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서론

굴기능부전증후군(sick sinus syndrome)은 굴결절의 이상이

나 심방의 전도 장애, 혹은 이 두가지 모두에 의해 발생한다. 굴

기능부전증후군에서 굴결절의 이상이나 심방의 전도 장애는 굴

느린맥(sinus bradycardia), 굴정지(sinus arrest), 굴심방출구차

단(sinoatrial exit block), 굴심방과 방실 결절 전도 장애(sino

atrial and atrioventricular nodal conduction disturbances), 심

방의 빠른부정맥(atrial tachyarrhythmias)을 모두 포함한다1). 

굴기능부전증후군은 한가지 원인이나 병인론을 가지는 단일 질

환이 아니라 심전도상에서 굴결절의 기능장애를 나타내는 여러 

가지 상태를 말한다2).

 굴기능부전증후군은 대부분 노년층에서 흔한 질병이지만 신

생아를 비롯한 전 연령층에서 발생할 수 있다3). 또한 심장 질환

을 가지지 않은 태아나 신생아에서도 관찰할 수 있다4). 하지만 

소아에서 굴기능부전증후군 사례의 80% 이상은 선천성 심질환

으로 인한 심장 수술이나 혈관 내 조작 시술을 받았던 환아에서 

관찰되어지며5) 특히 초극소저체중출생아에서 별다른 심질환 없
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이 발생한 사례는 보고된 바가 거의 없다. 저자들은 고리췌장 

(annular pancreas)을 동반한 초극소저체중출생아에서 발생한 

굴기능부전증후군 1례를 경험하여 이를 문헌 고찰과 함께 보고

하고자 한다.

증례

재태 기간 27주 3일, 출생 체중 800 g (1025 백분위수)으로 

태아곤란증이 관찰되어 응급 제왕절개술로 출생한 여자 환아였

으며 Apgar 점수는 1분에 4점, 5분에 5점이었다. 산전 진찰에서 

위장관 폐쇄가 의심되었던 환아로 특이 가족력 없었으며 출생 

후 빈호흡, 함몰호흡 등의 호흡 곤란 증상 보이면서 흉부방사선 

소견상 3단계의 신생아 호흡 곤란 증후군 소견 관찰되어 폐표면

활성제 두 차례 투여 후 증상 및 흉부 방사선 소견 호전되었다.

Indomethacin 1 주기 투여로 동맥관개존증이 폐쇄된 후 안

정적인 상태 유지되어 인공 환기기 이탈 및 위장관 폐쇄에 대한 

수술을 준비하던 중 출생 13일째 심전도상 굴느린맥(최저 심장

박동수 분당 46회)이 하루 13회까지 발생하면서 산소포화도도 

50% 이하로 감소되는 소견 관찰되었다. 당시 시행한 혈액 검사

상 특이 소견 관찰되지 않았고 aminophylline 혈중 농도는 정

상이었으며 뇌초음파상에서도 특이 소견은 없었고 패혈증이나 

괴사성 장염의 증거는 관찰되지 않았다. 

24시간 Holter 심전도상 심방세동이 동반된 느린맥과 빠른맥

이 반복되어 관찰되었다(Fig. 1). 출생 16일째 체중 750 g으로 굴

기능부전증후군에 준해 식도를 통한 임시 심장박동조율기 

(temporary cardiac pacemaker) 삽입을 시도하였으나 실패하

였다. 이에 isoproterenol (0.05 mcg/kg/min로 투여하기 시작

하여 0.2 mcg/kg/min까지 증량하였다) 지속 투여 및 인공환기

요법을 유지하면서 산소포화도의 감소를 동반한 느린맥(분당 

90회 미만)이 발생할 때마다 atropine 혹은 isoproterenol을 

bolus로 투여하면서 필요한 경우 흉부압박을 시행하였다. 

출생 41일째 체중 1,200 g으로 굴기능부전증후군으로 인한 

느린맥의 빈도가 감소하였으나 산전 진찰에서 위장관 폐쇄가 의

심되었고 지속적으로 위관 영양이 진행되지 않아 희석한 바륨

(barium)을 위관을 통해 주입한 뒤 2시간 간격으로 단순복부

촬영을 시행하였다. 바륨이 이동하는 속도가 현저히 느린 것이 

관찰되어 소아외과에서 시험적 개복술을 시행하였으며 고리췌

장(annular pancreas)을 진단하였다. 수술 후에도 느린맥(최저 

심장박동수 분당 58회)이 하루 56차례 발생하여 위의 치료 지

속하였으나 체중 1,500 g을 넘으면서 증상의 호전이 완연하여 

출생 51일째 인공환기 이탈에 성공하였다. 느린맥(최저 심장박

동수 분당 75회)의 빈도가 하루 3회 이하로 감소하면서 촉각자

Fig. 1. Holter monitoring showing atrial tachyarrhythmia with atrial fibrillation (A) 
and sinus bradycardia (B).
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극 (tactile stimulation)만으로도 정상 리듬으로 회복되는 소견 

관찰되어 지속 투여하던 isoproterenol을 점차 감량 후 투여 중

단하였다. 퇴원 전 시행한 24시간 Holter 심전도상 심방세동 및 

분당 60회 미만의 느린맥 횟수가 현저히 감소하고 임상증상 호

전되어 출생 154일째 체중 3,500 g으로 퇴원하였다. 환아는 현

재 교정 연령 18개월로 외래에서 추적 관찰 중이며 현재까지 특

이소견 없이 꾸준한 따라잡이성장(catchup growth)을 보이고 

있다.

고찰

 굴기능부전증후군은 그 동안 성인, 특히 65세 이상의 노년층

에서 많이 보고되어 왔으나 드물지만 신생아를 비롯한 모든 연

령층에서 발생할 수 있다. 소아 환자에서 나타나는 굴기능부전

증후군의 대부분은 심장수술 후에 관찰되거나 선천심장병이 있

는 경우 발생한다. 하지만 굴기능부전증후군은 이와 같은 심질

환의 선행 요인이 없는 신생아를 비롯한 소아 환자에서도 발생

할 수 있으므로6) 이에 대한 인지와 진단은 중요하다.

 굴기능부전증후군의 원인은 아직까지 구체적으로 밝혀진 바

가 없으며 대부분의 경우 특발성으로 발생한다3). 소아 환자에서 

원인이 밝혀진 경우의 가장 흔한 원인은 선천 기형(congenital 

abnormalities), 굴심방결절 동맥 결핍(sinoatrial nodal artery 

deficiency)이다3). 본 환아의 경우 출생 2일째 시행했던 심장초

음파상 선천 기형은 관찰되지 않았다. 굴기능부전증후군 환자

의 증상은 나타나지 않을 수도 있으며 발생하더라도 비특이적이

며 가벼운 증상부터 심한 증상까지 다양하기 때문에 진단이 어

렵다. 증상은 느린부정맥(bradyarrhythmias) 혹은 빠른부정맥  

(tachyarrhythmias)과 함께 발생하는 심장박출량의 감소와 관

련되어 있으며3) 대부분 뇌혈류량의 감소로 인해 나타난다7). 본 

증례에서는 환아가 초극소저체중출생아였기 때문에 무호흡, 산

소포화도의 저하, 청색증 등의 징후로 나타났으며 항상 심장박

동수의 이상이 관찰된 후 발생하였다. 환아는 심한 느린맥이 발

생하고 산소포화도의 감소가 지속될 때도 흉벽의 움직임은 관

찰되고 기도 삽관튜브의 꺾임이나 분비물은 관찰되지 않아 초극

소저체중출생아에서 흔히 나타나는 중추, 폐쇄 무호흡으로 인

한 느린맥과 산소포화도의 감소를 배제할 수 있었다. 환아는 수

술 전에도 위관 영양을 자주 시도하였는데 미숙아의 경우 재태

연령이 낮을수록 위관 영양 시 산소포화도 저하가 잘 발생한다
15,16). 하지만 본 증례의 환아를 관찰하였을 때 시간적으로 위관 

영양과의 관련성도 없었다.

굴기능부전증후군의 진단은 대부분 24시간 심전도 검사 

(Holter monitoring)에 의해 이루어지며, 심전도상에서 굴심방

결절의 기능이상이 확인되고 이러한 심전도상의 변화와 증상과

의 연관성이 증명되는 두 가지 조건을 충족시켜야 진단된다8). 

따라서 심전도 검사가 진행되는 동안 심전도상의 변화와 증상

과의 연관성을 증명하기 위하여 환자의 증상과 행동에 대한 정

확한 기록이 지속되어야 한다. 

굴기능부전증후군은 심전도상에서 굴느린맥(sinus brady

cardia), 굴정지(sinus arrest), 굴심방출구차단(sinoatrial exit 

block), 굴심방과 방실 결절 전도 장애(sinoatrial and atrioven

tricular nodal conduction disturbances), 심방세동(atrial 

fibrillation)이나 심방조동(atrial flutter)과 같은 심방의 빠른부

정맥(atrial tachyarrhythmias), 느린맥빠른맥 증후군(brady

cardiatachycardia syndrome) 등의 여러가지 다양한 형태로 

표현된다1). 본 증례에서는 굴느린맥, 심방세동을 동반한 느린맥

빠른맥 증후군으로 나타났으나 빠른맥의 정도는 가장 심할 경

우 최고 심장박동수 180회로 환아가 초극소저체중출생아인 점

을 감안할 때 치료가 필요한 정도는 아니었다. 그 외 굴기능부전

증후군을 진단하는 방법에는 등장성 손꽉쥐기 운동(iso metric 

handgrip exercises) 혹은 발살바조작(Valsalva’s maneuvers), 

전기생리검사(electrophysiologic testing) 등이 있으나 민감도

와 특이도가 낮아 잘 사용되지 않고 있으며8,9) 특히 초극소저체

중출생아에게 적용하기에는 무리가 있어 본 환아에서는 시행하

지 않았다.

 굴기능부전증후군의 치료는 문제가 되는 심장 리듬에 따라 

다르지만 증상이 있는 대부분의 경우 심장박동조율기의 삽입

이 필요하다10). 일반적으로 본 증례의 환아처럼 느린맥빠른맥 

증후군을 보이는 경우 느린맥을 조절하기 위해 심장박동조율기

를 사용하고 빠른맥을 치료하기 위해 약물을 사용한다11). 본 환

아는 심장박동조율기 삽입을 시도할 당시 체중 750 g의 초극소

저체중출생아였으므로 삽입 실패 후 약물 치료를 시작하였다. 

느린맥에 대한 약물 치료를 할 경우 역으로 빠른맥을 조장할 수 

있으므로 치료가 어렵다고 하나12) 본 환아는 빠른맥의 정도가 

심하지 않아 isoproterenol과 atropine으로 치료하였다. Iso

pro terenol의 경우 신생아에서 심장의 전도속도(conduc tion 

velocity)를 높여 심장박동수를 상승시키며13) atropine은 굴심

방의 속도를 현저하게 증가시킨다. 또한 aminophylline도 심장

박동수와 전도를 상승시킴으로써(positive chronotropic and 

dromotropic) 굴심방결절 기능을 향상시키는데 도움을 주며14) 

본 환아에서도 초극소저체중출생아에서 흔히 발생하는 미숙아 
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무호흡에 대한 치료로 사용하였다.

예후와 자연 경과에 대해서는 아직까지 구체적으로 밝혀진 

바가 없으나 굴기능부전증후군 중 굴느린맥만 관찰되는 경우에 

예후가 가장 좋다는 보고가 있다1). 굴기능부전증후군이 선천심

장병이나 심장수술의 기왕력이 없는 신생아에서도 보고되고 있

으며 특히 심장박동조율기의 삽입이 어려운 조산아에서도 발생

할 수 있으므로 이에 대한 치료 체계에 대해 더 많은 연구가 필

요하다.

요약

굴기능부전증후군은 매우 드물지만 신생아에서도 발생할 수 

있으며 소아 환자의 경우 대부분 선천심장병이 있거나 심장수

술 후에 발생한다. 그러나 이와 같은 심질환의 선행 요인이 없는 

신생아에서도 발생할 수 있기 때문에 이에 대한 인지가 필요하

다. 굴기능부전증후군은 대부분 특발성으로 발생하며 증상도 

다양하고 24시간 심전도 검사상에서도 다양한 형태로 관찰된

다. 본 증례에서는 초극소저체중출생아에서 선천심장병 없이 발

생한 굴기능부전증후군에 대해 보고하였다. 환아는 심전도상 

굴느린맥과 함께 심방세동이 동반된 느린맥과 빠른맥이 반복되

어 관찰되었으며 무호흡, 산소포화도의 저하, 청색증의 징후를 

나타냈다. 증상이 있는 굴기능부전증후군의 경우 대부분 심장

박동조율기의 삽입이 필요하나 본 환아는 당시 체중 750 g으로 

심장박동조율기의 삽입에 실패하여 약물 치료를 시작하였다. 

Isoproterenol과 atropine으로 치료하면서 환아의 체중이 

1,500 g을 넘어서자 증상과 심전도상의 호전을 보였다. 향후 본 

환아에서처럼 심장박동조율기의 삽입이 어려운 소아 환자의 경

우에 대한 치료 체계에 대해 많은 연구가 필요하다.


