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Primary pulmonary hypertension is a rare, incurable, and progressive clinical entity. When associated 
with pregnancy, the prognosis of primary pulmonary hypertension is worsened with maternal mortality 
rates of at least 50%. 

The patient was a 29-year-old mother in her 2nd pregnancy, with previous uncomplicated gestat-
ion, 5 years ago. She had been well until the 28th week of present gestation when she was admitted 
because of increasing dyspnea on exertion. She was a housewife with no remarkable family and past 
histories. 

We have experienced a patient with primary pulmonary hypertension in pregnancy. She was trea-
ted with an oral calcium-channel blocker and low-molecular-weight heparin and was delivered 
vaginally with good maternal and fetal outcome. 

So we report a case of primary pulmonary hypertension associated with pregnancy and review 
literature. 
 
KEY WORDS：Primary pulmonary hypertension·Pregnancy·Calcium-channel blocker·Low-

molecular-weight heparin. 
 

 

서     론 

 

원발성 폐동맥 고혈압증은 원인이 아직 밝혀지지 

않은 진행성 질환이다. 원발성 폐동맥 고혈압증이 있

는 여성이 임신을 할 경우, 모성 사망률이 약 50%이

상으로 증가된다고 알려져 있다2). 임신이 원발성 폐

동맥 고혈압증에 미치는 영향은 임신 말기에 급격한 

혈액량의 증가 때문일 것이란 추정이 있으나3) 아직 

정확하게 규명되어 있지 않은 상태이다. 

최근 저자들은 처음 임신 이후 5년간 특이증상 없

이 지내오다 두번째 임신 제 28주에 갑작스럽게 발생

한 호흡곤란을 주소로 내원한 29세 여자환자에서 원

발성 폐동맥 고혈압증을 진단하여 칼슘 길항제 및 저

분자 헤파린으로 치료하면서 정상적인 질식분만 후 

양호한 결과를 얻었던 1예를 경험하였기에 문헌고찰

과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 

 

환 자：29세, 여자. 

주 소：호흡곤란. 



－ 882 － 

가족력：특이사항 없음. 

과거력：특이사항 없음. 

현병력：환자는 29세 여자로 두번째 임신 제 28주

에 본원에 입원하였다. 환자는 처음 임신 때에는 특이

사항이 없었으며, 처음 임신 이후 5년 동안에 별 특이 

증상없이 지내오다가 임신 제 28주부터 점차 호흡곤

란이 발현되었다. 

이학적 소견：입원 당시 혈압 160/100mmHg, 맥

박수 분당 85회, 체온 36.5도였으며 호흡수 분당 20

회이었다. 환자는 호흡곤란과 함께 피곤함을 호소하고 

있었으나, 뚜렷한 만성 병색을 보이지는 않았고 전신

부종은 없었으며 의식상태는 명료하였다. 시력이나 시

야의 이상 없었고 망막은 창백하지 않았으며 공막황

달도 없었다. 곤봉지등의 만성 심폐질환을 의심할 만

한 소견들은 없었다. 청진소견 상 폐성 제 2심음이 현

저히 항진되었다. 

검사실 소견：입원 당시 시행한 혈액검사 상 특이

사항 없었으며 혈중 전해질 농도, 간기능검사 및 지질

검사, 소변검사, 혈액응고검사 모두 정상이었고 ANA, 

LE cell, Anti Ds-DNA도 모두 음성을 보였다. 흉부 

X-선검사 상 중등도의 심장크기의 증가와 폐동맥이 

현저히 돌출된 소견을 보인이외, 폐실질 부위는 특이

소견이 없었고 폐야의 중간 이후에서 혈관상이 감소

되어 있었다(Fig. 1). 심전도검사 상 우심실 비대소견

을 보였고(Fig. 2), 심초음파검사 상 우심실 확장 및 

비대, 우심실 운동력이 감소된 소견을 보였고, 삼첨판

막 폐쇄부전증이 관찰되었다. 수축기 폐동맥압은 53 

mmHg이었다(Fig. 3). 폐동맥판에 압력차이를 발견할 

수 없었고 선천성 심장질환이나 판막 질환을 의심할 

만한 소견은 보이지 않았다. 복부초음파검사에서 간문

맥 고혈압소견 등 특이소견을 보이지 않았다. 폐기능

검사는 정상이었다. 하지 도플러는 특별한 소견을 보

이지 않았다. 

이상의 결과로 원발성 폐동맥 고혈압증으로 의심하

고 Diltiazem 540mg 경구투여와 저분자 헤파린 피하

투여를 시작하였다. 임신 제34주에 정상적인 질식분

만 직후 시행한 폐관류 주사(perfusion scanning)검

사 상 정상소견을 보였으며(Fig. 4), 분만 1주 후 실

시한 심도자검사 상 폐동맥 수축기 혈압은 52mmHg

으로 증가되어 있었으며, 폐동맥 게실압은 8mmHg로 

정상이었고, 폐동맥판 압력차나 산소 포화도 차이는 

정상소견을 보였으며, 동맥혈의 산소포화도는 93%

였다(Table 1). 혈관조영술은 특이소견없이 말초 폐

동맥 음영이 점차 감소하는 소견을 보였다(Fig. 5), 

환자는 분만 후 현재 1년 6개월째 일일 Diltiazem 

540mg을 경구투여하면서 통원치료 중이다. 현재 증

상의 변화는 없으나, 심초음파검사 상 우심실의 확장 

Fig. 1. Chest X-ray shows cardiac enlargement, with 
dilated pulmonary arteries, normal lung paren-
chyma and reduced vascularity in distal half 
of the lung fields. 

Fig. 2. Electrocardiogram shows sinus rhythm with right
ventricular hypertrophy. 
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및 비대가 더욱 진행된 소견과 심실의 운동력이 더

욱 감소된 소견을 보였고, 심한 삼첨판막의 폐쇄부전

증이 관찰되었으며 폐동맥압은 73mmHg로 증가되

어 있었다. 

 

고     안 

 

원발성 폐동맥 고혈압증은 진행성 질환으로서, 발생

빈도는 전체인구 100만 명당 1내지 2명 정도이다4). 

임신과의 관련성은 원발성 폐동맥 고혈압증 환자의 

4.5% 내지 8%에서 관찰되고 있다3,5). 원발성 폐동맥 

고혈압증은 국내에서도 여러차례 보고가 있었으나1), 

Table 1. Cardiac catheterization data 

Pressure(mmHg) 
Cather position O2 Sat(%) 

Systolic Diastolic Mean 

SVC  47.0    
IVC  55.9    

 high 47.6    
RA mid 50.6 5 3  

 low 49.5    
RV   53 5  
PA  49.8 52 30 38 

PCW     8 
Aorta  93.5 100 60 74 
SVC＝superior vena cava; IVC＝inferior vena cava; 
RA＝right atrium; RV＝right ventricle, PA＝pulmonary 
artery; PCW＝pulmonary capillary wedge. 

Fig. 3. Echocardiography evidenced thickening and
dilation of the right ventricle wall, with a decr-
eased ventricle motility and a incompetence
of the tricuspid valve. 

Fig. 4. Perfusion scans of the lungs from a variety of
angles show normal findings. 

Fig. 5. Pulmonary arteriogram with tapered peripheral
pulmonary arteries. 
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국내에서는 임신과 연관된 원발성 폐동맥 고혈압증의 

예는 보고가 없었다. 폐동맥 고혈압증의 일반적인 원

인은 아직 알려진 바는 없지만 현재까지 거론되고 있

는 가설로는 유전적인 원인, 선천적인 폐동맥의 기형

이나 결손, 교원성 질환의 일종, 신경액성 혈관수축 

기전, 원인 불명의 계속되는 색전, Aminorex등과 같

은 약제등이 있다1). 아직까지 임신이 원발성 폐고혈

압증을 악화시키는 확실한 기전은 알려져 있지 않지

만, Wagenvoort5)는 원발성 폐동맥 고혈압증으로 진

단된 환자로부터 얻은 총 156예의 폐조직 중 임신과 

관련된 12예를 형태학적으로 조사한 결과, 혈관 수축

성 원발성 폐동맥 고혈압증 8예, 만성 혈전색전증 2

예, 만성 기관지염 1예, 폐 주혈흡충증 1예등이었다고 

보고하였다. 

대부분 첫임신시에 증상이 발현되지만 드물게 재임

신시에 증상이 처음 발현되는 경우도 보고되고 있는

데, Martinez 등3)은 이전의 임신에서는 특이한 증상

이 없었던 5번째 임신한 33세 여성에서 임신 제 38

주에 원발성 폐동맥 고혈압증을 진단하였다고 보고하

였다. 본 증례에서도 5년전의 첫번째 임신에서 특이한 

증상이 없었으나 두번째 임신중에 증상이 발현되었다. 

이러한 사실은 본 증례 환자는 발병 원인이 선천적인 

폐동맥의 기형이나 결손에 의한 것은 아닐 것으로 추

정되고, 질병 초기에는 증상히 서서히 진행하다가 임

신으로 인하여 증상이 급격히 악화되었음을 시사하는 

것으로 사료된다. 

본 질환의 진행 초기에는 특이한 증상이나 증후가 

없기 때문에 처음 증상이 나타난 후 약 2년 내지 3

년이 경과한 후에 진단된다. 초기 증상으로는 호흡곤

란이 가장 흔하나, 피로감도 흔하고, 심박출량이 심

하게 감소하는 경우 흉부 통증이나 실신이 나타날 수 

있다3). 

원발성 폐동맥 고혈압증의 평균 생존기간은 Lewis4)

와 Wood6)는 진단 후 각각 2.5년과 3.2년으로 보고

하고 있으며, 진행하여 결국은 사망하는 경과를 밟는

다. 그러나 매우 드문 경우지만 진단후 20년까지 생

존한 예가 보고되고 있다3). 

임신이 원발성 폐동맥 고혈압증에 미치는 영향은 

체액량, 특히 혈장량의 증가와 관련이 있을 것으로 사

료된다3). 임신중 체액량은 임신 초기부터 점차 증가

하기 시작하여 임신 제 34주에 최고에 도달하여 분만 

때까지 유지된다. 그러나 폐순환계의 저항의 증가로 

증가된 혈액량에 대한 보상능력이 떨어진다. 또한 임

신시 호르몬의 변화로 체액의 많은 양이 폐실질 조직

에 축적된다. 분만 후 자궁 정맥내의 혈액이 모체의 

순환계로 이동되어 정맥혈의 복귀의 증가로 전 부하

가 증가되어 폐동맥압이 더욱 악화될 것으로 예상된

다. 이로인해 모체 사망률은 분만 후 처음 10일 동안 

가장 높은 것으로 보고되고 있다2,7). Kiss 등2)에 의하

면 원발성 폐동맥 고혈압증이 있는 환자가 임신하는 

경우 모성사망률이 50%이상으로 증가된다고 한다. 

최근에 Breen 등8)은 1983년 이후 임신중 원발성 폐

동맥 고혈압증으로 진단된 12예 중 모성사망은 8예이

었다고 보고하였으며, 모성사망의 대부분은 임신 말기

(third trimester)에서부터 분만 후 처음 14일 이내에 

일어났다3). 따라서 원발성 폐동맥 고혈압증이 있는 

여성이 임신을 할 경우 이 시기에 더욱 주의를 기울여

야 할 것으로 사료된다. 

환자가 본원에 내원시 폐동맥압이 매우 높았기 때

문에, 저자들은 먼저 폐동맥압을 낮추기 위하여 혈관 

확장제인 칼슘 길항제를 경구 투여하였다. 본 질환에

서 모성사망의 대부분이 일어나는 기간인 임신 말기

(third trimester)에서부터 분만 후 처음 14일 동안에 

칼슘 길항제의 경구투여, 저분자 헤파린 피하투여로 

폐동맥 고혈압을 조절하여 안전하게 정상적인 질식 

분만을 하였다. 혈관 확장제투여 초기에 약물에 반응

이 좋은 지를 판단할 수 있는 표준화된 기준은 없지만 

폐동맥압의 감소, 심박출량의 증가, 체순환계 혈압 또

는 동맥혈 산소포화도의 변화가 없는 경우 혈역학적 

및 증상적인 개선이 지속될 뿐만 아니라 생존률이 연

장될 수 있을 것으로 여겨지고 있다9). 

 Rich와 Kaufmann10)는 모든 원발성 폐동맥 고혈압

증 환자에서 고농도의 칼슘 길항제 치료로 폐동맥압 

및 폐혈관저항이 감소하는 경우 5년이상 생존률이 개

선되었다고 보고하였다. 

치료제로 가장 널리 사용되고 있는 약물은 칼슘 길항

제인 nifedipine, diltiazem이지만 이러한 약물에 반응이 

없는 경우에 사용할 수 있는 효과적인 약물로는 ade-

nosine, epoprostenol(prostacyclin) 등이 있는 데, 이

러한 약물은 강력하면서, 빠른 반응을 보이고, 거의 폐

혈관에만 작용하므로 체순환계의 혈관확장을 일으키지 

않는다는 장점이 있지만, 반감기가 짧고, 연속적인 정맥
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주사를 해야하는 단점이 있다. adenosine는 반감기가 

5내지 10초로 가장 짧지만, 칼슘 길항제인 nifedifine과 

비교해서 약물의 반응은 좋다. Schrader등11)의 보고에

서, 원발성 폐동맥 고혈압증 환자 15예를 대상으로 ad-

enosine을 투여한 결과 그 중 12예에서만 폐혈관 저항

이 20%이상 감소하였으며, 나머지 3예에서는 nifedif-

ine에도 반응이 없었으며, adenosine에는 반응했었던 

12예 중 6예에서 nifedifine에는 반응이 없는 것으로 

나타났다. 

Rubin 등12)은 원발성 폐동맥 고혈압증 환자 7예를 

대상으로 epoprostenol을 투여한 결과 그 중 6예에

서 폐혈관저항이 20%이상 감소하였고, 심박출량은 

40%이상 증가하였다고 보고하였다. 이처럼 epopr-

ostenol는 대부분의 환자에서 혈역학적인 효과가 좋

다는 잇점이 있지만 반감기가 3분 내지 5분으로 매우 

짧고, 경구 투여시 위액의 강한 산성도에 의해서 불활

성화되기 때문에 경구로 투여하는 것은 효과가 없으

므로 중심정맥에 영구 카테타를 내재 후 펌프를 이용

해 연속적으로 주입해야 하는 단점과 장기 치료시 펌

프의 기능장애, 카테터와 관련된 감염, 혈전의 발생 

등의 부작용이 있다4). 

최근에 Rich 와 Kaufmann10)는 항응고 치료가 생

존기간을 연장한다고 보고하였다. 항응고 치료법은 일

반적으로 임신중에는 저분자 헤파린으로 치료한 후에 

분만 후 와파린으로 교체하여 치료한다. 헤파린은 임

신중 장기간 투여해도 기형을 일으키지 않으며 태반

을 통과하지 않는 것으로 인정되어 있다13). 항응고 치

료가 추천되는 이유는 혈류의 감소, 우심의 확장, 정

맥혈의 저류(venous stasis), 질병으로 인한 활동의 

제한으로 혈전생성의 위험이 높기 때문이다4). 본 증

례에서는 분만 후 와파린을 사용하지 않았으나 향후 

원발성 폐동맥 고혈압증을 치료할 때 사용을 고려해

야 할 것으로 사료된다. 

저자들은 본 증례에서 임신 제 28주에 원발성 폐동

맥 고혈압증으로 진단 후 칼슘 길항제 경구투여와 저

분자 헤파린 피하투여를 시작하여 정상적인 질식분만

을 하여 양호한 결과를 얻었으며, 분만 후 현재 1년 6

개월째 일일 Diltiazem 540mg을 경구투여하면서 통

원치료 중이다. 현재 심초음파검사 상 우심실의 확장 

및 비대가 더욱 진행된 소견과 심실의 운동력이 더욱 

감소된 소견을 보였고, 심한 삼첨판막의 폐쇄부전증이 

관찰되었으며, 폐동맥압은 73mmHg로 증가되어 있었

다. 추후 경과 및 장기적인 치료효과에 대해 계속 추

적 관찰해야 할 것으로 사료된다. 

 

요     약 

 

본 저자들은 임신중에 발생한 호흡곤란, 흉부 X-선, 

심초음파, 복부초음파, 심도자, 폐동맥 조영술, 폐기능, 

폐관류 주사검사 소견 상 원발성 폐동맥 고혈압증 1

예를 진단하였고, 칼슘 길항제와 저분자 헤파린 치료 

후 정상적인 질식분만을 시행한 원발성 폐동맥 고혈

압증 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 

바이다. 
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