
서 론

폐고혈압(pulmonary hypertension)은 휴식 상태에서 평균

폐동맥압(mean pulmonary arterial pressure)이 25 mmHg

이상일 경우로 정의되며, 호흡곤란과 함께 폐동맥압의 상승과

우심실 기능부전을 특징으로 하는 여러 질환을 총칭한다.1) 폐

고혈압을 유발하는 원인 중 하나인 폐동맥 고혈압(pulmonary

artery hypertension)은 유병률은 낮지만, 발병 연령이 낮고

치료하지 않을 경우 사망률이 높은 질환으로 병리기전과 치료

방법 등에 관해 관심이 증 되고 있는 질환이다. 폐고혈압의

마지막 결과는 원인에 관계없이 우심부전과 사망을 초래할 수

있기 때문에 임상의사는 진단을 놓치지 않도록 주의를 해야 하

지만, 법의병리의사는 급사의 사인을 규명할 때 폐고혈압의 가

능성을 항상 인지해야 하며, 특히 알려진 원인인자가 존재할

때는 부검을 통해 특징적인 육안 및 현미경적 특징을 찾도록

노력해야 한다. 특히 임신과 연관되어 급사하는 경우 그 원인

으로 기존의 잘 알려진 원인인 폐동맥 색전증, 양수 색전증, 특

발성 산후 자궁 출혈 뿐만 아니라 폐동맥 고혈압의 가능성을

인지해야 부검을 통해 정확한 사후 진단을 할 수 있다.     

32세 초산부가 산전에 임상적으로 진단되지 않은 상태에서

산후 폐동맥 고혈압으로 급사한 증례를 문헌고찰과 함께 부검

소견을 보고하고자 한다. 
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We present here a brief literature review and a case study of postpartum pulmonary
arterial hypertension, a rare and progressive disease with a high maternal mortality
rate. The patient, a 32-year-old woman, presented with dyspnea and shivering imme-
diately following an uncomplicated vaginal delivery. The patient had no remarkable
individual or familial history. She died 4 hours after her delivery, and an autopsy
revealed atherosclerosis of the main pulmonary arteries and characteristic plexiform
lesions on the lung. The remaining organs showed no remarkable pathology. We
reported pulmonary arterial hypertension associated with pregnancy as the cause of
death.
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증례 보고



증례보고

사건개요

변사자는 32세 초산부로서 임신 38주 3일째 산통을 느껴 종

합병원 산부인과로 내원하 다. 산전 검사에서 특기할 소견은

없었으나 내원 1�2주 전부터 입술과 손가락에 푸른색의 색조

변화가 있었다고 한다. 내원 시 검사한 심전도 검사상 굴빠른

맥(sinus tachycardia)을 보 으나 흉부방사선사진에서는 특

이 사항이 없었다. 입원 다음날 오전 2,340 g의 여아를 정상적

으로 자연 분만하 다. 분만 1시간 30분 후 떨림과 호흡곤란이

발생하여 검사한 결과 체온은 증가하고 산소포화도가 감소하

여 산소 공급을 시작하 다. 분만 2시간 후 질 출혈을 보여 수

혈을 하 지만, 혈압이 80/40 mmHg로 떨어져 학병원으로

전원하 으나, 분만 4시간 후에 사망하 다. 가족들은 의사의

의료과오가 있다고 주장하면서 경찰에 신고하 고 경찰은 사

망원인 규명을 위해 부검을 의뢰하 다. 

부검소견

외표 검사상 가슴 중앙의 심폐소생술 흔과 오른쪽 쇄골, 양

쪽 측경부와 양쪽 서혜부의 주사침 흔 외에 특기할 소견이 없

었다. 외음부 검사상 질벽 4시 방향에 봉합된 외음부절개흔을

보 다. 

내부 장기 검사상 흉복강에서 소량의 혈성 누출액을 보 으

며, 심낭에서 혈액과 누출액이 섞인 것으로 보이는 다량의 심

낭액을 보 다. 심장의 무게는 322 g으로, 상, 하 정맥과 우심

방 내강 표면에 넓은 범위의 출혈을 보 다. 관상동맥에서 특

기할 소견은 없었다. 심장의 육안 검사상 우심실 벽의 두께는

최 0.7 ㎝로 우심실 비후의 소견을 보 고, 심실중격과 좌심

실 벽의 두께는 각각 최 1.2 ㎝, 1.2 ㎝로 정상 범위에 있었

다. 왼쪽 폐는 570 g, 오른쪽 폐는 474 g이었으며, 양쪽 폐동맥

내강에 죽상판을 보 다. 자궁 내막은 출혈상이나 잔류물은 없

었으며, 자궁체부와 경부에 열창이나 파열은 보지 못하 다.

기타 복부 장기에서 특기할 소견은 없었다. 뇌는 빈혈상을 보

는 것 외에 특기할 소견을 보지 못하 다. 

폐동맥의 현미경 검사상 근육형 동맥에서 죽상판을 보 으

며, 내막과 중막의 비후를 보 다(Fig. 1). 폐 세동맥에서 내강

의 협착과 얼기(plexiform) 병변을 보 다(Fig. 2). 폐동맥 내

강에 혈전은 관찰되지 않았다. 기타 장기에서 특기할 현미경적

소견은 없었다. 

심장 혈액과 위 내용물을 상으로 한 약독물 검사상 특기할

중독의 소견은 없었다. 

부검과 현미경 소견상 폐동맥에서 죽상 변화와 얼기 병변을

보는 등 폐동맥 고혈압에 합당한 조직학적 변화를 보 으며,

생전 병력이나 검사소견에서 폐고혈압을 유발할 수 있는 다른

기저 질환이나 조건을 찾을 수 없어 사망원인을 특발성으로 발

생한 폐동맥 고혈압으로 판단하 다.  

고 찰

폐고혈압은 폐심장증(cor pulomonale)과 사망에 이를 수 있

는 진행성 질환이다. 많은 환자가 점차 악화되는 호흡곤란, 실

신 및 울혈성 심부전 증상을 경험하며, 소수에서는 급사하기도

한다. 폐고혈압은 원인과 치료 선택에 기초하여 분류하고 있

다. 2008년 제정된 분류법에 의하면 6개의 군으로 크게 나누

고 있는데, 제1군: 폐동맥고혈압, 제1’군: 폐정맥폐쇄병 및 폐
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a b
Fig. 1. The pulmonary muscular artery shows intimal thickening and atheromatous plaque (a) and hypertrophy of the media (b) (a and
b, H & E, × 100).



모세혈관혈관종, 제2군: 좌심질환에 기인한 폐고혈압, 제3군:

폐질환이나 저산소증에 기인한 폐고혈압, 제4군: 만성적인 폐

혈전색전증에 의한 폐고혈압, 제5군: 불명확한 여러 기전에 의

한 폐고혈압으로 분류하고 있다. 제1군인 폐동맥고혈압에는

특발성 폐동맥고혈압, 유전성 폐동맥고혈압과 선천성 심질환,

결체조직질환, 인체면역바이러스, 문맥 고혈압, 약과 독소, 헤

모 로빈병, 폐정맥 혹은 모세혈관이상을 동반한 폐동맥고혈

압을 포함하고 있다.2) 

특발성 폐동맥 고혈압은 매우 드문 질환으로 성별 빈도는

1.7:1로 여성에 호발한다. 진단 당시의 나이는 평균 37세이며,

가장 최근에 이루어진 역학조사에서 유병률은 100만 명당 6명

으로 조사되었다. 

폐고혈압의 모든 유형은 공통적인 병리학적 특징을 가진다.3)

이러한 특징에는 탄력형 동맥의 확장과 내막 죽상판, 근육형,

탄력형 폐동맥의 중막 비 를 포함한다. 폐고혈압의 원인에 따

라 다양한 정도의 꽈리 폐동맥의 협착과 복합 병변이 존재한

다. 협착 병변은 중막 비 , 내막과 외막의 비후를 보이며, 복합

병변은 얼기(plexiform) 병변, 확장(dilation) 병변과 동맥염을

포함한다. 특히 특징적인 얼기 병변은 민무늬근육세포, 근섬유

모세포, 결체조직에 의해 덮인 모세혈관의 내강 내 증식으로

이루어진다.    

본 증례와 같이 폐동맥 고혈압 환자에 임신이 미치는 향에

한 문헌을 보면 임신 중에는 많은 모성 생리학적 변화가 일

어나는 데 혈액량, 심장 박출량, 폐와 전신 혈관 저항과 응고 기

전이 폐동맥 고혈압 환자와 관련이 있다고 알려져 있다.4) 모성

혈액량은 임신 28주와 34주 사이에 증가하여 분만 시 정점이

되며, 임신 말기에 비 임신상태와 비교하여 30�50% 이상 증

가한다. 심장 박출량은 전신 혈관 확장과 자궁 내 태반 순환의

저항성 감소로 50% 까지 증가한다. 또 다른 중요한 변화는 임

신 중 지혈 기전에도 나타나는 데 과응고성이 산후에 보인다.

그 기전은 활성화 protein C에 한 상 적인 저항, 감소된 혈

청 protein S, 그리고 증가된 응고 인자 I, II, V, VII, VIII, X, XII

에 기인한다. 혈액의 과응고성은 혈전이 형성되거나 이미 비정

상적인 폐순환에 색전이 생기면 특히 해로운 결과를 초래한

다.4) 이러한 임신 중 혈액 순환과 혈액학적 변화로 인해 특발성

폐동맥 고혈압을 가진 임신부에서 평균 생존기간은 진단 후

2.8년으로 보고하고 있다.4) 

우리나라에서 폐고혈압에 한 임상과 부검 증례를 보면,

1996년 처음으로 Kwak 등5)은 특발성 폐고혈압으로 인한 우

측 심부전으로 사망한 사례를 부검을 통해 보고하 으며, Kim

등6)은 특발성 폐동맥 고혈압으로 사망한 24세 여자 환자를

상으로 부검을 실시하여 폐 조직 변화에 한 자세한 기술을

하 다. 그러나 임신과 연관된 폐고혈압 증례들은 산발적으로

보고되고 있는 실정이다.7, 8) 임신과 연관된 폐동맥 고혈압으로

사망한 사례는 매우 드문데 Shin 등9)은 임신 26주째 호흡곤란

이 발생하면서 사망한 1예를 보고 하 으나 부검을 실시하지

않아 상세한 형태학적 소견을 본 증례와 비교하기는 어려웠다.   

특발성 폐동맥 고혈압은 모든 연령층에서 급사의 원인으로

알려져 있다. 폐동맥 고혈압은 생전에 진단이 어려운 경우가

있기 때문에 법의병리의사들은 급사의 원인으로서 폐동맥 고

혈압의 가능성을 항상 인지해야 하며 연관된 조건과 병리학적

특징을 아는 것이 중요하다.10) 특발성 폐동맥 고혈압 증례를 부

검할 때 맨 처음 눈에 띄는 소견은 우심실 비 와 확장이다. 또

한, 폐 조직학적 검사가 확진하는 데 필수적이기 때문에 부검

시 폐 조직을 적절히 채취하지 않으면 진단을 놓치는 경우가

있다. 폐동맥 고혈압의 특징적인 병변은 폐 전체에 걸쳐 불규
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a b
Fig. 2. The pulmonary arteriole shows mixed dilated and plexiform lesion (a) and medium power of plexiform lesion (b) (a: H & E, ×
100, b: H & E, × 200).



칙하게 분포되어 있기 때문에, 조직 채취는 다수의 혈관을 얻

을 수 있도록 양쪽 폐의 각 엽에서 채취한 조직 절편을 검사할

필요가 있다.   
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