
기관지폐분리증은기관지와의정상적인연결이없으면서주

로 체동맥으로부터 혈류공급을 받는 폐실질의 한부분으로, 분

리폐가 정상폐의 늑막내에 생기는 엽내 분리증과, 독립된 늑막

을 가지고 주로 횡격막 상부 또는 하부에 생기는 엽외 분리증

으로 나누어진다. 그 중 더 드문 엽외 폐분리증은 대부분이 신

생아 시기에 심한 호흡기 증상이나 동반 기형으로 발견되며,

폐하엽과 횡격막 사이, 횡격막 내부, 종격동 등에 호발하며, 일

반적으로 체동맥을 통한 혈류공급과 체정맥으로의 정맥유출을

보이는 것으로 알려져 있다 (1).

저자들은 폐동맥으로부터 혈류공급을 받고, 전산화단층촬영

(computed tomography, 이하 CT)상 조영증강이 되지 않는

고밀도 종괴로 나타난 비정형적인 엽외 폐분리증 1예를 보고

하고자 한다.

증례 보고

48세 여자환자가 3년 전에 우연히 단순흉부촬영에서 우측

흉곽내 종괴를 발견하였으나 추가검사나 특별한 치료없이 지

내다가, 2개월전부터 우측 등쪽에 가벼운 통증이 발생하여 내

원하였다. 환자의 과거력, 진찰 소견 및 검사실 소견상 특이사

항은 없었다.

단순흉부촬영에서는 우측 중간폐야에 상,하로 경계가 매우

좋고, 석회화나 공동형성은 없는 직경이 약 6 cm 정도 되는

늑막 또는 늑막외 종괴로 관찰되었다 (Fig. 1A). 조영증강전

CT상 우측 흉벽에 기저부를 두고 있으며, 우측 주엽간열 내에

위치한 것으로 생각되는 경계가 매우 좋은 원형의 늑막종괴로

관찰되었는데, CT 밀도가 약 130 HU 정도되는 균일한 고밀

도 종괴였고 (Fig. 1B), 종괴의 주변에 작은 반상 석회화가 있

었다. 조영증강 CT상 종괴 내부에 뚜렷이 조영증강되는 부위

는 없었고, 종괴와 우측 폐문을 연결하는 두꺼운 선상음영이

관찰되었다 (Fig. 1C).

환자는 개흉술을 통한 종괴 적출술을 시행받았다. 수술 소견

상 종괴는 약 6-7 cm 크기로 우측 주엽간열 내에서 비교적

잘 피막화된 형태로 보였고, 우상엽과 우하엽의 장측 늑막과

부분적인 섬유성 유착을 보였으나 전체적으로는 잘 박리되었

다. 우측 폐동맥의 한 분지가 종괴에 혈류공급을 하는 동맥이

었고 (Fig. 1D), 종괴로부터 유출되는 정맥은 좌심방으로 유입

됨을 확인하였다. 

병리조직 소견상, 육안적으로는 난원형의 단방성 낭성종괴

로 내부는 끈적끈적한 점액성 물질로 차 있었고 그 벽은 1-5

mm의 두께로 비교적 얇고 일정하였다 (Fig. 1E). 조직의 현

미경 소견상 낭성종괴의 피막은 잘 분화된 늑막이었고, 얇은

벽은 호흡상피세포로구성된폐실질조직및기관지연골로구

성되어 있어서 최종적으로 엽외 폐분리증으로 진단하였다. 

고 찰

기관지폐 분리증은 선천성 폐기형의 0.15-6.4%인 드문 질

환으로 전체 폐절제의 1.1-1.8%를 차지한다 (2). 분리증이란

용어는 1946년 Pryce가 가장 먼저 사용하였는데, 정상적인 기

관지와 연결이 없어 기능을 할수 없는 폐실질의 일부가 체동

맥으로부터 혈류공급을 받는 폐기형으로 정의되며, 엽내 분리

증과 엽외 분리증으로 분류된다 (3). 

태생학적 기원은 원시 전장(primitive foregut)으로부터 과

잉 폐발아(supernumerary lung bud)가 생기고 이는 원시 후

대동맥(primitive dorsal aorta)과연결되어있는데퇴화되지않
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엽외 폐분리증의 비정형적 발현: 1예 보고1

정해정·이기열·유석종·심재찬·이기재·김호균

엽외 폐분리증은 기관지폐 분리증의 드문 유형으로, 기능을 할 수 없는 폐실질의 일부가 자

신만의 늑막으로 둘러싸여 있고, 체동맥으로부터 혈류공급을 받는 선천성 기형이다. 저자들은

비정형적 양상을 보인 엽외 폐분리증 1예를 보고하고자 한다. 전산화단층촬영상 종괴는 우측

주엽간열 내에 위치하는 조영증강이 되지 않는 고밀도 병소로 관찰되었다. 수술소견상 폐동맥

분지로부터 혈액공급을 받고 좌심방으로 유출되는 정맥을 갖는 종괴로, 병리소견상 엽외 폐분

리증으로 확진되었다.

1인제대학교 의과대학 서울백병원 진단방사선과학교실
이 논문은 2001년 8월 6일 접수하여 2001년 12월 21일에 채택되었음.
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A B

Fig. 1. A 48-year-old female with known intrathoracic mass
for 3 years.
A. A Chest radiograph demonstrates a mass at right middle
lung zone. The mass is well defined superiorly and inferiorly,
and its medial portion points to right hilum.
B. Precontrast CT scan reveals a well-defined mass based on
right posterolateral chest wall, showing homogenously high
density measuring about 130 HU (not shown). Contrast-en-
hanced CT scan fails to demonstrate definitely enhancing por-
tion within the mass (not shown).
C. CT image at lung window setting shows a relatively thick,
linear structure connecting the mass and right hilum (arrow).
D. A well-encapsulated mass (arrowheads) within the right
major fissure is noted on thoracotomic field. A large feeding
vessel (arrow) originating from the right pulmonary artery en-
ters into the mass and its vein drains into the left atrium (not
shown).
E. Gross examination of the specimen reveals a well-encapsu-
lated, unilocular cystic mass. The external surface of the mass
is coated with relatively thick pleural tissue. The wall of cystic
mass is relatively even and thin. The cyst was filled with
thick, tenacious and creamy materials.
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고 유지되어 기관지폐 분리증이 발생한다고 알려져 있으며 기

관지폐 분리증, 특히 엽외 분리증에서 위장관과의 교통을 자주

보이는 것은 이 가설을 뒷받침한다 (1). 이때 발생 시기가 빠

르면 독립된 늑막을 가지면서 횡격막 상·하부에 생기는 엽외

폐분리증이 발생하고, 발생 시기가 느리면 분리폐가 부분적으

로 분화되어 정상 폐와 같은 늑막을 갖는 엽내 폐분리증이 발

생한다 (4). 엽외 폐분리증은 신생아 시기에 주로 발견되고 동

반 기형이 흔하므로 대체로 선천성 기원으로 생각하고 있으나,

엽내 폐분리증은 2세 이상에서 주로 발견되며, 동반 기형이 드

물고, 만성 염증, 섬유화 병변 그리고 체동맥 혈류공급이 하부

폐인대 내에 정상적으로 생기는 체동맥의 비정상적인 비후에

의하므로 후천성 병변이라는 주장이 더 우세하다 (5).

엽외 폐분리증은 전체 기관지 폐분리증의 25%를 차지하고,

대부분이 6세 미만에 호흡 곤란, 청색증 그리고 수유 장애로

발현되며 산전 초음파상에서 양수과다증이나 태아 수종과 동

반되어 발견되기도 한다. 남자에서 더 호발하며, 50-65%에서

선천성 기형을 동반하는데 횡격막 탈장(20-30%)이 가장 흔

하고 그외에 위장관, 폐, 심장기형 등을 보인다. 호발부위는 주

로 폐하엽과 횡격막 사이(63-77%)이고 횡격막 내부나 하부

후복막강, 종격동, 늑막, 심낭막에도 발생한다. 본 증례에서는

동반기형이 없이 무증상 종괴로 발견되었는데, 이는 성인에서

발견되는 엽외 폐분리증이 보통 증상이 없이 우연히 발견되는

경우가 많다는 보고들과 일치한다 (6, 7). 엽외 폐분리증의 공

급동맥은 80%에서 흉부 또는 복부 대동맥으로부터 기원하는

데, 기타 15%에서 비장동맥, 위동맥, 쇄골하동맥, 늑간동맥과

같은 작은 체동맥, 5%에서 폐동맥이나, 폐동맥과 체동맥에서

동시에 공급을 받는다고 알려져 있다. 정맥유출은 80%이상이

하대정맥, 기정맥, 반기정맥을 통해 우심방으로 되고, 약 20%

에서 부분적으로 폐정맥을 통해서 되며, 폐동맥으로부터 혈류

공급을 받는 경우에는 폐정맥으로 유출되는 경우가 많다고 한

다 (8). 본 증례에서는 분리폐가 폐동맥의 분지로부터 혈류공

급을 받고, 폐정맥을 통해 좌심방으로 유입되는 드문 혈류양상

을 보인 경우였다.

방사선학적으로는 CT상 비정상적인 병소 자체 및 이를 공

급하는체동맥, 특히하행대동맥으로부터분지하는공급동맥을

발견하면 진단이 가능하다. 폐병소 자체는 비특이적인 모양의

연부조직 종괴이거나 공기 또는 액체를 함유하는 낭성종괴로

보이는데, 분리폐 주변의 폐실질에 기종성 변화나 주위 정상폐

의 기관지혈관속이 분리폐 주변부로 밀려있는 소견 등도 관찰

할 수 있다 (9, 10). 본 증례에서는 분리폐가 CT상 조영증강

이 되지 않는 고밀도 낭성종괴로 나타난 경우로, 이는 낭성종

괴의 내용물이 끈적끈적한 점액성 물질로 구성되어 있었기 때

문이었다. 체동맥을 통한 종괴로의 혈류공급 및 정맥유출로를

정확하게 찾아내는 것이 폐분리증의 진단에 결정적으로 중요

한데, CT나 자기공명영상에서 하행대동맥에서 기원하는 큰 분

지혈관을 발견하는 것은 어렵지 않다. 그러나 작은 체동맥이나

폐동맥으로부터 혈류공급을 받는 경우 이를 사전에 알기 어려

운 경우가 많다 (4, 9). 본 증례의 경우에도 폐동맥의 분지가

이종괴를공급함에도불구하고 CT상 폐동맥의주행경로로생

각되는 종괴와 폐문 사이를 연결하는 선상음영만이 보였을 뿐,

조영증강되는 혈관자체를 확인할 수는 없어서 수술전 정확한

진단이 어려웠다. 

엽외 폐분리증의치료는증상이없는경우단순추적을할수

도 있으나, 감염이나 객혈과 같은 증상이 있는 경우 분리폐의

수술적 절제가 필요하고 (7), 분리폐에 혈류를 공급하는 비정

상적 혈관의 색전술이 수술전 보조 요법으로 도움을 준다. 예

후는 동반 기형이 없다면 비교적 양호한 것으로 알려져 있다.

결론적으로, 저자들은 특이증상이 없는 성인에서 CT상 조영

증강이 되지 않는 고밀도 종괴로 관찰되고, 폐동맥으로부터 혈

액공급을 받으며 좌심방으로 정맥유출이 되는 드문 형태의 엽

외 폐분리증 1예를 경험하였기에 보고한다. 
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Unusual Presentation of Extralobar Pulmonary
Sequestration: A Case Report1
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Extralobar pulmonary sequestration, a rare form of bronchopulmonary sequestration, is a congenital anom-
aly in which a portion of nonfunctioning lung tissue is surrounded by its own pleura and is supplied by a sys-
temic artery. We describe a case of extralobar pulmonary sequestration with unusual features. CT scanning of
the chest demonstrated a non-enhancing, hyperdense mass within the right major fissure, and thoracotomy re-
vealed that the mass received blood from a branch of the right pulmonary artery and drained into the left atri-
um. The pathologic diagnosis was extralobar pulmonary sequestration.
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