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서 론

호두까기 증후군은 대동맥과 상장간막 동맥 사이

에서 좌신 정맥이 압박되어 정맥 확장을 일으키고,

좌신 정맥 내 압력이 증가하여 혈뇨나 단백뇨가 보이

는 임상 증후군을 말하며 혈뇨 요통 복통 단백뇨, , , ,

등의 임상 증상을 보일 수 있다 진단을 위한 영[1].

상학적 검사로는 신 정맥 조영술과 단층 촬영 자기,

공명 혈관 조영술 도플러 초음파 등이 있으며 소아, ,

에서는 이들 중 도플러 초음파가 비침습적이고 간편
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하다는 장점이 있어 진단에 유용하다고 알려져 있다

도플러 초음파를 통한 소아 호두까기 증후군의[2].

진단 기준은 좌신 정맥의 대동맥 장간막 경계부 대-

콩팥문의 최대 속도 비율이 에서 까지 문헌마4.0 4.8

다 다양하게 보고하고 있으나 호두까기 증후[2-4],

군의 유전적 관련성 여부에 대해서는 보고된 바가 거

의 없다 저자들은 지속되는 혈뇨를 주소로 내원한.

두 명의 남아 형제에서 발견된 호두까기 증후군을 경

험하였기에 보고하고자 한다.
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Nutcracker Syndrome in Siblings

Na Ra Lee, M.D., Jung Min Oh, M.D., Hyung Eun Yim, M.D.

Kee Hwan Yoo, M.D., Young Sook Hong, M.D. and Joo Won Lee, M.D.

Department of Pediatrics, College of Medicine, Korea University, Seoul, Korea

Nutcracker syndrome refers to the compression of the left renal vein between the abdominal

aorta and superior mesenteric artery which can lead to renal vein hypertension. Patients

can present with hematuria, proteinuria, dysuria or abdominal pain. In diagnosing the nutc-

racker syndrome, measurement of the peak velocity ratio of aorto-mesenteric border

versus renal hilum by Doppler sonography is useful. Currently, there are few reports about

the genetic correlation in this syndrome. We report two cases of the nutcracker syndrome

found in male siblings with hematuria. (J Korean Soc Pediatr Nephrol 2010;14:240-245)
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었으나 특별한 검사 받지 않음.

과거력:특이 사항 없다.

현병력:평소 건강하게 지내던 환아들로 세 형, 13

은 년 전부터 간헐적인 육안적 혈뇨가 동반되었으6

며 세 동생은 특이 증상 보이지 않았다 두 형제, 12 .

모두 년 전부터 학교 건강 검진으로 혈뇨를 확인하5

였으나 검사 받지 않고 지내던 중 혈뇨 지속되어 본

원 신장 클리닉을 방문하였다 기저 질환이나 약물.

복용력은 없었다.

이학적 소견:형은 내원 당시 혈압은 108/55

맥박 회 분 호흡수 회분 체온mmHg, 83 / , 21 / , 36.5

였고 키 백분위수 몸무게, 158 cm (50-75 ), 41℃

백분위수 및 체질량 지수kg (25-50 ) 16.4 kg/m
2

백분위수 이었다 흉부 진찰 상 특이소견(15-25 ) .

이 없었으며 늑골 척추각 압통이나 함요 부종 소견,

은 없었다.

동생은 내원 당시 혈압 맥박98/64 mmHg, 80

회 분 호흡수 회 분 체온 였고 키/ , 20 / , 36.0 , 152℃

백분위수 몸무게 백cm (50-75 ), 46 kg (50-75

분위수 및 체질량 지수는) 19.9 kg/m
2

백(50-75

분위수 이었다 역시 신체 검진 상 특이 사항 관찰) .

되지 않았다.

검사소견:형은 요 검사 상 적혈구 30-60/HPF,

단백 이형 적혈구 소견을 보였다 아침2+, 100% .

첫 요 단백 크레아티닌 비율은 이었고 시간/ 0.11 , 24

요 검사 상 경도의 단백뇨 4.76 mg/m
2

소견을/hr

보였으며 칼슘은 로 정상이었다, 1.9 mg/kg/day .

혈청 크레아티닌은 크레아티닌 청소0.6 mg/dL,

율은 136.3 ml/min/1.73m2 이었다. C3, C4, IgA,

항핵항체 및 항 추출성 핵항체 검사는 특이 소견을

보이지 않았다.

동생은 요 검사상 적혈구 요단백10-29/HPF,

음성 이형 적혈구 소견을 보였으며 시간, 100% , 24

요 검사상 단백 3.0 mg/m
2

칼슘/hr, 2.3 mg/kg/day

으로 정상이었고 혈청 크레아티닌은 크, 0.5 mg/dL,

레아티닌 청소율은 122.3 ml/min/1.73m2 였다 기.

타 혈액 검사 상 특이 사항 없었다.

복부 초음파 및 방사선학적 소견:형의 신 스캔,

정맥 신우 조영술 검사는 정상이었고 도플러 초음파,

상 좌신 정맥의 대동맥 장간막 경계부 대 콩팥문 최-

대 속도 비율이 으로 측정되었다4.8 (Fig. 1).

동생의 신 스캔 정맥 신우 조영술 또한 정상이었,

고 도플러 초음파 상 좌신 정맥의 대동맥 장간막 경, -

계부 대 콩팥문 최대 속도 비율이 로 측정되었다4.7

(Fig. 2).

치료 및 경과:특별한 약물 복용 없이 외래 경과

관찰 중이다.

고 찰

위의 두 형제들은 혈뇨를 주소로 내원하였으며,

혈액 검사 및 요 검사 상 특이한 소견을 보이지 않았

고 도플러 초음파를 시행하여 좌신 정맥의 대동맥, -

장간막 경계부 대 콩팥문 최대 속도 비율이 과4.8

로 호두까기 증후군으로 진단된 증례였다4.7 .

호두까기 증후군은 년 에1972 de Schepper [5]

의해 최초로 기술되었다 이 질환의 유병률에 대해서.

는 아직 알려진 바 없으나 우리나라에서는 년, 1998

부터 시작된 집단 요 선별 검사 시행으로 무증상 혈

뇨나 단백뇨가 발견됨으로써 최근 호두까기 증후군

의 진단이 점차 늘고 있는 추세이다 주된 증[6-8].

상으로는 우선적으로 혈뇨를 들 수 있으며 그 외에,

도 단백뇨 복통 및 좌측 복부 통증 배뇨통 하지 정, , ,

맥류 좌측 정계정맥류 골반 울혈 증후군 등이 보고, ,

되고 있다[1, 9].

호두까기 증후군에서 나타나는 요 검사 이상은 위

치 구조 상 좌신 정맥이 압박되어 고혈압이 유발되기

때문인 것으로 보인다 집합관이나 신배 원개로 통하.

는 정맥의 얇은 벽에는 미세한 파열이 일어나 현미경

적 혈뇨부터 육안적 혈뇨까지 다양한 임상 양상을 나

타낼 수 있다 기립성 단백뇨도 발생할 수 있는데 여. ,

기에는 경도의 불현성 면역 손상 혹은 신 울혈 등이

기여하는 것으로 생각된다[3].

등 은 신 정맥 조영술과 좌신 정맥 및 하Kim [10]
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대 정맥 사이의 압력 차 측정이 신 정맥 고혈압을 입

증하는 가장 유용한 방법이 될 수 있다고 하였지만

이는 침습적인 검사로 방사선 조사량이 상당하여 소

아에서 시행하기 적절하지 않다 최근 복부 초음파. ,

도플러 초음파 단층 촬영 자기공명 혈관 조영술 등, ,

의 비침습적인 방법이 개발되어 호두까기 증후군의,

초기 단계에서도 이들 검사를 이용한 진단이 가능하

게 되었다[1, 이들 중 도플러 초음파는 검사의2].

비침습성과 간편성이 그 장점으로 좌신 정맥 혈류에

대한 생리적인 정보를 알 수 있고 좌신 정맥의 대동,

맥 장간막 경계부 대 좌측 콩팥문의 최대 속도 비율-

이나 전후 직경 비율이 호두까기 증후군의 진단에 이

용된다[6, 10]

여러 연구에서 제시하는 진단적 기준이 되는 최대

속도 비율 수치는 아직 논의의 여지가 있으나 소아에

서는 에서 까지4.0 4.8 다양하게 제안되고 있다[2-

성인에서는 등 이 최초로 도플러 초음4]. Kim [10]

파를 적용하여 전후 직경 비율은 최대 속도 비5.0,

율은 이상인 경우를 진단 기준으로 소아의 경우5.0 ,

등 이 전후 직경 비율 최대 속도 비율Park [3] 4.2,

이상인 경우로 제안하였다 또한4.0 . Takebayashi

등 은 좌신 정맥 주변의 곁맥관 존재가 호두까기[11]

증후군의 의미 있는 진단 기준이 될 수 있다고 주장

한 바 있다.

도플러 초음파를 통한 진단은 다소 제한적일 수

Fig. 1. In the 13-year-old elder brother, the peak velocity ratio of aorto-
mesenteric border Vs. renal hilum by Doppler sonography is 4.8. In diagnosing
the nutcracker syndrome in children using Doppler sonography, the cut-off
value of peak velocity ratio is suggested as 4.0 to 4.8 in a lot of studies.

Fig. 2. The representative ultrasonographic fin-
dings of the left renal vein of the 12-year-old
younger brother in the transverse plane demon-
strate a narrowed (small arrow) and dilated (large
arrow) portion of left renal vein between the
aorta and the superior mesenteric artery.
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있는데 그 이유는 소아의 좌신 정맥이 대동맥 장간, -

막 부위에서는 거의 수평에 가깝게 위치해 있어서 좌

신 정맥의 해당 검사 영역이 성인보다 작고 도플러

각도가 더 크게 나오기 때문이다 그리하여 소아에서.

는 좌신 정맥의 가장 좁아진 부분의 혈류 속도를 측

정하는 것이 어려울 수 있다[3].

호두까기 증후군의 치료는 임상 증상이 경한 경우

대개 필요하지 않거나 안지오텐신 전환 효소 억제제

를 써 볼 수 있다 중등도의 지속적인 혹은 재발[12].

성 혈뇨로 인한 빈혈 요관 내 혈전으로 인한 복통,

혹은 측복부 통증 및 중등도의 신체적 장애의 경우

중재적 시술의 적응증이 된다 경우에 따라 광범위.

신 정맥류 절제와 콩팥 고정술 신 정맥 우회로 술이,

나 자가 이식술이 필요하다[8, 9].

등 은 호두까기 증후군으로 진단 받Tanaka [13]

은 사춘기 환아의 혈뇨가 호전된 증례를 보고하였고,

급속한 신장 증가에 따른 혈뇨 호전 가능성(height)

을 제시하였다 등 은 체질량 지수가 좌신. Shin [8]

정맥 혈류에 영향을 주는 인자라 하였는데 체질량,

지수 변화가 최대 속도 비율의 변화와 역의 상관관계

를 가지며 장간막 부위에 내장 지방이 생겨남으로써,

혈관 구조 사이의 해부학적 위치 관계를 변화시키기

때문일 것이라 주장하였다.

본 증례에서는 도플러 초음파 상 최대 속도 비율

이 형 동생 로 호두까기 증후군에 합당한 소4.8, 4.7

견을 보였으며 전후 직경 비율은 따로 측정하지 않,

았다 형의 체질량 지수는. 16.4 kg/m
2
로 백15-25

분위수 동생의 체질량 지수는, 19.9 kg/m
2
로 50-

백분위수에 해당하였고 환아들이 성장기 연령에75 ,

속해 있으므로 추후 체질량 지수 변화 정도와 혈뇨

호전 여부에 대한 추적 검사를 요할 것으로 생각된

다 형제의 혈액 검사에서는 특이 소견을 발견할 수.

없었고 요 이형적혈구는 각각 였으며 시, 100 % , 24

간 요 검사 상 형에게서만 경도의 단백뇨(4.76 mg/

m2 를 나타내어 현재 특별한 치료 없이 경과 관/hr)

찰 중이다 사구체성 혈뇨임을 시사하는 이형적혈구.

의 비율은 때때로 다양하게 나타날 수 있고 혈액[1],

검사상 정상이었으므로 두 환자에서 요 이형적혈구

를 나타낸 것은 비특이적인 소견이라고 본다100% .

실제로 본원 외래에서 입원 전 후에 시행한 이형적,

혈구의 비율은 계속 변화하는 양상을 보였다.

국내에서는 등 과 등 이 국외Shin [14] Roh [15] ,

에서는 등 이 영상학적 검사로 호두까기Ozono [16]

증후군을 진단받은 환자가 지속적인 혈뇨나 단백뇨

를 보여 신 생검을 실시하여 면역글로불린 신증이A

나 막성 사구체염이 발견된 증례를 보고하였다 또한.

등 은 세 여아 호두까기 증후군 환자에Lee [17] 14

서 년간 의 요 단백을 보여 시행한 신 생3 1.5 g/day

검 상 메산지움 증식성 병리 소견을 보고한 바 있다.

그러므로 호두까기 증후군 환자에서 육안적 혈뇨가

재발하거나 혹은 지속적인 단백뇨를 보일 경우 혹은,

혈청 검사에서 이상 소견이 보이는 경우 사구체 질환

여부의 감별을 위한 신 생검이 필요하다고 생각되며,

본 증례에서도 추후 사구체 신염의 발생 가능성이 있

어 이에 대한 추적이 필요할 것이다.

등 은 세Matsukura [18] 3 및 세 일본인 남매에5

서 건강 검진 상의 현미경적 혈뇨로 도플러 초음파를

시행하여 호두까기 증후군을 진단한 증례를 보고한

바 있다 저자들의 증례에서도 두 형제 모두 도플러.

Fig. 3. The pedigree of the presenting family.
Paternal grandfather had died of renal cancer,
maternal grandmother has renal stone, and 2
brothers in this case have nutcracker syndrome.
Their cousins have microscopic hematuria on
routine health screening and haven t had any’
further evaluation.
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초음파를 통해 호두까기 증후군을 진단받게 되었으

며 가족력 상 명의 사촌들은 건강 검진 상 혈뇨가, 2

있음을 알고 있지만 추가적인 검사를 받지 않아 이들

의 호두까기 증후군 동반 여부는 알 수 없었다(Fig.

형에게서 서너 차례 미미한 육안적 혈뇨를 보인3).

것 외에 형제들과 사촌들은 모두 복통 배뇨통 정맥, , ,

류 고혈압 청력 이상 및 안구 이상 등의 특이 증세, ,

는 없었다 호두까기 증후군은 유전적인 질환이 아니.

고 가족 혹은 가까운 친척 내에서 발생하는 일이 드,

문 것으로 알려져 있고[1, 단지 도플러 초음파18],

만으로 이 질환을 진단하는 데는 제한이 있음을 고려

해 볼 때 저자들은 양성 가족성 혈뇨 등의 유전[3],

성 신 질환의 동반 가능성 또한 염두에 두고 있다.

앞으로 형제들의 초음파 및 요 검사 혈청 검사 등의,

지속적인 추적 관찰을 통해 혈뇨 혹은 단백뇨가 지속

혹은 악화될 경우 사구체 질환을 감별하기 위한 신

생검이 필요하다고 생각한다.

요 약

호두까기 증후군은 대동맥과 상장간막 동맥 사이

에 좌신 정맥이 압박되어 혈뇨나 단백뇨가 보이는 임

상 증후군으로 그 유전성에 대해서는 알려져 있는 바

가 없다 저자들은 무증상 혈뇨를 주소로 내원한 형.

제에게 모두 도플러 초음파로 진단된 호두까기 증후

군을 접하였기에 간단한 문헌 고찰과 함께 보고하는

바이다.
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