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우리나라는 현재까지 폐고혈압 진료지침이 개발된 적이 없어 주로 

유럽의 진료지침에 따라 폐고혈압의 진단과 치료가 이루어지고 있

다. 그러나, 이들 진료지침이 실제로 국내 현실과 맞지 않는 여러 부

분으로 인해 환자들에게 적절한 시기에 올바른 진단과 치료가 충분

히 제공되지 못하고 있는 것이 현실이다. 본 폐고혈압 진료지침은 폐

고혈압의 진단과 치료의 기반이 부족한 국내 상황에 비추어 최선의 

폐고혈압의 진단 및 치료를 지원하기 위해 개발되었다. 진료지침의 

가장 기본적인 기능은 임상 진료에서 진료와 관련하여 의사와 환자 

간의 소통을 통해 의사결정에 도움을 주기 위함이기에, 본 진료지침

은 2015년 제정된 유럽 폐고혈압 진료지침을 바탕으로 관련 학회들

이 협력하여 최신 국내외 연구자료를 포함한 수용 개작 작업을 통

해 제작한 국내 폐고혈압 진료지침의 초판이라고 할 수 있다.

본 진료지침은 집필진과 유관 학회의 감수위원으로 구성되었다. 

본 진료지침을 주관한 대한심장학회와 대한결핵 및 호흡기학회의 교

수진이 수용 개작을 위한 집필진으로 참여하여 국내외 새로운 연구 

결과를 다수 포함한 초안을 마련한 후, 폐고혈압의 진단과 치료에 관

여하는 11개 유관학회에서 15명의 전문 감수 위원들이 참여한 각 학

회의 의견을 취합하여 진료지침 개발 과정에서 반영하였다. 이후 마

지막으로 본 진료지침은 대한심장학회 및 대한결핵 및 호흡기학회 

내 진료지침위원회의 승인과정을 거쳤다.

서문



본 진료지침의 수용 개작을 위해 폐고혈압과 관련된 최근 10년간

의 문헌 총 31,077건을 검색(Medline, PubMed, Embase 데이터베이

스)하였고, 한국형 임상 진료지침 평가도구(K-AGREE 2.0/ 6개 항

목, 23가지 기준 검토)를 이용하여 평가한 후, 2015년 유럽 폐고혈압 

진료지침(2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment  

of pulmonary hypertension, Eur Heart J 2016;37:67-119)을 수

용 개작 진료지침으로 최종 선택하였다. 또한, 2017년 일본 폐고

혈압 진료지침(2017 JCS/JPCPHS Guidelines for the treatment of  

pulmonary hypertension, Circ J 2019;25:842-945)도 부분적으로 

참조하였다. 본 진료지침에서 최근 10년 이내의 관련 문헌 중 근거 

중심의 진료지침만을 선택하였고, 합의 문헌들은 배제하였다.

본 임상 진료지침을 통해 폐고혈압의 진단 및 치료, 전문센터의 역

할에 대한 문헌적 근거 및 국내외 여러 임상 경험에 따른 성과를 제시

한바 현장에서 환자 진료에 임하는 의료진이 더욱 확신을 갖고 환자

들에게 더욱 표준화된 치료에 임할 수 있게 되기를 기대한다. 

마지막으로 본 진료지침의 제정을 위해 함께 노력해 주신 많은 분

의 노고에 특별한 감사를 드린다.

2020년 11월

폐고혈압 진료지침 제정 특별위원회

위원장  장 혁 재



영어용어 한글용어

6-minute walking distance (6MWD) 6분 보행거리

6-minute walking test (6MWT) 6분 보행검사

Ambrisentan 암브리센탄

Amlodipine 암로디핀

Anti-nuclear antibody (ANA) 항핵항체

Associated pulmonary arterial hypertension 

(APAH)

다른 질환과 관련된 

폐동맥고혈압

Atrial fibrillation 심방세동

Atrial flutter 심방조동

Atrial septal defect (ASD) 심방중격결손증

Atrial septostomy 심방중격절개술

Balloon pulmonary angioplasty (BPA) 풍선폐혈관성형술

Beraprost 베라프로스트

Bosentan 보센탄

Calcium channel blocker (CCB) 칼슘통로차단제

Cardiac output (CO) 심박출량

Cardiac tamponade 심장압전

Cardioplmonary exercise test (CPET) 심폐운동검사

Chronic lung disease 만성폐질환

Chronic obstructive pulmonary disease (COPD) 만성폐쇄폐질환

Chronic thromboembolic pulmonary 

hypertension (CTEPH)
만성혈전색전폐고혈압

Combined pre- and post-capillary PH 

(CpcPH)

복합 모세혈관전후  

폐고혈압

용어 정리



영어용어 한글용어

Combined pulmonary fibrosis and emphysema 

(CPFE)
복합 폐섬유화 및 폐기종

Computerized tomography (CT) 컴퓨터단층촬영

Computerized tomography pulmonary 

angiography (CTPA)

컴퓨터단층촬영 폐혈관

조영술

Congenital heart disease (CHD) 선천심장병

Connective tissue disease (CTD) 결합조직병, 결합조직질환

Continuous positive airway pressure 지속양압환기

Diastolic pressure gradient (DPG)
이완기폐동맥압 - 폐동맥

쐐기압간 차이

Diffusing capacity of carbon monoxide (DLCO) 일산화탄소폐확산능

Digital ulceration 수지궤양

Diltiazem 딜티아젬

Eisenmenger’s syndrome 아이젠멩거 증후군

Endotheline receptor antagonist (ERA) 엔도텔린 수용체 길항제

Epoprostenol 에포프로스테놀

Extracorporeal membrane oxygenation 

(ECMO)
체외막산소공급장치

Functional class 기능등급

Guanylate cyclase stimulatior (GCs)
구아닐산 고리화효소 

자극제

Heart failure with preserved ejection fraction 

(HFpEF)
박출률보존심부전

Heart failure with reduced ejection fraction 

(HFrEF)
박출률저하심부전

Heritable pulmonoary arterial hypertension 

(HPAH)
유전폐동맥고혈압

Highly active anti-retroviral therapy (HAART)
고활성 항레트로

바이러스 치료

Human immunodeficiency virus (HIV) 사람면역결핍바이러스

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) 특발폐섬유화증



영어용어 한글용어

Idipathic pulmonoary arterial hypertension 

(IPAH)
특발폐동맥고혈압

Iloprost 일로프로스트

Incidence 발병률

Inhaled vasoactive intestinal peptide (VIP) 흡입 혈관반응장펩타이드

Interstitial lung disease (ILD) 간질폐질환

Isolated post-capillary pulmonary 

hypertension (IpcPH)

국한된 모세혈관후  

폐고혈압

Macitentan 마시텐탄

Mean pulmonary arterial pressure (mPAP) 평균 폐동맥압

Nifedipine 니페디핀

Obstructive sleep apnea (OSA) 폐쇄수면무호흡증

Pericardial effusion 심장막삼출

Persistent pulmonary hypertension of the 

newborn (PPHN)

신생아의 지속적 

폐고혈압

Phosphodiesterase type 5 inhibitor (PDE5i)
포스포디에스터라제-5  

억제제

Portal hypertension 간문맥고혈압

Portopulmonary hypertension (PoPH) 문맥폐고혈압

Post-capillary pulmonary hypertension 모세혈관후 폐고혈압

Pre-capillary pulmonary hypertension 모세혈관전 폐고혈압

Prevalence 유병률

Prostacyclin 프로스타사이클린

Pulmonary endarterectomy (PEA) 폐동맥내막절제술

Pulmonary arterial hypertension (PAH) 폐동맥고혈압

Pulmonary arterial pressure (PAP) 폐동맥압

Pulmonary arterial wedge pressure (PAWP) 폐동맥쐐기압

Pulmonary capillary hemangiomatosis (PCH) 폐모세혈관혈관종증

Pulmonary embolism 폐색전증



영어용어 한글용어

Pulmonary hypertension (PH) 폐고혈압

Pulmonary vascular resistance (PVR) 폐혈관저항

Pulmonary veno-occlusive disease (PVOD) 폐정맥폐쇄질환

Recurrent laryngeal nerve 반회후두신경

Right heart catheterization (RHC) 우심도자술

Riociguat 리오시구앗

Scleroderma 피부경화증

Segmental pulmonary hypertension 부분폐고혈압

Selexipag 셀렉시팍

Sildenafil 실데나필

Speckle tracking 반점추적

Spider nevus 거미혈관종

Systemic lupus erythematosus (SLE) 전신홍반루푸스

Systemic sclerosis (SSc) 전신경화증

Tadalafil 타다라필

Telangiectasia 모세혈관확장증

Thermodiulation method 온도희석법

Transpulmonary pressure gradient (TPG) 폐전후압력차

Treprostinil 트레프로스티닐

Tricuspid annular plane systolic excursion 

(TAPSE)

삼첨판륜 수축기 

이동거리

Udenafil 유데나필

Vardenafil 바데나필

Ventricular septal defect (VSD) 심실중격결손증

World Health Organization (WHO) 세계보건기구



집필진	 	 2

유관 학회 감수위원	 	 3

서문		 	 4

용어 정리	 	 6

PART 1  도입	 	 15

PART 2  정의 및 분류	 	 21

2.1	 정의	 	 22

2.2	 분류	 	 24

PART 3  폐고혈압의 역학 및 유전학	 	 29

3.1	 역학 및 위험요소	 	 30

3.2	 유전적 소인	 	 35

PART 4  폐고혈압의 진단	 	 37

4.1	 진단	 	 38

4.1.1	 임상 증상	 	 38

4.1.2	 심전도	 	 40

4.1.3	 가슴 X선 검사	 	 41

4.1.4	 폐기능검사 및 동맥혈가스분석	 	 41

Contents



4.1.5	 심초음파검사	 	 42

4.1.6	 폐 환기/관류 스캔	 	 47

4.1.7	 컴퓨터단층촬영(CT) 및 CT 폐혈관조영술	 	 48

4.1.8	 심장 자기공명영상	 	 49

4.1.9	 혈액검사 및 면역학	 	 50

4.1.10	 복부초음파검사	 	 51

4.1.11	 우심도자술 및 혈관반응성검사	 	 51

4.1.12	 유전자 검사	 	 58

4.2	 진단 알고리즘	 	 59

PART 5  폐동맥고혈압(폐고혈압 1군)	 	 63

5.1	 임상적 특징	 	 64

5.2	 중증도 평가	 	 64

5.2.1	 임상, 영상 및 혈역학적 지표	 	 64

5.2.2	 운동능력의 평가	 	 67

5.2.3	 생화학 지표	 	 68

5.2.4	 포괄적인 예후 및 위험도 평가	 	 69

5.2.5	 환자 상태의 정의	 	 74

5.2.6	 치료 목표 및 추적 관찰 전략	 	 75

5.3	 치료	 	 76

5.3.1	 일반적인 조치	 	 76

5.3.1.1	 신체활동 및 지도받는 재활치료	 	 77

5.3.1.2	 임신, 산아제한 및 폐경 후 호르몬 치료	 	 78

5.3.1.3	 계획된 수술	 	 80

5.3.1.4	 감염 예방	 	 80

5.3.1.5	 심리사회적 지지	 	 80

5.3.1.6	 치료 순응도	 	 81

5.3.1.7	 여행	 	 81

5.3.1.8	 유전 상담	 	 81

5.3.2	 지지요법	 	 82

5.3.2.1	 경구용 항응고제	 	 83

5.3.2.2	 이뇨제	 	 83

5.3.2.3	 산소	 	 84



5.3.2.4	 디곡신 및 기타 심혈관 약물들	 	 84

5.3.2.5	 빈혈 및 철분 상태	 	 84

5.3.2.6	 수면무호흡증후군	 	 85

5.3.3	 폐고혈압 약물요법	 	 85

5.3.3.1	 칼슘통로차단제	 	 86

5.3.3.2	 엔도텔린 수용체 길항제	 	 88

5.3.3.2.1	 암브리센탄	 	 88

5.3.3.2.2	 보센탄	 	 88

5.3.3.2.3	 마시텐탄	 	 89

5.3.3.3	� 포스포디에스터라제-5억제제 및 구아닐산 고리화효소 자극제	 90

5.3.3.3.1	 실데나필	 	 90

5.3.3.3.2	 타다라필	 	 90

5.3.3.3.3	 바데나필	 	 91

5.3.3.3.4	 유데나필	 	 91

5.3.3.3.5	 리오시구앗	 	 92

5.3.3.4	� 프로스타사이클린 유사체 및 프로스타사이클린 수용체 효능제	 92

5.3.3.4.1	 베라프로스트	 	 93

5.3.3.4.2	 에포프로스테놀	 	 93

5.3.3.4.3	 일로프로스트	 	 94

5.3.3.4.4	 트레프로스티닐	 	 95

5.3.3.4.5	 셀렉시팍	 	 96

5.3.3.5	 실험적 치료약물 및 전략	 	 98

5.3.4	 병용요법	 	 98

5.3.5	 약물상호작용	 	 102

5.3.6	 풍선도자 심방중격절개술	 	 103

5.3.7	 진행된 우심실 부전	 	 104

5.3.7.1	 중환자실 관리	 	 104

5.3.7.2	 우심실 보조	 	 105

5.3.8	 폐이식	 	 106

5.3.9	 치료 알고리즘	 	 109

5.3.10	 폐동맥고혈압 합병증의 진단 및 치료	 	 113

5.3.10.1	 부정맥	 	 113

5.3.10.2	 객혈	 	 113

5.3.10.3	 물리적 합병증	 	 114

5.3.11	 완화의료와 윤리적 문제	 	 115



PART 6  특정 폐(동맥)고혈압 질환군	 	 117

6.1	 소아 폐(동맥)고혈압	 	 118

6.1.1	 정의 및 진단	 	 119

6.1.2	 치료	 	 120

6.2	 성인 선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압	 	 122

6.2.1	 진단	 	 123

6.2.2	 치료	 	 124

6.3	 결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압	 	 127

6.3.1	 진단	 	 128

6.3.2	 치료	 	 129

6.4	 간문맥고혈압과 관련된 폐동맥고혈압	 	 131

6.4.1	 진단	 	 132

6.4.2	 치료	 	 132

6.5	� 사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압	 	 134

6.5.1	 진단	 	 135

6.5.2	 치료	 	 136

6.6	 폐정맥폐쇄질환 및 폐모세혈관혈관종증	 	 137

6.6.1	 진단	 	 138

6.6.2	 치료	 	 140

PART 7  좌심장질환으로 인한 폐고혈압(폐고혈압 2군)	 	 143

7.1	 진단	 	 147

7.2	 치료	 	 149

PART 8  �폐질환 및 또는 저산소증으로 인한 폐고혈압 

(폐고혈압 3군)	 	 153

8.1	 만성폐질환에서 폐고혈압의 진단	 	 155



8.2	 만성폐질환으로 의한 폐고혈압의 혈역학 정의와 중증도평가		 157

8.3	 폐질환에 의한 폐고혈압과 폐병변을 동반한 폐동맥고혈압의 감별		 158

8.4	 폐질환에 의한 폐고혈압의 치료 및 관리	 	 161

8.4.1	 만성폐쇄폐질환에 의한 폐고혈압의 치료	 	 162

8.4.2	 간질폐질환에 의한 폐고혈압의 치료	 	 163

8.4.3	 폐포저환기 및 저산소증과 관련된 폐고혈압	 	 164

PART 9  만성혈전색전폐고혈압(폐고혈압 4군)	 	 167

9.1	 진단	 	 168

9.2	 치료	 	 171

9.2.1	 외과적 수술	 	 171

9.2.2	 내과적 치료	 	 173

9.2.3	 중재술	 	 175

PART 10  �불분명한 기전 및/또는 다인성 기전에 의한  

폐고혈압(폐고혈압 5군)	 	 177

PART 11  폐고혈압 전문센터	 	 179

11.1	전문 폐고혈압센터에 요구되는 시설 및 기술	 	 182

PART 12  �해야 할 것과 하지 말아야 할 것에 대한  

진료지침 내용 요약	 	 185

참고문헌	 	 189



도입

I



16  |  2020 폐고혈압 진료지침

1. 도입

진료지침을 제정하는 목적은 특정한 진단이나 치료 방법을 통해 

위험성 대비 얻을 수 있는 효과의 경중뿐만 아니라, 결과에 미치는 영

향을 고려해서 의료진이 개별 환자에 대한 최선의 접근방식을 선택

하는 것을 돕기 위함이다. 최근 국내외 여러 학회 및 관련 단체에서 

다양한 질환과 관련한 많은 치료지침을 발표한 바 있다. 제정된 진료

지침은 임상 각 부문에 실질적으로 영향을 미치기 때문에 모든 의사

결정 과정을 투명하게 공개할 수 있도록 진료지침 제정과 관련한 품

질 기준이 정의되어 있다. 본 진료지침 제작에 사용된 기준은 대한심

장학회(www.circulation.or.kr) 및 대한결핵 및 호흡기학회(www.

lungkorea.org)의 웹사이트와 대한의학회 임상 진료지침 정보센터 

웹사이트(https://www.guideline.or.kr/evaluation/index.php?-

sub=1)에서 확인할 수 있다.

본 진료지침은 대한심장학회와 대한결핵 및 호흡기학회의 폐고혈

압에 관한 공식 입장을 나타내며 정기적으로 개정될 예정이다. 진료

지침에 언급된 권고사항은 개별적인 문제들에 대해 기존 근거들을 

평가하고 요약하여 전문가들이 일상 업무에서 의사결정을 내리는 데 

도움을 주기 위해 작성되었다. 그러나, 개별 환자에 있어 최종적인 결

정은 해당 환자 및 보호자와 협의를 통해 담당 의료진이 내려야 한다. 
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이번 진료지침 제정을 위해 주관학회 진료지침 제정위원회 산하에 

폐고혈압과 관련한 전문가를 대표하는 특별위원회 구성원을 선정하

였으며, 위원회의 구성에 있어 다양한 의료분야 전문가 및 단체의 구

성원을 포함함으로써 폐고혈압의 다양한 특성을 반영하고자 노력하

였다. 선정된 전문가들은 폐동맥고혈압의 관리(진단, 치료, 예방 및 

재활 등)와 관련해 출간된 근거를 포괄적으로 검토하였다. 금번 진료

지침은 폐고혈압의 임상 관리에 초점을 맞추어 유럽심장학회 및 유

럽호흡기학회에서 2004년, 2009년, 2015년에 발표한 진료지침과 일

본순환기학회 및 일본폐순환 및 폐고혈압학회에서 발간한 2017년 

진료지침을 참고하였다. 또한, MEDLINE 등의 검색엔진을 활용해 

체계적인 문헌 조사를 시행하고 타당성과 적절성에 근거해 2010년 

이후 폐고혈압 주제에 관하여 발표된 국내외 새로운 연구 결과를 반

영하고자 노력하였다. 각각의 항목에 대한 근거 수준과 권고의 강도

는 표 1과 표 2와 같이 미리 규정된 척도에 따라 등급을 매겨 제시하

였다.

진료지침은 현재 활용 가능한 과학적, 의학적 지식과 증거를 세심

하게 고려한 후 개발되었다. 각 학회의 진료지침제정위원회는 본 진

료지침 제정을 위한 특별위원회의 새로운 진료지침의 작성을 감독

하였으며, 제정된 진료지침은 지침제정위원회와 외부 유관 학회들

인 대한류마티스학회, 대한부정맥학회, 대한소아심장학회, 대한심부

전학회, 대한심장혈관영상의학회, 대한심혈관중재학회, 대한이식학

회, 대한진단검사의학회, 대한폐고혈압연구회/대한고혈압학회 및 한

국심초음파학회에서 지정한 전문가들에 의한 검토를 거쳤고, 지적된 

사항을 반영하여 수정이 이루어진 후 대한심장학회 진료지침위원회

(대한심장학회, 대한고혈압학회, 대한부정맥학회, 대한심부전학회, 

대한심혈관중재학회, 대한임상순환기학회, 심장대사증후군학회, 한

국심초음파학회, 한국지질동맥경화학회 위원으로 구성)와 대한결핵 

및 호흡기학회 진료지침위원회의 검토와 동의를 받았다. 최종 문서

는 관련 학회 홈페이지에 게재될 예정이다.
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작성 및 검토 패널로 참여한 전문가들은 잠재적인 이해 충돌이 될 

수 있는 모든 이해관계가 있는 경우 이를 공개하였으며, 진료지침 작

성 기간 중 발생하는 변동사항에 대해서도 관련 학회에 통보 및 공개

하였다. 폐동맥고혈압 진료지침 작성을 위한 특별위원회는 이해관계 

배제를 위해 관련 산업체의 재정적 후원 없이 운영되었다.

향후 실제 일상 진료행위가 진료지침에서 권고하는 바에 부합하게 

이루어지는지 여부를 검증하기 위해 후속 조사가 필요하며 이러한 

과정을 통해 임상 연구, 지침서 작성, 보급 및 임상 적용 사이에 일련

의 선순환 구조를 만드는 것이 필요하다.

폐고혈압과 관련한 의료 전문가들이 예방, 진단 또는 치료를 위한 

전략의 결정과 실행을 포함한 임상적 판단의 모든 과정에서 본 진료

지침을 충분히 고려할 것을 권장하지만, 각 환자의 건강 상태를 고려

하여 환자 및 보호자와 협의를 통해 최종적인 결정을 내려야 하는 것

은 언제나 개별 의료인의 권한과 책임이다. 또한, 처방 시 의약품과 

기기와 관련해 끊임없이 변화되는 각종 허가 및 보험 급여 등 관련 규

정을 확인하는 것 또한 개별 의료인의 역할이다.
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표 1.  권고 수준

권고 수준 정의 사용 문구

I

해당 치료 또는 시술이 유익하고,  

유용하며 효과적이라는 증거 및/또는 

일반적 합의가 있음

해야 한다. 권고한다.

II

해당 치료 또는 시술의 유용성/효능과 

관련해 상충하는 증거 및/또는  

의견의 차이가 있음

 IIa
유용성/효능과 관련한 증거/의견이 

전반적으로 긍정적임

하는 것은 타당하다. 

도움이 될 수 있다.

 IIb
유용성/효능과 관련한 증거/의견이 

적절히 확립되지 않음
하는 것을 고려할 수 있다.

III

주어진 치료 또는 절차가 유용하지  

않거나 효과적이지 않으며, 일부 경우

에는 해로울 수 있다는 증거 또는  

일반적인 동의가 있음

하면 안 된다. 해가 된다. 

추천되지 않는다. 

표 2.  근거 수준

근거 수준 A 다수의 무작위 연구 혹은 메타분석 자료

근거 수준 B 한 건의 무작위 연구 혹은 대규모 비무작위 연구자료

근거 수준 C
합의된 전문가 견해 및/또는 소규모 연구, 

후향적 연구 등록연구 결과





정의 및 분류

II
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2. 정의 및 분류

2.1  정의

폐고혈압은 우심도자술(right heart catheterization; RHC)을 통

해 평가된 안정 시 평균 폐동맥압(mean pulmonary arterial pressure, 

mPAP)이 ≥ 25 mmHg의 증가한 상태를 의미한다.1 안정 상태에서 

정상 평균 폐동맥압은 14 ± 3 mmHg이며, 정상 상한값은 정상분포

를 가정할 때 표준편차의 2배인 약 20 mmHg이다.1, 2 평균 폐동맥압

이 21~24 mmHg 사이인 경우 임상적 의의는 현재까지 불명확하다. 

그러나, 폐동맥고혈압이 발생할 위험성을 가지고 있는 경우[예: 결합

조직병(CTD) 환자 또는 유전폐동맥고혈압을 가진 환자의 가족 구성

원 등]1 평균 폐동맥압이 해당 범위라면 특히 주의 깊게 관찰하는 것

이 필요하다. 

2018년 프랑스 니스에서 개최된 6차 세계 폐고혈압 심포지엄

(World Symposia on Pulmonary Hypertension; WSPH)에서는 폐

고혈압의 혈역학적 정의를 평균 폐동맥압 25 mmHg 이상에서 20 

mmHg 이상으로 낮추는 것에 대한 논의가 있었으나, 폐고혈압의 기

준을 변경하기 위해서는 이를 뒷받침하는 추가적인 연구와 전문가들

의 일치된 동의가 필요하여, 이번 진료지침에서는 평균 폐동맥압 25 

mmHg 이상을 진단기준으로 삼았다.3

폐동맥압 또는 폐혈관저항(pulmonary vascular resistance; PVR)

은 운동 시 변화될 수 있다. 그러나, 현재까지 운동에 따른 평균 폐동

맥압 및 폐혈관저항 변화 정도와 예후와의 관련성에 대한 신뢰할 만
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한 연구 결과가 없기 때문에 ‘운동 시에 국한된 폐고혈압’은 질환으로 

정의할 수 없다.4

최근 후향적 연구를 통해 평균 폐동맥압과 총 폐혈관저항 수치를 

조합한 운동 시 폐고혈압의 기준이 제시된 바 있으나, 예후와의 관련

성에 대한 전향적 검증은 이루어진 바 없다.1

폐동맥고혈압(pulmonary arterial hypertension; PAH)이란 폐질

환, 만성혈전색전폐고혈압(chronic thromboembolic pulmonary 

hypertension; CTEPH) 또는 기타 희귀질환 등 ‘모세혈관전 폐고혈

압(pre-capillary pulmonary hypertension)’을 유발할 수 있는 다른 

원인 질환이 없는 상태에서 혈역학적으로 폐동맥쐐기압(pulmonary 

arterial wedge pressure; PAWP) ≤ 15 mmHg 및 폐혈관저항 ＞ 3 

WU인 모세혈관전 폐고혈압의 특징을 보이는 폐고혈압 환자군을 의

미한다.1 안정된 환자상태에서 측정한 다양한 혈역학적 지표[평균 폐

동맥압, 폐동맥쐐기압, 심박출량(cardiac output; CO), 이완기폐동

맥압-폐동맥쐐기압간 차이(diastolic pressure gradient; DPG) 및 폐

혈관저항]에 따른 폐고혈압의 정의는 아래 표 3에서 기술하였다.1, 5 

표 3.  폐고혈압의 혈역학적 정의

정의 특징 폐고혈압 임상군

모세혈관전 폐고혈압 

(Pre-capillary PH)

mPAP ≥ 25 mmHg 

PAWP ≤ 15 mmHg
1, 3, 4, 5

모세혈관후 폐고혈압 

(Post-capillary PH)

mPAP ≥ 25 mmHg 

PAWP ＞ 15 mmHg

국한된 모세혈관후 폐고혈압 

(Isolated post-capillary PH; 

IpcPH)

+

DPG ＜ 7 mmHg and/or

PVR ≤ 3 WU

2, 5

복합 모세혈관전후 폐고혈압 

(Combined pre- and 

post-capillary PH; CpcPH)

+

DPG ≥ 7 mmHg and/or

PVR ＞ 3 WU

2, 5

mPAP: mean pulmonary arterial pressure; PAWP: pulmonary arterial wedge pressure; PVR: 

pulmonary vascular resistance; DPG: diastolic pressure gradient; WU: Wood units 
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2.2  분류

폐고혈압이 발생하는 여러 임상 상태는 임상 증상, 병리학적 결과, 

혈역학적 특성 및 치료 전략에 따라 크게 5개 군으로 분류할 수 있다

(표 4, 5).6 같은 군에 포함된 여러 질환은 비슷한 임상 양상과 폐의 미

세 순환계의 비슷한 병리학적 변화, 혈역학적 특성과 치료에 대한 반

응을 나타낸다. 이와 같은 분류는 향후, 이러한 특성과 관련된 새로운 

연구 결과가 발표되거나 폐고혈압을 유발하는 추가 임상 질환이 발

견되는 경우 수정될 수 있다. 

폐고혈압 임상 분류와 관련한 최근 변화된 주요 사항은 다음과 

같다. 

•	‘칼슘통로차단제에 장기간 반응을 보이는 폐동맥고혈압(PAH 

long-term responders to calcium channel blocker)’을 분리해  

1군 내에 별도의 질환군으로 새롭게 추가하였다.3 기존의 전형적

인 폐동맥고혈압과 다른 여러 임상 양상을 보이는 신생아의 지

속적 폐고혈압(persistent pulmonary hypertension of the new-

born; PPHN)도 1군 내에서 별도의 질환군으로 분류하였다.

•	1군의 유전폐동맥고혈압에 최근에 확인된 유전자 변이들이 새

롭게 추가되었다. 그러나, 기존에 이미 알려진 bone morphoge-

netic protein receptor-2 (BMPR2) 돌연변이에 비해 새롭게 발

견된 돌연변이는 훨씬 드물다(표 4).

•	만성용혈빈혈과 관련된 모세 혈관전 폐고혈압은 병리학적 특성, 

혈역학적 특성(낮은 폐혈관저항 및 증가한 심박출량)과 폐동맥

고혈압 특이 치료제에 대한 반응이 없다는 점에서 다른 폐동맥

고혈압과는 다른 임상 상태로 간주하여 1군에서 5군으로 분류가 

변경되었다.
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•	폐정맥폐쇄질환(pulmonary veno-occlusive disease; PVOD) 

및/또는 폐모세혈관혈관종증(pulmonary capillary hemangio-

matosis; PCH)이 1군에 새롭게 포함되었다.

•	모세혈관후 폐고혈압을 유발하는 선천 및 후천심장질환은 모두 

2군(좌심장질환으로 인한 폐고혈압)으로 포함되었다.

•	4군은 만성폐혈관혈전색전증을 포함해 폐혈관 육종, 기타 혈관 

내 종양, 동맥염, 선천 폐동맥 협착증 및 기생충 등을 포함해 물

리적인 폐동맥 폐쇄를 유발하는 질환군을 모두 포함하도록 변경

되었다.

•	5군 즉 불분명한 및/또는 다양한 기전에 의한 폐고혈압에는 삼

첨판 또는 폐동맥판 형성 부전(atresia) 같은 선천심장병과 대동

맥-폐동맥 측부순환(collaterals)에 의해 폐 여러 부위에서 국소

적으로 관찰되는 부분폐고혈압(segmental pulmonary hyper-

tension)이라는 매우 특이한 혈역학적 상태도 포함된다. 

선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압의 임상적 분류는 심장 내 결손 

부위의 크기 및 위치, 교정 여부, 폐동맥고혈압 발생 시기에 따라 표 5

에 별도로 정리하였다.
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표 4.  폐고혈압의 임상적 분류3, 7

1. 폐동맥고혈압

1.1	 특발폐동맥고혈압

1.2	 유전폐동맥고혈압

1.3	 약물 및 독소 유발 폐동맥고혈압

1.4	 질환과 관련된 폐동맥고혈압

1.4.1	 결합조직병

1.4.2	 사람면역결핍바이러스감염

1.4.3	 간문맥고혈압

1.4.4	 선천심장병

1.4.5	 주혈흡충증

1.5	 칼슘통로차단제에 장기간 반응을 보이는 폐동맥고혈압

1.6	� 정맥침범(폐정맥폐쇄질환: pulmonary veno-occlusive disease)/모세

혈관침범(폐모세혈관종증: pulmonary capillary hemangiomatosis)의  

명확한 소견을 보이는 폐동맥고혈압

1.7	 신생아의 지속적 폐고혈압증후군

2. 좌심장질환으로 인한 폐고혈압

2.1	 박출률보존심부전으로 인한 폐고혈압

2.2	 박출률저하심부전으로 인한 폐고혈압

2.3	 심장판막질환

2.4	 모세혈관 후 폐고혈압을 일으키는 선천/후천 심혈관계 질환

3. 폐질환이나 저산소증으로 인한 폐고혈압

3.1	 폐쇄폐질환

3.2	 제한폐질환

3.3	 제한/폐쇄 형태가 혼합된 타 폐질환

3.4	 폐질환이 없는 저산소증

3.5	 발달폐질환

4. 폐동맥폐쇄로 인한 폐고혈압

4.1	 만성혈전색전폐고혈압

4.2	 타 폐동맥 폐쇄

5. 불명확하거나 다인자 요인들에 의한 폐고혈압

5.1	 혈액학적 질환
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표 5.  선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압의 임상적 분류

1. 아이젠멩거 증후군(Eisenmenger’s syndrome)

심장 내부 혹은 외부의 큰 선천결손을 통해 전신순환과 폐순환 사이에 비정상인 

혈액 흐름[전신-폐 단락(shunt)]으로 인해 시간이 지남에 따라 폐혈관 저항이 

심하게 증가하여 혈액 흐름이 폐순환에서 전신순환으로 유입되는 방향(폐-전신 

단락)으로 반전되거나, 혹은 양방향의 혈액 흐름이 발생하는 상태: 청색증, 이차

적 적혈구증다증(secondary erythrocytosis) 및 여러 장기 침범이 흔히 동반됨

2. �결손 부위를 통해 전신순환에서 폐순환으로의 비정상적인 혈액유입과 관련된 

폐동맥고혈압

•교정가능한 상태a

•교정불가능한 상태

심장 내부 또는 외부의 중간 또는 큰 크기의 결손을 포함함; 폐혈관 저항은 경도에

서 중등도로 증가한 상태이며, 전신 → 폐 단락이 대부분을 차지하고, 안정 시 청색

증이 나타나지 않음

3. 폐동맥고혈압 환자에서 작은 결손이 동반된 경우b

심장 내·외부에 결손은 작으나(심초음파로 측정한 유효직경 기준 1 cm 이하의 

심실중격결손증이나 2 cm 이하의 심방중격결손증), 폐혈관저항은 명확하게 증

가한 상태로 결손이 폐혈관저항의 증가에 영향을 미치지 않을 것으로 사료되는 경

우; 임상 양상은 특발폐동맥고혈압과 매우 유사함. 결손을 막는 것은 금기임

4. 결손의 교정 후에 발생한 폐동맥고혈압

선천심장기형을 교정한 직후에도 폐동맥고혈압이 지속되거나, 교정 후 수개월에

서 수년 후에 - 교정 후에도 남아 있는 유의한 혈역학적 병변이 없음에도 불구하

고 - 폐동맥고혈압이 재발한 경우

a 수술이나 경피적 시술로 교정 가능한 경우; b 결손의 크기는 성인에 적용됨.
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3. �폐고혈압의 역학 및 
유전학

3.1  역학 및 위험요소

전 세계적으로 전체 폐고혈압 발생자료에 대한 연구 결과는 부족

한 상태이다. 폐고혈압의 각 분류별 유병률 또한 많은 연구자료가 있

는 것은 아니나, 심각한 폐고혈압이 비교적 드물더라도 좌심장질환

으로 인한 폐고혈압(2군)이 폐고혈압의 가장 흔한 원인인 것은 분명

하다. 폐고혈압 2군과 3군에 해당하는 환자가 임상에서 상당한 부분

을 차지하지만 이들 환자군에 대한 기초정보와 임상 경과에 관해서

는 상대적으로 많은 연구가 이루어져 있지 않기 때문에 이와 관련된 

등록 연구의 필요성이 크다. 우리나라에서는 많지 않지만, 주혈흡충

증과 관련된 폐동맥고혈압과 고도가 높은 지역에서의 생활과 관련해 

발생하는 폐고혈압 또한 전 세계적으로는 큰 문제가 되고 있다. 

1군(폐동맥고혈압) 

다수의 해외 등록사업에서 폐동맥고혈압의 역학에 대한 보고가 있

다.8-10 특발폐동맥고혈압(idiopathic pulmonary arterial hyperten-

sion; IPAH)과 폐동맥고혈압의 유병률(prevalence)에 대한 가장 낮

은 추정치는 성인 인구 100만 명당 각각 15건, 59건이다. 폐동맥고

혈압의 발병률(incidence) 최저 추정치는 연간 성인 인구 100만 명당 
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24명이다. 유럽 지역에서는 폐동맥고혈압의 유병률과 발병률이 각각 

인구 100만 명당 15~60명, 연간 5~10명 범위로 보고된 바도 있다.9 

폐동맥고혈압 환자의 약 절반이 특발, 유전 또는 약물로 인한 것으

로 보고되었으며, 다른 질환과 관련된 폐동맥고혈압(associated pul-

monary arterial hypertension; APAH)의 주요 원인은 대다수 구미 

국가에서 결합조직병으로, 이 중 특히 전신경화증(systemic sclerosis; 

SSc)이 가장 중요한 질환이다.8 

우리나라의 폐동맥고혈압의 발생률은 건강보험심사평가원 자료

에 기반한 후향적 연구(기간 2008~2016년)에 따르면 연간 인구 100

만 명당 4.84명이었고, 여자가 69.3%였다.11 국내의 4개 학회(대한심

장학회, 대한류마티스학회, 대한소아심장학회 및 대한결핵 및 호흡

기학회)가 참여한 전향적 등록연구인 KORPAH에서는 폐동맥고혈

압의 발생률이 이보다 낮아 인구 100만 명당 1.9명으로 추정하였는

데,12 진단에 있어 우심도자술의 빈도가 낮고, 의료기관 및 학회별 참

여도가 달라 해석에 유의가 필요하다.

폐동맥고혈압도 사회 환경에 변화에 따라 발생 양상이 변화하고 

있다.13 1981년에 최초로 시행된 미국 국립보건원 등록사업에서의 

특발폐동맥고혈압 환자의 평균 연령은 36세였지만, 현재는 과거보다 

나이가 많은 환자에서 더 자주 진단되어 환자의 평균 연령이 50세에

서 65세 사이이다. 또한, 과거 알려진 것과 달리 여성에서 호발하는 

경향은 등록사업 결과마다 상당한 차이가 있고, 특히 고령 환자에서 

발병 시 큰 성별 차이가 없다. 시간이 지나면서 전반적인 예후도 개선

된 것으로 보인다. 국내 건강보험심사평가원 자료에서 따르면 우리

나라 1군 폐동맥고혈압 환자의 평균 연령은 44 ± 13세였으며, 특발

폐동맥고혈압 환자의 평균 연령은 48 ± 13세였다. 여성의 발병 비율 

각각 69.3%로 남성에 비해 높았다.11 

KORPAH 등록연구의 폐동맥고혈압 환자 평균 연령은 48 ± 16세

였고, 특발폐동맥고혈압 환자의 평균 연령은 45세였으며, 여성의 비

율이 높았다.12 



32  |  2020 폐고혈압 진료지침

현재까지 폐동맥고혈압 발생에 관여하는 여러 위험 요인들이 확인

되었으며, 이들 위험인자는 폐고혈압 발병과의 연관 관계의 확실성

과 발병에 취약하게 하거나 발병을 촉매하는 역할이 의심되는지 여

부에 따라 ‘명확함(definite)’, ‘가능성 있음(possible)’ 등으로 분류할 

수 있다.3, 13 ‘명확한 위험인자(definite)’는 식욕억제제와 같이 폐고혈

압이 해당 약물 복용 후 광범위하게 발생하거나, 대규모 다기관 역학 

연구에서 해당 요인과 폐동맥고혈압과의 연관성이 증명된 경우이다. 

명확한 연관성이 입증된 경우에는 1군 내에서 ‘다른 질환과 관련된 

폐동맥고혈압’ 분류에서 별도의 항목으로 언급하고 있다(표 4). ‘가능

성이 있는 위험인자(possible)’는 유사한 작용 기전을 가진 약물에서 

명확하거나 가능성이 높은 발병이 확인되었으나 해당 약물에 대해서

는 아직 명확히 연구된 결과가 없는 경우이다. 여러 약제와 화학물질

의 위험 수준은 표 6에 열거하였다.6, 14-16

2군(좌심장질환으로 인한 폐고혈압) 

만성 심부전 환자에서는 심장질환으로 인한 활동능력(functional 

class) 저하가 심해짐에 따라 폐고혈압 유병률은 증가한다. 심각한 좌

심실 수축기능장애를 가진 환자의 최대 60%, 박출률이 보존된 심부

전 환자의 최대 70%에서 폐고혈압이 나타날 수 있다. 승모판 질환으

로 인해 호흡곤란이 심한 경우 거의 모든 환자에게서 폐고혈압이 발

견되며, 유증상 대동맥판협착증을 가진 환자에서 많게는 65%에서 

폐고혈압이 발견된다.17-19
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표 6.  폐동맥고혈압과 관련된 약제 또는 독소들

명확한 연관성 가능성 있음

식욕억제제

아미노렉스(Aminorex) 

펜플루라민(Fenfluramine)

덱스플루라민(Dexfenfluramine) 

벨플루오렉스(Benfluorex) 

메쓰암페타민(Methamphet-

amines)

유채씨 기름

독성 평지씨 기름(Toxic rapeseed 

oil)

항암제

다사티닙(Dasatinib) 

마약류(각성제)

코카인(Cocaine) 

암페타민(Amphetamine)

엘-트립토판(L-tryptophan)

페닐프로파놀아민(Phenylpropa-

nolamine)# 

서양 고추나물(St John’s wort)*

항암제

알킬화제(Alkylating agents)

미토마이신-C (Mitomycine C),

시클로포스파미드(Cyclophospha-

mide)**

보수티닙(Bosutinib)

레플루노미드(Leflunomide)

항염증제(항바이러스제)

인터페론(Interferon)-α, -β

C형간염에 직접 작용하는 항바이러

스제제 

인디루빈[Indirubin: 청대(Qing-

Dai)]***

	 #	� 감기약 성분으로 광범위하게 처방되었으나, 혈성 뇌졸중을 유발한다는 것이 알려져 2004년  

8월 국내 시판이 금지됨. 
	 *	� 우울증, 불면증, 스트레스 해소 등의 효과가 있어 차나 건강보조식품으로 복용. 
	**	� 폐정맥폐쇄질환 유발의 가능성이 알려짐. 
	***	�궤양대장염 등의 치료목적으로 한방에서 사용.
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3군(폐질환 및/또는 저산소증으로 인한 폐고혈압)

심각한 간질폐질환 또는 만성폐쇄폐질환(COPD)이라 할지라도 

경증 폐고혈압은 흔하지만,20 중증 폐고혈압은 드물다.21 다만, 복합 

폐기종/섬유증 증후군에서는 폐고혈압의 유병률이 높고 중증 폐고혈

압도 발견된다.22

4군(만성폐혈전색전증을 포함한 폐동맥 장애) 

스페인에서 시행된 폐고혈압 등록연구에서 만성혈전색전증에 따

른 폐고혈압의 유병률과 발병률은 각각 100만 명당 3.2건, 연간 0.9

건으로 보고되었다.23 급성폐색전증 이후의 만성혈전색전폐고혈압의 

실제 발병률은 0.5~2%로 낮지만,24 여러 국가가 참여한 폐고혈압 등

록연구에서는 만성혈전색전폐고혈압 환자의 74.8%가 급성폐색전증

의 과거력을 가지고 있는 것으로 나타났다.25 만성혈전색전폐고혈압 

환자의 31.9%에서는 혈전 생성이 호발하는 신체 이상(루푸스 항응

고/항인지질 항체, 단백질 S 및 C 결핍, V Leiden 돌연변이를 포함한 

활성화된 단백질 C 저항, 프로트롬빈 유전자 돌연변이, 안티트롬빈 

III 결핍 및 상승 인자 VIII)이 발견되었으며, 3.4%의 환자에서는 비

장 절제술을 받은 병력과 같이 관련성이 있는 임상적 상태를 가지고 

있다.
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3.2  유전적 소인

1군(폐동맥고혈압)  

가족폐동맥고혈압 환자의 약 75%, 산발적 폐동맥고혈압의 최대 

25%에서 BMPR2 유전자의 돌연변이가 발견된다.26 BMPR2 유전

자는 혈관 세포 증식 제어에 관여하는 BMPR2 수용체를 생성한다. 

국내 BMPR2 유전자변이와 임상적 양상을 조사한 연구에서는 특발

폐고혈압 환자의 22%에서 BMPR2 유전자의 돌연변이가 확인되었

다.27 특발폐고혈압 환자 중 BMPR2 돌연변이가 있는 경우 치료를 시

작하는 연령이 20대로 돌연변이가 없는 군에 비해 젊고 더 심한 임상

표현형을 보였다.

유전출혈모세혈관확장증을 가진 폐동맥고혈압 환자에서는 BM-

PR1B와 SMAD9 단백질 뿐만 아니라, activin receptor-like kinase 

1과 endoglin을 코딩하는 유전자의 돌연변이가 확인되었으며, 이는 

transforming growth factor β (TGF-β)의 변형이 폐고혈압의 발

생에 중요한 역할을 한다는 가설을 뒷받침한다.28 전장엑솜염기서열

분석을 통해 caveolin1 (CAV1)과 칼륨통로 부속계열 K3 (KCNK3)

와 같은 단백질을 코딩하는 유전자의 희귀한 돌연변이도 추가로 확

인되었다.26, 28 또한, 전장 유전체 염기서열분석에서 가족 폐정맥폐

쇄질환/ 폐모세혈관종증의 100%, 산발적으로 발생한 폐정맥폐쇄

질환/ 폐모세혈관종증의 25%에서 eukaryotic translation initiation 

facto-2 alpha kinase 4 (EIF2AK4)의 두 대립형질 돌연변이가 확인

되었다.29 EIF2AK4는 진핵생물에서 아미노산 결핍 시 관련 유전

자 발현의 변화를 유도하는 serine-threonine kinase를 생성한다. 

유전폐정맥폐쇄질환 2형은 EIF2AK4 유전자에 의해 상염색체 열

성으로 유전되나, 유전폐정맥폐쇄질환 1형은 BMPR2 유전자에 의해

서 상염색체 우성으로 유전된다.
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2군(좌심장질환으로 인한 폐고혈압) 

특정한 유전적 연관성은 확인되지 않았다.18

3군(폐질환 및/또는 저산소증으로 인한 폐고혈압) 

SLC6A4 유전자 다형성이 만성폐쇄폐질환을 가진 저산소증 환자

에서 폐고혈압의 중증도를 결정하는 데 영향을 미칠 수 있다.30

4군(만성혈전색전증을 포함한 폐고혈압) 

만성혈전색전폐고혈압의 발생과 관련된 특정한 유전적 돌연변이

는 알려지지 않았다.

5군(불분명한 및/또는 다양한 요인들의 기전에 의한 폐고혈압)

이 군에 속하는 환자는 서로 이질성이 커서 특정 유전학, 역학 및 

위험 요인으로 설명하기 어렵다.



폐고혈압의 
진단

IV
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4. 폐고혈압의 진단

4.1  진단

폐고혈압의 진단은 증상이나 신체 진찰에서 나타난 소견들을 바탕

으로 하여 임상적으로 질환을 의심하는 것에서 출발한다. 혈역학적 

기준을 충족하는지 여부를 확인하는 우심도자술 결과가 가장 중요하

지만 여러 검사 결과를 함께 고려하여야 한다. 이러한 과정을 통해 폐

고혈압을 야기한 원인과 함께 환자의 기능적 분류, 운동능력, 심초음

파소견, 혈액검사 및 혈역학적 상태를 종합적으로 평가하는 것이 필

요하다.31 일련의 검사 결과의 해석을 위해서는 심장학, 호흡기학, 영

상의학 등 다양한 임상 분야 전문가들이 함께 참여해 논의하는 것이 

필요하며, 특히, 이러한 다학제 협진은 폐고혈압 발생에 두 가지 이상

의 원인이 복합적으로 관여하였는지 여부를 확인하는데 특히 중요하

다. 

표 4의 폐고혈압의 임상적 분류에서 언급된 진단들과 표 6의 폐동

맥고혈압과 관련된 약제 또는 독소들의 유무를 파악하는 것이 반드

시 필요하며, 진단과정의 알고리즘은 그림 1에서 설명하였다.

4.1.1  임상 증상

폐고혈압의 증상은 비특이적이나, 주로 우심실의 기능장애가 점차 
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발생하는 것과 관련이 있다. 초기에는 주로 운동 시에 호흡곤란, 피

로, 협심증, 실신 등의 증상이 생길 수 있으며, 그 외 마른기침과 운동 

시 유발되는 메스꺼움과 구토 등도 생길 수 있다

질병이 진행함에 따라 안정 시에도 증상이 발생한다. 우심실 부전

이 진행되면 복부 팽만과 발목 부종과 같은 증상이 나타난다. 폐고혈

압의 증상은 폐고혈압을 일으킨 원인, 폐고혈압과 관련된 질환, 또는 

동반된 다른 질환에 의해 변화될 수 있다.

일부 환자에서는 폐고혈압에 동반된 물리적인 합병증과 폐혈관계 

혈류의 비정상적인 분포와 관련된 증상도 나타날 수 있다. 폐동맥이 

확장되면서 좌측 반회후두신경(left recurrent laryngeal nerve)이 눌

려서 목소리가 쉬거나, 기도가 눌리면서 쌕쌕거리는 호흡음, 또는 좌

주간부 관상동맥이 눌리면서 심근허혈증으로 인한 협심증 증상, 비

대해진 기관지 동맥이 파열되면서 객혈이 발생할 수 있다. 또한, 폐동

맥이 심하게 확장되면서 동맥파열이나 박리가 발생하고, 이차적으로 

심장압전(cardiac tamponade)의 증상과 징후가 나타날 수 있다.

폐고혈압 환자에서 보일 수 있는 신체진찰 이상 소견으로는 우심

실이 커지면서 심박동에 따라 좌측 흉골 부위가 들리거나, 제2심음의 

항진, 우심실 제3심음, 삼첨판역류로 인한 범수축기잡음 및 폐동맥판

막 역류로 인한 이완기 잡음 등이 나타날 수 있다. 질환이 진행되면서 

우심실 부전에 따른 경정맥 압력의 증가, 복수, 말초 부종, 사지 냉증 

등의 소견이 발생할 수 있지만, 좌심실부전 환자에서 볼 수 있는 천명

음(wheezing)과 수포음(crackles)과 같은 호흡음의 이상은 나타나지 

않는다.

상세한 신체 진찰을 통해 폐고혈압의 발생 원인에 대한 단서를 발

견할 수도 있다. 모세혈관확장증(telangiectasia), 수지궤양(digital 

ulceration) 및 수지경화(sclerodactyly)가 관찰되는 경우 피부경화

증(scleroderma)을 의심할 수 있으며, 흡기 시 수포음(inspiratory 

crackles)은 간질폐질환을 시사한다. 피부혈관이 거미줄 모양처럼 확

장된 거미혈관종(spider nevus), 고환 위축, 손바닥이 매우 붉은 홍반
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수장(palmar erythema) 경우 간질환 여부를 의심할 수 있다. 손끝이 

곤봉처럼 변화된 경우 곤봉지(digital clubbing)에는 청색증을 동반한

(cyanotic) 선천심장병, 폐정맥폐쇄질환, 간질폐질환, 간질환 등을 의

심할 수 있다. 

4.1.2  심전도

상당수 환자에서 심전도 검사를 통해 폐고혈압을 뒷받침하는 단서

를 얻을 수 있다. 그러나, 정상적인 심전도 소견이 보인다 해서 폐고

혈압, 특히 경증의 폐고혈압을 배제할 수는 없다. 폐고혈압 환자에서 

나타나는 심전도 이상으로는 폐성 P파(P pulmonale), 우축편위(right 

axis deviation), 우심실 비대, 우심실 과부하(strain), 우각 차단(right 

bundle branch block), QTc 간격연장 등이 있다. 폐고혈압을 발견

하기 위한 목적으로 심전도에서 발견된 우심실비대 소견은 민감도

(55%)와 특이도(70%)가 낮으며, 우심실 과부하소견이 있을 경우 더 

효과적이다.32 QRS complex 및 QTc의 간격이 길어진 경우 중증 폐

고혈압을 시사한다.33, 34 폐고혈압 환자의 심전도는 때로 좌심실의 심

근허혈(myocardial ischemia), 특히 좌심실 전측면 영역(anterolat-

eral area)의 심근허혈에 따른 심전도 변화와 구별하는 것이 필요하

다. 심근허혈 시에는 폐고혈압과 달리 측면과 하부 유도(lead)들에서 

변화가 더 잘 동반되며, 전흉부 유도에서 변화가 나타나는 경우 흔히 

V1~V3의 Q파가 동반된다. 드물게 우측편위를 보일 수 있다.

심실위 부정맥은 진행된 질환에서 발생할 수 있으며, 특히 심방조

동(atrial flutter)뿐 아니라 심방세동(atrial fibrillation)의 경우 5년 누

적발생률이 25% 정도이다.35 심방부정맥은 심박출량을 떨어트려 우

심실부전으로 인한 심박출량 저하의 임상 증상을 더욱 악화시킨다.



4. 폐고혈압의 진단  |  41

4.1.3  가슴 X선 검사

특발폐동맥고혈압 환자의 90%는 진단 시 비정상적 가슴 X선 검사

소견을 보인다.36 가슴 X선 검사에서 폐동맥고혈압 환자는 중심부 폐

동맥 확장과 함께 대조적으로 말초 폐동맥 음영이 감소(pruning)한 

소견을 보인다. 우심방과 우심실의 확장은 좀 더 진행된 경우에서 관

찰된다. 가슴 X선 검사를 통해 폐 질환 유무 또는 좌심장질환으로 인

한 폐정맥 울혈 여부를 확인함으로써 폐고혈압의 원인을 확인하는 

데 도움이 된다. 

또한, 가슴 X선 검사에서 폐동맥:폐정맥 비율의 증가 또는 감소를 

확인함으로써 폐동맥고혈압과 폐정맥고혈압을 구별하는 데에도 도

움이 될 수 있다.37

그러나, 개별 환자에서 가슴 X선 검사의 이상 정도를 통해 폐고혈

압의 ‘중증도(severity)’를 추정할 수는 없으며, 심전도 검사와 마찬가

지로 가슴 X선 검사 결과가 정상이라 할지라도 폐고혈압을 배제할 

수는 없다.

4.1.4  폐기능검사 및 동맥혈가스분석

폐기능검사와 동맥혈가스분석 검사는 기도 또는 폐실질을 침범하

는 폐질환의 유무를 확인하는 데 도움을 준다. 폐동맥고혈압 환자는 

일반적으로 경도-중등도 폐 용량의 감소가 나타나며, 폐 용량의 감

소는 질환의 중증도와 관련된다.38, 39 

대부분의 폐고혈압 환자는 일산화탄소폐확산능(DLCO)이 낮아져 

있으며, 폐확산능이 정상 예측치의 45% 이하로 낮은 환자의 경우 예

후가 좋지 않다.38, 39 

폐동맥고혈압에서의 폐확산능 감소는 폐정맥폐쇄질환(PVOD), 

경피증과 관련된 폐침범 및 폐실질을 침범한 폐질환과 감별하는 것

이 필요하다. 호흡 시 공기의 흐름에 지장이 생기는 경우는 드물지
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만, 말초 기도의 폐쇄가 나타날 수 있다. 안정 상태에서도 폐포 과호

흡(alveolar hyperventilation)으로 인해 동맥 내 산소분압(PaO2)은 

거의 정상이거나 정상보다 약간 낮은 반면 동맥 내 이산화탄소분압

(PaCO2)은 떨어져 있다.
38, 40 

반면, 저산소증과 관련된 폐고혈압을 유발하는 만성폐쇄폐질환

(COPD)은 폐 잔존용적증가와 일산화탄소폐확산능 감소와 함께 비

가역적인 공기 흐름 차단(air flow obstruction)을 확인함으로써 진단

할 수 있다.41 동맥혈 가스 검사에서는 동맥내 산소 분압은 감소하여 

있지만, 동맥 내 이산화탄소분압은 정상 또는 높아져 있다.42 

일산화탄소폐확산능 감소와 함께 폐용적이 감소된 경우 간질폐질

환을 의심할 수 있으며,41 고해상도 컴퓨터단층촬영(HRCT)을 통해 

폐기종(emphysema)과 간질폐질환의 중증도를 진단할 수 있다. 폐기

종과 폐섬유화가 함께 동반된 경우 일산화탄소폐확산능 감소에도 불

구하고 폐기능검사는 정상처럼 나올 수 있기 때문에, 폐기능검사는 

항상 영상검사 결과와 해석하는 것이 중요하다. 

폐동맥고혈압 환자에서 수면 시 저산소증과 무호흡의 유병률도 

70~80%에 달한다.43, 44 따라서, 폐쇄수면무호흡증이나 저호흡증이 

의심될 경우에는 야간 산소포화도 측정이나 수면다원검사(poly-

somnography)를 고려하여야 한다.

4.1.5  심초음파검사

경흉부 심초음파검사는 심장에 대한 폐고혈압의 영향을 평가하고, 

삼첨판역류 혈류속도 측정을 통해 폐동맥압을 추정하기 위해 시행된

다. 심초음파검사는 폐고혈압이 의심되는 환자에서 반드시 시행되어

야 하며, 여러 종류의 심초음파 지표를 측정함으로써 폐고혈압의 유

무와 원인을 진단하는 데 도움을 준다. 그러나, 심초음파만으로는 폐

고혈압의 확진과 치료방침을 결정하는 데 충분하지 않으며 우심도자

술이 꼭 필요하다.
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우측 심장에 대한 구체적인 심초음파 평가 방법은 미국심초음파학

회 또는 유럽심장혈관영상협회에서 발간한 진료지침을 참조할 수 있

으며, 보고된 한국인 우측 심장 크기 및 기능의 정상 수치도 참조하면 

도움이 될 것이다.45-47 

심초음파로 측정하는 수축기 폐동맥압은 도플러 초음파로 삼첨판

역류의 최대속도를 측정한 후 베르누이 방정식을 단순화해 계산한 

‘우심실-우심방간 압력차’에 우심방압을 더해 구한다. 만일 최대 삼

첨판역류속도의 측정이 기술적으로 어려운 경우(예: 삼첨판역류량

이 미미한 경우)에 조영심초음파검사(생리식염수와 공기를 혈액과 

섞어 만든 조영제 등을 주입)를 통해 도플러 신호가 잘 측정되도록 

하여 최대 삼첨판역류속도를 정확히 측정하는 것이 필요하다. 

우심방압은 하대정맥의 직경과 하대정맥 직경의 호흡에 따른 변화 

정도를 통해 추정할 수 있는데, 하대정맥 직경 ＜ 2.1 cm이고, 심호흡 

시 직경 변화가 ＞ 50%인 경우에는 정상적인 우심방압 3 mmHg(범

위: 0~5 mmHg)를 시사하는 반면, 하대정맥 직경이 ＞ 2.1 cm이고, 

심호흡 시 직경 변화가 ＜ 50% 또는 평상시 호흡에서 직경 변화가 

＜ 20%인 경우는 15 mmHg(범위: 10~20 mmHg)의 높은 우심방

압을 시사한다. 하대정맥 직경과 호흡 시 직경 변화 범위가 위 두 기

준에 해당되지 않는 경우에는 우심방압을 중간값인 8 mmHg(범위: 

5~10 mmHg)로 간주한다. 유럽심장혈관영상협회(EACVI)는 수축

기 폐동맥압력의 추정치를 계산할 때 우심방압을 5 또는 10 mmHg

의 고정 값을 사용하는 대신 이러한 접근법을 권장하고 있다. 

그러나, 유럽심장혈관영상협회와 미국심장학회의 진료지침 모두 

중증 삼첨판역류로 우심방압이 높게 증가된 경우, 도플러 초음파로 

삼첨판역류의 최대 속도를 측정한 후 단순화된 베르누이 방정식을 

통해 계산한 우심실-우심방간 압력차이와 우심방압 추정이 부정확

할 수 있다고 지적하고 있다.45, 46 따라서, 심초음파검사를 통해 폐고

혈압을 추정하는 각종 수식과 가정에 의한 오차를 최소화하기 위해 

- 우심방압 추정에 따른 오차는 배제할 수 있도록 - 연속파형 도플
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러 측정을 통해 측정한 ‘최대 삼첨판역류속도’를 사용하는 것을 권장

한다.

폐고혈압이 의심되는 환자에서 초음파검사의 목표는 ‘폐고혈압의 

가능성(level of probability of PH)’을 추정하는 것이다. 삼첨판역류

속도 수치만을 기준으로 폐고혈압 유무를 명확히 규정할 수는 없으

며, 최대 삼첨판역류속도 이외에도 폐고혈압을 의심할 수 있는 다른 

심초음파 검사소견의 존재 여부도 반드시 함께 살펴보아야 한다(표 

7-1).45, 46, 48 이들 관련지표 측정은 유럽심장혈관영상협회의 권고사

항에 정의되어 있다.45, 46

안정 시의 최대 삼첨판역류속도와 기타 폐고혈압을 시사하는 초음

파 지표를 종합해서 높음, 중간, 낮음으로 폐고혈압의 가능성을 평가

한다(표 7-2). 

심초음파검사 결과와 함께 임상적 맥락을 고려해 개별 환자에서 

우심도자술 등의 추가적인 검사의 필요성을 결정하게 된다(표 8). 

심초음파검사는 폐고혈압의 원인 파악에도 도움이 된다. 이면성, 

도플러 및 조영제를 이용한 심초음파검사를 통해 선천심질환을 진단

할 수 있다. 예를 들어, 중등도의 폐고혈압에도 불구하고 폐동맥의 근

위부 확장이나 비정상적인 혈류의 단락(shunt)이 관찰되지 않고, 도

플러 검사에서 증가한 우심박출량이 확인되는 경우 경흉부 심초음파

에서는 놓치기 쉬운 - 비정상적인 폐정맥 연결과 동반 혹은 동반되

지 않은 - 정맥동(sinus venosus) 심방중격결손증을 의심해 볼 수 있

으며 조영 경식도심초음파검사 또는 심장 자기공명영상(CMR)을 추

가로 시행하는 것이 필요하다. 

비침습적 검사 결과 진단이 불확실할 경우 반드시 우심도자술을 

고려해야 한다. 운동 시 폐고혈압 유무를 진단하기 위해 운동심초음

파검사를 고려할 수 있으나 운동 시 폐고혈압의 충분히 검증된 기준

과 임상적인 가치에 관한 전향적 연구가 없기 때문에 검사의 가치는 

명확하지 않다. 
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폐동맥고혈압의 ‘위험도 평가’에도 심초음파검사를 활용할 수 있

는데, 심초음파검사에서 우심방면적이 18 cm2 이하일 경우 예후가 

좋고, 26 cm2 이상일 경우 예후가 나쁘다. 또한, 심초음파검사에서 유

의한 심장막삼출이 관찰되면 나쁜 예후인자이다. 

표 7-1.  최대 삼첨판역류속도 측정 이외에 심초음파검사에서 폐고혈압을 

시사하는 소견 

A: 심실a B: 폐동맥a C: 하대정맥과 우심방a

우심실/좌심실 기저부의 

직경 비율 ＞ 1.0

우심실 유출로 도플러 속

도증가 시간(accelera-

tion time) ＜ 105 msec 

및/또는 수축기 중 도플

러 신호 패임(midsys-

tolic notching)

하대정맥 직경 ＞ 21 

mm 및 호흡시 하대정맥 

직경감소(심호흡시 ＜ 

50% 또는 안정 호흡시 

＜ 20%)

폐고혈압으로 인한 우심

실 압력 상승으로 심실중

격이 좌심실 쪽으로 눌림 

(수축기 및/또는 이완기 시  

좌심실 편심률(eccen-

tricity) 지수 ＞ 1.1)

초기 이완기 폐동맥판막 

역류 혈류속도  

＞ 2.2 m/sec

우심방면적(수축기 말) 

＞18 cm2

폐동맥 직경 ＞ 25 mm

a’�심초음파로 추정한 폐고혈압의 가능성’ 단계(표 7-2)를 변경하기 위해서는 최소한 두 개 이상 다른 

범주(A/B/C)의 심초음파 이상 소견이 확인되어야 한다.
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표 7-2.  폐고혈압 의심 증상이 있는 환자에서 심초음파검사 결과에 따른 

폐고혈압 가능성

① �최대 삼첨판역류속도 

(m/s)

② �심초음파검사에서 ‘①’ 이외에 

다른 ‘폐고혈압 징후’의 유무a

③ �폐고혈압 

가능성

≤ 2.8 또는 측정이 안됨 없음 낮음

≤ 2.8 또는 측정이 안됨 있음
중간

2.9~3.4 없음

2.9~3.4 있음
높음

＞ 3.4 필요하지 않음

a 표 7-1 참조

표 8.  폐고혈압에 부합하는 증상이 있는 환자에서 심초음파검사 결과에  

따른 ‘폐고혈압 가능성’ 단계별 진단검사 시행 전략

심초음파

검사에 

따른 

폐고혈압 

가능성

폐동맥고혈압 또는 

만성혈전색전폐고

혈압의 위험인자  

또는 관련된 상태가 

없을 경우a

권고

수준

근거

수준

폐동맥고혈압 또는 

만성혈전색전폐고

혈압의 위험인자  

또는 관련된 상태가 

없을 경우

권고

수준

근거

수준

낮음 다른 진단을 고려 IIa C
심초음파 추적검사

를 고려
IIa C

중간

심초음파 추적검사 

및 다른 진단을  

고려

IIa

C

우심도자술을 포함

한 추가적인 폐고혈

압 검사를 고려b

IIa B
폐고혈압 여부에  

대한 추가검사를  

고려b

IIb

높음

우심도자술을 포함

한 추가적인 폐고혈

압 검사를 권고b

I C

우심도자술을 포함

한 추가적인 폐고혈

압 검사를 권고b

I C

a 폐실질을 전반적으로 침범한 폐질환 또는 좌심장질환을 가진 환자에게는 적용되지 않음
b 폐고혈압 2, 3 또는 5군과 관련한 위험인자 유무에 따라 추가검사 전략이 달라질 수 있음
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4.1.6  폐 환기/관류 스캔

폐고혈압 환자에서 만성혈전색전증에 따른 폐고혈압을 배제하

기 위해서는 폐 환기/관류 스캔을 시행해야 한다. 폐 환기/관류 스

캔은 컴퓨터단층촬영 폐혈관조영술(CT pulmonary angiography; 

CTPA)에 비해 민감도가 높기 때문에 만성혈전색전증에 의한 폐고

혈압의 선별검사법으로 추천된다.49 폐 환기/관류 스캔 검사 결과

가 ‘정상’ 또는 ‘혈전색전증의 확률이 낮음’으로 나오는 경우, 민감도 

90~100%, 특이도 94~100%로 만성혈전색전폐고혈압을 배제할 수 

있지만, 명확하게 진단을 내릴 수 없는 결과가 나오는 경우도 많다. 

폐동맥고혈압에서는 폐 환기/관류 스캔이 정상인 경우가 많지만, 

말초 부위에 작은 비분절적(non-segmental) 관류결손이 보일 수도 

있다. 또한, 폐정맥폐쇄질환과 같은 폐고혈압을 유발하는 다른 폐혈

관 질환에서도 만성혈전색전증과 같이 폐 환기/관류 스캔이 일치하

지 않는 관류 결손 부위가 관찰될 수 있어 주의가 필요하다. 

최근에는 폐 환기/관류 스캔 검사 대신 더욱 쉽고 신속하게 시행할 

수 있는 고해상도 폐컴퓨터단층촬영으로 선별검사를 대체하고자 하

는 시도가 있으나, 현재까지 폐 환기/관류 스캔이 1차적으로 추천되

는 선별검사 방법이다. 단일광자방출 컴퓨터단층촬영(SPECT) 검사

가 폐 환기/관류 평면 CTPA보다 우수하다는 보고와50 3차원 자기공

명 관류 매핑과 같은 새로운 영상기법을 통해 방사선 피폭 없이 기존 

관류검사만큼 민감하게 만성혈전색전폐고혈압을 감별할 수 있다는 

보고도 있으나,51 이 또한 광범위한 추가연구가 필요하다.
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4.1.7  컴퓨터단층촬영(CT) 및 CT 폐혈관조영술

컴퓨터단층촬영 영상을 통해 혈관, 심장, 폐실질 및 종격동 등 흉부

의 구조 이상에 대한 포괄적인 정보를 손쉽게 획득할 수 있다. 컴퓨

터단층촬영 영상은 ‘폐고혈압 유무’에 대한 단서(폐동맥 또는 우심실 

확장)를 제공하고, 만성혈전색전폐고혈압 또는 폐질환 여부와 같은 

‘폐고혈압의 원인’에 대한 정보와 ‘폐동맥고혈압의 동반 이상’(예: 전

신경화증 환자에서 식도 확장, 선천심장병 환자에서 비정상적인 폐

정맥 연결) 등 진단 및 예후와 관련된 정보를 제공한다.52 

폐고혈압이 의심되는 증상 또는 기타 사유로 검사를 받은 환자에

서 폐동맥이 일정 수준 이상(≥ 29 mm) 늘어나 있거나, 상행대동맥 

직경보다 커져 있는 경우 폐고혈압을 의심할 수 있다. 또한, 3개 이상

의 폐엽에서 폐구역 동맥(segmental artery) 직경이 인접 기관지보다 

커져 있는 경우 폐고혈압의 진단에 특이도가 높다.53, 54 

임상적으로 폐정맥폐쇄질환이 의심될 경우에도 고해상도 컴퓨터

단층촬영은 매우 유용하다. 폐 중심부의 미만성 간유리음영(diffuse 

central ground-glass opacification)과 간질성 부종 및 폐소엽 간 중

격이 비후된 소견(interlobular septal thickening)으로 폐정맥폐쇄질

환을 진단할 수 있으며, 림프절비대, 흉막삼출, 흉막음영(shadow) 등

이 추가로 관찰될 수 있다.55 그러나, 폐실질의 간유리음영은 폐동맥

고혈압 환자의 약 1/3에서도 관찰되어 감별에 주의가 필요하다.52 폐

모세혈관혈관종증(pulmonary capillary hemangiomatosis)은 양측 

폐에 광범위하게 폐소엽간 중격이 두꺼워져 있고, 폐중심소엽에 작

고 경계가 명확하지 않은 결절성 음영이 관찰되는 경우 의심해 볼 수 

있다. 고해상도 컴퓨터단층촬영은 폐실질에 대한 상세한 정보도 제

공하며 이를 통해 간질폐질환과 폐기종을 진단할 수 있다.

CT폐혈관조영술은 수술적 치료가 가능한 만성혈전색전폐고혈압

의 여부를 판단하는 데에도 도움이 된다. CT폐혈관조영술을 통해 침

습적인 혈관조영술(digital subtraction angiography)에서와 같이 폐
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혈관 완전 폐쇄, 혈관 내 띠(band)나 망(web) 형성, 혈관 내막의 불규

칙한 변화 등 만성혈전색전폐고혈압의 전형적인 소견을 관찰할 수 

있으며,56, 57 기관지 동맥으로부터의 측부순환(collaterals)도 확인할 

수 있다.

만성혈전색전폐고혈압을 가진 환자에서 침습적 폐동맥 혈관조영

술은 수술적인 폐동맥내막절제술(pulmonary endarterectomy; PEA) 

또는 풍선폐혈관성형술(balloon pulmonary angioplasty; BPA) 시행

이 가능한지 여부를 확인하기 위해 반드시 필요한 검사이다.58, 59 혈

관염이나 폐동정맥 기형의 평가에서는 비침습적인 CT폐혈관조영술

이 정확도가 더 높아 침습적 혈관조영술보다 선호된다.60, 61 

4.1.8  심장 자기공명영상(CMR)

심장 자기공명영상을 이용하면 우심실의 크기, 구조 및 기능을 정

확히 평가할 수 있으며, 일회심박출량, 심박출량, 폐동맥 확장성 및 

우심실 질량 등 다양한 지표에 대한 비침습적 평가가 가능하다. 

폐고혈압이 의심되는 환자에서 폐동맥의 확장성 감소 및 폐동맥

판 역류, 조영제 주입 후 지연영상에서 조영증가(late gadolinium 

enhancement) 등의 이상 소견이 확인되는 경우 폐고혈압의 가능성

이 높다. 그러나, 심장 자기공명영상에 이상 소견이 관찰되지 않더라

도 폐고혈압을 배제할 수는 없다.62-64 선천심장병이 의심되지만 심초

음파검사가 명확하지 않은 경우에도 심장 자기공명영상이 유용할 수 

있다.

조영증강 혹은 비 조영증강 MRI혈관조영술은 만성혈전색전폐고

혈압으로 의심되는 환자, 특히 임산부나, 젊은 환자와 같이 방사선 피

폭에 따른 위험이 높거나, 요오드가 포함된 CT조영제 사용이 불가능

한 경우 CT혈관조영술을 대신해 폐동맥 검사에 유용하게 사용될 수 

있다.65  

또한, 심장 자기공명영상은 최초 검사 이후 경과관찰을 위한 반복 



50  |  2020 폐고혈압 진료지침

추적검사를 통해 폐동맥고혈압 환자에게 유용한 예후 정보를 제공할 

수 있다.66-68

4.1.9  혈액검사 및 면역학

혈액검사는 폐고혈압을 진단하는 목적으로는 유용하지는 않지만, 

말초 장기 손상 여부를 확인하거나, 일부 유형의 폐고혈압에서 발병

원인을 찾는 데 필요하다. BNP/NT-proBNP가 폐고혈압 환자에서 

상승할 수 있으며 예후와 관련한 독립적인 위험 예측 변수로 유용하

게 활용된다. 일련의 특정한 혈액검사 이외에도 모든 환자에서 일반

생화학검사, 일반혈액검사, 갑상선 기능검사가 필요하다. 간기능 검

사 결과는 우심실부전으로 인한 높아진 간정맥압, 간질환 및/또는 간

독성이 있는 엔도텔린 수용체 길항제 치료 등의 상황에서 비정상일 

수 있다. 갑상선 질환은 폐동맥고혈압에서 흔히 관찰되며, 질병의 진

행 과정에서도 발병할 수 있기 때문에, 환자의 상태가 갑작스럽게 악

화하는 경우에 갑상선 질환 여부를 항상 고려해야 한다.

결합조직병, 간염바이러스, 사람면역결핍바이러스(HIV) 보

유 여부를 진단하기 위한 혈청검사도 필요하다. 특발폐동맥고혈

압 환자의 경우 최대 40%에서 항핵항체(anti-nuclear antibody; 

ANA) 양성으로 나올 수 있지만 대부분 역가는 낮다(1:80). 전

신경화증 환자에서 폐동맥고혈압의 발병률이 비교적 높기 때문

에 전신경화증 여부를 확인하는 것도 중요하다. 제한형 경피증

(limited scleroderma)은 anti-centromere, dsDNA, anti-Ro, 

U3-RNP, B23, Th/To, U1-RNP를 포함하는 다양한 핵내 구조

에 대한 ANA가 나타난다. 광범위 경피증(diffuse scleroderma)

은 U3-RNP 항체양성과 관련되어 있다. 전신홍반루푸스(systemic  

lupus erythromatosus; SLE)를 가진 환자는 항카디오리핀(anti-car-

diolipin) 항체 양성을 보이는 경우가 많다.

만성혈전색전폐고혈압 환자에서는 혈전형성을 촉진하는 항인지질 
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항체, 항카디오리핀 항체, 루푸스 항응고인자(lupus anticoagulant) 

등의 존재 여부를 확인하는 검사가 필요하다.

4.1.10  복부초음파검사

혈액검사와 마찬가지로 복부초음파도 폐동맥고혈압과 관련된 여

러 임상 질환을 확인하는 데 유용할 수 있으며, 조영제 주입이나 색

채 도플러 검사를 추가해 진단의 정확도를 높일 수 있다.69 복부초음

파검사로 간문맥고혈압 여부를 확인할 수 있지만, 명확히 배제할 수

는 없으며, 우심도자술 시행 시 풍선도자를 이용해 간정맥을 차단

(wedge)하기 전후의 간정맥 압력 사이의 차이를 측정함으로써 확진 

혹은 배제할 수 있다.70

4.1.11  우심도자술 및 혈관반응성검사

우심도자술은 폐동맥고혈압과 만성혈전색전폐고혈압의 확진에 반

드시 필요한 검사로, 혈역학적 중증도 평가와 함께 필요한 환자에서

는 폐순환계의 혈관확장 반응성 여부도 확인할 수 있다(표 9, 10). 전

문센터에서 우심도자술을 시행할 경우, 합병증 발생 비율(1.1%)과 

사망률(0.055%)은 매우 낮다.71 혈관반응성검사의 고위험군인 호흡

곤란 증상이 심할 경우(기능등급 IV), 수축기 혈압이 낮을 경우, 심박

출량이 낮을 경우 및 폐정맥폐쇄질환 등에서는 검사를 시행할 경우 

주의가 필요하다.31 

관상동맥질환의 위험인자를 가지고 있는 환자 또는 박출률보존심

부전 환자, 심초음파검사에서 수축기 및/또는 이완기 좌심실기능장

애가 확인된 환자에서는 우심도자술 시행 시 좌심도자술을 함께 시

행하는 것을 적극적으로 고려하여야 한다. 우심도자술에 대한 일반

적인 권고사항은 표 9에서, 좌심장질환 또는 폐질환 환자에 있어 우

심도자술 시행과 관련한 권고사항은 표 31과 표 33에서 각각 기술하
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였다. 폐모세혈관쐐기압이 정확히 측정되지 않았을 가능성이 있다

면 폐동맥고혈압(폐고혈압 1군)과 좌심장질환에 따른 폐고혈압(폐고

혈압 2군)을 구분하기 위해 동맥천자를 통해 좌심실 이완기말압력을 

측정하는 것이 반드시 필요하다. 이러한 경우, 임상적 판단에 따라 

폐고혈압의 물리적 합병증의 하나인 폐동맥 확장에 따른 좌주간지 

관상동맥 압박을 배제하기 위한 관상동맥조영술도 함께 시행할 수 

있다.

우심도자술을 통해 측정한 지표들은 임상 양상과 영상검사, 특히 

심초음파검사 소견과 함께 해석하는 것이 필요하다. 우심도자술을 

통해 선행 검사에서 애매하게 나온 결과에 대한 답을 찾을 수 있고, 

선행 검사에서 다른 진단이 확진될 경우 심도자술이 필요하지 않을 

수 있기 때문에, 우심도자술은 가능한 폐고혈압 평가를 위한 다른 검

사들을 모두 완료한 후에 시행하는 것이 바람직하다. 

정확한 검사 결과를 얻고 환자의 위험을 낮추기 위해 폐고혈압 환

자를 다수 진료하는 기관에서 우심도자술을 수행하여야 하며, 임상

적으로 유용한 정보를 얻기 위해서는 다음과 같은 문제들에 대해 세

심한 주의를 기울이는 것이 필요하다.

•	체외 압력측정 장치는 환자가 반드시 누운 상태에서 좌심방이 

위치하는 흉곽 중앙선인 흉골 전면과 침대 표면의 중간부위에서 

맞추어 영점을 조정하여야 한다.

•	압력은 폐동맥, 폐모세혈관쐐기압을 측정하기 위한 폐동맥 쐐기 

위치, 우심실 및 우심방에서 모두 측정해야 한다. 풍선도자를 사

용하는 경우 폐동맥 파열이 발생할 수 있으므로, 반드시 우심방

에서 풍선도자를 팽창시켜 폐모세혈관쐐기압을 측정할 위치에 

도달할 때까지 밀어 넣어야 한다. 말단 폐동맥 내에서 풍선도자

를 반복적으로 수축과 팽창을 하는 것은 피해야 한다. 폐모세혈

관쐐기압은 좌심방 압력을 나타내는 지표로 세 차례 측정한 다

음 이들 값의 평균을 기록해야 한다. 풍선도자가 폐동맥에 쐐기

처럼 적절하게 거치된 상태에서 유관도자 말단부에서 채취한 혈
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액에서 측정된 산소포화도가 전신순환의 산소포화도(동맥혈)와 

동일한 경우 폐동맥쐐기압을 잘 측정할 수 있다. 모든 압력은 호

흡을 참거나 멈추지 않은 상태에서 정상 호흡의 호기 말에 측정

하거나, 흡기 시 흉곽내 음압과 호기 시 흉곽내 양압이 서로의 영

향을 상쇄한다고 가정하고 여러 호흡주기에 걸친 폐혈관 압력을 

측정해서 평균값을 사용한다.72 모니터상의 작은 수치나 파형 변

화보다 종이로 출력된 정확한 압력 측정기록에 의존하는 것이 

바람직하다. 좌심도자술을 별도로 시행하지 않은 경우 우심도자

술 시점에 전신혈압을 측정해 기록하는 것이 필요하다.  

•	산소포화도 측정을 위한 혈액 샘플은 최소한 상대정맥, 하대정

맥, 폐동맥에서 채취해야 하며, 전신동맥혈의 산소포화도도 측정

해야 한다. 좌우 단락이 의심되는 환자와 폐동맥 산소포화도가 

75% 이상인 모든 환자에서는 심장 내 각 부위에서 산소포화도

를 순차적으로 평가해야 한다.

•	심박출량은 온도희석법(thermodilution method) 또는 직접 Fick

방법(direct Fick’s method)을 사용하여 측정한다. 온도희석법

을 통해 심박출량을 3회 측정 후 평균을 구하여 사용하는 방법은 

심박출량이 낮은 환자와 중증의 삼첨판역류증을 가진 환자에서

도 신뢰할 수 있는 측정치를 제공할 수 있기 때문에 선호되는 방

법이다.73 다만, 심장 내 단락이 있는 환자의 경우에는 주입된 찬 

식염수가 비정상적으로 조기 재순환됨으로 인해 온도희석법으

로 측정한 심박출량이 부정확할 수 있다. 직접 Fick방법은 산소 

체내흡수 정도를 직접 측정해야 하는 기술적인 어려움으로 인해 

널리 쓰이지 않는 방법이다. 반면, 산소 체내흡수 추정치를 사용

하는 간접 Fick방법은 비교적 쉽게 사용할 수 있지만, 신뢰도가 

떨어진다.

•	특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압 또는 약물에 의해 유발된 

폐동맥고혈압을 가진 환자에서는 우심도자술 시행 시 고용량 칼

슘통로차단제 치료에 반응하는 환자를 감별하기 위해 폐혈관반
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응성 여부를 검사하는 것이 필요하다. 다른 형태의 폐동맥고혈

압 및 폐고혈압 환자에서는 혈관반응성을 보이는 경우가 드물

고, 검사 결과를 잘못 해석하기 쉬워 검사를 시행하지 않는다. 폐

혈관반응성검사를 위해서는 일산화질소를 10~20 ppm의 농도

로 투여하는 표준방법이 권장되지만, 에포프로스테놀 정주(I.V. 

epoprostenol), 아데노신 정주(I.V. adenosine) 또는 흡입 일로프

로스트(inhaled iloprost) 제제 등을 대안으로 고려할 수 있다. 양

성 반응은 심박출량의 증가 또는 변화가 없는 상태에서 평균 폐

동맥압이 10 mmHg 이상 감소하여 평균 폐동맥압이 40 mmHg 

이하로 떨어지는 것으로 정의된다. 특발폐동맥고혈압 환자에서

도 약 10%만이 이러한 양성 기준을 충족시킨다. 폐혈관반응성

검사 목적으로 칼슘통로차단제, 산소, 포스포디에스터라제-5억

제제(PDE5i) 또는 다른 혈관확장제의 투약은 권장하지 않는다.

•	폐모세혈관쐐기압은 좌심실 이완기말 압력을 실제보다 낮게 혹

은 높게 평가할 수 있어 주의가 필요하다.74 또한, 특정 시점에서 

측정된 폐모세혈관쐐기압은 임상적 전후 관계를 고려해 해석하

는 것이 필요하다. 예를 들어 좌심장질환을 가진 환자에서도 이

뇨제를 사용하는 경우 폐모세혈관쐐기압이 ＜ 15 mmHg로 떨

어질 수 있다.75-77 이 경우 짧은 시간 동안 수액을 주입해 좌심실 

이완기말압의 증가 여부를 확인하는 것을 고려할 수 있다.78 수액 

500 mL를 일시적으로 주입함으로써 안전하게 좌심실 이완기능

장애를 가진 환자와 폐동맥고혈압을 가진 환자를 구별할 수 있

다는 연구 결과도 있으나,79, 80 이러한 방법을 일상적인 임상 진료

에 적용하기 위해서는 좀 더 많은 연구가 필요하다. 좌심실 이완

기능 이상을 가진 환자를 확인하기 위해 운동에 따른 혈역학의 

변화를 확인하는 것도 고려할 수 있으나,2, 81, 82 표준 검사 방법과 

판정 기준이 정립되어 있지 않아 추가 연구가 필요하다.17 

•	우심도자술 측정 지표로부터 계산되는 이차 지표로 폐전후압력

차(transpulmonary pressure gradient; TPG)와 폐혈관저항 값이 
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중요하다. 폐동맥고혈압 진단을 위해서는 폐혈관저항이 3 WU 

이상이어야 한다.1 폐혈관저항이 가장 흔히 사용되는 지표이지

만, 혈류량과 좌심방압(폐모세혈관쐐기압)의 변화에 민감하고 

안정 상태에서 측정해 폐순환의 변화를 반영하는 데 한계가 있

다.83, 84 평균폐모세혈관쐐기압과 이완기 폐동맥압-폐동맥쐐기

압간 차이(diastolic pressure gradient; DPG)는 7장에 설명된 바

와 같이 좌심장질환과 관련된 폐고혈압을 가진 것으로 의심되는 

환자에서 모세혈관 전·후 폐고혈압의 상태를 감별하는 데 유용

하게 사용될 수 있다.5 이완기 폐동맥압-폐동맥쐐기압간 차이는 

혈류량과 좌심방압의 영향을 덜 받는다는 장점이 있으나,83 예후

와 관련성은 확립되어 있지 않다.85

•	협심증이나 관상동맥질환의 위험인자가 있는 경우와 폐동맥내

막절제술이나 폐이식이 예상되는 환자에서는 임상적 판단에 따

라 관상동맥조영술 검사를 시행하는 것이 필요하다. 이를 통해 

관상동맥질환의 유무뿐 아니라 확장된 폐동맥에 의해 물리적으

로 좌주관지 관상동맥의 압박 여부를 확인할 수 있다. 우측 및 좌

측 심도자술 및 혈관반응성검사와 관련된 권고사항은 표 9와 표 

10에 요약해 기술하였다.
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표 9.  폐고혈압에서 우심도자술에 대한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

폐동맥고혈압 진단(폐고혈압 1군)과 치료 결정을 위해 우심도

자술이 권고된다.
I C

폐고혈압 환자는 심각한 합병증의 발생위험과 기술적인 측면을 

고려하여 전문센터에서 우심도자술을 시행하는 것이 권고된다.
I B

폐동맥고혈압(폐고혈압 1군)의 약물치료 효과를 평가하기 위

해 우심도자술의 시행이 필요하다(표 15).
IIa C

선천심장병을 가지고 있는 환자에게는 단락 교정 여부를 결정하

기 위해 우심도자술이 필요하다(표 24).
I C

장기이식을 고려하고 있는 좌심장질환(폐고혈압 2군) 또는 폐

질환(폐고혈압 3군)으로 인한 폐고혈압 환자에게는 우심도자

술이 필요하다.

I C

폐동맥쐐기압 측정이 불가능할 경우, 좌심도자술을 통해 좌심

실 이완기압을 측정해야 한다.
IIa C

좌심장질환 또는 폐질환으로 인한 폐고혈압이 의심되는 환자에

게는 감별 진단 및 치료방법에 대한 결정을 위해 우심도자술을 

고려할 수 있다.

IIb C

만성혈전색전폐고혈압(폐고혈압 4군)에 대한 진단 및 치료방

법에 대한 결정을 위해 우심도자술이 권고된다.
I C
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표 10.  혈관반응성검사에 대한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

혈관반응성검사는 폐고혈압 전문센터에서 시행해야 한다.71 I C

고용량 칼슘통로차단제로 치료 가능한 환자를 선별하기 위해 특

발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압 그리고 약물과 관련된 폐동

맥고혈압 환자에서 혈관반응성검사가 필요하다.86, 87

I C

혈관반응성검사에 대한 양성 반응은 심박출량이 증가하거나 변

화되지 않은 상태에서 평균 폐동맥압이 10 mmHg 이상 떨어져 

평균 폐동맥압의 절대값이 40 mmHg 이하로 감소하는 것으로 

정의한다.86 

I C

혈관반응성검사를 시행하기 위하여 일산화질소를 사용하는 것

이 필요하다.86, 88 
I C

일산화질소 대신 에포프로스테놀 정맥주사 제제로 혈관반응성

검사를 시행할 수 있다.86, 88 
I C

일산화질소 대신 아데노신 정맥주사로 혈관반응성검사를 시행

하는 것을 고려할 수 있다.89, 90 
IIa C

일산화질소 대신 일로프로스트 흡입제제로 혈관반응성검사를 

시행하는 것을 고려할 수 있다.91, 92 IIb C

경구용 또는 정맥형 칼슘통로차단제를 이용해 혈관반응성검사

를 시행하는 것은 권장하지 않는다.
III C

혈관반응성검사는 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 약물

로 유발된 폐동맥고혈압 이외 다른 종류의 폐동맥고혈압을 가진 

환자에게 권장되지 않으며, 또한 기타 폐고혈압 환자에서도 권

장되지 않는다.

III C
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4.1.12  유전자 검사

분자 유전자적 진단이 가능해지면서 폐동맥고혈압 환자에 대해 유

전상담을 포함해 환자치료에 있어 새로운 방법을 찾을 수 있는 가능

성이 열리게 되었다.26 유전자 검사와 상담은 환자의 유전적 특성에 

대한 처방 및 검토와 관련한 제반규정을 준수해야 한다. 

윤리적인 원칙은 환자에게 위해가 가지 않도록 적절하게 정보를 

제공하고, 외적 압력 없이 환자가 판단할 수 있도록 유전자 검사 시행

의 과정, 위험성 및 이점에 대한 정보공개를 포함해 환자의 자율성을 

유지할 수 있도록 해야 하며, 유전 상담과 검사에 동등한 접근성을 허

용할 수 있도록 하는 것이다. 

산발 또는 가족폐동맥고혈압 환자와 식욕억제제와 관련한 특발폐

동맥고혈압 환자는 유전 상담 및 BMPR2 유전자 돌연변이 검사를 

전문기관에서 시행하는 것이 필요하다. 가족폐동맥고혈압 환자 또는 

40세 이전의 특발폐동맥고혈압 환자에서 BMPR2 돌연변이가 확인

되지 않았거나, 유전출혈모세혈관확장증을 가진 환자, 또는 가족력

이 있는 개인에서 폐동맥고혈압이 발생하는 경우에는 ACVRL1 및 

ENG 유전자 검사도 시행하는 것이 필요하다. BMPR2, ACVRL1 및 

ENG 유전자에 돌연변이가 발견되지 않는 경우 다른 희귀한 유전자 

돌연변이에 대한 검사를 추가로 고려할 수 있다(KCNK3, CAV1 등). 

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증이 산발적 또는 가족성으

로 발견된 환자도 질병을 유발하는 유전자 돌연변이를 가지고 있

을 가능성이 크기 때문에 숙련된 전문가가 유전자 검사와 상담

의 유용성에 대해 조언하는 것이 필요하다. 특히, EIF2AK4 돌연

변이에 대한 검사가 반드시 필요하며,29 양측 대립유전자(allele)의  

EIF2AK4 돌연변이가 발견될 경우 조직학적 확인을 위한 침습적 폐

조직검사 없이도 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증을 확진할 수 

있다.
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4.2  진단 알고리즘

폐고혈압의 진단 알고리즘은 그림 1과 같다: 폐고혈압이 의심되거

나, 폐고혈압에 합당한 심초음파 소견을 보이는 환자에서 먼저 (1) 좀 

더 흔한 폐고혈압의 원인 질환[2군(좌심장질환), 3군(폐질환)]을 확

인하는 검사를 시행하고, (2) 다음으로 4군 만성혈전색전폐고혈압 여

부를 확인하고, (3) 마지막으로 폐동맥고혈압(1군)을 유발하는 여러 

원인 질환과, (4) 5군의 희귀한 원인 유무를 확인하게 된다.

일상적인 임상 진료에서 폐동맥고혈압을 의심해야 하는 경우는 많

지 않다. 그러나, 운동 시 호흡곤란, 실신, 협심증 및/또는 진행하는 

운동능력 감소가 있는 환자에서 심혈관질환 및 호흡기질환의 뚜렷한 

위험요인, 증상 또는 징후가 없다면 감별 진단에 꼭 고려되어야 하는 

질환이다. 특히, 폐동맥고혈압의 가족력, 결합조직병, 선천심장병, 사

람면역결핍바이러스(HIV) 감염, 간문맥고혈압 또는 폐동맥고혈압을 

발생시키는 것으로 알려진 약물 또는 독소 복용 이력(표 6) 등과 같이 

폐동맥고혈압과 관련된 위험인자들이 있을 경우 특히 주의 깊게 평

가하는 것이 필요하다. 

폐고혈압은 다른 임상적 이유로 시행된 경흉부 심초음파검사에

서도 자주 발견된다. 경흉부 심초음파검사 결과 폐고혈압의 가능성

이 높거나 중간 정도인 경우(표 8), 1차적으로 2군(좌심장질환) 또는  

3군(폐질환) 폐고혈압의 여부를 확인하기 위해 임상 기록, 증상, 징

후, 심전도, 가슴방사선 촬영, 폐기능검사(일산화탄소폐확산능을 포

함한 폐기능검사, 필요한 경우 동맥혈가스 분석, 야간 산소포화도 측

정 등) 및 가슴 고해상도 컴퓨터단층촬영이 필요하다. 심초음파검사 

결과 폐고혈압의 가능성이 낮을 경우에는(표 8), 추가 조사가 필요치 

않으며, 경과 관찰과 함께 다른 원인 질환을 고려하는 것이 필요하다. 

좌심장질환이나 폐질환이 확인되면 해당 질환에 대한 적절한 치료가 

필요하며, 중증의 폐고혈압 및/또는 우심실 기능 이상이 있는 경우 

폐고혈압을 유발하는 추가적인 원인 유무를 조사하기 위해 폐고혈압 
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전문센터에 환자를 의뢰하는 것이 필요하다. 좌심장질환 또는 폐질

환이 없는 경우, 만성혈전색전폐고혈압의 감별을 위해 폐 환기/관류 

스캔을 시행함과 동시에 환자를 폐고혈압 전문센터에 의뢰하는 것이 

필요하다.

폐 환기/관류 스캔에서 환기/관류 결손이 일치되지 않은 분절적 관

류 결함이 여러 곳 관찰되면 4군(만성혈전색전폐고혈압) 폐고혈압의 

진단을 의심해야 한다.93 

만성혈전색전폐고혈압의 최종 진단과 폐동맥내막절제술 가능 여

부 등을 판단하기 위해 CT폐혈관조영술, 우심도자술 및 선택적 폐혈

관조영술이 필요하다. 컴퓨터단층촬영에서 1군에 속하는 폐정맥폐

쇄질환을 시사하는 소견이 발견되는 경우도 있으며, 폐 환기/관류 스

캔에서 소분절의 관류 결손만 나타나는 경우, 1군(폐동맥고혈압) 또

는 5군 폐고혈압으로 최종 진단되기도 한다. 혈액학, 생화학, 면역학, 

혈청학, 초음파, 유전학 검사를 포함한 여러 특정 진단 검사를 통해 

최종적인 진단을 더욱 정확하게 할 수 있다. 

폐동맥고혈압 환자에서 수술적 또는 흉강경을 통한 폐조직검사는 

상당한 합병증 및 사망의 위험성이 있으며,94 검사 결과에 따라 진단

과 치료방침이 변경될 가능성이 낮기 때문에 권장되지 않는다. 진단 

전략에 대한 권고사항은 표 11에 요약하였다. 
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표 11.  진단 전략에 대한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

심초음파검사는 비침습적인 검사로, 폐고혈압이 의심되는 경

우, 1차적인 진단 검사로 권고된다.
I C

원인이 밝혀지지 않은 폐고혈압 환자에게 있어서 만성혈전색전

폐고혈압을 배제하기 위해서는 폐 환기/관류 스캔 또는 폐 관류 

스캔이 필요하다.49 

I C

만성혈전색전폐고혈압 환자의 평가를 위해 폐동맥 CT혈관조영

술을 시행하는 것이 필요하다.95 I C

모든 폐동맥고혈압 환자에서 관련된 임상적 상태를 평가하기 위

해 생화학, 혈액학, 면역학, 사람면역결핍바이러스(HIV) 검사 

및 갑상선 기능검사가 필요하다. 

I C

간문맥고혈압의 여부를 확인하기 위해 복부초음파검사가 필요

하다.69 I C

폐고혈압 환자의 초기 평가로 일산화탄소폐확산능(DLCO)을 

포함한 폐기능검사가 필요하다.38 I C

모든 폐고혈압 환자에게 고해상도 컴퓨터단층촬영 검사를 시행

하는 것이 필요하다.96 IIa C

폐혈관 조영술은 만성혈전색전증 폐고혈압 환자에게 반드시 시

행하는 것이 필요하다.
IIa C

수술적 또는 흉강경 폐생검은 폐동맥고혈압 환자에게 권고되지 

않는다.
III C
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그림 1.  진단 알고리즘

폐고혈압을 시사하는 증상, 징후, 병력의 존재

심초음파틀 통한 폐고혈압 가능성 평가(표 7-2)

좌심장질환 또는 폐질환으로 인한 진단의 확인 유무

다른 원인들 고려 또는  

경과관찰

중증 폐고혈압/우심실

기능장애 징후 있음

중증 폐고혈압/우심실

기능장애 징후 없음

폐 환기/관류 스캔

일치하지 않는 관류의 결함 유무?기저질환의 치료

만성혈전색전폐고혈압 가능성:

컴퓨터단층촬영 폐혈관조영술,

우심도자술 +/- 폐혈관조영술

우심도자술(표 9)

평균폐동맥압 ≥ 25 mmHg,

폐동맥쐐기압 ≤ 15 mmHg,

폐혈관저항 ＞ 3 Wood units

폐동맥고혈압의 가능성의 높은

특정 진단 테스트

결합조직병 선천심장병

다른 원인 고려

약물-독소 간문맥폐고혈압

그룹 5

사람면역결핍

바이러스

유전폐정맥폐쇄질환

/ 폐모세혈관

혈관종증

특발

폐정맥폐쇄질환

/ 폐모세혈관

혈관종증

특발폐동맥고혈압 유전폐동맥고혈압

주혈흡충증

증상, 징후, 위험인자, 심전도, 

일산화탄소확산능을 포함한 

폐기능 검사, 가슴 X선, 고해상도 가슴 

컴퓨터단층촬영, 동맥혈가스 검사를 

통해 좌심실 및 폐질환에 대한 감별 검사

폐고혈압 전문센터로 전원

폐고혈압 전문센터로 

전원

높음 또는 중간 낮음

예

예

예

아니오

아니오

아니오

아니오



폐동맥고혈압
(폐고혈압 1군)

V
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5.1  임상적 특징

폐동맥고혈압의 임상적 양상은 특징적이지 않으며, 4.1.1장에 기술

한 임상 증상과 다르지 않다. 폐동맥고혈압의 발병원인에 따른 세부 

분류별 설명은 6장에 자세히 다루겠다.

5.2  중증도 평가

5.2.1  임상, 영상 및 혈역학적 지표

폐고혈압 환자를 평가하는 데 있어 임상적 평가는 질병의 심각성, 

개선, 악화 또는 안정성을 판단하는 데 필요한 정보를 제공하는 핵심

적인 과정이다. 

추적관찰 방문 시에 이루어지는 문진 기본항목에는 운동능력의 변

화, 가슴통증, 부정맥, 객혈 또는 실신의 발생 여부와 병용 약물의 변

화, 그리고 처방된 약물에 대한 순응도 평가 등이 포함된다. 신체 진

찰을 통해 말단부위나 신체 중심부의 청색증, 경정맥의 확장, 부종, 

복수, 흉막 삼출의 유무와 심박수, 심율동 및 혈압에 대한 정보를 수

집하게 된다. 

5. 폐동맥고혈압
(폐고혈압 1군)
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WHO(World Health Organization) 기능등급(functional class) 

기준에 따른 호흡곤란의 평가 결과는 평가자 간의 편차가 있음에도 

불구하고,97 진단 시 뿐 아니라 추적관찰 중 환자의 예후를 예측할 수 

있는 가장 강력한 지표이다.98-100 호흡곤란의 악화는 질환이 진행하

는 것을 시사하는 강력한 지표 중 하나로 임상적 악화 시 원인을 확인

하기 위해 추가적인 진단검사를 시행하는 것이 필요하다.99, 101  

우심실 기능은 운동능력과 폐고혈압 환자의 임상 경과를 결정하는 

핵심 요소로, 심초음파는 이를 평가하기 위해 중요한 추적 검사이다. 

일반적인 생각과 다르게 심초음파를 통해 안정 시 추정한 수축기 폐

동맥압은 임상적 예후와 관련된 지표가 아니며, 치료 방침 결정을 위

해 활용하는 것도 적합하지 않다.98, 99, 102 

폐동맥압의 증가가 반드시 질환의 진행을 의미하는 것이 아니며 

폐동맥압의 감소가 있을 때도 반드시 질환의 개선되었다는 신호라 

할 수 없다. 폐고혈압 환자에서 심초음파 평가는 포괄적으로 이루어

져야 하며 심장구조, 특히 우심방 및 우심실의 크기, 삼첨판역류의 정

도, 좌심실 편심률 지표와 함께 우심실 종축 변형/변형률(RV longi-

tudinal strain/strain rate)과 우심실 면적 변화율(RV fractional area 

change), Tei 지수, 삼첨판륜 수축기 이동 거리(tricuspid annular 

plane systolic excursion; TAPSE) 등으로 측정한 우심실 수축기능에 

대한 정보를 포함하여야 한다.103-111 우심실은 입체적 구조가 복잡하

기 때문에 특정 지표 하나로 우심실 기능을 평가하는 것은 충분치 않

으며, 경험이 풍부한 의료진의 전반적 정성평가가 더 중요한 경우가 

많다.

최근 개발된 우심실 반점추적(speckle tracking)기법을 이용하면 

우심실 기능을 더 잘 정량화 시킬 수 있다.104, 112 우심실의 종축 변형

은 우심실기능에 대한 정량적 평가를 제공하며, 한 메타분석연구 결

과를 보면 종축 변형의 값이 1% 감소하면 사망률이 14% 정도 증가

하는 것으로 되어 있다.113 운동 중 심초음파검사는 우심실 기능에 대

한 추가 정보를 제공한다. 주목할 만한 점은 운동 중 폐동맥압의 현저
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한 증가(＞ 30 mmHg)가 있는 경우 양호한 우심실 기능을 의미하며, 

폐동맥압이 약간 높거나 아예 높지 않은 환자보다 장기적인 예후가 

좋다는 연구 결과도 있다.114 이러한 ‘수축예비력’은 중증 폐고혈압 환

자에서 독립적인 예후 예측 인자이다.114 삼차원 심초음파검사를 이

용하면 표준 이면성 심초음파 평가보다 더 나은 평가를 얻을 수 있지

만, 표준 이면성 심초음파검사에 비해 용적과 박출률을 과소평가하

는 것으로 보고되었다.115

심장 자기공명영상은 심초음파검사보다 우심실의 구조 및 기능을 

더 정확하게 평가하는 것이 가능하며, 일회 심박출량과 1분간 심박출

량의 측정도 가능하다. 심장 자기공명영상으로 측정된 우심실의 용

적 증가, 좌심실의 용적 감소, 우심실박출률 감소, 일회 심박출량 감

소 등은 예후와 관련된 지표이다. 심장 자기공명영상을 이용한 추적

검사를 통해 임상 증상의 진행이 발생하기 전에 우심실 부전을 진단

함으로써 폐동맥고혈압의 장기적인 관리에 도움을 받을 수 있다.66, 68, 

116, 117

진단 시점과 추적관찰 시 우심도자술로 측정한 혈역학적 지표들

은 중요한 예후예측 정보를 제공한다. 우심방압, 심박출량지수(CI) 

및 혼합정맥혈 산소포화도(SvO2)는 우심실 기능을 평가하고 예후를 

예측하는 데 가장 강력한 지표이다. 반면에 평균 폐동맥압은 칼슘통

로차단제에 대한 반응하는 일부 환자군을 제외하면, 예후와 관련성

이 거의 없다.98, 99, 101, 102, 118 심박출량 평가의 중요성에도 불구하고 아

직 비침습적으로 심박출량을 평가하는 방법은 재호흡(rebreathing 

techniques)73이나 생체유도저항(bioreactance)119 등을 포함하는데, 

이의 임상적 활용과 치료방침 결정에 이용할 수 있을 만큼 충분히 검

증되지 않았다.

환자 추적관찰 시 우심도자술을 언제 다시 시행해야 하는지에 대

한 명확한 기준은 확립되어 있지 않으며, 정기적으로 침습적인 우심

도자술을 시행하는 기관부터 비침습적인 평가를 위주로 환자를 추적

관찰하는 기관까지 차이가 크다. 또한, 아직 우심도자술을 정기적으
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로 시행하는 침습적인 경과 관찰 전략이 비침습적인 경과 관찰 전략

보다 더 나은 결과를 얻을 수 있다는 증거는 없다. 그러나, 약물의 변

경이나/또는 이식 여부를 결정하는 것을 포함해 우심도자술을 통해 

혈역학적 지표를 얻는 것이 치료적 의사결정에 도움이 되는 경우 반

드시 우심도자술을 시행해야 한다는 것에는 전문가들의 견해가 일치

하고 있다.

5.2.2  운동능력의 평가

최대치 이하에서 운동능력을 평가하는 6분 보행검사는 폐고혈압

센터에서 가장 널리 사용되는 운동검사이다. 이 검사는 시행하기가 

쉽고, 비용이 저렴하며 환자와 의료진에게 모두 익숙한 검사이지만, 

다른 폐고혈압 평가지표들과 마찬가지로 6분 보행검사 결과도 항상 

임상적 맥락에서 해석되어야 한다. 6분 보행거리(6-minute walking 

distance; 6MWD)는 성별, 나이, 키, 체중, 동반 질환, 산소 투여의 여

부, 검사에 익숙한지와 검사 동기 부여 등 여러 요인들에 의해 영향을 

받는다. 그럼에도 불구하고, 검사 결과는 예측치 대비 백분율이 아닌 

절대값으로 표기되며, 6분 보행거리 - 보행거리의 변화가 아님 - 절

대값은 환자의 예후와 관련이 있으나, 모든 환자에게 적용 가능한 단

일 기준치를 제시할 수는 없다.98, 101, 120-122 6분 보행검사 종료 후에는 

환자의 노력 정도를 평가하기 위해 Borg 점수를 사용하여 당시의 호

흡곤란 수준을 측정하는 것이 좋다. 일부 연구에서는 6분 보행검사 

시 말초 산소포화도와 심박수 반응을 추가 측정하면 예후를 더 정확

히 평가할 수 있다고 하였으나 추가적인 연구를 통한 확인이 필요하

다.123, 124

심폐운동검사(cardiopulmonary exerceise test; CPET)는 일반적

으로 최대치의 운동능력을 평가하는 검사이며 운동능력뿐만 아니라 

운동 중 가스교환, 호흡 효율 및 심장 기능에 대한 중요한 정보를 제

공한다. 대부분의 폐고혈압센터에서는 점차 경사도를 높여가는 검사 
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프로토콜을 쓰고 있으나, 폐고혈압 환자 집단에 대해 표준화된 것은 

아니다. 폐동맥고혈압 환자는 심폐운동검사에서 호기말 이산화탄소 

분압(end-tidal PCO2)이 낮고, 이산화탄소의 환기등가치(ventilator 

equivalents for carbon dioxide; VE/VCO2)는 높고, 맥박당 산소섭

취량(VO2/HR)은 낮으며, 최대 산소섭취량도 낮은 패턴을 보이는 것

이 전형적이다.125 최대 산소섭취량이 치료방침 결정에 가장 널리 사

용되는 지표이나 심폐운동검사를 통해 예후를 예측하는 데 도움이 

되는 여러 변수를 측정할 수 있다.109, 126-129 심폐운동검사를 통해 얻

을 수 있는 진단 및 예후 예측정보는 6분 보행검사 결과에 더해 활용

된다.126

5.2.3  생화학 지표

다양한 생물학적 지표들이 연구되어 왔으나, 현재까지 폐동맥고혈

압이나 폐혈관 리모델링을 반영하는 특이적인 지표는 개발되지 않았

다. 생화학적 지표들은 혈관 기능이상 지표[ADMA (asymmetric di-

methylarginine), endothelin-1, angiopoietin, von Willebrand fac-

tor),130-134 염증 지표(CRP, IL-6, chemokines),135-138 심근 스트레스 

지표(ANP, BNP/NT-proBNP, troponins),99, 122, 139-142 낮은 심박출

량 및/또는 조직 저산소증 지표(pCO2, 요산, GDF-15 (growth dif-

ferentiation factor 15), osteopontin]38, 143-145 및 이차적 장기 손상 지

표(creatinine, bilirubin)99, 140로 나눌 수 있다. 임상 지표 목록은 지속

적으로 증가하고 있지만, 현재까지 BNP와 NT-proBNP가 임상 연

구에서뿐만 아니라 폐고혈압 일상 진료에 널리 사용되는 유일한 지

표이다. BNP/NT-proBNP 수치는 심근 기능장애와 관련이 있으며 

진단 시점과 추적관찰 평가 중에 측정한 수치 모두 예후와 관련한 정

보를 제공할 수 있다.146 그러나, 이들은 폐고혈압뿐 아니라 거의 모든 

심장질환에서 증가할 수 있는 단점이 있다. 또한, BNP/NT-proBNP 

수치는 변동성이 높은 경향이 있으며, 임상적 맥락에서 해석되어야 
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한다. BNP는 NT-proBNP와 비교할 때 뚜렷한 이점이 없다. BNP가 

혈역학적 지표와 좀 더 밀접한 상관관계를 가지는 것처럼 보이고 신

장 기능의 영향을 덜 받는 반면, NT-proBNP가 예후를 예측하는 데 

더 효과적인 지표로 보인다.140

5.2.4  포괄적인 예후 및 위험도 평가

폐동맥고혈압 환자는 전문 폐고혈압센터에서 정기적인 평가를 시

행하여야 한다. 진단 및 예후를 충분히 반영하는 단일한 지표가 없기 

때문에 포괄적인 평가가 필수적이다.

매 방문 시 확인해야 하는 사항은

1)	�마지막 평가 이후 임상적인 악화 증거가 있는가?

2)	�만일, 임상적 악화가 있다면, 폐고혈압의 진행 또는 동반성 질환

에 의해 일어난 것인가?

3)	�우심실 기능은 안정적이고 양호한가?

4)	�환자 상태가 양호한 장기적 예후를 시사하는 ‘저위험도 기준’을 

충족하는가?

이러한 질문에 제대로 답하기 위해서는 다면적인 접근이 필요하

다. 

표 12-1에는 폐고혈압센터에서 위험도 평가를 위해 사용할 변수들

이 나열되어 있다. 이들 변수는 측정하는 영역이 일정 부분 중복되고 

모든 변수를 매 방문 시 측정하는 것이 어렵기 때문에 최근 열린 6차 

세계 폐고혈압 심포지엄에서는 위험도 평가를 더욱 용이하게 하기 

위해 간략화한 평가체계를 제시하였다(표 12-2). 모든 폐동맥고혈압 

환자가 방문할 때마다 이들 지표를 평가할 필요는 없으나, 기본적으

로 호흡곤란 정도 평가와 최소한 한 종의 운동능력 측정(6분 보행검

사 또는 심폐운동검사)은 이루어져야 한다. 또한, BNP/NT-proBNP

를 측정하거나 심초음파검사를 통해 우심실 기능에 대한 정보를 얻
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는 것을 권장한다. 

상기 제안된 대다수 변수와 임계치 기준은 전문가의 의견에 바탕

을 두고 있다. 따라서, 예후 정보를 제공할 수 있고, 치료 결정을 내리

는 데 사용될 수 있더라도 개별 환자에서의 적용은 신중하게 이루어

져야 한다. 

표 12-1과 12-2에 제시된 사망률은 대략적인 추정치이며, 표시된 

변수들은 대부분 특발폐동맥고혈압을 가진 환자를 대상으로 연구된 

결과이다. 여러 변수에 대한 평가 결과가 동일한 위험군에 속하지 않

을 수 있기 때문에 개별 환자에 대해 포괄적인 평가를 통해 치료 전략

을 결정하여야 한다. 개개인의 위험도는 추가로 동반 질환, 연령, 성

별, 기존 치료, 폐동맥고혈압 세부 분류와 같은 여러 다른 변수들에 

의해서도 달라질 수 있다.
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표 12-1.  폐동맥고혈압의 위험도 평가

예후 결정요인a

(1년 추정 사망률)

저위험도 

＜ 5%

중간 위험도

5~10%

고위험도

＞10%

우심부전의 임상증상 없음 없음 있음

증상의 진행 없음 느림 빠름

실신 없음 간헐적인 실신b 반복되는 실신c

WHO 기능등급 I, II III IV

6분 보행거리 ＞ 440 m 165~440 m ＜ 165 m

심폐운동검사

Peak VO2

＞ 15 mL/min/

kg

(＞ 65% pred.)

11~15 mL/min/

kg

(35~65% pred.)

＜ 11 mL/min/

kg

(＜ 35% pred.)

VE/CO2 

slope
＜ 36 36~44.9 ≥ 45

BNP/

NT-proBNP

BNP ＜ 50 ng/L 50~300 ng/L ＞ 300 ng/L

NT-proBNP ＜ 300 ng/L 300~1,400 ng/L ＞ 1,400 ng/L

영상(심초음

파, 심장 자기

공명영상)

우심방면적 ＜ 18 cm2 18~26 cm2 ＞ 26 cm2

심장막삼출 없음 없거나 미미함 있음

혈역학지표

우심방압 ＜ 8 mmHg 8~14 mmHg ＞ 14 mmHg

심박출량지수

(CI)

≥ 2.5 L/min/

m2

2.0~2.4  

L/min/m2 ＜ 2.0 L/min/m2

SvO2 ＞ 65% 60~65% ＜ 60%

a �제안된 변수와 cut-off values는 대부분 전문가 의견에 바탕을 두고 있다. 예후 정보를 제공하고 

치료를 결정하는 데 사용될 수 있지만, 개별적인 환자에 대한 적용 시 주의가 필요하다. 또한, 이

러한 변수들은 대부분 특발폐동맥고혈압에 의해 검증되었으나, 다른 형태의 폐동맥고혈압 유형

에 반드시 동일하게 적용되는 것은 아니다. 또한, 승인된 치료제의 사용 여부와 변수에 미치는 영

향도 위험평가 시 고려되어야 한다.
b 활발한 또는 격렬한 운동 중의 간헐적인 실신 또는 안정 시 간헐적인 실신
c 약간 또는 규칙적인 신체활동에도 반복되는 실신
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표 12-2.  단순화된 폐동맥고혈압의 위험도 평가

예후 결정요인a

(1년 추정 사망률)

저위험도 

＜ 5%

중간 위험도 

5~10%

고위험도 

＞ 10%

적어도 3개 

이상의 저위험도 

지표들이 

있고, 고위험도 

지표가 하나도  

없는 경우

지표들이 저위험 

또는 고위험의  

범주에 들지 

않을 경우

심박출량지수나 

SvO2를 포함하는 

적어도 2개 이상

의 고위험도 지표

들이 있는 경우

WHO 기능등급 I, II III IV

6분 보행거리 ＞ 440 m 165~440 m ＜ 165 m

BNP/

NT-proBNP

BNP ＜ 50 ng/L 50~300 ng/L ＞ 300 ng/L

NT-proBNP ＜ 300 ng/L
300~1,400 

ng/L
＞ 1,400 ng/L

혈역학 지표

우심방압 ＜ 8 mmHg 8~14 mmHg ＞ 14 mmHg

심박출량지수 

(CI)

≥ 2.5  

L/min/m2

2.0~2.4  

L/min/m2

＜ 2.0  

L/min/m2

SvO2 ＞ 65% 60~65% ＜ 60%

마지막으로, 폐동맥고혈압 환자에 대한 평가 시 동반 질환과 합병

증에 대한 정보도 조사해야 한다. 심전도검사는 폐동맥고혈압에서 

임상적으로 흔히 발생하는 부정맥을 검출하기 위해 정기적으로 실시

한다.35 동맥혈가스분석검사도 여러 중요한 정보를 얻을 수 있기 때

문에 정기적인 임상 평가 항목에 포함되어야 하며, 적어도 임상적 악

화가 발생한 경우 반드시 포함되어야 한다. 폐동맥고혈압 환자에서 

때때로 진행성 저산소증이 나타날 수 있는데, 이 경우 지속적인 산소

치료가 필요할 수 있다. 또한, 낮은 PaCO2는 폐혈류 감소와 관계가 

있으며, 예후를 예측하는 지표로 사용될 수 있다.40 말초 산소포화도 

측정을 동맥혈가스분석검사 대신 사용할 수 있지만, 신뢰성이 떨어

지고 PaCO2에 대한 정보를 제공하지 못하는 한계가 있다. 
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BNP/NT-proBNP와 함께 권장되는 기본 혈액검사에는 일반혈액

검사(complete blood counts; CBC)와 비타민 K 길항제를 사용하는 

환자에서는 prothrombin time (PT) 측정, 혈청 크레아티닌, 나트륨, 

칼륨, 요산, 엔도텔린 수용체 길항제를 사용하는 경우에는 간효소 수

치와 빌리루빈 등을 포함한다. 또한, 심근 troponin, 철분 결핍 여부, 

갑상선 기능 등은 1년에 한 번 이상, 또는 환자가 임상적인 악화를 보

이는 경우 검사가 필요하다. 표 13과 표 14는 폐동맥고혈압 환자의 

추적 평가와 관련한 세부 권고사항이다.

표 13.  폐동맥고혈압 환자의 추적관찰 시 시기별 평가 항목

기준 

시점

3~6개월 

마다a

6~12개월

마다a

치료요법 

변경 후 

3~6개월a

임상 악화

의 경우

기능등급 평가 + + + + +

심전도 + + + + +

6분 보행검사/

Borg 호흡곤란점수
+ + + + +

심폐운동검사 + + ±

심초음파 + + + +

기본 혈액검사b + + + + +

광범위 혈액검사c + + +

혈액가스분석d + + + +

우심도자술 + ± ± ±

a �환자의 필요에 따라 간격을 조정할 수 있음
b �일반혈액검사(CBC)와 (비타민 K 길항제를 사용하는 환자에서) prothrombin time (PT) 측정, 혈

청 크레아티닌, 나트륨, 칼륨, (엔도텔린 수용체 길항제를 사용하는 경우) 간효소 수치와 빌리루

빈, BNP/NT-proBNP
c �심근 troponin, 철분 결핍 여부, 갑상선 기능, 기타 환자 상태에 따른 개별적인 추가 항목
d �환자가 안정적이거나, 동맥혈가스분석 검사를 시행할 수 없는 경우에는 말초 산소포화도 측정으

로 대체할 수 있음.
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표 14.  폐동맥고혈압의 중증도 및 치료에 대한 임상적 반응 평가를 위한  

권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

임상적 평가, 운동능력 검사, 생화학적 지표, 심초음파검사,  

혈역학적 평가를 통해 폐동맥고혈압 환자의 중증도를 평가하

는 것이 필요하다(표 12-1, 12-2, 표 13).

I C

안정적인 환자에게는 3~6개월마다 정기적으로 추적검사를 시

행하는 것이 권고된다(표 13).
I C

저위험도 상태(표 12-1, 12-2)에 도달하고 유지하는 것이  

폐동맥고혈압 환자에게 적절한 치료이다.
I C

중간 위험도 상태(표 12-1, 12-2)에 도달 또는 유지되는 것은 

대부분의 환자에게 불충분한 치료이다.
IIa C

5.2.5  환자 상태의 정의

앞 장에서와같이 종합적인 평가를 바탕으로 폐동맥고혈압 환자를 

임상적 악화 또는 사망의 위험성과 관련해 저위험군, 중간 위험군, 고

위험군으로 분류할 수 있다(표 12-1, 12-2). 물론, 나이, 성별, 기저질

환, 동반 질환 등도 질병의 증상 발현과 예후에 영향을 미치지만, 이

들 변수는 폐동맥고혈압에 대한 치료에 따라 변하지 않는다. 개개인

의 예후를 신뢰성 있게 예측하는 것은 어려운 일이나 저위험으로 분

류된 환자는 1년 예상 사망률이 5% 미만으로 간주한다. 기본적으로 

이러한 환자들은 6분 보행거리 ＞ 440 m 이상이고, 임상양상이 안정

적으로 WHO 기능등급 I단계 또는 II단계이며, 우심실 기능장애와 

관련된 징후가 관찰되지 않는다. 중간 위험도 폐동맥고혈압 환자는 1

년 예상 사망률은 5~10%이며, 일반적으로 WHO 기능등급 III단계 

수준의 임상 증상을 가지며, 운동능력이 약간 저하되고 우심실 기능

장애의 징후가 있지만, 우심실부전 상태는 아니다. 고위험군 폐동맥
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고혈압 환자의 1년 예상 사망률 ＞ 10%로 추정된다. 이러한 환자들

은 진행성 악화와 함께 중증의 우심실 기능장애의 징후 또는 우심실

부전, 2차 장기의 기능장애를 동반한다.

표 12-1, 12-2의 변수들이 특정 환자에서 모두 동일한 위험도에 속

하는 결과를 보이지 않을 수 있기 때문에 환자 상태에 대한 전반적 평

가를 통해 치료방침을 결정해야 한다.

5.2.6  치료 목표 및 추적 관찰 전략

폐동맥고혈압 전반적 치료 목표는 환자를 저위험도 상태로 만들고 

유지하는 데 있다. 즉, 양호한 운동능력, 삶의 질, 우심실 기능을 유

지해 사망의 위험도를 낮추는 것이다. 여러 진료지침들에서 6분 보

행거리 목표치로 제시된 ＞ 380 m, ＞ 440 m, ＞ 500 m와 같이 거

의 정상 혹은 정상인과 같은 거리의 보행이 가능한 WHO 기능등급 

I~II단계로 호전시켜 유지하는 것을 의미한다.98, 101, 120-122, 147 

이들 목표치는 특정 코호트의 생존 분석 결과 또는 전문가의 의

견에 기초하여 결정된바, 본 지침에서는 5차 및 6차 세계 폐고혈압 

심포지엄에서 제안된 바와 동일하게 가장 대규모 코호트에서 도출

된,101 6분 보행거리 440 m 이상을 목표치를 채택하고 있다.148 그러

나, 이러한 목표치에는 개인차가 고려되어야 한다. 노인 환자나 동반 

질환을 가진 환자에게는 좀 더 낮은 목표치를 적용할 필요가 있지만, 

젊고 건강한 환자에게는 목표치가 충분하지 않을 수 있다. 따라서, 이

러한 환자들의 경우, 심폐운동검사를 통해 운동능력과 우심실기능에 

대한 더욱 객관적인 정보를 제공할 수 있기 때문에 정기적으로 심폐

운동검사를 시행하는 것을 고려하여야 한다.

또한, 질병이 심하게 진행된 환자, 심각한 동반 질환을 가지고 있는 

환자, 또는 매우 고령의 환자에서는 일률적인 목표치 대신 해당 환자

에서 현실적으로 달성할 수 있는 치료목표를 설정해야 한다.



76  |  2020 폐고혈압 진료지침

5.3  치료

폐동맥고혈압 환자를 위한 치료법은 지난 20여 년 동안 점차적으

로 진화하고 효능에 대한 근거도 축적되고 있으나 복잡성도 증가하

고 있다.149-151  

폐동맥고혈압 환자의 치료 과정은 단순히 약을 처방하는 것이 아

니라, 초기 중증도 및 치료에 대한 후속 반응 평가를 포함한 복잡한 

의사결정이 필요하다. 

현재 폐동맥고혈압 환자를 위한 치료는 크게 세 단계로 나눌 수 있

다.152

(1)	 �1단계: 일반적 조치(신체 활동 및 재활 치료, 임신, 임신 상담 

및 폐경 후 호르몬 치료, 선택적 수술, 감염 예방, 심리사회적 

지지, 치료순응도 유지, 유전상담 및 여행)와 지지 요법(경구용 

항응고제, 이뇨제, 산소, 디곡신), 전문센터 의뢰, 급성 혈관반

응성검사를 통한 장기 칼슘통로차단제 치료 대상 환자 선별

(2)	 �2단계: 표 12-1, 12-2의 개별 지표의 조합에 따라 환자의 위험

도를 평가하고, 권장 등급 및 근거 수준에 따라 급성 혈관반응

성검사에 음성인 환자에서는 폐동맥고혈압으로의 치료 승인

된 약물을 사용하고, 급성 혈관반응성검사 양성 환자에서는 고

용량 칼슘통로차단제의 사용을 포함한 초기 치료 시행

(3)	 �3단계: 초기 치료에 합당한 반응이 없으면 승인된 약물들의 병

용치료와 폐이식의 고려

5.3.1  일반적인 조치

폐동맥고혈압 환자는 일상생활의 여러 활동에 대한 합리적인 조언

이 필요하다. 폐동맥고혈압이 심각한 질환이며 만성적으로 생명을 

위협하는 병임을 인지하고 이 병에 적응하도록 해야 한다. 폐동맥고

혈압으로 진단되면 어느 정도의 사회적 고립이 발생하며,153 환자들
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과 그 가족이 환자 지원단체에 가입하도록 장려함으로써 향후 여러 

상황에 대해 대처하고, 자신감을 가지고 미래를 계획하는 데 긍정적

인 영향을 줄 수 있다. 일반적인 조치와 관련한 권고사항은 표 15에 

요약하였다.

표 15.  폐동맥고혈압 환자의 치료에서 일반적인 조치의 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

폐동맥고혈압 환자는 임신을 피해야 한다.154, 155 I C

인플루엔자와 폐렴구균에 대한 예방접종이 필요하다. I C

심리사회적 지원이 필요하다.156 I C

약물로 치료받는 신체기능이 저하된 환자는 지도감독 하에 운동 

훈련이 필요하다.157-161 IIa B

WHO 기능등급 III~IV단계인 환자에게 동맥혈 산소분압이 60 

mmHg (8 kPa) 이하인 경우에는 비행기 탑승 시 기내 산소 투여

를 고려하는 것이 필요하다.

IIa C

계획된 수술을 시행할 경우에는 전신마취보다 가급적 경막외  

마취를 시행하는 것이 필요하다.
IIa C

고통스러운 증상을 일으킬 수 있는 과도한 신체 활동은 적합하지 

않다.
III C

5.3.1.1  신체활동 및 지도받는 재활치료

2009년 발간된 유럽심장학회/유럽호흡기학회 폐고혈압 진료지침

에서는 증상이 허락하는 범위 내에서 활발하게 활동하는 것을 권장

하고 있다.162 고통스러운 증상을 유발하는 과도한 신체적 활동은 피

하되, 신체 기능이 저하된 경우 전문가의 지도하에 운동 재활이 필

요하다. 무작위 임상시험에서 대조군 그룹보다 운동 프로그램에 참

여한 폐고혈압 환자에서 운동능력, 기능 수준 및 삶의 질의 향상이 

입증되었다.163 후속 연구들에서도 다양한 운동 훈련 형태에서 동일
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한 결과가 보고되었다.157-161 무작위 대조군 연구들에서 운동에 참여

한 폐동맥고혈압 환자들이 더 높은 수준의 신체활동이 가능하고, 피

로도는 줄어들었으며, 대조군보다 6분 보행거리, 심폐 기능 및 환자

의 삶의 질이 향상되었다.164, 165 그러나, 모든 연구가 참여자가 적고

(19~183명), 초기 훈련 시 또는 훈련과정 전반에 철저한 지도감독을 

받았으며, 어떤 경우에는 입원상태에서 훈련이 시행되었다는 것도 

참고할 필요가 있다.

현재까지 폐고혈압 환자에서 최적의 운동 재활 방법과 훈련의 강

도 및 지속시간, 관리감독의 방식에 대한 명확한 지침이 없으며, 예후

에 미칠 수 있는 영향과 증상, 운동능력의 개선 기전이 불명확하다. 

운동 훈련 프로그램은 폐동맥고혈압 환자 관리와 상태가 나쁜 환자

의 재활, 양쪽 모두에 경험이 있는 전문센터에 의해 시행되어야 한다. 

또한, 재활 프로그램을 시작하기 전에 최선의 표준 약물치료를 받아

야 하며 임상적으로 안정된 상태여야 한다.

5.3.1.2  임신, 산아제한 및 폐경 후 호르몬 치료

현재까지의 많은 연구에서 폐동맥고혈압 환자의 임신 시 높은 산

모 사망률(30~56%) 및 태아 사망률(11~28%)이 보고된바 모든 폐

고혈압 진료지침들에서 임신을 피하도록 강력하게 권고하고 있다.166 

그러나, 최근 연구 결과는 폐동맥고혈압이 잘 조절되고 있을 때, 특

히 칼슘통로차단제에 대한 장기 반응이 양호한 환자에게서, 임신의 

결과가 개선되었음을 보여주고 있다.154 13개 센터에서 3년간 26건

의 폐동맥고혈압 환자의 임신을 조사한 결과, 임산부 3명(12%)이 사

망하고, 1명(4%)이 긴급한 심폐이식이 필요한 우심부전이 발생하였

으며, 8건의 유산(2건의 자연유산과 6건의 인공 유산)이 발생하였다. 

그러나, 16건(61%)에서 합병증 없이 건강한 아기를 출산하는 데 성

공하였다. 1999년에서 2009년 사이 5개 센터가 참여한 연구에서는 

18건의 임신 중 3명의 사망자(17%)가 있었음을 보고하였다.155 국내

에서도 단일기관에서 2011년에서 2017년까지 7년간 9명의 폐동맥
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고혈압 산모에서 10명의 출산 경험을 보고한 바에 따르면,167 아이젠

멩거 증후군이 있는 두 명의 산모에서 심정지 1건과 조절되지 않는 

부정맥 1건 등 2건의 중대한 심장 사건이 발생하였지만, 산모 및 태

아 사망은 없었다. 그러나, 예상하지 못한 조기 진통으로 인한 3건의 

조기 분만과, 4명의 태아에서 자궁 내 발육지연이 있었다. 

최근 치료 방법의 발전으로 인해 폐동맥고혈압을 가진 산모와 태

아에서 비교적 나아진 연구 결과들이 발표되기는 하였으나, 이러한 

자료가 폐동맥고혈압을 가진 환자에서 원칙적으로 임신을 하지 않도

록 권고하는 현재의 입장을 수정하기에는 충분하지 않다. 폐동맥고

혈압 환자에서 가장 적절한 피임 방법이 무엇인지는 명확하지 않다. 

콘돔 등을 이용한 차단 피임 방식은 환자에게 안전하지만 예상치 않

게 실패하는 경우가 있다. 프로게스테론 단독 성분의 피임약은 피임

에 효과적일 뿐 아니라, 이전 세대 피임약의 에스트로겐 투약에 따른 

잠재적인 문제를 피하는 효과적인 방법이다.168 엔도텔린 수용체 길

항제인 보센탄은 경구 피임약의 효능을 떨어뜨릴 수 있다는 것을 기

억해야 한다. 레보노게스트렐을 방출하는 자궁 내 코일 또한 효과적

이지만, 기구를 삽입할 때 미주신경성 혈관반응을 유발하는 경우가 

매우 드물지만 있고, 이로 인해 중증의 폐동맥고혈압 환자에서 질병

이 악화할 수 있어 주의가 필요하다.168 또한, 확실한 피임을 위해서는 

두 가지 서로 다른 피임 방법을 조합해 사용하는 것이 필요하다.  

폐동맥고혈압 환자에서 임신이 확인된 경우 환자에게 임신 유지의 

높은 위험성에 대해 설명하고, 임신중절에 대해서도 상의하여야 한

다. 특히, 우심실부전이 진행되는 경우와 같이 고위험 상황에서는 임

신의 중단을 강력하게 권고하여야 한다. 임신을 지속하기로 선택한 

경우 고위험 임신에 대한 관리가 가능한 폐고혈압 전문센터로의 이

송이 필요하며,31 폐고혈압 치료제 선택, 출산 및 분만 계획 등과 관련

해 산부인과와 폐동맥고혈압 치료 의료진들 간의 효과적이고 긴밀한 

협업이 필요하다.169, 170 

폐동맥고혈압이 있는 폐경 후 여성에서 호르몬 대체 요법을 시행

하는 것이 바람직한지 여부는 불분명하다. 심한 갱년기 증상이 있는 



80  |  2020 폐고혈압 진료지침

경우 호르몬 치료를 고려할 수 있으나, 혈전 생성을 억제하기 위해 경

구 항응고치료를 함께 고려해야 한다.

5.3.1.3  계획된 수술(Elective surgery)

폐동맥고혈압 환자는 다른 환자에 비해 위험성이 높기 때문에 가

능한 불요불급한 수술은 피해야 한다. 수술이 꼭 필요한 경우 폐고혈

압 전문센터로 이송하여 시행하는 것이 좋으며, 폐고혈압 전문가, 외

과수술의 및 심혈관계 마취의 등의 긴밀한 협업이 필요하다.31 어떤 

형태의 마취가 바람직한지 명확하지는 않지만 일반적으로 전신 마취

보다 경막외마취가 권장된다.171-173

경구투약이 필요한 약물은 환자가 구강으로 약물을 삼키거나 흡수

할 수 있을 때까지 일시적으로 정맥주사나 분무 형태의 치료제로 전

환이 필요할 수 있다.

5.3.1.4  감염 예방

폐동맥고혈압 환자는 폐렴에 걸리기 쉽고, 이는 사망 원인의 7% 

정도를 차지한다.36 따라서, 인플루엔자 및 폐렴구균 예방접종을 권

장한다.31

5.3.1.5  심리사회적 지지

폐고혈압은 환자와 가족의 심리적, 재정적 문제를 포함한 사회적, 

정서적, 정신적 상태 전반에 중대한 영향을 미치는 질병이다.156 이러

한 환자를 관리하기 위해서는 이들 모든 영역에서 문제를 평가하고 

관리할 수 있는 전문지식과 기술이 필요하므로, 정신의학, 임상 심리

학, 사회복지 전문가들과도 밀접한 협력이 필요하다. 온라인 혹은 오

프라인 환자 지원단체도 중요한 역할을 할 수 있으므로 이러한 단체

에 가입을 권고하는 것이 좋다.

폐고혈압은 생명을 심각하게 위협할 수 있는 질병이다. 심리 및 사
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회적 지원 이외에도 필요한 경우 완화의료 전문가와 협력을 통해 사

전에 적극적인 향후 계획을 수립하는 것도 도움이 된다.

5.3.1.6  치료 순응도

폐고혈압에 대한 치료는 복잡하고 어려운 점이 있어 지속이 어려

운 점이 있으므로 환자 스스로 또는 비전문가의 권유로 치료 약제들

을 임의로 적게 먹거나 또는 변경할 가능성이 있다. 이를 방지하기 위

해서 치료에 대한 순응도를 정기적으로 점검하는 것이 필요하다.

5.3.1.7  여행

장시간 비행 중 보조 산소 투여의 필요성을 비행 상황에서 시뮬레

이션해 본 연구는 없으나, 저산소증의 생리적 영향에 비추어 WHO 

기능등급 III~IV단계의 환자와 동맥혈 산소 분압이 지속해서 60 

mmHg (8 kPa) 이하로 유지되는 폐동맥고혈압 환자는 기내 산소 투

여를 권장한다.174 산소투입 속도가 2 L/min 이상 유지되면 흡입 산

소 분압은 해수면 수준으로 유지되며, 비행 시 가능하면 산소포화도

를 91% 이상으로 유지하는 것이 추천된다.31 반대로 보조적 산소 투

여 없이 고도 1,500~2,000 m 이상 올라가는 것은 피해야 한다. 응급

상황에 대비해 환자들은 자신의 질병 상태에 대한 정보를 휴대하고 

여행하는 것과, 여행지와 가까운 지역의 폐고혈압 전문기관을 사전 

조사하고 그곳에 연락하는 방법을 알아 두어야 한다.

5.3.1.8  유전 상담

일정 기준에 해당하는 폐동맥고혈압 환자에서 유전 상담이 필요하

다(4.1.12장 참고).26 긍정적 또는 부정적인 결과가 심리적 영향을 미

치기 때문에 폐고혈압 전문의료진, 진단검사의학과, 간호사 등으로 

이루어진 다학제팀이 유전자 검사와 상담을 하는 것이 최선이다. 이

를 활성화하기 위해서는 법과 제도적인 장치를 마련하는 것이 환자
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의 치료에 도움을 줄 것이다. 폐고혈압 환자는 물론 발병위험이 있는 

가족 구성원의 가족계획을 위해 돌연변이 유전자의 보유 여부를 확

인하는 것이 도움이 된다. 현재 생명윤리 및 안전에 관한 법률에서 폐

고혈압이 있을 때 태아 및 배아 또는 태아를 대상으로 유전질환에 대

한 검사가 가능하다. 예를 들면, BMPR2 유전자 돌연변이를 보유하

고 있을 때 가족계획으로 아이를 낳지 않거나, 산전 또는 착상 전에 

유전자 검사를 받거나,175 정자나 난자 기증, 입양 등을 신중하게 선택

할 수 있다.

5.3.2  지지요법

지지요법과 관련한 지침은 표 16에 요약하였다.  

표 16.  지지요법에 대한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

우심부전 및 하지부종 등 체액 저류의 징후가 있는 폐동맥고혈압 

환자에게 이뇨제 사용이 필요하다.176 I C

동맥혈 산소 분압이 60 mmHg (8 kPa) 이하인 폐동맥고혈압  

환자에게는 지속적인 산소 투여 치료가 필요하다.177a I C

경구용 항응고제 치료는 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 

식욕억제제 사용으로 인한 폐동맥고혈압 환자에게 필요하다.87, 

178-180

IIb C

빈혈 및/또는 철분 부족을 교정하는 것이 필요하다.181 IIb C

동반된 질환(고혈압, 관상동맥질환 또는 좌심부전 등)이 없다면 

폐동맥고혈압 환자에게 안지오텐신-전환효소억제제, 안지오텐

신 II수용체 차단제, 베타차단제, 이바브라딘 사용은 필요하지 않다.

III C

a 선천심장단락과 관련된 폐동맥고혈압 권고사항 참조
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5.3.2.1  경구용 항응고제

특발폐동맥고혈압 환자에서 부검 시 혈관내 혈전생성이 많이 발견

되며,178 혈액응고 및 혈전 용해 경로의 이상도 보고되었다.182-184 이

러한 이상들과 심부전이나 활동량 저하를 포함한 정맥혈전증의 여러 

위험요소가 증가한다는 점과 함께 폐동맥고혈압 환자에서 경구용 항

응고제 치료가 필요하다. 31명의 특발폐동맥고혈압 환자를 대상으로 

한 최근의 연구는 와파린을 이용한 경구용 항응고제치료가 생존율의 

개선과 연관성을 보여주었다.185 경구용 항응고제 치료의 필요성은 

특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 식욕억제제로 인한 폐동맥고

혈압을 가진 환자에 국한된 후향적인 단일기관 연구 결과들에 기초

한 것이다.87, 178 등록연구 및 무작위 대조군 연구 결과는 일치하지 않

으며 따라서 명확한 결론을 내리는 것은 어렵다.179, 180 다른 질환들과 

관련된 폐동맥고혈압 환자에서 경구용 항응고제 치료의 필요성은 불

분명하다. 단, 장기간 프로스타그란딘 정맥주사로 폐동맥고혈압 치

료를 받는 환자들은 도관 관련 혈전증의 추가적 위험이 있기 때문에 

항응고제에 대한 금기가 없을 때 항응고제 치료가 필요하다. 폐동맥

고혈압에서 와파린 이외의 새로운 경구용 항응고제의 효과는 알려지

지 않았다.

5.3.2.2  이뇨제

보상(compensation)이 이루어지지 않은 우심부전은 체액 저류, 중

심정맥압 상승, 간울혈, 복수 및 말초부종을 일으킨다. 폐동맥고혈압

에서 이뇨제 사용에 대한 무작위 대조군 연구는 없지만, 임상적으로 

이뇨제 치료는 체액 과부하 환자에게서 분명한 증상 개선 효과가 있

으며, 폐동맥고혈압을 치료하는 의료진이 이뇨제 선택과 용량을 결

정하여야 한다.176 알도스테론 길항제를 추가하는 것은 혈청 전해질 

수치에 따라 고려할 수 있다. 환자의 신장 기능과 혈청 생화학적 지표

를 반복 측정해 저칼륨혈증과 체액 부족으로 인한 신부전 발생을 피

하는 것이 중요하다.
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5.3.2.3  산소

산소 투여가 폐혈관저항을 감소시키는 것은 확인되었지만, 장기적

인 산소투여 요법이 폐동맥고혈압 환자에서 유익하다는 것을 보여

주는 무작위 연구 결과는 없다. 선천심장병, 폐순환-전신순환 단락 

환자를 제외하고, 대부분의 폐동맥고혈압 환자에서는 난원공개존증

(patent foramen ovale)을 가지고 있지 않은 경우에 안정 시 약간의 

동맥 저산소증을 보인다. 야간 산소투여 요법을 통해 중증 아이젠멩

거 증후군의 자연 경과를 변경시키지는 못한다.177 현재의 대다수 진

료지침은 만성폐쇄폐질환 환자의 연구 결과에 기초해 동맥혈 산소 

분압이 일관되게 ＜ 60 mmHg (8 kPa), 또는 동맥혈 산소포화도가 

91% 이하인 경우, 동맥혈 산소 분압을 60 mmHg 이상으로 유지하

기 위해 산소를 투여하는 것을 권장한다.174 운동 시 증상 개선과 산소

포화도 감소를 교정하기 위해 휴대용 산소를 고려할 수 있다.

5.3.2.4  디곡신 및 기타 심혈관 약물들

디곡신은 특발폐동맥고혈압 환자에서 장기적으로 투여했을 때 효

능은 명확하지 않지만, 초기 심박출량이 개선하는 효과가 있다.186 또

한, 심방조동 등 심방의 빈맥성 부정맥이 발생한 폐동맥고혈압 환자

에서 심실박동수를 낮춰줄 수 있다.

폐동맥고혈압 환자에서 안지오텐신-전환효소 억제제, 안지오텐신

II수용체 차단제, 베타차단제 또는 이바브라딘의 유용성 및 안전성과 

관련한 직접적 연구 결과는 없다.

5.3.2.5  빈혈 및 철분 상태

철분 결핍은 폐동맥고혈압 환자에서 흔히 나타나며, 특발폐동맥고

혈압 환자 43%, 전신경화증과 관련된 폐동맥고혈압 환자 46%, 아이

젠멩거 증후군 환자 56%에서 보고된다.187-189 이들 모두에서 철분결

핍은 운동 능력 감소와 관련이 있으며, 빈혈 유무 또는 중증도와 무관
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하게 사망률을 높인다.181, 187, 188, 190 따라서, 폐동맥고혈압 환자에게 철

분 상태를 정기적으로 검사하고 철분 결핍이 있을 때 유발할 수 있는 

원인을 확인해야 한다. 철분 대체제의 사용은 폐동맥고혈압 환자에

게서 경구 철 흡수가 저하되어 있기 때문에 정맥주사를 통한 철분 투

여가 더 바람직하다는 보고도 있으나,181, 187, 191 하지만 이는 대조군 연

구를 통해 확인되지는 않았다.

5.3.2.6  수면무호흡증후군

수면무호흡증후군은 폐고혈압 3군을 유발하거나 악화시킬 수 있

으며, 폐동맥고혈압과도 관련이 있다.192, 193 따라서, 폐고혈압 환자

에서 수면무호흡증후군의 확인이 중요하며, 존재 시 이에 대한 적절

한 치료가 필요하다. 수면무호흡증후군의 치료법으로 지속양압환기

(continuous positive airway pressure; CPAP)를 적용한 결과 기저 

평균 폐동맥압이 20 mmHg 이상인 11명의 환자를 대상으로 한 연구

에서 5년간 지속양압환기를 적용한 경우 평균 폐동맥압을 4 mmHg 

정도 감소시킨 것으로 나타났다.194 222명을 대상으로 폐고혈압과 독

립된 수면무호흡증후군을 가진 환자들에서 지속양압환기 효과를 평

가한 7개 연구를 메타분석한 결과 폐동맥압을 13.3 mmHg 정도 감

소시킬 수 있었다.195 장기 임상 결과가 부족하기는 하지만, 폐고혈압 

환자에서 수면무호흡증후군이 있으면 지속양압환기를 시행하는 것

은 폐동맥압을 감소시키는 데 도움이 된다.

5.3.3  폐고혈압 약물요법

폐동맥고혈압의 약물치료는 진단, 증상 및 혈관반응성검사 결과에 

기초해서 결정하게 된다. 혈관반응성검사에서 양성의 혈관 확장 반

응을 보이는 폐동맥고혈압의 경우 칼슘통로차단제를 우선 사용해야 

한다. 증상이 없는(WHO 기능등급 I) 폐동맥고혈압 환자에서는 폐

동맥고혈압 특이 약제의 사용이 반드시 필요한 것은 아니지만, 증상
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이 없는지에 대한 명확한 확인과 증상 발생 여부에 대한 밀접한 경과

관찰이 필요하다.31 WHO 기능등급 II 이상인 유증상 폐동맥고혈압 

환자에서는 아래 기술된 약제별 장단점을 고려해 폐동맥고혈압 특이 

약제 치료가 필요하다.

5.3.3.1  칼슘통로차단제

우심도자술과 함께 시행한 급성 혈관반응성검사(표 10)에서 적절

한 혈관확장 반응을 보이는 일부 특발폐동맥고혈압 환자에서는 칼슘

통로차단제 치료를 시도해 볼 수 있다.86, 87 우심부전이나 칼슘통로차

단제에 대해 금기증이 없는 경우 먼저 칼슘통로차단제의 사용을 고

려한다.31 

주로 사용되는 칼슘통로차단제는 니페디핀(nifedipine), 딜티아젬

(diltiazem), 암로디핀(amlodipine)이며, 특히 니페디핀과 딜티아젬

이 유용하다.86, 87 환자의 기초 심박수가 서맥인 경우 니페디핀과 암

로디핀이 선호되며, 빈맥인 경우 딜티아젬이 선호된다. 이들 약물

의 일일 투여량은 니페디핀의 경우 120~240 mg, 딜티아젬의 경우 

240~720 mg, 암로디핀의 경우 10~20 mg으로 일반적인 고혈압 치

료에 사용되는 용량보다 상당히 높다. 처음에는 저용량(예: 니페디핀 

서방정 30 mg을 하루 두 번, 딜티아젬 60 mg 하루 세 번, 또는 암로

디핀 2.5 mg 하루 한 번)으로 시작해 최대 허용용량까지 점차 증가시

키는 것이 바람직하나, 저혈압이나 하지부종으로 인해 최대 용량까

지 증량하기 어려운 경우도 있다. 

혈관반응성검사 양성 기준을 충족해 칼슘통로차단제를 이용한 치

료를 시행한 경우에도 3~4개월 뒤 우심도자술을 포함한 재평가를 

시행하여 약제의 안전성과 효능을 반드시 확인해야 한다. 환자의 상

태가 명확히 호전되지 않은 경우(WHO 기능등급 I~II단계로 가거나 

정상에 가까운 혈역학적 개선이 없는 경우) 추가적인 폐동맥고혈압 

치료가 필요하다. 추가 투약 시 칼슘통로차단제를 먼저 끊으면 임상

적으로 악화될 가능성이 있기 때문에, 먼저 칼슘통로차단제와 함께 



5. 폐동맥고혈압(폐고혈압 1군)  |  87

승인된 폐동맥고혈압 약물들을 투약하고 순차적으로 칼슘통로차단

제 투약중단을 고려하여야 한다.

급성 혈관반응성검사를 시행하지 않았거나 검사 결과 음성인 환자

에서는 저혈압, 실신 및 우심부전과 같은 부작용이 발생할 수 있기 때

문에 칼슘통로차단제는 사용해서는 안 된다.196 자가면역질환, 사람

면역결핍바이러스 감염, 간문맥고혈압 및 폐정맥폐쇄질환과 관련된 

폐동맥고혈압 환자에서는 ‘혈관반응성 양성’이라 하더라도 칼슘통로

차단제에 양호한 장기적인 반응을 기대할 수 없다.197, 198 따라서 해당 

환자에서는 혈관반응성검사를 시행하는 것이 필요하지 않다. 칼슘통

로차단제 치료와 관련한 권고사항은 표 17에 요약하였다.

표 17.  급성 혈관반응성검사 ‘양성’ 폐동맥고혈압 환자에서 칼슘통로차단

제 치료

권고사항
권고

수준

근거

수준

혈관반응성검사에 양성인 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 

약물과 관련된 폐동맥고혈압인 환자에게는 고용량 칼슘통로차단

제 치료를 권장한다.86, 87

I C

고용량 칼슘통로차단제를 투약하는 특발폐동맥고혈압, 유전폐동

맥고혈압, 약물과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 3~4개월간 치료 

후 우심도자술을 포함한 재평가 및 주의 깊은 추적관찰이 필요하

다.86, 87

I C

정상 수준의 임상적(WHO 기능등급 I~II단계), 혈역학적 개선을 

보이는 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 약물과 관련된 폐

동맥고혈압 환자는 지속적인 고용량 칼슘통로차단제 치료를 권장

한다.86, 87

I C

고용량 칼슘통로차단제 치료 후에도 WHO 기능등급 III~IV단계 

혹은 혈액학적 개선이 현저하지 않은 환자에게 승인된 폐동맥고

혈압 특이 치료제 투약이 필요하다.86, 87

I C

고용량 칼슘통로차단제는 - 다른 적응증(예: 레이노 현상)에 대

해 표준 용량으로 처방하는 경우는 제외 - 혈관반응성검사를 시

행하지 않았거나, 검사가 음성인 경우 처방해서는 안 된다.

III C
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5.3.3.2  엔도텔린 수용체 길항제

폐동맥고혈압 환자의 혈장 및 폐조직 모두에서 엔도텔린 시스템

의 활성화가 입증되었다.199 엔도텔린-1의 혈장 농도 상승이 폐고혈

압의 원인인지 결과인지 여부는 분명하지 않지만,200 폐동맥고혈압의 

발병과정에서 엔도텔린 시스템이 중요한 역할을 담당한다는 것은 명

확하다.201 엔도텔린-1은 폐혈관 평활근세포에서 서로 다른 수용체 

동형단백질인 엔도텔린 수용체 A형과 B형에 결합함으로써 혈관 수

축과 유사분열 촉진 효과를 나타낸다.

5.3.3.2.1  암브리센탄(Ambrisentan)

암브리센탄은 엔도텔린 A형 수용체에 선택적으로 결합하는 엔도

텔린 수용체 길항제다. 암브리센탄은 자가면역질환, 사람면역결핍

바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압과 특발폐동맥고혈압 환자에

서 증상, 운동능력, 혈역학적 지표 및 임상적 악화를 지연시키는 효능

이 입증되었다.202, 203 투약과 동반된 간기능 이상 발생률은 0.8~3%

로 낮아 보센탄과 달리 미국과 우리나라 모두 투약 중 정기적인 간기

능 평가가 의무화되어 있지 않다.204 암브리센탄 사용 시 말초부종이 

증가한다는 보고가 있어 질환 악화와 감별하는 것이 필요하며, 약

으로 인한 경우는 소량의 이뇨제를 함께 투여함으로써 쉽게 조절할 

수 있다.

5.3.3.2.2  보센탄(Bosentan)

보센탄은 경구용 약제로 엔도텔린 수용체 A형과 B형에 모두 결

합하는 길항제로 해당 계열의 약제 중에서 최초로 합성된 약물이

다. 보센탄은 다양한 폐동맥고혈압 환자(특발, 자가면역질환 및 아

이젠멩거 증후군과 관련된 폐동맥고혈압 등)를 대상으로 한 다수

의 무작위 대조군 연구(Study-351, BREATHE-1, BREATHE-2, 

BREATHE-5, EARLY, COMPASS-2 등)를 통해 운동능력, 임상 증
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상, 혈역학적 지표, 심초음파 및 도플러 지표와 임상적 악화까지의 기

간, 등을 개선하는 효과가 입증되었다.205-209 보센탄 치료 후 간효소 

수치 증가가 약 10%에서 발생하지만, 용량 감소 또는 중단 후 호전

되므로, 이는 약제에 용량 의존적이며 가역적으로 발생한다. 따라서, 

보센탄으로 치료받는 환자에서는 간기능검사를 주기적으로 매달 실

시하는 것이 필요하다.

5.3.3.2.3  마시텐탄(Macitentan)

엔도텔린 수용체 A형과 B형에 모두 결합하는 엔도텔린 수용체 길

항제인 마시텐탄은 무작위 대조군 연구를 통해 해당 약물 투약 시 증

상의 호전뿐 아니라 장기적으로 임상 사건의 발생을 감소시킨다는 

사실이 확인되었다.210 SERAPHIN (Study with an Endothelin Re-

ceptor Antagonist in Pulmonary arterial Hypertension to Improve 

cliNical outcome)연구는 742명의 폐동맥고혈압 환자를 대상으로 평

균 100주간 위약, 마시텐탄 3 mg 또는 10 mg 무작위로 투약하였으

며, 연구의 1차 평가지표를 치료 시작부터 임상사건 발생(사망, 심방

중격절개술, 폐이식, 프로스타노이드 정맥 또는 피하 주사 치료의 시

작, 또는 폐동맥고혈압 악화)까지의 소요 시간을 포함하는 복합 평가

변수(composite endpoint)로 설정하였다. 마시텐탄은 폐동맥고혈압 

환자에서 이환율과 사망률을 크게 감소시켰으며, 운동능력을 증가시

켰다. 과거 폐동맥고혈압 치료를 전혀 받지 않았던 환자들은 물론, 이

미 폐동맥고혈압 치료를 받고 있는 환자에서도 모두 치료 효과가 나

타났다. 간독성은 없었으나, 마시텐탄 10 mg을 복용한 환자의 4.3%

에서 일반혈액검사상 혈색소가 ≤ 8 g/dL로 감소되었다. 최근 발표

된 또 다른 다기관 연구의 초기결과 또한 마시텐탄 치료로 우심도자

술로 측정한 폐혈관저항이 38% 감소하고, CMR로 측정한 우심실 

일회 심박출량이 12 mL 증가한 일관된 치료 효과를 보고하였다.211
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5.3.3.3  포스포디에스터라제-5억제제(Phosphodiesterase 

type 5 inhibitors; PDE5i) 및 구아닐산 고리화효소 자극제

(Guanylate cyclase stimulatior; GCs)

폐혈관계에는 상당한 양의 포스포디에스터라제-5가 분포되어 있

기 때문에, cGMP (cyclic guanosine monophosphate)를 분해하는 

효소인 PDE5를 억제하게 되면 축적된 cGMP와 전구물질인 일산화

질소(NO)가 폐혈관 확장을 일으킨다. PDE5i는 혈관평활근세포의 

증식을 억제하는 효과도 가지고 있다.212, 213 초기 발기부전 치료제로 

승인되었던 여러 종류의 PDE5i(실데나필, 타다라필, 바데나필, 유데

나필)에서 폐혈관 확장 효과가 확인되었으며, 각각, 투약 60, 75~90, 

40~45분 이후에 최대 효과가 관찰된다.214

5.3.3.3.1  실데나필(Sildenafil)

실데나필은 경구용 PDE5i이다. 2020년 11월 기준 PDE5i 제제 중 

국내에서 폐동맥고혈압 치료목적으로 승인(용량 20 mg 하루 3회 투

약)된 유일한 약제이다. 4개의 무작위 대조군 연구에서 실데나필로 

치료받은 폐동맥고혈압 환자들이 운동능력, 증상 및/또는 혈역학 지

표가 개선되는 결과를 보여주었다.215-218 에포프로스테놀에 실데나필

을 추가로 투약하여 효과를 확인한 무작위 대조군 연구에서 12주 투

약 후 6분 보행거리의 개선과 함께 임상적 악화까지의 기간이 연장

되었다. 연구 기간에 있었던 7명의 사망자는 모두 위약 군에서 발생

하였다.219 부작용은 대부분 경도에서 중등도이며, 주로 혈관확장(두

통, 홍조, 비출혈)과 관련이 있다. 경구투약을 할 수 없는 경우, 약동

학적 데이터를 바탕으로 실데나필의 정맥주사 제형도 고려할 수 있

으나,220 국내에서는 경구제제만 사용 가능하다.

5.3.3.3.2  타다라필(Tadalafil)

타다라필은 하루에 한 번 복용하는 경구용 PDE5i이다. 406명의 폐
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동맥고혈압 환자를 대상으로 타다라필 2.5, 10, 20 또는 40 mg을 하

루 한 번 투약한 무작위 대조군 연구에서는 타다라필 최대 용량을 복

용 시 운동능력, 증상, 혈역학 지표 및 임상적 악화까지의 소요 시간

을 호전되는 결과를 보고하였다.221 해당 연구는 참가자의 53%가 기

존에 보센탄을 투약하고 있는 환자였다. 부작용 프로파일은 실데나

필과 유사하다.

5.3.3.3.3  바데나필(Vardenafil)

바데나필은 하루에 두 번 복용하는 경구용 PDE5i이다. 66명의 치

료받지 않은 폐동맥고혈압 환자를 대상으로 한 무작위 대조군 연구

에서 바데나필 5 mg을 하루 두 번 복용하였을 때 운동능력, 혈역학적 

지표를 호전시키고 임상적 악화까지의 소요 시간을 연장하는 결과를 

보였다.222 부작용 프로파일은 실데나필과 유사하다.

5.3.3.3.4  유데나필(Udenafil)

유데나필은 국내에서 개발된 PDE5i로 하루 두 번 복용하는 경구용 

제제이다. 국내에서 시행된 전향적 다기관 연구 결과에 따르면, 18명

의 특발폐동맥고혈압 또는 자가면역질환과 관련된 폐동맥고혈압 환

자에서 유데나필 50 mg을 사용 시 평균 폐동맥압을 기저치에 비해 

11 mmHg 감소시켰다.223 또한, 63명의 폐동맥고혈압 환자를 대상으

로 한 무작위 다기관 대조군 연구에서 16주간 유데나필 50 mg을 하

루 두 번 복용하는 것이 6분 보행거리를 대조군에 비해 유의하게 호

전시켰으나, 증상의 개선이나 임상 악화까지의 기간에는 차이를 입

증하지 못했다.224 부작용 프로파일은 다른 PDE5i들과 유사하였다. 

2020년 11월 기준으로 폐동맥고혈압의 치료목적으로는 아직 승인되

지 않았다.
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5.3.3.3.5  리오시구앗(Riociguat)

실데나필, 타다라필, 바데나필과 같은 PDE5i는 cGMP 분해를 억

제해 NO-cGMP 경로의 역할을 강화하는 반면, 구아닐산 고리화효

소 자극제(Guanylate cyclase stimulatior; GCs)는 cGMP를 생산하

는 효소를 자극해 생성을 증가시키는 방식으로 효과를 나타낸다.225 

전임상연구를 통해 다양한 동물 모델에서 GCs를 투약 시 항증식 효

과와 조직 재형성을 억제하는(anti-remodeling) 효과가 확인되었다.

443명의 폐동맥고혈압 환자- ERAs(44%), 또는 프로스타노이드

(6%)로 치료받는 환자 -를 대상으로 한 무작위 대조군 연구에서 리

오시구앗을 최대 2.5 mg, 하루 세 번 복용할 경우 운동능력, 혈역학 

지표, WHO 기능등급 및 임상적 악화까지의 기간이 호전되는 결

과를 보여주었다. 운동능력의 향상은 기존에 이미 폐동맥고혈압에 

대한 치료를 받는 환자들을 구분하여 분석한 결과에서도 확인되었

다. 그러나, 리오시구앗과 PDE5i를 병용 투약하는 것은 저혈압 발생

과 무작위 대조군 연구를 통해 발견된 다른 부작용들로 인해 금기이

다.226

5.3.3.4  프로스타사이클린(Prostacyclin, PC) 유사체 및 

프로스타사이클린 수용체 효능제

PC는 주로 혈관내피세포에 의해 생성되며, 모든 혈관에서 강력한 

혈관 확장을 유발한다. 혈소판 응집에 대해 가장 강력한 내인성 억제

제이고, 세포 보호 및 항증식 활동을 모두 가지고 있는 것으로 알려져 

있다.227 폐동맥고혈압 환자에서는 폐동맥 내에서 PC 합성 효소의 발

현 감소 소견과 소변 내에서 PC의 대사체가 감소한 소견 등의 PC 대

사 경로의 장애가 발견된다.228 따라서, PC와 약동학적 특성은 다르지

만, 약력학적 효과가 유사한 안정적인 유사체의 합성해 투약함으로

써 폐동맥고혈압 환자에게 PC를 보충하는 효과를 얻을 수 있다.
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5.3.3.4.1  베라프로스트(Beraprost)

베라프로스트는 화학적으로 안정된 최초의 경구용 PC 유사체이

다. 유럽과 미국에서의 무작위 대조군 연구에서 최대 3~6개월까지 

지속하는 운동능력의 향상을 보여주었으나 12개월 이상 장기투약 시

에는 이러한 효과가 떨어지고,229, 230 혈역학적 지표의 개선이나, 장기 

예후를 호전시키는 효과를 입증하지 못하였다. 가장 빈번한 부작용들

로는 두통, 홍조, 턱 통증, 설사 등이 있다. 베라프로스트는 우리나라

와 일본에서는 허가되었으나, 유럽과 미국에서는 허가되지 않았다.

5.3.3.4.2  에포프로스테놀(Epoprostenol)

합성 PC 유사체인 에포프로스테놀은 반감기가 짧아(3~5분) 실온

에서는 8시간 미만 안정적이기 때문에 냉각보관이 필요하며, 자극이 

심하기 때문에 주입 펌프를 사용하여 중심정맥으로 지속해서 투여하

는 것이 필요하다. WHO 기능등급 III~IV단계인 특발폐동맥고혈압 

환자와 231, 232 경피증과 관련된 폐동맥고혈압을 가진 환자를 대상으

로 한 여러 무작위 대조군 연구에서 에포프로스테놀의 지속적인 정

맥주사 투약 시 효과가 확인되었다.233 에포프로스테놀은 이들 두 가

지 임상 조건을 가진 환자에서 증상, 운동 능력 및 혈역학 지표를 일

관되게 개선하셨으며, 한 개의 무작위 대조군 연구에서는 특발폐동

맥고혈압 환자의 사망률을 감소시키는 것으로 확인되었다.232 에포프

로스테놀을 이용한 무작위 대조군 연구를 메타분석한 결과 에포프로

스테놀 사용 시 총사망률 감소는 약 70%에 달한다.231-233 이러한 효

과가 장기적으로 지속하는지 여부는 특발폐동맥고혈압98, 110뿐만 아

니라 다른 질환과 관련된 폐동맥고혈압234-236 및 수술이 불가능한 만

성혈전색전폐고혈압에서도 확인되었다.237

에포프로스테놀 투약은 2~4 ng/kg/min의 용량으로 시작해 부작

용(홍조, 두통, 설사, 다리 통증)이 심하지 않으면 일정한 비율로 용량

을 증가한다. 최적의 용량은 환자마다 다르며, 대부분 20~40 ng/kg/
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min이다.98, 110

에포프로스테놀은 중심 정맥을 통해 약물을 주입하기 때문에 주입 

시스템과 관련된 부작용도 생길 수 있다. 심각한 부작용에는 펌프 오

작동, 국소부위 감염, 도관 폐쇄 및 패혈증이 있으며 중심 정맥 도관

을 통한 혈류 감염 예방을 위한 진료지침이 마련되어 있다.238 에포프

로스테놀의 주입이 갑자기 중단될 경우 폐고혈압 증상 악화로 사망

할 수 있어 갑작스러운 중단이 발생하지 않도록 각별하게 주의해야 

한다. 최근 개발된 열안정성 제형은 8~12시간 이상 안정성을 유지하

기 때문에 냉각장치가 필요치 않다. 그러나, 2020년 11월 현재까지 

에포프로스테놀 제제는 국내에 수입 및 판매허가가 이루어지지 않았

다.

5.3.3.4.3  일로프로스트(Iloprost)

일로프로스트는 화학적으로 안정한 PC 유사체로 정맥주사, 경구 

및 흡입제 형태로 투여가 가능하지만, 2020년 11월 현재 일로프로스

트 제제는 국내에서 흡입형 제제만 사용할 수 있다. 흡입 일로프로스

트(6~9회, 2.5~5 μg/inhalation, median 30 μg daily)는 폐동맥고혈

압과 만성혈전색전폐고혈압 환자에서 위약군을 비교한 무작위 대조

군 연구를 통해 효과가 검증되었으며,239 운동능력, 증상, 폐혈관 저

항, 임상적 사건 발생의 개선이 입증되었다. 보센탄으로 치료받고 있

는 67명의 환자를 포함한 무작위 대조군 연구에서도 위약군과 비교

하여 흡입 일로프로스트를 추가한 군에서 운동능력이 향상되는 경

향을 보였다(P = 0.051).240 그러나, 일부 연구에서는 흡입 일로프로

스트를 추가 투약한 환자 중 일부에서 임상적 악화로 6분 보행거리

의 호전이라는 1차적 목표달성에 실패하여 조기에 종료된 경우도 있

다.241 전반적으로, 흡입형 일로프로스트는 다른 PC 제제보다 내약성

이 좋아 부작용이 적으며 홍조와 턱 통증이 가장 흔한 부작용이다. 지

속적인 일로프로스트 정맥 주사는 폐동맥고혈압과 만성혈전색전폐

고혈압을 가진 환자에게서 에포프로스테놀만큼 효과적인 것으로 나
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타났다.242 경구용 일로프로스트의 효과는 폐동맥고혈압에서 평가된 

바 없다. 

5.3.3.4.4  트레프로스티닐(Treprostinil)

트레프로스티닐은 에포프로스테놀의 삼환계 벤지딘 유사체로 실

온에서 투여가 가능한 충분한 화학적 안정성을 가지고 있다. 이러한 

특성으로 인해 트레프로스티닐은 정맥주입, 피하, 경구 및 흡입제 형

태로 다양하게 투여할 수 있다. 2020년 11월 현재 국내에서는 흡입 

및 경구제제 사용이 허가되어 있지 않고, 정맥주입 또는 피하투여 제

제만 사용이 가능하다. 

트레프로스티닐의 피하 투여 시 마이크로 주입 펌프와 소형 피하 

도관을 사용한다. 폐동맥고혈압 환자에서 무작위 대조군 연구를 통

해 트레프로스티닐의 운동능력, 혈역학 및 증상의 개선 효과가 확인

되었다.243 임상시험 시작 시점에서 상태가 더 나빴던 환자들과 높은 

용량(upper quartile dose ＞ 13.8 ng/kg/min)을 견딜 수 있었던 환

자들에게서 가장 큰 운동능력 개선이 관찰되었다. 주입 부위의 통증

이 가장 일반적인 부작용으로 8%의 환자에게서는 치료가 중단되었

고, 일부 환자에서는 이로 인해 용량을 증가시키는 데 어려움이 있었

다.243 피하 트레프로스티닐 치료는 1~2 ng/kg/min부터 시작하며, 

용량 증가 속도는 부작용(국소 부위 통증, 홍조, 두통)의 발생 여부에 

따라 조정해야 한다. 최적의 용량은 환자마다 다르며 20~80 ng/kg/

min 범위로 다양하다.

정맥주사 트레프로스티닐의 폐동맥고혈압 환자 무작위 대조군 연

구는 안전성의 문제로 인해 무작위로 계획된 126명의 환자 중 36%

인 44명만이 등록된 후 종료되었다.244 등록된 무작위 배정(23명 투약

군, 8명 위약군) 환자 중 생존자 31명(25%)에서 얻어진 자료에서 트

레프로시티닐 투약 시 운동능력의 향상과 운동 시 호흡곤란의 감소, 

기능 평가의 증가가 호전되는 소견을 보고하였다. 정맥주입 트레프

로스티닐의 용량은 통상적으로 정맥주입 에포프로스테놀의 용량보
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다 2~3배 높다.245, 246

흡입 트레프로스티닐을 사용한 무작위 대조군 연구에서 기존에 

보센탄 또는 실데나필로 치료받고 있는 폐동맥고혈압 환자에게 6분 

보행거리가 최대 용량에서 20 m, 최저 용량에서 12 m 증가되었고, 

NT-proBNP 및 삶의 질 평가도가 개선되었다.247

경구용 트레프로스티닐은 기존에 보센탄 및/또는 실데나필로 치료

받고 있는 폐동맥고혈압 환자를 포함한 두 개의 무작위 대조군 연구

를 통해 평가되었으며, 두 시험 모두에서 1차 평가 변수인 6분 보행

거리를 통계적으로 유의하게 증가시키지 못하였다.248, 249 다른 치료

를 받지 않은 폐동맥고혈압 환자를 대상으로 한 또 다른 무작위 대조

군 연구에서는 6분 보행거리가 최대 용량에서 26 m, 최소 용량에서 

17 m 개선되었다.250

5.3.3.4.5  셀렉시팍(Selexipag)

셀렉시팍은 PC 수용체(IP 수용체) 중 일부에 선택적으로 작용하는 

경구용 효능제이다. 셀렉시팍과 그 대사산물이 인체 내부에서 생성

되는 PC와 유사한 작용(IP 수용체 자극효과)을 나타내지만, 화학적 

구조와 약리학적으로는 차이가 있다. ERAs 및/또는 PDE5i 치료를 

받는 폐동맥고혈압 환자를 대상으로 한 초기 무작위 대조군 연구에

서 셀렉시팍을 17주 투약 후 폐혈관저항이 유의하게 감소하였다.251 

GRIPHON연구는 1,156명의 환자를 대상으로 한 대규모 임상 3상 

무작위 대조군 연구로248 이미 ERAs 및/또는 PDE5i를 단독 또는 병

용 치료받고 있는 환자에서 셀렉시팍을 추가로 투약 시 이환율 및 사

망률을 포함한 1차적 연구평가 지표인 모든 원인에 의한 사망, 폐동

맥고혈압 악화로 인한 입원, 폐이식이나 심방중격절개술, 비경구 프

로스타노이드나 만성적인 산소 투여의 개시가 필요할 만큼의 폐동맥

고혈압 악화를 40% (hazard ratio = 0.60, P ＜ 0.001)까지 호전시키

는 효과를 입증하였다.
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특정 약물의 단독요법의 효능과 관련한 권고사항은 아래 표 18에 

요약하였다.

표 18.  WHO 기능등급(WHO-FC)에 따른 폐동맥고혈압(폐고혈압 1군) 

약물 단일 치료의 효능에 대한 권고사항(순서는 약리학적 그룹 등급 및 알

파벳 순서에 따른 것임)

조치/치료

권고 수준 – 근거 수준

WHO-

FC II

WHO- 

FC III

WHO-

FC IV

칼슘통로차단제 I Ca I Ca - -

엔도텔린 수용체 

길항제

암브리센탄 I A I A IIb C

보센탄 I A I A IIb C

마시텐탄b I B I B IIb C

포스포디에스터라제 

-5억제제

실데나필 I A I A IIb C

타다라필 I B I B IIb C

바데나필d IIb B IIb B IIb C

구아닐산 고리화효소  

자극제
리오시구앗 I B I B IIb C

프로스타사이클린 

유사체

에포프로 

스테놀
정맥주입b - - I A I A

일로프로 

스트

흡입제 - - I B IIb C

정맥주입d - - IIa C IIb C

트레프로 

스티닐

피하주입 - - I B IIb C

흡입제d - - I B IIb C

정맥주입c - - IIa C IIb C

경구제d - - IIb B - -

베라프로스트 - - IIb B - -

IP프로스타사이클

린수용체 효능제
셀렉시팍(경구제)d I B I B - -

a �혈관반응성검사 양성자에만 해당 = 권고 수준 I – 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 약물과 

관련된 폐동맥고혈압, 권고 수준 IIa – 폐동맥고혈압과 관련된 조건
b �‘임상적으로 악화되는 기간’을 1차지표로 설정한 무작위 대조군 연구, 또는 ‘모든 원인에 의한 사

망률 감소’가 입증된 약제 
c �피하 형태를 용인하지 않은 환자의 경우 사용
d �이 약물은 본 진료지침 발표 당시 유럽 의약청에 의해 승인되지 않았다.
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5.3.3.5  실험적 치료약물 및 전략

치료기술의 발전에도 불구하고 승인된 약물치료를 통해 환자

의 기능적인 한계와 생존을 개선하는 효과는 충분하지 않다. 폐동

맥고혈압 발병과 관련해 잘 알려진 세 가지 경로, 즉 엔도텔린, 일

산화질소와 프로스타사이클린 경로를 공략하는 치료 방법은 각

각 ERAs, PDE5i 및 PC 유사제 투약과 같이 잘 확립되어 있다. 폐

동맥고혈압 환자의 증상과 예후를 더욱 개선하기 위해 세 가지 경

로 외에 다양한 병리학적 변화와 관련한 추가적인 치료 전략이 시

도되고 있다. 현재까지 새로운 경로인 흡입 혈관반응장펩타이드 

(inhaled vasoactive intestinal peptide; VIP), 티로신키나제 억제제

(혈소판 유래 성장인자 억제제) 및 세로토닌 길항제 등에 대한 시도

는 만족스럽지 않았다. 그 외에도 로(rho) 키나아제 억제제, 혈관내피 

성장인자 수용체 억제제, angiopoietin-1 억제제 및 엘라스타아제 억

제제 등이 현재 초기 개발 단계에 있다. 줄기세포 치료는 실험용 쥐에

서 모노크로탈린을 이용한 폐동맥고혈압 유발 모델에서 효과적이라

는 것이 증명되었고, 현재 폐동맥고혈압 환자에서 사용이 가능한지

와 용량 조사 연구가 수행되고 있다. 유전자 치료도 동물 모델에서 시

도되고 있다. 또한, 논란이 있으나 고주파 전극 도자를 이용한 폐동맥 

신경 절제가 폐혈관저항을 감소시키는 데 효과가 있다는 연구 결과

도 보고된 바 있다.252, 253

5.3.4  병용요법

병용요법은 동시에 2가지 이상의 서로 다른 작용 기전의 약제를 

사용하는 것으로 고혈압, 심부전 등 여러 질환에서 성공적인 결과를 

입증하였다. 폐동맥고혈압에서도 발생과 관련된 것으로 알려진 세 

개의 개별 신호 전달 경로 즉, PC 경로(PC 유사체), 엔도텔린 경로

(ERAs), 일산화질소 경로(PDE5i 및 GCs)에 관여하는 특정 약물들을 

병용해 더 나은 치료 효과를 기대할 수 있다.  
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새로운 약제가 개발된 후 시간이 지나면서 병용요법에 대한 연구 

결과가 축적되고 있으며, 최근 병용요법을 사용한 6개의 무작위 대

조군 연구 858명의 환자에 대한 메타분석 결과에 따르면,254 병용요

법은 단독요법 대비 임상적 악화의 위험을 감소시키고[상대위험도

(RR) = 0.48, 95% 신뢰 구간(CI) = 0.26 - 0.91, P = 0.023], 6분 보

행거리를 유의하게 증가시켰으며(+22 m), 평균 폐동맥압, 우심방

압 및 폐혈관저항을 유의하게 감소시켰다. 반면, 심각한 이상 반응의 

발생은 두 군에서 비슷했다(RR = 1.17, 95% CI = 0.40 - 3.42, P = 

0.77). 전체 사망률의 감소는 통계적으로 유의하지 않았으나, 이는 폐

동맥고혈압 약물을 투약하는 경우 사망률이 상대적으로 낮아 통계적

으로 유의성을 얻기 위해서는 수천 명의 크기의 환자표본이 필요하

기 때문이라 하겠다.254

병용요법에는 한 종류의 약제를 먼저 사용해 반응을 본 후 다른 계

통의 약제를 순차적으로 사용하는 ‘순차적 병용요법’과, 처음부터 두 

가지 이상의 다른 계열의 약제를 함께 사용하는 ‘초기 신속 병용요법’

이 있다.

‘순차적 병용요법’은 임상 연구와 실제 진료 모두에서 가장 널

리 사용되어 온 방식으로, 단독 치료에서 임상 결과가 부적절하거

나 악화하는 경우 다른 작용 기전을 갖는 약물을 순차적으로 추가하

여 사용한다. 임상 결과의 적정성을 평가하기 위해 대표적 예후 관

련 임상 지표들을 치료 결과 평가 목표로 설정하고 치료 목표가 충

족되면 해당 치료가 적절한 것으로 간주하는 ‘목표 지향적(goal- 

oriented)’ 치료방식이다. 이러한 목표 지향적 방식과 고식적인 방식

의 핵심적인 차이점은 어떤 시점에서 환자가 일부 호전되거나, 안정

된 상태라 할지라도 저위험도 지표를 충족하는 치료 목표를 달성하

지 못하면 추가적인 치료를 한다는 점이다. 목표 지향적인 치료 전략

은 WHO 기능등급 I단계 또는 II단계, 정상 수준의 안정 시 심박출량 

지수 및/또는 거의 정상 수준의 NT-proBNP 수치 등을 포함한 목표

지표들을 사용한다. 최근의 연구에서 이러한 목표가 달성된 환자들
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이 그렇지 않은 환자들에 비해 나은 예후를 보인다는 것을 확인하였

다.99 

‘초기 신속(upfront) 병용요법’은 악성 종양 및 중증의 치명적인 질

환(심부전, 악성 고혈압)의 경우 치료 시 단계적 접근 방법 대신 선제

적 병용요법을 통한 적극적 치료로 예후를 개선하는 방식에 근거를 

두고 있다. ‘초기 신속 병용요법’을 사용한 무작위 대조군 연구는 소

규모의 BREATHE-2 연구에서 처음 시작되었는데, 에포프로스테놀 

단독요법과 비교하여 에포프로스테놀 및 보센탄을 초기에 병용한 환

자에서 통계적으로 유의미한 차이를 얻지 못하였다.207 최근, 과거 치

료 경험이 없는 23명의 폐동맥고혈압 환자를 에포프로스테놀과 보

센탄 ‘초기 신속 병용요법’으로 치료한 군을 에포프로스테놀 단독으

로 치료한 과거의 대조군과 비교하였을 때,255 ‘초기 신속 병용요법’

군에서 폐혈관저항이 통계적으로 유의미하게 큰 폭으로 감소하였지

만, 생존율 또는 이식이 없는 생존율이라는 지표는 양 군간 통계적으

로 차이가 없었다. 또 다른 후향적 연구에서 97명의 환자를 대상으로 

‘초기 신속 병용요법’(보센탄 또는 암브리센탄과 실데나필 또는 타다

라필 병용요법)은 4개월 추적 검사에서 호흡곤란의 정도, 6분 보행거

리 및 혈역학 지표들을 향상시켰다.256

초기에 3제를 병용하는 연구도 이루어졌는데 WHO 기능등급 

III~IV단계인 중증의 폐동맥고혈압 환자 19명에서 신속한 초기  

3제병용요법의 장기적 효과에 대한 단서를 제공하였다.257 이러한 일

련의 연구성과를 바탕으로 최근 다국적 다기관 이중맹검 위약 대조 

임상시험에서 새롭게 발생한 WHO 기능등급 II~III단계의 폐동맥고

혈압 환자에서 타다라필을 이용한 단독요법, 암브리센탄 단독요법과 

타다라필 및 암브리센탄을 이용한 ‘초기 신속 병용요법’간 비교가 이

루어졌다.258 연구의 1차 평가 변수는 사망, 입원, 폐동맥고혈압의 진

행 및 만족스럽지 않은 임상 상태를 포함하는 ‘임상적 실패’라는 복합 

변수로 ‘초기 신속 병용요법’ 군에서 임상적 실패가 50% 감소하였고, 

운동 능력 개선, 만족스러운 임상 상태의 달성 비율 및 NT-proBNP 
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혈장 농도가 개선되는 인상적인 임상 결과를 보고하였다.258

WHO 기능등급에 따른 폐동맥고혈압의 ‘초기 병용요법’과 ‘순차

적 병용요법’과 관련한 특정 약물의 사용에 대한 권고 수준과 근거 수

준은 각각 표 19와 표 20에 요약하였다.

표 19.  WHO 기능등급(WHO-FC)에 따른 폐동맥고혈압에 대한 초기  

신속 병용요법의 효능과 관련한 권고사항

조치/치료

권고 수준 – 근거 수준

WHO-

FC II

WHO-

FC III

WHO-

FC IV

암브리센탄 + 타다라필a I B I B IIb C

그 외 엔도텔린 수용체 길항제 + 포스포디에스터

라제-5억제제
IIa C IIa C IIa C

보센탄 + 실데나필 + I.V. 에포프로스테놀 - - IIa C IIa C

보센탄 + I.V. 에포프로스테놀 - - IIa C IIa C

그 외 엔도텔린 수용체 길항제 또는 포스포디에스

터라제-5억제제 + S.C. 트레프로스티닐
IIa C IIa C

그 외 엔도텔린 수용체 길항제 또는 포스포디에스

터라제-5억제제 + 그 외 I.V. 프로스타사이 

클린

IIa C IIa C

a �임상시험의 1차 평가목표(임상적 실패까지의 소요 시간 또는 모든 원인으로 인한 사망률 감소)가 

입증된 무작위 대조군 연구
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표 20.  WHO 기능등급(WHO-FC)에 따른 폐동맥고혈압에 대한 ‘순차적 

약물 병용요법’의 효능

조치/치료

권고 수준 – 근거 수준

WHO-

FC II

WHO-

FC III

WHO-

FC IV

실데나필 - ‘마시센탄’ 추가 I B I B IIb C

보센탄 - ‘리오시구앗’ 추가 I B I B IIb C

엔도텔린 수용체 길항제 및/또는 포스포디에스터

라제-5억제제 - ‘셀렉시팍’ 추가
I B I B IIb C

에포프로스테놀 - ‘실데나필’ 추가 - - I B IIa B

실데나필 또는 보센탄

- ‘트레프로스티닐 흡입제’ 추가
IIa B IIa B IIa C

보센탄 - ‘일로프로스트 흡입제’ 추가 IIb B IIb B IIb C

보센탄 - ‘타다라필’ 추가 IIa C IIa C IIa C

실데나필 - ‘암브리센탄’ 추가 IIb C IIb C IIb C

에포프로스테놀 -‘보센탄’ 추가 - - IIb C IIb C

실데나필 - ‘보센탄’ 추가 IIb C IIb C IIb C

보센탄 -‘실데나필’ 추가 IIb C IIb C IIb C

기타 2제 병용치료 IIb C IIb C IIb C

기타 3제 병용치료 IIb C IIb C IIb C

실데나필 또는 다른 포스포디에스터라제-5억제제  

- ‘리오시구앗’ 추가
III B III B III B

5.3.5  약물상호작용

보센탄은 시토크롬P450 동종 효소인 CYP3A4와 CYP2C9을 활

성화하므로, 보센탄 사용 시 이들 효소를 통해 대사되는 약물들의 혈

장 농도는 감소할 수 있다. 반대로, 보센탄 또한 해당 효소에 의해 분

해되기 때문에 해당 효소를 억제하면 보센탄의 혈장 농도를 증가시
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킨다. 강력한 CYP3A4 억제제(예: 케토코나졸, 리토나비르) 및/또는 

CYP2C9 억제제(예: 아미오다론, 플루코나졸)를 보센탄과 함께 사용

하면 혈장 보센탄 수치가 증가할 수 있으므로 주의가 필요하다. 이론

적으로 이트라코나졸, 타크로리무스, 시롤리무스, 카바마제핀, 페니

토인, 페노바르비탈, 뎁손, 세인트 존스 워트(St John’s wort) 등과 상

호작용이 발생할 수 있다.

실데나필도 시토크롬 P450 동종 효소인 CYP3A4(주 경로)와 CY-

P2C9(부 경로)에 의해 대사된다. 카바마제핀, 페니토인, 페노바르

비탈, 리팜핀과 같은 CYP3A4 유도제들은 실데나필 수치를 현저하

게 낮출 수 있다. CYP3A4 억제제를 함께 사용하면 실데나필의 생체

이용률은 증가하는 반면 청소율이 감소하는 효과가 있다. 예를 들면, 

CYP3A4의 약한 억제제인 신선한 자몽주스에 의해 실데나필 수치는 

약간 증가한다.

마지막으로, 폐동맥고혈압 약물은 베타차단제와 안지오텐신-전환

효소 억제제 같은 항고혈압제 등과 함께 투여 시 과도한 전신적인 저

혈압을 유발할 수 있어 주의가 필요하다.

5.3.6  풍선도자 심방중격절개술

중증 폐동맥고혈압 환자에서 시술을 통해 심방중격에 인위적으로 

결손 부위를 만들면 증가한 우심방 압력에 의해 우심방에서 좌심방

으로 심장 내 단락이 발생하여 우측 심장의 압력은 감소시키고, 좌심

실 용적과 심박출량은 증가시킬 수 있다.259, 260 정맥혈이 체순환에 유

입되면서 동맥혈 산소포화도가 감소하지만,259 심박출량이 증가하면

서 전신 산소 운반은 개선되고, 과도한 교감신경계의 흥분을 호전시

킨다. 기존에 날카로운 칼날을 사용하는 기법에 비해 풍선도자를 이

용한 심방중격절개술이 시행되면서 위험도는 감소하였지만 혈역학

적 지표와 증상은 동일하게 개선되었다. 다른 시술 기법들은 현재까

지는 실험적인 것으로 간주하고 있다.261
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시술 전 신중하게 위험도를 평가하면 시술 후 사망률을 감소시킬 

수 있다. 시술 전 평균 우심방압이 20 mmHg 이상이거나 실내에서 

휴식 시 산소포화도가 85% 미만인 말기 환자에서는 풍선도자 심방

중격절개술은 피해야 한다. 이러한 환자들은 풍선도자 심방중격절

개술을 고려하기 전에 심실의 수축을 증가시킬 수 있는 약물을 정맥

으로 주사하는 등 최적의 내과적 치료를 시행하여 환자의 상태를 먼

저 호전시켜야 한다. 다수의 연구 결과에 따르면 풍선도자 심방중격

절개술은 WHO 기능등급 IV단계이면서 약물치료에 반응하지 않는 

우심부전이 있거나 반복적인 실신 증상을 보이는 환자에게 효과가 

있다.259, 260 최대치의 약물치료로도 임상 반응이 만족스럽지 않아 폐

이식을 기다리는 환자 또는 약물치료가 불가능한 환자에서도 고려

할 수 있다. 풍선도자 심방중격절개술은 무작위 대조군 연구에서 6분 

보행거리의 개선과 함께 심박출량지수의 개선 및 우심방압의 감소

를 보여주었으나,259, 260 장기적인 생존에 대한 영향은 확립되지 않았

다.259, 260 풍선도자 심방중격절개술은 반드시 시술의 경험이 있는 센

터에서만 시행되어야 하며 폐이식 전 단계의 치료로 간주하여야 한

다.262 풍선도자 심방중격절개술은 드물게 시행되므로 도식화된 치료 

알고리즘에는 포함하지 않았다(그림 2).

5.3.7  진행된 우심실 부전

5.3.7.1  중환자실 관리

주요 수술을 받는 경우를 포함한 동반 질환, 우심부전 혹은 두 가지 

모두의 이유로 인해 폐고혈압 환자가 중환자실 치료를 시행 받을 수 

있다. 프랑스에서 발표된 조사에 따르면 중환자실에 입원한 폐동맥

고혈압 환자의 사망률은 41%로 예후가 좋지 않다.263 따라서 중환자

실 치료는 전문센터에서 이루어져야 한다. 생체신호, 소변량, 중심정

맥압, 중심정맥산소포화도, 혈중 젖산 수치 등의 모니터링이 필요하
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며, 소변량이 줄어들고, 산소포화도가 60% 미만으로 저하되면서 젖

산 수치가 증가하는 경우 우심부전이 급격히 악화하는 신호이다. 필

요할 경우 우심도자 삽입을 통해 지속적으로 심장내 압력을 모니터

링해야 한다. 중환자실 치료는 빈혈, 부정맥, 감염 등 악화 요인을 치

료하고, 이뇨제 투입 등을 통해 수분 균형을 유지하여야 한다. PC 유

사체 정맥주사 병용치료를 통해 폐동맥압을 떨어뜨리고, 도부타민과 

같은 강심제 투약을 통해 심박출량을 유지해야 하며, 필요할 경우 승

압제로 전신혈압을 유지하는 것 등을 포함한다.264-266 기관지삽관은 

우심실부전 환자에서 종종 혈역학적인 악화를 유발할 수 있으므로 

가능하면 피해야 한다.

5.3.7.2  우심실 보조

심한 우심실부전을 동반한 폐고혈압 환자에 있어서 정맥-동맥 체

외막산소공급장치(veno-arterial extracorporeal membrane oxy-

genation; V-A ECMO) 사용을 고려할 수 있다. 정맥-정맥 연결방

식은 산소포화도를 개선할 수 있지만, 우심실의 압력을 감소시키지 

못하므로 이 경우 적합하지 않다. 이러한 환자에서 체외막산소공급

장치를 사용하는 목표는 1차적으로 폐이식까지의 교량치료이다. 실

질적인 회복 가능성과 명확한 치료 계획이 존재하는 환자에서 회복 

시까지 교량치료에 대한 연구 결과는 아직 거의 발표된 바 없다.267 그

러나, 특히 의식이 있는 환자에서, 체외막산소공급장치를 이식할 때

까지 유지하는 교량치료에 대해서는 성공적 결과를 보여주는 보고들

이 있다.267-269 그 외 대안으로 펌프가 없는 장치를 폐순환에 연결하

는 방법도 보고된 바 있으나,270, 271 이러한 모든 시술은 고도로 전문화

된 센터에서만 시행해야 한다.
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5.3.8  폐이식

환자를 폐이식 프로그램으로 의뢰하는 건수는 중증의 폐동맥고혈

압에 대한 질병 표적 치료 약제들이 등장하면서 줄어들고, 또 폐이식

까지의 시기도 지연되고 있다.262 그러나, 의학적 치료를 받는 환자의 

장기 임상 결과는 여전히 불확실하며, 폐이식은 그러한 치료에 실패

하여 WHO 기능등급 III~IV단계에서 호전되지 않는 환자에서 선택

할 수 있는 중요한 치료 방법이다.98, 110 하지만, 장기 기증자의 부족으

로 인해 대기 시간이 매우 길기 때문에 이식이 필요할 정도의 중등도

를 가진 환자의 경우에는 가급적 조기에 폐이식 진료를 의뢰하여 대

기를 등록하는 것이 중요하고, 이를 통하면 대기 중 환자의 사망률과 

이식 당시의 임상적인 중증도를 줄일 수 있다. 

2019년 발표된 자료(1992년에서 2017년까지의 자료)에 의하면, 

특발폐동맥고혈압을 가진 환자에서 폐이식 후 1년, 3년, 5년 및 10년 

생존율이 74.3%, 64.2%, 56.1% 및 41.4%로 보고되었다.272 최근의 

이식 성적은 이전보다 호전되고 있고, 폐이식을 받은 환자의 삶의 질 

또한 양호하다.

이러한 상황을 종합할 때 좀 더 일찍 즉, 초기 단독요법에 대한 임

상 반응이 충분치 않고, 증상과 징후가 심하면 폐이식에 대한 적격 여

부를 검토한 후 폐이식에 적절할 경우(표 22) 가능한 조기에 이식 대

기자에 등록하고, 최대 병용요법에 대해 부적절한 임상 반응이 확인

된 직후에 이식팀 또는 이식센터와 함께 환자를 추적관리 하는 것이 

타당하다(그림 2). 폐동맥고혈압의 원인에 따라 예후가 달라지기 때

문에 이러한 의사결정에 원인을 참고하는 것이 필요하다. 자가면역

질환과 관련된 폐동맥고혈압은 PC 유사체 등의 약제로 치료해도 특

발폐동맥고혈압보다 예후가 나쁘지만, 선천심장병과 관련된 폐동맥

고혈압을 가진 환자는 예후가 더 좋다. 폐정맥폐쇄질환과 폐모세혈

관혈관종증 환자에게는 효과적인 약물 치료법이 없고 예후가 가장 

나쁘기 때문에, 진단 직후 이식대상자로 등록하는 것이 필요하다.

우심실 수축기능 장애 및/또는 좌심실 수축기능 장애가 수술 후에
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도 회복되지 않을지 여부를 판단할 수 있는 기준은 명확하지 않지만, 

폐동맥고혈압 환자에서는 심장-폐 혹은 양측 폐이식 양쪽 모두 시행

되어 왔다. 단순한 선천심장병으로 인한 단락으로 아이젠멩거 증후

군을 앓고 있는 환자들은 한쪽 폐이식과 함께 단락을 교정하는 심장 

수술을 같이 하거나 심장-폐이식을 받아왔다.273 그러나, 국제심폐이

식협회(International Society for Heart and Lung Transplantation 

Registry) 통계에 따르면 현재는 전 세계 환자의 대부분이 이식 시 양

쪽 폐를 이식받고 있다.274 초기에는 심실중격 결손증과 관련된 폐고

혈압 환자에서 심장-폐 동시 이식이 생존율을 높인다고 보고되었지

만, 최근에는 양쪽 폐만 이식하는 경우가 증가하고 있으며, 최근의 연

구 결과도 양쪽 폐이식과 함께 심실중격결손을 수술적으로 막는 치

료 방법을 뒷받침하고 있다.275

최신 연구에서는 정맥-동맥간 체외막산소공급장치 시술은 의식이 

있는 말기 폐고혈압 환자에서 폐이식까지 교량치료로 적용될 수 있

다고 보고하였다.269

표 21.  WHO 기능등급(WHO-FC)에 따른 폐동맥고혈압 중환자실 관리,  

풍선도자 심방중격절개술 및 폐이식 관련 권고사항

조치/치료

권고 수준 – 근거 수준

WHO-

FC II

WHO-

FC III

WHO-

FC IV

높은 심박수(＞ 110 회/분), 저혈압(수축기압 ＜ 

90 mmHg), 소변량 감소, 젖산수치 상승이 있는 

폐고혈압 환자는 중환자실 입원이 필요하다.

- - - - I C

강심제 투약이 저혈압 환자에게 필요하다.     I C I C

최대한의 약물 요법에도 임상 반응이 충분하지 않

을 때 즉시 폐이식을 권고한다.
- - I C I C

풍선도자 심방중격절개술은 최대한의 약물요법의 

실패 시에 시술의 적응증이 되는 경우 고려한다.
    IIb C IIb C
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표 22.  국립장기조직 혈액관리원(Korean Network for Oragn Sharing: 

KONOS) 폐응급도 등록서식

  응급도 0

- 입원한 환자로 다음 한 가지 이상 해당하는 경우 

 �호흡부전증으로 인공호흡기(Intubation ventilator)를 부착 중

인 환자

 �체외막형 심폐기를 가동 중인 환자

  응급도 1

(60일마다 재등록하며 검사 결과는 검사 시점과 상관없이 인정한다)

- 다음 한 가지 이상 해당하여야 한다.

1)	�산소 투여 없이 측정한 동맥혈 가스 검사상 PaO2 ＜ 55 

mmHg

2)	�평균 폐동맥압 ＞ 65 mmHg, 또는 평균 우심방압 ＞ 15 

mmHg

3)	�심박출량 지표 ＜ 2 L/min/m2 인 경우 

4)	�동맥혈가스분석에서 PCO2 ≧ 80 mmHg인 경우

5)	�입원 환자 중 고유량비강캐뉼라(highflow nasal cannula) 

30 L FiO2 ≧ 0.6으로 2주 이상 유지 중인 경우(유지 중에만 

인정)

  응급도 2

- �다음 한 가지 이상 해당하여야 한다. (등록 시점 30일 이내의 검

사 결과로 등록할 수 있으며 180일마다 연장할 수 있다. 검사 결

과는 처음 등록 시점 검사 결과만으로 연장이 가능하다.)

1)	�폐기능검사에서 1초 강제호기량(FEV1) ＜ 25%

2)	�산소 없이 측정한 동맥혈 가스 분석에서 PaO2 ＜ 60 mmHg

3)	�평균우심방압이 10~15 mmHg인 경우

4)	�평균 폐동맥압이 55~65 mmHg인 경우

5)	�심박출량지표 ＜ 2~2.5 L/min/m2 인 경우

6)	�동맥혈가스분석에서 70 mmHg ≦ PCO2 ＜ 80 mmHg인 

경우

7)	�DLCO ＜ 30% 인 경우

혈액형에 따라 다르지만 대부분 응급도 0~1에서 이식이 시행됨

응급도가 한번 선정되면 중간에 상태변화가 있어도 유지 기간 동안 유지

(예) �ECMO로 응급도 0으로 인정받은 사람은 ECMO를 중단하더라도 7일간  

응급도 유지

(단, 폐응급도 중 HFNC(고유량비강캐뉼라) 항목은 유지 중에만 응급도 1로 인정)
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5.3.9 치료 알고리즘

폐동맥고혈압 환자의 치료 알고리즘은 그림 2에 정리하였다. 폐동

맥고혈압 치료의 권고 강도와 근거 수준은 표 18(단독요법), 표 19(초

기 신속 병용요법), 표 20(순차적 병용요법) 및 표 21(중환자실 및 중

재 시술)에 요약하였다. 치료에 대한 임상 반응의 정의는 표 14와 같다. 

폐동맥고혈압 환자의 치료와 관련한 접근은 개별 의료기관에서 치

료 방법이 가용한지 또는 치료 방법을 수행할 전문성의 유무에 따라 

다양하다. 따라서, 표 18, 19, 20 및 21은 대안으로 검토 가능한 치료 

방법과 관련한 근거를 요약하였다. 폐동맥고혈압을 위한 치료제로 

국내외에서 승인되거나 정규적 승인 절차 중인 약물만을 포함하였으

나, 우리나라 보험 급여 인정기준과는 차이가 있을 수 있다. 

무작위 대조군 연구를 통한 상이한 치료법들에 대한 평가는 주로 

특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압, 약물로 인한 폐동맥고혈압 및 

자가면역질환 또는 수술적으로 교정된 혹은 교정되지 않은 선천심

장병으로 인한 폐동맥고혈압에서 이루어지고 있다. 연구에서 설정한  

1차 연구종결 지표에 따라 효능과 관련한 근거 수준을 4단계로 나누

고,276, 277 임상적 실패 감소나 임상 악화까지의 소요 시간 지연이 입

증된 약물, 또는 모든 원인에 의한 사망률 감소가 입증된 약물들은 표 

18, 19 및 20에서 언급하였다. 폐동맥고혈압 치료 알고리즘은 다른 

임상군, 특히, 2군(좌심장질환)이나 3군(폐질환)에서 동일하게 적용

할 수 없다.

■   치료 알고리즘 요약(그림 2) 

•	과거 치료 경험이 없는 환자에서 폐동맥고혈압 진단이 확인되면 

먼저 일반적인 치료 및 필요한 경우 보조요법을 시작한다(표 15 

및 16).
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•	급성 혈관반응성검사는 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압 

및 약물 혹은 독소 사용과 관련된 폐동맥고혈압 환자에서만 시

행한다. 양성 혈관반응성결과가 확인된 환자는 고용량의 칼슘통

로차단제로 치료하고, 치료 3~4개월 후 우심도자술을 포함한 검

사를 통해 적절한 반응을 확인해야 한다(표 17). 칼슘통로차단제 

치료에 적절한 임상 반응이 없는 환자의 경우에는 승인된 폐동

맥고혈압 약물로 전환해 치료해야 한다.

•	급성 혈관반응성검사에 대해 음성인 저위험 또는 중간 위험군의 

폐동맥고혈압 환자(표 12-1, 12-2)는 단독요법(표 18) 또는 병용

요법(표 19)으로 초기 치료를 시작한다.

•	초기 단독요법을 선택할 경우, 개별약물에 대한 1대1 효과를 비

교한 자료가 없기 때문에 특정약물을 다른 약물에 우선해서 1차 

약물로 추천할 수는 없다. 약물 선택은 승인 기준, 약물 권장 사

항, 투여 경로, 부작용, 기존 약제와의 잠재적 상호작용, 환자의 

선호도, 동반 질환, 의료진의 경험 및 비용 등 다양한 요소를 고

려해서 결정해야 한다.

•	암브리센탄과 타다라필 ‘초기 신속 병용요법’은 암브리센탄 또

는 타다라필 단일 요법에 비해 임상적 실패를 지연시킨다는 비

교 연구 결과가 있기 때문에, 단독요법에 비해 더 높은 수준의 권

고수준을 적시되었다(표 19).258

•	고위험군 환자(표 12-1, 12-2)는 정맥주입 프로스타사이클린 유

사체를 포함한 초기 신속 병용요법을 고려해야 한다(표 19). 정

맥주입 에포프로스테놀 단독요법은 고위험 폐동맥고혈압 환자

의 3개월 사망률을 감소시켜 먼저 고려하는 것이 필요하다(표 

18).152 국내의 경우 2020년 11월 현재 해당 제제가 가용하지 않

기 때문에 다른 종류의 초기 신속 병용요법을 적극적으로 시행

하는 것이 필요하다(표 19).

•	단독요법 또는 초기 병용요법에도 임상 반응이 충분히 보이지 

않는 경우(표 14)에는, 표 20에 따라 순차적으로 2제 혹은 3제 추
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가 병용치료를 적극적으로 시행해야 한다. 이때 리오시구앗과 

포스포디에스터라제-5억제제를 함께 병용하는 것은 심각한 저

혈압을 유발할 수 있어 금기이다.

•	순차적인 2제 병용요법에서도 임상 반응이 충분히 보이지 않는 

경우, 3제 병용요법을 시도해야 한다(표 19 및 20).

단독요법이나 초기 병용요법에서 임상 반응이 충분하지 않으면 이

식 등록 후 긴 대기기간을 고려해 폐이식 대기자로 등록하고, 최대약

물병용요법 후에도 임상 반응이 호전되지 않으면 폐이식을 의뢰하는 

것이 필요하다. 풍선도자 심방중격절개술은 최대 약물치료에도 불구

하고 악화한 환자에게서의 완화 혹은 폐이식 전 교량치료로 시행할 

수 있다.
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전문센터에서 확인된 폐동맥고혈압

일반적인 조치
(표 15)

지지요법
(표 16)

과거 치료 
경험이 없는 환자

칼슘통로차단제 요법
(표 17)

급성 혈관반응성검사
(특발폐동맥고혈압/유전폐동맥고혈압, 

약물로 인한 폐동맥고혈압만 해당)혈관
반응성

비-혈관반응성

저위험 또는 중간 위험
(WHO-FC II~III단계)a

초기 
단일요법
(표 18)

초기 경구제 
병용요법
(표 19)

3-6개월 후 재평가

중간 위험

중간 위험 고위험

최선 내과적 치료
2제 또는 3제 순차적 병용요법

(표 20)

저위험
이미 

치료 중인 
환자

구조화된 추적관찰

고위험

정맥 주입 프로스타
사이클린 유사체를 

포함한 초기 
병용요법(표 19)

폐이식 의뢰
(표 21, 22)

고위험
(WHO-FC IV단계)

그림 2.  폐고혈압의 치료 알고리즘
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5.3.10  폐동맥고혈압 합병증의 진단 및 치료

5.3.10.1  부정맥

폐동맥고혈압 환자에서 부정맥 발생이 증가하며 특히, 증상을 동

반한 심방부정맥의 발생은 좋지 않은 예후를 시사한다.278 반면, 좌심

장질환자와 달리 폐동맥고혈압 환자에게는 심실빈맥, 심실조동, 심

실세동 등과 같은 치명적인 심실부정맥은 드물다. 폐동맥고혈압 환

자에서 발생한 132건의 심정지 연구에서, 심실세동은 8%에서만 관

찰되었다.279 폐동맥고혈압이나 만성혈전색전폐고혈압 환자 231명을 

6년 동안 관찰한 연구에서는 치명적인 심실부정맥은 보고되지 않은 

반면,278 심실위 빈맥은 연간 2.8%에서 발생하였다. 심방세동과 심방

조동은 유사한 빈도로 발생하며 우심부전과 동반될 경우 임상적 악

화로 이어졌다. 심방조동의 치료가 심방세동의 치료보다 더 성공적

이었으며, 안정된 정상 심장 리듬으로 유지되면 장기 생존이 양호하

지만, 심방세동이 지속하는 경우는 2년 사망률이 80% 이상으로 보고

되었다.278 심방부정맥이 있으면 뇌졸중 등의 색전증을 예방하기 위

해 경구용 비타민 K 길항제 또는 새로운 경구용 항응고제를 사용을 

고려해야 하고, 약물치료에 불응성인 경우에는 전기적 동율동전환술

과 고주파전극도자절제술 모두가 효과적인 것으로 알려져 있다.280

요약하면, 안정적인 동성 리듬의 유지는 폐동맥고혈압 환자의 중

요한 치료 목표다. 따라서, 비록 효과에 대한 구체적인 연구결과가 부

족하더라도 안정된 동성 리듬 유지를 위해 경구 아미오다론과 같이 

심근 수축력 감소 효과가 없는 부정맥 약물을 예방적으로 사용하는 

것도 고려할 수 있다.

5.3.10.2  객혈

객혈은 잘 알려진 폐고혈압의 합병증이다. 유전폐동맥고혈압, 선

천심장병 및 만성혈전색전폐고혈압과 같은 특정 유형의 폐고혈압에
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서 더 자주 나타난다. 객혈의 정도는 경증부터 급사까지 이르는 중

증까지 다양하며, 유병률도 1%에서 6%까지 다양하게 보고가 되었

다.281 중증 객혈의 경우 기관지동맥색전술을 응급으로 시행하는 것

이 필요하고, 경증 또는 중등도의 객혈이 자주 발생하는 경우 선택적

으로 시술을 시행할 수 있다. 객혈이 발생하는 환자에서 항응고제 치

료는 금기이다.

5.3.10.3  물리적 합병증

폐동맥고혈압 환자의 물리적 합병증은 폐동맥의 점진적 팽창과 관

련이 있으며, 폐동맥동맥류, 파열 및 박리, 좌주간부 관상동맥, 폐정

맥, 주기관지, 되돌이후두신경과 같은 흉곽 내 구조물의 압박 등이 발

생한다.282-284 증상과 징후는 특이적이지 않으며 가슴 통증, 호흡곤란, 

국소적 폐부종, 급사 등 물리적 합병증의 종류에 따라 다양하다. 조영

증강 고해상도 CT검사는 물리적인 합병증을 확인하는데 가장 유용

한 검사 방법이다. 현재 추천되는 폐고혈압의 진단검사에 물리적 합

병증을 확인할 수 있는 폐혈관 CT검사가 일반적으로 포함되지 않기 

때문에 심초음파검사에서 폐동맥이 45 mm 이상 확장되어 있거나,285 

설명되지 않는 물리적 합병증에 의한 의심 증상이 있으면 적합한 CT

검사를 시행하여야 한다. 폐동맥동맥류, 가성동맥류, 박리 등 합병증

의 치료 방법 또한 확립되어 있지 않다.282, 283

폐고혈압이 있는 상태에서 물리적 합병증에 대한 수술적 치료의 

적응증과 결과는 잘 알려지지 않았으며 예상되는 위험도 매우 높다. 

경피적 스텐트 시술도 주폐동맥이 소엽 폐동맥으로 바로 분비되기 

때문에 스텐트를 지지할 정상혈관부위가 마땅치 않은 기술적 문제에 

부딪히는 경우가 많다. 가능한 대안은 폐 혹은 심장-폐이식술이지

만, 이 방법은 공여자가 있어야 하므로, 수술이나 경피적 시술은 물리

적 합병증이 만성적으로 안정화된 환자에게만 적용할 수 있다. 

좌주간부 관상동맥의 압박을 예측하는 지표 중에 가장 중요한 것

은 폐동맥의 크기가 40 mm 이상이었고,286 폐동맥이 심초음파검사
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에서 40 mm 이상 확장된 환자 60명에서 조영증강 CT검사를 전향적

으로 시행한 결과 35%에서 물리적 합병증이 발견되었다. 좌주간부 

관상동맥의 압박이 20명으로 가장 많았고, 주기관지 압박이 3명이었

다. 물리적 합병증이 발견된 환자의 폐동맥은 그렇지 않은 환자에 비

해 팽창의 정도가 더 심했다(59.4 ± 13.0 mm vs. 42.4 ± 7.0 mm, 

P ＜ 0.001). 또한, 합병증 유무를 확인하기 위해서는 통상적인 단면

(axial) 영상보다 좌주간부 관상동맥을 잘 볼 수 있는 영상을 추가로 

재구성해 확인하는 것이 필요하다.287 좌주간부 관상동맥 압박 환자

의 경우, 경피적 관상동맥 스텐트 시술을 통해 비교적 안전하게 치료

할 수 있다.286, 288

5.3.11  완화의료와 윤리적 문제

폐고혈압의 임상 경과는 급격한 악화 및 완화가 반복되며 전반적

으로 서서히 나빠지는 양상을 띤다. 심부전이 진행하면서 갑자기 또

는 서서히 사망에 이를 수 있기 때문에 언제 환자가 사망할지 정확히 

예측하는 것은 어렵다. 환자를 담당하는 의료진은 예후에 지나치게 

낙관적인 경향이 있으며 환자가 무엇을 원하는지 정확히 이해하지 

못하는 경우가 많다.   

환자와의 민감한 문제에 대한 개방적인 의사소통은 환자의 두려

움, 걱정, 바람에 대한 진전된 계획수립과 협의를 가능하게 하며 최선

을 치료를 제공하는 데 필수적이다. 진단이 처음 내려졌을 때 환자와 

예후에 대해서도 의견을 나누어야 한다. 환자들은 중증 폐고혈압에

서 심폐소생술의 결과가 좋지 않다는 것을 이해하고 연명의료 중지

를 원할 수 있다. 이러한 과정을 통해 환자가 삶의 마지막을 의료기관

이 아닌 원하는 곳에서 맞이할 가능성이 높아질 수 있다.

폐고혈압은 삶을 제한하는 심각한 질병이다. 다학제 팀은 생의 말

기를 향해 가는 환자에게 필요한 것이 무엇인지 자주 확인해서 불필

요한 약을 끊고 고통스러운 증상을 조절하고 적절한 약을 처방하는 
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데 주의를 기울여야 한다. 심리적, 사회적, 정신적 지원의 필요성도 

명확하다. 필요할 경우 전문 완화의료 서비스에 의뢰하는 적극적인 

치료 계획이 수립되어야 한다.
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6. �특정 폐(동맥)고혈압 
질환군

6.1  소아 폐(동맥)고혈압

폐고혈압은 신생아부터 성인까지 다양한 연령대에서 발병할 수 있

다. 소아 폐고혈압은 출생 전 폐고혈압을 일으키는 원인과 출생 후 폐 

발달과정에서 폐실질 및 혈관 이상 등을 포함하여 성인 폐고혈압에

서 찾아볼 수 없는 몇 가지 독특한 특징을 가지고 있다.289 에포프로스

테놀이 개발되기 이전 소아 폐고혈압의 평균 생존율은 성인의 2.8년

에 비해 10개월로 더 나빴으나, 새로운 표적 치료법들이 개발되면서 

결과가 상당 부분 개선되었다.290, 291

최근의 등록연구 자료를 통해 소아 폐고혈압의 유병률과 발병률

을 추정해볼 수 있다. 네덜란드의 경우 특발폐동맥고혈압 발병률과 

유병률은 소아 인구 100만 명당 각각 0.7명, 4.4명이다.292 영국도 유

사한 통계를 보여, 특발폐동맥고혈압의 발병률은 인구 100만 명당 

0.48명, 유병률은 100만 명당 2.1명이다.293 소아를 포함하는291 또는 

소아만을 대상으로 한294, 295 대규모 국가 단위 등록연구 결과 성인의 

폐고혈압과는 달리 소아는 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압 및 

선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압이 가장 흔한 원인임이 확인되었

다. 그러나, 소아에서도 호흡기 질환과 관련된 폐고혈압이 주요 원인

이라는 보고도 있어 기존의 조사가 이를 충분히 반영하지 못했을 가

능성도 있다.294
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2009년 WHO 폐고혈압 심포지엄에서 제안된 분류는 소아에서의 

폐고혈압 원인을 대다수 포함하고 있지만, 소아에서의 폐고혈압의 

발생원인에 대해 충분하게 설명하였다고 할 수는 없다. 2011년 파나

마에서 열린 폐혈관 연구소(pulmonary vascular research institute; 

PVRI) 소아 위원회에서는 소아 폐고혈압의 10가지 세부 분류를 제

시하였다.296 2013년 WHO 폐고혈압 니스 심포지엄에서 제안된 분

류에서는 선천 및 후천적인 좌측 심장 유입/유출로 폐쇄와 부분적 폐

고혈압과 같은 소아에게 특이적인 새로운 질병군과 병인들을 포함하

였다.290 해당 내용을 반영해 2015년 ESC/ERS 진료지침과 본 진료

지침의 소아 폐고혈압 분류도 폐동맥고혈압 및 발달폐질환과 관련한 

선천적 전신→폐 단락(표 5)에 따른 임상적 해부-병리생리학적 분류

(표 4)를 채택하고 있다. 

신생아의 지속적 폐고혈압은 폐동맥고혈압으로 분류되지만, 대부

분의 경우 더욱 일시적인 임상경과(표 4)를 가진 특정한 질환으로 간

주하기 때문에 폐동맥고혈압 내에 별도의 군으로 분류하였다.

6.1.1  정의 및 진단

소아에서의 폐고혈압은 성인과 동일하게 평균 폐동맥압 ≥ 25 

mmHg인 상태로 정의하고 있다. 태아기 때 전신 혈압과 동일했던 폐

동맥압이 출생 직후부터는 급격하게 떨어지는 과도기를 거쳐서 생후 

2~3개월 이후부터는 성인과 동일한 수준을 유지하기 때문에 생후  

3개월 이후의 소아에서는 성인과 동일한 압력 기준을 적용해도 큰 무

리가 없다.297 

호흡곤란, 피로와 발육 장애가 흔한 증상이고, 실신이 좀 더 흔하

다. 명확한 우심실부전은 늦게 발생한다. 소아는 우심실부전이 발생

하기 전이라도 돌연사로 사망할 수 있다.291, 294 특발폐동맥고혈압으

로 확진하기 전에 일부 드문 원인을 배제하는 특정 검사들이 추가로 

필요하다.291 임신, 분만, 산후 상태 등을 포함해 가족력과 병력을 철
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저히 조사하는 것이 진단에 필수적이다.298 확진은 심도자술에 의해 

이루어지며, 혈관반응성검사를 시행해야 한다. 최근 보고에 따르면 

성인에 비해 소아에서 심도자술 시행에 따른 위험성이 높은데, 특히 

1세 미만의 어린 환아와 안정 시 호흡곤란이 있는 경우 위험도가 높

다. 따라서, 심도자술은 전문센터에서 시행되는 것이 권고된다.298 성

인 진단 알고리즘의 일반적인 절차(그림 1)는 관련 질환의 발병 빈도 

차이를 고려해 일부 조정이 필요하기도 하지만 소아에게도 적용될 

수 있다.290 

성인에서와 마찬가지로 우심실부전의 임상적 증거, 증상의 진행, 

WHO 기능등급 III/IV단계 및 BNP/NT-proBNP 수치 상승을 보이

는 환자는 사망 위험이 높다. 발육 장애, 평균 폐동맥압:전신동맥압 

비율, 우심방압 ＞ 10 mmHg, 폐혈관저항 지수 ＞ 20 WU/m2와 같

은 혈역학적 지표를 보이는 경우 사망 위험이 높지만, 6분 보행거리

는 예후와 관련이 없다.

6.1.2  치료

성인과 달리 소아에서 무작위 연구는 부족하여 강력한 권고를 담

은 진료지침을 제시하는 데 어려움이 있다.299, 300 성인과 유사한 치료 

알고리즘(그림 2)이 권고되며 위험 요인 확인과 위험도 분류도 필요

하다.290 칼슘통로차단제는 혈관반응성검사 양성인 환자에서 사용되

는데 일부 환자에서 장기 치료 시에 실패할 수 있으므로 면밀한 추적 

관찰이 필요하다.

에포프로스테놀의 적응증은 성인에서와 유사하다. 최적 용량은 환

자마다 다양하므로 개개인에게 맞는 조정이 필요하다.301, 302 피하주

입 트레프로스티닐 뿐만 아니라, 정맥주입 일로프로스트와 트레프로

스티닐의 사용 결과도 보고된 바 있다.303 경구용 베라프로스트는 우

리나라를 포함한 일부 국가에서는 사용되고 있으나, 장기간의 효과 

입증이 충분하지 않다는 문제점이 있다. 흡입형 일로프로스트는 협
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조가 어려운 소아의 특성상 사용하기 어려우나 몇몇 보고에서는 효

과를 보여 주로 다른 치료법들과 함께 병용치료로 사용된다.304

보센탄의 약물 역동학은 두 개의 연구에서 평가된 바 있다.305, 306 여

러 연구에서 1년 생존율은 약 80~90%로 성인과 유사한 긍정적인 

결과를 보고하였다.306 유럽에서는 소아 제형이 별도로 사용 가능하

다.307 암브리센탄의 데이터는 소아에서 거의 없으며 계속 연구 중이

다.

실데나필은 유럽에서 1~17세 소아에서 사용을 승인받았다.308 그

러나, 소아에게 고용량(8~20 kg 체중에서 1회 ＞ 10 mg, 20 kg 이상 

체중에서 1회 ＞ 20 mg, 유아에서 1회 ＞ 1 mg/kg)을 일일 3회 투여

하는 경우 사망률이 증가한다는 보고가 있어 주의가 필요하다.309 타

다라필의 연구 결과 역시 효능을 보여주었는데,310 현재 소아에서 적

정 용량을 결정하기 위한 임상 시험이 진행 중이다. 

아직 근거가 충분하지는 않지만, 소아 환자에서도 병용요법을 사

용하는 비율이 증가하고 있다.311

우심장의 압력을 낮추기 위한 중재 시술이나 수술적 방법으로 심

방중격절개술,312 동맥관개존증 경우의 도관스텐트(ductal stent)313와 

수술적 포츠단락술(Potts shunt: 폐동맥고혈압이 심할 경우 좌측폐

동맥과 대동맥 사이에 단락을 만드는 수술)314이 있다. 경피적 도자를 

통한 포츠단락술 방식도 고려할 수 있다.315 폐이식도 소아 폐고혈압 

환자에서 중요한 치료 선택 중 하나이다. 

치료 시 구체적인 목표를 설정하여야 한다. 이러한 목표는 소아에

서 규정된 위험인자를 기준으로 설정되며 대규모 코호트 연구에서 검

증이 필요하다.290 최근 호흡곤란의 기능등급, TAPSE, NT-proBNP 

가 치료 목표로 인정되고 있다.316

소아 폐고혈압의 권고사항은 표 23에 요약하였다.
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표 23.  소아 폐고혈압을 위한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

소아 폐고혈압 환자에게 진단과 특정 병인의 확정을 위해 폐고혈

압 진단 알고리즘에 따른 검사가 필요하다.290, 298 I C

소아 폐고혈압 환자 치료를 위해 폐동맥고혈압 전문치료 알고리

즘을 적용하는 것이 필요하다.290 I C

소아 폐고혈압 환자에게 병용요법을 고려해야 한다.303, 306, 310 IIa C

소아에서의 특정한 위험도 결정 요인들을 고려해야 한다.290, 316, 308 IIa C

6.2  성인 선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압

성인 선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압은 폐고혈압 임상 분류(표 

4) 1군에 속하며, 여러 이질적인 환자군을 통칭한다. 이로 인해 성인 

선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 특징별로 분류한 세부 임

상 분류(표 5) 및 해부학적-병태생리학적 분류를 추가로 사용한다.13, 

317 종종, 동맥관개존증, 정맥동형 심방중격결손 또는 부분 폐정맥환

류이상과 같은 일부 선천기형들에 대한 진단이 안 되어서 특발폐동

맥고혈압으로 잘못 진단하는 경우가 있다. 따라서 이러한 선천적 기

형들의 유무를 염두에 두고 검사를 시행하여야 한다.

성인 선천심장병에서 폐동맥고혈압 유병률을 평가하기 위한 연

구들은 많지 않지만, 유럽의 경우 5~10%로 보고되고 있다.318 전신

(좌)→폐(우) 단락으로 인해 혈류 및 압력의 증가에 지속해서 노출된 

폐혈관의 경우 다른 원인에 의한 폐동맥고혈압과 동일한 양상의 전

형적인 폐쇄폐동맥 병리소견을 보이며 이는 폐혈관 저항의 증가로 

이어진다. 만약, 폐혈관저항이 전신혈관저항 이상으로 증가하는 경

우 결손 부위를 통한 혈류는 좌→우에서 우→좌 방향으로 역전되게 

된다(아이젠멩거 증후군).319
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6.2.1  진단

표 5에서와같이, 성인 폐동맥고혈압 환자의 임상 증상과 차이가 있

을 수 있다. 아이젠멩거 증후군은 여러 신체 장기의 장애이며, 성인 

선천심장병과 관련된 가장 중증 폐동맥고혈압의 임상 형태이다. 아

이젠멩거 증후군의 징후와 증상은 폐고혈압, 낮은 동맥 산소포화도, 

이차적 적혈구증가증, 혈소판감소증, 때때로 백혈구감소증을 포함하

는 혈액학적 변화에 기인한다. 호흡곤란, 피로, 실신과 같은 증상이 

발생한다. 단락 혈류의 역전이 없는(좌→우 방향) 성인 선천심장병과 

관련된 폐동맥고혈압 환자에서도 경증-중등도의 청색증과 적혈구증

가증이 나타날 수 있다. 

아이젠멩거 증후군 환자에서는 객혈, 뇌혈관장애, 뇌농양, 응고장

애 및 돌연사도 발생할 수 있다. 아이젠멩거 증후군을 가진 환자의 기

대수명은 정상인에 비해 짧지만, 일부는 60대까지도 생존한다.320 약

물치료에 반응하지 않아 폐 또는 심폐이식을 위해 등재된 환자의 경

우에도 3년 생존율은 77%로, 치료받지 않은 특발폐동맥고혈압의 생

존율 35%에 비해 훨씬 높았다.321 선천심장병과 관련한 폐동맥고혈

압의 다양한 임상 형태에 대한 연구 결과에 따르면(표 5) 아이젠멩거 

증후군 환자 또는 단락혈류의 역전이 없는 좌→우 방향 혈류가 주된 

환자에 비해, 결손 교정 후 발생한 폐동맥고혈압 환자 또는 폐동맥고

혈압에서 작은 크기의 동반 결손이 함께 발견된 환자군이 생존율이 

가장 나쁘다.322 우심실이 출생 시 주된 심실이고 출생 후에 좌심실이 

주된 심실로 바뀌는 리모델링 과정이 정상적이지만, 아이젠멩거 증

후군 환자에서는 이러한 과정이 없이 우심실이 비대해진 상태로 유

지되기 때문에 우심실 기능이 잘 유지되고 따라서 다른 폐동맥고혈

압 임상군에 비해 생존율이 높은 것으로 추정된다.323 또한, 단락 혈류

가 역전되어 우→좌 단락이 발생하면 저산소증과 청색증이 발생하기

는 하나 우→좌 단락에 의해 우심실 부하가 감소하고, 좌심실은 혈액

량이 증가하여 심박출량을 유지할 수 있게 된다(심방중격절개술 시
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행 후 상태와 유사). 

모든 선천심장병 환자 중 아이젠멩거 증후군 환자에서 운동 능력

의 저하가 가장 심하게 나타난다.322, 324 선천심장병 환자도 또한 좌심

장질환으로 인한 폐고혈압(2군, 표 4)이나, 동반 폐질환으로 인한 폐

고혈압(3군, 표 4)이 발생할 수 있다. 6.1.1장에서 언급하였듯이 이럴 

때는 종합적인 진단 검사가 필요하다.

6.2.2  치료

전신(좌)→폐(우)로의 혈류가 단락을 통한 주된 혈류일 때 수술적 

치료를 고려할 수 있다(표 5). 약물치료 전 폐혈관저항을 주된 기준으

로 단락 폐쇄 치료 여부를 결정한다(표 24).325-327 추가적인 기준으로 

결손의 형태, 나이, 폐혈관저항:전신혈관저항 비율(Rp:Rs), 폐혈류:

전신혈류 비율(Qp:Qs) 비율 등을 고려한다.328 혈관반응성검사, 결손

부 폐쇄검사 또는 폐생검의 임상적 유용성은 입증된 바 없다.328 수술 

혹은 경피적 중재 시술은 아이젠멩거 증후군 환자에서 금기이며, 다

른 원인에 의해 발생한 폐동맥고혈압 환자에서 동반된 작은 결손에

도 유용하지 않다.

선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압 환자, 특히 아이젠멩거 증후군

을 대상으로 하는 치료 전략은 명확한 근거보다는 전문가의 임상적 

경험에 기초한 것이다.317,319

선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압도 전문센터에서 치료되어야 

하며, 환자 교육, 행동 교정 및 잠재적 위험인자에 대한 인지 교육은 

또한, 환자 관리에서 중요한 부분이다.

선천심장병과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 탈수, 폐 감염, 높은 고

도, 전신 마취를 필요로 하는 비심장 수술 등 다양한 상황에서 악화할 

수 있다. 격렬한 운동은 피하는 것이 좋으나, 가벼운 활동은 도움이 

된다. 임신은 산모와 태아 모두에게 매우 높은 위험을 동반하므로 피

해야 하며, 효율적인 피임이 필수적이다. 엔도텔린 수용체 길항제를 
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복용하는 환자에서는 엔도텔린 수용체 길항제와 프로게스테론 화합

물과의 상호 작용을 고려해 콘돔과 같은 장벽피임법에 더해 다른 효

과적인 피임법을 추가한 이중 피임을 권장한다. 

장기간의 자가 산소 요법이 생존율을 향상하지 못하지만, 밤에만 

산소를 사용하더라도 증상은 개선될 수 있다.177 따라서, 동맥 산소포

화도를 지속해서 높게 유지하고, 증상을 감소시키기 위해 보조적인 

산소 요법이 권고된다.

아이젠멩거 증후군 환자는 폐동맥 내 혈전이 생성되거나 뇌졸중 

발생이 증가하지만, 출혈과 객혈의 위험도 역시 증가하기 때문에 경

구용 항응고제 치료에 대해서는 논란의 여지가 있다.329 따라서, 경구

용 항응고제 치료는 폐동맥 내 혈전과 심부전 징후가 있고 객혈이 없

거나 경미한 환자에서 고려해볼 수 있다.329

이차적 적혈구증가증은 적절한 산소 이송과 전달에 도움이 되기 

때문에 무조건적인 사혈은 피해야 한다. 혈액의 점도가 과다하게 증

가(헤마토크릿 ＞ 65%)되고 이로 인한 증상을 보인다면 동일한 양의 

수액을 투여하면서 사혈을 시행한다. 철분 부족은 반드시 교정해야 

한다. 

아이젠멩거 증후군 환자에서 칼슘통로차단제의 사용을 뒷받침하

는 연구 결과는 없으며, 칼슘통로차단제의 경험적인 사용은 피해야 

한다.

아이젠멩거 증후군에서 보센탄은 무작위 대조군 연구를 통해 

WHO 기능등급 III단계 환자에서 투약 16주 후의 6분 보행거리의 개

선과 폐혈관저항의 감소 효과를 입증하였다. 운동능력과 환자의 삶

의 질 측면에서도 보센탄의 유익한 효과는 입증되었으나, 사망률에 

대한 효과는 불분명하다.231 장기간(40주) 추적 관찰연구에서도 지속

적인 개선 효과가 확인되었다.330 

다른 엔도텔린 수용체 길항제331와 포스포디에스터라제-5 억제제

인 실데나필322과 타다라필332 또한 선천심장병과 관련된 폐동맥고혈

압 환자 및 아이젠멩거 증후군 환자에서 기능적 및 혈역학적인 호전 
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효과가 확인되었다. 아이젠멩거 증후군 환자에서 정맥주입 에포프로

스테놀 투약은 중심정맥관의 사용으로 인해 색전증과 패혈증의 위험

을 높일 수 있다는 우려에도 불구하고 혈역학적 인자들 및 운동능력

의 호전 효과가 확인되었다.234 

병용요법에 관해서도 몇 가지 연구 결과가 있으며, 이론적 근거는 

특발폐동맥고혈압과 동일하다.217, 322 수술 가능 기준을 충족시키기 

위해 결손 교정 치료가 가능한 ‘전신(좌)→폐(우)’ 단락 폐동맥고혈압 

환자(표 24)에서 먼저 폐동맥고혈압 치료제를 일정 기간 사용 후 우

심도자술을 시행하는 방식을 뒷받침하는 연구 결과는 없다.

표 24.  전신→폐 단락을 가진 선천심장병의 교정 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준폐혈관저항지수

(WU × m2)

폐혈관저항

(WU)
교정 여부325

＜ 4 ＜ 2.3 예 IIa C

＞ 8 ＞ 4.6 아니오 IIa C

4~8 2.3~4.6 전문기관에서 환자 평가 IIa C

심장-폐이식 또는 폐이식과 함께 심장 수술을 시행하는 것은 의학

적 치료에 반응하지 않는 경우에 선택될 수 있으나, 공여자 부족이 문

제이다. 심장-폐이식 후의 단기 및 장기 생존율은 다른 폐동맥고혈

압 유형들과 비슷하다. 아이젠멩거 증후군 환자는 비교적 오랫동안 

생존할 수 있기 때문에, 환자를 언제 이식 대기자로 등록해야 하는지

에 대한 결정이 어렵다.317

아이젠멩거 증후군 관련 폐동맥고혈압의 권고사항은 표 25에 요약

하였다.
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표 25.  아이젠멩거 증후군 관련 폐동맥고혈압을 위한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

보센탄은 WHO-FC III인 아이젠멩거 증후군 환자에게 권고된

다.231, 330 
I C

다른 엔도텔린 수용체 길항제, 포스포디에스터라제-5억제제 및 

프로스타노이드 치료도 아이젠멩거 증후군 환자에게 고려되어야 

한다.234, 322, 331, 332 

IIa C

유의한 객혈이 없는 경우, 경구용 항응고제 치료를 폐동맥 혈전증

이나 심부전의 징후가 있는 환자에게 고려할 수 있다.
IIa C

동맥 산소포화도를 증가시키고 증상을 감소시키기 위해 보조 산

소치료가 필요하다.177 
IIa C

과다 점도의 증상이 있다면(일반적으로 헤마토크릿 ＞ 65%일 경

우) 사혈과 함께 같은 양의 수액을 투여하는 것이 필요하다.189 
IIa C

혈장 철 농도가 낮은 환자에게 보충 철분 치료의 사용을 고려할 수 

있다.181 IIa C

아이젠멩거 증후군 환자에게 병용 약물치료를 고려할 수 있다.217, 322 IIa C

아이젠멩거 증후군 환자에게 칼슘통로차단제 치료는 권고되지 않

는다.198 
III C

6.3  결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압

폐동맥고혈압은 전신경화증, 전신홍반루푸스, 혼합 결합조직병, 연

관성이 떨어지지만 류마티스관절염, 피부근염 및 쇼그렌 증후군과 

같은 결합조직병들의 잘 알려진 합병증 중 하나이다.333-337 결합조직

병과 관련된 폐동맥고혈압은 서구는 물론 국내에서도 특발폐동맥고

혈압에 이어 두 번째로 가장 많은 유형의 폐동맥고혈압이다.8, 11 전신

경화증, 특히 침범 부위가 제한된(limited) 변이형에서 결합조직병과 

관련된 폐동맥고혈압이 주로 나타난다고 외국에서 보고되고 있다. 
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아시아 및 우리나라에서는 전신홍반루푸스가 더 흔한 폐동맥고혈압

의 원인이다.12, 333, 337 비록 우심도자술이 아닌 심초음파검사를 통해 

진단한 한계는 있으나, 국내에서 보고된 결합조직병과 관련된 폐동

맥고혈압은 174명으로 환자 중 61명(35.1%)이 전신홍반루푸스와, 

50명(28.7%)이 전신경화증과 연관되어 나타났다.338 

대규모 코호트 연구를 통해 전신경화증 환자 중 혈역학적으로 입증

된 모세혈관전 폐고혈압의 유병률은 5~12%로 알려져 있다.333, 339-341 

이들 환자에서, 폐고혈압은 간질폐질환과 관련되어 발생하거나 폐혈

관질환 단독의 결과로 발생할 수 있으며, 모세혈관전 세동맥과 모세

혈관 후 정맥을 침범할 수 있다.335, 342 또한, 좌심장질환으로 인한 2군 

폐정맥 고혈압도 발견될 수 있다.79, 335, 343 따라서, 질병의 다면적인 성

격을 고려해 발생에 있어 어떤 기전이 주로 작용한 것인지 결정하는 

것이 치료 방법을 결정하기 위해 필수적이다.

6.3.1  진단

특발폐동맥고혈압에 비해 결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압 환

자들은 주로 여성이며(여성:남성 = 4:1), 나이가 많고(진단 시 평균 

나이 60세), 동반 질환(간질폐질환, 좌심장질환, 등)이 나타날 수 있

으며, 생존 시간은 더 짧다.335, 340, 344-346 특발폐동맥고혈압과 비교할 

때 전신경화증과 관련된 폐동맥고혈압은 보정 전 사망 위험이 2.9

배 더 높지만, 임상 사건의 예측 변수는 특발폐동맥고혈압과 유사하

다.346 증상 및 발현양상은 특발폐동맥고혈압과 매우 유사하므로 특

발폐동맥고혈압이 의심되는 환자에서 면역학적 선별검사를 통해 자

가면역질환의 존재 여부를 확인하는 것이 필요하다. 고해상도 컴퓨

터단층촬영은 간질폐질환 및 폐정맥폐쇄질환의 유무를 평가하는 데 

도움이 된다.335, 342, 347 전신경화증과 관련된 폐동맥고혈압에서는 일

산화탄소폐확산능 감소만 나타나는 경우도 빈번하다.334, 348 증상이 

없는 전신경화증 환자도 안정 시 심초음파검사를 선별검사로 시행하
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는 것이 필요하며, 이후 매년 심초음파검사, 일산화탄소폐확산능 및 

생화학적 지표의 추적검사를 시행해야 한다.333 국내에서도 37명의 

성인 전신경화증 환자를 포함한 선별검사에서 8명(21.5%)에서 폐고

혈압이 의심되었으며(최대 삼첨판역류속도 ＞ 3.0 m/s), 이 중 4명에

서 우심도자술을 통해 폐동맥고혈압이 확진되었다.349 전신경화증 환

자를 대상으로 한 전향적 다기관 관찰연구인 DETECT 연구에서 우

심도자술을 시행해야 하는 환자를 결정하기 위한 2단계 복합 점수 방

식이 제시되었다.334 심초음파검사는 다른 자가면역질환자에서 증상

이 있는 경우에도 필요하다. 다른 형태의 폐동맥고혈압과 마찬가지

로, 자가면역질환과 관련된 폐동맥고혈압이 의심되는 모든 경우에 

진단을 확정하고, 중증도를 결정하며, 좌심장질환을 배제하기 위해 

우심도자술이 권고된다.

6.3.2  치료

결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압 환자의 치료는 특발폐동맥고

혈압의 경우보다 더 복잡하다. 글루코코르티코스테로이드(gluco-

corticosteroids)와 사이클로포스파마이드(cyclophosphamide)를 병

용하는 면역억제치료는 전신홍반루푸스나 혼합 결합조직병과 관련

된 폐동맥고혈압 환자에서 임상적 호전을 유도할 수 있다.350

결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압 환자의 치료는 특발폐동맥고

혈압과 동일한 치료 알고리즘을 따른다(그림 2). 이는 병용 치료를 포

함해 폐동맥고혈압 치료제에 대한 승인을 위해 시행되었던 대부분의 

주요 무작위 대조군 연구에 결합조직병 환자가 포함되었기 때문이

다.

칼슘통로차단제 치료에 의한 장기적인 호전은 1% 미만으로 사용

이 권장되지 않으며,198 전신경화증에서 경구용 항응고제의 장기적 

위험대비 혜택은 출혈의 위험성 증가로 인해 특발폐동맥고혈압에서 

보다 유리하지 않다.179
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무작위 대조군 연구에 등록된 전신경화증환자만 포함한 세부분석

에서 보센탄, 마시텐탄, 실데나필, 리오시구앗 및 피하주입 트레프로

스티닐이 양호한 반응을 보였다. 연구 중 일부에서는 결합조직병과 

관련된 폐동맥고혈압의 반응이 특발폐동맥고혈압에서의 반응보다 

낮았다.351 전신경화증과 전반적인 미세혈관합병증이 동반된 환자에

서 폐동맥고혈압 치료제 선택 시 과거 및 현재에 수지 궤양과 같은 다

른 혈관 손상 여부를 반드시 고려해야 한다.

지속적인 정맥주입 에포프로스테놀 치료는 3개월간의 무작위대조

군 연구에서 전신경화증과 관련된 폐동맥고혈압 환자의 운동능력, 

증상, 혈역학적 개선을 보여주었다.233 그러나, 후향적 연구 분석에서

는 정맥주입 에포프로스테놀 치료는 전신경화증과 관련된 폐동맥고

혈압 환자보다 특발폐동맥고혈압 환자에서 생존율 개선에 더 나은 

효과를 보여주었다. 이것의 원인은 적어도 부분적으로 전신경화증의 

심폐 침범과 같은 동반 질환에서 기인할 수 있다.

전신경화증 환자라 해서 폐이식 대상에서 배제되어서는 안 된

다.352 폐이식 적응증 및 금기 사항은 특히 소화기(위식도 역류질환 

및 장질환), 심장, 신장, 피부 침범 여부에 초점을 맞추고 전신경화증

의 특수한 상황들을 고려해 조율하는 것이 필요하다. 또한, 수술 전, 

수술 중, 수술 후 전신경화증 환자 관리를 최적화하기 위해 다학제적 

접근 방법이 필요하다.352 

결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압 권고사항은 표 26에 요약하

였다.
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표 26.  결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 특발폐동맥고혈압 환

자와 동일한 치료 알고리즘을 적용한다.339 I C

안정 시 심초음파검사가 증상이 없는 전신경화증 환자에게 선별

검사로 권고되며, 이후 매년 심초음파검사, 일산화탄소폐확산능 

및 생화학 지표의 추적검사를 해야 한다.339

I C

결합조직병과 관련된 폐동맥고혈압이 의심되는 모든 경우에는 우

심도자술이 권고된다.334, 339 I C

경구용 항응고제는 개별 환자별로 고려되어야 하며 혈전 유발 소

인이 있으면 처방할 수 있다.179, 350 
IIb C

6.4  간문맥고혈압과 관련된 폐동맥고혈압

간문맥고혈압과 관련된 폐동맥고혈압은 흔히 문맥폐고혈압(por-

topulmonary hypertension; PoPH)으로 부른다. 해당 질환을 비정상

적인 폐혈관의 확장과 저산소증을 특징으로 하는 간 폐 증후군과 혼

동해서는 안 된다.353 그러나, 두 질환 간에 중복되는 부분이 발생할 

수 있다.354 질환명이 암시하듯이, 문맥폐고혈압은 간질환의 존재와 

반드시 관련된 것은 아니지만, 간문맥고혈압의 존재를 전제로 한다. 

그러나, 간경변을 동반한 간질환이 문맥고혈압의 가장 흔한 원인이

므로 간경변 환자에서 문맥폐고혈압이 가장 자주 발생한다. 간문맥

고혈압이 있는 환자의 약 1~5%에서 폐동맥고혈압으로 발전하며,355 

폐동맥고혈압 발병 여부는 간질환의 병인 및 간 기능 손상과는 무관

한 것으로 알려져 있다.356 일부 유전적 위험인자가 규명되었으나,357 

간문맥고혈압과 폐고혈압의 병인론적인 연결고리는 명확하지 않다.
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6.4.1  진단

일반적으로, 문맥폐고혈압의 징후와 증상은 대부분의 다른 유형

의 폐동맥고혈압과 유사하거나 동일하며, 점진적인 운동성 호흡곤란

이 주된 증상이다. 기저 간질환의 존재와 중증도로 인해 문맥폐고혈

압의 임상 증상이 가려질 수 있다. 진단을 위한 평가는 다른 유형의 

폐고혈압에서의 권고사항을 따르며, 간문맥고혈압과 폐고혈압이 같

이 있다는 것이 반드시 문맥폐고혈압을 의미하는 것은 아니다.355 폐

질환, 좌심장질환 또는 만성혈전색전증을 포함한 폐고혈압의 잠재적 

원인, 질병의 중증도, 혈역학적 상태를 평가하려면 우심도자술을 포

함한 모든 진단적 검사가 필요하다. 문맥폐고혈압 환자는 전반적으

로 특발폐동맥고혈압 환자에 비해 심박출량지수가 높고, 폐혈관저항

이 낮은 경향이 있으나,358 그 범위가 넒어 특발폐동맥고혈압 환자와 

상당 부분 겹친다.

6.4.2  치료

문맥폐고혈압 환자의 사망 위험은 적어도 특발폐동맥고혈압만큼 

높으므로,358, 359 이러한 환자들은 폐동맥고혈압 및 간질환 모두를 치

료할 수 있는 전문센터로 의뢰하는 것이 필요하다. 일반적으로, 치료

는 다른 폐동맥고혈압 유형의 일반적인 규칙을 따르지만 중요한 몇

몇 추가 고려사항들이 있다. 문맥폐고혈압 환자의 상당수는 출혈의 

위험이 높으며, 이러한 환자들에게는 항응고제를 권장하지 않는다. 

간문맥압을 낮추기 위해 빈번하게 사용되는 베타차단제는 문맥폐고

혈압 환자에서는 혈역학적 상태 및 운동 능력을 악화시킬 수 있어 피

해야 한다.360 문맥폐고혈압에 대한 증례보고들에 의하면 엔도텔린 

수용체 길항제, 포스포디에스터라제-5억제제, 구아닐산 고리화효

소 자극제 및 프로스타사이클린 유사체들이 이 환자 집단에서 사용

될 수 있다.361-368 보센탄과 같은 잠재적인 간독성 약물이 포함되며, 
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이 화합물은 간기능이 심하게 손상된 환자(Child–Pugh 분류 B군과 

C군)에서 축적될 수 있다.368 최신 엔도텔린 수용체 길항제(암브리센

탄, 마시텐탄)는 보센탄보다 이론적으로 유리하고, 약물 관련 간독성

의 위험이 낮지만 203, 210, 369 두 약물 모두 문맥폐고혈압 환자에서 체

계적으로 평가되지 않았기 때문에 여전히 주의가 필요하다.

폐고혈압의 존재는 간이식을 시행받는 환자에게 특히 중요하다.370 

높은 심박출량을 갖는 정상 또는 거의 정상의 폐혈관저항을 가진 경

증의 폐고혈압은 일반적으로 이식에 잘 견디고, 이식 후에 가역적인 

경향이 있다.371 반면, 폐동맥고혈압은 간이식 시 주요 위험인자이다. 

메이요 클리닉에서 보고한 바에 의하면 간이식 시 사망률은 평균 폐

동맥압 ≥ 50 mmHg인 환자의 경우 100%, 평균 폐동맥압 30~50 

mmHg 및 폐혈관저항 ≥ 250 dynes·s·cm-5인 환자의 경우는 50%였

다.371 따라서, 간이식을 위해 평가하는 환자들은 관련된 임상 증상이 

없더라도 폐고혈압의 여부를 확인해야 한다. 과거에는, 명확한 폐동

맥고혈압 환자에서 간이식은 금기로 고려되었으나, 최근 몇몇 연구 

결과는 폐동맥고혈압 약물로 이러한 환자들을 사전 치료 후 간이식

을 하는 것이 이식성적을 향상할 수 있다고 보고하고 있다.372-375 이

를 일반화하여 권고하기에는 아직 충분한 증거가 아직 없어서 이식

의 결정은 전문센터의 다학제 팀에 의해 이루어져야 한다. 일부 전문

센터들은 엄선된 환자에 대해 결합한 간-폐 또는 간-심장-폐이식을 

시행하기도 한다.376
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표 27.  간문맥고혈압과 관련된 폐동맥고혈압에 대한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

증상이 있는 간질환 또는 간문맥고혈압 환자와 모든 간이식 대상

자에 대해 폐고혈압 여부를 확인하기 위한 심초음파검사가 필요

하다.355

I B

간문맥고혈압과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 두 가지 질환에 대

해 모두 전문치료가 가능한 의료기관으로 전원하는 것이 필요하

다.355

I C

간문맥고혈압과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 간질환의 중증도를 

고려하여, 다른 형태의 폐동맥고혈압 환자와 동일한 치료 알고리

즘을 적용하는 것이 권고된다.361-368

I C

항응고제 치료는 간문맥고혈압과 관련된 폐고혈압 환자에게 권고

되지 않는다.377 III C

폐동맥고혈압 치료에 잘 반응하는 선별된 환자에게는 간이식을 

고려할 수 있다.373-375 
IIb C

폐동맥고혈압이 중증이고 치료에 잘 조절되지 않는 환자에게 간

이식은 금기이다.373-375 
III C

6.5  사람면역결핍바이러스(Human immunode-

ficiency virus; HIV) 감염과 관련된 폐동맥고혈압

고활성 항레트로바이러스 치료(highly active anti-retroviral ther-

apy; HAART) 및 기회감염에 대한 적극적인 관리를 통해 사람면역

결핍바이러스 감염 환자의 기대수명이 극적으로 증가하였다.378, 379 

그 결과, 폐동맥고혈압을 포함해 장기적인 사람면역결핍바이러스 감

염과 관련한 다양한 합병증이 증가하였다. HAART를 이용한 최신 

치료로 인해 사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압의 

생존율이 향상되고, 발생률이 감소했을 가능성도 있다.380 종합하면, 
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생존율과 발생률에 대한 이러한 영향을 통해 최근 수십 년 동안 사람

면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 환자의 유병률은 크

게 변하지 않고 있다. 인구 조사에 따르면 사람면역결핍바이러스 감

염과 관련된 폐동맥고혈압의 최소 유병률은 0.46%로, HAART 사용

을 통해 기대 수명이 증가하기 전의 유병률과 매우 유사하다.381 사람

면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압의 병인은 여전히 불

명확하다. 이들 환자의 폐혈관의 복잡한 얼기 모양 병리소견(com-

plex plexiform lesions)에서 바이러스 입자가 발견되지 않기 때문에 

바이러스 감염에 따른 염증 및 성장 인자의 간접 작용이 소인이 있는 

환자에게 방아쇠 역할을 하였음을 시사한다.

6.5.1  진단

사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압의 임상적 증

상은 특발폐동맥고혈압과 비슷하다. 진단 당시 대다수의 환자는 뉴

욕심장협회 기능등급 III/IV이며 간질환(만성 B형 혹은 C형 간염), 약

물이나 독소 노출, 정맥주입 약물 남용으로 인한 폐동맥색전증과 같

은 폐동맥고혈압의 다른 위험 요인도 가지고 있을 수 있다. 사람면역

결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 대다수 남성이고, 

약물 남용자일 경향이 크다. 동물 연구를 통해 코카인이 사람면역결

핍바이러스 감염에 더해 폐동맥병증의 발병에 영향을 미칠 수 있다

는 결과가 확인되었다. 유병률이 낮기 때문에 무증상 사람면역결핍

바이러스 감염 환자는 폐동맥고혈압의 선별검사를 받을 필요가 없으

나, 설명할 수 없는 호흡곤란을 가진 환자에서는 심근염, 심근경색 또

는 폐동맥고혈압과 같은 사람면역결핍바이러스 관련 심혈관 합병증

을 감지하기 위해서 심초음파검사를 시행해야 한다. 국내 단일기관 

연구에서도 무증상 사람면역결핍바이러스 감염 환자 92명을 대상으

로 심초음파 선별검사를 시행했을 때 심초음파검사에서 최대 삼첨판

역류속도 ＞ 3.4 m/s인 환자는 한 명도 확인되지 않았다.382 사람면역
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결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 진단과 함께 좌심장질환

을 배제하기 위해서는 우심도자술로 확인이 필수적이다.381 폐동맥고

혈압은 사람면역결핍바이러스 감염 환자에서 사망의 독립적인 위험 

요인이다.

6.5.2  치료

사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 치료는 

HAART와 함께 특발폐동맥고혈압 치료에 대한 일반적인 지침을 따

른다. 다변량 분석 시 심박출량지수 ＞ 2.8 L/min/m2 및 CD4+림프

구 수 ＞ 200 cells/mL는 생존과 관련한 독립적인 예측 변수이다.236 

항응고제 치료는 출혈 위험 증가, 약물 순응도 문제 및 약물 상호 작

용으로 인해 일반적으로 권고되지 않는다. 사람면역결핍바이러스 감

염과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 급성 혈관반응성검사에 반응이 없

으며 따라서 칼슘통로차단제는 사용하지 않는다.198 비대조군 연구들

에서 프로스타사이클린이 사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐

동맥고혈압 환자의 운동 내성, 혈역학 및 증상을 개선할 수 있음을 보

여주었다.229 투약하는 약제를 공개한 임상 시험을 통해 사람면역결

핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 환자에서 보센탄의 효능이 

입증되었으며, 6분 보행검사와 침습적인 혈역학을 포함하는 모든 효

능 지표측정에서 개선이 확인되었다.383 암브리센탄을 이용한 무작위 

대조군 연구에도 일부 사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥

고혈압 증례가 포함되었다.203 간기능 장애는 다른 유형의 폐동맥고

혈압에서 이전에 보고된 관찰에서와 유사하였다. 다만 이러한 연구

의 해석은 표본 규모가 작고 투약하는 약제를 공개한 임상시험 설계

의 특성으로 인해 제한이 있다. 실데나필의 경우, 약물 간의 상호작용

으로 인해 사람면역결핍바이러스 치료제인 리토나비르(ritonavir)와 

사퀴나비르(saquinavir)를 병용 투여하면 용량을 감소시켜야 한다. 

일반적으로 사람면역결핍바이러스 감염은 폐이식에 대한 금기증으
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로 간주한다. 흥미롭게도 HAART 및 폐동맥고혈압 특이 치료제들로 

치료한 사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 환자에

서 폐동맥고혈압이 완치된 증례들이 보고되었다. 개선된 결과의 근

본적인 원인을 이해하기 위해서는 추가적인 연구가 필요하지만 이는 

최선의 치료하에서 사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고

혈압의 발병률 감소와 함께 환자군의 결과를 개선할 수 있음을 보여

준다. 

사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압의 권고사항은 

표 28에 요약하였다.

표 28.  사람면역결핍바이러스 감염과 관련된 폐동맥고혈압 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

증상이 없는 사람면역결핍바이러스 감염 환자에게 폐고혈압을 확

인하기 위한 심초음파검사는 권고되지 않는다.381 
III C

사람면역결핍바이러스감염과 관련된 폐동맥고혈압 환자는 동반 

질환과 약물상호작용을 고려하면서 폐동맥고혈압 환자와 동일한 

치료 알고리즘을 적용하는 것이 필요하다.203, 379 

IIa C

항응고제는 효능:위험 비율에 대한 연구 결과가 부족해 권장되지 

않는다.179, 379 
III C

6.6  폐정맥폐쇄질환 및 폐모세혈관혈관종증

폐정맥폐쇄질환(pulmonary venoocclusive disease; PVOD) 및 폐

모세혈관혈관종증(pulmonary capillary hemangiomatosis; PCH) 

모두 드문 질환이지만, 점차 폐고혈압의 원인 질환으로 인식되고 있

다.94, 384 폐모세혈관혈관종증의 병리학적 특징은 폐정맥폐쇄질환 환

자의 73%에서 발견되며, 반대로 폐정맥폐쇄질환의 병리학적 특징은 
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폐모세혈관혈관종증 환자의 80%에서 발견된다.385 병리학적 특징과 

임상적 특성의 유사성 및 폐동맥고혈압 치료로 인한 폐부종의 위험

은 이 두 질환이 중첩된다는 것을 시사한다.384, 386 폐모세혈관혈관종

증은 별개의 질병보다는 폐정맥폐쇄질환과 인접한 모세혈관 장애로 

인한 2차적 혈관증식과정(angioproliferative)이라는 주장도 있다.7, 385 

따라서 폐정맥폐쇄질환과 폐모세혈관혈관종증은 병리학적, 유전적 

및 임상적 유사성과 폐동맥고혈압과의 차이로 인해 폐동맥고혈압 임

상 분류의 특정 하위 그룹으로 함께 분류되었다(표 4).7 해당 질환을 

가진 환자의 상당수가 여전히 폐동맥고혈압으로 잘못 분류되고 있기 

때문에 폐정맥폐쇄질환 및/또는 폐모세혈관혈관종증의 정확한 발병

률은 알 수 없다.374 

실제로 특발폐동맥고혈압 환자에서 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관

혈관종증의 기준을 충족시키는 경우는 약 10%로 보인다(즉, 폐정맥

폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증 발병률 및 유병률 최소 추정치는 100

만 명당 한 명 미만이다).94, 387 특발폐동맥고혈압과는 대조적으로, 폐

정맥폐쇄질환에서는 남성이 많고 예후는 더 나쁜 것으로 보인다.384 

폐정맥폐쇄질환에서 가족 발생이 보고되었지만, BMPR2 돌연변이

는 거의 발견되지 않았다.29, 384, 388 BMPR2 돌연변이로 인한 폐동맥

고혈압은 상염색체 우성 유전 형질이지만, 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈

관혈관종증은 열성형질으로 유전되며 EIF2AK4의 이중 대립형질변

이(biallelic mutations)에 의해 발생한다.29 폐동맥고혈압과 마찬가지

로, 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증은 관련 질환(전신경화증, 

HIV감염 등) 및 약물 또는 독소(사이클로포스파마이드, 미토마이신 

등)의 노출 등으로 인한 임상 경과가 악화할 수 있다.

6.6.1  진단

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증은 임상적 의심과 신체검사, 

기관지 내시경 검사 및 방사선 소견을 조합함으로써 높은 확률로 발
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견될 수 있다.384 이러한 비침습적 접근법을 통해 위험한 폐조직검사

(폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증의 조직학적 진단을 위한 표준 

검사법)를 피할 수 있으며, 대부분의 경우 폐조직검사는 이제는 권고

되지 않는다.384 유전 환자의 경우 이중 대립형질의 EIF2AK4 돌연변

이가 확인되면 조직학적 확인 없이 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관

종증의 진단을 확인하기에 충분하다.29, 389 대부분의 환자는 임상 증

상으로 폐동맥고혈압과 구별되지 않는 운동 시 호흡곤란과 피로감을 

호소한다.384, 387 신체 진찰에서는 폐동맥고혈압에서 흔하지 않은 곤

봉지와 양측 폐 하엽에서 악설음이 청진될 수 있다.384 또한, 폐정맥

폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증 환자가 다른 유형의 폐동맥고혈압에

서보다 저산소증이 더 심하고, 일산화탄소폐확산능이 훨씬 낮으며,94, 

384 이는 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증의 대표적인 만성간질

폐부종과 폐모세혈관 증식과 관련된다.

가슴 X선 검사에서 폐고혈압의 다른 징후 외에 Kerley B lines, 종

격동 림프절 확대 및 말초부위의 간질침윤이 나타날 수 있다.94, 384 가

슴 고해상도 컴퓨터단층촬영이 진단을 위한 핵심검사이다. 폐정맥폐

쇄질환/폐모세혈관혈관종증을 시사하는 대표적인 소견은 흉막 아래 

비후된 중격선과, 중심소엽의 간유리모양 혼탁과 종격동 림프절염이

다.94, 384 폐동맥고혈압에서 이 세 가지 소견이 관찰되면 폐정맥폐쇄

질환/폐모세혈관혈관종증에 100% 특이적이며, 66%의 민감도를 나

타냈다. 또한, 이러한 소견을 보이는 환자는 폐동맥고혈압 약물치료

를 할 때 폐부종의 위험과 밀접한 관련이 있는 것으로 보인다. 폐 관

류/환기 스캔 검사는 특발폐동맥고혈압과 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈

관혈관종증을 식별하는 데 유용하지 않다.390

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증은 드러나지 않은 폐포출혈

과 관련되어 있기 때문에, 기관지폐포세척을 포함한 기관지 내시경

이 진단에 있어 유용하다. 폐동맥고혈압 또는 폐정맥폐쇄질환/폐모

세혈관혈관종증을 가진 19명의 환자를 대상으로 한 후향적 연구에서 

특발폐동맥고혈압과 비교 시 폐정맥폐쇄질환의 8명에서 세포 수가 
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더 많았고, hemosiderin-laden 대식세포의 비율과 Golde 점수가 높

았다.391

폐정맥폐쇄질환의 혈역학적 증상은 특발폐동맥고혈압과 유사하

다.94, 384 중요한 점은 병리학적 변화가 모세 혈관과 소정맥에서 발생

하고, 큰 폐정맥에 영향을 미치지 않기 때문에 폐동맥쐐기압은 거의 

항상 정상이다.94, 384 혈관반응성검사는 급성 폐부종이 발생할 수 있

어 시행하지 않는다.94, 384

6.6.2  치료

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증을 위한 확립된 약물 치료법

은 없다.94 가장 중요한 것은 혈관 확장제, 특히, 정맥주입 에포프로스

테놀은 약물로 인한 심각한 폐부종의 위험이 높기 때문에 주의가 필

요하다.94, 386 그러나, 동시에 이러한 약물로 치료받은 개별 환자에서 

상당한 임상 개선에 대한 보고도 있다.392 따라서, 고용량 이뇨제, 산

소투여와 함께 에포프로스테놀을 천천히 증량하는 것이 필요하다.392 

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증의 치료는 폐고혈압 관리에 대

한 광범위한 경험이 있는 전문센터에서만 시행되어야 하며, 환자들

도 위험에 대해 충분히 알고 있어야 한다. 인터페론 알파-2a와 같은 

혈관 생성 억제제를 실험적으로 투약하는 것도 고려되고 있지만, 현

재까지 권장되는 치료는 아니다.392 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관

종증에 대한 유일한 치료법은 폐이식이며, 이식 후의 재발에 관한 보

고는 없다. 따라서 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증 환자는 진단

이 확인된 즉시 이식 평가를 위해 전문센터에 의뢰되어야 한다.392

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증을 위한 권고사항은 표 29에 

요약하였다.
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표 29.  폐정맥폐쇄질환과 폐모세혈관혈관종증 관련 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증을 진단하기 위해서는 임상 

소견, 신체검사, 기관지 내시경 및 방사선 소견을 종합해 판단하

는 것이 필요하다.94, 384, 391 

I C

이중대립 유전자 EIF2AK4 돌연변이의 확인은 이를 통해 조직학

적 확인 없이 유전폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증을 확진하

기 위해 필요하다.29, 389 

I B

진단이 확인되면 폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증 환자는 이

식 가능 여부를 확인하기 위해 즉시 폐이식이 가능한 전문센터로 

의뢰해야 한다.384 

I C

폐정맥폐쇄질환/폐모세혈관혈관종증 환자는 폐동맥고혈압 치료 

시 폐부종 발생의 위험이 있으며 따라서 반드시 폐고혈압의 경험

이 풍부한 병원에서 관리되어야 한다.384, 386, 392 

IIa C





좌심장질환으로 
인한 폐고혈압

(폐고혈압 2군)

VII



144  |  2020 폐고혈압 진료지침

7. �좌심장질환으로 인한 
폐고혈압(폐고혈압 2군)

폐고혈압은 좌심장질환의 흔한 합병증으로(좌심장질환으로 인한 

폐고혈압), 기저 질환에 따른 ‘증상’으로 자주 발생하며, 질병의 중증

도와 상당 부분 관련이 있다.5, 393 좌심장질환과 관련된 폐고혈압은 

심장판막질환과 선천심장병과 같은 좌심장질환에서 합병증으로 발

생할 수 있다. 그러나, 좌심장질환으로 인한 폐고혈압은 박출률저하

심부전 또는 박출률보존심부전이 있는 환자에서 가장 흔하게 연구가 

이루어져 왔다.5, 393 좌심장질환으로 인해 폐고혈압이 발생하는 경우 

증상이 더 심하고, 운동기능의 악화도 더 심하게 나타나며, 예후도 더 

나쁘다.5, 393, 394 폐동맥고혈압과 비교했을 때 좌심장질환으로 인한 폐

고혈압 환자는 특히, 박출률보존심부전의 경우 나이가 더 많고, 여성

이 많고, 동반된 심혈관계 질환의 유병률이 높고,395 대부분에서 대사

증후군의 특징들을 갖는다.396 심부전 환자에서 좌심장질환으로 인한 

폐고혈압의 실제 유병률은 정확히 알려지지 않고 있는데, 이는 대부

분의 역학 연구들이 다양한 심초음파 기준을 통해 폐고혈압을 정의

하였기 때문이다.5, 397 단일 기관에서 조사된 일부 연구에서 침습적인 

혈역학적 데이터가 함께 보고되었다.5 대형 폐고혈압센터에서 수행

된 후향적 연구에서 의뢰한 환자의 36%에서 좌심장질환이 폐고혈압

의 원인으로 확인되었으며, 그중 55%가 폐전후압력차(transpulmo-

nary pressure gradient; TPG) ＜ 12 mmHg로 단순히 증가한 좌심

방압이 전달되어 발생한 ‘수동적’ 폐고혈압이었다.162, 398 
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폐고혈압은 주로 좌심실 이완기능장애에서 발생하며, 운동으로 인

해 승모판역류증이 악화하거나 좌심방 순응도가 감소하면서 더욱 증

가한 좌심방압이 폐정맥을 통해 역방향으로 전달되어 발생한다.5 

상당수 환자에서는 이러한 폐정맥충혈의 기계적인 요인들이 폐혈

관 수축, 일산화질소의 이용성 감소, 엔도텔린의 발현증가, 나트륨 이

뇨펩티드에 대한 탈감작 등과 함께 혈관 확장 및 혈관 재형성을 유발

하는 또 다른 요소를 자극할 수 있다.5, 393, 399 이러한 기전들은 폐모세

혈관쐐기압의 과도한 상승에 더해 평균 폐동맥압을 추가로 증가시킴

으로써 폐혈관질환, 우심실 압력부하의 증가 및 우심실부전을 유발

한다.5 

폐고혈압의 정의와 전모세혈관 및 후모세혈관폐고혈압의 차이는 

우심도자술로 측정한 압력 역치값을 기준으로 한다. 따라서 폐전후

압력차, 즉 평균 폐동맥압과 폐모세혈관쐐기압(좌심방압)의 차이를 

기준으로 ‘수동적’ 폐고혈압(TPG ＜ 12 mmHg)과 ‘반응성’ 폐고혈

압(TPG ≥ 12 mmHg)을 구별할 수 있다.162 그러나, 이러한 정의와 

관련 용어는 질환의 특성을 반영하는 데 충분하지 않으며, 따라서 ‘좌

심장질환과 관련된 ‘과도한(out-of-proportion)’ 폐고혈압’이라는 

용어도 폐순환에 유의한 변화가 있는 환자군을 규정하는 데 사용되

고 있다.5, 162 

폐순환에 유의한 변화가 있는 환자군을 정의하기 위해서는 (1) 질

병의 표지자가 되고, (2) 폐모세혈관쐐기압과 일회 심박출량의 변화

에 따라 좌우되지 않으며, (3) 박동하는 폐순환의 특성을 반영하는 혈

역학적 지표가 가장 바람직하다.5, 83 폐전후압력차는 폐 혈류, 저항 

및 좌심실 충만압을 포함하여 평균 폐동맥압을 결정하는 모든 결정

인자에 의해 영향을 받는다.5, 83, 84 반면, 수축기 폐동맥압 및 평균 폐

동맥압과는 달리 이완기 폐동맥압은 일회 심박출량 하에서도 폐모

세혈관쐐기압에 의한 영향이 크지 않다.5, 83 따라서, 이완기폐압력차

(diastolic pressure gradient; DPG, 이완기폐동맥압에서 평균 폐모세

혈관쐐기압을 빼서 계산)를 측정하는 것이 폐혈관 질환을 판별하는 
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데 가장 적합한 접근 방법으로 보인다.5, 83 정상인에서는 이완기폐압

력차는 1~3 mmHg 범위이며, 심장질환에 대해 평가받는 환자의 경

우에도 대부분 5 mmHg 이하로 유지된다.5, 83, 400 

심부전 환자의 예후 예측에서 이완기 폐압력차와 폐전후압력차의 

역할에 대한 연구 결과가 최근 발표되었다.85, 398, 401 3,107명의 환자를 

대상으로 한 단일기관 연구에서 폐전후압력차 ＞ 12 mmHg를 갖는 

환자 중에서 이완기 폐압력차 ＞ 7 mmHg인 경우 예후가 더 나쁜 것

으로 보고되었다.398 좌심실박출률이 40% 미만인 환자 463명을 대상

으로 한 또 다른 연구에서는 폐혈관저항으로 정의(3 WU 이상)된 폐

고혈압이 있는 환자의 사망 위험이 더 높았다(P ＜ 0.01).400 그러나, 

폐전후압력차가 12 mmHg 미만이나 이상에 따라 사망률은 다르지 

않았으며,85 따라서 폐전후압력차는 폐혈관저항보다 폐고혈압의 위

험도 평가 기준으로서 가치가 낮다. 폐동맥의 순응도 또한 독립적인 

예후 지표로 보고되었으며, 폐고혈압이 없는 경우에도 심부전 환자

에서 폐동맥의 순응도가 변화된다는 연구 결과도 있다.402, 403 

미국에서 심장이식을 받은 25,450명의 환자 중, 22.6%는 폐전후압

력차(TPG)가 12 mmHg 이상인 것으로 나타났다.85 그러나, 이러한 

특수 상황에서 이완기 폐압력차가 나쁜 예후를 예측할 수 있는지는 

다른 연구에서도 확인되지 않았다. 반대로, 또 다른 최근 연구는 비록 

연구 방법론에 한계는 있지만, 이완기 폐압력차의 예후적 가치가 부

족하다고 보고하였다.404 후향적 연구로 인한 제약점이 있기는 하지

만, 이러한 일련의 연구 결과들은 좌심장질환으로 인한 폐고혈압의 

예후를 예측할 수 있는 가장 좋은 변수가 무엇인가 하는 문제에 대한 

명확한 답을 제시하기 어렵다는 것을 의미한다. 

따라서 일반적인 폐고혈압의 정의에 부합하도록 이완기혈압차와 

함께 폐혈관저항 기준을 함께 사용하여 좌심장질환으로 인한 폐고혈

압의 여러 유형인 국한된 모세혈관후 폐고혈압(isolated post-cap-

illary pulmonary hypertension; Ipc-PH), 복합 모세혈관전후 폐고

혈압(combined post-capillary and precapillary pulmonary hyper-

tension; Cpc-PH) 등을 정의하는 것이 필요하다(표 3).
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7.1  진단

좌심장질환, 더욱 구체적으로 좌심부전에서의 폐고혈압은 임상적 

증상, 특징적인 심초음파검사 소견 및 심전도와 다른 영상 기법을 포

함한 단계적 접근 방식을 통해 쉽게 의심할 수 있다. 좌심장질환으

로 인한 폐고혈압을 모세혈관전 폐고혈압과 감별할 수 있는 단일 지

표는 없지만, 다양한 위험 요인과 소견들이 존재하는 경우(표 30) 좌

심장질환으로 인한 폐고혈압을 의심할 수 있다. 폐고혈압은 다른 이

유로 설명하기 어려운 증상이나 우심부전의 징후 및 수면무호흡증후

군, 만성폐쇄폐질환, 폐색전증 병력 및 폐동맥고혈압의 위험인자 등

이 같이 있으면 폐고혈압의 존재를 의심하는 것이 필요하다. 

심초음파검사는 좌심장질환과 관련된 폐고혈압의 진단에서 가장 

중요한 검사법이나, 박출률보존심부전 환자를 대상으로 한 연구에

서 심초음파검사에서 측정된 E/e′값은 침습적 방법으로 측정한 좌심

실충만압이나 폐모세혈관쐐기압과 중등도 수준의 관련성이 있으나 

심초음파 소견에 전적으로 기반해 폐고혈압을 진단하는 것은 곤란

하다.405 좌심장질환이 있는 환자에서 폐고혈압 진단을 위해 심전도

게이팅 컴퓨터단층촬영에서 얻어진 폐동맥의 확장성(distensibility) 

(＜ 18%: 민감도 96%, 특이도 73%),406 컴퓨터단층촬영에서 계산한 

우심실용적지수(＞ 90 mL/m2: 민감도 88%, 특이도 76%)도 사용될 

수 있다.407

박출률보존심부전 환자에서 좌심장질환으로 인한 폐고혈압 여부

를 확인하기 위한 수액 부하검사나 운동 유발검사 방법은 현재 표준

화되어 있지 않고, 임상의에게 명확한 권고사항을 제공하기 위한 정

상치도 확립되어 있지 않다. 또한, 폐동맥고혈압 진단을 받은 환자에

서도 수액부하 시 폐모세혈관쐐기압이 비정상적으로 증가할 수 있

다.80
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표 30.  좌심장질환으로 인한 폐고혈압을 시사하는 주요 소견

임상 증상 심초음파 소견 다른 소견

65세 이상

좌심장 구조적 이상

•�승모판, 대동맥판 질환

•�좌심방 확장(＞ 4.2 cm)

•�심방중격의 우측 편위 

•�좌심실 기능장애

•�좌심실 비대 및/또는 좌심실 

질량 증가

심전도

•�좌심실 비대 및/또는 

좌심방 비대

•�심방조동/심방세동

•�좌각차단

•�Q파

좌심부전의 증상

좌심실 충만압 증가를 시사하는 

도플러 지표

•�E/e′ 증가

•�승모판 유입혈류 이상

기타 영상소견

•�Kerley B lines

•�흉막 삼출

•�폐부종

•�좌심방 확장

대사증후군의 소견

아래의 소견들이 없음

•�우심실 기능장애 

•�폐동맥 혈류 도플러에서  

수축기 중기 일시적 혈류감소

(mid-systolic notching)

•�심장막삼출

심장질환의 병력

지속적 심방세동

좌심장질환으로 인한 폐고혈압에서 우심도자술은 될 수 있으면 안

정적인 상태에서 계획하에 시행하는 것이 필요하다(표 9).
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7.2  치료

좌심장질환으로 인한 폐고혈압 치료의 1차적인 목표는 폐고혈압

을 치료하기 위한 특정 조치를 고려하기 전에 기저질환에 대한 전반

적인 관리 수준을 향상하는 데 있다. 여기에는 필요에 따라 심장 판

막질환의 교정과 수축기능이 저하된 심부전에 대한 적극적인 치료가 

포함된다.5, 408 특히, 승모판질환과 관련된 폐고혈압은 승모판질환에 

대한 적극적인 치료의 적응증이자 승모판질환 치료를 통해 폐고혈

압도 호전된다.409 근거는 제한적이만 일부 환자는 질산염과 하이드

랄라진 같은 비특이적인 혈관 확장제를 통해 증상을 호전시킬 수 있

다.5, 408 후향적이고 심초음파로 정의된 폐고혈압 연구라는 한계는 있

으나, 폐고혈압을 동반한 박출률 저하 심부전 환자 271명에서 적극

적 심부전 치료를 시행한 후에 165명(61%)에서 폐고혈압이 호전되

었고, 폐고혈압이 지속한 군에 비해 폐고혈압이 호전된 군에서 더 좋

은 생존율을 보였다.410 중증 심부전의 경우 체내 수분 상태를 최적화

하는 것이 매우 중요하며, 침습적인 모니터링이 필요할 수 있다.5, 411 

CHAMPION연구(CardioMEMS Heart Sensor Allows Monitor-

ing of Pressure to Improve Outcomes in NYHA functional Class 

III Heart Failure Patients)에서는 증상이 있고 입원의 기왕력이 있

는 550명의 심부전 환자에서 우심도자술과 폐동맥압 센서 이식을 

받았고, 적극적인 치료를 통해 치료군에서 평균 폐동맥압을 10~25 

mmHg로 유지하고자 하였다.412 치료군에서 대조군에 비해 6개월째 

사망률의 차이는 없었으나(P = 0.23), 심부전으로 인한 입원을 유의

하게 감소시킬 수 있었다(HR = 0.67, P ＜ 0.001). 또한, 박출률저하

심부전 환자에서 좌심실 보조 장치 삽입을 통해 수술 후 우심부전의 

위험을 증가시키지 않으면서, 좌심실 부하를 제거하여 폐동맥압을 

낮출 수 있다.5, 413, 414 

심혈관질환의 위험요소와 대사증후군을 적극적으로 치료하는 것

이 필요하다.5, 408 만성폐쇄폐질환, 수면무호흡증후군 및 폐색전증 등 
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폐고혈압을 일으킬 수 있는 동반 질환 유무를 확인하고, 치료해야 한

다. 

이와는 대조적으로, 박출률보존심부전 치료에 대해 근거에 기반

한 권고사항은 아직 확립되어 있지 않다.408 REDUCE LAP-HF연구

(Reduce Elevated Left Atrial Pressure in Patients With Heart Fail-

ure)는 폐혈관저항 ＜ 4 WU, 운동부하 시 폐모세혈관쐐기압 ≥ 25 

mmHg, 폐모세혈관쐐기압-우심방압 ≥ 5 mmHg인 박출률보존심

부전 환자에서 인위적으로 심방중격결손을 만든 후 이들의 임상 경

과를 관찰하였는데, 1개월째 폐모세혈관쐐기압과 평균 폐동맥압이 

감소하고, 폐동맥 순응도의 증가 및 폐혈관저항의 유의한 감소가 있

었다.415 1년 후에도 심방중격결손은 유지되었다. 하지만, 심방중격

결손을 통해 유입된 혈류가 우심실의 과부하를 일으켜서 폐고혈압을 

악화시킬 수 있는 가능성도 있다.416 

좌심장질환으로 인한 폐고혈압에서 폐동맥고혈압 치료제의 효과

는 프로스타노이드, 엔도텔린 수용체 길항제, 포스포디에스터라제-5

억제제를 사용한 급성 또는 단기 연구를 통해 확인되었으며, 대부

분 지속적인 혈역학, 운동능력 및 증상의 개선을 보고했다.5, 417 그러

나, 환자 수가 적고, 단일기관 연구, 무작위 선정 절차가 충족되지 않

는 등 중요한 방법론적 한계를 가지고 있어 폐동맥고혈압 치료제 사

용과 관련해 충분한 증거를 제공하지 못하고 있다.5 최근 다기관, 위

약 대조군 연구를 통해 수축기 심부전으로 인한 폐고혈압 환자 201

명을 4군으로 무작위로 배정하여 리오시구앗 3가지 용량(0.5, 1, 2 

mg 하루 세 번)과 위약을 16주간 투약 후 효과를 비교하였으나,418 

위약군과 비교 시 비슷한 용량에서도 1차 평가 변수의 유의한 호전

(16주 후 평균 폐동맥압의 변화)은 관찰되지 않았다.418 좌심장질환

으로 인한 폐고혈압에서 2개의 다기관 임상 연구가 실데나필[SilHF 

(NCT01616381)]과 마시텐탄을 이용한 연구[Macitentan in subjects 

with combined prE- and post-capiLlary pulmOnary hypertension 

due to left ventricular DYsfunction-1; Melody-1(NCT02070991)]
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가 있는데, 마시텐탄을 이용한 연구는 우심도자술 검증이 있는 유일

한 연구로 좌심장질환을 가진 폐고혈압 환자에서 마시텐탄을 사용하

는 것은 유의한 체액증가와 연관되며, 임상적인 호전은 없었다.419 

또한, 심장이식 및/또는 좌심실 보조 장치의 이식과 같은 주요한 

심장 수술 이외에 폐순환에 급격한 영향을 주는 치료가 효과적이라

는 근거는 없다.5, 393

결론적으로, 좌심장질환으로 인한 폐고혈압에서 폐동맥고혈압 치

료제의 사용을 지지하는 명확한 근거는 없다. 이는 적어도 부분적으

로 해당 환자를 직접적인 대상으로 한 연구나, 환자군을 세부적으로 

나누어 임상 연구들이 수행하지 않았기 때문이다. 따라서, 이러한 임

상시험들이 충족되지 않은 의학적 수요를 해결하기 위해 반드시 필

요하며, 특히 복합 모세혈관전후 폐고혈압 환자도 이러한 임상시험

에 꼭 포함되어야 한다. 

좌심장질환으로 인한 폐고혈압 관리를 위한 권고사항은 표 31에 

요약하였다.
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표 31.  좌심장질환으로 인한 폐고혈압의 관리

권고사항
권고

수준

근거

수준

좌심장질환으로 인한 폐고혈압을 평가하기 전 구조적 심장질환에 

대한 치료를 통해 환자 상태를 최적화하는 것이 필요하다.417 I B

좌심장질환으로 인한 폐고혈압을 고려하기 전에 폐고혈압의 다른 

원인(만성폐쇄폐질환, 수면무호흡증후군, 폐색전증, 만성혈전색

전폐고혈압) 여부를 확인하고 필요한 경우 적절한 치료를 하는 것

이 필요하다.417

I C

우심도자술은 환자의 체액 상태가 최적화된 상태에서 수행되어야 

한다.
I C

높은 이완기폐압력차 및/또는 높은 폐혈관저항을 통해 좌심장질

환으로 인한 폐고혈압과 전모세혈관성 중증 폐고혈압 특성이 있

는 것이 확인된 환자는 정확한 진단과 치료를 위해 전문센터로 전

원해야 한다.

IIa C

심장이식 및/또는 좌심실 보조 장치 삽입 대상 환자를 제외한, 좌

심장질환으로 인한 폐고혈압에서 혈관반응성검사의 중요성과 역

할은 명확하지 않다.417

III C

좌심장질환으로 인한 폐고혈압에서는 폐동맥고혈압 승인 치료요

법의 사용이 권장되지 않는다.417 III C



폐질환 및 또는 
저산소증으로 
인한 폐고혈압
(폐고혈압 3군)

VIII
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8. �폐질환 및 또는 저산소
증으로 인한 폐고혈압 
(폐고혈압 3군)

만성폐질환(chronic lung disease)은 폐고혈압을 동반할 수 있으며 

폐고혈압과 관련된 흔한 원인 질환으로는 만성폐쇄폐질환(chronic 

obstructive pulmonary disease; COPD), 특발폐섬유화증(idiopath-

ic pulmonary fibrosis; IPF)을 포함한 간질폐질환(interstitial lung 

disease; ILD) 및 복합 폐섬유화 및 폐기종(combined pulmonary 

fibrosis and emphysema; CPFE)이 대표적이며, 결핵 후유증, 유육

종증, 랑게르한스세포조직구증 등에 의해서도 폐고혈압이 동반될 수 

있다.20 또한, 저산소증을 초래하는 폐포저환기증후군(alveolar hy-

poventilation syndrome), 폐쇄수면무호흡증후군(obstructive sleep 

apnea syndrome) 및 고지대(high altitude)에서의 거주 등에 의해서 

폐고혈압이 발생할 수 있다.420-422 그러나 질환마다 폐고혈압이 얼마

나 동반되는지는 잘 알려지지 않았다. 만성폐질환에 동반된 폐고혈

압은 운동능력의 저하, 저산소증, 높은 입원률 및 생존 기간의 단축과 

연관이 있지만,423-427 만성폐질환자에서 폐고혈압의 중증도가 반드시 

기저 폐질환의 중증도에 비례하지는 않는다.428, 429

만성폐질환과 관련된 폐고혈압은 일반적으로 평균 폐동맥압이 

40 mmHg를 초과하는 경우가 드문 것으로 알려져 있다. 만성폐쇄

폐질환자 대부분은 평균 폐동맥압이 20~35 mmHg이며 5% 미만이 

35~40 mmHg의 평균 폐동맥압을 보인다.429 따라서, 일반적으로 중

증의 폐고혈압이 확인되는 경우 좌심장질환, 만성혈전색전폐고혈압
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과 같이 폐고혈압을 초래하거나 악화시킬 수 있는 그 밖의 잠재적 요

인들에 의한 가능성을 고려해야 하며 이들의 존재 여부를 확인해야 

한다.

8.1  만성폐질환에서 폐고혈압의 진단

호흡기질환이 있는 환자의 경우, 폐고혈압의 임상적 증상 및 신체

징후를 호흡기질환에 의한 것과 식별하기는 쉽지 않다. 

여러 임상적 증상이 중복될 뿐 아니라, 폐질환자의 경우 우심실 부

전이 없어도 저산소증 및 과탄산혈증의 레닌-안지오텐신-알도스테

론 시스템에 대한 영향으로 인해 말초 부종이 발생할 수 있고, 만성

폐질환자에서 흔히 동반되는 심장질환이 폐고혈압을 악화시킬 수 있

다. 만성폐질환자에서 폐고혈압의 존재를 시사하는 가장 일반적인 

지표는 기저 폐질환의 중증도에 비해 동맥혈 이산화탄소분압이나 폐

확산능이 낮은 것이다.428, 429 따라서, 측정된 폐기능검사에 비해 임상 

증상이 더 심하고, 폐질환의 중증도에 비추어 합당하지 않은 폐확산

능과 동맥혈가스분석 결과를 보이는 환자에서는 적극적으로 폐고혈

압의 유무를 확인하는 것이 필요하다. 1차적으로 심초음파검사를 선

별검사로 고려해야 한다.

심초음파검사가 만성폐질환과 관련된 폐고혈압을 선별하기 위해 

가장 좋은 비침습적 검사 방법이지만, 만성폐질환자 - 특히, 중증의 

만성폐질환자 -에서는 우심실 수축기압을 계산하기 위한 지표로 최

대 삼첨판역류속도 측정의 정확성에 한계가 있는 것으로 알려져 있

다.430 따라서, IPF와 COPD 환자에서는 우심실유출로 직경과 간헐파

형도플러 형태, TAPSE 등의 우심실 구조와 기능을 정량적으로 평가

할 수 있는 지표들이 함께 혹은 최대 삼첨판역류속도를 대신하여 사

용될 수 있다.431, 432 

만성폐질환 환자의 일부에서는 폐병변이 심하지 않음에도 불구하
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고 중증의 폐고혈압이 확인되기도 하는데, 이 경우 측정된 폐동맥압

이 폐질환에 의한 것인지 폐질환 이외의 다른 원인에 의해 복합적으

로 발생한 것인지 감별이 필요하다. 이러한 환자는 폐고혈압 전문가/

전문센터에 의뢰하는 것이 필요하다.

만성폐질환자의 경우 흔히 가슴 컴퓨터단층촬영검사를 시행 받게 

되는데, COPD 및 IPF 환자에서 주폐동맥의 확장으로 주폐동맥과 상

행대동맥의 직경의 비가 1:1을 초과할 경우 폐고혈압을 의심하여야 

한다.433, 434 BNP/NT-proBNP가 중증의 폐고혈압을 보이는 환자에

서 증가하지만, 경도 및 중등도의 폐고혈압의 경우에는 민감도와 특

이도가 떨어지는 단점이 있으며 특히 좌심장질환이 있어도 증가할 

수 있어 진단적 가치는 크지 않다.435

일반적으로 폐고혈압의 확진은 우심도자술을 통해 이루어지지만, 

만성폐질환과 관련된 폐고혈압이 의심되는 모든 환자에서 우심도자

술을 권고하지는 않는다. 최근 2018년 독일 쾰른에서 발표된 전문가 

그룹의 제안은 폐동맥고혈압 혹은 만성혈전색전폐고혈압이 의심되

는 경우, 폐이식 대상자 및 임상 연구 등록대상자가 아닌 경우에는 우

심도자술을 권고하지 않았다.436 6차 세계 폐고혈압 심포지엄에서도 

만성폐질환과 관련된 폐고혈압이 의심되는 환자에서 심초음파에서 

의미 있는 폐고혈압이 확인되고 우심도자술이 추후 환자의 관리에 

영향을 줄 수 있다고 판단되는 경우에만 우심심도자술을 권고하였

다.192 따라서, 본 지침에서는 이와 같은 국제적인 권고안에 맞춰 만성

폐질환자에서는 다음과 같은 경우에 우심심도자술을 권고한다: (1) 

폐이식 대상자, (2) 폐질환만으로는 설명되지 않는 호흡곤란 및 운

동능력의 악화, (3) 폐질환만으로는 설명되지 않는 가스교환능 장애, 

(4) 임상 연구 등록예정자 및 (5) 좌심실 수축기 혹은 이완기 기능부

전과의 감별 필요성이 있는 경우이다.
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8.2  만성폐질환으로 의한 폐고혈압의 혈역학 

정의와 중증도평가

만성 폐질환자에서 평균 폐동맥압이 25 mmHg 이하인 경우에도 

폐동맥압의 정도에 따라 예후가 다르다는 연구 결과가 보고된 바 있

다.427 이에 근거해 최근 6차 세계 폐고혈압 심포지엄에서 폐고혈압의 

혈역학 정의를 평균 폐동맥압 25 mmHg 이상에서 20 mmHg 이상

으로 낮추는 것에 대한 논의가 있었다.3 그러나 이와 같은 기준을 보

편적으로 받아들이기 위해서는 추가적인 연구 결과가 필요한 상황으

로 본 지침에서는 2015년 ESC/ERS의 권고안에 따라 심도자술을 통

해 측정된 평균 폐동맥압 25 mmHg 이상을 폐고혈압의 진단기준으

로 한다(표 32). 

또, 2015년 ESC/ERS권고안에서 만성폐질환에서 중증 폐고혈압

의 기준의 하나로 낮은 심박출량에 대한 기준을 심박출량지수를 2.5 

L/min/m2 미만으로 설정하였다. 그러나, 만성폐질환자에서 평균 폐

동맥압이 35 mmHg을 초과하는 경우는 드물지만, 25~35 mmHg의 

평균 폐동맥압을 보이는 많은 만성폐질환자 중 상당수는 심박출량지

수 2.0~2.5 L/min/m2에 해당하여 2.5 L/min/m2을 낮은 심박출량의 

기준으로 하는 것에는 논란이 있다. 이에 따라 최근 발표된 전문가 그

룹의 권고안에서는 낮은 심박출량의 기준을 심박출량지수 ＜ 2.0 L/

min/m2로 변경하였다.192, 436 본 지침은 이와 같은 최근의 경향을 반

영해 낮은 심박출량의 정의를 심방출량지수 ＜ 2.0 L/min/m2을 기준

으로 한다(표 32).
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표 32.  만성폐질환으로 인한 폐고혈압의 혈역학적 분류

용어 혈역학적 지표(우심도자술)

폐고혈압이 동반되지 않은 

만성폐질환(CLD without PH)
평균 폐동맥압 ＜ 25 mmHg

폐고혈압이 동반된 만성폐질환

(CLD with PH)
평균 폐동맥압 ≥ 25 mmHg

중증 폐고혈압이 동반된 

만성폐질환(CLD with severe PH)

평균 폐동맥압 ＞ 35 mmHg, 또는

평균 폐동맥압 ≥ 25 mmHg + 낮은 

심박출량(심박출량지수 ＜ 2.0 L/min/m2, 

다른 원인으로 설명되지 않는 경우)

CLD, Chronic Lung Disease; PH, Pulmonary Hypertension

8.3  폐질환에 의한 폐고혈압과 폐병변을 동반한 

폐동맥고혈압의 감별

실질적으로 폐질환에 의한 폐고혈압(3군)과 폐병변을 동반한 폐동

맥고혈압(1군)을 명확하게 구분하기는 쉽지 않다. 최근 6차 세계 폐

고혈압 심포지엄에서 임상에서 이를 감별하기 위한 기준이 발표된 

바 있다.192 이는 가슴 컴퓨터단층촬영을 바탕으로 한 ‘형태학적 소견’

과 폐기능검사 및 운동 부하 심폐기능검사를 바탕으로 하는 ‘기능적 

생리학적 소견’을 바탕으로 한 감별기준이다. 일반 진료 현장에서는 

폐기능검사가 운동부하 심폐기능검사보다 더 쉽고 간편하게 시행될 

수 있어 폐기능검사를 기준으로 평가하는 것이 현실적이다. 따라서, 

본 지침에서는 가슴 컴퓨터단층촬영 소견과 폐기능검사 결과를 기준

으로 3군과 1군을 감별하는 기준을 제시하였다(그림 3).

폐기능검사에서 폐쇄폐기능장애를 보인 경우는 1초간 강제호기량

(FEV1), 제한폐기능장애를 보인 경우에는 강제노력성폐활량(FVC)

의 정상 예측치를 기준으로 한다. 다시 말해 FEV1의 경우 정상 예측
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치의 60% 미만을 보이거나, FVC의 경우 정상예측치의 70% 미만

을 보이고 가슴 컴퓨터단층촬영에서 광범위한 폐질환이 있을 경우에

는 만성폐질환에 관련된 폐고혈압(3군)을 잠정 진단할 수 있다. 반면, 

FEV1이 정상 예측치의 60%를 초과하거나, FVC가 정상 예측치의 

70%를 초과하면서 폐침범의 범위가 제한적이라면 폐병변을 동반한 

폐동맥고혈압(1군)을 1차적으로 고려할 수 있다. 이때 폐동맥압이 높

을수록 폐병변을 동반한 폐동맥고혈압(1군)의 가능성이 더 높다. 

이와 같은 기준 설정의 배경은 과거 폐동맥고혈압(1군) 치료제

에 대한 대규모 임상연구들이 제한 혹은 폐쇄 만성폐질환에 의한 폐

고혈압(3군)을 제외하기 위한 기준으로 총폐용적이 정상예측치의 

60~70% 미만, 1초간 강제호기량이 55~80% 미만 혹은 강제노력 폐

활량에 대한 1초간 강제호기량비(FEV1/FVC ratio)가 50~70% 미만

인 경우를 의미 있는 만성폐질환에 의한 폐고혈압으로 정의했기 때

문이다.210, 361, 437, 438 추가로 폐기능검사 항목 중 폐확산능(diffusion 

capacity) 감별을 위한 기준으로 고려할 수 있는데, 폐병변에서 예측

한 것보다 현저히 더 낮은 폐확산능을 보인 경우에는 폐동맥고혈압 

등의 다른 원인이 존재할 가능성이 크다. 우심도자술 혹은 심초음파

검사에서 폐고혈압의 중증도가 심할수록 만성폐질환에 의한 폐고혈

압의 가능성은 작아진다. 

그러나, 이와 같은 기준은 임의로 진료 현장에서는 사실상 둘

을 정확히 구분하기가 쉽지 않아 구분이 불가능한 경우가 적지 않

다. 결국, 폐질환을 가지고 있고 동시에 폐고혈압이 있는 환자가 ‘폐

질환에 의한 폐고혈압(3군)’인지 ‘폐병변을 동반한 폐동맥고혈압 

(1군)’인지 구분하기 어려울 때는 폐고혈압 전문가/전문센터에 의뢰

하여야 한다.
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폐고혈압을 시사하는 임상증상, 영상학적 이상소견 및 기능적 장애

스크리닝: 심초음파

폐고혈압의 확진: 우심도자술

폐질환에 의한 폐고혈압과 폐동맥고혈압의 감별

폐동맥고혈압

중등도 이상의 

폐고혈압

폐동맥고혈압에 준한 치료 고려

감별불가능

폐고혈압 및 폐질환전문센터로 의뢰

폐질환과 연관된 폐고혈압

폐쇄폐질환(FEV1 ＞ 60%)

제한폐질환(FVC ＞ 70%)

가슴 CT에서 제한적 폐침범

폐쇄폐질환(FEV1 ＜ 60%)

제한폐질환(FVC ＜ 70%)

가슴 CT에서 광범위 폐침범

그림 3.  폐병변을 동반한 폐고혈압의 진단 및 감별
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8.4  폐질환에 의한 폐고혈압의 치료 및 관리

현재로서는, 폐질환에 의한 폐고혈압의 특별한 치료는 없다. 일차

적으로 진료지침에 따라 기저 폐질환에 대한 치료가 적절하게 이루

어져야 한다. 폐고혈압이 있으며 저산소증이 있는 폐질환자에서는 

장기산소요법(long-term oxygen treatment; LTOT)을 적용할 수 있

고, 이는 주로는 만성폐쇄폐질환 환자의 연구에서 기인한다. 안정 시 

저산소증 상태에 있는 만성폐쇄폐질환자에서 하루 15시간 동안의 장

기산소요법은 생존율의 향상과 더불어 폐동맥압의 점진적인 상승을 

억제하였고, 18시간 이상을 사용했을 때 평균 폐동맥압이 감소하기

도 하였다.174, 439 한편, 특발폐섬유화증에서의 장기산소요법의 효능

은 만성폐쇄폐질환에 비해 명확하지 않으며 특발폐섬유화증과 같은 

간질폐질환에서 장기산소요법이 혈역학적으로 미치는 영향을 평가

한 연구는 아직 미비한 수준이다.440

폐질환에 의한 폐고혈압 환자에게 표적 폐동맥고혈압 치료의 효능

과 안정성이 최근 수년간 평가된 바 있다. 그러나, 무작위 대조연구는 

만성폐쇄폐질환, 간질폐질환 및 유육종증 환자를 대상으로 한 소수

에 불과하고 연구마다 일관된 긍정적 결과를 보여주지 못해서,441-452 

현재까지는 폐질환에 의한 폐고혈압 환자에서 표적 폐동맥 치료제의 

사용은 권고되지 않는다. 그러나, 폐병변이 있으나 폐병변의 침범정

도가 심하지 않고 폐병변의 침범정도로는 설명되지 않는 증상이 있

고 우심도자술 등에서 중증 폐고혈압과 낮은 심박출량을 보이는 환

자의 경우에는 조심스럽게 폐동맥고혈압 환자에 준해 치료를 시도해 

볼 수 있다. 이 경우 동반된 폐질환이 치료에 대한 반응에 영향을 줄 

수 있으므로 면밀한 관찰이 필요하다.
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8.4.1  만성폐쇄폐질환에 의한 폐고혈압(COPD-PH)의 치료

최근 발표된 2개의 메타분석에서는 장기간의 표적 폐동맥고혈압 

치료가 폐고혈압이 동반된 만성폐쇄폐질환(COPD-PH)에서 혈역학

적으로 도움이 된다는 결과를 보여주었다.453, 454 그러나 6분 보행검사

에서는 의미 있는 결과를 보여주지 못해 운동능력의 향상에도 도움

이 되는지는 확실하지 않다. 호흡곤란 및 삶의 질에도 표적 폐동맥고

혈압 치료는 도움이 되지 못하였다. 

중증 폐고혈압이 있는 환자를 대상으로 이루어진 한 무작위 대조

연구에서 실데나필이 BODE 지수, 6분 보행검사, 삶의 질에 도움이 

된다는 결과를 보고한 바 있으나, 16주의 짧은 연구 기간, 28명의 적

은 환자만을 대상으로 한 연구라는 점에서 결과해석에 주의가 필요

하다.441

만성폐쇄폐질환에서 표적 폐동맥고혈압 치료제가 사용될 경우, 이

론적으로는 혈관확장효과로 인해 기존 환기-관류비가 악화하여 가

스교환이 악화할 수 있다.445 그러나, 최근 연구에서는 장기간의 표적 

폐동맥고혈압 치료제가 가스교환에 미치는 영향은 연구마다 상이하

였다. 보센탄과 실데나필을 사용했던 일부 연구에서는 가스교환의 

장애가 확인되었지만, 타다라필이나 실데나필을 사용했던 다른 연구

들에서는 가스교환에 영향이 없었다.441, 455-457 이와 같은 결과는 표적 

폐동맥고혈압 치료제에 의한 환기-관류비의 불균형이 폐동맥압의 

감소로 인한 심박출량의 증가로 상쇄된 것에 따른 것으로 추정된다.

종합해 보면 현재까지 연구 결과는 만성폐쇄폐질환에서 표적 폐동

맥고혈압 치료제가 혈역학적 측면에서는 폐고혈압을 낮추는 효과는 

있지만, 증상과 운동능력을 개선하는지는 확실치 않으며, 표적 폐동

맥고혈압 치료제가 만성폐쇄폐질환에서 가스교환에 어떤 영향을 미

치는지 확실하지 않다. 일부 연구에서 중증의 폐고혈압(평균 폐동맥

압 35 mmHg 이상)인 만성폐쇄폐질환에서 폐혈관확장제가 도움이 

되었다는 보고도 있지만, 결론을 내리기 위해서는 여전히 더 많은 연
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구 결과들이 필요하다. 따라서 현시점에서는 중등도 이하의 폐고혈

압을 가지고 있는 만성폐쇄폐질환에서 표적 폐동맥고혈압 치료는 권

장할 수 없으며, 중증 폐고혈압을 가진 만성폐쇄폐질환자는 전문센

터에 의뢰하여 관련된 전향적 연구에 등록을 전제로 표적 폐고혈압 

치료를 고려할 수 있다.

8.4.2  간질폐질환에 의한 폐고혈압(ILD-PH)의 치료

간질폐질환은 다양한 특징을 보이는 여러 질환을 포함하는 질환군

으로 본 지침에서는 상대적으로 연구가 많이 이루어진 특발간질폐질

환(idiopathic interstitial pneumonia; IIP), 특히 특발폐섬유화증(IPF)

을 중심으로 기술한다.

혈역학적 측면에서 특발간질폐질환을 대상으로 한 연구에서 16주 

동안의 보센탄치료는 좋은 효과를 보여주지 못하였다.446 경증 혹은 

중등도의 폐고혈압이 있는 특발폐섬유화증 환자를 대상으로 한 다른 

연구에서 암브리센탄에 의한 혈역학적인 효과는 미미하였다.458 더불

어 암브리센탄을 투여받은 특발폐섬유화증 환자는 호흡기 증상과 관

련된 입원이 증가하여 현재 특발폐섬유화증에서 암브리센탄의 투여

는 금기이다.459 

운동능력 측면에서 특발간질폐질환을 대상으로 한 연구에서 표적 

폐동맥고혈압 치료가 특발폐동맥고혈압 환자에서 관찰되는 정도의 

6분 보행거리가 증가함을 보고하였으나,460 최근 메타분석연구 결과

에 따르면 간질폐질환자에서 표적 폐동맥고혈압 치료를 통해 6분 보

행거리를 개선하는 효과는 없었다.453 특히, 최근 발표된 RISE-IIP 연

구에서 특발간질폐질환에서 리오시구앗이 높은 부작용과 사망률을 

일으키는 것이 확인되어, 리오시구앗은 특발간질폐렴 환자에서 사용 

금기이다.461 삶의 질적 측면에서 표적 폐동맥고혈압 치료가 도움이 

된다는 증거는 부족하다.462

결론적으로 특발간질폐질환에 의한 폐고혈압에서 리오시구앗과 
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암브리센탄은 사용해서는 안 된다. 이 외의 다른 약물들은 서로 상충

하는 결과를 보여주거나 그 연구 대상자 수 자체가 부족하여 아직 특

발간질폐질환에 의한 폐고혈압에서 추천되는 표적 폐동맥고혈압 치

료제는 없다. 또한, 복합 폐섬유화 및 폐기종에 의한 폐고혈압에 대해

서도 현재 권고되는 치료제는 없으며 추후 더 많은 연구가 필요하다.

8.4.3  폐포저환기 및 저산소증과 관련된 폐고혈압

폐쇄수면무호흡증에서 폐고혈압은 비교적 드물며 대개 경증이지

만 만성폐쇄폐질환과 동반된 폐쇄수면무호흡증(중복증후군)과 비만

저환기증후군(obesity hypoventilation syndrome)에서는 상대적으

로 폐고혈압이 합병되는 빈도가 높고 중증의 폐고혈압을 보이는 경

우가 적지 않다. 해당 환자군에서 폐고혈압은 저산소증으로 인한 폐

혈관수축 및 혈관 재형성의 결과로 발생할 수 있으나 정확한 기전은 

알려지지 않았다. 이들 환자군은 치료를 받지 않을 경우 예후가 좋지 

않으며,463 폐포 저환기를 개선하기 위한 비침습 양압환기요법은 폐

동맥압을 낮추고 우심실 기능을 호전시키며 운동능력을 높인다.420, 

464, 465 경증의 경우 가정산소요법을 사용하는 경우도 있으나 유효성

은 확립된 바 없다. 표적 폐동맥고혈압 치료제가 도움이 된다는 증거

가 없다.466

폐질환으로 인한 폐고혈압에 대한 권고사항은 표 33에 요약하였

다.
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표 33.  폐질환으로 인한 폐고혈압 권고사항

권고사항
권고 

수준

근거 

수준

폐질환이 있는 환자에게 폐고혈압이 의심되면 비침습적인 진단평

가로 심초음파검사가 권고된다.467, 468 I C

심각한 폐고혈압 및/또는 심각한 우심실 기능 장애의 심초음파검

사 징후가 있는 환자는 전문센터에 의뢰하는 것이 권고된다.
I C

만성 저산소혈증 환자에서 장기적인 산소투여 요법을 포함한 기

저 폐질환의 최적치료는 폐질환으로 인한 폐고혈압 환자에게 권

고된다.174 

I C

개별 치료를 위해 심각한 폐고혈압/심각한 우심부전 징후가 있는 

환자는 폐고혈압 전문병원으로의 의뢰를 고려해야 한다. 
IIa C

치료적 결과가 예상되지 않는 폐질환 환자에서 폐고혈압이 의심

되는 경우 우심도자술은 권고되지 않는다.174 (예: 폐이식, 폐동맥

고혈압 또는 만성혈전색전폐고혈압과 같은 경우, 임상 시험에 등

록될 가능성)

III C

폐질환으로 인한 폐고혈압 환자에게 폐동맥고혈압 치료제로 승인

된 약물의 사용은 권고되지 않는다.442, 443, 455, 456, 462, 469 III C





만성혈전색전 
폐고혈압
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9. �만성혈전색전폐고혈압
(폐고혈압 4군)

만성혈전색전폐고혈압(Chronic thromboembolic pulmonary hy-

pertension; CTEPH)은 급성폐색전증(acute pulmonary embolism) 

발생 이후 0.1~9.1%의 빈도로 드물게 발생하는 합병증으로 혈전의 

기질화(organized thrombus)와 혈관 재형성(vascular remodeling)으

로 인한 폐혈관 저항 증가로 폐고혈압이 발생한다. 만성혈전색전폐

고혈압의 정확한 유병률과 연간 발생률은 알려지지 않았지만, 일부 

데이터에 따르면 연간 100만 인구당 약 5명 정도로 추정해 볼 수 있

다.419 만성혈전색전폐고혈압과 감별이 필요한 질환으로는 폐동맥 육

종 및 기타 혈관 내 종양, 동맥염, 기생충(hydatid cyst), 이물질 색전

증 및 선천 또는 후천폐동맥협착증이 있다(표 4).

9.1  진단

모든 급성폐색전증을 가졌던 환자에서 만성혈전색전폐고혈압 진

단을 위한 선별검사를 시행하는 것은 추천되지 않는다. 이는 급성폐

색전증 환자에서 드물게 만성혈전색전폐고혈압이 발생하고, 상당수

의 만성혈전색전폐고혈압 환자가 이전에 급성폐색전증의 병력이 없

기 때문이다.

만성혈전색전질환(chronic thromboembolic disease; CTED)
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은 만성혈전색전폐고혈압과 비슷한 증상 및 폐관류 결손이 있으

나 혈역학적으로 폐고혈압이 동반되지 않은 경우이다.470 급성폐

색전증이 발생한 환자의 약 30%에서 호흡곤란의 악화 또는 새로

운 호흡곤란 증상이 발생하였고, 30~50%에서는 폐관류 결손이 지

속하는 것으로 보고되고 있다.471, 472 만성혈전색전질환 환자에서 

호흡곤란이나 운동능력의 감소는 운동 유발 폐고혈압(exercise- 

induced PH) 또는 사강환기(dead-space ventilation)의 증가에 의해 

초래될 수 있다. 만성혈전색전질환의 자연 경과에 대해서는 완전히 

알려지지 않았는데, 만성혈전색전질환이 만성혈전색전폐고혈압으로 

진행하는지에 대한 근거는 없는 상태이다. 

그림 4는 만성혈전색전폐고혈압의 진단 알고리즘을 나타낸다. 만

성혈전색전폐고혈압 진단 환자의 평균 연령은 63세이며, 남녀 성비

는 동일하다.25 소아 환자는 매우 드문 편이다.294, 473 임상적 증상 및 

징후의 경우 만성혈전색전폐고혈압 초기에는 무증상이거나 비특이

적이다. 우심부전의 징후는 진행된 질병에서만 뚜렷해진다. 이로 인

해 만성혈전색전폐고혈압의 조기 발견은 어려워 증상이 발생해서 진

단을 받기까지 걸리는 평균 기간은 14개월로 보고되고 있다.474 만성

혈전색전폐고혈압의 임상적 증상은 급성폐색전증 또는 특발폐동맥

고혈압의 증상과 유사할 수 있다. 특발폐동맥고혈압 환자와 비교하

여 부종과 객혈은 만성혈전색전폐고혈압 환자에서 더 자주 발생하는 

반면, 실신은 드물게 발생한다.475 

만성혈전색전폐고혈압의 진단은 이 증상을 아급(subacute) 폐색전

증과 구별하기 위해 최소 3개월의 효과적 항응고제 치료 후 얻은 검

사 소견을 기반으로 한다. 만성혈전색전폐고혈압 진단을 위해서는 

우심도자술에서 폐고혈압 진단 기준인 평균 폐동맥압이 25 mmHg 

이상이고 폐동맥쐐기압이 15 mmHg 이하를 만족해야 한다. 폐 환기/

관류 스캔에서 불일치(mismatched) 폐관류결손(perfusion defects)을 

보인다. 다검출기 CT 혈관조영술, 자기공명영상 또는 고식적 폐혈관

조영술에서 만성혈전색전폐고혈압의 특징적인 소견으로는 반지형
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(ring-like) 협착, 갈퀴막(web)/틈새(slit) 및 완전 폐색(total occlu-

sion)이 있다.

예 아니오

만성혈전색전폐고혈압을 암시하는 병력, 증상, 징후

심초음파검사에서 폐고혈압의 가능성 평가(표 7)

폐고혈압의 높은 가능성 또는 중간 가능성

폐 환기/관류 스캔 검사

일치하지 않는 관류의 결함?

만성혈전색전폐고혈압 가능성

폐고혈압/만성혈전색전폐고혈압 

전문센터로 의뢰

컴퓨터단층촬영, 폐혈관조영술, 

우심도자술

± 폐혈관조영술

만성혈전색전폐고혈압 배제

폐고혈압/폐동맥고혈압 검사

(그림 1)

그림 4.  만성혈전색전폐고혈압 진단 알고리즘
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급성폐색전증 진단에는 CT 폐혈관조영술이 우선으로 추천되지만, 

만성혈전색전폐고혈압 진단에는 평면 폐 환기/관류 스캔의 민감도가 

CT 폐혈관조영술보다 높아 우선 추천된다.47 다검출기(multi-detector) 

CT 폐혈관조영술이 만성혈전색전폐고혈압 확진을 위한 확립된 영

상 기법이지만,95 컴퓨터단층촬영 결과만으로 만성혈전색전폐고혈압

을 배제할 수 없다.49 CT 폐혈관조영술은 폐동맥 확장으로 인한 좌주

간부 관상동맥의 압박이나 객혈을 유발할 수 있는 측부 기관지동맥

의 비후와 같은 만성혈전색전폐고혈압의 합병증을 발견하는 데 도움

이 될 수 있다.

우심도자술은 만성혈전색전폐고혈압의 진단을 위해 반드시 시행

되어야 하며, 수술 전과 수술 후 측정된 폐혈관저항은 장기 예후의 중

요한 예측 인자이다.476 전방-후면 및 측면 투영을 이용한 선택적 폐

혈관조영술은 만성혈전색전폐고혈압의 표준 진단법이다.

9.2  치료

9.2.1  외과적 수술

수술이 가능한 만성혈전색전폐고혈압 환자는 반드시 표준 치료법

인 폐동맥내막절제술(pulmonary endarterectomy; PEA)을 시행 받

아야 한다. 수술이 불가능한 경우 표적 폐동맥고혈압 치료제를 투여

하거나 풍선폐혈관성형술(balloon pulmonary angioplasty; BPA), 또

는 경피적 폐동맥혈관성형술(percutaneous transluminal pulmonary 

angioplasty; PTPA)을 고려할 수 있다(그림 5). 폐동맥내막절제술 이

후 지속하거나/재발한 폐고혈압 환자의 경우 폐동맥고혈압 표적치

료, 풍선폐혈관성형술 또는 2차 폐동맥내막절제술을 고려할 수 있다.
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예 아니오

전문센터에서 확인된 만성혈전색전폐고혈압

평생 동안의 항응고요법

기술적 수술

다학제 만성혈전색전폐고혈압 치료팀에 의한

수술 가능성 평가

허용 가능한 

위험: 혜택 비율

폐동맥내막절제술

허용 불가능한 

위험: 혜택 비율a

지속적인

폐고혈압 증상

표적치료

전문센터에서 

폐동맥 혈관성형술을 고려b

지속적인 중증

폐고혈압 증상
폐이식을 고려

기술적 비수술

그림 5.  만성혈전색전폐고혈압 치료 알고리즘

a �기술적으로 수술 가능한 환자 가운데 비허용 위험/혜택 비율을 가진 환자도 풍선폐혈관성형술을 

고려할 수 있다. 
b 일부 센터에서는 치료와 동시에 풍선폐혈관성형술을 시행한다.
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만성혈전색전폐고혈압 국제 레지스트리 연구에서 수술을 시행한 

환자에서는 3년 생존율이 90%였으나 수술을 시행하지 않은 환자에

서는 70%로 낮게 보고되었다.477 폐동맥내막절제술을 시행한 대부분

의 환자는 증상이 완화되고 혈역학적 지표가 정상화된다.478-480 급성

폐색전증의 외과적 색전절제술과 달리 만성혈전색전폐고혈압의 치

료를 위한 폐동맥내막절제술을 위해서는 폐동맥의 중간막(medial 

layer)을 통해 엄밀한 양측 폐동맥의 내막절제술이 필요하여 수술 중

에 깊은 저체온(deep hypothermia)과 순환 정지(circulatory arrest)

가 필요하다.479 전통적으로 수술 전 하대정맥 필터(IVC filter) 삽입이 

많이 시행되었으나, 만성혈전색전폐고혈압 국제 레지스트리에서 수

술 전 하대정맥 필터 삽입이 장기 생존율과 연관이 없었기 때문에,477 

최근 여러 전문센터에서는 하대정맥필터를 삽입하지 않고 수술을 시

행하고 있다.

만성혈전색전폐고혈압 환자의 수술 가능성은 여러 요인에 의해 결

정된다. 이 요인들은 해당 환자의 상태가 수술에 적합한지와 수술 팀

의 숙련도 및 이용 가능한 자원과 관련이 있다. 일반적인 기준으로는 

수술 전 호흡곤란 증상이 WHO 기능등급이 II~IV단계이고, 병변에 

대한 외과적 접근성(surgical accessibility)이 포함된다. 단지 고령이

라 해서 수술이 금기는 아니며 폐동맥내막절제술이 불가능할 것으로 

간주할 수 있는 폐혈관저항 역치 또는 우심실 부전의 기준은 없다. 폐

동맥내막절제술을 시행받지 않거나 이 수술 후 지속성 혹은 재발성 

폐고혈압으로 고통받는 환자는 나쁜 예후에 직면한다. 폐동맥내막절

제술 이후 환자는 만성혈전색전폐고혈압센터에서 추적해야 하며 수

술 후 6~12개월에 적어도 한 번의 혈역학적 평가가 고려되어야 한

다.

9.2.2  내과적 치료

만성혈전색전폐고혈압 환자는 항응고제 투여가 기본으로 폐동맥
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내막절제술 이후에도 평생 항응고제 복용을 권고한다. 전통적인 비

타민K 길항제가 사용되어왔으며, 직접작용 경구항응고제(direct oral 

anticoagulant; DOAC)의 효과와 안전성에 대해서는 현재까지 알려

진 것이 없기 때문에, 경구용 비타민K 길항제를 사용해야 한다. 

만성혈전색전폐고혈압에서 폐동맥고혈압과 유사한 미세혈관질환

(microvascular disease)은 폐동맥고혈압 치료를 위해 승인된 약제 사

용의 이론적 근거가 되어 왔다.25 지금까지 폐동맥고혈압 치료제 중 

보센탄, 리오시구앗 및 마시텐탄을 이용한 3개의 대규모 3상 임상연

구가 발표되었다. 이 중 엔도텔린 수용체 길항제인 보센탄은 수술 불

가능한 만성혈전색전폐고혈압 또는 폐동맥내막절제술 이후 지속하

거나/재발한 폐고혈압 환자를 대상으로 시행된 BENEFiT 연구에서 

대조군보다 24% 정도의 통계적으로 유의한 폐혈관 저항의 감소가 

있었으나, 1차 결과변수인 6분 보행검사에서는 통계적인 차이가 없

었다.481 리오시구앗은 만성혈전색전폐고혈압 환자를 대상으로 시행

된 CHEST-1 연구에서 대조군보다 6분 보행거리를 유의하게 개선

해 최초로 만성혈전색전폐고혈압 치료제로 승인되었다.482 리오시구

앗은 국내에서도 허가는 받았으나, 2020년 11월 현재 보험 적용이 

되지 않는 상황이다. 

마시텐탄은 보센탄의 구조를 변형시켜 효능과 안전성을 개선시킨 

약으로 수술 불가능한 만성혈전색전폐고혈압 환자를 대상으로 시행

한 MERIT-1 연구에서 폐혈관저항을 유의하게 감소시키고 6분 보

행 거리를 유의하게 개선했다.483 MERIT-1 연구에서는 61%의 환자

에서 포스포디에스터라제-5 또는 프로스타노이드를 사용하고 있던 

환자에서도 유의한 폐혈관저항의 감소와 6분 보행거리의 향상이 있

어 만성혈전색전폐고혈압 환자에게서의 병합 치료에 대한 최초의 근

거를 제공했다.

폐동맥고혈압 치료제를 폐동맥내막절제술 또는 풍선폐혈관성형술 

시행 전 교량치료로 활용하는 것은 아직 과학적 증거에 의해 뒷받침

되지 않았다.
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9.2.3  중재술

2001년 Feinstein 등은484 수술이 불가능한 만성혈전색전폐고혈압 

환자를 대상으로 한 풍선폐혈관성형술의 효과를 처음으로 발표했

다. 18명을 대상으로 풍선폐혈관성형술을 시행하여 평균 폐동맥압의 

현저한 감소에도 불구하고, 11명의 환자는 재관류 폐부종을 겪었고,  

3명은 인공호흡기를 적용해야 했다. 이러한 높은 부작용 빈도로 인

해 풍선폐혈관성혈술은 이후 시행되지 못하였다. 하지만, 최근 일본

의 연구자들이 개선된 풍선폐혈관성형술을 통해 혈역학적 개선과 호

흡곤란 감소, 운동능력과 우심실 기능의 향상을 보고하였다.59, 485, 486 

또한, 중요한 합병증인 재관류 폐부종의 발생률을 2%로 줄였다.447 

최근 풍선폐혈관성형술의 치료 성적이 고무적이나 이는 경험이 많

은 만성혈전색전폐고혈압 전문센터의 치료 결과이기 때문에 일반화

하기에는 한계가 있다. 수술이 가능한 환자에서 풍선폐혈관성형술의 

역할은 아직 확립되지 않았으므로 풍선폐혈관성형술은 수술이 불가

능한 환자에서만 고려되어야 한다.

만성혈전색전폐고혈압에 대한 권고사항은 표 34에 요약되어 있다.
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표 34.  만성혈전색전폐고혈압 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

급성폐색전증 치료 후 운동 시 호흡곤란이 있는 경우, 만성혈전색

전폐고혈압을 고려해야 한다.487 IIa C

만성혈전색전폐고혈압 환자는 평생 항응고제 치료가 권고된다.93 I C

모든 만성혈전색전폐고혈압 환자에게 다른 치료 전략에 관한 가

능성과 결정에 대한 평가는 다학제 팀에 의해 이루어지는 것이 권

고된다.93

I C

만성혈전색전폐고혈압 환자에게는 깊은 저체온 순환정지 수술인 

폐동맥내막절제술이 권고된다.93 I C

최소 1명의 숙련된 폐동맥내막절제술 외과 의사를 포함한 만성혈

전색전폐고혈압팀에 의해 수술 후 지속하거나/재발한 만성혈전

색전폐고혈압 또는 수술 불가능한 만성혈전색전폐고혈압으로 분

류된 증상이 있는 환자에게 리오시구앗이 권고된다.482

I B

최소 1명의 숙련된 폐동맥내막절제술 외과 의사를 포함한 만성혈

전색전폐고혈압팀에 의해 만성혈전색전폐고혈압 수술이 불가능

한 것으로 분류된 증상이 있는 환자에게 폐동맥고혈압에 승인된 

약물의 적응증 이외 사용인 오프라벨(off-label) 사용을 고려할 

수 있다.481, 488-490

IIb B

기술적으로 수술을 할 수 없거나 불리한 위험: 폐동맥내막절제술

(PEA)에 대한 혜택의 비율을 가지고 있는 환자에게 중재적 풍선

폐혈관성형술(BPA)을 고려할 수 있다 .59, 491-494

IIb C

급성폐색전증 이후 무증상 환자에게는 만성혈전색전폐고혈압에 

대한 선별검사는 현재 권고되지 않는다.495 III C

만성혈전색전폐고혈압 치료 알고리즘은 그림 5에 제공된다.



불분명한 기전 및/ 
또는 다인성 기전에 

의한 폐고혈압 
(폐고혈압 5군)

X
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10. �불분명한 기전 및/또는 
다인성 기전에 의한 
폐고혈압(폐고혈압 5군)

다양한 혹은 명확하지 않은 기전에 의해 발생한 폐고혈압(폐고혈

압 5군, 표 4)은 발생기전이 명확하게 밝혀지지 않았으나 폐혈관수

축, 증식 혈관병증, 외부에서의 압박, 내부의 폐쇄, 심박출량 증가와 

관련된 심부전, 혈관폐색 및 좌심부전 등 여러 병리학적 이상 소견이 

동반된다. 

이러한 환자에게는 세심한 진단이 필요하다. 진단에 따른 맞춤형 

치료가 우선적이며, 폐고혈압에 대한 치료는 2차적인 사안이다. 치

료 목표는 혈압이 아니라 폐를 치료하는 것이다. 현재까지 이러한  

5군 폐고혈압 환자 치료 시에 폐동맥고혈압 치료제로 승인된 약물을 

사용한 무작위 대조군 연구는 없다.496 폐정맥폐쇄가 동반된 경우 폐

동맥확장제 사용 시 병세가 오히려 악화할 수 있어 주의가 필요하다. 



폐고혈압 
전문센터

XI
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11. 폐고혈압 전문센터

폐동맥고혈압은 희귀 질환이다. 일반적으로 많은 환자를 치료하는 

의료기관이 경험의 축적과 시스템 정비를 통해 좋은 치료 결과를 얻

을 수 있기 때문에 전문 폐고혈압센터의 설립이 임상적으로나 경제

적으로 매우 바람직하고 환자 관련 단체들도 이를 원하고 있다. 

2010년 발표된 질병관리본부 조사자료에 따르면 국내 폐동맥고혈

압 환자가 증상 발생부터 확진까지 소요되는 기간은 2.1 ± 3.8년에 

달하며 그 과정에서 2.4곳의 의료기관을 방문하고 평균 2.3회의 오

진으로 인해 약 1,526만원의 불필요한 비용을 지출하고 있다.497 전문 

폐고혈압센터의 목표는 새로운 환자들을 전원 받고, 폐고혈압의 발

생 원인에 대한 평가 및 조사를 수행하며, 폐동맥고혈압과 만성혈전

색전폐고혈압의 치료제로 승인된 약물치료를 받는 환자를 적절히 관

리하는 것이다. 또한, 다양한 보건의료 전문가들과의 긴밀한 협력을 

통해 환자를 위한 최상의 결과를 얻고, 관련 연구 및 교육을 수행하는 

것이다. 가능하면 모든 폐동맥고혈압 환자는 전문 폐고혈압센터에서 

적절하게 평가되어야 하고, 약물치료가 시작되어야 한다.31

반면, 지역 의료서비스를 통해 환자의 부종, 우심부전 등 질환의 악

화 징후를 조기에 발견할 수 있으며 폐동맥고혈압 치료에 따른 중심

정맥도관 감염 등 합병증과 폐렴 등의 새로운 문제에 효과적으로 대

응할 수 있기 때문에 지역의 개원의들과 폐고혈압 전문센터 상호 간

에 원활한 의사소통은 최선의 환자 진료에 필수적이다.498 
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전문 폐고혈압센터가 진료 수준을 유지하기 위해서는 정기적으로 

치료받는 환자들이 일정 수 이상인 것은 물론 새로운 환자 의뢰가 지

속해서 이루어져야 한다. 전문 폐고혈압센터를 방문하는 적정 환자 

수는 성인 기준 연간 200명 이상이며, 해당 환자 중 절반 이상은 폐동

맥고혈압으로 최종 진단되어야 한다. 우리나라를 포함해 인구 1,000

만 명 이상의 국가에서 전문센터는 연간 300명 이상의 환자를 수용

할 수 있는 규모를 갖추는 것이 필요하다. 전문 폐고혈압센터는 최소 

50명 이상의 폐동맥고혈압 또는 만성혈전색전폐고혈압 환자가 정기

적으로 치료를 받고, 매달 2명 이상의 폐동맥고혈압 또는 만성혈전색

전폐고혈압 환자를 새롭게 의뢰받는 수준이 되어야 한다. 소아 환자

를 진료하는 전문센터의 경우 매년 30~50명을 진료하는 것이 필요

하며 이러한 기준은 국가의 특수성(인구 분포, 지리적 제약 등)에 따

라 조정될 수 있다.

그림 6.  지역사회 의료서비스와 전문 폐고혈압센터와의 협력 필요성

응급의료

심장내과

1차진료
류마티스

내과

지역
의료서비스

재활
프로그램

호흡기
내과

심장내과

임상연구
코디네이터

사회사업팀

환자지원
단체 류마티스

내과

전문
폐고혈압

센터

호흡기내과 식이전문가

정신건강
의학과

혈관외과
이식외과

전문
간호사

호스피스
완화의료
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11.1 전문 폐고혈압센터에 요구되는 시설 및 기술

1. �전문 폐고혈압센터는 최소한 다음과 같은 전문가들로 구성되어야 1. �전문 폐고혈압센터는 최소한 다음과 같은 전문가들로 구성되어야 

한다.한다.499-504499-504  

(a) �외래 환자, 입원 환자 및 다학제 팀 미팅을 위한 폐고혈압 임상 

세션을 열 수 있는 폐고혈압에 대한 특별한 관심 및 경험이 있

는 2명의 전문의(일반적으로 심장내과 및 호흡기내과 둘 중 하

나 또는 둘 다) 

(b) 임상 전문간호사

(c) 폐고혈압 영상 촬영 및 분석에 전문적인 진단방사선과 전문의

(d) �심초음파검사에 전문적인 폐고혈압 의사 또는 심장내과 전문의

(e) �우심도자술 및 혈관반응성검사에 전문적인 심장내과 전문의 또

는 폐고혈압 의사

(f) 심리적, 사회적 업무 지원 가능

(g) 적절한 환자에 대한 응급 대기 및 전문 지식

2. 전문 폐고혈압센터에 권장되는 시설들2. 전문 폐고혈압센터에 권장되는 시설들

(a) 폐고혈압 전문 의료인의 병동

(b) 폐고혈압 전문의 집중치료실

(c) 전문 외래 환자 서비스

(d) 응급 치료

(e) �심초음파, CT 검사, 핵의학검사, 자가공명영상 촬영, 초음파, 운

동 검사, 폐기능검사 및 우심도자술을 포함한 진단 검사를 위한 

장비 및 시설

(f) �해당 국가에서 이용할 수 있는 모든 범위의 폐동맥고혈압 및 만

성혈전색전폐고혈압 약물에 대한 접근
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3. �전문 폐고혈압센터는 다른 서비스와 네트워크(예: 전문가 전원 기3. �전문 폐고혈압센터는 다른 서비스와 네트워크(예: 전문가 전원 기

준, 환자 관리 및 임상 관리 계획서)를 구축하도록 권장되며, 이들준, 환자 관리 및 임상 관리 계획서)를 구축하도록 권장되며, 이들

이 같은 공간에 있을 필요는 없다.이 같은 공간에 있을 필요는 없다.505505

(a) 유전학자

(b) 자가면역질환 치료 전문가

(c) 가족계획 전문가

(d) 폐동맥내막절제수술 전문 외과의

(e) 폐이식전문 외과의

(f) 성인 선천심장병 전문가

4. �전문 폐고혈압센터는 사망률을 포함한 임상적 결과 분석과 진료지4. �전문 폐고혈압센터는 사망률을 포함한 임상적 결과 분석과 진료지

침 준수에 대한 임상 감시 프로그램의 시행을 고려하는 것이 필요침 준수에 대한 임상 감시 프로그램의 시행을 고려하는 것이 필요

하다. 또한 둘 이상의 전문 폐고혈압센터가 있는 국가는 해당 센터하다. 또한 둘 이상의 전문 폐고혈압센터가 있는 국가는 해당 센터

들을 비교하기 위해 정기감사가 필요하다.들을 비교하기 위해 정기감사가 필요하다.

5. �전문 폐고혈압센터는 폐동맥고혈압 및 만성혈전색전폐고혈압 환5. �전문 폐고혈압센터는 폐동맥고혈압 및 만성혈전색전폐고혈압 환

자들에 대한 2상 및 3상 다기관 임상 연구들에 참여하는 것을 고자들에 대한 2상 및 3상 다기관 임상 연구들에 참여하는 것을 고

려해야 한다.려해야 한다.

6. �전문 폐고혈압센터는 지역 의료기관에 전문센터로의 환자 의뢰기6. �전문 폐고혈압센터는 지역 의료기관에 전문센터로의 환자 의뢰기

준에 대한 인식을 높이기 위해 노력해야 하며 해당 의료인에게 폐준에 대한 인식을 높이기 위해 노력해야 하며 해당 의료인에게 폐

고혈압에 대한 전반적인 교육을 제공하여야 한다. 특히, 전문의뿐 고혈압에 대한 전반적인 교육을 제공하여야 한다. 특히, 전문의뿐 

아니라 수련 중인 의료진을 대상으로 한 교육도 시행되어야 한다.아니라 수련 중인 의료진을 대상으로 한 교육도 시행되어야 한다.

7. �전문 폐고혈압센터는 센터 간 네트워크의 구축과 운영에 참여해야 7. �전문 폐고혈압센터는 센터 간 네트워크의 구축과 운영에 참여해야 

한다. 한다. 

8. �전문 폐고혈압센터는 해당 국가 및/또는 해외 폐고혈압 환자 단체8. �전문 폐고혈압센터는 해당 국가 및/또는 해외 폐고혈압 환자 단체

와 협력관계를 구축하는 것을 고려하는 것이 필요하다. 와 협력관계를 구축하는 것을 고려하는 것이 필요하다. 
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전문 폐고혈압센터에 대한 권고사항은 표 35에 요약하였다.

표 35.  전문 폐고혈압센터에 대한 권고사항

권고사항
권고

수준

근거

수준

전문 폐고혈압센터는 여러 전문가(심장내과 및 호흡기내과 전문

의, 전문 임상 간호사, 방사선과 전문의, 심리 및 사회활동 지원, 

적절한 전문 응급조치)로 이루어진 팀을 통한 치료를 제공하는 것

이 필요하다.

I C

전문 폐고혈압센터는 환자에게 필요한 다른 전문 의료 서비스(자

가면역질환, 가족계획, 폐동맥내막절제술, 폐이식, 성인 선천심장

병 등)에 대한 신속하고 직접적인 의뢰 시스템을 갖추어야 한다. 

I C

전문 폐고혈압센터는 폐동맥고혈압 또는 만성혈전색전폐고혈압 

환자를 최소 50명 이상의 환자를 정기적으로 진료함과 동시에, 매

달 최소 2명 이상의 폐동맥고혈압 또는 만성혈전색전폐고혈압으

로 진단받은 환자를 신규로 의뢰받는 것이 필요하다.

IIa C

전문 폐고혈압센터는 - 특발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압 또

는 약물-독소와 관련된 폐동맥고혈압 환자를 대상으로 - 매년 최

소 20회의 혈관반응성검사를 시행하는 것이 필요하다.

IIa C

전문 폐고혈압센터는 폐동맥고혈압에 대한 2상 및 3상 임상시험

을 포함한 다기관 임상 연구에 참여해야 한다.
IIa C
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12. �해야 할 것과 하지 말아야 
할 것에 대한 진료지침 
내용 요약

폐고혈압 진단

폐동맥고혈압(폐고혈압 1군)을 확진하고 치료방침을 결정하기 위해 

우심도자술을 시행하는 것이 필요하다.
I C

고용량의 칼슘통로차단제로 치료할 수 있는 환자를 검출하기 위해 특

발폐동맥고혈압, 유전폐동맥고혈압 및 약물-독소와 관련된 폐동맥

고혈압 환자에서는 혈관반응성검사가 필요하다.

I C

폐동맥고혈압 중증도

임상적 평가, 운동 검사, 생화학적 표지자, 심초음파 및 혈역학적 평

가(표 12-1, 12-2, 표 13)를 통해 얻은 자료를 기반으로 폐동맥고

혈압 환자의 중증도를 평가하며, 안정된 환자에 대해서는 3~6개월마

다 정기적인 경과 평가를 하는 것이 필요하다(표 13).

I C

폐동맥고혈압 일반적 조치

폐동맥고혈압 환자는 임신을 피하는 것이 필요하다. I C

폐동맥고혈압 치료

전문 폐고혈압센터는 다양한 전문가로 이루어진 팀을 갖추어야 한다

(심장내과 및 호흡기내과 전문의, 전문 임상 간호사, 방사선사, 심리 

및 사회활동 지원, 적절한 전문적인 응급조치).

I C

치료를 받은 적이 없는 위험도가 낮은 또는 중간인 폐동맥고혈압 환

자에게 승인된 폐동맥고혈압 약제를 초기에 단독으로 투약하는 것을 

권고한다(표 18).

I A

치료를 받은 적이 없는 위험도가 낮은 또는 중간인 폐동맥고혈압 환

자에게 승인된 폐동맥고혈압 약제를 초기에 병용 투약하는 것이 권고

된다(표 19).

I B
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순차적 병용요법은 초기 단독요법 또는 초기 병용요법의 효과가 불충

분한 환자에게 필요하다(표 20).
I B

좌심장질환 및 폐질환으로 인한 폐고혈압에 대한 권고사항

좌심장질환 또는 폐질환으로 인한 폐고혈압 환자에게는 폐동맥고혈

압에 승인된 약물요법을 사용하는 것은 권장되지 않는다.
III C

만성혈전색전폐고혈압에 대한 권고사항

만성혈전색전폐고혈압 환자에게는 심부 저체온 순환 정지 후 폐동맥

내막절제술을 시행하는 것이 필요하며, 전문가들이 포함된 다학제팀

에서 수술 가능성을 평가하거나 다른 치료 전략(약물치료 또는 풍선

폐혈관성형술)을 결정하는 것이 필요하다.

I C
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