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서 론

폐분리증(pulmonary sequestration)은 산

전 초음파로 진단되는 congenital thoracic 

malformations(CTMs) 중에서 0.15 - 6.4%

의 빈도로 관찰되며, 그 중 폐외분리증은 전

체 폐분리증의 4분의 1을 차지한다
1,2. 

산전에 발견된 CTMs는 매우 다양한 자

연경과를 보이는데, 병변이 큰 경우에는 태

아 수술이 필요할 정도로 심각한 합병증을 

동반하기도 하고, 어떤 경우에는 소실되어 

출생 후 관찰되지 않기도 한다
3. 따라서 산

전 진단된 CTMs의 치료에 대해 많은 논란

이 있으며, 증상이 없는 CTMs 의 경우 일

부 저자들은 장기 추적 관찰만으로 충분하

다고 주장하는 반면 다른 저자들은 감염, 출

혈, 기흉, 기타 호흡기계 합병증, 악성 전이 

등의 위험성을 예방하기 위해 정규 수술로

써 절제하여야 한다고 주장한다
1,2,4-8.

본 병원에서 산전 진단된 폐외분리증에 

대해 조기에 절제술을 시행한 2명의 증례를 

보고하고자 한다.

증 례

증례 1: 조기 진통으로 인해 재태 연령 

28
+1주에 제왕절개를 시행하여 1025 g로 출

생한 여자 환자로 산모는 38세로 자궁 경부 

무력증으로 임신 초기에 맥도날드 수술을 

시행 받은 과거력이 있었다. 산전 초음파에

서 태아의 위 뒤쪽으로 2.2 × 2.6 × 3.2 cm 크

기의 음영 증강을 보이는 종괴가 관찰되어 

폐분리증이 의심되었다(그림 1). 출생 후 시

행한 단순 흉부x-ray와 복부 초음파에서 좌

측 후복막강 횡격막과 부신 사이에 소엽상 

형태의 종괴가 관찰되어 폐외분리증이 의심

되었다(그림 2A, 2B). 저체중과 호흡기계 감

염으로 인해 신생아 중환자실에서 집중 치

료 받은 후 체중이 2400 g으로 증가하는 등 

상태가 호전되어 퇴원하였다. 출생 4개월에 

외래 내원 당시 체중이 4700 g으로 증가하였

고 복부 전산화 단층 촬영 결과(그림 3A, 

3B) 종괴 크기의 변화가 거의 없어 개복술

을 시행하였다. 종괴는 2.7 × 1.5 cm 크기로 
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Fig. 1. Fetal US. 2.2 × 2.6 × 3.2 cm sized 
echogenic mass behind stomach, over left 
kidney  

            

Fig. 3. Follow-up abdominal CT. About 2.7 × 2.5 cm sized soft tissue mass in left posterior 
mediastinum with extents to left retroperitoneal space. A) Axial view B) Coronal view

        

Fig. 2. A) Chest X-ray at birth: Radio-opaque lesion in LLLF B) Abdominal US at birth. 
About 3.5 × 2.1 cm sized mass within small cystic components in retroperitoneum, between 
diaphragm and left adrenal gland.

청회색의 매끈한 표면을 보였으며 주변조직

과 유착이 심하지 않아 비교적 용이하게 절

제되었고, celiac axis로부터 기시한 feeding 

vessel은 중복결찰을 시행하였다. 조직 검사 

결과에서 폐분리증으로 확인되었다(그림 4). 

환아는 수술 후 4일째 합병증 없이 퇴원 하

였으며 12개월째 외래 추적 관찰 중으로 양

호한 상태이다.

증례 2: 재태 연령 41주에 체중 3270 g으

로 출생한 남아로, 산전 초음파에서 좌측 신
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Fig. 4. Pathologic finding of pulmonary 
sequestration (H&E stain: × 200). Multiple 
irregular cystic spaces interspersed with 
normal respiratory bronchioles and alveoli

   

Fig. 5. A) Abdominal US at birth. Color Doppler image showing a feeding vessel arising 
from Aorta.
B) Abdominal CT at birth. About 3.4 × 3.5 cm sized soft tissue mild enhancing mass with 
cystic change between adrenal gland and spleen.

장 위, 위의 뒤로 음영증강을 보이는 낭포성 

종괴 관찰되어 폐분리증이나 cystic adenoid 

malformations 이 의심되었다. 출생 후 시행

한 초음파와 복부 전산화 단층 촬영에서 좌

측 후복막에 위치한 3.4 × 3.5 cm의 낭포성 

종괴 있어 폐외분리증으로 진단되었다(그림 

5A, 5B). 생후 2개월에 다시 시행한 복부 

전산화 단층 촬영 결과 병변의 크기가 변하

지 않아 개복술을 시행하였다. 종괴의 크기

는 3 × 3 cm 였고 적갈색을 띄고 있었으며 

주변 조직과 유착이 심하지 않아 용이하게 

절제되었고, 대동맥에서 기시한 feeding 

vessel은 중복 결찰하였다. 조직검사 결과 

폐분리증으로 진단되었다. 수술 후 제 4일에 

합병증 없이 퇴원하였으며 현재 1년 2개월

째 외래 추적 관찰 중으로 특이사항 없다.

고 찰

산전 초음파 기술의 발전으로 인해 태아 

폐의 이상 소견, 즉 폐분리증(폐내분리증, 

폐외분리증), cystic adenomatoid malforma-

tion (CAM), congenital pulmonary airway 



176 소아외과 제 15 권 제 2 호 2009년

malformation, malinosculation, 기관지 기원

낭, reduplication cyst, foregut cyst 등의 발

견 빈도는 점점 증가하고 있다. 그러나 일부

는 출생 후 시행된 초음파에서는 관찰되지 

않아 정확한 진단이 어려우며 또한 CAM과 

폐분리증이 함께 존재하는 경우가 있는 등 

복합적으로 존재하는 경우가 흔하다. 따라서 

상기한 여러 질병들이 개별적인 질환이라기

보다 같은 배아 발생을 공유하는 연속성 상

의 질환으로 생각되어, 최근에는 congenital 

thoracic malformations (CTMs)이라는 용어

가 상기한 여러 질환을 통칭하여 널리 쓰여

지는 추세이다
1,5,9.

CTMs은 재태 기간 동안 다양한 경과를 

보이며, 그 발생 기전에 대해 정확히 밝혀진 

바는 없다
5. 그러나 Kunisaki 등은 CTMs 

의 약 77%에서 기관지 폐쇄를 발견하고, 

태아 기도의 발달 시 발생한 폐쇄와 관련되

어 발생한다고 주장하기도 하였다
10. CTM 

중 심각한 fetal hydrops를 유발하는 경우는 

태아 수술이 필요하기도 한다
3
. 

산전 진단된 폐r분리증은 대부분 재태 기

간 동안 크기가 감소하며, 약 50-70%에서

는 출생 후 초음파 검사에서 관찰되지 않기

도 한다. 그러나 초음파 검사에서 발견되지 

않았던 병변이 전산화 단층 촬영에서 발견

되는 경우가 있어, 폐분리증의 출생 후 진단

에 있어 전산화 단층촬영이나 자기공명 촬

영이 더 적절할 것으로 보고하였다
1,5,11-13. 

폐분리증은 폐내분리증(intrapulmonary/in-

traloba), 페외분리증(extrapulmonary/extralo-

bar)으로 구분된다. 폐내분리증은 주변의 정

상 폐조직을 둘러싸고 있는 흉막 안에 위치

하며, 70 %에서 좌하엽의 후기저엽(posterior 

basal segment)에서 발견되는 반면, 폐외분

리증은 정상 폐조직과 해부학적으로 완전히 

분리된 흉막으로 덮여 있으며 약 15%에서 

횡경막 하부 또는 후복막에서 발견된다. 폐

분리증은 약 50-65% 정도에서 선천성 횡경

막 탈장, diaphragmatic eventuation, foregut 

anomaly를 동반하는 것으로 알려져 있으며, 

이러한 동반 질환은 폐내분리증보다 폐외분

리증에서 더 흔하게 보고된다
2,3,6
. 

태아의 폐분리증은 종격동을 치우치게 하

여 양수과다를 일으키며 이로 인해 태아의 

morbidity를 증가시키게 되나 폐분리증 중 

폐외분리증에서는 이런 증상이 흔하게 발생

되지 않아 비교적 좋은 예후를 보인다
3.

출생 후 폐분리증은 대부분의 경우 무증

상이나 어느 연령대에서나 반복적인 감염이 

나타날 수 있으며, 이런 증상은 폐내분리증

에서 더 흔하다. 연관된 동맥과 정맥의 크기

에 따라 심혈관계 증상을 일으킬 수 있으며 

심한 경우 심부전이 나타나기도 하고, 아주 

드물게 중피종, lymphoepithelioma-like car-

cinoma 등의 악성 종양과 관련이 있음이 보

고 되기도 하였다
2,4-8
.

출생 후에도 존재하는 폐분리증의 치료에 

있어, 호흡 곤란, 감염 등의 증상을 보이는 

경우는 절제술을 시행하여야 하며, 수술 후 

치명적인 합병증은 거의 없는 것으로 알려

져 있다. 병변의 위치에 따라 개복, 개흉술, 

흉강경술 등의 다양한 수술방식이 적용될 

수 있으며, feeding vessel을 정확하게 결찰

한다면 수술에 따른 합병증을 최소화 할 수 

있다
5. 최근 신생아 시기에 흉강경을 이용하

여 폐외분리증을 성공적으로 절제한 증례가 

보고되기도 하였다
14. 
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증상이 없는 경우에는 일부의 저자들은 

추적 관찰을 할 것을 주장하나 다른 저자들

은 종괴 효과로 인한 폐용량의 감소, 반복적

인 감염 및 악성화의 가능성을 이유로 절제

술을 시행하여야 한다고 주장한다. 또한 조

기 수술은 합병증을 감소시키며 부모의 불

안을 감소시키는 장점이 있다
1,5,9.

결론적으로 산전 진단된 폐외분리증은 대

부분 태아의 morbidity를 증가시키지 않으

며, 소실되는 경우가 많으므로, 재태 기간 

동안 초음파를 통해 추적 관찰을 하는 것이 

적절하다. 출생 후 초음파 또는 전산화 단층 

촬영 결과 소실되지 않은 폐외분리증은 증

상이 없더라도 조기에 수술적으로 절제함으

로써 반복적인 감염, 출혈 등의 합병증을 예

방할 수 있을 것으로 생각된다. 
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Prenatally Diagnosed Extrapulmonary Sequestration

- 2 cases -

Hyun-Young Kim, M.D., Dong-Woo Son, M.D.
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, Seok-Yong Kim, M.D.

2
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Jee-Eun Kim, M.D.
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, Seung-Yeon Ha, M.D.
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Department of Surgery, pediatrics1, Obstetrics and Gynecology2, 
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, Gacheon Medical School Gil Hospital,  

Incheon, Korea

Congenital thoracic malformations such as intra- and extra-pulmonary 

sequestration, cystic adenomatoid malformation, congenital pulmonary airway 

malformation, malinosculation, bronchogenic cyst, reduplication cyst, and foregut 

cyst are frequently detected on routine prenatal ultrasound. There are some 

controversies about treatment for postnatally persistent pulmonary sequestration. 

Some authors recommend expectant long term follow up but most authors advocate 

elective surgical excision because of complication such as respiratory distress, 

infection, intrathoracic bleeding, haemoptysis, cardiac failure, and potential risk of 

malignancy. We experienced 2 cases of prenatally diagnosed extrapulmonary 

sequestration which were located in the subdiaphragmatic retroperitoneum. 

Resections were performed at 2 months and 4 months of age using intraabdominal 

approach. There were no complications. In conclusion, if the prenatally diagnosed 

extrapulmonary sequestration remained postnatally, early operation might reduce 

morbidity related to extrapulmonary sequestration and parental anxiety without 

any postoperative complication.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 15(2):173～179), 2009.
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