
신경섬유종증은 신경 피부 질환으로, 한 질환이 아닌 여러

질환의모임으로구성된다. 그중에서신경섬유종증Ⅰ형(von-

Recklinghausen병)은 가장 흔하며, 염색체 우성 유전을 하는

질환으로 cafe-au-lait 반점, 피부의 신경섬유종, 액와 또는서

혜부의과색소침착과색소반(fleckle), 시신경 교종, 홍채에 작

고 색소를 띤 과오종인 Lisch 결절, 골격계 이상이 특징적으로

나타난다. 신경섬유종증 Ⅰ형의 혈관계 이상으로는 동맥협착,

동맥류, 혈관확장증, 동정맥 기형 등이 있다 (1). 이 중에서 동

맥류의 파열로 인한 혈흉은 드물지만 치명적인 질환이다. 동맥

류는 흉곽 근처의 여러 동맥에서 발견되며, 늑간동맥의 동맥류

파열은더욱드물어외국에는몇예의보고가있었으나 (2, 4),

아직까지 국내에서는 보고가 없으며, 저자들이 조사한 문헌에

서는 CT로 늑간동맥의 동맥류를 진단한 증례가 없어 문헌고

찰과 함께 보고하고자 한다.

증례 보고

60세 남자가 3일전부터 갑자기 시작된 왼쪽 견갑통과 흉통

을 주소로 응급실로 내원하였다. 내원 당시 혈압은 130/80

mmHg, 맥박수는 120회/분, 호흡수는 20회/분, 체온은 37.0 ℃

였다. 환자는 이학적 소견상 척추측만증이 심한 상태이며, 양

안에 Lisch 결절이 관찰되었고, 전신에 다양한 크기의 다결절

성 병변이 관찰되었으나 cafe-au-lait 반점은 없었으며, 청진

상 좌폐야 하부에 호흡음이 감소되어 있었다. 가족력상 환자의

아버지가 신경섬유종증이었으며, 병력상 외상은 없었다.

단순흉부촬영상심한척추측만증과좌폐야에다량의흉막삼

출액이 관찰되었다 (Fig. 1A). 좌측 흉곽에서 흉수천자상 적혈

구가 2000개/ml이상으로 나타나 혈흉이 확진되었고, 혈흉을

제거하기 위하여 흉관을 삽입하였다. 삽입후 850 cc가량의 혈

성 흉수가 배액되었다. 혈흉의 원인을 알기 위하여 CT를 시행

하였다. CT는 절편두께 10 mm, 피치 1.3으로 나선식 CT로

영상을 얻었고 8 mm의 두께로 재구성하였으며, 조영제 주입

후 20초 후에 동맥강조기와 3분 후 지연기 CT를 촬영하였다.

조영증강후 동맥강조기 CT상 좌측 7번 늑골하 흉벽에 강하게

조영증강되는 결절이 관찰되었으며 (Fig. 1B), 결절과 인접한

흉곽내에 조영증강되지 않고 불균질한 고음영의 혈흉이 관찰

되었으며 좌측척추주위공간에 4 cm 크기의 흉부 수막류가관

찰되었다. 흉벽에 위치한 결절이 혈관성 병변으로 생각되어 혈

관조영술을 시행하였다. 오른쪽 서혜동맥을 통하여 시행한 혈

관조영술상 좌측 7번째 늑간동맥에서 0.7×1 cm 크기의 난형

의 동맥류가 관찰되었으며 (Fig. 1C), 혈액이 동맥류에서 울체

(stasis)되었다. 색전술을 시도하기 위하여 늑간동맥의 기시부

에 접근하려 했으나 불가능하였다.

환자는 좌측 혈흉을 제거한 후 재출혈의 증거가 없어 흉관

을 제거하였으며, 수술을 권유하였으나 거절하고 계속 외래 추

적관찰중이다. 

고 찰

신경섬유종증 1형은 von Recklinghausen 병이라고 하며 신

경학적, 피부 및 골격계의 소견은 흔하게 관찰되는데 비하여,

혈관계 합병증은 약 3.6%에서만 일어나며 주로 동맥협착, 동

맥류, 혈관이형성 등으로 나타난다 (1, 2). 그 중에서도 자발

성혈흉은신경섬유종증제1형의드문합병증으로보고되고있

다. 

자발성 혈흉의 기전으로는 신경섬유종에 의한 흉곽내 혈관

의 침식, 비정상적인 섬유조직에 의한 동맥류의 생성 및 파열,

척추측만증 등이 있다. Green 등(5)은 신경섬유종증과 관련된

혈관질환을 혈관의 직경에 따라 두 가지 유형으로 분류하였다.
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신경섬유종증 I형 환자에서의 늑간동맥 동맥류 파열에 의한
자발성 혈흉: 1예 보고1

심창민·나재범·유진종·정성훈

신경섬유종증 Ⅰ형은 가장 흔한 신경 피부 질환으로서 동반하는 혈관계 이상으로는 동맥류,

동맥협착, 혈관 확장 그리고 동정맥 기형이 있다. 동맥류의 파열에 의한 혈흉은 매우 드물긴 하

지만 치명적이어서 동맥류의 위치를 찾아 수술이나 중재적 시술로 치료하는 것이 중요하다. 저

자들은 신경섬유종증 Ⅰ형인 환자에서 CT 및 혈관조영술로 진단한 늑간동맥의 동맥류 파열에

의한 자발성혈흉을 경험하여 보고하고자 한다.

1경상대학교 의과대학 진단방사선과학교실
이 논문은 2000년 4월 25일 접수하여 2000년 10월 25일에 채택되었음.



첫째 유형은 대동맥, 경동맥, 신동맥과 같은 큰 혈관에 나타나

며, 신경섬유종 또는 신경절신경종 조직이 동맥을 둘러싸서 내

막의증식, 중막층의박막화, 탄성조직의분절화를일으켜서결

국 동맥의 협착이나 동맥류를 형성한다고 하였으며, 두 번째

유형은 작은 혈관에 나타나며 신경계통의 기형(neural mal-

formation)보다는 혈관자체의 이형성(dysplasia)과 관련이 있

다고 보고하였다. 늑간동맥의 동맥류 파열에서 수술로 확진된

환자의 3명에서 2명은 혈관벽에 신경섬유종이 침범한 경우였

고 , 1명에서는 혈관 자체의 이형성으로 밝혀졌다 (2). Leier

등(6)은 동맥의 파열에 관하여 2가지 가설을 제안하였다. 첫

째로 중막층의 신경섬유종의 침식은 혈관벽의 강도를 감소시

키고, 둘째로 이 조직이 큰 동맥의 맥관벽 혈관(vasa vaso-

rum)을 눌러 이차적 허혈에 의한 부분적인 혈관벽의 약화가

발생한다고 생각하였다.

척추측만증은 혈관파열에 중요한 인자로 작용하는데, 척추

측만증에 의한 혈관의 과신전(streching), 척추체의 불규칙한

경계면, 앉을 때 관여하는 척추의 급한 굴곡 등의 복합적인 요

인이 파열을 일으키며, 이러한 인자들이 복합적으로 작용하면

혈관벽이 손상당하지 않아도 혈관의 파열이 일어날 수 있다

(4). 본 증례에서는 흉벽내에 1 cm 정도의 크기로 존재하여

주변 연조직의 압력을 받았을 것이고, 또한 늑골이 제한적인

범위이긴 하지만 늑간간격이 좁아지는 운동이 일어났을 때 동

맥류에 심한 압박을 주므로, 동맥류 파열에 역학적(mechani-

cal)인 인자가 상당한 영향을 주었으리라 생각된다.

신경섬유종증환자에서 자발적인 혈흉은 예후가 나쁘며,

Miura등(2)은 신경섬유종증환자에서 자발적인 혈흉이 발생한

12명의 환자중 50%가 사망하였다고 보고하였다. 사망 원인으

로는 출혈과다로 생각되며, 쇼크나 의식소실이 출혈이 시작된

후 빠른 시간 내에 진행하여 생명을 구할 수 없었다고 하였다.

이렇게 동맥 파열에 의한 자발성 혈흉은 예후가 나쁘고 출혈

과다가 빠른 시간 내에 진행하므로 혈관촬영술을 빨리 시행하

여 출혈의 원인을 찾는 것이 중요하다 (5-9). 또한 동맥류나

동맥의파열이발생한경우즉시수술하거나동맥색전술을시

행하여야 한다. 본 증례에서는 나선식 CT로 늑간동맥의 동맥

류를 발견하여, 혈관조영술로 확진된 경우이다. 저자들은 이중

시기 나선식 CT를 이용하면 동맥강조기(arterial phase)에서

흉곽 주위의 동맥류를, 동맥 강조기나 지연기에서 조영제의 혈

관외 유출(extravasation)을 발견할 수 있어 신경섬유종증환자
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Fig. 1. A 60 year-old man with neurofibromatosis typeⅠ.
A. Initial chest radiograph shows large pleural effusion in left
hemithorax with thoracic scoliosis.
B. Contrast-enhanced CT scan shows strongly enhancing nodule
(arrow) in left 7th intercostal space which suggests intercostal
artery aneurysm. Note massive hemothorax and spinal meningo-
cele(*).
C. Angiogram shows 1cm sized intercostal artery aneurysm (ar-
row).



에서 자발성 혈흉의 원인진단에 나선식 CT가 유용하리라 생

각한다.
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Spontaneous Hemothorax Caused by Rupture of an Intercostal Artery
Aneurysm in Neurofibromatosis Type II: A Case Report1

Chang Min Shim, M.D., Jae Boem Na, M.D., Jin Jong You, M.D., Sung Hoon Chung, M.D.

1Department of Diagnostic Radiology, Gyeongsang National University, College of Medicine

Neurofibromatosis type I (NF-1) is the most common neurocutaneous syndrome. Associated vascular abnor-
malities are arterial occlusion, aneurysm, ectasia and arteriovenous malformation. Spontaneous massive he-
mothorax due to rupture of an arterial aneurysm is rare but fatal. It is, therefore, essential to determine the lo-
cation of an aneurysm and provide immediate surgical or other interventional treatment. We report a case of
spontaneous hemothorax caused by rupture of an intercostal arterial aneurysm diagnosed by CT and angiogra-
phy. 
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