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고    찰

저자들은 25세 남자 군인이 수중 맨몸 탈출 훈련 도중 사망

하여 진행했던 부검에서 사인과는 별개로 우연히 발견된 관

상동맥 저형성증(hypoplastic coronary artery disease 

[HCAD])에 대해 간략히 보고하고자 한다. 부검은 사망 후 4

일이 지나서 진행되었다. 내부장기 검사에서 심장의 무게는 

353 g이었으며, 심비대는 없었다. 좌심실, 우심실, 심실중격

의 두께 모두 정상 범위였다. 우관상동맥 기시부 부터 HCAD

가 있었으며 직경은 1 mm였다. 좁아진 관상동맥은 말단 부

위까지 확연한 차이없이 서서히 좁아지는 양상이었다. 좌관

상동맥의 전하행지의 직경은 약 3 mm, 좌회선지는 3.5 mm

로, 우관상동맥의 직경이 다른 두 분지에 비해 현저히 좁아져 

있었다(Fig. 1). 관상동맥 주행에 대한 면밀한 육안적 검사 결

과 우관상동맥 주변 보상적 곁순환 가지는 없었으며 좌관상

동맥 우세순환이었다. 관상동맥경화증은 없었으며, 이외에 다

른 기형도 관찰되지 않았다. 심장 판막은 정상이었으며 심근 

절단면에서 급성/만성 허혈성 변화 및 반흔은 없었다. 현미경 

검사에서 특별한 병변은 없었고 (Fig. 2) 심장 전도계 또한 이

상 없었다. 현저한 HCAD의 소견이 관찰되었지만 사망상황

과 부합하여 급/만성 허혈이 없었기 때문에 사인으로 판단할 

수는 없었으며, 심한 폐부종, 접형동의 소량의 혈성액, 그리고 

추체유돌부 출혈 등의 부검 소견과 당시 수중 훈련 과정의 영

상, 목격자 증언, 과거력 등을 종합하여 사인은 얕은 수심 실
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Hypoplastic coronary artery disease (HCAD) is a rare congenital abnormality 
characterized by underdevelopment of one or more major branches of the 
coronary arteries, which may lead to myocardial infarction and sudden death. 
We report a case of HCAD that was incidentally detected during autopsy in 
a 25-year-old male soldier who died during underwater escape training. On 
macroscopic examination, the right coronary artery measured 1 mm in diameter, 
which was significantly smaller than that of other coronary arteries. We 
observed no anomalies in addition to HCAD. Death was attributed to drowning, 
which was consistent with autopsy findings and the circumstances of death. 
Although extremely rare, if sudden cardiac death is suspected in children and 
young adults, it must be confirmed through careful evaluation.
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신(shallow water blackout)으로 인한 익사(drowning)로 

결론지었다.

HCAD는 드문 선천성 저형성 질환으로 관상동맥의 주요 

분지 중 하나 이상에서 현저한 내강 직경 혹은 길이의 감소가 

보이는 경우를 말한다[1,2]. HCAD는 1970년에 최초로 보고

가 된 이후 지금까지 약 30예 정도가 보고되어 있을 정도로 

Fig. 1. Hypoplastic coronary artery disease of a 25-year-old man. Compared to the diameter of the left anterior descending coronary artery (3 
mm) (B), the diameter of the right coronary artery (1 mm) (A) is significantly smaller. 

A B

Fig. 2. Microscopic image of right coronary artery (A) and left anterior descending coronary artery (B) (H&E, ×25).
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드문 질환이며 현재까지 국내에서 학계에 보고된 사례는 없

다[3,4]. HCAD는 높은 급사율과 불량한 예후를 보이는 것으

로 알려져 있다[2]. 초기의 사례 보고들은 부검을 통해서 보

고가 되어왔지만 최근에 들어서는 관상동맥조영술(coronary 

angiography)을 통해 살아있는 환자에서의 HCAD 사례가 

또한 발견되고 있다. HCAD는 다른 기형과 동반되어 나타나

거나, 다른 기형 없이 단독으로 발생한 경우 2가지로 나뉘게 

되는데 대다수의 보고된 증례들은 단독으로 발생한 경우였다

[2,5]. 본 증례도 육안 및 현미경적 검사에서 심장의 다른 기

형 없이 우관상동맥의 저형성 HCAD만 단독으로 있었다. 

HCAD의 발생 기전으로 관상동맥 기시부의 협착, 혈관 경

로의 비정상적 주행, 관상동맥 형성 과정에서의 비정상적 증

식 반응 등이 추측되지만 아직 명확히 밝혀진 것은 없다. 분

자병리 발전에 힘입어 HCAD 환자의 유전자분석을 통해 질

병 발생 기전을 밝히려는 시도가 최근 중국에서 있었다[6]. 

10세의 소년으로, 관상동맥 주요 세개의 분지 모두 HCAD

가 있는 환자였다. Whole genome sequencing을 통하

여 관상동맥 발생에 관여하는 것으로 알려져 있는 유전자인 

NOTCH1에서 c.1023C>A mutation이 있음을 발견하였다. 

일반인구집단에서의 HCAD의 빈도는 알려져 있지 않다. 

Ogden [3]에 따르면 224명의 선천성 동맥 기형 부검 사례 

중 HCAD는 0.022%였으며, Gol 등[7]이 시행한 58,023명의 

관상동맥 조영술에 대한 연구에서는 257명(0.44%)에서 다른 

관상동맥 기형이 발견되었지만 HCAD가 발견된 환자는 없

었다. 대다수의 HCAD는 본 증례와 마찬가지로 소아 및 젊은 

성인에서 보고가 되었으며 위치는 우관상동맥 및 좌회선지가 

좌관상동맥 전하행지보다 더 발생 보고가 많았다[6,8]. 

Smith와 Davis [9]에 따르면 HCAD로 인한 사망으로 진

단을 내리기 위해서는 현저히 좁은 직경의 관상동맥과 함께 

순환 저하로 인해 생성되는 보상적 곁가지 순환이 없어야 하

며, 현미경적으로 급성/만성 심근 허혈이 확인되어야 하며, 

마지막으로 다른 사망원인이 배제되어야 할 수 있다. 그러나 

현저히 좁은 직경의 관상동맥이라고 정의 내릴 수 있는 정확

한 기준을 제시하지는 않았다. 현재까지 보고된 증례들 또한 

기존의 다른 정상적인 관상동맥과 비교하여 현저한 직경의 

감소 혹은 혈관 길이의 감소가 보이는 경우를 HCAD라고 칭

하였다. 본 증례에서는 좌관상동맥 전하행지, 좌회선지의 직

경은 각각 3 mm, 3.5 mm으로 우관상동맥에 비해서 3배, 3.5

배 차이가 났다. 편의상 3배 이상이 되면 현저한 차이를 느낄 

수 있어 관상동맥의 경우 직경 1 mm 이하를 저형성이라고 

할 것을 제안한다. 

HCAD로 진단된 사례들은 급성 심장사로 사망한 경우가 

대부분이었으며, 가슴통증, 실신, 운동 중 호흡 곤란 증세를 

첫 증상으로 보인 경우도 있었다. 본 증례의 경우 HCAD 자

체가 아닌 익사라는 별개의 원인으로 인하여 사망하였으며, 

이는 부검 도중 우연히 발견된 것으로 기존의 보고된 사례들

과는 차이가 있다. 질병을 가지고 있다가 다른 원인으로 사망

하는 것과 그 질병 때문에 사망하는 것은 분명히 달라야 한

다. 단순히 질병의 정도만 평가하여 사망원인으로 판단하는 

실수를 범해서는 곤란하다. 급성 심장사가 의심되는 부검에

서 특히 소아 및 젊은 성인의 경우 드물지만 HCAD의 가능성

에 대해서는 항상 고려할 필요는 있다. 사망원인 판단은 항상 

사망 상황에 합당해야 하고 의학적으로 논리적이고 합리적인 

판단이어야 할 것이다.
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