
대한소아신장학회지 제 12권 제 2호 2008년 □증 례□

DOI 10.3339/jkspn.2008.12.2.262
1)p

서 론

교차성 신전위(crossed renal ectopia)는 전위

신장(ectopic kidney)이 정중선의 반대편으로 전

위한 상태에서 요관이 방광으로 개구하는 매우 드

문 선천성 신 기형이다[1]. 대부분의 교차성 신전

위 환자는 증상이 없으며, 신우신염이나 하복부 종

물로 인한 검사에서 우연히 발견된다[2, 3]. 소아의

가장 흔한 낭성 신 질환인 다낭 형성 이상 신
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(multicystic dysplastic kidney)은 대부분 무증상

의 복부종물을 주소로 발견되었지만 초음파가 발

달하면서 산전에 진단되는 경우가 증가하고 있다.

다낭 형성 이상 신이 있는 경우 다른 동반기형이

흔히 보고되고 있으나 교차성 신전위를 동반하는

경우는 드물다. 저자들은 발열을 주소로 내원한 3

세 남아에서 다낭 형성 이상을 보이는 융합된 교

차성 신전위 1례를 경험하 기에 보고하는 바이

다.

증 례
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A Case of Crossed Fused Renal Ectopia with Multicystic Dysplasia
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Crossed renal ectopia is a congenital malformation in which both kidneys lie on the same

side of the spine, usually side by side longitudinally. More often on the right side. Fusion of

the two renal units is eight times more common than nonfusion. Although crossed renal ec-

topia is uncommon, this unusual entity must be considered in an infant when cystic mass in

the abdomen or pelvis paticularly if no kidney can be found on the opposite side. In many

cases of crossed fused ectopia with multicystic dysplastic kidney(MCDK), the diagnosis can

be strongly suspected from the sonogram, and no other studies may be necessary. However,

both intravenous urography and isotope renography is useful to assess the function of the

crossed kidney. Crossed renal ectopia and MCDKs are associated with a greater incidence of

ureteropelvic junction obstruction and reflux. So, screening voiding cystourethrography should

be performed. Very few studies of MCDK in the setting of crossed fused ectopia have been

reported. We have experienced a 3-year-old boy with crossed fused renal ectopia with mul-

ticystic dysplasia. (J Korean Soc Pediatr Nephrol 2008;12:262-266)

Key Words : Crossed renal ectopia, Multicystic dysplastic kidney
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현병력:내원 2주일 전부터 지속되는 발열, 복

통을 주소로 내원하 다. 10일 전 같은 증상으로

응급실을 방문하여 급성 인두염으로 경구 항생제

치료받았으며 이 날 시행한 소변 배양 검사에서

Enterococcus faecalis가 확인되어 입원하 다.

가족력:특이 사항 없음.

이학적 소견:내원 당시 맥박수 100회/분, 호흡

수 20회/분, 체온 37.2℃, 체중 10 kg(3 백분위수

미만), 키 94.8 cm(10-25 백분위수) 다. 의식은

명료하 으며 외견상 병색소견은 보이지 않았고

두부는 정상적이었으며 결막은 창백하지 않았고

공막의 황달소견은 없었다. 인두의 발적과 편도의

비대 소견이 경하게 남아있었다. 흉곽은 대칭적으

로 팽창하 으며 호흡음은 깨끗하 으며 심음은

잡음없이 규칙적으로 들렸다. 복부는 부드러웠으

며 장음은 정상이었으나 오른쪽 하복부에 압통을

호소하 고 종물이 촉지되었다. 양측 늑골 척추각

에 압통은 없었고 치골상부의 압통도 없었으며 양

측하지에 부종도 없었다.

검사소견 :일반혈액검사에서 백혈구 15,100/µL

(다핵구 64.3%, 림프구 30.5%, 단핵구 3.2%), 혈색

소 11.4 g/dL, 혈소판 618,000/µL 고, 적혈구 침

강속도는 98 mm/hr, C-반응성 단백질 33.20

mg/L로 적혈구 침강속도와 C-반응성 단백질이

상승되어있었다. 전해질 검사에서 Na
＋
135

mmol/L, K
＋
4.5 mmol/L, Cl

-
101 mmol/L 고,

일반화학검사에서 Ca/P 10.2/4.6 mg/dl, BUN/Cr

12.3/0.5 mg/dl, AST/ALT 23/11 IU/L 다.

요검사에서는 비중 1.012, pH 6.5, 단백＋, 적혈

구 ＋(1-4 /HPF), 백혈구 ＋＋(30-49/HPF) 다.

방사선 소견:흉부 X-선은 정상이었고, 신장

초음파에서는 좌측 골반강에 신장이 보이지 않았

으며 우측 골반강에 두 개의 신장이 관찰되었다.

우측 신장의 상부는 정상적으로 보 으며 하부에

좌측 전위 신장의 상부가 융합되어 보 고 전위

신장은 다낭 형성 이상을 보 다(Fig. 1). Tc-

99m DTPA 신스캔과 신장동위원소조 상에서도

우측 신장은 정상적인 혈류와 기능을 보 으며 우

측 신장의 아래 안쪽으로 융합된 교차성 신전위가

보 다(Fig. 2). 배설성 방광요로조 술에서는 역

류나 폐쇄는 보이지 않았다(Fig. 3).

치료 및 경과:입원 후 정주용 항생제 사용하

으며 이 후 발열은 없었고 요검사는 정상화 되었

다. 소변 재 배양 검사에서 더 이상 균이 자라지

않는 것을 확인하 다. 환아는 4병일째 발열과 복

부 압통 없는 상태로 퇴원하 으며 정기적인 외래

방문으로 요검사, 소변 배양 검사 ,초음파 검사로

추적관찰 중이며 전신 상태와 신장에 변화 없이

유지되고 있는 상태이다.

고 찰

교차성 신전위는 두 개의 신장이 척추 같은 쪽

에 위치하는 선천성 기형으로 전위 신장은 정상보

다 작고 이상회전되어 있고 일반적으로 두 개의

신장이 세로로 나란히 위치하게 된다[4]. 신전위는

Fig. 1. Ultrasonography shows the normal appea-
ring superior part of right kidney and absence of
the kidney in the left renal fossa. Left kidney
with mutiple renal cysts is located in the right
side of pelvis. Superior pole of ectopic left
kidney is fused to inferior pole of right kidney.
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신장의 발생과정에서 요관싹(ureteral bud)이 요

천추 부위에 위치한 후신배종(metanephric blas-

tema)과 만나고 난 후, 머리쪽 이동과정(cephalad

migration) 중에 두 후배신종 사이의 융합이 일어

나면서 발생하는 것으로 생각된다[5]. 신전위의 원

인으로 여러 가설이 제시되고는 있으나 아직 그

원인은 명확하게 알려져 있지 않다. 교차성 신전위

가 가족내에 발견되는 경우도 있고, 신전위를 동반

한 골반내 악성 지방종증(pelvic malignant lipo-

matosis)에서 1번 염색체와 6번 염색체 전체의 전

위가 보고된 바도 있으며, Acro-renal-ocular

syndrome과 같은 유전질환에서 교차성 신전위가

나타날 수 있다[1, 6, 7].

교차성 신전위는 융합된 정도에 따라 여섯 가지

로 분류할 수 있다. 첫째는 편측 아래쪽 교차 신장

(unilateral fused kidney: inferior ectopia), 둘째

는 S자형 신장(S-shaped kidney), 셋째는 덩이형

신장(lump kidney), 넷째는 L자형 신장(L-shap-

ed kidney), 다섯째는 원반형 신장(disc kidney),

여섯째는 편측 위쪽 교차 신장(unilateral fused

kidney: superior ectopia)이다[4]. 대부분 정상 위

치에 있는 신장의 아래쪽에 전위된 신장의 위쪽이

융합되고, 전위된 신장의 교차는 일반적으로 우측

에서 좌측 방향으로 보다는 좌측에서 우측 방향으

로 생겨 대부분의 신장은 오른쪽에 위치하게 된다

[4, 8].

Fig. 2. Tc-99m DTPA renal scan and renogram show normal blood
flow and function in the right sided kidney. Stasis of tracers in right
upper moiety is suggestive of pelviectasis. Kidney parenchymal tracer
uptake in the inferomedial aspect of right upper moiety is suggested
as the ectopic fused kidney.

Fig. 3. No evidence of vesicoureteral reflux is
seen in voiding cystourethrography.
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교차성 신전위는 전체 인구에서 0.5%-0.013%

정도로 보고되고 있다[9]. 두 신장이 융합되어 있

는 경우가 그렇지 않은 경우보다 8배 정도 많아

융합되지 않는 경우는 10-15%에 불과하다[4, 10].

교차성 신전위는 동반기형이 드물게 나타난다.

반척추뼈증(hemivertebrae), 척추측만증(scoliosi-

s), 척추후만증(kyphosis), 선천성 고관절 탈구

(congenital hip dislocation)등의 근골격계 기형

과 항문 폐쇄증(imperforate anus), 식도폐쇄

(esophageal atresia), 기관식도누공(tracheoeso-

phageal fistula) 등의 소화기계 기형이나, 개방요

막관(patent rachus), 요도하열(hypospadias), 잠

복고환(cryptorchidism,), 나팔관과 난소의 무형성

(agenesis of fallopian tube and ovary)의 비뇨

생식기계 기형, 그리고 심폐계 기형이 보고 되고

있다.[3, 5, 9, 11]. 요로 기형은 주로 전위 신장에서

발생하여 신배 확장증(pyelocaliectasis), 다낭 형

성 이상, 방광요관 역류, 신우요관이행부(uretero-

pelvic junction) 협착 및 악성 신생물등이 생길

수 있다[5].

다낭 형성 이상은 조직학적인 진단으로 신장에

원시 뒤콩팥 조직(primitive metanephric struc-

ture)이 존재하는 것을 말한다[12, 13]. 다낭 형성

이상이 동반된 교차성 신전위는 매우 드물어 443

례의 교차성 신전위에서 다낭 형성 이상을 동반한

경우는 모두 7례가 보고 되었으며 국내에는 아직

보고된 례가 없다.[3, 4, 5, 14].

이 질환은 대부분 증상이 없어 우연히 발견되는

경우가 많으며, 증상이 나타나는 경우는 복통이나

복부 종물이 가장 흔하다[2, 3]. 요로계 증상으로는

전위 신장의 요로 감염증과 관련된 증상이나 혈뇨,

농뇨, 빈뇨, 배뇨곤란이 있으며, 이외에 신장 산통

(renal colic), 소화기계 증상, 고혈압, 신부전 등을

보일 수 있다[3, 15]. 따라서 이러한 증상이 보이거

나, 요관의 확장이나 비정상적인 진행 방향, 신장

무발생(renal agenesis)이 있을 경우에 이 질환을

고려해야한다[14].

다낭 형성 이상을 동반한 융합된 교차성 신전위

는 다른 검사를 시행하지 않고 초음파만으로도 진

단할 수 있는 경우가 많다. 다낭 형성 이상을 보이

는 융합된 교차성 신전위는 큰 낭종으로 보이거나

확장된 전위 요관을 가지고 있으면서 작은 낭종의

잔존물만 있는 경우도 있다[3, 4]. 따라서, 수신증

이나 회전 이상이 있는 신장의 아래쪽에 인접하여

다양한 크기의 다낭성 조직이 있고, 요관의 변위나

확장이 있으면서 반대편 신장과 신장 동맥의 부재

가 있을 때에는 다낭 형성 이상을 동반하는 융합

된 교차성 신전위를 진단할 수 있다[14]. 좀 더 명

확한 해부학적인 형태와 신장 기능을 알기 위해

컴퓨터 단층 촬 및 자기 공명 상과 방사선 동

위원소를 이용한 신주사를 시행할 수 있다. 다낭

형성 이상은 신기능이 없는 경우가 대부분으로 방

사선 동위원소를 이용한 신주사에서 정상적인 기

능을 보이는 신장 아래쪽으로 신장 기능이 떨어져

있는 융합된 전위 신장을 확인할 수 있다[14]. 역

류성 신병증은 매우 드물지만, 방광요관 역류가 흔

히 동반되므로 배설성 방광요로조 술을 선별 검

사로 시행해야 한다[8, 14, 16, 17]. 본 증례에서도

신장 초음파에서 오른쪽으로 전위되어 정상 신장

의 아래쪽으로 융합된 왼쪽 신장에서 다낭 형성

이상을 진단하 고, Tc-99m DTPA 신스캔과 신

장동위원소조 상에서 전위된 왼쪽 신장의 기능이

감소되어 있는 것을 확인 하 다.

드물게 나타나는 두 선천성 신장 기형이 동시에

나타나는 것은 매우 흥미로운 현상이다. 신장의 발

생과정에서 두 후배신종 사이의 융합이 일어나면

서 융합된 교차성 신전위가 발생하며, 이러한 융합

에 의해 발생된 요관 폐쇄의 결과로 다낭 형성 이

상이 나타나고 비정상적인 혈관 분포로 인해 신배

나 요관의 협착이 발생되는 것으로 생각된다[14].

치료는 증상이 없으면 특별하게 요구되지 않으

며, 요로감염, 요석, 수신증, 방광요관역류, 고혈압,

단백뇨 등의 합병증이 있는 경우에는 정상 신장을

가진 환자와 동일한 원칙으로 치료하게 된다. 대

부분 융합된 교차성 신전위는 예후가 매우 좋은

편이다. 본 증례에서도 다른 합병증 없이 외래에서
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추적 관찰 중이다.

한 요 약

교차성 신전위는 두 개의 신장이 정중선의 같은

편에 나란히 위치하는 선천성 신장병이다. 대개 기

형은 오른쪽에 있고 융합되어 있는 경우가 융합되

지 않는 경우의 8배에 달한다. 교차성 신전위는 흔

한 질환은 아니지만, 아에서 복부에 낭성 종물이

만져지고 반대편에 신장이 없는 경우에는 고려해

보아야 한다. 다낭 형성 이상을 동반한 융합된 교

차성 신전위는 대부분 초음파로 진단되므로 진단

을 위해 더 이상의 검사가 필요하지 않은 경우가

많다. 그러나 방사선 동위원소를 이용한 신주사로

교차성 신전위의 기능여부를 파악해야 하고, 배설

성 방광요로조 술로 방광요관 역류나 신우요관이

행부의 협착이 있는지 확인해야 한다. 다낭 형성

이상을 동반한 융합된 교차성 신전위에 대한 연구

는 거의 없는 실정으로 저자들은 발열, 복통을 주

소로 내원한 3세 남아에서 초음파를 시행하여 다

낭 형성 이상을 동반한 융합된 교차성 신전위 1례

를 경험하 기에 보고하는 바이다.
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