
Maternal Fetal Research 2012;8(1):40-44
ISSN 2234-8964

❙CASE REPORT

- 40 -

A Case of Acardiac Twin Pregnancy with Favorable Perinatal Outcome 
Followed by Conservative Management after Risk Assessment

Ju Eun Jeong, M.D.1, Hyun Jung Lee, M.D.2, Soo Hyeon Moon, M.D.1, Seung Chul Kim, M.D., Ph.D.1, 
Dong Hyung Lee, M.D., Ph.D.1, Chang Hun Lee, M.D., Ph.D.2

Departments of Obstetrics and Gynecology1, Pathology2, Pusan National University School of Medicine, Busan, Korea

Twin reversed arterial perfusion (TRAP) sequence, also known as acardia, is a rare anomaly unique to monozygotic 
gestation in which one twin (acardiac twin) has an absent, rudimentary, or non functioning heart and the other twin 
(pump twin) is normal. The acardiac twin has a parasitic existence and depends on the donor twin for its blood supply via 
placental anastomosis and retrograde perfusion of the acardiac umbilical cord. The major complications associated with 
acardiac twin are congestive heart failure in pumping twin, hydramnios, dystocia, rupture of uterus and preterm delivery. 
The mortality rate is reported to be between 50% and 70% for the pumping twin. We recently experienced a case of 
acardiac twin with favorable fetal outcome followed by conservative management after risk factor assessment, so present 
with a brief review of the literature.
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서   론

무심장 쌍둥이는 단일 융모막 쌍둥이의 약 1%에서 일어

나는 매우 드문 합병증으로 약 35,000-50,000분만 건당 한 

건 정도로 발생한다.1,2 무심장 쌍둥이는 쌍둥이 역-동맥-관
류 연쇄(Twin reversed arterial perfusion sequence, TRAP 
sequence)라고도 불리며 이는 정상 혹은 펌프쌍둥이(normal 
or pump twin)으로부터 동맥-동맥 문합을 통해 무심장 태아

(acardiac twin)로 혈액이 흐르는 역설적인 혈액 공급이 이

루어지기 때문에 생기는 것으로 무심장 태아의 심장 발달이 

일어나지 않는 결과를 초래하게 된다. 펌프 쌍둥이의 사망

률은 50-70%에 이르며 이는 무심장 태아의 순환을 맡은 펌

프 쌍둥이 심장의 고박출성에 의한 것으로 울혈성 심부전, 
양수과다, 조기진통 등을 유발하는 것으로 알려져 있다.3 최
근 자궁 내 제대 결찰이나 양극 전기 응고법, 알코올 절제

술, 고주파 융해술 등을 통하여 무심장 태아의 혈류를 차단

시켜 펌프 쌍둥이의 생존율을 높이려는 노력이 있으며, 국
내에서도 그 증례가 보고 되고 있다.4,5 저자들은 산전 초음

파로 무심장 쌍둥이 임신을 진단하고 관련 위험인자들을 평

가한 후 추적 관찰하여 정상신생아 예후를 보인 무심장 쌍

둥이 1예를 경험하였기에 간단한 문헌고찰과 함께 이를 보

고하는 바이다.

증   례

환  자: 김〇〇 (28세), 주부

산과력: 0-0-0-0
월경력: 초경은 16세, 월경주기는 21일에서 34일로 불규

칙하였고, 기간은 7일, 월경통은 없었다. 
과거력: 특이 사항은 없었다. 
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Figure 1. Transabdominal ultrasonogram of acardiac 
fetus. Cystic and edematous lesion (arrow) and amorphous 
trunk (white arrowhead) was shown.

Figure 2. The placenta shows single placenta with two 
amnions and one chorion.

가족력: 쌍둥이나 기형아 등의 특별한 가족력은 없었다.
현병력: 자연주기 임신으로 개인병원에서 시행한 초음파

검사를 통해 단일융모막 쌍태임신의 진단을 받은 임신부로 

임신 7주에 쌍둥이 중 일측 태아의 심장박동이 보이지 않

아 일측 태아 사망 진단 후에 경과관찰 하던 중 사망한 것

으로 생각했던 태아의 크기가 점차 증가하여 임신 31+6주
에 본원으로 전원 되었다.
초진시 진찰 및 검사: 임신부의 전신 상태는 양호하였고, 

혈압은 120/80 mmHg, 맥박은 78 회/분, 체온은 36.4˚C였

다. 신장은 158 cm이었고, 체중은 58 kg였다. 비수축 검사

에서 태아 심박동은 반응성을 보였으며, 불규칙적이고 간헐

적인 자궁수축을 보였다. 혈액검사는 혈색소 12.8 g/dL, 백
혈구 10,220 /uL, 혈소판 142,000 /uL이었으며, 기타 신기

능, 간기능, 혈액응고 검사는 정상소견이었다. 
초음파 소견: 펌프 쌍둥이는 1,142 gm으로 3백분위수 

이하의 자궁내 발육부전 소견을 보였고, 무심장 태아는 

363.44 gm으로 측정되었다. 펌프 쌍둥이는 두정위로 위치

하고 있었으며 정상적인 양수량을 보였다, 제대 내 2개의 

동맥과 1개의 정맥을 가지고 있었으며 도플러 소견은 정상

이었다. 또한 펌프 쌍둥이의 좌심실 Tei index는 0.62 
(normal range 0.53±0.13)로 심장기능은 정상임을 유추

할 수 있었다. 무심장 태아는 하지의 일부를 확인할 수 

있었지만, 상체 및 상지는 뚜렷이 보이지 않았으며 전체 

크기는 18.03×8.72 cm이었고, 둘레는 29.26 cm이었

다. 흉곽에서 벗어난 낭성 병변이 관찰되었고(Fig. 1), 양수

양은 가장 깊은 주머니가 9.5 cm로 양수과다증 소견을 보

였다. 무심장 태아는 단일제대동맥을 가지고 있었으며 도플

러 검사를 통해 좌심실 확장기압이 역전되어 있는 것을 확

인하여 쌍둥이 역-동맥-관류 연쇄를 진단할 수 있었다.
분만소견: 임신 34+1주부터 옥시토신을 주입하여 유도

분만 시행하였으나 반복적인 만기 태아심장박동수 감소를 

보여 유도분만 이틀째인 임신 34+2주에 제왕절개술을 

통해 분만하였다. 제1 태아는 여아 1,390 gm으로 외형적

인 기형은 없었으며, 아프가 점수는 1분에 5, 5분에 8점이

었고, 호흡은 안정적이었다. 제2 태아는 두부의 형태는 뚜

렷하지 않았고, 몸체 밖으로 돌출된 피부 부종이 동반된 

낭성 병변이 관찰되었고, 양측 다리도 관찰되었다. 추가적인 
검사를 위해 제2 태아에 대한 부검이 시행되었다. 태반은 

20.7×19.4×1.8 cm, 무게는 754.2 gm이었고 단일융모

막 이중양막 태반이었으며, 태반의 중앙 부분에서 T-zone
이 관찰되었다(Fig. 2). 제1 태아의 제대는 2개의 동맥과 1
개의 정맥으로 구성되었으며 외관상 다른 기형은 관찰되지 

않았고, 무심장 태아의 제대는 1개의 동맥과 1개의 정맥으

로 관찰되었다. 
부검결과: 제2 태아의 부검소견상 체중은 471.5 gm, 신

장은 13.5 cm, 두경은 9 cm으로 측정되었고 흉경과 복경

은 발달이상으로 정확한 측정은 불가능하였으나 몸통의 

길이는 15 cm으로 측정되었다. 눈, 코, 입은 발생되지 않

았고, 사지 중 팔은 발생되지 않고 다리는 비정상적으로 발

달되어 있었으며, 양쪽발의 발가락은 4개씩 관찰되었다

(Fig. 3). 형태학적으로는 뇌탈출증이 관찰되었으나 정상적

인 뇌 실질은 보이지 않았고 불규칙적으로 흩어진 신경조
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Figure 3. Gross finding of acardiac fetus showing amorphous 
trunk and short legs with abnormal feet. There is noted 
a herniated cystic lesion that ruptured at the trunk. 
Myelocele is shown on the top of the trunk (white 
arrow) without upper limb, head, and cervical vertebra.

Figure 4. Microscopic finding of herniated cyst shows 
irregularly scattered nervous tissue (*) and meningeal 
tissue(§) (H&E, x100). 

Table 1. Classification and prognosis of Acardia11-15 

Prevalence Condition Prognosis
Acardius acephalus 60-70% Head is abscent but the trunk and limbs are more or less well developed.
Acardius acormus Very rare Head is only developed.

Acardius amorphous 20% Irregular skin covered mass of bone, muscle, fat, and connective tissue 
without the external form of a fetus. Good

Acardius anceps Head is poorly formed but trunk and limbs are fairly well developed. Poor
Acardius myelacephalus Amorphous mass with some development of one or more limbs.

직과 신경막을 확인할 수 있었다(Fig. 4). 심장으로 추정되

는 근육괴도 관찰되었으나 대혈관 및 폐는 관찰되지 않았

다. 소장과 대장으로 보이는 구조물은 관찰되었으나 식도와 

위는 관찰되지 않았다. 신장, 요관, 방광, 생식샘 관련구조

는 관찰되지 않았으나 난소와 나팔관의 초기 구조물로 의

심되는 장기가 현미경 상으로 관찰되어 여아임을 추정할 

수 있었다.
신생아 경과: 1,320 gm의 극소 저체중아로서 신생아 황

달소견을 보였으나 호흡 및 생체징후는 잘 유지 되었다. 두
부 초음파에서는 정상소견을 보였다. 심초음파검사에서 작

은 심실중격결손 소견이 관찰 되었으나 심부전을 의심할 

만한 증거는 관찰되지 않았다. 이후 생후 29일째에 퇴원하

였다. 신생아는 경미한 미숙아 망막증으로 안과 외래에서 

경과 관찰 중인 것 외에는 특이사항을 보이지 않았다.

고   찰

무심장 쌍둥이는 1533년에 Berneditti에 의해 처음 보고

된 질환으로 단일융모막 쌍태임신에서 발생하며 발생률은 

1/35,000-1/50,000으로 알려져 있다.1,6 발생기전은 명확히 

밝혀지지는 않았으나 쌍둥이 사이에 동맥-동맥간 또는 정

맥-정맥간 문합에 의한 것으로 여겨진다. 첫번째 가설로는 

임신 초기에 태반 혈관에서 동맥-동맥간 문합과 정맥-정맥

간 문합이 발생하여 동맥압이 높은 태아의 전신을 순환하

고 제대동맥으로 나온 혈액이 동맥압이 낮은 태아의 제대

동맥과 내장골동맥으로 역류하게 된다는 것으로 순환한 피

는 제대 정맥을 거쳐 정맥-정맥간 문합을 통하여 동맥압이 

높은 태아의 제대 정맥으로 들어가게 된다. 이때 동맥압이 

낮은 태아에서는 상지보다 하지 쪽으로 많은 혈액이 흐르

게 되는데, 이로 인해 하지는 어느 정도 발달을 보이지만 

상지와 두부의 형성은 불완전하게 된다.7 두번째 기전은 이
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미 태아의 심장에 장애가 있는 경우로, 이런 무심장 태아가 

태반에서 두 제대 혈관간의 문합을 형성하고 거기에 의존

하여 생존한다는 기전이다.8,9 Schatz는 무심장 쌍둥이를 

불완전하게 심장이 형성된 hemiacardius 그룹과 심장이 없

는 holoacardius 그룹으로 크게 나누었으며,10 이 후 Das는 

무심쌍태아를 형태학적으로 크게 4가지로 분류하였고 그 

각각의 특징은 아래 표와 같다(Table 1).11-15 이후에 Simonds
와 Gowen은 불규칙한 형태로 구성된 무형무심체(arcardius 
amorphous)의 아형인 수뇌척수기형무심체(acardius myelace-
phalus)를 추가하였으며,12 본 경우는 육안 및 현미경 소견

을 통해 수뇌척수기형무심체임이 확인 할 수 있었다. 무심

장 쌍둥이는 초음파검사에서 심장 박동이 없고, 두부나 체

간의 구별이 힘들며, 지방조직 종물이나 연부조직의 부종 

및 기이한 골격구조를 보여 자궁 내 태아 사망이나 무뇌증

으로 오진되는 경우가 흔하고,16 특히 무뇌증, 제대류, 내반

족 등의 기형을 동반하기도 하며 단일 제대 동맥이나 양수

과다증을 동반하는 경우도 많다.3 하지만 추적검사를 통해 

태아의 성장과 사지의 반사작용을 확인함으로써 자궁내 태

아사망과 감별된다. 컬러 도플러 초음파를 이용하여 무심장 

태아의 제대 혈관에서 역전된 혈류가 관찰되는 경우에는 

쌍둥이 역-동맥-관류 연쇄를 확진 할 수 있다.17

무심장 쌍둥이로 인하여 발생할 수 있는 합병증으로는 

조기분만, 양수과다증, 심부전, 제대 꼬임, 난산, 펌프 쌍둥

이의 성장지연 등이 있을 수 있다.18 펌프 쌍둥이 심박출량

의 증가는 신장으로 관류되는 혈류량을 증가시키고 이에 

따른 소변량의 증가로 양수과다증이 발생하게 된다. 양수과

다증이 발생한 임신부의 82%에서 조기진통이 올 수 있고, 
펌프 쌍둥이의 78%에서 울혈성 심부전이 초래된다.3

펌프 쌍둥이의 불량한 예후를 시사하는 소견에는 양수과

다증, 무심장 태아의 몸무게가 펌프 쌍둥이의 70% 이상, 
심부전이 있을 때, 반무심체(acardius anceps)처럼 무심장 

태아의 팔, 다리, 내부장기 등이 있을 때 등이 있으며,13,14 
무심장 태아의 몸무게가 펌프 쌍둥이의 25% 미만, 무형무

심체(arcardius amorphous)처럼 팔다리, 두뇌, 내부장기 

등이 없을 때 예후가 좋은 편이다.15 Sullivan 등은 이러한 

불량한 예후를 시사하는 소견이 없을 경우 침습적인 처치

를 시행하기보다 지속적인 초음파 검사를 통한 기대요법을 

권유한 바 있다.19 본 증례에서는 양수과다증 및 태아 심부

전 등의 불량한 예후를 시사하는 소견이 관찰되지 않았고 

무심장 태아의 예상 몸무게가 펌프 쌍둥이의 31.8%로 확

인되어 펌프 쌍둥이의 Tei index 및 양수량의 지속적인 측

정을 시행하며 기대요법을 시행하였다. 하지만 양수과다증, 
태아심부전 등이 동반된 고위험군의 경우에는 제대결찰술

이나 알코올 주입법 등의 시술을 통하여 무심장 태아와 펌

프 쌍둥이 간의 혈류를 차단하여 펌프 쌍둥이의 합병증을 

예방하는 것을 고려할 필요가 있다.
무심장 쌍둥이는 단일융모막성 쌍둥이에서 발생할 수 있

는 합병증으로 그 빈도가 극히 낮으며, 펌프 쌍둥이의 사망

률이 50-70%로 높은 질환으로, 최근에 적극적인 처치가 

이루어진 후 양호한 주산기 예후를 보인 증례가 국내외적

으로 많이 보고되고 있다. 하지만 본 증례의 경우 초음파검

사를 통한 위험도 평가 후 보존적 처치를 시행하여 주요합

병증 없이 분만한 무심장 쌍둥이 1예를 경험하였기에 간단

한 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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장 쌍둥이 1예를 경험하였기에 간단한 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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