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.Ⅰ 서 론

산전 초음파와 유전자 검사의 눈부신 발전은 선천성 기형을 산전에 정확히 진단하는 계기

를 마련해 주었다 이러한 산전 태아 진단은 가족들에게 임신을 지속할지 포기할 지에 대한.

고민을 안겨준다 산전 진단되는 대부분의 태아 이상은 임신 기간 동안 더 이상의 악화가.

없어 임신 말기까지 유지하여 출생 후 치료로 회복되는 경우이다 몇몇의 생존 가능 임신.

주수에 다다른 태아에서는 임신 기간 중 질병이 진행되어 태아의 생존에 위협이 되는 경우

에는 인위적 조산 후 치료를 받게 된다 또 다른 소수의 태아 기형은 생존 가능 임신 주수.

에 다다르지 못한 상태에서 질병의 악화가 영구적 손상을 초래하게 되므로 임신 중 태아 치

료가 필요한 경우이다 지난 년간 산전부터 산후까지의 단계적인 추적을 통해 이러한 태. 20

아 기형의 병태 생리학이 밝혀지고 있다 또한 초음파와 자기공명영상 의 발전은 태아. , (MRI)

기형 진단의 민감도와 특이도를 높여온 것이 사실이다 동시에 태아 기형의 산전 자궁내 치.

료의 기술들이 확립되어 왔는데 개궁술 을 통한 태아 치료와 덜 침습적, (open hysterotomy)

인 내시경 을 통한 태아 치료들이 동물 실험을 거쳐 점차 인간에 적용되어 왔(hysteroscopy)

다 태아 치료의 중요성이 높아지고 있지만 태아 치료 못지 않게 산모의 안전이 동등한 중.

요성을 가지고 있음을 간과해서는 안될 것이다 여기서는 산전 치료가 가능한 태아 기형에.

대한 고찰과 태아 수술 기법에 대한 내용을 의 경험을 토대로UCSF fetal treatment center

문헌 고찰과 함께 정리하고자 한다.

.Ⅱ 일반 원칙(General Principles)

태아 수술에서 무엇보다 중요한 점은 산모의 안전이다 따라서 산모가 안전한 상태에서.

태아 수술이 이루어 질 수 있는가에 대한 집중적인 연구가 이루어져 왔다 초기 연구는 영.

장류를 포함한 크고 작은 동물들을 대상으로 수천건의 태아 수술 처치가 이루어졌다.1-8 그

결과 외과적 산부인과적 및 마취과적 견지에서 태아 수술이 안전하게 인간에게 적용할 수,

있다는 결론을 가져왔다 또한 동물 실험 결과에서 불가역적인 심각한 태아 기형의 경우 태.

아 수술이 적용되어야 그 이득을 볼 수 있다는 결론을 보여주었다.

첫 인간 태아 수술은 년 전 에서 시행한 개궁술을 통한 태아 수술이다20 UCSF .9 의UCSF

초기 태아 수술에 대한 개요 결과 개궁술을 통한 태아 수술 증례 이상에서 모성 사망, 100

이나 추 후 가임에 나쁜 영향을 준 예는 없었다 주 된 합병증은 조기 진통이었는데 분만.

주수는 주에서 주 사이의 분포를 보여 주었다 그 외에 몇몇 중요한 산모의 합병증은25 35 .

출혈과 감염이었는데 이러한 합병증은 여느 수술에서나 따라오는 일반적인 합병증이라 할



수 있는 것으로 태아 수술에서도 나타났다 임신 중기 자궁은 거의 대부분 자궁저부에.

절개를 가하지 않아서 다음 임신 시 자궁 파열을 예방하기 위해 필(lower uterine section)

수적으로 제왕절개술로 분만을 하여야 했다 그러나 태아 수술이 향 후 임신 능력에 영향을.

주지는 않는 것으로 나타났다.10,11 첫 증례의 결과에서는 감염은 한 예도 없었으나 예50 , 6

에서 수혈이 필요하였다 아마도 가장 심각한 합병증은 조기 진통으로 인하여 발생한다고.

여겨진다 예에서 조기 진통을 방지하기 위해 사용한 고용량의 때문에 폐 부종. 4 tocolytics

이 발생하였는데 예 모두에서 약을 끊은 후 회복되었다, 4 .

가족들은 수술의 위험성과 잇점에 대한 상담을 받는데 산과 유전학과 마취과 신생아과, , , ,

방사선과 소아 외과의 의사들과 산과 간호사 등의, , social worker fetal treatment

등 다각적인 상담이 이루어진다 태아 수술에 대한 결정은 때론 여러 사회적coordinator .

상황이 고려되어야 하는데 예를 들어 종교적 경제적 윤리적인 측면들이 그 것이다 태아 진, , .

단과 치료에 대한 치료자들의 논의도 여러 과가 모여 다각적인 방향에서 이루어진다 이러.

한 상담 끝에 유산을 할지 임신 기간 중 관망할지 아니면 태아 수술을 할 지가 결정된다, , .

.Ⅲ 자궁 절개(Traversing the uterus)

태아 기형에 대한 자궁내 수술은 세 가지 형태로 나눌 수 있는데 초음파 안내 하 경, 1)

피 시술 태아 내시경 하(ultrasonographycally-guided percutaneous intervention), 2)

시술 자궁절개 하에 이루어지는 직접 보면서 하는 수술이 그것이다 모든(FETENDO) , 3) .

시술의 성공에는 태반의 위치와 태아의 위치가 매우 중요한 요인이 되므로 이들을 시술 전

에 정확히 초음파로 확인해야 한다 또한 시술 중에도 숙련된 초음파 시술자가 함께 참여하.

여 실시간 초음파 화면을 제공하는 것은 수술에 절대적으로 중요한 요소이다.

모든 수술 과정 동안에 산모는 또는 위치를 취한다 침대를 좌측위로supine lithotomy .

약간 틀어 산모의 하대정맥이 자궁에 의해 지나치게 눌리지 않도록 한다 마취는 수술의 성.

격에 따라 부분 마취에서 전신 마취 까지 다양하게 선택되어진다.

초음파 안내 하 경피 시술1) (ultrasonographycally-guided percutaneous intervention)

단순 배액 의 한 방법인 수술은 태아 체부내의 낭성 부위에서 양수(needle drainage) shunt

내로 배액을 하는 방법이 가장 흔한 경우이다 이 시술은 시술 내내 초음파 가이드 하에 이.

루어진다 또 다른 경피 시술의 하나인 도 몇몇 태. percutaneous raido-frequency ablation

아 질환에 사용한다 와 모두 외측 직경이. Shunt catheter radio frequency device 2.0-2.5

정도이며 시술 후 자궁 봉합이 필요 없고 자궁 파열이나 출혈 등의 위험 없이 경피를mm , ,

통해 시행할 수 있는 장점이 있다.

태아 내시경 하 시술 이 시술을 하기 전에 항상 초음파로 태반의 위치를 확2) (FETENDO)

인하여 내시경 관이 태반을 통과하지 않는 부위를 선택해야 한다 태아 내시경은 경피 수술.

로도 가능하며 개복 후에 시행하기도 한다 다른 내시경 수술과는 달리(laparotomy) . CO2

가스는 태아 산증의 위험이 있어 일반적으로 사용하지 않으며 시야 확보와 시술 공간을 만

들기 위해 이나 양수를 이용한다 이 수액은 내시경 관 측면의 구멍을crystalloid solution .

통해 주입하게 된다 내시경의 크기는 를 이용하는데 작은 내시경은 경피 수술시. 1-5 mm

사용하여 자궁 파열의 위험을 줄인다 에서는 대개 작은 개복을 통해 시술하는 것을. UCSF

선호하며 크기의 내시경을 사용하고 시술 후 자궁 봉합을 시행한다 태아 수술은 초5 mm .

음파 가이드 하에 를 통하거나 부수적인 관을 통해 이루어진다trocar .12,13



자궁 절개 하 태아 수술산모의 개복은 하 횡절개 로 이루어지며 복벽3) (low transverse)

직근과 근을 필요한 만큼 횡으로 또는 수직으로 분리한다 그림. Abdominal ring retractor( )

를 걸어 시야 확보와 측면의 자궁 동맥의 압박을 예방한다 초음파를 통해 태반의 위치를.

확인하고 표시해 두어 자궁 절개시 태반의 손상이나 출혈이 없도록 한다 자궁 절개시 특수.

고안한 자궁 스태플러 그림 를 사용하여 자궁 절개시 발생하는 출혈을 최소한으로 한다 이( ) .

스태플러는 시술 내내 자궁 절개 부위에서 발생하는 출혈도 예방할 수 있는 장점이 있다.

태아는 한쪽 팔이나 다리를 노출 시켜 를 부착하여 를 한다 태아는pulseoxymetry monitor .

필요한 부분의 몸만 노출시켜 노출 부위를 최소화한다 수술 중에 따뜻한 식염수를 주입하.

여 태아를 잠기게 한다 태아 수술 후에는 다시 자궁 안으로 태아를 복원시키고 절개한 부.

위의 자궁을 봉합하고 를 도포한다 양막강 내에는 따뜻한 생리식염수를 정상보fibrin glue .

다 약간 적은 정도의 양만큼 보충한다 복부 절개 부위는 통상적인 방법으로 층에 따라 봉.

합한다 수술 후에는 초음파 추적관찰은 물론 자궁 수축에 대한 가 필요하며 적절. , monitor

한 자궁 이완제 를 투여하여 조기 진통을 예방하는 것이 중요하다(tocolysis) .14

수술 후 합병증은 대개 자궁을 침습하는 결과에 따른 합병증인데 복벽과 자궁 그리고 태,

반에서 발생하는 출혈이 대표적이다 복벽 개복시 을 피하거나. inferior epigastric vessels

하는 것이 복벽 출혈을 예방할 수 있다 자궁 절개시는 자궁 양 측면에서 혈관이 유ligation .

래하므로 측면을 피하여 절개한다 태반은 앞에서도 언급하였듯이 초음파로 확인하여 어떠.

한 시술이든지 가능하면 피하도록 한다.

양막의 파열이 태아 수술 성공에 있어 가장 큰 걸림돌인데 설령 극도로 적은 침습적 시술

의 경우에도 일어날 수 있는 합병증이다 양막의 파열의 원인은 양막을 적절하게 봉합하지.

못하였을 경우나 융모양막염 양막 분리 및 자궁 수축 등이 그것이, , (membrane separation)

다.

이러한 양막 파열의 합병증을 예방하고 줄이기 위한 원칙으로는 완벽한 무균적 술기가 필

수적이며 봉합시 양막과 자궁을 조심스럽고도 완벽하게 봉합하고 적절한 자궁 이완제의 사용,

을 들 수 있다 자궁 이완제로 쓰이는 약물은 제제를 비롯하여. halogenated inhalation

및 을 산모에 따magnesium sulfate, beta-sympathomimetics, indomethacin, nitroglycerin

라 적절히 사용한다.

.Ⅳ 태아 수술이 가능한 선천성 질환들

선천성 수신증1) (congenital hydronephrosis)

요로계의 폐색은 발달과정 중의 신장에 치명적인 소상을 초래한다 폐색을 치료하지 않을.

경우 이형성 신 으로 진행하게 되는 것이다 신장의 손상(dysplastic renal morphogenesis) .

으로 태아 소변 양이 감소하여 양수 과소증을 유발하고 이에 따라 폐형성 부전을 초래하여

심각한 결과를 낳는 것이다 여러 동물 실험들은 양측 태아 수신증에서 자궁내 감압술을 통.

해 폐 형성 부전을 방지하고 신장 기능을 보존할 수 있었음을 보여주었다 또한 치료 성적.

은 치료한 시점과 폐색 기간 정도에 영향을 받는 것으로 나타났다.18-22

태아 수신증 가운데 태아 치료에 적응이 되는 기준은 그 폐색 정도가 신장과 폐성숙에 장

해를 줄만큼 심각해야하며 너무 심해서 불가역적 상태인 경우는 제외된다 예를 들어 양측, .

성 무신증 중증의 신장 형성부전 그리(bilateral renal agenesis), (severe renal hypoplasia),

고 양측성 다낭성 이형성신 의 경우는 태아 치료에서 제외된(multicystic dysplastic kidney)



다.

초음파 검사에서 양측성 태아 수신증이 진단되면 태아 신장의 기능의 한 단면을 보기 위

해 양수 양을 측정한다 임신중기와 말기에는 태아 소변이 양수양의 대부분을 차지하기 때.

문이다 정상 양수양은 적어도 한쪽 신장의 기능은 정상임을 대변한다고 하겠다 양수양의. .

추적 검사 결과 양수양의 감소를 보인다면 신장 기능의 적신호로 생각할 수 있다 그러나.

이러한 양수양에 따른 예측은 아주 극심한 경우에만 가능하다는 것이다.23 임신 말기에 양

수양이 정상이면 예후가 좋고 임신 중기 초에 양수 과소증을 보인 경우는 예후가 나쁘다는

것인데 이것으론 신장 기능을 예측하는데는 부족하다 신장의 초음파 소견으로 신장 기능을.

간접적으로 알 수 있는데 이 또한 민감도와 특이도가 낮다.24 예의 수신증을 대상으로 초49

음파 소견과 병리 조직학적 소견을 대조하였는데 를 보인 경우와 증가된 신장cortical cysts

를 초음파에서 확인한 경우는 상당히 를 에측할 수 있었던 반echogenecity renal dysplasia

면 이러한 소견이 초음파 상에서 보이지 않은 경우에도 를 제외할 수 없다renal dysplasia

는 결론이었다 즉 초음파 검사가 신장의 기능을 어느 정도 예측할 수 있는 정보를 주지만.

정확한 신기능 상태를 대변하지는 못한다는 것이다 태아 소변의 분석은 보다 정확하고 직.

접적인 신기능 상태를 알 수 있는 지표를 제공한다 태아 소변 구성은 태아 혈청의 저장성.

여과액 상태로 임신 말기까지 일정하게 유지된다 태아 소변의 전해물 구성의(hypotonic) .

변화나 양의 변화는 태아 신기능의 변화를 반영한다 이전에 우리는 명의 양측성 수신증. 40

과 양수 과소증을 가진 태아를 대상으로 출생시 정상 신기능과 폐기능을 예측할 수 있는 태

아 소변 구성의 지표를 만들었다.23

태아 소변 구성의 예측성 지표(sodium<100 mEq/L, chloride<90 mEq/L, osmolality<210

mOsm)와 초음파 상 정상 신장 소견은 자궁내 요로계 감압술 후 신생아의 장기간 예후를 예

측하는데 믿을 수 있는 지표임으로 확인된 바 있다 최근 보고에 따르면 태아 소변을. proton

nuclear 를 이용하여 신기능을 예측할 수 있으며 태아magnetic resonance spectroscopy ,

소변내 과 이 태아 치료에 적절한 신기능을 예측하는데 도움calcium 2-microglobulin level

을 준다고 보고하고 있다.25 정확한 신기능을 측정하기 위해서는 방광내 소변을 세번 뽑아

야 한다 첫번째 소변은 방광내 얼마나 오랜 동안 축적되어있던 소변인지 알 수 없으므로.

적절한 지표가 될 수 없음이고 두번째 뽑은 소변은 에 고여있는 소변의collecting system

측정이라 할 수 있으며 마지막 세번째 소변이 신기능을 가장 잘 반영할 수 있는 신선한 태,

아 소변이라 할 수 있겠다.

요로계 태아 이상을 치료하기 위해서는 먼저 초음파로 진단을 정학히 내리는 것이 중요하

며 폐색의 해부학적 소견들을 확인한다 또한 양수 양을 측정하고 생존 가능성이 없는 태아.

질환을 제외시킨다 만약 다른 동반 기형이 없고 양수 양이 정상이라면 초음파 추적 검사를.

하면서 임신을 유지시킨다 양수 양이 적당히 유지된다면 산모는 주기적인 산과 진찰을 통.

해 만삭 분만 후 신생아 치료를 하는 것이 원칙이다 만약 양수과소증을 보이거나 양수 양.

이 줄어간다면 첫째 양수 양을 측정하고 둘째 신 실질의 초음파 소견을 관찰하고 마지막으,

로 방광 천자를 통해 태아 소변의 그리고 를 검사한다Na, Cl, osmolality .

요로계 감압술에는 두 가지 방법이 있으며 방광 양막강내 감압술, - (vesicoamniotic shunt)

와 가 그것이다 는 반드시 태아 이상 진단이 임신 일 삼open fetal surgery . Open surgery

분기나 이 삼분기 초에 이루어진 경우이면서 양수 과소증이 동반되어있고 태아 소변 검사,

상 전해질 소견이 좋아야하고 초음파 소견상 태아 실질이 정상 소견을 보일 때에 한하도록

한다.



예 이상의 태아 수신증이 로 의뢰되었는데 그 중 단 예300 UCSF fetal treatment center 8

만이 를 시행하였다open surgery .3 태아 수신증은 본원에서 시행한 태아 수술의 첫번째 증

례였다 년 이루어진 첫번째 태아 수술은. 1981 bilateral ureterostomies9를 시행받았던 예였

다 다음 예의 경우는 모두 주 사이에 을 시행 받았다. 7 18-24 bladder marsupialization .

예 중 예는 주 사이에 제왕절개로 분만되었다 번째 태아는 수술 후 소변이 잘8 6 32-36 . 7

배수되지 않았으며 반복 개복을 통해 태아를 제거하였다 여덟번째 태아는 배수는 잘 되었.

으나 수술 후 주 후에 조산에 의해 사망하였다2 .

생존 출생한 예 중 예에서는 정상 양수 양으로 돌아왔고 출생 시 페 기능이 좋았다 다6 4 .

른 두예는 출생 후 폐형성 부전 의 이차 합병증으로 사망하였다 생(pulmonary hypoplasia) .

존한 예중 한 예는 정상 신기능을 보였으나 개월에 질병과 연관없는 이유로 사망하였다4 9 .

또 다른 한예는 정상 성장을 거쳐 자랐으나 세에 만성 신부전으로 진행하여 신장 이식술3

을 성공적으로 시행받았다 나머지 두 예는 현재 세와 세로 정상 신기능을 가지고 살아가. 3 5

고 있다.

선천성 수신증은 점차 를 이용하여 자궁내 감압술을 초음파나 태아 내시경 안내catheter

하에 시행하는 일이 증가하고 있다 몇몇 연구자들이 방광 양막강내 감압술에 대한 성공적. -

보고를 다양하게 하고 있다.26,27 이러한 방광 양막강내 감압술은 에 비해 덜- open surgery

침습적이긴 하나 요로계 감압을 만큼 완벽하게 하기는 어려운데 그 이유는open surgery

의 등이 시술 후 잘 일어나기 때문이다 그러나 확실히catheter malfunction, obstruction .

에 비하여 산모와 태아에게 덜 침습적이라는 장점이 있음을 부인할 수는 없open surgery

다 따라서 는 보다 그 선택을 신중히 해야한다 몇몇 신중히 선택된 증례에서. open surgery .

는 를 통해 양수 양을 회복시키고 폐성숙을 정상적으로 유도하여 태아 생존을open surgery

증가시킬 수 있다 향후 태아 내시경을 이용한 방광 감압술은 보다는 덜 침습. open surgery

적이라는 장점이 있고 방법보다는 보다 확실하고 안정된 감압술을 시행할catheter shunt

수 있어 요로계 폐색 태아에 적절하리라 판단된다 그러나 이러한 태아 요로 감압술의 장기.

적인 예후에 대해서는 아직 확신할 수 없으며 지속적인 연구가 필요하리라 생각된다.

선천성 횡격막 탈장증2) (congenital diaphragmatic hernia)

출생 후 신생아의 폐기능 소생술의 발달에도 불구하고 아직까지 선천성 횡격막 탈장증을

가진 신생아의 생존율은 에 머물고 있다60-70% .28 자궁내에서 사망한 경우와 선천성 횡격

막 탈장증을 발견하지 못해 사망한 유아까지 포함한다면 선천성 횡격막 탈장증 태아의 전체

생존율은 까지 낮아진다20-27% .29 생존한 아이들도 오랜 기간 인공호흡기에 의존하거나 지

속적인 산소 공급이 필요한 경우가 많다 이는 폐 실질과 폐 혈관의 에 의한 이. hypoplasia

차 적인 합병증 때문이다 선천성 횡격막 탈장증은 횡격막의 단순한 결손이 그 원인이나 이.

로 인해 복강내 장기들이 흉곽으로 올라가 폐를 압박하여 치명적인 폐 형성 부전을 만든다

는 것이 발생학적 이론이다 따라서 자궁내 치료가 가능하다면 이러한 이차적인 폐형성 부.

전을 예방할 수 있다는 것이 선천성 횡격막 탈장증의 자궁내 태아 치료의 근간이 된다 양.

을 모델로 한 실험에서 임신 말기에 횡격막 탈장증을 만들거나 으로intrtathoracic balloon

폐를 압박한 결과 치명적인 폐형성 부전이 초래함을 확인하였다 또한 이러한 폐 압박 원인.

을 제거한 경우에는 폐의 성장과 발달이 출생 후 생존하기에 충분하다는 결론을 얻었다.30

선천성 횡격막 탈장증의 태아 수술 시도는 대개 자궁내 횡격막 탈장의 복구로 이루어져

왔는데 그 결과 수술 가능성은 입증되었으나 전반적인 생존율에는 잇점이 없는 것으로 나타



났다 그러나 심한 폐형성 부전을 가진 태아에서 수술 후 매우 높은 생존율을 보였으며 산.

전에 초음파와 자기공명영상으로 진단이 가능하였다 예후가 좋지 않을 것으로 예측되는 지.

표로는 첫째 간의 탈장이 있는 경우이고 둘째 폐와 머리 크기 비가 작을 때(low lung-to

로 나타났다 에서의 결과를 토대로 보면 간의 탈장이 없는 경우에head ration: LHR) . UCSF

서는 의 생존율을 보인 반면 간의 탈장이 동반된 경우에서는 의 태아만이 생존하100% 56%

였다 은 심방의 위치에서 폐의 부위를 재어 머리 둘레 크기를 나누어 산출하는데. LHR LHR

이 통계적으로 유의하게 생존율과 연관성이 있음을 보였다 이 이상인 경우에서는. LHR 1.35

의 생존율을 보였으며 사이를 보인 군에서는 미만의 군에서는 생100% 0.6-1.35 61%, 0.6

존아가 한명도 없었다.32 또한 다른 동반기형이 있는 경우에서는 예후가 나쁘므로 산전 초

음파검사로 동반 기형 유무를 찾는 것은 매우 중요하다 가장 많은 동반 기형은 선천성 심.

기형이며 이때의 생존은 거의 희박하다.33 이외에도 요로계 중추신경계 근골격계 위장관, , ,

계 및 성기 이상도 동반될 수 있다 염색체 이상이 에서 나타날 수 있으며 세염. 3.6-9% 18

색체와 세염색체 이상이 자주 동반되는 염색체 이상이다21 .34,35 따라서 선천성 횡격막 결

손이 진단되면 태아 염색체검사를 실시하여야 한다 최근 폐 부피를 재기 위해 자기공명영.

상을 이용한 방법이 대두되고 있어 보다 정확한 폐 크기를 잴 수 있어졌으며 이러한 결과,

를 토대로 폐 크기가 예후를 예측할 수 있는 지표로 사용될 수 있을지에 대한 결론을 얻을

수 있을 것으로 생각된다.36

우리는 지난 년간 예후가 나쁠 것으로 예측한 태아들을 선별해 낼 수 있었으며 동시에10 ,

동물 실험을 통해 상기도가 막힌 태아에서 폐 성숙이 촉진된다는 사실을 알아냈고 상기도를

막았을 경우 폐에 액체가 찬다는 사실도 알아냈다.37,38 이러한 실험들은 기도관의 폐쇄 또는

액체 환기 방법이 출생 후 폐성장을 유도할 수 있다는 연구를 이끌어 내(liquid ventilation)

었다.39,40 즉 자궁내 태아의 기도관 폐쇄를 선천성 횡격막 결손증에 적용할 수 있었다.41,42

자궁절개술 후 또는 태아 내시경을 이용한 기도관 폐쇄 방법이 적용되었는데 태아 내시경을

이용한 수술은 생존율을 높일 수 있었으나 자궁절개술 후 방법은 대조군과 비교시 생존율을

높이지는 못했다.

선천성 폐 낭성 유선종 과 천미골 기형종3) (CCAM) (SCT)

산전 진단되는 대부분의 고형 종양은 양성 이며 많은 수에서 그 키기가 줄어든다(benign) .

그러나 몇몇의 경우에서는 종양의 성장으로 중심 정맥관으로 돌아가는 혈류를 압박하거나,

심부전증을 야기하여 태아 수종을 발생시키기도 한다 태아 수종을 발생시키는 대표적인 선.

천성 종양은 선천성 폐낭성 유선종 과 천미골 기형종 으로 태아 수종을 동반하(CCAM) (SCT)

는 경우에는 치사율이 높다.

은 호흡기 세기관지 의 과다 증식과 여러 크기의 낭들이 형성되어있는CCAM (bronchioles)

폐질환으로 낭의 크기에 따라 세가지 유형으로 나눈다.43,44 큰 종양으로 발전한 경우에는 앞

서 말한대로 태아 수종을 야기할 수 있어 임신 주수에 따라 일찍 조산을 유도하여 치료하거

나 아직 생존 주수에 다다르지 못한 경우에는 태아 수술을 고려하게 된다.

큰 낭성 유형 형 의 경우에는 흉 양막강 도관 을 삽입하여 태아(1 ) - (thoracoamniotic shunt)

수종을 호전 시켰다는 보고가 있으며 형이나 형의 경우에는 태아 흉각절개술, 2 3

을 통해 종양을 직접 제거하는 수술을 시도할 수 있다 태아 흉각절개술은 모(thoracotomy) .

측 자궁절개술 후 태아의 다섯번째 늑간 부위를 절개하여 태아 흉강으로 접근하는 수술이

다 종양을 포함한 폐엽을 절개 부위로 끌어내고 이나 기. endoloop vascular endostapling



구를 이용하여 조직을 묶고 자르게 된다hilar .43,45

와 의 에서의 경험을 토대로 보면 으로 진단된 예는UCSF UPEN children’s hospital , CCAM

총 예였다 이 중 예가 임신을 지속하였고 예에서는 태아 수종이 발생하지 않아서134 . 120 79

이들 중 예는 만삭에 분만하여 생존하였고 예에서는 흉 양막강 도관 삽입을 시행하였고76 3 -

모두 생존하였다 태아 수종이 발생하였으나 별다른 산전 처치를 해주지 않았던 예는 모. 25

두 주산기에 사망하였다 또다른 예의 태아 수종이 동반된 경우에서는 자궁절개 하 수술. 16

적 태아 치료를 예에서 흉 양막강 도관 삽입을 예에서 시행하였다 도관을 삽입한 세명13 , - 3 .

중 두명이 생존하였고 개궁술을 통해 치료한 예 중 예에서 생존하였다13 8 .

는 흔하지 않은 종양이나 초음파 검사를 통해 산전에 용이하게 발견된다 과SCT . CCAM

마찬가지로 또한 자궁내에서 태아 상태가 나빠질 수 있는데 이 종양은 큰 크기로 자SCT ,

라서 를 일으켜 심부전을 야기하고 태아 수종을 발생시킨다 또한 종양안이vascular shunt .

나 밖으로 출혈이 일어나 태아 빈혈과 를 일으키기도 한다 다른 산과적 합병hypovolemia .

증으로는 조기 진통과 난산 등을 들 수 있다 큰 종양의 경우 분만 방식은 제왕절개술을 선.

호하게되는데 이는 분만시 외상에 의한 종양의 출혈이나 파열을 예방하기 위함이다.

의 최근 기록을 보면 예의 중 예에서 태아수종이 발생하였고 태아 수종UCSF 17 SCT 12 ,

이 발생하지 않았던 예에서는 만삭 분만을 통해 모두 생존하였다 태아 수종을 보인 예 중5 .

예에서는 태아 처치를 시행하여 이 중 예에서 생존하였으나 예에서는 태아 치료를 하7 3 , 5

지 않았으며 모두 사망하였다.46 를 가진 태아에서 태아 수종의 동반은 매우 높은 치사SCT

율과 상관관계가 있음을 보였다.47-49 태아에서 보편화된 태아 처치는 개궁술을 통한SCT

종양의 제거이다 큰 낭이 지배적인 경우에는 과 마찬가지로 도관을 삽입하는 방법을. CCAM

택할 수도 있다 과 같은 경피적 응고술로 종양의 크기를 줄이고. Radiofrequency ablation

를 줄이는 치료 방법도 사용할 수 있다 이는 개궁술을 통한 치료에 비해 덜vascular shunt .

침습적인 방법으로 종양 절개술의 대안으로 사용할 수 있다고 생각된다.

쌍둥이 이상4) (Twin anomalies)

단일융모막 쌍둥이 임신의 합병증은 대개 전체 쌍둥이 임신의 로 비교적 흔하10-15%

다.50 가장 많은 이상은 쌍둥이간 수혈 증후군 이며(twin twin transfusion syndrome, TTTS)

이는 교통하는 태반 혈관을 통해 발생하는 쌍둥이간의 수혈로써 동맥간 동정맥간(AA), (AV),

그리고 정정맥간 문합에 의해 발생한다 이러한 혈관 문합은 종종 다발성이기도 하며(VV) .

양측성으로 혈류가 진행하기도 한다 합병증은 한쪽 태아에서 다른 쪽 태아 쪽으로 일방적.

인 혈류가 진행할 때 나타난다 그 결과 양쪽 쌍둥이 모두 혈류 이상으로 고통받게 된다. .

주는 입장에서는 심박출량이 줄어들고 그로 인해 뇌와 신장에 영향을 주게되며 오래 지속시

양수 과소증이 나타나고 받는 입장에서는 반대로 심박출량이 증가하고 이로 인한 심부전을,

초래할 수 있으며 양수 과다증의 현상을 보인다 임신 중기에 진단된 의 치사율은 양. TTTS

쪽 태아 모두에서 에 이른다80% .51 더욱이 한쪽 태아가 자궁내 사망시 이론적으로 다른

태아의 뇌 경색이나 신장 이상 또는 사망에 이를 가능성이 높다.52,53

의 높은 이환율과 치사율 때문에 양쪽 태아 또는 한쪽 태아에 대한 산전 치료가 모TTTS

색되어왔다 가장 흔한 처치는 양수과다증을 감소시키는 양수배액법 이다. (amnioreduction) .

심한 양수과다증은 조기 진통을 유발하므로 이러한 조산의 위험을 감소시키는 것이 일차적

인 목적이다 또한 그간의 보고를 보면 양수배액법이 이유는 알 수 없지만 에 좋은 예. TTTS

후를 가져왔으며 의 보고에 따르면 고용량의 양수배, International Amnioreduction Registry



액술 후 생존율은 였다58% .54

몇몇 연구자들은 태아내시경 하에서 문합된 혈관을 레이저로 제거하는 수술을 시도하고

있다 이 수술은 내시경을 사용시 경피적 시술로 가능하며 내시. 1.0-2.0 mm , 3.0-5.0 mm

경을 사용시는 모체 개복술 후 시행한다 대개는 내시경 제거 후 생기는 자궁의 상처를 봉.

합하기 위해 모체 개복술을 선호한다 레이저를 이용한 문합 혈관 제거술 후 쌍둥이. TTTS

의 생존율은 였다50-67% .55-60

쌍둥이간 역 동맥 혈류 증후는 단일접합자(twin-reverse arterial perfusion, TRAP)

의 에서 발생하며 삼쌍둥이의 에서 발생한다고 알려져 있다 제대 혈류(monozygote) 1% 3% .

가 정상적인 태아 에서 무심장 무뇌아 로 역순환 하는(pump twin) / (acardiac/anencephalic)

질환으로 적절한 산전 처치 없이는 정상아의 심부전에 의한 치사율이 로 알려져 있50-75%

다 최근의 치료는 무심장 태아쪽의 제대 혈류를 막아버림으로써 정상태아에서 더 이상 역.

순환하는 혈류가 생성되지 않게 하는 것이다 그 방법으로는 태아내시경 하 제대 결찰이나.

경피적 방법으로 제대혈관에 이나 를 주사하는 방법이 있thrombogenic coils fibrin glues

다.61,62 최근에는 초음파 안내하에 경피적으로 제대 혈류를 제거시키는 방법으로

을 사용하는데 에서의 경험으로는 정상아 의 생존radiofrequency ablation UCSF (pump twin)

율이 였다90% .

수막척수류5) (Meningomyelocele, MMC)

수막척수류는 심각한 신경학적 결손을 보이는 비교적 흔한 선천성 질환이다 신경학적 후.

유증으로는 기능의 소실 장과 방광의 기능 소실 뇌수종과 탈장hindlimb , , hindbrain (Chiari

등이 있다 그 심각성은 병변의 위치와 정도에 따라 달라지는데 경추 쪽으II malformation) .

로 그리고 병변이 클수록 장애는 심각해진다 최근 출생 후 벌어진 신경관 결손을 봉합하고.

광범위한 재활 치료가 이루어지고 있지만 대부분의 장애는 태어날 때 이미 불가역적인 상태

로 되어있다는 사실이다 하여 출생 후 장애를 최소화하기 위한 시도로 자궁내에서 수막척.

수류를 치료하는 시도가 이어졌다 쥐 양 원숭이 등의 동물 실험들을 바탕으로 태아때. (rat), ,

결손을 교정해주는 실험들이 있었다.5,6,8,63-65 이러한 실험결과들은 자궁내 치료가 출생 후

신경학적 결손을 향상시킨다는 결론을 얻었고 특히 의 운동성이 대조군에 비하여hind limb

좋아짐을 알아냈다.5,7 이러한 결과를 토대로 인간에 적용할 수 있었는데 태아 치료영역에서

치명적이 아닌 질환으로는 처음으로 태아 수술이 시도되었다 수술은 개궁술과 태아내시경.

하 수술로 이루어졌으며 일 적 봉합과 피부 이식을 포함한 것이었다.ㅊ 66-68 몇몇 연구자들은

개궁술을 통한 성공적인 기술적 봉합에 대해 보고한 바 있다.68,69 그러나 실망스럽게도 태아

의 출생 후 상태는 만족스럽지 못하였다 즉 방광이나 장의 기능 그리고 의 기능. , hind limb

향상이 대조군과 차이가 없었다 그렇지만 의 탈장이나 뇌수종 발생에서는 자궁내. hindbrain

치료를 받은 군에서 대조군에 비해 작았다 현재 수막척수류를 가진 태아를 대상으로 자궁.

내 치료에 대한 효과를 보기 위해 기금을 가지고 하는 전향적 다기관 무작위 시도가NIH , ,

이루어지고 있다.

.Ⅴ 태아 수술의 미래

태아 수술은 현재 다방면으로 빠르게 진행되고 있다 과거 자궁내에서 치명적인 질환에만.

적용되던 적응증이 보다 광범위하게 적용시키려는 시도가 이루어지고 있고 그 첫번째 시도



가 수막척수류를 들 수 있다 생명에 지장은 없어도 출생 후 치명적인 신경학적 및 여러 장.

기의 기능적 소실의 합병증을 줄이기 위한 시도라고 볼 수 있다 이러한 시도는 과거 개궁.

술과 같은 산모의 위험성을 안고 가는 수술에서 덜 침습적인 태아내시경 하 수술이나 레이

저를 이용한 과 같은 수술로의 전환으로 상당히 힘을 얻고 있다 또radiofrequency ablation .

한 앞으로는 모체 개복술과 같은 수술은 극히 일부에서만 사용될 것이며 더 나아가 대사성

장애에 대한 유전자 치료 나 특정적인 기관의 조직 배양을 통한 이식 또한(gene therapy)

현실화되리라 생각된다 또한 자궁내 태아치료의 완성도를 높이기 위한 동물 실험과 기초.

과학의 연구가 계속되어져야 할 것이다.
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