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Neonatal diaphragmatic hemangioma (NDH) with diffuse neonatal hemangiomatosis has rare incidence. 
Hydrops fetalis can be found on prenatal ultrasonography and pleural effusion, pericardial effusion, and 
ascites can be found on postnatal ultrasonography. NDH can be treated with medical, interventional and 
surgical methods. We report a rare case of NDH which was successfully treated by coil embolization. The 
patient presented with cardiac tamponade, respiratory distress and abdominal distension are observed 
after birth due to massive fluid production by diaphragmatic hemangioma. Two times of interventional 
coil-embolization has made the infant’s symptoms and signs alleviated through decreasing massive fluid 
collected in pericardial, pleural and abdominal space. 
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서론

선천성 혈관종은 신생아 시기에 흔한 유병률을 가지나 신생아 횡격막 혈관종은 매우 드문 

유병률을 보인다.1,2 신생아 횡격막 혈관종은 산전 초음파에서 태아수종, 양수과다증 등을 보

이며, 출생 후 초음파에서 흉막 삼출, 심낭 삼출, 복수 등의 영상 소견 및 호흡부전과 같은 징

후를 보일 수 있다.3,4 신생아 횡격막 혈관종은 주로 임상 증상 및 초음파, 컴퓨터단층촬영, 자

기공명영상과 같은 영상 소견으로 진단할 수 있으며, 환기 보조, 흉강 천자, 심낭 천자 등을 

출생 초기에 시행할 수 있고, 약물 투여, 중재색전술, 수술적 제거 등을 통해 치료할 수 있

다.5-7 신생아 횡격막 혈관종은 전 세계적으로 5예가 보고되었으며, 이 중 3예만이 산전 초음

파에서 진단되었다. 국내에서는 신생아 횡격막 혈관종에 관한 증례는 보고된 바 없다. 이처

럼 흔하지 않은 질환이지만 산전 초음파에서 태아수종, 양수과다증을 보이고 생후에 호흡부

전, 복부팽만 등이 관찰되는 경우에는 신생아 횡격막 혈관종의 가능성을 생각해 볼 필요가 

있겠다. 본 증례에서는 출생 후 횡격막 혈관종이 만드는 삼출액 생성에 의해 심장압전, 호흡

곤란, 복수가 관찰되었으며, 두 차례에 걸쳐 시행한 코일색전술을 통해 흉막 삼출, 심낭 삼

출, 복수에 의한 증상이 소실되었다. 저자들은 이러한 횡격막 혈관종을 코일 색전술로 치료

한 증례를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증례

환아: 생후 1일, 여아

주소: 출생 직후 나타난 호흡곤란 및 전신부종

출생력: 재태 연령 36주 3일, 출생 체중 3,080 g (75-90 백분위수), 제왕절개술로 출생하

였으며 아프가 점수는 1분 5점, 5분 7점이었다.

임신력 및 가족력: 산모는 27세로 임신력은 0-0-2-0이었으며, 천식 외 특이 병력은 없었
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다. 임신 36주 시행한 산전 초음파검사상 종괴로 의심되는 병변

은 관찰되지 않았으며, 흉막 삼출, 심낭 삼출, 복수 등 태아수종

이 관찰되어 본원 산부인과로 전원되었으며, 응급 제왕절개술

을 시행하였다.

현병력 및 이학적 소견: 출생시 신장 47 cm (50-75백분위수), 

두위 33 cm (50-75백분위수)였으며, 입원 당시 전신부종, 호흡

시 늑간 및 늑간 하부의 함몰, 호흡음 감소 소견을 보였고 피부가 

두껍게 만져지는 소견을 보였다. 생체 징후는 심박수 144회/분, 

호흡수 60회/분, 체온 36.6℃, 혈압 62/31 mmHg, 산소포화도 

64%였다. 

검사 소견: 입원 당시 시행한 혈액검사 결과 혈색소 12.0 g/dL (적

혈구 용적치 50.1%)로 빈혈 소견을 보였고, 백혈구수 7,500/mm3, 

혈소판수 192,000/mm3였으며, 혈청 나트륨 136 mmol/L, 칼륨 

4.4 mmol/L, 혈액요소질소 6.8 mg/dL, 크레아티닌 0.49 mg/dL, 

알라닌 아미노전달효소 32 IU/L, 아스파르테이트 아미노전달효

소 6 IU/L, 직접 빌리루빈 1.24 mg/dL로 정상 범위를 보였다. 알

부민 2.3 g/dL로 감소된 소견을 보였고, 정맥혈가스분석 검사상 

pH 7.195, PCO2 61.0, PO2 33.0, HCO3 23.6, base excess-5로 

산혈증이 확인되었다. 환아의 혈액형은 B형, Rh(D) 양성, 산모는 

O형, Rh(D) 양성이었으며 직접 항글로불린 검사와 간접 항글로

불린 검사 음성이었고, TORCH complex 검사상 toxoplasma 

IgM, rubella IgM, cytomegalovirus IgM, herpes simplex virus 

IgM 및 소변 cytomegalovirus polymerase chain reaction 

(PCR)은 음성이었다. 입원 당시 시행한 흉부 및 복부 방사선 사

진에서 양측의 흉막 삼출 및 복수 소견이 관찰되었다.

치료 및 경과: 출생 당일 호흡곤란에 대해 지속적 양압 환기를 

시행하였으며, 흉막 삼출 및 복수에 대해 흉강천자 및 복수천자

를 시행하여 누출액 양상으로 각각 흉수 180 mL (흉수 총단백

치/혈청 총단백치 비율 0.45, 흉수 lactate dehydrogenase (LDH) 

/혈청 LDH 비율 0.23, 흉수 LDH 196 IU/L), 복수 150 mL (혈청

과 복수의 알부민 농도차 1.1 g/dL, 복수 총단백치 2.3 g/dL, 복수 

중성구수 29/mm3, 복수 LDH/혈청 LDH 비율 0.25)가 배액되었

다. 심장 초음파검사상 2 mm 크기의 동맥관 개존 및 심낭 삼출이 

확인되었다. 출생 3일째 흉부 방사선 사진상 우측 흉곽 아래쪽으

로 종괴로 의심되는 병변이 확인되었으며, 흉막 삼출이 증가되

어 가슴관 삽입술을 시행하였고, 이후 호흡곤란은 호전되었다

(Fig. 1). 출생 14일째 추적 심장 초음파검사상 심낭 삼출이 지속

Fig. 1. Radiograph showed a mass in the right lower hemithorax. Bila
teral pleural effusion and ascites were observed. 

Fig. 2. Chest computed tomography axial image (A), coronal image (B) showed 5×5×2 cm 
sized, lobulated, multiseptated enhancing mass between heart and diaphragm.
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란이 점차 호전되고 심낭 삼출액 및 복수의 양도 줄어 안정된 상

태를 유지하여 출생 50일째 퇴원하였다.

출생 2개월 경부터 좌측 귓바퀴앞, 뒷목, 좌측 후두부, 우측 발

바닥에 총 4개의 자반성 결절 및 홍반 결절, 반점 양상의 피부 병

변이 관찰되었으며, 출생 4개월 경 좌측팔과 몸통에 2개의 새로

운 피부 병변이 관찰되어 총 6개의 혈관종으로 보이는 피부 병변

이 발견되었다. 이전부터 복용 중이던 propranolol (Indenol® 1.5 

mg/kg/day)을 유지하고 작은 피부 병변에는 아드반탄연고(me

thylprednisolone aceponate; Bayer Korea Ltd., Seoul, Korea), 

큰 피부 병변에는 디푸코연고(diflucortolone; JW Shinyak, Seoul, 

Korea)를 1일 2회 도포하며 더 이상 피부 병변의 크기가 증가하

지 않았다(Fig. 4).

출생 2개월에 급성 위장염으로 입원하여 보챔 및 혈변 의심 소

견이 보여 시행한 복부 초음파 검사상 간문부에 3 mm 크기의 에

코발생 병변(echogenic lesion)이 관찰되었다. 혈관종으로 보이

는 피부 병변이 동반되어 있었기 때문에, 이 에코발생 병변은 간

혈관종의 가능성이 컸다. 입원 이후 증상이 호전되어 입원 3일째 

퇴원하였다. 

출생 4개월에 시행한 흉부 자기공명영상 검사상 T2에서 증강

되는 혈관종이 확인되었으며 이전보다 종괴 크기 및 하대정맥

의 압박은 감소된 양상을 보였으며, 복부 초음파검사상 간의 에

코발생 병변은 생후 9개월 추적 검사상 소실되었다(Fig. 5). 생

후 12개월 시행한 심장 초음파검사상 혈관종의 크기가 줄어들

기는 하였으나 여전히 지속되어 남아 있는 공급동맥(residual 

feeding arteries)을 코일 색전술로 폐쇄하기로 결정하였다. 신

되어, 지속적 심낭 배액술을 시행하였으며 초기 심낭 삼출액은 

누출액 양상으로 17 mL (심낭삼출액 총 단백치/혈청 총 단백치 

비율 0.47, 심낭삼출액 LDH/혈청 LDH 비율 0.40, 심낭삼출액 

LDH 328 IU/L)가 배액되었다.

출생 15일째 흉부 컴퓨터단층촬영 검사상 심장과 횡격막 사

이에 조영 증강되는 5×5×2 cm 크기의 소엽상, 다중 중격의 혈

관종이나 혈관내피종으로 의심되는 혈관 종양이 관찰되었다

(Fig. 2). 혈관종과 혈관내피종의 감별을 위해 생검 등이 필요하

나 혈관종일 경우 절개 생검 혹은 절제 생검을 시행할 경우 과도

한 출혈로 인한 이차적인 합병증이 발생할 수 있어 쉽게 조직검

사를 결정하지 못하였다.

출생 17일째 시행한 심도자 검사상 우측 내흉동맥, 좌 및 우측 

하횡격막동맥으로부터 혈류를 공급받는 혈관종이 관찰되었으

며 이 횡격막 종괴는 횡격막과 심장 사이에 위치하면서 흉곽, 심

낭, 복부에 삼출액을 생성하여 배출하고, 하대정맥을 물리적으

로 압박하여 기정맥과 반기정맥으로의 정맥 혈류량을 증가시켰

다(Fig. 3A). 

심낭 삼출 및 호흡곤란이 지속되어 출생 21일째 코일 색전술

을 시행하여 우측 내흉동맥을 2개의 코일, 좌측 하횡격막동맥을 

1개의 코일로 색전하였다(Fig. 3B). 우측 하횡격막동맥은 측부 

동맥 발달이 미약하고 색전술 시에 횡격막의 허혈성 손상으로 

호흡곤란을 가중할 우려가 있어 추후에 색전술 시행을 다시 고

려하기로 하였다. 환아의 횡격막 종괴는 혈관종 가능성 고려하

여 내과적 치료로 propranolol (Indenol®, Dongkwang Pharm, 

Seoul, Korea; 1.2 mg/kg/day)을 함께 투여하였다. 이후 호흡곤

Fig. 3. (A) Thoracic aortography showed inferior vena cava interruption and hemagiomatous 
mass supplied by right internal mammary artery and both inferior phrenic arteries. (B) Coil 
embolization. Right internal mammary artery was embolized with Interlock coils (4 mm×8 cm, 3 
mm×6 cm) (empty arrow). Left inferior phrenic artery was embolized with Tornado coil (3 mm×2 
cm).
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생아 시기에 코일 색전술을 시행한 우측 내흉동맥에 측부 혈관

이 다시 발달하여 완전한 폐쇄를 위해 2개의 코일을 추가로 색

전, 우측 하횡격막동맥 및 좌측 하횡격막동맥을 각각 3개 및 2개

의 코일로 색전하여 혈관종으로 가는 모든 공급 동맥을 폐쇄하

였다(Fig. 6). 색전술 후 합병증은 없었으며, 생후 16개월에 시행

한 흉부 자기공명영상 검사상 이전보다 종괴 크기 및 하대정맥

의 압박은 감소된 양상을 보였다. Propranolol (Indenol®; 1.5 

mg/kg/day)과 스테로이드 연고는 생후 18개월까지 사용 후 중

단하였으며, 현재 생후 22개월로 피부의 혈관종은 크기가 감소 

중이고, 성장과 발달 양호한 상태로 외래 추적관찰 중이다.

Fig. 4. Multiple purpuric to erythematous nodules and macules over the right cheek, right 
foot, posterior neck, and left preauricular region.

Fig. 5. Chest magnetic resonance imaging showed lobulating highly enhancing mass 
between heart and diaphragm on T2 weighted image, mildly decreased in size compared to 
previous chest computed tomography. 
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고찰

혈관종은 영아와 소아에서 가장 흔한 양성 연조직 종양으로 

모든 영아의 12% 정도에서 발견되며, 주로 두부와 경부에 가장 

흔하고 다음으로 체부, 사지 순으로 나타난다.8,9 혈관종은 여아

에서 더 흔하며 본 증례도 여아이다. 이외에도 백인, 미숙아, 쌍

둥이, 산모의 나이가 많은 경우 더 높은 빈도를 보인다.10 혈관종

은 크게 출생 시에 완전히 자란 상태로 존재하는 선천성 혈관종

과 대개 출생 2-8주 사이에 발생하는 영아 혈관종으로 구분되

는데, 이 중 선천성 혈관종은 영아 혈관종에 비해 매우 드물게 

나타난다.11 선천성 혈관종은 출생 시에 완전히 자란 상태로 존

재하고, 소아의 성장에 비례하여 크기가 증가하기도 하는데 반

해 영아 혈관종은 대개 생후 6-12개월 동안 빠르게 성장한다. 

또한 선천성 혈관종은 남아와 여아가 비슷한 유병률을 보이고 

glucose transporter-1 (GLUT-1) 음성인데 반해, 영아 혈관종

은 여아가 남아에 비해 5배 정도 큰 유병률을 보이고 GLUT-1 

양성을 보인다.8,12 이러한 선천성 혈관종은 다시 생후 12개월 이

전에 대부분 퇴축되는 조기 퇴축 선천성 혈관종과 평생 퇴축되

지 않는 비퇴축 선천성 혈관종으로 구분되며 영아 혈관종은 수

년에 걸쳐 천천히 퇴축되어 대개는 4세 경에 거의 완료된다.13 본 

증례는 출생 시에 횡격막 혈관종이 존재하였으며, 생후 12개월 

경에도 혈관종의 크기가 많이 감소하지 않은 점으로 보아 횡격

막 혈관종은 선천성 혈관종 중 비퇴축 선천성 혈관종에 더 합당

한 것으로 보인다.

소아에서의 혈관종은 매우 흔하지만 대개 두부, 경부, 체부, 

사지 등의 피부 병변으로 나타나며, 본 증례에서와 같이 횡격막

이나 흉곽내, 가슴세로칸에서의 혈관종은 매우 드물다.14 현재 

소아에서의 횡격막 혈관종은 7예 정도가 보고되었으며,3-7,14,15 

이 중 신생아 횡격막 혈관종은 5예가 보고되었다.3,4,6,14,15 국내에

서는 신생아 횡격막 혈관종에 관한 증례는 보고된 바 없다.

횡격막 혈관종은 주로 임상 증상 및 영상 소견으로 진단할 수 

있으며 컴퓨터단층촬영 검사상 조영증강되는 종괴가 관찰되며, 

자기공명영상 검사의 T1에서는 중간음영으로, T2에서는 고음

영으로 종괴가 보인다.4,5,14,15 가슴세로칸에 존재하는 종양의 조

직학적 검사는 다른 혈관 종양과의 감별을 위해 실시할 수 있으

나, 본 증례에서는 임상적 및 영상검사로 혈관종의 가능성이 높

았으며, 과도한 출혈로 인한 이차적인 합병증을 우려하여 생검 

등을 통한 조직학적 검사는 실시하지 않았다. 

신생아 횡격막 혈관종은 태아수종, 양수과다증, 호흡부전 등

의 임상 양상을 보일 수 있으며 심한 경우에는 가슴세로칸의 덩

이효과에 의해 심장과 하대정맥이 눌리는 생명을 위협하는 합

병증이 생길 수 있다.3,14 이전에 보고된 5명의 신생아 증례 중 한 

증례에서 태아수종이 관찰되었으며, 나머지 4개의 증례에서는 

편측의 흉막 삼출, 4명에서 호흡부전, 1명에서 심낭 삼출이 관찰

되어 환기 보조, 흉강천자 및 심낭천자를 시행하였다.3,4,6,14,15 이

러한 간질액의 축적은 종양에 의한 흉곽 내의 공간점유에 의해 

흉곽 내압이 증가하고 이에 정맥환류가 방해를 받아 생기는 것

으로 추측된다.16,17 본 증례에서는 흉막 삼출 및 심낭 삼출, 복수, 

호흡부전이 나타나 출생 후 흉강천자 및 심낭천자, 복수천자, 지

속적 양압 환기 등을 실시하였다. 

태아수종은 피부 부종 및 복강, 흉강, 심낭 등의 태아 신체 구

획 중 2군데 이상에 체액이 축적되는 이상을 말한다. 태아수종

은 주로 크게 Rh인자 부적합 반응에 의한 면역성 태아수종과 그 

외의 원인에 의한 비면역성 태아수종으로 나뉘는데, 이 중 면역

성 태아수종은 산모의 항D면역글로불린 사용으로 감소하고 있

다.16 현재는 비면역성 태아수종이 전체 태아수종의 76-87% 정

도를 차지하고 있으며, 비면역성 태아수종의 원인으로는 심혈

관 질환, 염색체 이상, 혈액 이상, 선천성 감염, 종양, 림프 이형

성, 요로기형, 쌍태아 간 수혈증후군 등이 있을 수 있다.18 본 증

례에서는 임신 36주 시행한 산전 초음파검사상 흉막 삼출, 심낭 

삼출, 복수 등 태아수종이 관찰되었으며, 이러한 태아수종의 원

인으로 선천성 횡격막 혈관종이 확인되었다.

Fig. 6. Coil embolization. Previously embolized right internal mammary 
artery was embolized with two additional Tornado coils (3 mm×2 cm). 
Right (empty arrow) and left inferior phrenic artery were embolized 
with Tornado coils (right: 3 mm×2 cm and 4 mm×2 cm [3 coils], left: 3 
mm×6 cm [2 coils]).
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신생아 횡격막 혈관종은 매우 드물기 때문에 표준화된 치료

법은 없으며, 증상이 없는 경우의 치료는 더욱 논란이 많다.6,15 

일반적으로 혈관종의 치료는 혈관종의 크기, 위치, 동반되는 증

상 및 징후에 따라 기다리거나 내과적 치료를 실시해 볼 수 있으

나, 본 증례는 크기가 크고, 심장압전, 하대정맥압박 등을 보여 

수술이나 중재색전술을 고려하였다. 이전에 보고된 소아에서의 

횡격막 혈관종 증례들 중 4예에서는 수술을 하였고, 2예에서는 

색전술을 하였다.3-5,7,14,15 본 증례는 증상이 있는 신생아 횡격막 

혈관종에서 초기 치료로 중재색전술을 시행한 두 번째 보고이

다. 혈관종의 수술적 치료는 조직학적 결과를 얻고 근치절제를 

할 수 있다는 장점이 있는데 반해, 종괴에 공급되는 혈관을 다 

제거하지 않을 경우 수술 중과 수술 후에 출혈의 합병증이 커서 

수술에 신중을 요한다. 본 증례에서와 같이 색전술을 통한 신생

아 횡격막 혈관종의 치료는 수술적인 치료에 비해서 횡격막 조

직 및 기능을 보존할 수 있는 장점을 갖는다.4 하지만 색전술의 

단점은 한번의 시도로 종괴로의 공급혈관을 모두 색전할 수 없

거나 공급혈관의 색전 위치가 상위부(proximal portion)에 선택

되었을 경우 다른 기관의 허혈을 동시에 일으킬 수 있어 해당 종

괴 부위로의 혈관만을 초선택(superselection) 해야 하는 기술

적인 어려움이 있을 수 있다. 

신생아 혈관종증은 드문 질환으로 다수의 피부 혈관종과 내

장 혈관종의 동반을 특징으로 한다.19 내장 혈관종은 대개 간에 

발생하며, 폐, 장, 중추 신경계 등에 비교적 흔하게 나타나고, 구

강, 비장, 신장, 심장, 비뇨 생식관, 장간막 등에서 드물게 나타난

다. 본 증례는 수술이 시행되지 않아 조직학적 결과는 얻을 수 

없었으나 출생 2개월경부터 혈관종으로 보이는 피부 병변이 동

반되어, 횡격막 종괴는 혈관종으로 생각할 수 있었다. 또한 피부

의 혈관종이 5개 이상이었으므로, 복부 초음파검사상 간문부에

서 관찰된 3 mm 크기의 에코발생 병변은 간혈관종이었을 가능

성이 크고, 광범위 혈관종증과 관련성이 클 것으로 보였다.20 본 

증례와 같이 횡격막에 혈관종이 발생한 광범위 혈관종증이 보

고된 적은 없다.

본 증례를 참고할 때, 신생아 횡격막 혈관종은 매우 드문 질환

으로 전 세계적으로 5예가 보고되었고 산전 초음파에서 진단된 

경우는 3예만 보고되었으며 본 증례가 국내에서는 첫 보고 사례

이다. 이처럼 흔하지 않은 질환이지만 산전에 태아수종, 양수과

다증을 보이고 생후에 호흡부전, 복부팽만, 심장압전 등의 징후

가 있는 경우에는 신생아 횡격막 혈관종의 가능성을 고려해 볼 

필요가 있겠다.  
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