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서 론

문맥전신션트는 문맥 및 혈관계 사이에 존재하는 션트

를 특징으로 하는 혈관기형으로 1:30,000-50,000의 유

병률을 보인다(1-3). 이 기형은 신생아 황달, 간 종양, 간

뇌병증(hepatic encephalopathy), 발달지연, 간폐증후

군(hepatopulmonary syndrome), 폐고혈압, 저신장,

갑상샘저하증, 사구체신염 등 다양한 합병증을 유발하며,

합병증 발생 전에는 개 무증상이다. 합병증은 기본적으

로 혈액이 간을 우회하는 것에 기인한다. 구체적으로, 간

관류가 감소하면서 점차 간세포의 위축 및 기능 장애가 발

생하고, 장간막 혈관을 통해 들어온 암모니아 및 아미노산

이 간에서 사되지 못한 채 전신순환으로 유입되어 합병

증을 유발한다. 출생 시부터 존재하던 션트가 성인기에 이

르러 합병증을 초래하기도 하므로, 뒤늦게 치명적인 합병

Abstract

Portosystemic shunt is a rare congenital vascular anomaly.
The shunt is hard to clinically suspect because its symptoms
develop insidiously and affect various systems at different
time points. We report a case of an 11-year-old girl who pre-
sented with brain abscess and hypoxemia without respiratory
distress. No abnormality related to the hypoxemia, such as
intracardiac shunt, was found on the initial chest radiograph
and echocardiogram. However, computed tomography
showed a portosystemic shunt. An intrapulmonary shunt was
demonstrated by bubble contrast echocardiography, indicating
a grade 2 hepatopulmonary syndrome, a complication of por-
tosystemic shunt. This case describes the diagnostic process
of an unusual case presenting neurological abnormalities and

hypoxemia without respiratory distress. Portosystemic shunt
with hepatopulmonary syndrome should be considered in the
differential diagnosis of unexplained hypoxemia.
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증으로 진단되는 경우가 많다(3-5).

본 저자는 신경학적 이상으로 응급실을 방문한 환자에

게서 뇌고름집을 확인하고, 동반된 저산소혈증의 원인을

규명하는 과정에서 문맥전신션트 및 간폐증후군을 진단한

증례를 보고한다. 본 연구는 서울아산병원 임상연구심의

위원회의로부터 심의를 면제받았다(IRB no. S2023-

1637).

증 례

11세 여아가 2일 동안 지속한 구음장애를 주요호소증상

으로 본원 응급실을 방문했다. 환아는 신생아 때 거미혈관

종을 치료받은 것 외에는 건강했고, 방문 10일 전 레진으

로 충치 치료를 받았다. 방문 8일 전 두통과 열이 시작했

고, 방문 2일 전 말이 어눌해지고 침을 흘렸다. 초기 활력

징후는 혈압 111/63 mmHg, 심박수 125회/분, 호흡수

20회/분, 체온 38.3 。C 다. 산소포화도는 84%지만 호흡

곤란은 없었다. 신경학적 검사에서 혀와 목젖의 우측 편

위, 우측 중추 얼굴마비, 부자연스러운 왼손 놀림(clum-

siness), 상반운동반복장애, 실조보행을 보 다.

혈액검사에서 백혈구 5,900/mm3, 혈색소 16.9 g/dL,

혈소판 158,000/mm3, C반응단백질 2.1 mg/dL, 아스파

트산아미노기전달효소 20 IU/L, 알라닌아미노기전달효소

9 IU/L, 총 빌리루빈 1.5 mg/dL, 직접 빌리루빈 0.7

mg/dL 다. 뇌 병소를 감별하기 위한 자기공명 상에서

뇌고름집을 확인했고(Fig. 1), 경험적 항생제로 van-

comycin 및 ceftriaxone을 투여하기 시작했다.

한편, 방문 당시 보 던 산소포화도 저하에 해 비재호

흡 마스크(nonrebreather mask)로 산소(15 L/분)를 투

여했더니, 산소포화도가 93%로 상승했다. 이 과정에서 시

행한 동맥혈기체분석에서 pH 7.44, 이산화탄소 분압

27.3 mmHg, 산소 분압 73.6 mmHg 탄산수소염 18.1

mmEq/L, 염기결핍 -4.2 mmEq/L, 젖산 1.6 mmol/L

로, 저산소혈증 및 호흡알칼리증 소견을 보 다. 신체검사

에서 심잡음, 비정상 호흡음, 곤봉손가락은 발견되지 않았

다. 저산소혈증의 원인을 감별하기 위한 흉부 일반 상에

서 경미한 폐 울혈만 보 고, 심초음파검사에서 심장내 션

트는 없었다. 일산화탄소-산소 분광측정기(CO-oxime-

ter)에서 산소혈색소 97%, 일산화탄소혈색소 0.7% (참고

치: 0%-1.5%), 메트혈색소 0.5% (참고치: 0.4%-1.5%)

다. 심장외 션트를 확인하기 위한 흉부 컴퓨터단층촬

에서 양쪽 폐의 가벼운 울혈만 보 으나, 복부 단층촬 에

서는 우측 간문맥 및 간정맥, 좌측 간문맥 및 간정맥을 각

각 연결하는 문맥전신션트를 확인했다(Fig. 2). 거품조

심초음파검사(bubble contrast echocardiography)에

서 션트의 합병증인 간폐증후군(2단계)을 확인하여(Fig.

3) (6), 이를 저산소혈증의 원인으로 보고 산소 투여를 유

지하며 입원했다.

제5병일에 배농을 시행했고, 여기에서 Streptococcus
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Fig. 1. T1-weighted brain magnetic resonance imaging (day 1) showing a 2 × 2 cm-sized, irregular rim-enhancing lesion in the left
frontal lobe. The lesion also shows a perilesional edema and restricted diffusion.
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intermedius가 동정되어 감수성에 따라 항생제를

ciprofloxacin으로 변경했다. 그러나, 제2병일에 소실된

열이 제6병일에 재발했다. 이에 약열(drug fever) 가능성을

고려하여 항생제를 ampicillin 및 gentamicin으로 변경

하고 총 8주간 정맥내 투여했다. 뇌고름집 치료를 지속하

며 제50병일 문맥전신션트에 관한 문맥조 을 시행하여,

문맥을 통한 간 실질 관류가 현저히 감소한 것을 확인하고

부분 코일 색전술(partial coil embolization)을 시행했다

(Fig. 4). 입원 중 혈중 암모니아 농도가 58-117 μmol/L

(참고치: 11-32 μmol/L) 다. 제56병일에 퇴원했고, 이

후 4주간 amoxicillin 및 rifaximin을 경구 투여했다.

퇴원 후 외래 추적 중 간폐증후군이 호전되지 않고 암모니아

농도가 45-78 μmol/L로 유지되어, 2년간 추적 후 생체

간이식을 시행했다. 집필 당시 환자는 추적 중으로, 암모

니아 농도는 정상화됐으나 저산소혈증은 지속하고 있다.

고 찰

문맥전신션트는 난황정맥(vitelline vein)의 불완전 퇴

화 및 결합 이상으로 인해 간문맥계와 간정맥계가 비정상

적으로 연결되는 질환이다(7). 임신주수 5주경 복부에는 3

쌍의 정맥, 즉 난황, 배꼽, 기본정맥(cardinal vein)이 존

재하는데, 이중 난황정맥이 간혈관계를 형성한다. 좌측 난

황정맥은 퇴화하고 우측 난황정맥은 확장하여 하 정맥을

형성한다. 좌우 난황정맥에서 파생된 혈관이 간문맥 및 정

맥을 형성하고 우측 배꼽정맥 및 우측 난황정맥이 연결되

어 정맥관을 형성한다. 문맥전신션트는 혈관 발생 도중 난

황정맥이 불완전하게 퇴화하거나 비정상적으로 연결되거

나, 출생 후 정맥관이 퇴화하지 않으면 발생한다(1,7).

문맥전신션트는 합병증 발생 전까지 개 무증상이므

로, 상검사에서 우연히 발견되는 경우가 많다. 한 연구

에서 간내 및 간외 문맥전신션트의 각각 27% 및 59%가

다른 목적으로 시행한 복부 상에서 진단됐다(8). 상기

션트 환자는 다양한 증상과 합병증을 보인다. 담즙산 또는
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Portosystemic shunt presenting hypoxemia with brain abscess

Fig. 2. Contrast-enhanced computed tomography scans (day 1) showing the portal vein (arrows, A), portosystemic shunt (arrow-
heads, B and C), and hepatic vein (arrows, D). The colors of the arrows and arrowheads indicate the sides (black for right and white
for left).
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암모니아 농도 상승이 자주 나타나는데, 이는 장에서 흡수

된 해당 물질이 간을 우회하여 사되지 못한 채 순환하기

때문이다. 혈관종, 국소결절증식증, 선종 등의 재생 간결

절(regenerative liver nodule)을 동반하며, 이는 문맥

혈류 감소를 보상하기 위해 증가한 간동맥 혈류와 간 성장

인자(예: 인슐린, 루카곤, 간세포 성장인자)의 증가에 기

인한다. 간세포암종, 간모세포종, 육종 등 악성종양도 증

가하는데, 많은 경우 기존 양성 병소의 이형성에 따른 것

으로, 혈역학적 변화와 관련한 돌연변이가 연관된 것으로

생각한다(9). 간 관련 증상을 보이는 경우가 가장 흔하나

29%-35%에서 정신지체, 주의력결핍과다활동장애, 뇌병

증 등 신경계 이상을 보 고 15%-26%에서 간폐증후군,

폐고혈압, 심부전 등 심폐 합병증을 보 다. 이외에도 내

분비계(예: 고인슐린혈증, 안드로젠과다증, 갑상샘저하

증), 소화계(예: 복통, 췌장염, 직장 출혈), 피부(예: 혈관

종)에 합병증이 생길 수 있다(1,9).

간폐증후군은 간 질환, 폐포산소-동맥혈산소 농도차 증

가, 폐내 혈관확장을 세증후로 진단하며, 문맥전신션트 환

자의 18%에서 보고됐다(1,10). 임상적 특징으로 호흡곤란

(특히 운동 시), 청색증, 거미모반, 청색증, 곤봉손가락 등

이 나타날 수 있다. 본 환자 역시 신생아 시기에 거미혈관

종을 치료받았다. 문맥전신션트에서 간폐증후군의 병태생

리는 산화질소, 일산화탄소 등 혈관확장제의 생산 과다 및

혈관내피성장인자에 의한 비정상 혈관신생으로 알려졌다

(11). 폐포 모세혈관의 지름이 증가하면 산소 분자가 혈색

소에 결합하기 위해 통과해야 하는 거리도 증가한다. 이에

따라 완전한 산소 평형화(oxygen equilibration)를 이루지

못한 채 적혈구가 모세혈관을 빠져나가고, 이것이 환기관

류불일치 및 션트를 유발하여 저산소혈증으로 이어진다.

본 증례에서 문맥전신션트의 합병증으로 간폐증후군이

발생했다. 뇌고름집은 장내 혈관을 침입한 장내세균이 션

트를 통하여 심장으로 들어가거나, 구강내 정상균무리가

치과 치료 중 혈액 및 폐내 우좌션트를 통해 뇌로 이동하

여 발생한 것으로 추정한다. 션트 없이 세균혈증 자체가

뇌고름집을 초래했을 가능성도 고려해야 한다. 그러나, 한

성인 연구에서 폐 동정맥기형 환자 445명 중 37명(8.3%)

이 뇌고름집을 동반했고, 이 빈도는 덴마크의 성인 포함

전체 인구집단의 뇌고름집 발생률(0.76/100 000인년)보

다 높다(12,13). 또한, 상기 연구에서 뇌고름집을 동반한

폐 동정맥기형 환자 중 72%가 고름집 진단 후 상기 기형

을 처음으로 발견했다(12). 이는 본 증례에서 간폐증후군

과 뇌고름집의 연관을 뒷받침하는 근거이다. 환아는 호흡

곤란 없이 저산소혈증을 보 다. 고이산화탄소혈증을 동

반하지 않아 저환기 가능성은 작으며, 저산소혈증에 한
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Fig. 3. Bubble contrast echocardiogram. On this apical 4-chamber
view, microbubbles (arrowheads) are seen entering the left atrium
through the pulmonary veins, consistent with an intrapulmonary
shunt.

Fig. 4. Direct portogram. It shows a massive intrahepatic por-
tosystemic shunt via the right portal vein (white arrow) to the right
hepatic vein (black arrow) with minimal intrahepatic parenchymal
portal vein flow.



보상반응(예: 빈호흡)이 없는 것은 만성질환에 의한 저산

소혈증을 시사한다. 개 저산소혈증이 의심될 때 우선 심

장 및 폐 질환을 중심으로 검사를 진행한다. 그러나 본 환

아는 심폐 합병증을 시사하는 임상 소견이나 흉부 일반

상에서의 특이소견, 심초음파에서의 심장내 션트 소견이

없었다. 이처럼 저산소혈증에 해 자주 시행하는 검사에

서 원인을 밝히지 못하면, 드문 원인에 한 추가 검사가

필요하다. 추가 검사로 심장외 션트 확인을 위한 조 심

초음파, 갑상샘기능검사, 일산화탄소 및 메트 혈색소 측

정, 기관지경 등을 고려할 수 있다. 본 증례에서는 조 심

초음파에서 우좌션트, 컴퓨터단층촬 에서 문맥전신션트

를 각각 확인하여, 간폐증후군에 의한 우좌션트를 진단할

수 있었다. Aggarwal 등(14)은 설명되지 않는 저산소혈

증을 보이는 4개월 남아를 보고했다. 그는 3일간 지속한

열 및 기침으로 응급실을 방문했고 흉부 일반 상 및 심초

음파에서 이상소견이 없었다. 기계환기 및 일산화질소 흡

입 요법에도 지속하는 저산소혈증에 해 시행한 조 심

초음파에서 우좌션트 의심 소견을 보 고 컴퓨터단층촬

에서 폐 동정맥기형을 확인했다. 상기 저자는 심장외 션트

에 한 의심과 조 심초음파의 적극적 활용을 강조했다.

본 증례는 신경학적 이상 및 저산소혈증을 나타내는 특

이한 증례의 진단 과정을 보여준다. 설명되지 않는 저산소

혈증의 감별진단에서 심장외 션트 등 드문 원인을 고려하

여 상검사를 시행해야 한다.
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