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정상 핵형(46, XX)인 터너 표현형 환자에서 병발된 

관상 동정맥루에 대한 도관을 통한 코일 색전술 1예 
 

한림대학교 의과대학 강동성심병원 심장내과학교실,1 내분비내과학교실2 

진단방사선과학교실,3 임상병리학교실4 

이기성1·두영철1·김호철3·김두만2·유희승1 

신운건1·박우정1·한규록1·오동진1·조현찬4 

 

Transcatheter Coil Embolization of Coronary Arteriovenous Fistula 
in Patient with Turner Phenotype with 46, XX 
 

Ki-Sung Lee, MD1, Young-Cheoul Doo, MD1, Ho-Cheoul Kim, MD3, Doo-Man Kim, MD2, 
Hee-Seung Yoo, MD1, Woon-Geon Shin, MD1, Woo-Jung Park, MD1, 
Kyoo-Rok Han, MD1, Dong-Jin Oh, MD1 and Hyoun-Chan Cho, MD4 
1Division of Cardiology, 2Endocrinology, 3Internal Medicine, Radiology, 4Clinical Pathology, 
Kang-Dong Sacred Heart Hospital, College of Medicine, Hallym University, Seoul, Korea 
 
ABSTRACT 

The coronary arteriovenous fistula (CAVF) is a rare congenital anomaly but constitutes the most common 
hemodynamically significant coronary artery anomaly. Transcatheter embolization is as an effective altern-
ative to surgery even though procedure may be complicated by migration of the coil into peripheral vessels or 
pulmonary arteries. To our knowledge, the association of CAVF with Turner syndrome was not reported. We 
report a case of successful coil embolization of CAVF using a complex, helical-fibered platinum coil in patient 
with Turner phenotype with 46, XX. ((((Korean Circulation J 2000;30((((10)))):1271-1274)))) 
 
KEY WORDS：Coronary arteriovenous fistula·Turner’s syndrome·Coil embolization. 
 

 

 
서     론 

 

관상동맥의 동정맥루는 드문 선천성 기형이지만 혈

역학적으로 가장 중요한 관상동맥 기형이다.1-3) 대부분

의 원인은 선천적이지만 외상, 종양, 죽상경화성 심질

환에서도 발생할 수 있는 것으로 보고되고 있다. 터너 

증후군에서 선천성 심장질환이 잘 발생되는 것은 잘 알

려져 있으나 관상동맥 동정맥루와의 연관성은 보고된 

적이 없다.4)5) 관상동맥 동정맥루에 대한 코일 색전술

의 유효성과 가능성이 보고되고 있지만,6-8) 이러한 시

술은 코일이 말초혈관이나 폐동맥으로 전이되는 어려

움이 있다. 저자 등은 생식선 기능장애(gonadal dysf-

unction), 이차성징 발달장애(poor development of se-

condary sexual characteristics), 익상경(webbed ne-
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ck), 외번주(cubitus valgus)와 갑상선기능저하증 및 당

뇨 등을 가진 정상 핵형의 터너 표현형 환자에서 helic-

alfibered platinum coil 복합체를 이용한 코일 색전술

로 관상동맥 동정맥루를 성공적으로 치료한 1예를 경

험하였기에 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

54세 여자환자가 1997년 2월에 1년전부터 시작된 

흉부통증과 노작성 호흡곤란에 대한 검사를 위해 심장

내과에 입원하였다. 입원 1년전에 환자는 오랫동안 무

월경과 피로감으로 내분비내과에서 검사를 받았다. 당

시 검사에서 황체형성호르몬(LH) 수치는 11.2 mIU/ml 

(정상 2∼15.4 mIU/ml), 여포자극 호르몬(FSH) 수치

는 32.1 mIU/ml(정상 1.7∼8.5 mIU/ml) 이었다. 환

자는 생식선 기능장애, 이차성징 발달장애, 익상경, 외

번주와 갑상선기능저하증 및 당뇨의 임상양상을 보여 

터너 증후군을 시사하였으나 임파구 및 피부조직생검

을 통한 섬유아세포의 핵형은 정상 46, XX이었다. 

내원당시 신체검사에서 좌측 흉골연 상부에서 지속

적인 심잡음이 청진 되었다. 목은 익상이었다. 유방은 

위축되어 있었고, 음모는 관찰되지 않았다. 일반 흉부 

X-선 촬영에서 심비대가 관찰되었다. 답차운동검사는 

관절통으로 시행하지 못했으며 경흉부 심초음파검사에

서 관상동맥 동정맥루의 말단배액(distal drainage site)

을 시사하는 주폐동맥(main pulmonary artery)에 색

채도플러 분사(color doppler jet)가 관찰되었다. 관동

맥조영검사에서 의미있는 관상동맥의 협착소견은 없었

으며 전하행지의 근위부에서 폐동맥사이에 큰 동정맥

류가 관찰되었으며 좌관상동맥에 조영제 주입시 폐동

맥으로의 단락이 관찰되었다(Fig. 1). 환자가 침습적인 

치료를 원하지 않아 약물치료를 하기로 하고 퇴원하였

다. 환자는 외래에서 고혈압, 당뇨 등에 대한 약물치료

로 증상 악화 없이 잘 지내고 있었다. 

환자는 외래관찰중 2000년 2월에 함몰골절(심한 골

다공증)에 의한 허리통증으로 정형외과에 입원하였다. 

입원 중에 환자는 요로 감염으로 인한 발열과 함께 발

작성 야간성 호흡곤란을 호소하였다. 양쪽 하부 폐야에

서 수포음이 청진되었고 흉부 X-선 촬영검사에서 심

비대, 폐혈관음영증가 및 폐부종을 보였다. 환자는 이

뇨제 및 요로감염에 대한 치료후 호흡곤란의 증상은 감

소하였다. 증상이 감소된 상태에서 검사한 경흉부 심초

음파검사에서는 이완시 좌심실내경 및 심실중격 두께

는 각각 54 mm, 11 mm였고 좌심실구혈률은 64%였

다. 좌심실내경은 처음입원(1997년) 당시의 결과와 비

교시 의의있는 차이는 없었다. 요로 감염이 치료된 후

에도 흉부 X선 검사에서 심비대(cardiothoracic ratio 

55%)가 관찰되고 간헐적 흉통과 호흡곤란을 호소하여 

관상동맥 동정맥루의 변화를 확인하기 위해 심혈관조

영검사를 시행하였다. 선택적 관상동맥 혈관조영술검사

에서 확장된 좌전하행관동맥에서 주폐동맥으로 혈류가 

진행함이 관찰되었다. 심도관검사에서 폐혈류대 전신혈

류(Qp/Qs) 비가 1.5인 폐동맥 부위에서 좌-우 단락이 

관찰되었다. 도관을 통한 색전술을 시행하여 동정맥루

를 차단하기로 결정하였다. 

유도도관(7 French, Judkins left 4)을 좌관상동맥에

서 좌관상동맥의 근위부에 있는 동정맥루 위치로 깊게 

삽입시켰다. 0.014  ̋의 유도철선을 동정맥루에 통과시

켜 동정맥루 내부까지 삽입하였다. 유도철선을 통하여 

3 French 도관을 동정맥루로 진행시킨 후 유도철선을 

제거한 다음 3 French 도관을 통해 1개의 Platinum 

coil(Target Therapeutics, Fremont, California, USA)

을 조영제로 주사하여 동정맥루의 중간부위에 삽입하

였다. 주폐동맥으로 진행하던 혈류가 즉시 감소하는 것

이 관찰되었다. 관동맥조영검사에서 주동정맥루는 완전

히 혈류가 차단되었으나 다른 작은 동정맥루를 통한 미

약한 잔여 혈류가 남아 있었고 더 이상의 코일을 사용

하지는 않았다(Fig. 2). 시술은 합병증 없이 완결되었다. 

Fig. 1. Selective angiography of left anterior descen-
ding coronary artery (LAD) using guide catheter dem-
onstrated a large fistulous artery arising from the proxi-
mal LAD and draining into the main pulmonary artery. 
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시술 후 지속적인 심잡음은 없어졌고, 단지 미약한 수축

기 심잡음이 청진 되었다. 환자는 3일후 증상없는 상태

에서 퇴원하였고, 외래에서 추적관찰중에 있으며 관찰

중 심혈관계사건의 발생은 없었다. 

 

고     안 
 

관상동정맥루는 1865년 Krause에 의해 처음으로 기

술되었고, 가장 흔한 혈역학적으로 중요한 관상동맥 기

형으로서1-3)10) 대부분은 선천적인 원인이지만, 외상, 

종양, 또는 죽상경화성 심질환등에 의해 발생할 수 있

는 것으로 보고되고 있다.11) 우관상동맥이 가장 흔한 

원발지(53%)로 그리고 우심실이 가장 빈번한 수용지

로(40%) 보고되고 있다. 치료하지 않으면 동정맥루는 

심각한 합병증이 생기며 합병증의 발생율은 나이에 따

라 증가한다.1) 특징적으로 확장성 심부전이 발생하며 

이것은 치료하지 않는 경우 가장 흔한 사망원인으로 알

려져 있다. 감염성 심내막염과, 드물지만 경증에서부터 

중증의 폐고혈압이 발생하기도 한다.13)14) 또한 드물게 

연관된 혈관의 동정맥류 확장에 의한 동정맥루의 파열

이 보고되고 있다. 

우리가 아는 한 관상동정맥루와 터너 증후군과의 연

관성은 보고된 적이 없다. 45, X 핵형을 가진 환자들에 

있어서 보고된 선천적 심혈관결손의 빈도는 20∼50%

로 다양하며 임상적으로 중요한 대동맥협착증(aortic 

coarctation)이 심혈관결손의 50%에서 70%를 차지하

는 것으로 보고되고 있다. 이첨대동맥판막, 상행대동맥

의 확장, 부분적 폐정맥환류이상(partial anomalous pu-

lmonary venous return) 등 다양한 심장기형이 발생

할 수 있는 것으로 보고되고 있다.4)5) 이 환자는 비정상

적인 난소 기능, 선천적인 심장 기형의 위치, 임상양상

의 차이로 정상 핵형이면서 터너 증후군의 표현형을 가

지는 Noonan 증후군과는 다른 것으로 생각된다. 

관상동맥루의 치료는 수술적인 방법15-18)과 비수술

적 중재적 치료6-8)로 나눌 수 있으며 Rittenhouse 등

은19) 큰 단락이 있거나 울혈성 심부전이 있는 경우, 동

정맥루가 파열될 가능성이 있는 경우에는 수술을 고려

해야 한다고 하였다. 수술은 체외순환술 없이 시행될 수 

있지만 대부분의 경우에는 입구를 발견하고 결찰하기 

위해서 심실을 열어야 하기 때문에 개심술과 체외순환

술을 시행해야 한다. 따라서 이와 관련된 합병증과 위

험성이 발생할 수 있다. 수술과 관련된 사망률은 2.2∼

5%,17) 심근경색증도 3.6%18)가 발생하는 것으로 보고

되고 있다. 최근에는 도관을 통한 색전술이 도입되면서 

치료에 있어 획기적인 변화를 가져왔다. 기자재 및 색

전재질의 발전으로 최근 여러 증례보고를 통해 그 유용

성 및 안전성이 인정되고 있다.6-8) 국내에서는 1997년

도 조등에 의해 코일(Tornado coil, Complex helical 

fibered platinum coil)을 이용한 관상동맥루의 색전술

이 보고되었다.8) 수술에 비해 간편하게 시술할 수 있는 

점 및 수술과 관련된 위험과 합병증을 피할 수 있는 이

점으로 현재는 동정루의 치료에 있어 수술의 대체치료

로 인정되고 있다.6)7) 그러나 동정맥루의 색전술은 말

초동맥 및 폐동맥으로의 코일의 색전, 관상동맥의 파열 

및 심근허혈의 위험성이 있으므로 술기 및 환자선택에 

주의를 해야하며 따라서 동정맥루의 주행이 도관으로 

치료하기에 어려운 경우에는 수술로서 해결하는 것이 

안전할 것으로 생각된다. 앞으로 도관 및 술기의 발전

이 있고 각 색전재질(코일, 풍선, 이중우산 등)의 안정

성 및 유용성에 대한 연구가 되어지면 관상동정맥루의 

치료에 도관을 통한 색전술이 더욱더 유용하게 이용될 

수 있을 것으로 생각된다. 

 

요     약 
 

저자 등은 정상 핵형을 가진 터너 임상형 환자에서 

병발된 관상동정맥루를 코일 색전술을 통해 성공적으

로 치료한 1례를 경험하였기에 보고하는 바이다. 

Fig. 2. Repeat angiography after coil embolization sh-
ows complete closure of the main fistula with faint re-
sidual flow through another small fistula. 
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중심 단어：관상동정맥루·코일 색전술. 
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