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□증 례□

1)

서 론

후두, 기도 그리고 기관지 등 상부 기도에 발생하는

특발성 후두기관지 석회화는 60세 이상의 성인에서는

그리 드물지 않으나 소아에서는 매우 희귀하여 아직

전세계적으로 40여례만이 보고되고 있다. 이러한 석회

화는 대개 선천성 천명음으로 우연히 발견되며 예후는
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비교적 양호한 편이다. 또한 신생아에서 비강의 폐쇄

를 유발하는 기형 또한 희귀하며 위치에 따라 비강 후

방의 후비강 협착, 비강 중간부의 비강 협착, 그리고

비강 전반부의 조롱박 구멍 협착증으로 분류된다. 신

생아에서 발생한 비강 폐쇄를 유발하는 기형들은 출생

후 심한 호흡 곤란이나 청색증, 무호흡 등을 동반한다.

저자들은 출생후 수시간만에 무호흡과 청색증을 동

반한 조롱박 구멍 협착증과 우연히 발견된 선천성 기

관 석회화를 함께 보인 증례에 대한 국내외 보고가 없

기에 보고하는 바이다.

선천성 기관 석회화와 조롱박 구멍 협착

(Nasal Pyriform Aperture Stenosis)에 의한
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Nasal obstruction is a cause of respiratory distress in newborns. The congenital nasal airway ob-

structive abnormalities are classified into three forms according to the location: posterior choanal

atresia, nasal cavity stenosis and congenital nasal pyriform aperture stenosis(CNPAS). CNPAS is

located at the anterior part of the nasal fossa. CT is the study of choice to make the diagnosis

of CNPAS and rule out other causes of nasal obstruction. Though conservative management of

CNPAS is recommended, in cases of severe CNPAS surgical treatment should be considered. Cal-

cification of cartilage in the larynx, trachea and bronchi is extremely rare in children. Such calci-

fications are generally discovered in young children with congenital stridor. The clinical course is

favorable. No case with CNPAS and tracheal calcification is reported in newborn. We report a

one-day-old girl with CNPAS and tracheal calcification who presented with respiratory difficulty

immediately after birth. (J Korean Pediatr Soc 2002;45:669-672)
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증 례

환 아: 1일, 여아, 구○화 애기

주 소:생후 수시간 이후의 잦은 무호흡, 흉부 함

몰 그리고 전신 청색증

출생력 및 현병력:출생 체중 2,650 g, 재태 기간

38
＋3
주, 제왕 절개술로 출생한 환아로 출생 직후에는

특별한 문제가 없었으나 생후 수 시간 후부터 무호흡,

흉부 함몰, 전신 청색증이 발생하여 본원 신생아 중환

자실으로 전원 되었다.

가족력:특이 소견 없음.

진찰 소견:전반적으로 급성 병색 소견과 내원시

체중 2,600 g(3-10 백분위수), 신장 47 cm(3-10 백분

위수)이었다. 심박수는 140회/분, 호흡수 46회/분, 체

온 36.5℃이었고 신체 검사상 흉벽 함몰, 무호흡 그리

고 전신의 청색증 소견을 보 다. 비강 호흡은 거의

없었고 무호흡이 지속되다가 환아가 울면 청색증이

사라지는 양상을 보 으나 그 외 신경학적 이상이나

기형은 관찰되지 않았다.

검사 소견:말초 혈액 검사상 혈색소 17.6 g/dL,

적혈구 용적률 52.0%, 백혈구수 30.1×10
9
/L(호중구

75.8%, 림프구 14.1%), 혈소판수 287×10
9
/L이었다.

혈청 검사상 전해질은 Na 142 mEq/L, K 4.7 mEq/

L, Cl 112 mEq/L이었고, 혈당은 62 mg/dL, AST/

ALT 37/8 IU/L, BUN/Cr 13/0.7 mg/dL, ALP/LD

348/1194 IU/L, 총단백/알부민 5.8/3.3 g/dL, 총빌리

루빈/직접형 빌리루빈 3.0/1.3 mg/dL, 총칼슘 9.0

mg/dL이었다. 동맥혈 가스 분석상 pH 7.298, pCO2

38.3 mmHg, pO2 74.7 mmHg, HCO3
－
18.9 mmol/

L, 산소포화도 93.3%이었다. 인중 부위에 면사를 위

치시켜서 비강 호흡이 약함을 확인하 고 부분적 비

강 폐쇄를 의심하여 카테타를 비강으로 삽입했을 때

아주 어렵게 통과되었으며 비경 검사상 좌측 하비갑

개가 정상보다 커져 있었다. 안면골 컴퓨터 단층 촬

상 양측 조롱박구멍 협착이 진단되었다(Fig. 1). 또한

측면 경부 방사선 검사상 기관 부위에 광범위한 스프

링 모양의 석회화가 발견되었다(Fig. 2).

치료 및 경과:산소 공급 없이도 산소 포화도가 95

% 이상 유지되다가 2-3시간 간격으로 전신 청색증과

무호흡이 발생하 고 산소 포화도가 60-70%로 감소

하 다. 자극을 주면 울면서 구강 호흡이 유발되어 산

소 포화도나 전신 청색증이 회복되었고, 안면골 컴퓨

터 단층 촬 상 확인된 양측 조롱박 구멍 협착에 의

해서 호흡 곤란과 청색증이 유발되는 것으로 진단하

다. 이후 비강 내 스텐트를 위치시키는 수술을 시행

하고 2주간 유치 후 반대편 비강에도 같은 수술을 번

갈아 시행하 다. 이후 스텐트를 제거하 을 때 더 이

상 호흡 곤란과 청색증 등 증상이 보이지 않아 퇴원하

여 외래로 추적관찰 중이며 정상 발달을 보이고 있다.

고 찰

선천성 비강 기도 폐쇄는 신생아 호흡 곤란증의 한

Fig. 1. 3D volume rendering image of the nasal and pharyngeal airway. Airway of the
anterior nasal cavity is not patent bilaterally(arrows).
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원인이며 신생아에서 생명을 위태롭게 할 수 있다
1-3)
.

선천성 비강 폐쇄의 빈도는 신생아 5,000명 내지

7,000명당 1명 정도로 보고되고 있고
4)
이러한 선천성

비강 내 기형은 임상적 관찰과 컴퓨터 단층 촬 검

사상 크게 후비강 협착증, 비강 협착증, 그리고 조롱

박 구멍 협착증으로 분류된다. 후비강 협착증과 비강

협착증은 주로 비강의 후방과 중간부에 위치하고 조

롱박 구멍 협착증은 비강의 전방에 위치함으로써 조

그만한 단면적의 변화에도 비강 내 공기 저항이 크게

변화한다
5)
. 선천성 조롱박 구멍 협착증은 흔치 않는

기형으로 1988년 Brown 등
6)
이 신생아에서 처음으로

기술하 다.

증상은 비강 호흡을 어렵게 함으로써 호흡과 수유

를 힘들게 하고 주기적인 청색증, 무호흡 등의 비특이

적인 호흡 곤란 증상을 야기한다
7)
. 본 증례에서도 95

% 이상의 산소 포화도를 유지하다가 2-3시간 간격

으로 전신의 청색증과 무호흡이 발생하 고 면사를

비강 전방에 위치시켜서 비강 호흡이 힘듦을 확인

하 다.

진단은 비경 검사상 양측 비강이 좁고 탄력 카테타

를 비강 내 진입시 진행이 어렵고 안면골 컴퓨터 단

층 촬 상 비강 전방부의 협착을 증명함으로써 이루

어진다
1)
.

치료는 경한 비강 폐쇄의 경우 비강 흡입, 비강의

가습화, 국부 비강 충혈 완화제를 사용한다. 신생아에

서 주기적인 청색증과 무호흡은 수술의 적응증으로

비강 내 골격 부위를 적절히 수술로서 제거한 후 3.5

mm 기관 내 튜브를 2-4주간 유치하는 치료를 시행

한다
8)
. 본 증례에서도 환아의 무호흡과 비호흡의 어려

움은 수술에 의하여 비강 내 스텐트를 번갈아 위치

시키고 나서 호흡 곤란 등의 문제들이 해결되었다.

특발성 후두기관기관지 석회화는 소아에서는 매우

드물어 전세계적으로 약 40례가 문헌에 보고되고 있

고 남아에서 약 3 : 1로 여아보다 빈도가 높았다
9, 10)
.

Taybi와 Capitanio 등
11)
은 소아에서 이러한 후두,

기관, 기관지의 석회화의 원인을 선천성과 후천성으로

분류하 다. 선천성에는 특발성, 선천성 심혈관 기형

과 동반된 경우, Keutel syndrome
12, 13)
, 점상연골형성

장애(chondrodysplasia punctata), Hydrops-ectopic

calcification moth-eaten skeletal dysplasia
14, 15)
, 부

신성기 증후군과 diastrophic dwarfism 등이 있고 후

천적으로는 warfarin 배아병증
16)
, 승모판 대치술 이후

warfarin 치료 도중에 발생한 경우
17)
, 특발성 고칼슘

혈증 등이 있다
9)
. 본 증례는 우연히 동반된 조롱박 구

멍 협착증이외 다른 골격계나 순환계통 등의 동반 기

형은 없어 선천성 특발성 기관 석회화로 진단되었다.

증상은 출생시 천명음이나 반복되는 호흡기 감염

등에 의하여 우연히 발견되는데 본 증례에서는 천명

음 없이 조롱박 구멍 협착에 의한 호흡 곤란으로 내

원하여 시행한 측면 경부 촬 상 우연히 기관 연골의

광범위한 스프링 모양의 미만성 석회화가 발견되었다.

임상적 경과나 예후는 양호한 편으로 다른 동반된

Fig. 2. Chest AP and neck lateral radiographs show tracheal ring calcifi-
cation with coil-spring appearance at C6-T3 levels.
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기형 등이 없는 경우에는 정상적인 발달을 보이고 수

년 후 추적 관찰시에 점차 천명음이나 후두, 기관, 기

관지 등의 석회화가 사라지는 양상을 보인다고 한다
9)
.

요 약

저자들은 출생 후 수 시간 뒤에 발생한 호흡 곤란

을 주소로 내원한 환아에서 우연히 발견된 기관의 석

회화와 양측 조롱박 구멍 협착증을 진단하고 비강 내

에 스텐트를 위치시키는 수술로서 호흡 곤란 등의 증

상 호전된 환아를 보고하는 바이다.
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