
교통성기관지폐전장기형(communicating bronchopulmonary

foregut malformation)은 매우 드문 기관기관지기형으로서 격

리된 기관지폐조직과 식도 혹은 위와의 누공으로 특징 지워지

는 선천성 질환이다 (1, 2). 이 중 식도성 기관(eso-phageal

bronchus)이란 식도로부터 엽기관(lobar bronchus)이 기원할

때를 일컫는 용어이고, 식도성 폐(esophageal lung)이란 식도

로부터 주기관(main bronchus)이 기원할 때를 일컫는다 (1).

저자들은 최근 경험한 교통성 기관지폐 전장 기형의 1예를 문

헌고찰과 함께 보고하고자 한다. 

증례 보고

5개월 된 남아가 생후 3개월부터 시작된 호흡곤란과 간헐적

으로 반복되는 발열을 주소로 내원하였다. 내원당시 우측 폐야

의 호흡음이 감소되어 있는 것 외에는 혈액검사를 비롯한 검

사실 소견은 정상이었으며, 다른 동반기형은 없었다.

단순흉부사진 (Fig. 1A)에서 우측 폐야에 전반적인 음영증

가가 관찰되었으며, 흉부 전산화단층촬영 (Fig. 1B)상 우폐의

저형성(hypoplasia)과 농흉이 보이고 우기관지가 하부식도와

연결되어있었지만공급동맥은명확하지않았다. 기관지내시경

상 좌기관지는 정상이었고 우기관지는 보이지 않았으며, 식도

조영술상 (Fig. 1C) 하부식도에서 기원하는 우기관지가 관찰

되었다. 심도자검사상 우폐동맥은 형성부전된 상태였으며, 하

행대동맥으로부터 기시하는 작은 측부혈관에 의해 혈류공급을

받고 있었다.

수술은 우측 전폐절제술이 시행되었으며, 식도와 연결된 우

기관지가 육안으로 확인되었다. 또한 절제된 폐는 단일엽으로

구성되어 있었으며, 흉막에 의해 덮여 있었고, 횡격막 근처의

대동맥에서 이상측부혈관이 기원하여 전신혈을 공급하고 있었

다. 

병리학적 소견상 절제된 폐는 늘어난 기관지를 포함하고, 정

상적인 환기가 되지 않은 폐조직이었다. 

고 찰

기관지폐 전장 기형이란 용어는 Gerle 등 (3)에 의해 1968

년에 처음으로 기술되었으며, Heithoff 등 (4)에 의해 1976년

에 여러 가지 선천성 기형(내엽성 또는 외엽성 폐격절, 식도성

또는 기관지성 중복낭, 식도성 또는 위 게실)을 포함하는 통합

된 개념으로 재정립되었다. 

이 질환과 동반될 수 있는 선천성 기형으로는 이외에도 식

도협착, 기관식도누공, 심기형, 횡격막 탈장, 십이지장 협착 또

는 폐쇄, 비뇨생식기계기형, 폐쇄항문, 척추 또는 늑골기형 등

이 있을 수 있다 (1, 2, 4-6).

이 질환의 발생학적 측면을 살펴보면, 발생 4주 내지 5주째

에 초기 게실(primitive diverticulum)이 인두의 복측에서 기원

하여 미측 방향으로 자라고 나서, 게실과 배측 전장(dorsal

foregut) 사이에서두개의외측능선(lateral ridge)이 기관식도

격벽(tracheoesophageal septum)을 형성하여 복측의 호흡기

관과 배측의 식도를 분리하게 된다. 발생 7주째에 초기 폐 봉

오리(primitive lung bud)가후두기관관(laryngotracheal tube)

의 미측 말단에서발생하여두개의폐기관봉오리를만들고이

것이 양측 폐를 형성하게 된다. 기관지폐 전장 기형은 잠재적

호흡 역량(respiratory potential)이 있는 세포들이 정상 폐 봉

오리의 미측에서 초기 식도로부터 기원하거나 폐 봉오리의 일

부가 복측의 후두기관 관 대신에 배측 식도로부터 기원할 때

생길 수 있다. 인접한 정상 폐조직으로 팽출(evagination)된 이

들 세포의 집합은 종종 장관과 경(pedicle)에 의해 연결되며,

이것이 혈관 공급보다 과성장하게 되면 쇠퇴되어 단순 기관지
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교통성 기관지폐 전장 기형: 1예 보고1
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교통성기관지폐전장기형(communicating bronchopulmonary foregut malforma-tion)은 매

우 드문 기관기관지기형으로서 격리된 기관지폐조직과 식도 혹은 위와의 누공으로 특징 지워

지는 선천성 질환이다. 저자들은 최근 단순 흉부 사진에서 우측 폐야의 전반적인 음영 증가로

내원하여 식도조영술상에서 교통성 기관지폐 전장 기형으로 확진 된 1예를 보고하고자 한다. 

1울산대학교의과대학서울중앙병원진단방사선과
이논문은 2000년 3월 9일 접수하여 2000년 5월 25일에 채택되었음.



폐 전장 기형이나 격절(sequestration)을 형성하게 된다. 만약

이 경이 쇠퇴하지 않을 경우 보조폐(accessory lung)는 위장

관과자유로이교통하게되어교통성기관지폐전장기형이형

성되며 대개는 원위부 식도와 폐를 연결하게 된다 (2, 4-6).

병변의 위치, 흉막 피막의 형태, 혈류 공급은 기관지폐 전장 기

형에서 항상 일정한 것은 아니다 (3, 4, 6).

교통성 기관지폐 전장 기형은 Srikanth등 (2)이 보고한 바와

같이 4가지 유형으로 분류할 수 있으며, 제1유형이 식도협착

과 기관식도 누공과 연관이 있는 경우, 제2유형이 하부식도에

서 일측 폐가 기원한 경우, 제3유형이 단일엽이나 분엽이 식도

혹은 위와 교통이 있는 경우, 제4유형이 정상기관 조직의 일부

분이식도와연결된경우가있으며, 저자들이경험한증례는제

2유형에 속한다고 할 수 있다.

교통성 기관지폐 전장 기형에서 볼 수 있는 임상 증상은 수

유시 심해지는 호흡곤란, 심부전, 반복되는 폐렴, 객혈, 위장관

출혈, 연하곤란 등이 있고 (4, 5-7),방사선학적 영상 진단법으

로 단순흉부촬영, 흉부전산화단층촬영, 식도조영술, 그리고 혈

관조영술등이사용될수있으며각영상소견은다음과같다. 단

순흉부사진상에서는지속적인하엽경화(consolidation), 폐형

성부전, 여러 정도의 무기폐등으로 보이게 된다 (5, 6). 흉부전

산화단층촬영 상에서는 주로는 하엽에 위치한 조영증강이 잘

되는 과혈관성 병변으로 보일 수 있지만 폐동정맥기형이나 동

정맥누공에서도 유사한 양상으로 나타날 수 있고, 폐실질의 병

변 정도를 평가하는 데는 도움이 되지만 이소성 기관지의 기

원을 알 수 있는 경우는 드물다 (5, 7). 폐기관 전장 기형이 의

심될 경우에는 장관과의 교통 여부를 알기 위해 바륨을 이용

한 식도조영술을 실시하며, 식도나 위에서 분지 되는 기관지가

보일 때 교통성 기관지폐 전장 기형의 확진을 할 수 있다 (1,

4-8). 혈관조영술은 대개 수술 전에 수술방법을 계획할 때 도

움이 되는데, 대개의 경우 기관지폐 전장 기형은 폐동맥 혹은

전신동맥으로부터동맥혈공급을받게되며, 폐정맥이나좌심방

으로 정맥배액된다 (1, 4, 5, 8). 기관지내시경으로는 영상 검

사상 공기기관지조영상을 보이는 부위로 분지 되는 기관지가

없는 경우 진단을 의심할 수 있다 (1, 7).

치료는 엽절제술 또는 전폐절제술과 같은 외과적 절제술이

나 정상 기관기관지와 이소성 기관지를 연결하는 문합술의 방

법이 이용되며, 대개의 경우에서 효과적이다 (1, 4, 5, 7). 이

두 가지 수술방법 중 외과적 절제술은 심한 폐실질의 병변이

있는 경우에 시행되며, 문합술은 비록 수술 후에 폐기능이 정

상으로는 복귀되지 않더라도 폐실질의 병변이 없는 경우에 시

행될 수 있다 (7). 

결론적으로 교통성 기관지폐 전장 기형은 매우 드문 기형이

지만, 진단이의심되는경우라면식도조영술을통해확진할수

있다.
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Fig. 1. A 5-month-old male patient
with communicating bronchopul-
monary foregut malformation.
A. Chest radiograph shows total
haziness and loss of volume of the
right lung.
B. Chest CT demonstrates the origin
of the right main bronchus (arrow)
from the distal esophagus subtend-
ing the right collapsed lung.
Empyema is also seen at the periph-
ery of right collapsed lung.
C. Esophagogram shows a right
main bronchus (arrow) arising from
the distal esophagus.
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Communicating Bronchopulmonary Foregut 
Malformation: A Case Report1
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Yong Soo Cho, M.D., Jean Hwa Lee, M.D., Chong Hyun Yoon, M.D., Tae Hwan Lim, M.D.
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Communicating bronchopulmonary foregut malformations are rare tracheobronchial anomalies character-
ized by a fistula between an isolated portion of respiratory tissue and the esophagus or stomach. We describe a
case of CBFM in which chest radiography revealed total haziness in the right lung field. The diagnosis was
confirmed by esophagography. 
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