
Klippel-Trenaunay 증후군은 1900년에 처음 기술된 드문

선천적 혈관 질환이다(1). 이 질환은 편측 피부 혈관종과 다

수의 정맥류, 이환된 사지의 연부 조직과 골의 비대를 특징으

로 하며, 환자 중 3-5%에서 방광의 혈관종을 동반하는 것으

로알려져있다(2). 저자들은 Klippel-Trenaunay 증후군에동

반된 방광 혈관종을 1예를 경험하였고, 이의 방사선학적 소견

을 보고하는 바이다.

증례 보고

16세 여자가 7년 전부터 있었던 간헐적 무통성 혈뇨를 주

소로 내원하였다. 내원 당시 혈색소 수치는 7.1 g/dl(정상범위,

12-16 g/dl)로 감소되어 있었고, 소변 검사상 무수한 적혈구

가 확인되었다. 혈액 응고 검사는 정상 범위였다. 이학적 검사

상 오른쪽 하퇴 후측에 피부 혈관종과 연부 조직의 비대가 있

었다(Fig. 1A). 특이한 가족력은 없었다. 

초음파 검사에서 방광의 전정부에 1.6×1.2 cm 크기의 저

에코의 소엽성 결절이 관찰되었고(Fig. 1B), 색도플러 초음파

검사에서 병변 내부의 혈류 신호는 없었다. 전산화단층촬영에

서 병변은 방광벽보다 강한, 비교적 균일한 조영증강을 보였

다 (Fig. 1C). 또한 우측 궁둥 구멍근(piriformis muscle)과 중

간 볼기근(gluteus medius muscle)에 방광내의 결절과 같은

조영 증강을 보이는 1cm 크기의 소결절들이 있었다(Fig. 1D,

E).

방광경에서는 방광 전정부에 직경 약 1 cm 크기의 청자색

다낭종성 병변이 있었고, 그 주변으로 점막하 조직의 부종이

동반되어 있었다(Fig. 1F). 이 환자는 종괴 적출 및 종괴 주

위 방광을 부분 절제 하는 수술을 받았다.

병변은 육안적으로 포도색의 다낭종성 종괴였으며, 현미경

적 검사에서 방광 벽의 상피 세포 층 내에 산재된 확장된 혈

관과 여러 곳에 출혈을 동반하고 있어 해면 혈관종으로 진단

하였다.

고 찰

Klippel-Trenaunay 증후군은 편측 피부 혈관종과 다수의

정맥류, 이환된 사지의 연부 조직과 골의 비대를 특징으로 하

는 질환으로 1900년 Klippel과 Trenaunay에 의해 처음 기술

되었다(1-7). Klippel-Trenaunay 증후군 환자 중 동정맥 기

형으로 인한 피부에 자주빛의 커다란 모반을 동반하는 경우에

Klippel-Trenaunay-Weber 증후군으로 분류하였다(3). 또한

동정맥류(arteriovenous fistula)을 동반하고 있는 경우에는 환

자의 이병률의 차이를 보인다고 하여 Parkes-Weber 증후군

으로 따로 분류하기도 한다(3).

Klippel-Trenaunay 증후군의 원인은 잘 알려져 있지 않으

나, 유전질환이라는 보고가 있다(8). 단순 촬영에서 이 증후군

은 양쪽 하지 길이의 차이를 보일 수 있으며 손가락이나 발가

락의 일부만이 과성장되는 경우도 있다(4). 초음파검사 상에

서는 50% 이상의 환자에서 이환된 하지의 심부 정맥 미형성

이나 형성부전이 보고되었다(6). 전산화 단층 촬영과 자기 공

명 영상은 연부 조직안에 있는 다수의 정맥류 범위을 결정하

고 뼈로의 파급 정도를 평가할 수 있다(4).

Klippel-Trenaunay 증후군에서 혈관종은 가장 흔한 질환으

로 하지 피부에서부터 근육과 뼈까지 다양한 깊이를 가진 병

변으로 발생하지만, 흉막, 비장, 간, 방광, 직장에도 생길 수 있

다(3). 

Klippel-Trenaunay 증후군은 질병의 진행 과정이 느리기

때문에 치명적인 증상이 없는 경우는 특별한 치료가 필요 없

고, 증상이 있는 경우 대부분이 대증요법으로 치료 한다(2).

방광 혈관종은 매우 드문 양성 종양으로 전체 방광 종양의
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Klippel-Trenaunay 증후군에 동반된
방광 혈관종: 증례 보고1

이 영 경·김 정 곤·조 경 식

Klippel-Trenaunay 증후군은 드문 선천적 혈관이상 질환으로 피부의 혈관종, 다수의 정맥

류, 이환된 사지의 비대를 특징으로 하며 매우 드물게 방광의 혈관종을 동반한다고 알려져 있

다. 저자들은 Klippel-Trenaunay 증후군에 동반된 방광 혈관종 1예의 방사선학적 소견을 보

고하는 바이다.

1울산대학교 의과대학 서울아산병원 진단방사선과학교실
이 논문은 2002년 8월 8일 접수하여 2002년 11월 4일에 채택되었음.



약 0.6%을 차지하고 있으며, 보통 학동기나 청소년기에 발견

되고, 남녀 빈도에 큰 차이가 없다. 방광의 혈관종은 Klippel-

Trenaunay증후군 환자의 3-5%에서 동반되는 것으로 알려져

있는데, 대부분이 다발성보다는 단일 병변으로 크기는 매우 다

양하며, 육안적으로 적색에서 검푸른 색까지 여러 가지 색깔

로 보이는 불규칙한 엽상 형태를 지니고 있다(2).

방광 혈관종은 조직학적으로 주로 해면상 혈관종이며, 이외

에도 모세혈관성, 정맥성, 혈관임파성 혈관종 등이 있다(9).

Klippel-Trenaunay 증후군에 동반되는 방광 혈관종의 조직학

적인 소견에 대한 보고는 없으며 본 예에서 해면상 혈관종이

었다. 방광경 소견에서 해면상 혈관종은 상피 세포층 직하방

에 적자색의 확장된 혈관들이 밀집되어 있어 육안적으로도 진

단할 수 있다(2). 방광 혈관종의 주요 위치는 후방 외측이며

대부분이 근육 층에 국한되나 방광 외로 파급되는 경우도 있

다(10). 또한 종양 자체에 많은 혈관이 집중되어 있어 조직 생

검 중 다량의 출혈이 생길 위험성을 가지고 있다(9).

방광 혈관종의 투시 방사선학 소견으로는, 방광 조영술에서

둥글거나 소엽성의 충만 결손으로 보인다. 초음파 검사상에서

고에코의 둥글고 경계가 분명한 고형의 종양으로 보이거나 점

상의 석화화를 동반한 저 에코성의 전반적 방광 벽 비후 양상

으로, 칼라 도플러 초음파검사에서는 고속의 혈류, 낮은 저항

지수의 동맥혈 파형을 보인다(11). 전산화단층촬영에서 조영

증강되는 결절 형태로 나타나는데, 종양의 크기나 주변 조직

으로 파급 여부를 알 수 있다(11).

일반적으로 반복적인 무통성 혈뇨를 호소하는 환자에서 방

광내 병변이 있을 때, 악성 종양을 먼저 고려 하게 된다. 그러

나 저자들의 경우 환자의 나이가 적었으며, 대퇴부와 골반강

의 근육에도 비슷한 조영증강을 보이는 결절들이 있어, 방광

병변이 방광 암보다는 전신 질환과 연관되었음을 시사하였다.

또한 방광내 병변의 감별에 있어 양성 질환 중 발병율이 낮은

신경성 종양이나 평활근종 보다는 Klippel-Trenaunay 증후군

환자에서는 혈관종을 먼저 고려해야 한다. 

결론적으로, 혈뇨를 호소하는 젊은 환자에서 방광 종괴가 있

을 때, 방광외 장기에 혈관종이 있고 이학적 검사에서 정맥류

나 사지의 비대가 있다면 매우 드물지만 Klippel-Trenaunay

증후군과 연관된 방광 혈관종의 가능성을 고려해야 한다.
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Fig. 1. Bladder hemangioma associated with Klippel-
Trenaunay Syndrome in a 16-year-old female. 
A. A clinical photograph demonstrates right hypertrophied
limb, varicose veins and hemangioma, which are pathog-
nomonic of Klippel-Trenaunay syndrome. 
B. Transverse ultrasonogram shows an echogenic nodule
in the urinary bladder dome (arrows), confirmed as a he-
mangioma. In the dependent portion, another echogenic
lesion (arrowheads) is noted, which was observed as blood
clot due to its movement in position change.
C. Contrast-enhanced CT scan at the level of urinary bladder dome shows a 3-cm sized strongly enhancing nodule (arrow) in the
urinary bladder.



참 고 문 헌

1. Fligelstone LJ, Campbell F, Ray DK, Rees RW. The Klippel-
Trenaunay syndrome: a rare cause of hematuria requiring
nephrectomy. J Urol 1994;151:404-405

2. Hockley NM, Bihrle R, Bennett RM 3rd, Curry JM. Congenital
genitourinary hemangiomas in a patient with the Klippel-Traunay
syndrome: management with the neodymium: YAG Laser. J Urol
1989;141:940-941

3. Meine JG, Schwartz RA, Janniger CK. Klippel-Trenaunay-Weber
syndrome. Cutis 1997;60:127-132

4. Kanterman RY, Witt PD, Hsieh PS, Picus D. Klippel-Trenaunay
syndrome: imaging findings and percutaneous intervention. AJR
Am J Roentgenol 1996;167:989-995

5. Noel AA, Gloviczki P, Cherry KJ Jr, Rooke TW, Stanson AW,
Driscoll DJ. Surgical treatment of venous malformations in

Klippel-Trenaunay syndrome. J Vasc Surg 2000;32:840-847
6. Howlett DC, Roebuck DJ, Frazer CK, Ayers B. The use of ultra-

sound in the venous assessment of lower limb Klippel-Trenaunay
syndrome. Eur J Radiol 1994;18:224-226

7. 류경남, 이선화, 윤 엽, 임재훈. Klipper-Trenaunay-Weber syn-
drome:1예보고. 대한방사선의학회지 1990;26:1053-1056

8. Ceballos-Quintal JM, Pinto-Escalante D, Castillo-Zapata I. A New
Case of Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) Syndrome: evidence of
autosomal dominant inheritance. Am J Med Genet 1996;63:426-427

9. Cheung L, Naschimento AG, Neumann RM, Nehra A, Cheville JC,
Tamnani DM. Hemangioma of the urinary bladder. Cancer 1999;
86:498-504

10. Lee KW, Rodo J, Margarit J, Montaner A, Salarich J. Cavernous
Hemangioma of the bladder in a child. Br J Urol 1995;75:799-801

11. Fernandes ET, Manivel JC, Reinberg Y. Hematuria in a newborn
infant caused by bladder hemangioma. Urology 1996;47: 412-415

대한방사선의학회지 2003;48:271-274

─ 273 ─

D E

Fig. 1. D and E. CT scans show enhancing nodules in the right piriformis (ar-
row in D) and gluteus medius (arrow in E) muscles. These lesions are similar
to the bladder lesion.
F. Cystoscopic photograph shows an about 2.5 cm sized, dark red and brown
colored bullous mass in the urinary bladder dome. 

F
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Bladder Hemangioma Associated with Klippel-Trenaunay 
Syndrome: Case Report1

Young Kyung Lee, M.D., Jeong Kon Kim, M.D., Kyoung-Sik Cho, M.D.
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Klippel-Trenaunay syndrome is a rare congenital vascular disorder characterized by cutaneous heman-
gioma, multiple varicosities, and hypertrophy of involved extremities. It is rarely associated with bladder he-
mangioma. The authors report the imaging findings of a case of the Klippel-Trenaunay syndrome involving he-
mangioma of the bladder.
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