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폐렴을 동반한 기관 및 주기관지의 확장 소견
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□ 이달의 X선 □

A 66-years-old man was refered to our hospital because of cough, sputum, chill and fever. Enlargement of the trachea 

and main bronchi on radiography and bronchoscopy is compatible with Mounier-Kuhn syndrome. Mounier-Kuhn 

syndrome or tracheobronchomegaly is a rare disorder of uncertain etiology, characterized by marked dilatation of the 

trachea and major bronchi. This syndrome is associated with tracheal diverticulosis, bronchiectasis and recurrent 

respiratory tract infection.

We report a rare case of Mounier-Kuhn syndrome with pneumonia and literature reviews.

(Tuberc Respir Dis 2006; 61: 403-406)
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증  례

 

환  자: 김 O 태, 남자 66세

주  소: 2주 동안의 발열과 기침

현병력: 환자는 내원 2 주 전부터 간헐적으로 발열, 

오한, 기침, 객담 있어 개인 의원 방문하여 경구 항생제 

복용하였으나 증상 호전 없어 본원으로 내원하였다.

과거력, 사회력 및 가족력: 한 주에 소주 한 병 정

도의 음주력과 40 갑년의 흡연력 이외의 특이 사항은 

없었다.

이학적 소견: 입원 당시 혈압은 110/60 mmHg, 맥

박수 87회/분, 호흡수 20회/분, 체온 38.4℃ 이었다. 의

식은 명료하였으나 급성병색을 띄고 있었다. 환자의 

피부 및 두부 이학적 검사상에서 이상이 없었고 경부 

임파절은 촉지 되지 않았다. 흉부 청진시 우측 하엽에

서 기관지 호흡음과 흡기시 수포음이 들렸다. 심음은 

정상이었고 기타 부위의 진찰상 특이 소견은 없었다.

검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 20,300/㎣ 

(호중구 84.6%, 림프구 9.4%, 단핵구 4.1%, 호산구 

0.8%, 호염기구 1.1%), 혈색소 13.3 g/dL, 그리고 혈소

판 256,000/μL 이었다. 혈액화학 검사 소견에서는 혈

중요소질소 9.7 mg/dL, 혈청 크레아티닌 0.9 mg/dL, 

AST 58 IU/L, ALT 66 IU/L, 총 빌리루빈 0.9 mg/dL

이었고 적혈구 침강속도 40 mm/hr (정상치 ; 0-10 

mm/hr), C-reactive protein 28 mm/hr (정상치 ; 

0-20 mm/hr)로 상승되었다. 동맥혈가스검사는 pH 

7.418, PaCO₂26.3 mmHg, PaO₂73.9 mmHg, HCO3 

17.0 mEq/L, 산소 포화도 96 %이었다. 객담의 결핵균 

도말검사 및 음성 이었다.

방사선 소견: 내원 당시 촬영한 단순흉부방사선 검

사에서 우측하폐하에 경계가 불분명한 미만성의 폐침

윤 소견, 기관과 양측 주기관지의 확장 소견이 관찰되

었다(Figure 1). 흉부 전산화 단층촬영에서 기관과 양

측 주기관지의 확장, 기관의 중격과 (Figure 2A) 우측

하엽의 불분명한 음영의 경화와 소결절이 관찰되었다 

(Figure 2B). 흉부 전산화 단층촬영의 영상을 재구

성하여 만든 관상영상과 (Figure 3A), 정면(Figure 

3B), 측면 (Figure 3C) 3차원 영상에서 기관과 양측 

주기관의 확장 소견과 기관 게실 소견이 관찰되었다.
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Figure 1. Chest X-ray shows ill-defined infiltrations in 
the right lower lobe. Dilatation of trachea and both 
bronchi are noted.
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Figure 2. Chest CT scan in axial plane at the level of aortic arch shows dilatation of trachea, septation(arrowhead) 
in trachea and adjacent diverticula(arrow)(A). Ill-defined consolidation and small nodules are noted in right lower 
lobe(B).

기관지 내시경 소견: 기관지 내시경 검사에서는 성

대로부터 약 5 Cm 하부에 기관의 후면으로 기관게실

이 관찰되고 있었으며 게실 내부에는 많은 양의 분비

물이 관찰되었다(Figure 4). 기관지 솔질 검체, 기관지 

세척액 검체로 시행한 그람염색, 항산균 염색, 세포진 

검사 및 배양 검사 결과는 음성이었다.

임상경과: 입원 당시 임상소견과 방사선적 소견으

로 지역획득폐렴으로 진단하고 moxifloxacin 400mg 

하루 한번 정주 치료 시작하였으며 치료시작 3일부터 

발열, 기침, 객담과 같은 임상증상 호전과 함께 단순

흉부방사선 소견도 호전되어 정주 항생제 치료 13일

째 경구 항생제로 교체한 후 퇴원하였으며 외래에서 

추적 관찰 중이다.

고 찰

Mounier-Kuhn syndrome은 1932년 Mounier-Kuhn

에 의하여 처음으로 기술된, 기관과 주기관지의 현저

한 확장을 특징으로 하는 드문 질환으로서 기관 게실, 

기관지 확장증과 재발성 하부기도의 감염증을 동반할 

수 있다1. 주로 30-40대의 남자에게 주로 발병되는 것

으로 보고되어 있으며 기도의 확장은 주로 기관지 4

번째 분지까지 확장 되어 있고 이후 말초기도는 정상 

직경을 유지하고 있다
2
.

Mounier-Kuhn syndrome의 병인론은 명백하지 않

으나 기관과 주기관지의 민무늬근과 탄성조직의 선천

성 결함 또는 위축에 의하여 발병되는 것으로 알려져 
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Figure 4. Bronchoscopy shows the a divercitulum in posterior wall of trachea at the level of 5cm below vocal cord. 
There was some secretions in this diverticulum(A). This secretions were disappeared after bronchoscopic 
suction(B). This images were reconstructed by CT virtual bronchoscopy(C). Arrow points this diverticulum(C).
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Figure 3. Chest CT scan in coronal plane shows tracheomegaly and bronchomegaly(A). In three dimensional 
reconstruction CT bronchogram, anterior view(B) and lateral view(C) show diverticula(arrowhead).

있으며 이로 인하여 발생한 기관연골고리 사이의 점

막의 탈출증으로 기관 게실이 발생하게 된다3. 대부분

의 경우 돌발성으로 발생되나 열성 유전에 의하여 발

병할 수 있으며1 후천적으로는 성인에 있어서 폐섬유

증의 합병증과4 조산아의 기계호흡의 후유증으로 발

병할 수 있다5. 이차성으로 발병할 경우 Ehlers- 

Danlos syndrome, Marfan syndrome, Kenny-Caffey 

syndrome, Brachmann de Lange syndrome, 결합조

직질환, 모세혈관 확장성조화운동불능, Bruton형 무

감마글로불린혈증, 강직척추염, 이완피부증 그리고 

경쇄침착질환과 연관이 있는 것으로 알려져 있다6,7.

임상증상은 비특이적이며 주로 하부기도 감염에 의

한 발열, 오한, 기침과 객담이며 과도한 양의 객담발

생으로 호흡곤란이 나타날 수도 있다. 재발성의 하부

기도 감염은 확장되어 있으나 취약한 기도의 정상적

이지 못한 기침 반응 기전에 의하여 점액섬모 청소능

이 감소되어 기도에서 발생한 점액이 정체되어 재발

성의 폐렴, 기관지확장증과 섬유화를 유발하게 한다. 

점차적인 폐손상은 자발성 기흉, 객혈, 재발성 폐렴, 

곤봉지와 호흡부전까지도 유발시킬 수 있다8.

단순흉부방사선 소견상 중심기도 직경의 증가를 확

인할 수 있으며 이는 후전 촬영보다 측면 촬영에서 더 

쉽게 관찰 할 수 있다. 성인의 단순흉부방사선이나 기

관지조영상에서 기관, 우측 주 기관지, 좌측 주 기관

지의 직경이 각각 3.0 ㎝, 2.4 ㎝, 2.3 ㎝ 이상일 경우 

흉부 전산화 단층촬영에서 각각 3.0 ㎝, 2.0 ㎝, 1.8 ㎝ 

이상일 경우 진단할 수 있다. 기관게실은 대략 환자의 

1/3에서 관찰되는데 주로 기관의 우측후측방벽에서 
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발생한다
2
. 폐기능검사상 폐쇄성 환기장애와 잔기량

의 증가 소견을 보이게 된다.

치료는 분비물의 제거를 위한 물리요법과 감염 악

화 시 적절한 항생제 요법이다
9
. 최근 들어서 지속적

인 폐 손상으로 폐기능이 상실된 환자에게 폐이식을 

시행하여 성공적으로 치료한 예들도 보고되고 있다
10,11
.

Mounier-Kuhn syndrome 환자에게 기관 내 삽관 

후 후유증으로 기관 협착이 유발될 수 있으므로 기계

호흡이 필요할 경우 커프가 없는 기관내관을 사용하

는 것이 추천된다. 기관 내 삽관 후 후유증에 의한 기

관 협착이 발생된 경우 기관지내시경을 통한 기관 내 

스텐트 삽입술에 의하여 성공적으로 치료한 예들도 

보고 되어 있다
12
.

요 약

저자들은 폐렴을 동반한 기도의 드문 질환인 

Mounier-Kuhn syndrome을 가진 환자의 단순흉부방

사선, 기도내시경 소견과 함께 고식적인 흉부 전산화 

단층 촬영을 시행 후 3차원적인 입체 영상으로 재구

성한 소견을 고찰과 함께 1예 보고하는 바이다.
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