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선천성 이소성 신 은(congenital renal ectopia)

매우 드문 발생학적 기형으로 사후 부검의 약, 1%

에서 발견된다.1 이소성 신의 흉곽내 발생빈도는

전체 이소성 신의 미만으로 부검 례 중5% 10,000

명 정도로 극히 드물게 보고되고 있다1 .2,3 복강 이

소성 신과 달리 흉곽내 이소성 신은 특별한 증상

없이 우연히 발견되는 경우가 대부분이나 심장이나

근 골격계의 다양한 기형과 염색체 이상을 동반하

고 주로 좌측 흉곽내에 위치하며 우측 발생은 특히

드물다고 알려져 있다.4-6 저자들은 신생아에서 복

합 심장 기형이 동반된 우측 흉곽내 이소성 신 례1

를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증 례

환 아 이 여아 일: ( , 2 )○○

주 소 수유시 청색증:

출생력 및 가족력 환아는 재태기간 주 일 출: 40 3 ,

생체중 으로 개인의원에서 질식 분만되었으3,320g

며 유전질환이나 선천성 심질환의 가족력은 없었다, .

임신력 임신 중 산모는 약물복용이나 특이할 만:

한 병력은 없었다.

복합 심기형이 동반된 선천성 우측 흉곽내 이소성 신 례1
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Intrathoracic kidneys are rare developmental anomalies and represent less than 5% of all

congenital kidney ectopia. Ectopic intrathoracic kidneys are usually asymptomatic and have

normal renal function. This disease occurs more frequently in males and on the left side.

We report a case of right intrathoracic kidney with congenital complex cardiac anomalies

such as single atrium, patent ductus arteriosus and tricuspid regurgitation.
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현병력 환아는 수유시 청색증을 보여서 생후: 2

일 본원으로 전원 되었다.

이학적 소견 입원시 체온 맥박수 회: 36.2 , 150℃

분 호흡수 회 분 혈압 이었고 활동력은/ , 70 / , 75/45 ,

양호하였다 출생 체중 백분위수 신. 3,250g(25-50 ),

장 백분위수 두위 백49cm(25-50 ), 35.5cm(75-90

분위수 이었고 청진상 최대심음은 우측 제 늑간에) , 4

서 청진되었으며 흉골 우연을 따라서 도의 수축2/6

기 심잡음이 청진되었다 호흡음은 비교적 깨끗하였.

다 복부는 부드러웠으며 간이나 비장은 촉지 되지.

않았고 사지 기형은 동반되지 않았다.

검사소견 입원시 말초혈액 검사상 혈색소:

백혈구14.2g/dL, 18,050/mm3 혈소판,

263,000/mm3이었고, Na 137mEq/L, K 5.1mEq/L,

이었다 동맥혈 가스BUN 11.4mg/dL, Cr 0.6mg/dL .

검사상 pH 7.2, PaCO2 54.5mmHg, PaO2

50.1mmHg, HCO3
- 22.8mmol/L, base excess

산소포화도 로 호흡성 산혈증 소-4.8mmol/L, 76%

견을 보였다 말초혈 염색체 검사소견은 로. 46, XX

정상이었다 흉부 방사선 소견상 심장이 우측 흉곽에.

위치하였으며 하행 대동맥은 좌측 흉부에서 관찰되,

었고 전 폐야에 증가된 음영 소견이 있었다(Fig. 1).

심전도 소견상 심 우방 편위 가 있었(dextroversion)

으며 심초음파 검사상 심장의 우전위 및 단일 심방, ,

동맥관 개존증 삼첨판 역류가 관찰되었다 복부 초, .

음파 검사에서 우측 신장이 관찰되지 않아서 복부 자

기공명 영상검사를 시행하였는데 우측 횡격막성 내

장 전위와 동반되어 우측 신장과 간 우엽이 우측 후

종격동 내에 위치하였고 신장은 간 우엽의 상부에,

위치하였으며 좌측 신장과 비장 위장 그리고 대동, ,

맥의 위치는 모두 정상이었다 신기능 평가(Fig. 2).

를 위한 이뇨신장스캔 검사는 보호자의 비협조로 시

행하지 못하였다.

치료 및 경과 심부전증에 대하여 이뇨제:

를 투여하였고 생후 일경부터 청색(Furosemide) 10

증 없이 활력증후가 안정된 상태로 잘 지내다가 수유

량 증가되어 퇴원하였다 현재 생후 개월로 요로감. 7

염이나 핍뇨 등의 합병증 없이 전신상태 양호하며 외

래 추적 관찰 중이다.

고 찰

이소성 신은 신장이 선천적으로 비정상적인 위치

Fig. 1. Chest X-ray shows dextroposition of heart.

Fig. 2. Thoracic and abdominal MRI finding (A:

coronal plane, B: sagittal plane) shows

intrathoracic right kidney in the posterior

mediastinum and diaphragmatic eventration

with elevated liver (Rt: right kidney, L: liver,

Lt: left kidney).
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에 있는 것을 말하며 신장이 횡격막의 상부 또는 하,

부에 위치하거나 횡격막에 걸쳐 있으면서 흉곽 내에

위치하는 경우를 흉곽내 이소성 신이라고 하는데 이

것이 흉곽내 또는 종격동내 종물로 오진되어 불필요

한 개흉 수술을 하게 되는 경우가 있으므로 이에 대

한 주의가 필요하다.

흉곽내 이소성 신은 년 처음 보고 된 이후로1922

현재까지 약 례가 보고 되고 있다200 .6,7 발생빈도는

전체 이소성 신의 미만으로 부검 례 중5% 10,000 1

명 정도로 극히 드물게 보고되고 있으며,1-3 남자가

여자보다 약 배 더 흔하고 주로 좌측 흉곽에 발생1.7

하는 것으로 알려져 있다.1,8 또한 복강이나 골반 내

에서 발견되는 이소성 신의 경우 흔히 요관 결석이나

요관 신우 접합부 협착 빈번한 요로 감염이 동반되,

는데 비하여 흉곽내 이소성 신은 크기와 구조에 있어

서 기형이 동반되기도 하나 대부분 정상적인 신 기능

을 가지므로 치료가 필요하지 않은 경우가 대부분이

다.6 흉곽내 이소성 신의 구조적 특징은 신문(renal

이 대부분 전방을 향하고 있으며 신장의 하극hilum) ,

이 내측으로 편위 되어있고 요관은 정상적인 방광,

개구부에 위치하고 있으며 길이가 긴 것이 특징으로

이러한 소견이 진단에 도움이 된다.9

흉곽내 이소성 신은 동반된 병변에 따라 정상1)

적으로 발달된 배부 횡격막과 동반된 이소성 신(true

thoracic ectopia with a normally developed dorsal

횡격막성 내장전위diaphragm), 2) (eventration of

횡격막 탈장이나 결손과 동반된 이diaphragm), 3)

소성 신(ectopia associated with diaphragmatic

횡격막의 외상성 파열과 동반hernia or defect), 4)

된 이소성 신(traumatic rupture of diaphragm with

등과 같은 가지 형태로 분류할 수renal ectopia) 4

있으며 외상보다는 대부분 선천성으로 발생한다고

한다.1 본 증례는 횡격막성 내장전위에 의해 신장과

간우엽이 우측 흉곽내로 전위된 경우로서 번째 형2

태에 해당하였으며 신장의 크기는 정상이었다 횡격.

막성 내장전위와 동반된 이소성 신은 횡격막의 얇아

진 부분을 통하여 흉곽 내로 밀려 올라가기 때문에

횡격막의 하부에 위치하게 되며 횡격막은 보통 매우,

얇고 투명한 막으로 구성되어 있고 신장의 구조와 기

능은 정상인 경우가 많으나3 흉곽내로 전위된 신장의

크기가 작거나 신 이형성 요관 협착을 동반하기도,

한다.4 흉곽내 이소성 신은 대부분 특별한 증상을 나

타내지 않으며 흉부 방사선 검사나 개흉술시 우연히

발견되는 경우가 많다 등. Hawass 10이 보고한 례6

의 흉곽내 이소성 신 중에서 례의 경우는 증상 없5

이 우연히 발견되었고 단지 례만이 만성 배부 흉통1

이 동반되었으며 본 증례의 환아가 보인 수유시의,

청색증은 흉곽내 이소성 신과 관련된 증상이라기보

다는 동반된 선천성 복합 심기형과 심부전의 증상으

로 평가해야 할 것이다.

특정 염색체 이상이 흉곽내 이소성 신과 연관되어

있다는 보고는 아직 없으나 염색체 번과 번의, 18 21

삼체성 증후군이 흉곽내 이소성 신과 동반된 예가 보

고되기도 하였다.6,7 흉곽내 이소성 신과 동반된 복강

내 장기의 이상으로는 이소성 부신이나 이소성 비장

등의 예가 보고된 바 있다.11,12 흉곽내 이소성 신은

심혈관계 폐 골격계 등의 주변 장기의 선천성 기형, ,

을 동반할 수 있는데 와Fusonie Molnar13는 폐정맥

환류 이상과 기관지 폐쇄 폐 발육장애 등의 기형이,

동반된 예를 보고하였으며 이외에도, pink Fallot 4

징 폐 격리 척추 및 늑골의 기형 등의 다양한 동반, ,

기형이 보고되고 있다.14,15

본 증례는 염색체나골격계이상은동반되지않았으

나흉곽내이소성신과심우방편위 단일심방 동맥관, ,

개존증 삼첨판 역류 등의 복합 심장기형이 동반된 경,

우로 아직까지 보고된 바가 없는 이소성 신이 우측 흉

곽에 위치하면서 복합 심장기형이 동반된 예였다.
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＝국문초록＝

선천성 이소성 신은 매우 드문 발생학적 기형으로 이 중 흉곽내 발생빈도는 전체 이소성 신의 미만이, 5%

고 심장이나 근골격계의 다양한 기형과 염색체 이상을 동반하는데 특히 우측 발생은 드물다고 알려져 있

다 저자들은 수유시 청색증을 주소로 전원된 신생아에서 심 우방편위 및 단일 심방 동맥관 개존증 삼첨. , ,

판 역류 등의 복합 심장기형과 우측 흉곽내 이소성 신이 동반된 례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고1

하는 바이다.

중심단어 흉곽내 이소성 신 심장기형: ,


