선천성 승모판막 질환에서의 판막성형술
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소아에서 승모판막 성형술은 크게 선천성 승모판 질환에서의 성형술, 심실중격결손 및 심방중격결손에서의 2차적인 판막폐쇄부전증, Fontan술식시 공용의 방실판막을 갖고 있는 단심실 등에서의 판막 성형술, 방실중격결손 수술후 잔존성 혹은 재발성 판막 폐쇄부전에서의 판막 성형술 등에서의 성형술 등으로 나눌 수 있다. 

선천성 승모판 질환이 다른 심기형 동반 없이 단독으로 발생하는 경우는 매우 드물어 심장병 환아의 부검 소견에서 0.6% 정도를 차지하고 있으며 임상 환아의 0.2 0- 0.4%에서 나타나며, 많은 경우에 있어서 다른 복잡심기형과 동반되어 나타난다1). 승모판막은 구조적으로 승모판막윤, 전판엽 및 후판엽(posterior leaflet), 건삭, 유듀근 등으로 구성되며, 선천성 승모판 질환은 이중 하나 혹은 2개 이상 부분에서 병변이 생길 수 있기 때문에 매우 다양한 구조적 이상을 보인다. Carpentier 등은 이러한 병변을 판엽의 기능에 따라서 분류하여 이에 따른 구조적 병변을 분석하였으며(Table 1), 이에 따른 수술방법을 다양하게 개발하여 판막성형술의 근간을 이룩하였으며2,3) 그 이후에 추가적인 수술방법들이 변형되고 개발되어 시행되고 있다. 

승모판막에 대한 수술은 전형적인 체외순환하에서 시행되고 있으며, 본인은 대동맥 및 상행대정맥, 하행대정맥에 삽관을 하고, 26도 정도의 중정도 저체온법과 냉각된 혈성심정지액을 전향적인 방법으로 투여하면서 시행하고 있다. 대부분의 환아에서 승모판막으로의 접근을 위하여 좌심방절제를 심방간구(interatrial groove)에서 시행하여 폐정맥 앞쪽과 하대정맥뒤쪽으로 연장한다. 이때 상대정맥과 하대정맥을 충분히 박리하여 좌측으로 견인하면 충분한 시야를 확보할 수 있다. 경우에 따라서는 좌심방의 상부쪽으로 절제선을 연장할 수 있으며, 상대정맥을 임시로 절제하여 앞쪽으로 견인하면 보다 좋은 시야를 확보할 수 있다. 일부에서는 신생아나 체중이 작은 영아에서 체외순환 완전정지법을 사용하여 시야를 확보하기도 하며, 심방중격을 종절개하여 접근하기도 한다4).

정상 판막엽 운동(Normal leaflet motion): 승모판막폐쇄부전의 증상을 보이는 환자의 경우 대부분이 판막윤의 확장 소견을 보이며, 또한 심장내 다른 병변에 동반되어 2차적으로 발생하는 승모판폐쇄부전인 경우 단지 판막윤확장 소견만 보이는 경우가 많다. 판막윤확장은 열구(cleft)나 부분적 결손을 동반하고 있을 수 있으며, 방실중격결손 수술시 열구의 불완전한 교정으로 인하여 생기는 잔존결손과 동반되기도 한다. 판막옆의 부분결손이나 천공 등은 일차적 혹은 심낭을 이용한 패취봉합을 시행하며, 열구를 봉합하는 데 있어서 가장 중요한 것은 봉합시 건삭이 붙는 판막연(leaflet edge)까지 단속봉합(interrupted suture)을 시행해야 하며, kissing edge에 해당하는 부분만 봉합하여 판막 조직이 부족하게 되어 압력을 받지 않도록 한다는 점이다5). 환자의 나이가 많거나 판막전엽의 크기가 충분히 큰 경우에는(a 24 size annuloplasty ring- valve surface area 3,05cm2) 기본에 상품화 되어 있는 인조링(prosthetic ring)을 이용하여 판막윤성형술을 시행하는 것이 좋다. 그러나, 나이가 어리고 체중이 적은 소아에서는 장차 성장에 따는 문제점들 때문에 인조링을 사용할 수 없으며, 수술적 조작이 후옆에 해당하는 판막윤에 부분적으로 시행하여 장차 성장에 지장이 없어야 한다. 따라서 Wooler등이6) 고안한 비대칭적 측정식 판윤성형술을 사용하거나, 심낭 또는 Teflon felt를 이용한 부분 DeVega 판윤성형술을 적용할 수 있다7). 본인은 판윤성형술시 Teflon felt를 심낭으로 감싸서 사용함으로써 잔존 폐쇄부전으로 인한 용혈성 빈혈을 예방하고 항응고제 복용을 피하고 있으며, 경우에 따라서 Wooler술식과 부분 Devega술식을 변형하여 같이 적용하고 있다

	Table 1. Functional Classification

	
	Lesions

	Functional Classification
	Congenital Malformation
	Acquired Lesions

	Functional leaflet motion
	Annulus dilation
	Annulus dilatation

	
	Leaflet defects
	Leaflet perforation

	
	Cleft leaflet
	

	Prolapsed leaflet
	Chordae agenesis
	Chordae rupture

	
	Chordae elongation
	Chordae elongation

	
	Papillary muscle elongation
	Papillary muscle elongation

	
	
	Papillary muscle rupture

	Restrictive leaflet motion
	A. With normal papillary muscle
	A. Due to valvular lesions

	
	    Papillary muscle commissure fusion
	    Commissure fusion

	
	    Short chordae
	    Leaflet fusion

	
	    Ebstein-type mitral valve
	    Calcification

	
	B. With abnormal papillary muscle 
	B. Due to subvalvular lesion 

	
	    Parachute mitral valve
	    Short chordae

	
	    Hammock valve
	    Fuse chordae

	
	Absent papillary muscle
	

	Source: Carpentier A. Mitral valve reconstruction in children. In Anderson RH, Macartney FJ, Chineboume EA, Tynan M(eds), Paediatric Cardiology. New York: Churchill Livingstone, 1983;361


. 

승모판탈출(Prolapsed leaflet): 승모판 탈출은 건삭의 손실, 신장 혹은 파열, 유두근의 신장 혹은 파열 등이 주원인이 되어 생기며 주로 승모판막폐쇄부전의 소견을 보이며, 2차적인 판막윤확장을 흔히 동반한다. 대부분의 승모판탈출 환자에서는 Carpentier등이 고안한 여러가지 수술방법을 적용하여 성형술을 시행할 수 있다3). 승모판막후옆(posterior leaflet prolaspe)이 주병변인 경우에는 건삭 신장 혹은 파열된 부분을 사각형형태로 잘라낸 다음 판엽 절제 부위를 단속 봉합한 뒤 판윤성형술을 시행해 준다. 인조링을 이용하여 판윤성형술을 시행하거나, 성장을 고려하여 판엽을 부분절제한 부분을 중심으로 부분 판윤성형술을 시행한다. 유두근 신장으로 인하여 교련부위의 양 판엽의 탈출이 보이는 경우 유두근을 심실근육내에 삽입하여 교정 할 수 있다. 승모판막의 전엽 탈출(prolapse of anterior leaflet)은 후엽탈출에 비해 수술적 교정이 까다롭고 어렵다. 승모판의 전엽탈출은 주로 건삭의 파열 혹은 신장으로 인하여 발생하며 판막윤의 확장을 흔히 동반하고 있다. 많이 사용되는 방법중의 하나는 탈출된 부분에 연해 있는 후엽의 일차 및 2차 건삭을 전엽으로 이식하는 방법이다. 건삭 파열의 경우 병변주위의 2차 건삭이 굵고 튼튼한 경우에는 파열된 건삭에 해당하는 판엽연에 붙여주는 방법을 사용할 수 있다. 건삭 신장이 주병변인 경우 신장된 건삭을 유두근에 고랑을 만든뒤 신장된 건삭의 길이를 조정하여 건삭의 일부를 삽입 봉합하여 건삭의 길이를 조정하는 방법을 사용할 수 있다3, 8). 그러나, 이 방법은 나이가 어린 환아에서는 기술적으로 매우 어렵다. 수술 시야도 좁을 뿐만 아니라 유두근으로 접근하여 적절한 건삭의 길이를 조정하는 것은 이론적으로 가능할 지는 모르지만 실제적으로 실행 하기 어렵다. 본원에서는 이러한 경우에 건삭의 길이를 유두근에 삽입하여 길이를 조정하지 않고 신장된 건삭을 접어서 판엽연 봉합하여 길이을 조정하는 방법을 사용하고 있으며, 판막윤 성형술을 같이 시행하여 보강해 주고 있다. 신장된 건삭이 약하거나, 광범위한 경우에는 인조봉합사 Gore-Tex suture를 이용하여 인조 건삭을 만들어 주는 방법을8, 9) 적용할 수 있으나, 이 방법은 아직 그 장기성적에 관하여 주위 깊은 관찰이 필요하다. 

제한된 움직임의 판엽은 주로 교련부 유합, 건삭 유합, 건삭 단축 혹은 건삭 비대 등의 결과로 나타나며, 유두근의 이상을 동반할 수도 있으며 승모판협착의 임상양상을 보인다. 유두근이 정상인 경우에는 여러가지 술식을 적용하여 판엽의 움직임을 호전 시킬 수 있으나, 우두근이 비정상인 경우 특히 parachute mitral valve, hammock mital valve등과 유두근이 없는 경우에는 성형술이 적절히 시행되기가 어려워 많은 경우에 판막치환술을 시행할 수 밖에 없다. 판막위에 형성된 섬유화된 링은 쉽게 절제할 수 있으나, 판막하 부분의 병변이 흔히 동반되기 때문에 유의하여 관찰해야 한다. 이에 적용되는 술식은 교련부절제술(commissurotomy), 이차 건삭절제술, 건삭 천공, 유두근 천공, 유두근 분리술(papillary muscle splitting), 건삭확장술 등 병변에 따라서 다양한 술식을 적용하며, 판엽의 조직이 모자라는 경우에는 판엽확장술을 시행한다10). 판엽확장술은 글루타알데하이드에 고정된 심낭편을 사용한다. 판막의 모양에 따라서 수평형, 수직형, 원형 등 다양한 모양의 심낭편을 부족한 판엽에 판윤을 따라 절개한 뒤 연속 봉합한다11). 유두근 분리술을 시행하는 경우 경우에 따라서 좌심실 첨부를 통하여 시행하기도 한다12).

소아에서의 판막성형술의 결과는 각 센터에 따라서 다양하게 보고되고 있다. Uva 등은13) 13년 동안(1980-1993) 20명의 영아에서 성형술을 시행한 바, 7년 생존율 94.1%, 7년 재수술 자유율이 58%로 보고하였다. Okita등은14) 18년 동안(1967-1987) 66명의 환아에서 성형술을 시행하였다. 낮은 조기사망율(1.5%)과 4명의 만기사망율(6%)을 보였으며, 7년 생존율 93%, 10년 재수술 자유율 67%를 보였으며, 15년 재수술 자유율은 44%였다. Stellin등은15) 34명의 환아에서 성형술을 시행하였다. 조기 사망은 없었으며, 1명의 환아에서 만기 사망을 보였다. 3명의 환아에서 재수술이 필요하였으며 12년 생존율 96.8%, 재수술 자유율 85.9%를 보였다. Aharon등은7) 11년동안 (1982-1993) 79명의 환아에서 성형술을 시행하였다. 85%의 환아에서 다른 동반 심기형 교정이 필요하였으며, 판막윤 성형술(86%), 열구봉합(52%), 건삭 길이 단축술(11%), 판엽 부분절제술(10%), 유두근 분리술(9%), 인조건삭 삽입술등을 시행하였다. 3명의 조기 사망(4%) 및 3명의 만기사망(4%)을 보였으며, 8명에서(10%) 재수술이 필요하였다. 5년 생존율은 82%, 8년 재수술 자유율은 89%였다. McCarthy 등은16) 10년간(1983-1994) 23명의 소아에서 시행한 승모판 성형술의 결과를 보고한 바, 3명의 병원사망율(13%), 2명의 만기 사망, 7년 생존율 77,4%, 7년 재수술 자유율 84.1%의 결과를 보였다. Yoshimura등은8) 20년간(1978-1998) 소아에서 시행한 승모판 성형술 및 판막치환술의 결과를 보고하였다. 승모판 성형술은 36명의 환아에서 시행하였으며, 조기 사망 2례(5.5%), 만기사망 2례(5.5%), 재수술은 3례에서 새행되었다. 10년 생존율은 87.2%이였으며, 사망 및 재수술을 포함한 심장과 관련된 문제점이 없을 확률은 72.7%였다. Seffaf등은17) 선천성 승모판막 협착 환아 72명의 수술결과를(1980-99) 보고하였다. 13명의 환아가 단독 승모판막협착증이었고, 59명은 다른 동반기형을 갖고 있었다. 조기사망율은 12.5%(9/72)였으며 좌심실유출로 협착, Shon’s comlex, 3개월 이전의 나이 등이 조기사망의 위험요소 였다. 8명의(11.1%) 환아가 만기 사망을 보였으며, 24명의 환아에서 34건의 재수술이 필요하였다. 술후 15년 추적결과 생존율은 69±7.5%, 재수술자유율(freedom from reoperation) 70.8 ±6.3%, 인조판막삽입 자유율은 68​​​±6% 였다.

소아 승모판막 질환에서 판막 성형술은 인조판막에 필히 동반하는 혈전 및 출혈 위험성이 없고, 건삭의 기능을 보존할 수 있으며, 인조판막 삽입시 성장에 따른 문제점과 진행되는 좌심실 유출로 협착 등을 피할 수 있다. 성인에서의 판막성형술의 경험이 축척됨에 따라서 소아에서 시행되는 판막성형술도 낮은 사망률과 유병율의 좋은 성적을 보이고 있다. 판막성형술의 제한점은 술식의 내구성 및 재수술의 위험성을 들 수 있으나, 소아에서 시행되는 판막삽입술과 비교하여 재수술의 요구가 크게 증가되지는 않는다. 일부 병변이 심한 경우에는 기술적인 제한점으로 인하여 판막삽입이 요구되고 있으나, 소아환자의 승모판 질환에서는 판막성형술을 우선적으로 시행해야 하겠다.  

References

1. Moore P, Adatia I Spevak PJ, et al. Severe congenital mitral stenosis in infants. Circulation 1994;89:2099-106

2. Carpentier A, Branchini B, Cour JC, et al. Congenital malformations of the mitral valve in children. J Thorac Cardiovasc Surg 1976;72:854-65

3. Carpentier A. Cardiac valve surgery-the French correction. J Thorac Cardiovasc Surg 1983;86:323-7

4. Prifti E, Vanini V, Bonacchi M, et al. Repair of congenital malformations of the mitral valve: early and midterm results. Ann Thorac Surg 2002;73:614-21

5. Laks H, Capouya ER, Pearl JM, et al. Technique of management of the left atrioventricular valve in the repair of atrioventricular septal defect with a common atrioventricular orifice. Cardiol Young 1991;1:356-366

6. Wooler GH, Nixon PG, Grimsa VA, Watson DA. Experience with the repair of the mitral valve in mitral incompetence. Thorax 1962;17:49

7. Aharon AS, Laks H, Drinkwater DC, et al. Early and late results of mitral valve repair in children. J Thorac Cardiovasc Surg 1994;107:1262-71. 

8. Yoshimura N, Yamaguchi M, Oshima Y, et al. Surgery for mitral valve disease in the pediatric age group. J Thorac Cardiovasc Surg 1999;118:99-106

9. Murakami T, Yagihara T, Yamamoto F, et al. Artificial chordae for mitral valve reconstruction in children. Ann Thorac Surg 1998;65:1377-80

10. Chauvaud S, Jebara V, Carpentier A, et al. Valve extension with glutaldehyde preserved autologous pericardium. Results in mitral valve repair. J Thorac Cardiovasc Surg 1991;102:171-7

11. Phan KP, Nguyen P, Pham NV, et al. Mitral valve repair in children using Carpentier’s techniques. Pediatr Cardiac Surg Annul. 1999;2:111-9

12. Barbero-Marcial M, Riso A, De Albuquerque AT, et al. Left ventricular approach for the surgical treatment of congenital mitral stenosis. J Thorac Cardiovasc Surg 1993;106:105-10

13. Uva MS, Galletti L, Gayet FL, et al. Surgery for congenital mitral valve disease in the first year of life. J Thorac Cardiovasc Surg 1995;109:164-76

14. Okita Y, Miki S, Kusuhara K, et al. Early and late results of reconstructive operation for congenital mitral regurgitation in pediatric age group. J Thorac Cardiovsc Surg 1988;96:294-8

15. Stellin G, Padalino M, Milanesi O, et al. Repair of congenital mitral valve dysplasia in infants and children; is it a always possible? Eur J Cardio-thorac Surg 2000;18:74-82

16. McCarthy JF, Neligan MC, Wood AE. Then year’s experience of an aggressive rapartive approach to congenital mitral valve anomalies. Eur J Cardio-thorac Surg 1996;10:534-9

17. Serraf A, Zoghbi J, Belli E, et al. Congenital mitral stenosis with or without associated defects. An evolving surgical strategy. Circulation 2000;102{suppl III}:111-166-71

