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□ 종 설 □

서 론

선천성 기관지 폐쇄증(congenital bronchial atre

sia)은 드문 선천성 기형으로 병리학적으로는 구역

기관지(segmental bronchus)의 기시부위가 선천성

으로 막히고 그 이하 부위의 구조물은 정상인 질

환이다. 이 질환은 단순흉부방사선에 단일성 폐결

절로 보여 악성 종양과 구별을 요하나 흉부 전산

화단층촬영에서는 특징적인 소견을 보이므로 대개

조직검사나 폐절제 수술을 필요치 않는다. 따라서

호흡기학을 전공하는 의사로서는 꼭 알 필요가 있

다고 할 수 있다.

증 례

52세 여자로 3개월전 타병원에서의 건강 검진에서

선천성 기관지 폐쇄증
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Congenital bronchial atresia is a rare anomaly, which results from a congenital focal obliteration of a

proximal segmental or subsegmental bronchus, with normal development of the distal structures. The short

atretic segment leads to the accumulation of mucus within the distal bronchi, forming a bronchocele and air

trapping of the alveoli supplied by these bronchi. The diagnostic CT features include the presence of a

branching opacity and the bronchocele, which radiate from the hilum and are surrounded by an area of

hyperlucency.. (Tuberculosis and Respiratory Diseases 2004, 56:343-347)
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우연히 발견된 폐종괴가 폐암 가능성이 있다는 이

야기를 듣고 내원하였다. 3개월 전에 당뇨병 진단

을 받은 과거력이 있었다. 이학적 소견이나 검사

소견에서 특이 소견은 없었다. 흉부방사선에서 우

상폐야에 경계가 불분명한 폐결절이 관찰되었으며

주위에 다른 소견은 관찰되지 않았다(Fig. 1). 이

폐결절은 흉부 전산화단층촬영에서 분지 모양을

하고, 석회화가 없으며, 조영 증강이 안되는, 저음

영의 연조직이었다(Fig. 2). 흡기 상태에서 촬영한

고해상전산화단층촬영에서 우상엽의 폐첨분절

(apical segment)에 분지되는 형태의 연조직 음영

이 관찰되고 주위의 폐실질에는 저음영이 관찰되

었다(Figs. 2b and 2c). 호기 상태에 촬영한 고해

상전산화단층촬영에서는 저음영 부위가 흡기 때에

비해 주위보다 훨씬 더 낮게 보여 저음영 부위가

공기포획(air trapping) 때문임을 시사하였다(Fig.

2d). 관상면 재구성(coronal reformatted) 전산화단

층촬영에서 우상엽의 폐첨분절이의 구역기관지 개

구부가 없었고(Fig. 2e) 가상기관지내시경 영상과

(Fig. 2f) 기관지 내시경에서도 같은 소견을 보였

다(Fig. 3). 선천성 기관지 폐쇄증 진단을 내렸고

다른 증상이 없어서 환자는 퇴원하였다.

고 찰

선천성 기관지 폐쇄증은 구역기관지의 근위 관강

(lumen)이 폐쇄된 기형으로 대개 한 구역기관지에

국한되어 폐쇄 혹은 협착이 있다. 폐쇄된 기관지의

원위부는 개방되어 있어 이 기관지는 점액으로 차

게 되어 기관지 내 점액고착(mucoid impaction)이

생긴다. 이 협착된 기관지에 연결된 폐포는 측부환

기(collateral ventilation)로 인해 공기포획의 형태

가 되어 결국 원위 기관지 주위에 과팽창된 부위

가 생긴다. 가장 흔히 생기는 부위는 좌상엽의 첨

부와 후방 구역(apical and post segments)이며 그

다음으로 우상엽의 구역 기관지, 우중엽, 그리고

하엽의 순서이다
1
.

선천성 기관지 폐쇄증은 방사선학적 소견이 특징

적이다. 요약하면, 점액이 가득 차서 늘어난 기관지

가 폐문으로부터 뻗어 나가고, 둥근, 분지 모양으로

나타나며 주위에는 저음영이 둘러싼 것이 방사선학

적 검사에 보이는 것이다
2,3
. 흉부단순촬영에서 폐

저음영이 90%, 폐문 종괴가 80%, 두 소견 모두가

70%에서 보였다는 보고도 있다
4
. 폐실질의 저음영

은 협착된 기관지 원위부 폐 실질 내의 혈량감소

(oligemia)와 공기 용적의 증가로 생긴 것이다.

흉부 전산화단층촬영에서도 늘어난 기관지 내의

점액고착, 구역 과팽창, 점액고착된 기관지 근위부

기관지의 폐쇄가 보이고, 이 소견들이 있으면 진단

적이다
3,5-8
. 늘어난 기관지 내부의 점액고착은 기관

지가 있을 위치를 따라 분지하는 모양의 연조직

음영으로 보이는 것이 보통이지만 기수면(air-fluid

Fig. 1. M agnified chest radiograph of the right

lung show s a pulm onary nodule in the

right upper lobe. A surrounding radiolucent

area is not evident.
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level)을 보이거나 완전히 공기로 차여 있기도 한

다. 기관지 폐쇄가 좌상엽의 첨부와 후방 구역에

있으면 단순촬영 소견만으로도 상당히 특징적이어

서 진단이 쉽다. 그러나 다른 부위의 경우에는 흉

부단순촬영에 국소적 저음영만 보이는 등 비특이

적일 수 있으며 그럴 경우에도 전산화단층촬영에

서는 기관지 내 점액고착이 대부분 보이기 때문에

더 유용하다
7,8
.

나선형 전산화단층촬영이 나오기 이전에는 영상

단면이 두껍기 때문에 실제로 기관지 개구 부위가

어떤 병변으로 인해 후천적으로 막혔는지 선천성

기관지 폐쇄처럼 원래 없는지 알 수 없는 경우가

많다. 하지만 본 예에서와 같이 최근의 다중절편

(multislice) 전산화단층촬영에서는 단면 두께가 굉

장히 얇아서 이를 이용한 이차원 혹은 3차원 재구

성 영상에서는 위의 두가지가 어느 정도 구별될

잠재적 가능성이 있다(Fig. 2).

전산화단층촬영이 개발되기 전에 진단은 폐쇄된

구역 기관지를 보여주는 기관지조영술(broncho

graphy)로 하였다. 그러나 현재는 기관지 내시경

혹은 기관지조영술 같은 침습적 검사는 적합치 않

다
6
. 하지만 종양, 이물질, 혹은 염증성 협착 같은

후천적인 원인에 의한 근위부 기관지의 폐쇄의 가

능성을 배제하기 위해 기관지내시경 검사가 시행

Fig. 2. (a-f) Chest CT scans show ing the abnorm ality on a chest radiograph. T he lesion is a poorly

enhanced (a and e), branching (b and c), soft tissue opacity along the expected course of the

apical segm ental bronchi of the right upper lobe. CT scans obtained at end inspiration (b) and

expiration (d) dem onstrate air trapping in the sam e segm ent. A coronal reform atted C T scan

(e) show s an ovoid soft tissue shadow em anating from an expected opening site of the apical

segm ental bronchus of the right upper lobe. N ote the sm ooth upper surface of the right upper

lobar bronchus, suggesting obliteration of the apical segm ental bronchial opening (e). V irtual

bronchoscopic im age of the right upper lobar bronchus does not show the opening of the

apical segm ental bronchus (f).
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되기도 한다
9
. 본 증례에서의 기관지 내시경검사는

선천성 기관지 폐쇄증이 의심되기 전에 시행되었

다.

환자들은 대개 증상이 없어 약 50%에서 우연히

발견된다. 따라서 대부분의 경우에 있어 어떠한 처

치도 하지 않는 것이 보통이다. 그리고 추적 검사

는 단순촬영과 전산화단층촬영으로 할 수 있다
10
.

약 1/3의 환자에서는 호흡 곤란, 기침 등 비특이적

증상을 호소하며 드물게 병변 부위의 감염을 동반

하기도 하는데
11
, 감염이 반복되면 수술의 대상이

될 수 있다
12
.

요 약

선천성 기관지 폐쇄증은 단순촬영에서 폐 결절로

보여 악성 종양으로 오인될 수 있다. 그러나 흉부

단순촬영과 특히 전산화단층촬영에서는 늘어난 기

관지 내의 점액고착, 구역 과팽창 등이 특징적으로

보여 더 이상의 침습적 검사 없이 선천성 기관지

폐쇄증으로 진단할 수 있다.
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