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Scimitar 증후군 치험 1례 
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The scimitar syndrome is a rare malfomation that can be defined as a partial or complete right 
pulmonary venous return into inferior vena cava immediately above or below the diaphragm. This 
malfomation is often associated with hypoplasia of right lung, anomalous arterial supply of the lower 
part of the lung, and cardiac dextroversion. 
 We experienced a case of scimitar syndrome in a 15 years old girl and presenting the case with a 
brief review of the literature. 
 
KEY WORD：Scimitar syndrome. 

 

 

서     론 

 

Scimitar 증후군은 우측 폐정맥의 일부 혹은 전부가 

하공정맥으로 유입되는 부분폐정맥 환류 이상 질환으로 

심장의 우측 편위를 일으키는 우측폐의 형성 부전, 우

폐동맥 및 기관지의 이상, 복부나 흉부대동맥으로부터 

우측폐로의 비정상적인 혈류공급등 다양한 우측폐의 

발달이상을 동반하는 드문 선천성 기형이다. Scmitar

증후군이란 용어는 흉부 방사선 소견상 폐정맥의 모양

이 반 월도(scimitar)와 유사하다고 하여 1960년에 

Neill등1)에 의해 명명돠어졌다. 

저자들은 15세된 여자환자로 평소 빈번한 호흡기 

감염과 심한운동시 피로감을 주소로 내원 후 흉부방사

선, 이면성 심초음파 및 심도자검사를 이용하여 Sci-

mitar증후군을 진단후 수술로 치료한 1례를 경험하였

기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 

 

환 아：최○숙, 15세, 여아. 

주 소：빈번한 상기도 감염 및 운동시 피로감. 

현병력：환아는 15세 여아로 성장과 발육은 정상소

견이었으나 자주 감기를 앓고 심한 운동시 피로감을 호

소하여 내원하였다. 

과거력：출생후 반복적인 폐렴으로 매년 2∼3회 입

원 치료받았다. 

가족력：특이사항 없었다. 

이학적 소견：환아는 입원 당시 체중 49kg, 키 159 

cm였으며 혈압은 125/90mmHg, 맥박 88회/분, 호흡
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수 24회/분으로 정상이었으며 흉부청진상 심잡음은 

들리지 않았다. 

검사 소견：흉부방사선 소견상 심장과 종격동의 우

측편위와 함께 비정상적인 우측폐정맥의 음영으로 인

한“scimitar”증후가 관찰되었다(Fig. 1). 심전도에

서는 QRS축의 우측편위가 관찰되었다. 이면성 심초

음파에서는 심장의 우측 편위와 작은 크기의 심방중격

결손과 경도의 삼첨판 폐쇄부전소견을 보였다. 심도자 

검사상 횡격막 부위의 하공정맥에서 갑작스런 산소포

화도의 증가를 보였으며 폐동맥 혈관 조영술상 확장된 

좌폐동맥 및 우폐동맥 형성을 보였고 그 후 하흉부에

서 scimitar 모양의 비정상적인 정맥이 보였다(Fig. 2). 

흉부 및 복부 대동맥조영술상 복부하행 대동맥에서 우

하폐부로 혈류를 공급하는 변형동맥(Aberrent artery)

이 관찰되었다(Fig. 3). 

치료 및 경과：수술은 이상환류되는 우폐정맥과 좌심

방사이의 혈류를 연결해 주는 방법을 시행하였으며 이

후 환아는 합병증없이 증세호전되어 퇴원하였다. 

 

고     안 

 

Scimitar 증후군은 우측폐정맥의 일부 혹은 전부가 

하공정맥으로 유입되는 부분폐정맥 환류이상 질환으로 

그외에 우측폐의 발육부전, 우심증, 우측폐동맥의 기

형, 우측폐의 결절동2)을 동반하기도 한다. 흉부 방사

선 소견상에서 반월도(scimitar)모양의 음영이 관찰된

다고 하여 붙여진 이름으로 1960년에 Neill등1)에 의해 

처음으로 보고되었다. 이후 보고자들에 따라서 Hypo-

plastic lung syndrome3), Congenital pulmonary 

venolobar syndrome4,5,6), Epibronchial right pulm-

onary arterial syndrome7), Mirror image lung sy-

ndrome8) 등의 다른 이름으로도 불려져 왔다. 

폐의 발육부전및 기형적 폐정맥과 함께 많은 예에서 

다른 기형이 동반된다. 하부 흉부 대동맥이나 상부 복

부 대동맥에서 체동맥이 나와 폐하부에 혈류를 공급하

기도 하며 이따금 폐격절에 혈액을 공급하기도 한다. 

체동맥에서 혈류를 받는 폐조직은 우측폐동맥으로부터 

혈류를 공급받지 못하므로 정상보다 크기가 작다. 일부

에서는 우측 폐조직이 전부 체동맥으로부터 혈류를 받

고 우폐동맥은 없는 경우도 있다. 또한 우측 횡격막의 

Fig. 1. Chest PA, showing right lung fields are smaller
than left lung fields. the heart and mediastinum
are shifted to right side. showing the classic“sci-
mitar sign”(arrow). 

Fig. 2. Right pulmonary angiography. venous blood is
drained via a large anomalous vein(arrow) into
the inferior vena cava. 

Fig. 3. Abdominal aortogram showing the aberrant art-
ery supplied of right lower lung fields. 
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기형이 선천적 폐정맥엽증후군과 동반될 수 있는데 부

횡격막(accessory diaphragm), 간 헤르니아(hepatic 

herniation)9,10), 횡격막 낭종(phrenic cyst), 폐격절 

그리고 드물게는 하대정맥의 결손등이 있다. 

Scimitar 증후군의 원인은 밝혀지지 않았으며 다만 

단순한 폐정맥환류이상보다 더 이른 시기에 이상이 있

기 때문이라 여겨지며 발생학적으로 Bronchopul-

monary sequestration과 같은 범주에 속하는 우측폐

의 발달이상이라고 할 수 있다1,11). 

이 증후군은 크게 3가지 유형으로 나눌수 있는데 첫

째는 성인형으로 우측폐정맥과 하공정맥사이의 단락

양이 적어 성인이 될 때까지 특이한 증세가 없는 경우

가 많고 증세가 있다 하더라도 우측 폐이상에 의한 반

복되는 호흡기감염이 대부분이고 폐동맥고혈압은 없

다. 주로 흉부방사선검사에서 우연히 발견되어지며 예

후는 비교적 좋은 편이다12). 둘째는 영아기형으로 우

측페하부에 공급되는 혈류량이 많고 다른 심기형과 우

측폐형성부전이 심해서 조기에 심한 심부전이나 청색증 

또는 성장지연을 보이게 되며 폐동맥 고혈압의 소견을 

보이는 수가 많다. 동반된 심기형의 정도가 복잡하고 

우폐의 형성부전이 심할수록 일찍 증세가 나타난다13). 

세째는 심장에 다발성 기형이 있고 심장외 기형이 같

이 동반된 경우이다. 다른기형이 동반되지 않은 경우

는 자각증세가 없어 모르고 지내다가 우연히 발견되는 

형이 가장 많은 비율을 차지하며 이때는 특별한 치료가 

필요없지만 드물게 반복적인 호흡기 감염이나 객혈같은 

증세가 있으면 수술적 치료를 필요로 한다 14,15,16). 

Scimitar증후군의 진단은 흉부 방사선소견상 특징

적 소견인 심장우연을 따라 보이는 scimitar vein이 

있는 경우에는 쉽게 가능하지만 우측폐형성부전이 심

해서 심장의 우측편위가 심한 경우나 어린영아에서는  

잘 보이지 않는다17,18). 

 이면성심초음파상에서 우폐정맥이 횡격막아래에서 간

정맥상부의 하공정맥에 유입되는 것을 subcostal view

에서 확인할 수 있다. Salazar등19)은 scimitar증후군 

5례에서 이면성 심초음파를 시행하였는데 3례에서 이

상정맥이 횡격막 아래에서 하공정맥으로 유입되는 것

을 발견하였으며 2례는 횡격막 상부에서 연결되어 심

초음파는 정상소견을 보였다. 본 증례에서는 이면성 심

초음파상 subcostal view에서 작은 크기의 심방중격결

손증과 우폐정맥의 혈류가 하공정맥으로 유입되는 것

을 확인할 수 있었다. 

또한 동맥 혈관조영술을 통해 하행대동맥으로부터 우

폐하엽에 혈류를 공급하는 변형동맥을 볼 수 있는데, 

본 증례는 하행대동맥에서 기시한 변형동맥이 두분지

로 나뉘어져 우측폐하부에 혈류를 공급하고 있었다. 

그외 이 증후군을 진단하는 방법으로는 Cinemagn-

etic Resornance Imaging, Duplex Doppler Sono-

graphy, CT, DSA(Intravenous Digital Subtraction 

Angiography), MRI(Magnetic Resornance Ima-

ging)등이 있으며 간의 헤르니아의 경우는 Pulmo-

nary Angiography Radionuclide Scintigraphy로 진

단이 가능하다20). 

Scimitar증후군 환자 대부분은 증상이 경미하고 좌

우단락이 많지 않기 때문에 수술적 적응이 되지 않고 

좌우단락이 많거나 다른 심기형이 있는 경우는 수술이 

필요하며 우폐형성부전이 심하고 잦은 호흡기 감염을 

일으키는 경우에는 폐기능을 주의깊게 검토한 후에 폐

절제술을 하는 수도 있다. 

Schramel등21)은 scimitar증후군 7례를 경험하였는

데 이중 좌우단락 혈류양이 50%이상 증가되어 폐동

맥고혈압과 심부전을 초래한 경우와 폐격절 및 반복적

인 우측폐의 감염이 있는 4례에서 수술을 시행하였는

데 이중 2례는 합병증없이 잘 치유되었다. 그러나 나

머지 2례는 수술후 scimitar 정맥의 혈전 또는 섬유화

로 폐절제술을 추가로 시행하였다. 

본 증례는 빈번한 호흡기 감염 및 운동시 피로감을 

호소하여 수술적 치료가 도움을 줄것으로 기대하였으며 

수술후 합병증없이 치유되었다. 

 

요     약 

 

저자들은 과거력상 빈번한 호흡기 감염과 운동시 쉽

게 피로감을 주소로 내원한 15세 여아에서 흉부 방사

선상 scimitar sign이 잘 보이며 하행대동맥에서 우측

폐하부로 공급되는 변형동맥을 보인 scimitar 증후군 1

례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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