
유전성출혈성말초혈관확장증, 오슬러-웨버-렌두씨병은말

초혈관 확장, 동정맥기형, 동맥류가 특징이며 피부점막

( 78%), 위장관 ( 44%), 간 ( 31%), 폐 ( 20%), 뇌 (8%), 그리

고 그밖에어느장기에도생길 수 있는 유전성질환이다 ( 1 ) .

상염색체 우성 유전하며인구 100,000 명에한 두 사람 빈도로

발생한다 ( 2 ) .

폐동정맥기형은 단순흉부촬영이나 C T로 의심하거나진단

할 수 있으며폐혈관조영술이확진방법이지만최근에는 나선

형 C T를 이용한 3차원영상으로대치하기도한다 ( 3 ) .

간에 생긴 동정맥기형은 조직생검, 혈관조영술, 회색도 초

음파로진단보고한것이있고최근에는색도플러초음파, CT,

MRI 소견이보고되어있다 ( 2 ) .

유전성 출혈성 모세혈관확장증 환자에서 폐와 간, 두 곳에

동시에동정맥기형이 생기는것은 드문일로, 이런 환자를두

예 경험하였기에그 방사선소견과함께보고한다.

증례 1

4 6세 여자 환자가반복되는심한코피와손톱밑에생긴반

상출혈을주소로내원하였다. 구강점막에점상출혈, 호흡곤란,

왼쪽 경동맥잡음이있었으며말초혈액검사에서적혈구수가

4 . 2 0×1 0 6 /㎕, 혈색소는 5 .5g /㎗이고혈액도말검사에적혈구모

양은소세포형저색소성 (microcytic hypochromatic) 이어서만

성 출혈에따른빈혈을시사하였다. 환자는십수년간 위와같

은 증상으로병원 치료를받았으나출혈원인을찾지 못하였

다. 입원당시촬영한단순흉부촬영에서폐우하엽에경계가분

명한동전형병변이있어동정맥기형을비롯한결절성폐질환

을 감별진단하였고흉부나선형C T로 동정맥기형을확진하였다

(Fig. 1). CT에서크고 구불구불한간동맥, 간내혈관단락등의

소견이간우엽에보였으며색도플러간초음파에서정상보다

굵고동맥기유속이빠른간동맥과 (수축기 최고속도 1 75c m /

초) 간내혈관단락을관찰하였다. 간혈관조영술로, 간동맥에서

간정맥으로조영제가단락되는것과 상장간막동맥조영술을

하였을때 상장간막동맥과우간동맥이 연결되는것도확인하

였다. 상부위장관조영술과뇌 MRI 소견은 정상이었다. 위와

같은 소견을종합하여유전성출혈성말초혈관확장증이라진

단하고폐우하엽에쐐기형절제술을한 뒤 병리조직에서동정

맥기형을 확인하였다. 환자 가족 가운데 점상출혈이나빈혈,

그밖에다른출혈력이없어가족에대한검사는하지않았다.

증례 2

6 5세 여자 환자로다른 병원에서초음파검사를한 뒤, ‘간

에 혹이 있다’는 말을듣고내원하였다. 나선형 C T에서, 동맥

기 사진에 구불구불하고 커진 간동맥과 함께 간우엽에 동정

맥 단락, 우간정맥과 중간정맥의조기 조영이 보였고 폐우하

엽에도작은동정맥기형이 보였다 (Fig. 2). 환자는출혈을비

롯하여 별다른 증상은 없고 자신이나 가족의 출혈 과거력도

없어서뇌 M R I와 같은검사를더 하지않았다.

고 찰

유전성출혈성말초혈관확장증은 가족력, 말초혈관확장, 반

복되는 출혈이 특징인 질환으로 대개 십대나 이십대에 처음

증상이나타난다. 이들에게폐동정맥기형은하나또는여러개
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유전성 출혈성 말초혈관확장증, 오슬러-웨버-렌두씨병은 상염색체 우성유전하는 질환으로

코피가 반복되는 것이 주 증상이다. 말초혈관 확장, 동정맥기형, 동맥류가 특징이며 이런 병변

은 피부점막, 위장관, 간, 폐, 뇌, 그리고 그밖의 어느 장기에도 생길 수 있다. 유전성 출혈성

말초혈관확장증 환자에서 폐와 간에 동시에 동정맥기형이 생기는 경우는 매우 드물다. 이런

환자를 두 예 경험하였기에 그 방사선 소견과 함께 보고한다. 단순흉부촬영에 동그란 종괴가

있었고 나선형 C T로 폐동정맥기형을 확인하였으며 색도플러 초음파 검사로는 간동맥이 구불

구불하고 커졌으며 동맥기 유속이 빠른 것을 알아냈다. 간나선형 C T에서 커진 간동맥, 동정

맥단락, 조영제가 일찍 차는 간정맥을 확인하였다. 혈관조영술로 간동정맥기형을 확진하였다.

1청주성모병원 방사선과
이 논문은 1 9 9 8년 1 1월 1 0일 접수하여 1 9 9 9년 1월 1 5일에 채택되었음.
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유전성출혈성말초혈관확장증 (오슬러-웨버-렌두씨병) 환자에서
폐와간에동시에생긴동정맥기형의방사선소견 : 2예 보고1
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가 함께나타날수도있는데 20% 정도환자에서나타난다. 다

른 한편으로, 폐동정맥기형 환자의 90%는 유전성출혈성말

초혈관확장증환자이다. 병변이있는 가까운부위에서잡음이

청진될수 있고혈류가우에서좌로단락되고그에따라청색

증이나심하면심부전에빠질수도있다. 이곳을 지나는혈액

이 걸러지지않기때문에역설적인색전증, 경색, 농양같은것

이 온몸어디든지, 특히뇌에생길수 있다 (1, 2). 따라서뇌에

대한검사는뇌내동맥류의진단을위해서뿐 아니라이와같

이 치명적인합병증을미리알아내기위하여도필요하다.

간동정맥기형은폐고혈압과 그에따른 심부전을초래할수

있다. 동문맥 단락이 있으면문맥압항진으로 이어질 수 있고

이어 위장관 출혈이나 복수가 생기기도 한다 (5). 혈류가 간

에서 걸러지지않아폐동정맥기형에서와 같은여러뇌병변이

생기거나 간경화에 이르기도하고심지어는간세포암이 발생

했다는보고도있다 ( 6 ) .

일반 C T와 역동적 C T를 함께하면폐혈관조영술의 60% 보

다도훨씬높은 98%의정확도로폐동정맥기형을진단할수있

다고 Remy 등은보고하였고 (4), 최근에는나선형C T를 이용

하여 축상영상과함께정교한 3차원영상을 (단일문턱값그

림자표면표시, 절편두께 2나 5mm, 피치 1, 360°선형보간법알

고리듬) 얻어분석한다면폐동정맥기형의진단은물론그 혈관

구조까지거의1 00% 정확하게알수 있다고보고하였다( 3 ) .

정도가 심하지않은 경우에일반 회색도초음파만으로간

동정맥기형을진단하기는 쉽지않으나간동맥이 많이커지고

구불구불하여주변의정상간문맥, 총수담관과구별된다면간

동정맥기형을비롯한 혈관 이상을 의심할 수 있다 (2). 펄스

또는 색도플러초음파에서는 간동맥의 최고유속이 153 ±

6 5 .2c m /초로 (건강인은 64.9 ± 1 1 .4 c m /초) 정상인의 그것보

다 훨씬빠르고 (5), 단락의위치와정도에따라간정맥또는

간문맥이 커지기도하는데도플러초음파로이 단락을관찰할

수도, 혈류의 방향을알 수도있다 (2). 일반 또는 역동적 C T

로는 커진 간동맥, 간내단락, 정맥의조기조영, 말초혈관확장

소견과조영제흐름에관한 동역학자료를얻을 수 있다 ( 2 ) .

자기공명영상술로는신호가소실된 (signal void) 혈관을확인

이정근외 : 유전성 출혈성말초혈관확장증 환자에서 폐와 간에 동시에생긴 동정맥기형

Fig. 1. 46-year-old woman with Osler-
Weber-Rendu disease.
A . Chest radiograph shows well-de-
fined mass in right lower lobe of lung
( a r r o w ) .
B . CT scan of lung window setting at
the level of the cardiac ventricle shows
pulmonary arteriovenous malforma-
tion (arrow) with feeding artery and
draining vein in right lower lobe.
C . CT scan of liver at arterial phase
shows enlarged and tortous hepatic ar-
tery (arrows).
D . CT scan of liver at arterial phase
shows low density in liver parenchyma
due to shunting (arrows) and early vi-
sualization of hepatic veins (empty ar-
r o w s ) .A B

C D
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할 수 있으며조영제를 이용한자기공명혈관조영술로기형혈

관의 구조와 그 동역학까지알아낼 수 있다 (2, 6). 혈관조영

술은 가장정확한진단법이나관혈적이라는단점이있다 ( 2 ) .

유전성출혈성말초혈관확장증은우리몸 곳곳에동정맥기형

을 비롯하여다른여러혈관기형을초래하는유전성질환으로

출혈, 감염, 경색, 심부전등의치명적인합병증을일으킬수 있

다. 환자의현재상태나과거력, 가족력에서유전성출혈성말초

혈관확장증이의심될때에폐, 간, 뇌등중요한장기에생길수

있는동정맥기형을염두에두고방사선검사를진행해나아간

다면환자에게치명적인합병증을미리알아예방할수가있다.
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A B

Fig. 2.65-year-old woman with Osler-Weber-Rendu disease.
A .Small arteriovenous malformation (arrow) in right lower lung
on CT of lung window setting.
B . Enlarged tortous hepatic artery (large arrow) and arteriove-
nous fistula (small arrows) in right lobe of liver at arterial phase
of CT.
C .Early visualization of right and mid-hepatic veins (arrows)
and non-visualization of left hepatic vein at arterial phase, due
to fistula in right lobe of liver.

C
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Imaging Findings of Arteriovenous Malformations Involving Lung 

and Liver in Hereditary Hemorrhagic Te l a n g i e c t a s i a

( O s l e r - We b e r - Rendu Disease) : Two Cases Re p o r t1

Jeong Geun Yi, M.D., Joo Hyuk Lee, M.D., Su Ok Seong, M.D.

1Department of Radiology, Cheongju St. Mary’s Hospital 

Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT) or Osler-Weber-Rendu disease is an autosomal dominant dis-

order characterized by repeated episodes of bleeding. Multiple telangiectases consisting of thin-walled, dilated

vascular channels with arteriovenous communication may involve, for example, mucocutaneous tissue, the

gastrointestinal tract, and the liver, lung, and brain. We report the imaging findings of two cases of HHT in-

volving arteriovenous malformation of both the lungs and liver, a rare condition. Chest radiography revealed a

round mass, while helical CT showed a feeding artery and draining vein with arteriovenous malformation in

the lung. Color Doppler sonography revealed an enlarged and tortuous hepatic artery with high systolic veloci-

ty. CT demonstrated an enlarged hepatic artery, arteriovenous shunt, and early draining hepatic vein in the

liver. Celiac angiography showed arteriovenous malformation.

Index words : Arteriovenous malformations, hepatic

Arteriovenous malformations, pulmonary
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