈압은 우측 상지에서 130/70mmHg , 좌측 상 

지에서 110/70 mmHg , 우측 하지에서 120/80mmHg, 

좌측 하지에서 1l0/70mmHg 였다 

검 사 및 x-선 소견 : 임 상병 리 검사 소견상 특별한 이 

상이 없었다. 

심전도 소견상 빈맥 ( tachycard i a )과 양측 심설비대 

(biventricular ' hypertrophy ) 를 보였다 

심도자볍 소견은 표 1 과 같다. 

Table 1. 

Site O2 Sat. % Int . Pr. (Mean)mmHg 

SVC 77 

IVC 70 

RA 71 , 68 , 71 5/1 (4) 

RV Inf 70 108/6 (39) 

Out 71 94/6 (39) 

PA Tru 따〈 76 102/52 (75) 

R,L Branch 94/50 (71) 

Ascending aorta 92 133/66 (95) 

Systemic artery 

Femoral artery 80 

Descending aorta 81 106/51 (74) 

단순흉부 x-션 과 심 장계 열사진 (cardiac series)oil서 

심장흉곽비 ( C/ T ratio ) 는 50%로 심비대는 없였고 

폐동맥 기시부 (main pulmonary ar t ery ) 가 상당히 확 

장되어 있었으며 펴l 혈관 음영은 증가되어 있었다 ( Fig. 

1 ) . 

식도의 주행정로 중 대동맥결절 (aortic Knob) 에 의 

한 압흔 (impression ) 은 없었으며 상행대동맥이나 대동 

맥결절은 보이지 않았다. 기관 ( trachea) 역시 대동맥 

결절에 의한 압흔없이 중심선 (mid Ii-ne) 에 위치해 있었 

다. 좌심방 구역에서 약간의 식도만입 (i ndentat ion ) 이 

있었으나 양쪽 심실의 뚜렷한 확장 소견은 없었다(Fig. 

2 ). 

Fig. 1. PA chest: Marked en!argement of the main 
pulmonary artery and increased pulmonary 
vascularity; Absence of aortic knob . 

Fig. 2. Barium swallow: Absence of normal aortic 
impression on the !eft posterolateral wall of 
barium filled esophagus. Midline position 
of the trachea down to the bifurcation. 
Esophageal impression by enlarged right 
pulmonary artery is seen. 

심혈관 영화촬영 소견으로는 선택적 우심실 조영술상 

펴l 동맥 기시부가 크게 확장되어 있었으며 동맥관 개존증 

이 보이고 난 후 좌측 쇄골하동맥과 하행대동맥이 보였 
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Fig. 3. Frontal pulmonary arteriogram: Marked enlargement of main pulmonary artery and continua­
tion of the large patent ductus arteriosus with the descending thoracic aorta. Visualization of 
hypoplastic ascending aorta (levo-phase) . 

LIC 

R 

Fig. 4. Root aortogram; The ascending aorta is hypoplastic with direct vertical ascent toward the 
neck and termination right after left carotid arteries. 

LS 

다 Levo-phase 에서 약간 커진 좌싱방과 좌심실이 나 어 있었￡며 좌측 분지는 좌측 내， 외경동액이 각각 독 

타나여 심실중격결손을 통하여 다시 폐동맥이 보였￡며 랩되어 분지되어 있었다 (Fig. 4). 

동시에 발육부전을 보이는 상행대동맥이 보였다 (Fig.3). 영화 혈관 조영술잉에서 좌측 척추동맥을 통해서 좌측 

우측 상박동액 (brachial artery) 을 통해서 Catheter 쇄 골하동액으로 이행하는 소량의 조영제를 관찰할 수있 

를 넣어서 대동맥을 경과하여 좌심실로 진입시키려 했￡ 었다 

나 실패해서 대동맥근 (aorti c root) 에서 대동맥 조영 

술을 시행하였다 고 찰 

상행대동액은 말육부전을 보였고 우측 분지는 우병동 

맥을 통해서 우측 쇄골하동맥 과 우측 총경동맥이 분지되 완전 대동액궁 중절은 아주 드문 심혈관 기형으로 Im-
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Fig. 5. Classification of interrupted aortic arch (Celoria and Patton). 
Type A = interruption distal to left subclavian artery (LS); Type B = interruption distal to left common carotid 
artery (LCC); and Type C = interruption distal to innominate artery. Ao = ascending aorta; LPA = left pul­
monary artery; MPA = main pulmonary artery; PDA = patent ductus arteriosus; RCC = right c(lmmon carotid 
artery ; RPA = right pulmonary artery; RS = right subclavian artery. 

Table 2. Anatomic classification of interruption of 

aortic arch (Moller & Edward) 

A. Interruption of aortic arch distal to !eft subclavian 

artery 

a. Each brachiocepha!ic artery arising from the arch 

(43 cases) 

b. Common carotid arteries and left subclavian 

arteries arising from arch; right subclavian artery 

arising from descending aorta (1 case) 

B. Interruption of aortic arch distal to !eft common 
carotid Artery; left subclavian artery arising from 

descending aorta . 

a. Right subciavian artery arising from innominate 

artery (33 cases) 

b . Right subciavian artery arising from descending 

aorta (1 1 cases) 

c. Right subc1avian artery arising from right pul-

monary artery (3 cases) 

C. Interruption dista! to innominate artery; left common 

carotid and !eft subc1avian arteires arising fro m the 

descending aorta (4 cases) 

D. Data in literature insufficient for classification 

(10 cases) 

magoulou 등1) 에 의하연 1 97 2년까지 17뼈l 정도가 문 

헌상 보고되었다. 

Celoria 와 Patton 2) 은 이 질환을 3가지 형으로 분류 

했 다. 

이에 따르면 좌측 쇄골하동액보다 원위 (dist al portic 

on) 에 중점된 상태를 Type A, 좌측 총경동액 과 좌측 

쇄골하동맥 사이에 중절된 상태를 Type B, 무영동맥과 

좌측 총경동맥 사이의 중절을 TypeC로 분류했으며 이 

중 제일 많은 것은 nφeB였다 (Fig. 5). 
Moller 와 Edward 3 ) 은 105 례를 분석하여 대동맥궁 

중절의 위치와 분지 형태에 따라 다시 세분하여 보고하 

였다 〔표 2) . 

이 질환의 태생학적 원인에 대한 설명은 태아기 2개 

월경에 Embryonic a rch system 의 비 정상적인 분화에 

의하여 발생하며 Type A는 동맥관 (ductus arteriosus) 

과 쇄 골하동액 사이 의 좌측 Dorsal aorta 의 한 부분이 

퇴화 혹은 퇴행현상으로 생기고 TypeB는 좌측 4th ar­

ch 의 형성부전으로 생기며 TypeC는 좌측 3rd & 4th 

arch 의 형 성부전으로 인해서 이들 arch 사이의 Dorsal 

aorta 가 존속하게되어 생긴다고 했 다.‘， 5) 

Celoria 와 Patton 2 ) 은 선행병변이 심실중격결손이나 

심방중격결손이어서 대동맥으로 통하는 혈류의 양이 감 

소하므로 이로 인해 대동맥궁 형성에 필요한 충분한압 

력자극(Pressure stimulus) 이 가해지지 않아서 대동 

액 이 퇴화되어 일어 난다고 했다. 

대부분의 경우에서 심실중격결손과 동맥관 개존증이 

동반되 어 서 Suarez 등 6 )은 이 세 가지 를 묶어 서 Triology 

로 영 1녕하기도 했마. 

Moller 와 Edward 3 ) 에 의하연 심실중격결손이 39%, 

동맥관 개존증이 7 6%에서 관찰되었고 간흑동반하는 기 

형으로는 양대혈관 우심기시증 (double outlet r ight ve­

ntricle), 동맥 간 잔존 (Persisten t truncus arteri osus) 

등이었다. 

임상적으로 대부분의 환자가 일찍 사망하기 때문에 
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생존시 진단되는 경우가 드물며 4) Roberts 등5) 의 경우 A.O.) 사진에서 낮게 위치한 ’대동맥궁， @ 대동맥 결 

16%가 사산 (sti1 1 born) 혹은 신생아기 (neonatal pe- 절에 의한 식도의 압흔부재 ， (:D rib notching을 볼 수 

riod) 에 사망했￡며 11%만이 1년 이상 생존하였다. 있어서 주의깊게 관찰하면 어느정도 정확한 진단을 얻을 

사망원인은 울혈성 심부전증 (congestive heart fail- 수 있다고 했다. 

ure) 이었으며 이의 원인으로는 좌심설의 Volurne over- 저자들의 경우 심실중격결손에 의한 소견과 동반하여 

load 와 좌섬실에 전달되는 과다한저항해문이라 했다7) 중심선에 위치한 기관， 대동맥 결절에 의한 식도의 압흔 

그려나 Neye-Bock 과 Fe llows 8) 는 조기 사망원인을 부재 ， 대동맥 결절의 부재 등의 소견을 보였다. 

폐성 고혈압때문에 동맥관이 자연적으로폐쇄되기 때문이 심혈관 조영솔 사진에 서 심실중격결손과 동맥관개존 

라 했다. 증에 동반하여 좌측 내， 외 경동맥의 분지후 대동맥궁 

이때 사지에서 서로 다른 청색증 (diff erential cyano­

sis) 즉 우측 상지를 제외한 다른 사지에서청색증을 나 

타내게 되나 대부분의 경우에서 이런 소견을 보이지 않 

았으며 그 이유는 심실중격결손 때문에 상행대동맥과 하 

행대동맥 사이에 혈중 산소포화도의 차이가 적어지기 때 

문이라 했다 μ3， ι 5， 9 ). 

특히 Moller 와 Edward3 ) 는 이에 병 행하여 측부순환 

( Collateral circulation) 의 존재와 신생아기에 보이 

는 말단 청색증( acrocyanosis) 과 감별이 어렵기 때문 

이라고 했다. 

저자들의 경우 심도자볍 소견으로는 상행대동맥과 하 

행대동맥 사이에 산소포화도의 차이가 있었고 Differe­

ntial cyanosis와 dubbing을 뚜렷이 보여주고 있었다. 

Kauff 등10) 의 보고에 의하면 간혹 장기 간 생존하는 환 

자는 대부분 동액관 개존증이 없거나 좁은 상태였으며 

이는 Mo lIer와 Edward 3) 의 소견과 엘치했 다. 

이의 원얀으로는 Kauff등10)은 동맥 관 개존증이 없거 

나 좁으면 늑간동액 (intercostal artery) 을 통한 측부 

순환이 생기며 이때 r i b notching 이 생긴다고 했다. 

그러므로 동액관 개존증이 환자의 장기생존을 방해한 

다고했다. 

수축기 잡음은 심실중격결손에 의한 소견이며 1) 이는 

저자들의 경우와 일치했냐. 

심 전도 소견으로는 대부분 양측 심설비대와 ri ght ax­

is deviation 을 보이나 1, 6, 10,11) 저자들의 경우는 양측 

심실의 비대소견 밖에 관찰할 수 없었다. 

단순 흉부 x -선 소견으로는 심실중격결손에 의한 소 

견 즉 양측 심설비대와 좌심방의 확장， 펴l 동액 기시부위 

확장， 폐혈관 음영의 증가 등의 소견을 보였다 1, ll , 12) 

이에 동반하여 Jaffe 12
) 는 단순흉부 x -선상과 성장 

계열사진에서 (j)중심 선에 위치한 기관 (trachea) ， @ 

중절이 있었다. 우측쇄골하동액은 우명동액에서 분지되 

어서 TypeB 중 가장 흔한 형이었다(표H 참조). 

그러나 상행대동맥의 분지형태에서 좌측 내， 외정동맥 

이 각각 독립되어 분지되어 이는 운헌상 보고가 없는 예 

였다. 

Jaffe 13 ) 의 보고와 같이 좌측 척 추동맥 을 통해 서 Su­

bcl avian s teal 이 관찰되어 대동맥궁에서 독링적으로 분 

지하는 좌측 척추동맥을 강별할 수 있었다. 

감별진단해야할 질환 중 Preductal coarctation과 PDA 

wi th pulmonary hypertension 은 단순 흉부 x-선이 나 심 

혈관 조영술로 강별할 수 있다 

대 동맥 폐쇄증 (aortic a tr esia) 과의 감별은 수술소견 

상 대 동맥 궁과 하행 대 동맥 사이에 섬 유조직 (fibrous ba­

nd) 의 존재유무로만 가능하지만 임상적으로 강벌은 무 

의미하다고 했다 5, 14) 

걸 론 

저자들은 1 984년 2월 심설중격결손과 동맥관 개존증을 

동반한 Type B의 완전 대통맥궁 중절 1례플 경행하였 

기에 보고하는 바이다. 
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