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서론

편측 폐정맥 폐쇄는 드문 선천성 기형으로 보통 영유아기에 중

증도 이상의 반복되는 폐 감염이나 객혈 등이 나타나게 된다(1, 

2). 성인에서 보고된 예는 매우 드물고, 특히 무증상이거나 증상

이 경한 경우는 현재까지 보고된 바로는 3예에 불과하다(3, 4).

확진은 일반적으로 폐혈관 조영술로 하는 것으로 알려져 있으

나(2), 최근 다중검출 전산화단층촬영(multidetector computed 

tomography; 이하 MDCT)의 발전으로 MDCT를 주된 진단 방

법으로 사용한 보고가 많아지고 있다(5, 6).

저자들은 성인에서 경한 증상을 보인 편측 폐정맥 폐쇄를 경

험하였고 이를 MDCT로 진단하였기에 영상소견을 문헌 고찰

과 함께 보고하고자 한다. 

증례 보고

16세 남자 환자가 며칠간 지속된 혈성가래와 기침을 주소로 

내원하였다. 환자는 생후 6개월 이후부터 5세까지 일 년에 한 

두 차례 반복되는 경미한 모세기관지염, 폐렴 등으로 본원 소아

과에서 치료를 받은 과거력이 있었고, 5세 때 처음으로 혈성가

래를 동반한 기침 증상을 보였다. 당시 시행한 검사에서 환자

는 결핵감염의 증거는 보이지 않았고, 헤모글로빈 수치도 정상

범위였다. 이후 환자는 10년간 추적 관찰이 되지 않다가 다시 

간헐적으로 지속된 혈성가래에 대한 정밀검사를 위해 본원에 

내원하였다. 

내원 당시 시행한 흉부 엑스선 사진에서는 우측 폐의 용적이 

좌측 폐에 비해서 감소되어 있었고, 우측 폐혈관 음영도 좌측에 

비해 가늘어져 있었다. 기관과 종격동은 정상보다 오른쪽으로 

약간 치우쳐 있었다(Fig. 1). 

흉부 MDCT에서 우측 폐의 크기는 좌측에 비해 작았다

(Fig. 2A). 우측 주 폐동맥의 직경은 좌측과 비교하여 감소되

어 있었고(Fig. 2B), 2개의 우 폐정맥과 최종적으로 만나야 하

는 좌심방의 우측 경계는 어떠한 혈관구조도 보이지 않고 매끈

했다. 식도주변으로는 수많은 곁가지 정맥(paraesophageal 

collateral veins)들이 분포하고 있었다. 종격동은 오른쪽으로 

약간 치우쳐 보였으나, 기관 및 기관지에 종격동 이동을 유발할 

만한 폐쇄 병변은 없었다(Fig. 2C, D). CT 혈관 조영술(CT 

angiography; 이하 CTA)에서도 정상적인 좌 폐동맥과는 달리 

우측 폐동맥의 직경은 감소되어 있었다(Fig. 3).

심장 결함을 평가하기 위한 심초음파는 시행하지 않았으나, 

이학검사에서 심장 청진시 특이소견 없었고, 심전도에서 우심실

비대 등을 시사하는 이상소견도 없었다. 
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Unilateral pulmonary vein atresia is a rare congenital anomaly. Its symptoms begin 
to manifest in childhood and a broad spectrum of clinical severity has been de-
scribed, ranging from asymptomatic, recurrent pulmonary infection, severe hemop-
tysis, to death. Only a few adult cases with this condition, with no or mild symp-
toms, have been reported. Pulmonary angiography has been typically used for 
definite diagnosis. However, pulmonary angiography may be replaced with the cur-
rent developing multidetector CT. This report presents an adult case with mild 
symptoms, diagnosed by multidetector CT.
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편측 폐정맥 폐쇄는 대부분 영유아기에 진단되며, 성인에서 심

장의 구조적 결함을 동반하지 않은 편측 폐정맥 폐쇄가 확인된 

예는 드문 편이다. 현재까지 알려진 바로는 50예 이하의 편측 폐

정맥 폐쇄에 관련된 논문이 의학 저널에 발표가 되었고, 대부분

이 영유아기에 진단된 경우였다. 본 논문의 환자를 포함하여 15

세 이상의 청소년이나 성인을 대상으로 발표된 경우는 총 7예에 

불과하다(3, 4). Heyneman 등(1)이 보고한 3명의 성인 환자들

은 모두 객혈, 반복되는 폐렴, 점점 심해지는 호흡곤란 등 중증

도 이상의 증상을 가지고 있었고, 심장에 구조적 결함이 있는 환

자였다. Kim 등(3)이 발표한 2명의 환자와 Savaş  Bozbaş  등(4)

이 발표한 1명의 환자는 본 증례의 환자처럼 증상이 거의 없거

나 경미한 정도였다. 

진단을 위해서는 가장 먼저 흉부 엑스선 사진 촬영을 시행할 

수 있다. 그러나 또 다른 드문 선천성 기형의 일종인 편측 폐동

맥 폐쇄의 경우도 비슷한 임상양상과 더불어 흉부 엑스선 사진

에서 이환된 폐의 용적이 감소하고 폐혈관 음영이 감소하는 등 

편측 폐정맥 폐쇄와 매우 유사한 소견을 보여, 흉부 엑스선 사

진만으로는 두 질환을 감별하는 것이 불가능하다(8). 따라서 감

별진단을 위해서 CT, 자기공명영상, 심초음파 등을 추가로 시

행할 수 있으나, 일반적으로 확진을 위해서는 폐혈관 조영술을 

통해 폐정맥 폐쇄를 확인해야 한다고 알려져 있다(2). 그러나 

2003년 MDCT가 등장한 후 어느 혈관이든지 적절한 조영증강

을 유지하며 영상을 얻는 것이 가능해졌고, CT 영상을 이용하여 

3차원 재구성 영상을 손쉽게 확보할 수 있게 됨으로써 CTA를 

통해 비 침습적인 진단을 할 수 있게 되어 폐혈관 조영술의 중요

성이 이전에 비해 감소하였다(9). 2009년 Mataciunas 등(6)이 

발표한 논문에서는 폐혈관 조영술과 MDCT를 모두 진행했으

나 MDCT만으로도 충분히 비 침습적인 진단이 가능하다고 주

장하였고, 2011년 Dixit 등(5)이 발표한 논문에서는 전통적인 

폐혈관 조영술을 시행하지 않고, MDCT를 통해서만 편측 폐정

환자는 경미한 혈성가래 외에는 다른 소견이 없었고, 일상생

활에 큰 지장이 없었기에 별 다른 조치 없이 정기적인 관찰을 하

기로 결정하였다. 

고찰

편측 폐정맥 폐쇄는 드문 선천성 기형으로 주로 심장의 구조

적 결함이 30~50% 정도 동반되는 것으로 알려져 있고, 좌심

방으로 유입되는 공통 폐정맥(common pulmonary vein)의 융

합 실패가 그 원인인 것으로 생각된다. 양쪽 폐정맥에 비슷한 

빈도로 생기며, 폐동맥 고혈압이 동반되는 경우도 있다. 환자들

은 주로 반복되는 폐 감염과 객혈 등의 증상을 주소로 내원하

게 된다(1-6). 폐정맥의 폐쇄는 기관지 정맥류(bronchial var-

ix)를 유발하는 한 원인으로 작용하게 되고, 확장된 기관지 정

맥에 파열이 생길 경우 객혈의 원인이 될 수 있다(7).

Fig. 1. Rt. pulmonary vein atresia in 16-year-old man. Chest radio-
graph shows a small right hemithorax and diminished vessel size in 
the right lung with slight mediastinal displacement to the right. 

Fig. 2. Rt. pulmonary vein atresia in 16-year-old man.
A. Axial CT scan (lung window) shows small right hemithorax with mild interlobular septal thickening in right lower lobe and right middle lobe. 
B. Contrast-enhanced axial CT scan (mediastinal window) shows the small right pulmonary artery and normal left pulmonary artery. 
C, D. Axial and coronal CT scan shows smooth margin of the left atrium with no pulmonary vein (thin arrows) and numerous dilated vessels seen 
on paraesophageal area, representing bronchial collaterals (thick arrow).
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맥 폐쇄를 진단하였다. 

치료의 경우는 아직까지 표준화된 지침이 없으나, 대부분의 

증례에서 수술을 통한 교정을 시도하였다. 그러나 증상이 경미

하고 동반된 다른 기형이 없을 경우는 보존적 치료를 할 수도 

있다. Gasparetto 등(10)의 보고에 따르면 증상이 경미한 편측 

폐정맥 폐쇄 환자를 5년간 추적 관찰한 결과 진단 당시와 영상

소견이 크게 달라지지 않았다. 

본 증례의 환자도 MDCT 소견만으로 충분히 편측 폐정맥 

폐쇄의 진단이 가능했고, 증상이 경미하고 동반된 다른 기형이 

없는 것으로 생각되어 수술보다는 경과 관찰을 택한 경우였다. 

청소년기에 흉부단순사진에서 흉막 비후 없이 편측 폐의 용

적 감소가 있을 때 폐정맥 폐쇄의 가능성을 고려해야 하며, 

MDCT가 비침습적 방법으로 진단에 유용할 것으로 생각된다. 
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편측 폐정맥 폐쇄: 증례 보고

윤소화 · 김기준

편측 폐정맥 폐쇄는 드문 선천성 기형으로, 보통 영유아기에 발견되며, 무증상에서 반복적인 폐 감염, 혹은 사망까지 증상의 

범위는 다양하다. 현재까지 청소년 혹은 성인에서 무증상이나 경한 증상으로 보고된 예는 많지 않다. 일반적으로 폐혈관 조

영술을 확진을 위해 이용하지만, 최근 들어 multidetector computed tomography (이하 MDCT)의 발전으로 비 침습적인 방

법으로 확진하고자 하는 시도가 늘어나고 있다. 저자들은 청소년기에 경한 증상을 보인 편측 폐정맥 폐쇄를 MDCT를 통해 

진단하였기에 이를 보고하고자 한다.
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