
마제부신은 양측 부신의 내측 변연(medial limb)이 융합되

어 있는 드문 선천성 기형으로, 저자들이 아는 한 세계적으로

65예가 보고되었다. 동반기형이 없이 마제부신만 단독으로 보

고된 예는 지금까지 없었으며, 흔히 심혈관계, 신경계, 비뇨생

식기계 기형을 동반하는 것으로 보고되었다(1). 우이성체

(right isomerism)는 심혈관계 기형 가운데 마제부신과 가장

흔하게 동반되는 기형이며, 대부분의 우이성체 환자는 무비증

(asplenia)을 보인다(2). 저자들이 조사한바에의하면, 무비증

을 동반한 마제부신은 35예가 보고되었으며, 이의 초음파 소

견은 7예가 보고되었다(1, 3, 4). 마제부신의 국내보고는 아직

까지 없으며, 저자들은 우이성체와 무비증을 가진 신생아에서

초음파로 진단된 마제부신 1예를 보고하고자 한다.

증례 보고

36주의 여자아이가 33세의 초산모로부터 제왕절개술을 통

해 태어났으며, 출생 시 몸무게는 1749 g이었다. Apgar 점수

는 1분에 3점, 5분에 5점이었고, 보조적인 산소 공급에도 불

구하고 전신 청색증이 있었다. 출생 1시간 후 측정한 체온은

36.8。C, 맥박은 157회/분, 호흡은 30회/분이었다. 호흡 시 흉

벽함몰이 있었고, 청진상 수축기 잡음이 들렸다. 심 초음파에

서 우이성체, 기능적 단심실(functional single ventricle), 완전

방실 중격 결손(complete atrioventricular septal defect), 경

도의 폐동맥 협착, 그리고 양대혈관 우심실 기시증 (double

outlet right ventricle)이 있었다. 제대혈관(unbilical vessel)은

정상이었다.

단순 흉부 촬영상 심장이 커져 있었으며, 약간 증가된 폐혈

관 분포를 보였다(Fig. 1A). 간의 음영은 좌측 상복부에서 보

였으며, 위장의 음영은 우측 상복부에서 보였다. 복부 초음파

에서 양측 부신의 내측 변연이 복부 대동맥의 앞쪽, 하대정맥

의뒤쪽에서합쳐져있어마제부신이있음을알수있었다(Fig.

1B). 이 마제부신은정상신생아부신과마찬가지로바깥쪽무

반향성의 피질과 안쪽 반향성의 수질로 구성되어 있었고, 부신

의 크기도 정상이었다. 또한 비장이 보이지 않아 무비증이 있

음을 확인하였고, 위는 우측에 있었으며 횡행 간(transverse

liver)의 소견이 있었다 (Fig. 1C). 간의 형태적 특징을 자세히

살펴보면, 주된 위치는 좌상복부였고, portal vein의 분지 양상

은 정상의 거울 모양이었으며, 담낭은 중앙 앞쪽에 위치하였

다. 췌장은 정상에 비해 길이가 짧았다. 복부 대동맥과 하대정

맥이 모두 좌측에서 앞뒤로 근접위치하고 있는 특징을 보였다

(“juxtaposition of the aorta and the inferior vena cava”). 양

측 신장의 크기와 모양은 정상이었다. 같은 날에 시행한 뇌 초

음파는 정상이었다. 환아는 생후 3일째에 교정이 불가능한 심

부전으로 인해 사망하였으며, 부검은 시행되지 않았다.

고 찰

마제부신은 드문 선천성 기형으로 심혈관계, 신경계, 그리고

비뇨기계의 선천성 기형과 잘 동반하는 것으로 보고되고 있다

(1). 지금까지 보고된 65예의 마제부신 가운데 42예(65%)가

심혈관계 기형, 24예(37%)는 신경계 기형, 19예(29%)는 비

뇨기계 기형과 동반되어 있었다.

심혈관계 기형을 동반한 마제 부신 중 35예에서 무비증이

동반되어있었는데(1), 무비증은대칭적형태학적우심방과대

칭적 우측 기관-기관지 이상(bilateral right tracheobronchial

anomaly), 그리고 소화기관 위치이상(visceral heterotaxy)이

특징인 우이성체에서 흔히 동반된다(4). 그러나 무비증이 없

는 우이성체의 경우도 소수 존재한다(2). 실제 우이성체를 가

진마제부신환아에서도우측에비장을가진예가보고된바있

어 우이성체와 무비증이 항상 일치하지는 않음을 알 수 있다
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마제부신은 양측 부신의 내측 변연이 융합되어 있는 드문 선천성 기형으로, 흔히 심혈관계,

신경계, 비뇨생식기계 기형을 동반하는 것으로 보고 되었다. 저자들은 마제부신과 잘 동반되는

심혈관계 기형 중 하나인 우이성체가 있는 신생아에서 초음파로 진단된 마제부신을 경험하였

기에, 이를 보고하고자 한다. 
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(5). 현재까지 보고된 마제부신에서 좌이성체가 동반된 예는

하나도 없는 것이 이채로우며, 비록 드물지만 심방 이성체의

편측성을 결정하는데 유용한 영상 소견 중 하나로 고려될 수

있겠다. 

한편마제부신과동반되는가장흔한신경계기형은Arnold-

Chiari 기형과 수막척수류이다(5). 그리고 동반되는 비뇨생식

기계 기형으로는 양측 신 무발육증(bilateral renal agenesis)

(5), 이소성 신장(6), 그리고 마제신장(1)이 있다. 부검에 근

거한 병리 보고에서는 심한 다발성 기형이 동반된 경우가 많

았던 반면, 본 증례를 포함하여 방사선학적으로 진단된 경우에

는 상대적으로 동반 기형의 정도가 적은 경향이 있음을 알 수

있다. 본 증례는 심혈관계 기형은 동반되어 있었으나, 뇌 및 복

부 초음파 검사를 통해 신경계와 비뇨생식기계 기형은 동반되

어 있지 않음을 확인할 수 있었다. 

마제부신의 초음파 소견은 모두 8예에서 보고 되었다(1, 3,

4, 6). 이 중 7예는 무비증과 동반되어 있었고(1, 3, 4), 나머

지 1예에서는 편측 이소성 신장이 동반되어 있었다(6). 모든

증례에서 부신의 에코결(echotexture)은 무반향성의 피질과

반향성의 수질로 이루어져 있었으며 좌측과 우측 부신의 크기

는 정상이었다. 본 증례에서도 초음파 소견은 이전의 보고와

같은 특징을 보였다. 또한 마제부신은 기능적으로도 이상이 없

었다(1, 3-8). 

마제부신에서 융합된 내측 변연의 위치가 두 부위로 차이가

있는 점이 흥미롭다. 초음파로 진단된 무비증을 동반한 7예에

서는 모두 대동맥의 앞쪽이었던 반면, 무비증을 동반하지 않은

나머지 1예에서는 대동맥의 뒤쪽에 위치하였다. 부검에 의해

진단된 마제부신의 증례들에서도 비슷한 결과를 보고하고 있

는데, 융합부위가 기술된 무비증을 동반한 마제부신은 모두 융

합된 내측 변연이 대동맥의 앞쪽에 위치하였다(5, 7). 무비증

을 동반하지 않은 마제부신의 경우, 대부분의 병리 보고는 대

동맥의 뒤쪽에서 융합되는 것으로 기술되어 있으나 드물게는

대동맥의 앞쪽에서 융합되는 예도 보고되었다(5, 8). 

저자들은 우이성체와 무비증을 가진 신생아에서 발견된 마

제부신을 초음파 소견과 함께 보고하였다. 초음파에서 마제 부

신은 정상적인 피질과 수질로 이루어져 있었으며, 융합된 내측

변연은 특징적으로 대동맥과 하대정맥 사이에 위치한다. 이런

경우에신경계나비뇨생식기계에동반기형이있는지자세히검

사해야 할 것이다. 우이성체 환아에서 심혈관계의 이상과 무비

증을 포함한 복부장기 위치이상의 평가를 위해 초음파와 전산

화단층촬영의 사용이 증가되고 있어, 이 때 마제 부신의 유무

도 같이 평가되어야 할 것이다. 
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A B
Fig. 1. A newborn with the horseshoe adrenal gland and the right atrial isomerism. 
A. Chest radiograph reveals cardiomegaly with pulmonary congestion. The hepatic shadow is seen in the left upper quadrant of
the abdomen and the stomach (asterisk) is noted in the right upper quadrant of the abdomen. 
B. Transverse sonography of the abdomen shows the horseshoe adrenal gland. The medial limbs of both adrenal glands are fused
anterior to the aorta (asterisk) and posterior to the inferior vena cava (arrow). The horseshoe adrenal gland (arrowheads) shows the
outer echolucent cortex and the echogenic medulla as in the normal neonatal adrenal gland. The stomach (St) is seen on the right
side of the abdomen. Note - G: the gall bladder, Sp: the spine.
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Horseshoe Adrenal Gland in a Newborn with Right Isomerism1
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Horseshoe adrenal gland is a rare congenital abnormality associated with multiple congenital anomalies that
may involve the cardiovascular, central nervous, and genitourinary systems. In this report, we describe the
sonographic findings of horseshoe adrenal gland in a newborn with right isomerism a frequently associated
cardiovascular anomaly.
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