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Anomalous Pulmonary Venous Return Accompanied by Normal 
Superior Pulmonary Veins in the Left Upper Lobe: A Case Report
정상 상폐정맥이 함께 존재하는 좌상엽의 부분 폐정맥 환류 이상: 증례 보고
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서론       

폐정맥이 좌심방으로 유입되지 못 하고 우심방 또는 체정맥

으로 유입되는 기형을 폐정맥 환류 이상이라 한다. 그 중에서 부

분 폐정맥 환류 이상의 유병률은 0.4~0.7% 정도로 드물다(1). 

소아에서는 좌측보다 우측에서 발견되는 경우가 많다고 알려져 

있으나 성인에서는 좌측이 좀 더 흔하고 그 중에서 좌상엽에 있

는 경우가 많다(2). 이때 폐혈류는 수직정맥을 통하여 좌측 무

명정맥으로 연결되고 드물게 관상정맥동이나 반기정맥(hemia-
zygos vein)으로 연결되기도 한다(1). 하지만 폐정맥 환류 이상

을 보이는 폐엽에서 좌심방으로 연결되는 정상 폐정맥은 관찰

되지 않는 경우가 대부분이다. 저자들은 좌상엽에 부분 폐정맥 

환류 이상과 정상적인 좌심방과의 연결이 동반되어 있는 예를 

경험하여 이를 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.

증례 보고

75세 남성이 교통사고 이후 발생한 흉통을 주소로 응급실을 

내원하였다. 이학적 검사에서 우측 흉벽의 측하부에서 압통이 

있었다. 검사실 검사에서 혈중 산소포화도는 90%였다. 흉부 

X-선 검사에서 우측에 다발성 늑골 골절이 있으며, 폐나 종격동

의 이상소견은 관찰되지 않았다. 정밀 검사를 위해 시행한 흉부 

CT 스캔에서 우측 늑골에 다발성 골절이 있었고, 우측 흉강에 

소량의 혈흉이 있었다. 좌상엽의 폐정맥들은 하나의 좌측 상폐

정맥을 형성한 후 일부는 수직정맥을 통해 좌측 무명정맥으로, 

일부는 정상적인 좌심방으로 배액되고 있어 부분 폐정맥 환류 

이상이 있는 것으로 생각되었다(Fig. 1). 그 외, 흉부 CT 스캔 상

에서 동반된 심장의 기형은 없었다. 환자는 늑골 골절과 혈흉에 

대해서 보존적인 치료를 시행하고 호전되었다. 부분 폐정맥 환

류 이상에 관해서는 특별한 증상이 없어 추적관찰을 하기로 결

정하였다.

Partial anomalous pulmonary venous return is a rare congenital pulmonary venous 
anomaly, in which some of the pulmonary veins drain into the systemic circulation 
rather than the left atrium. Many variants of partial anomalous pulmonary venous 
return have been reported. We present a rare type of partial anomalous pulmonary 
venous return in which the anomalous left upper lobe pulmonary vein drained into 
the left innominate vein via the vertical vein, accompanying the left upper lobe pul-
monary vein in the normal location.  
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고찰

폐정맥 환류 이상은 그동안 다양한 형태가 보고되어 왔으며, 

심장과의 연결 형태에 따라 크게 4가지의 형태로 분류할 수 있

다. 첫 번째는 가장 흔한 상심장형(supracardiac type)이다. 폐

정맥의 배출이 수직정맥을 통해 좌측 무명정맥과 연결되는 경

우가 가장 많고 상대정맥, 기정맥(azygoso vein)과 연결되는 경

우도 있다. 두 번째는 심장형(cardiac type)으로 두 번째로 흔

하고 정맥동이나 우심방으로 직접 연결되는 형태이다. 세 번째

는 하심장형(infracardiac type)으로 하대정맥, 기정맥, 간문맥, 

혹은 간정맥으로 연결된다. 네 번째는 위에서 언급한 형태들이 

혼재되어 있는 혼합형으로 적어도 2개 이상의 다른 부위의 체

정맥과 연결되는 경우이다(2-4). 본 증례의 경우 좌상폐정맥

이 수직정맥을 통해 좌측 무명정맥과 연결되므로 상심장형에 

해당한다. 또한 동시에 좌심방과도 연결되어 있어 보다 복합적

인 형태이다.

부분 폐정맥 환류 이상의 발생 기전을 이해하기 위해서는 폐

정맥의 발생학에 대한 이해가 필요하다. 태생 8주 동안 폐싹

(lung bud)이 배아의 앞창자(foregut)에서 발생하고 폐의 혈류

는 내장정맥총(splanchnic plexus)을 통해 체정맥계인 기본정맥

(cardinal venous vein)과 배꼽난황정맥(umbilicovitelline vein)

으로 배출된다. 태생 4주에 내장정맥총과 연결되는 총폐정맥

(common pulmonary vein)이 좌심방에서 발생하면서 심장과 폐

가 직접적으로 연결된다. 이후, 폐와 체정맥계와의 연결은 점점 

퇴화하게 된다. 총폐정맥과 주요 가지들은 점차 좌심방과 합쳐

지게 되고 독립된 4개의 폐정맥만이 남아 좌심방과 폐를 연결한

다. 이 과정에서 이상이 생긴다면 폐정맥 발달 기형이 발생한다. 

폐정맥 환류 이상의 경우 총폐정맥과 내장정맥총과의 연결이 실

Fig. 1. A 75-year-old man with partial anomalous pulmonary venous return accompanied by a normal left superior pulmonary vein.
A, B. Contrast-enhanced chest CT scan shows a vertical vein (arrow) which courses through the para-aortic area and drains into the left innomi-
nate vein (asterisk). Note the right small pleural effusion.
C. Contrast-enhanced chest CT scan shows a normal left superior pulmonary vein (arrow) anterior to the left main bronchus. Note the right small 
pleural effusion.
D, E. Three-dimensional volume-rendering images show the vertical vein (arrow in D) draining into the left innominate vein and the normal left 
superior pulmonary vein (arrow in E) draining into the left atrium.
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패하여 퇴행되어야 할 체정맥과의 연결이 남아 있게 되어 발생

한다(2-5). 단독으로도 생길 수 있지만 흔히 심방중격결손, 열

린타원구멍(patent foramen ovale)과 같은 선천성 심장질환을 

동반한다. 터너증후군과 같은 염색체 이상 질환에서도 부분 폐

정맥 환류 이상이 보고되기도 하였다(6). 본 증례의 경우, 좌상

엽의 폐정맥이 총폐정맥을 통해 좌심방과 연결된 후에도 체정

맥과의 연결이 퇴화되지 않아 발생한 기형으로 생각되며, 흉부 

CT 스캔 상에서 동반된 심장 이상은 없었다.

폐정맥 환류 이상이 있는 폐엽에서 좌심방과 정상적으로 연결

되는 폐정맥은 대부분 관찰되지 않는다. 드물게 정상 폐정맥이 

함께 있는 경우가 있는데, Haramati 등(7)이 23명의 좌상엽의 

폐정맥 환류 이상이 있는 환자 중에 1명(5%)에서, 5명의 우상

엽의 폐정맥 환류 이상이 있는 환자 중에 3명(60%)에서 같은 

엽의 정상 상폐정맥이 함께 있었다고 보고한 바 있다. 

폐정맥 환류 이상이 있는 환자에서의 임상 증상은 무증상에서

부터 호흡곤란에 이르기까지 다양하다. 이는 좌우단락의 정도, 

기형을 보이는 폐정맥의 수, 연결 부위의 크기, 그리고 동반된 폐 

또는 심장질환에 따라 결정된다. 전체 폐정맥 환류의 50% 이상

이 기형 연결을 보일 때 임상적으로 문제를 일으키게 된다(1, 7). 

이때, 폐고혈압에 의한 증상이 주로 나타나며, 호흡곤란, 좌위호

흡(orthopnea), 피로감, 흉통, 두근거림 등을 호소한다. 결국, 폐

고혈압이 진행되어 폐동맥, 우심실, 우심방이 비대해지고 우심실 

부전을 초래하게 된다.

부분 폐정맥 환류 이상이 있는 환자에서의 흉부 X-선 검사는 

이상정맥의 모양, 위치, 좌우단락의 정도에 따라 다양하게 관찰

된다. 좌상엽의 부분 폐정맥 환류 이상의 경우 수직정맥에 의한 

좌측 종격동의 비정상적인 윤곽이나 대동맥궁의 외측으로 결절 

모양 음영(aortic nipple)을 보인다. 우측 폐에 생기는 부분 폐정

맥 환류 이상에서는 우심방과 하대정맥으로 연결되는 이상혈관

에 의한 초승달 모양의 수직 음영이 폐실질 내에서 관찰된다. 그 

외에, 폐고혈압에 의한 이차적인 변화들이 나타나 심비대, 우심

실비대, 우심방비대, 폐부종, 그리고 커진 폐혈관 음영 등을 관

찰할 수 있다(2, 8). 하지만, 본 증례의 흉부 X-선 검사에서는 

이상 소견은 관찰되지 않았다. 

흉부 CT는 부분 폐정맥 환류 이상의 정확한 해부학적 구조

를 알기에 유용하다. 비침습적인 방법으로 정확하게 비정상 정

맥의 유무, 경로, 숫자와 동반된 폐 혹은 심장 기형을 알 수 있

다. 특히, 다면 재구성(multiplanar reconstruction)과 3차원 재구

성(three dimensional reconstruction)을 함께 활용하였을 때, 높

은 민감도(100%)로 폐정맥의 기형을 찾을 수 있다(9). 따라서, 

볼 수 있는 범위가 제한되는 심장초음파나 침습적인 심장도관술

에 비해 진단적 검사로서 우위에 있다고 생각된다(2).

본 증례에서 부분 폐정맥 환류 이상과 정상적으로 남아 있는 

폐정맥과의 정확한 관계를 알기는 어렵다. 하지만 발생학적으

로 어느 정도 관련이 있을 것으로 생각된다. 발생 과정 중에 좌

상엽 쪽의 내장정맥총과 총폐정맥의 연결이 불완전하게 형성되

어 체정맥으로의 혈류가 지속적으로 유지되었을 가능성이 있겠

다. 이런 상태가 지속되고, 결국에는 수직정맥을 통한 부분 폐정

맥 환류 이상과 좌측 상폐정맥에 의한 정상적인 체순환이 함께 

존재하게 된 것으로 생각된다. 따라서, 일반적인 형태의 부분 폐

정맥 환류 이상과 달리 정상의 좌측 상폐정맥을 통해 좌심방으

로도 혈류가 배출되었기 때문에 수직정맥에 의한 심장 외 좌우

단락이 어느 정도 보상되었을 것으로 생각된다. 이러한 형태의 

변이는 드물지만 흉부 X선 검사나 흉부 CT 판독 시에 쉽게 간

과될 수 있다. 영상의학과 의사가 이를 숙지하고 있다면 진단과 

향후 치료 방침에 도움이 될 것이다.
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정상 상폐정맥이 함께 존재하는 좌상엽의 부분 폐정맥 환류 이상:  
증례 보고

김동언1 · 강미진1* · 이지혜1 · 배경은1 · 김재형1 · 강태경2 · 김성희1 · 김지영1 · 정명자1 · 김수현1

부분 폐정맥 환류 이상은 폐에서 발생하는 선천성 정맥 기형의 드문 형태로, 폐정맥의 일부가 좌심방과 연결되지 못하고 

체순환계로 배출되는 질환이다. 다양한 형태의 부분 폐정맥 환류 이상들이 그동안 보고되어 왔다. 본 증례에서, 저자들은 

정상 좌상폐정맥에 의한 정상적인 환류를 보이면서, 동시에 수직정맥을 통해 좌측 무명정맥으로도 부분적인 환류 이상을 

보이는 좌상엽의 부분 폐정맥 환류 이상의 예를 보고하고자 한다.
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