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Case Report

Transcatheter Arterial 
Embolization of a Ruptured 
Superior Rectal Artery 
Aneurysm in Type 1 
Neurofibromatosis:  
A Case Report
신경섬유종증 1형에서 발생한 파열된 상직장동맥류의  
경도관 동맥 색전술: 증례 보고
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Neurofibromatosis type 1 (NF1) is a common autosomal-dominant disorder. Vasculopathies as-
sociated with NF1 are rare and can cause aneurysms, stenoses, and arteriovenous malforma-
tions. Aneurysms may rupture spontaneously, which could be fatal. Spontaneous mesenteric 
hemorrhage due to rupture of an inferior mesenteric artery aneurysm associated with NF1 has 
rarely been reported. Herein, we report a case of spontaneous rupture of a fusiform aneurysm in 
the superior rectal artery in a 56-year-old woman with NF1 who was successfully treated with 
transcatheter arterial embolization.

Index terms ‌�Neurofibromatosis; Aneurysm; Embolization, Therapeutic

서론

신경섬유종증 1형(neurofibromatosis type 1; 이하 NF1)은 유병률이 1:3000으로 흔한 유

전 질환 중 하나이다. NF1 유전자는 염색체 17번에 위치하고 있으며, neurofibromin이라는 

단백질을 부호화하여 세포의 증식을 조절하는 역할을 한다. NF1 유전자의 돌연변이 혹은 결

손이 일어났을 때 neurofibromin의 기능 이상이 유발된다(1, 2). NF1의 기본 소견(cardinal 
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feature)으로는 다수의 착색된 피부 병변(café au lait spots), 양성 신경섬유종(neurofibroma), 홍

채 과오종(iris harmartoma)이다(3). 이외에도 골격 이상 등 다양한 형태의 임상양상이 나타날 수 

있으며, 혈관병증은 드물지만 잘 알려져 있다(1-3). NF1 혈관병증은 동맥류, 협착 등을 일으키며, 

동정맥기형의 형태로 나타날 수 있다. 주로 중형 혹은 대형동맥(medium to large artery)에서 발

현하며 대동맥(aorta), 신장동맥(renal artery), 그리고 장간막동맥(mesenteric artery)을 흔히 침

범한다(3, 4). 병리조직학적 소견은 혈관벽의 섬유근육형성이상(fibromuscular dysplasia)과 혈관

내막(tunica intima)의 비대이며 동맥류의 경우 자연파열로 인한 치명적인 합병증이 발생할 수 있

다. NF1 혈관병증이 하장간막동맥의 가지(branch of inferior mesenteric artery)를 침범하는 경

우는 매우 드물며, 하장간막동맥에 동맥류가 생겼던 증례는 현재까지 두 건이 보고되었으며(5, 6), 

하장간막동맥의 가지인 상직장동맥(superior rectal artery)에 동맥류가 생겼던 증례도 두 건만이 

보고되었다(7, 8). 저자들 또한 하장간막동맥의 가지인 상직장동맥에 동맥류 파열이 발생하였으며, 

이를 코일을 이용한 경도관 동맥 색전술로 성공적으로 치료한 1예를 경험하였기에 증례 보고를 하

고자 한다.

증례 보고

56세 여성 환자가 하복부 통증을 주소로 내원하였다. 내원 4년 전 전신 피부에 있던 다수의 신경

섬유종과 착색된 피부 병변을 통해 NF1으로 진단받은 과거력이 있는 환자로, 다른 특이 병력은 

없었다. 내원 당시 활력징후는 정상으로 측정되었으며 혈색소 수치는 13 g/dL이었다. 내원 12시간 

후 하복부 통증은 악화되었으며, 혈색소 수치는 9 g/dL로 떨어졌다. 혈압은 110/70 mm Hg로 측정

되었고, 체온은 38.0℃를 보였다. 응급으로 시행한 복부 전산화단층촬영(computed tomography; 

이하 CT)에서 후복막강(retroperitoneal cavity)에 많은 양의 혈종이 보였으며, 혈종 내부에 조영제

의 유출이 관찰되었다(Fig. 1A). 하장간막동맥의 가지인 직장구불결장동맥(rectosigmoid artery)

과 상직장동맥에 세 개의 방추형 동맥류(fusiform aneurysm)들이 관찰되었으며, 상직장동맥의 

동맥류에서 조영제의 유출이 관찰되었다(Fig. 1B). 췌장의 두부 아래쪽 및 우측 큰궁둥구멍(right 

sciatic foramen)에 각각 조영 증강되는 병변이 관찰되었고 작은 종괴들이 몸통 피부에 다수 관찰

되었으며, 신경섬유종증과 관련된 병변으로 생각되었다. 복부 내 다른 혈관에 동맥류나 협착과 같

은 혈관병증은 관찰되지 않았다. 진단 및 치료를 위해 추가적으로 혈관조영술을 시행하기로 계획

하였다. 초음파 유도 하에 우온대퇴동맥(right common femoral artery)으로 접근하여 하장간막

동맥조영술을 시행하였으며, 직장구불결장동맥과 상직장동맥에 세 개의 방추형 동맥류가 관찰되

었다(Fig. 1C). 선택적 직장구불결장 동맥조영술에 말단 부위의 방추형 동맥류에서 조영제의 유출

이 관찰되었으며, 구불결장동맥(sigmoid artery)에서 상직장동맥으로 모서리동맥(marginal ar-

tery)을 통한 곁순환(collateral circulation)이 형성되어 있었다(Fig. 1D). 출혈 중인 동맥류를 색전

함과 동시에 창자 허혈을 예방하는 것을 치료목표로 삼았다. 1.9-F 미세도관(Veloute, Asahi Intecc, 

Aichi, Japan)을 말단 부위의 동맥류 내에 위치시켰다. 직경 2 mm, 길이 4 cm Interlock 미세코일

(Boston Scientific Corp., Marlborough, MA, USA) 1개와 직경 3 mm  Tornado 미세코일(Cook 
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Medical, Bloomington, IN, USA) 4개를 이용하여 동맥류의 근위부 및 원위부 동맥(proximal and 

distal arteries)을 색전하였다. 코일 색전술 후 시행한 혈관조영술 상에서 출혈소견을 보인 방추형 

동맥류는 폐색이 되었으며 조영제의 유출은 보이지 않았다. 색전한 방추형 동맥류 하방의 활꼴동

맥(arcuate artery)과 곧은혈관(vasa recta)은 구불결장동맥으로부터 곁순환을 받고 있어 직장으

로의 혈류공급은 원활하였다(Fig. 1E). 시술 후 환자의 혈압은 110/70 mm Hg로 측정되었으며, 혈

색소 수치는 9 g/dL로 유지되었다. 복부에 압통 및 반동압통은 관찰되지 않았으며, 복부 팽만감이 

있었다. 감염 예방을 위한 예방적 항생제를 사용하였고, 복부 팽만감 및 통증을 조절하기 위해 진

Fig. 1. Transcatheter arterial embolization of a ruptured superior rectal artery aneurysm in a 56-year-old 
woman with type 1 neurofibromatosis. She complained low abdominal pain.
A. Axial contrast-enhanced CT demonstrates contrast media extravasation (arrow) in a retroperitoneal hem-
orrhage.
B. Coronal contrast-enhanced CT demonstrates contrast media extravasation (arrowhead), normal superior 
rectal artery (white arrow), and a fusiform change in the rectosigmoid rectal artery (black arrow).
C. Inferior mesenteric arteriography shows three fusiform aneurysms (arrows).
D. Selective rectosigmoid arteriography shows some contrast media extravasation (arrowhead) in the distal 
aneurysm (black arrow). A collateral circulation is established from the sigmoid artery to the superior rectal 
artery, through the marginal artery (white arrow).

A

C

B

D
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통제 및 소화제를 사용하였다. 4일 후 시행한 복부 CT에서 후복막강의 혈종은 감소하였으며, 직장 

및 구불창자에 허혈성 합병증은 관찰되지 않았다(Fig. 1F). 일주일 뒤 환자의 증상은 호전되었으

며, 활력징후 및 혈색소 수치에 이상이 없어 퇴원하였다. 1년 추적기간 동안 상직장동맥류로 인한 

증상은 관찰되지 않았다.

고찰

NF1과 관련된 혈관 질환은 중형 혹은 대형 동맥에 영향을 주며, 대부분의 경우 50세 이전에 발

병하는 것으로 알려져 있다. NF1의 혈관 침범은 동맥류 혹은 협착을 일으키며 다발성인 경우가 많

고 대부분이 무증상이다. 협착이 심한 경우 장기의 허혈 증상을 일으킬 수 있으며 대동맥과 신장동

맥이 가장 흔한 호발 부위로 협착으로 인한 신혈관성 고혈압이 가장 흔한 증상이다. 드물지만 동

맥류의 경우 파열로 인해 생명을 위협하는 심한 출혈을 보이는 경우도 있다(3, 4). Oderich 등(3)의 

보고에 의하면 NF1에 의한 동맥류는 대동맥, 속목동맥(internal carotid artery), 뇌동맥(cerebral 

artery), 신장동맥, 내장동맥(visceral artery) 등의 순서로 호발하며 인체 모든 부위의 말초혈관에

서 발생할 수 있다. 혈관의 변화가 생기는 원인은 정확하게 밝혀지지는 않았으나, 평활근세포

(smooth muscle cell)의 증식으로 인한 혈관내막의 비후로 인해 내강의 협착이 생길 수 있으며, 

또한 섬유근육형성이상으로 인해 혈관 중간막(media)이 얇아지고 탄력판(elastic lamina)이 약화

되어 동맥류가 발생할 수 있다(7).

NF1과 관련된 혈관 질환의 진단을 위해 정례적 혈관선별검사(routine vascular screening)의 

Fig. 1. Transcatheter arterial embolization of a ruptured superior rectal artery aneurysm in a 56-year-old 
woman with type 1 neurofibromatosis. She complained low abdominal pain.
E. Transcatheter arterial coil embolization was successfully performed using the isolation technique. Post-
operative inferior mesenteric angiography shows complete resolution of the distal fusiform aneurysm. 
Blood supply to the rectum is well-preserved through the arcuate artery and vasa recta of the superior rec-
tal artery via a collateral circulation from the sigmoid artery (arrow).
F. Coronal contrast-enhanced CT obtained four days after transcatheter arterial coil embolization (black ar-
row) shows decreased retroperitoneal hematoma without ischemic changes in the sigmoid colon or rectum 
(white arrow).

E F
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역할에 대해서는 아직까지 명확하게 평가되지 않았다. 임상적으로 의미 있는 병변은 드물기 때문

에 주기적인 혈관의 평가는 추천되지 않으나 NF1 환자에서 장기의 허혈 증상이 있거나 출혈 증상

이 있을 경우 NF1 혈관병증의 가능성이 많으므로 혈관 상태에 대한 정밀검사가 필요하다. 또한 초

기 선별검사(initial screening)에서 혈관의 이상이 발견될 경우 다수의 병변이 있을 위험성이 있으

므로 CT 또는 자기공명 혈관조영술과 같은 검사가 도움이 될 수 있다. 치료는 환자의 나이와 병변

의 형태 및 위치에 따라 결정되며 보존적 치료, 수술적 치료 및 혈관 내 치료(endovascular treat-

ment) 등이 있다(3, 7). 증상이 없는 협착의 경우 보존적 치료로 충분하며 경도 및 중등도의 신동맥 

협착으로 인한 신혈관성 고혈압의 경우 약물치료를 먼저 시도한다. 심한 협착으로 인해 약물치료

로 조절이 되지 않는 신혈관성 고혈압의 경우나 사지혈관 협착으로 인해 파행이 심한 경우는 풍선 

혈관 확장술과 같은 중재적 혈관 내 치료를 시행할 수 있으며 수술적 우회술(surgical bypass)도 

고려할 수 있다.  NF1에 의한 동맥류의 경우 일반적인 동맥류의 치료 원칙을 따르면 된다. 증상이 

없고 직경이 작은 대동맥류나 내장동맥류의 경우 추적관찰을 하며 추적검사 기간도 일반적인 동

맥류 프로토콜과 다르지 않다(3, 4). 일반적인 내장동맥류의 경우 위치에 따라 추적관찰의 기준이 

다르다. 비장동맥에 생긴 진성 동맥류(true aneurysm)의 경우 장축이 2 cm 미만인 경우 추적관찰

을 하게 되고, 가임기 여성의 경우 임신 기간에 파열의 위험성이 있어 크기에 상관없이 치료를 하

게 된다. 간경화로 인한 문맥고혈압(portal hypertension)이 있는 환자에서 발생한 비장동맥류들

은 크기가 4 cm 미만일 경우 추적관찰을 하게 된다. 위십이지장동맥(gastroduodenal artery)이나 

췌십이지장 아케이드(pancreaticoduodenal arcade)는 크기에 상관없이 치료를 하게 되며, 간동

맥(hepatic artery), 상장간막동맥(superior mesenteric artery) 및 신장동맥에 생긴 동맥류의 경

우 장축이 1~1.5 cm 이상일 경우 치료를 하며 미만일 경우 추적관찰을 하게 된다. 추적관찰은 전산

화단층촬영, 자기공명영상촬영 혹은 초음파를 시행하며 기간은 6개월 혹은 1년 간격으로 한다(9). 

파열된 동맥류의 경우 수술적 동맥류 제거술과 측부 혈류가 충분치 않은 경우는 허혈을 예방하기 

위해 동맥 재건술(arterial reconstruction)을 동시에 시행한다. 근래에는 중재적 시술의 발전으로 

인해 코일을 이용한 동맥류 색전술 혹은 스텐트 그라프트 설치술과 같은 혈관 내 치료를 통해 수술

로 인한 이환율(morbidity)과 사망률(mortality)을 감소시키고자 하는 시도를 많이 하고 있다(4).   

내장동맥에 동맥류가 생긴 경우 과거에는 다량의 혈종을 제거하여 복부 구획증후군(abdominal 

compartment syndrome)을 치료함과 동시에 장기의 허혈과 곁순환을 통한 재출혈을 예방하기 

위해 수술적 치료가 우선이었다. 특히 장간막동맥류 파열의 경우 허혈로 인한 창자의 괴사를 막거

나 창자의 상태를 파악하기 위해 개복술을 선호하였다. Kerger 등(6)은 NF1 환자에서 발생한 하장

간막동맥류 파열에 대해 수술을 시행하였으며, 하행결장(descending colon)에 허혈성 변화가 있

어 동맥류와 함께 제거하였다. Yow 등(8)은 파열된 상직장동맥류에 대하여 미세코일을 통한 혈관 

내 치료를 시행 후 출혈이 멈추었으나 이후 재출혈이 발생하여 수술을 시행한 증례를 보고하였다. 

하지만 최근 보고들에 의하면 중재적 혈관 내 시술을 할 경우에도 치료 성공률이 높으며, 합병증의 

비율도 낮은 것으로 알려지고 있으며(10), NF1과 연관된 하장간막동맥류에도 코일을 이용한 성공

적인 치료가 1예 보고되었다(7). 방추형 동맥류의 경우에도 일반적으로는 수술적 치료의 적응증이 

되지만 최근에는 새로운 기구들이 개발되어 혈관 내 치료도 시도를 하는 경우가 있다(9). 
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NF1에 의한 하장간막동맥 혹은 가지인 상직장동맥류 파열은 매우 드물며 경도관 동맥 색전술을 

이용해 허혈성 합병증 없이 성공적으로 치료한 예는 Makino 등(7)이 보고한 1예 밖에 없다. Maki-

no 등(7)은 상직장동맥에 생긴 파열된 박리성 동맥류(ruptured dissecting aneurysm)에 대하여 

미세코일(microcoil)을 이용한 경도관 동맥 색전술을 통해 성공적으로 치료한 예를 보고하였다. 

저자들의 경우에도 상직장동맥의 방추형 동맥류 파열로 인하여 다량의 출혈을 한 환자를 혈관 내 

치료를 통해 신속하게 성공적으로 치료하였다. 본 증례의 경우 동맥류의 크기가 크지 않고 곁순환

이 형성되어 있어 동맥류를 막더라도 창자 허혈이 발생하지 않을 것이라고 예측했으며, 곁순환을 

통한 재출혈을 예방하기 위해 동맥류를 포함해서 동맥류의 근위부, 원위부 직장동맥을 모두 코일

로 색전하였다. 치료 4일 후 시행한 추적 CT 촬영에서 창자 허혈과 재출혈은 발생하지 않았으며 1년 

추적관찰 기간 동안 환자에게 상직장동맥류로 인한 증상은 재발하지 않았다.

결론적으로 신경섬유종증 1형 환자에서는 상직장동맥을 침범하는 혈관병증은 드물지만 발생할 

수 있으며 방추형 동맥류 파열이라 할지라도 적절한 곁순환이 동반된다면 코일을 이용한 경도관 

동맥 색전술은 창자 허혈과 같은 합병증 없이 치료를 할 수 있는 안전하고 효과적인 시술 방법으로 

여겨진다.
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신경섬유종증 1형에서 발생한 파열된 상직장동맥류의 경도관 동맥 색전술

신경섬유종증 1형에서 발생한 파열된 상직장동맥류의  
경도관 동맥 색전술: 증례 보고

박세진1 · 김영환1* · 강웅래1 · 지승우2

신경섬유종증 1형은 상염색체우성질환으로 가장 흔한 유전 질환 중 하나이다. 혈관병증은 드

물게 발생할 수 있으며, 신경섬유종증 1형 혈관병증은 동맥류, 협착, 동정맥기형의 형태로 나

타난다. 동맥류의 경우 자연파열과 같은 치명적인 합병증을 유발할 수 있다. 신경섬유종증 1

형과 연관된 하장간막동맥류의 파열로 인한 장간막출혈은 매우 드물게 보고되고 있다. 이에 

저자들은 신경섬유종증 1형에 의한 방추형 상직장동맥류의 자발적 파열로 내원한 56세 여성 

환자에서 코일을 이용한 경도관 동맥 색전술을 시행하여 성공적으로 치료한 1예를 경험하였

기에 이를 보고하고자 한다.

1대구가톨릭대학교 의과대학 영상의학과, 
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