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□증 례□

1)

서 론

선천성 장 폐쇄증은 신생아기에 응급 수술을 요하는 질환 중

의 하나로 생존율이 1950년대에는 10% 미만이었으나
1)
최근 신

생아 중환자 관리, 수술 방법 및 신생아 마취 기술의 발달 등에

힘입어 1980년대 이후로 90%까지 높아졌다
2)
. 선천성 장 폐쇄증

은 동반되는 기형의 중증도, 단장 증후군(short bowel syn-

drome) 및 천공에 의한 패혈증 등에 의하여 예후가 결정되며
3)
,

그 중 소장의 원위부에 폐쇄를 일으키는 공회장 폐쇄증은 십이

지장 폐쇄증이나 근위부 공장 폐쇄증에 비해 동반되는 기형의

발생 빈도가 적을 뿐 아니라 수술 후 장운동의 회복도 더 빠른

것으로 보고되어 있다
4, 5)
. 그러나 공회장 폐쇄증과 같은 원위부

폐쇄증은 상대적으로 산전 진찰에서 발견되는 빈도가 적어 출생

후 신생아기에 진단되면 천공 등으로 인한 합병증이 동반되는

경우가 많다. 선천성 장 폐쇄증과 동반되는 기형으로는 심혈관
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계, 비뇨기계, 사지 및 위장관계 기형 등이 있고, 위장관계 기형

중 가장 흔히 동반되는 기형은 장의 회전 이상으로 보고되어 있

으며 비후성 유문 협착증은 매우 드물게 보고되고 있다
6)
. 저자

들은 출생 후 복부 팽만 및 장천공과 패혈증성 쇼크로 응급 수

술을 하고 회장 폐쇄증으로 진단된 신생아에서 수술 후 경구 식

이 시 지속되는 구토로 비후성 유문 협착증이 동반된 것을 발견

하고 유문부 근절개술을 시행한 1례를 경험하 기에 문헌 고찰

과 함께 보고하고자 한다.

증 례

환 아:이○○ 아기, 1일, 남아

주 소:수유 후 복부 팽만

현병력:재태 연령 40
＋4
주에 정상 질식 분만으로 출생한 환

아로 산전 초음파 검사에서 경도의 위확장 소견이 있었으나 산

모의 양수 과다증은 동반되지 않았고 출생 후 추가적인 검사와

환아의 상태를 관찰하기 위해 신생아 중환자실로 입원하 다.

과거력 및 가족력:특이 사항 없음.

진찰 소견:처음 입원할 당시 신체 검진상 맥박수는 130회/

비후성 유문 협착증을 동반한 선천성 회장 폐쇄증 1례
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Ileal atresia, a subtype of intestinal atresia, is one of the well-recognized causes of bowel obstruc-

tion in newborns. Prenatal diagnosis of intestinal atresia is very important in its management and

outcome. Unfortunately, there are few cases of ileal atresia diagnosed prenatally, so more appropriate

diagnoses and management plans are needed. As an associated gastrointestinal malformation with

ileal atresia, hypertrophic pyloric stenosis is rarely reported. We report one case of postnatally diag-

nosed ileal atresia associated with hypertrophic pyloric stenosis which was complicated initially by

bowel perforation and later by vomiting due to pyloric obstruction. Vomiting in the postoperative pe-

riod is a common problem. But, if vomiting continues after the operation for ileal atresia, hypertro-

phic pyloric stenosis should be considered as a possible cause of medically retractable non-bilious

vomiting. (J Korean Pediatr Soc 2003;46:393-396)
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분, 호흡수는 48회/분, 체온은 37℃이었으며, 체중은 3,500 g

(50-75 백분위수)이었다. 입원 당시 환아는 활발해 보 고 잘

울었으며, 호흡 곤란은 보이지 않았다. 대천문은 편평하 고, 흉

부는 대칭적으로 팽창하 으며 호흡음은 양측 폐야에서 대칭적

으로 들렸고 나음이나 천명음은 들리지 않았다. 심음은 규칙적이

었으며, 심잡음은 들리지 않았다. 복부는 부드럽고 편평하 으며

장음은 감소되어 있지 않았고 압통도 없었다. 사지의 기형은 관

찰되지 않았고 신경학적 검진에서 이상 소견 보이지 않았다.

방사선 소견:출생 후 촬 한 단순 복부 촬 상 특이 소견을

보이지 않았고(Fig. 1), 생후 2일에 시행한 단순 복부 촬 및

복부 초음파 검사, 복부 전산화 단층 촬 에서 장관의 심한 확

장 소견과 복강내의 유리 가스(free air) 및 액체 저류 소견을

보 다(Fig. 2). 생후 17일에 누공 조 술(fistulogram)을 시행하

여 문합 부위 주변의 농양을 확인한 후 제거하 으며 생후 20일

에 시행한 복부 초음파 검사에서 유문부의 비후 소견을 관찰할

수 있었다(Fig. 3).

치료 및 경과:생후 1일에 태변 배출은 되지 않았지만 진찰

소견과 방사선 소견상 특이 사항이 없어 수유를 시작하 다. 생

후 2일에 갑작스런 복부 팽만 및 기면 상태를 보여 복부 초음파

검사와 복부 전산화 단층 촬 상 장 폐쇄에 의한 천공이 의심되

어 응급 수술을 시행하 다. 수술 후 급성 신부전과 저혈압을

동반한 패혈증성 쇼크 소견을 보 고, 항생제 치료에도 불구하고

지속적인 C반응성단백(C-reactive protein)의 상승과 복부 팽만,

그리고 방사선 소견상 장 폐쇄 소견을 보여 생후 11일에 2차 수

술을 하여 문합부 주위의 괴사된 장을 절제하 다. 그 후 경구

식이가 가능하 으나 수술 부위의 누공을 통한 배농이 지속되어

생후 17일에 누공 조 술을 시행하여 농양을 제거하 다. 이후

C반응성단백과 배농 등의 염증 소견이 감소하여 생후 20일에

경구 식이를 다시 시작하 으나 약물 치료에 반응이 없는 구토

가 지속되어 시행한 복부 초음파 검사에서 비후성 유문 협착증

이 발견되어 생후 22일에 유문부 근절개술을 시행하 다. 생후

25일에 다시 경구 식이를 시작하 고, 구토 없이 경구 식이가

잘 진행되어 생후 28일에 총정맥 양을 중단하 으며 생후 36

일에 퇴원하여 외래에서 추적 관찰 중이다.

수술 소견:생후 2일에 응급으로 시행한 수술에서 회맹장 판

Fig. 2A. Infantogram on second hospital day when vomiting
and lethargy developed shows diffuse bowel dilatation and
bowel wall thickening.

Fig. 1. Infantogram on first hospital day shows relatively nor-
mal bowel gas pattern and no visible abnormal calcification.

Fig. 2B. Abdominal computed tomography shows free air and
large amount of fluid collection in the peritoneal cavity. Dif-
fuse bowel wall thickening and bowel dilatation are also
noted.
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막(ileocecal valve)으로부터 30 cm 상방에 천공된 맹관(stump)

을 확인할 수 있었고, Grosfeld의 공회장 폐쇄증의 분류에 따라

제3형(type III)의 형태를 보 다. 맹관의 말단 부위와 원위부 장

관의 측면 부위와의 문합술(end to back anastomosis)을 시행

하 고, 생후 11일에 시행한 수술에서는 문합부 주위의 괴사된

장을 절제하고 말단 대 말단 부위의 문합술(end to end anasto-

mosis)을 시행하 다.

고 찰

선천성 공회장 폐쇄증은 신생아기 장 폐색의 중요한 원인 중

의 하나로 소장 폐쇄증으로 분류되는 십이지장 폐쇄증과 비슷한

빈도로 발생하는 것으로 알려져 있다. 발병 기전으로 십이지장

폐쇄증이 태생 초기에 기관 형성 과정의 이상(malformative

process)과 관련이 있는 것에 반해 공회장 폐쇄증은 배아형성

(embryogenesis)이 끝난 후에 장간막 혈관의 허혈 손상(ische-

mic event)과 관련이 있다고 보고되고 있다
7)
. 공회장 폐쇄증이

십이지장 폐쇄증보다 심혈관계, 비뇨기계, 위장관계 등의 동반

기형의 발생 빈도가 적은 것도 발병 기전과 연관지어 생각해 볼

수 있다
6)
. 그러므로 공회장 폐쇄증의 환자에서는 심 초음파 검

사 또는 신장 초음파 검사 등의 선별 검사를 시행하지 않는 것

이 일반적이나 동반된 위장관 계통의 기형이 장 이상 회전증,

장중첩증, 장의 다른 부위의 폐색 등으로 수술 방법이나 수술

후의 처치에 향을 미칠 수 있으므로 환자의 치료 과정에 세심

한 주의를 기울여야 할 필요가 있다.

최근 수술적으로 교정 가능한 선천성 기형들에 대해 산전 초

음파에 의한 조기 진단의 중요성이 점점 커지고 있다. 산전 진

찰에 의하여 진단된 소장 폐쇄증의 경우에도 많은 경험과 전문

화된 인력이 준비되어 있는 병원에서 분만하여 출생 후 수술적

교정을 하게 되면 수술 후 합병증이 줄어들게 되어 출생 후에

진단된 경우보다 좋은 경과와 예후를 가질 것으로 예측할 수 있

다. 그러나 이에 대한 구체적인 연구 자료가 부족하고, 특히 공

회장 폐쇄증 및 십이지장 폐쇄증으로 대표되는 소장 폐쇄증에

있어서도 산전 조기 진단이 생존율 향상에 뚜렷하게 기여하지

못한다. 그 이유로서 첫째로 산전 진찰로 진단되는 빈도가 적다

는 사실이다. 일반적으로 산전 초음파에서 장 폐쇄증이 의심되는

소견은 산모의 양수 과다증과 위, 십이지장, 근위부 공장 등과

같이 폐쇄 부위 보다 근위부의 장관 확장 소견을 들 수 있다.

그러나 폐쇄 부위가 원위부일수록 이와 같은 지표들이 뚜렷하지

않은 경우가 많다. 실제로 Tam 등
5)
의 연구에 의하면 십이지장

폐쇄증을 제외한 공회장 폐쇄증 환자에서 산전 진단이 가능하

던 경우는 전체의 약 30%이었고, 그 중에서 70% 가량이 근위

부 공장 폐쇄증이었다. 둘째로 동반되는 중증의 기형이 많고, 장

운동 회복 기간이 길어서 조기 수술을 하여도 회복이 충분하지

못한 근위부 공장 폐쇄증이 대부분 산전 진찰에서 진단 가능하

기 때문일 것으로 추정해 볼 수 있다
5)
.

저자들의 증례에서는 산모의 양수과다증이 없었고, 산전 태아

의 위의 확장 소견이 의심되었으나 뚜렷하지 않아 산전 조기 진

단이 힘들었다. 그러나 출생 후 2일에 순환 부전과 심한 대사성

산증 등의 임상적인 소견으로 장천공을 의심할 수 있었다. 수술

후 수액 요법의 도움 없이 경구 식이만으로 양과 수분 공급이

가능하기까지의 기간은 27일로 국내의 연구 결과
8)
와 큰 차이를

보이지 않았고, 수술 후 초기의 패혈증, 급성 신부전, 1차 수술

문합 부위 주변에 발생한 괴사성 장염 그리고 총정맥 양과 관

련된 담즙 정체성 황달 등의 합병증에도 불구하고 비교적 좋은

결과를 얻을 수 있었다. 그러나 좀 더 정확한 산전 진단 방법의

개발과 위험성이 예측되는 산모를 전문화된 기관에서 분만하게

하는 것이 선천성 장 폐쇄증에서 안전한 치료와 좋은 예후를 기

대할 수 있는 부분이라고 생각된다.

이 증례에서 한가지 더 언급해야 할 것은 병발 빈도가 드문

비후성 유문 협착증이 동반된 점이다. 문헌 고찰에 의하면 식도

폐쇄증 및 십이지장 폐쇄증에서는 병발한 증례들이 보고되어 있

으나 공회장 폐쇄증에서는 아직까지 동반된 경우가 보고되지 않

았다
6, 7)
. 김 등

9)
의 선천성 소장 폐쇄증의 임상적 고찰에 대한 연

구에서 1례가 동반된 것을 확인할 수 있었으나 폐쇄 부위에 대

한 정확한 기록이 되어 있지 않았다.

비후성 유문 협착증의 발병 기전은 아직 밝혀지지 않았고, 증

상이 발현되는 시기는 생후 2주에서 3주 사이로 보고되어 있다
10)
. 동반되는 주요 기형으로는 장 회전 이상, 식도 폐쇄증, 비뇨

기계의 폐쇄 등이 있으며, 기형이 동반되는 비율은 각각의 기형

들의 발병률보다 약 2배 정도 높은 것으로 알려져 있다
11)
. 식도

Fig. 3. This long axis ultrasonogram shows hypertrophied
pyloric muscle both in length and thickness.
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폐쇄증과 동반된 경우 대부분 수술 후에도 지속되는 구토에 의

해 순차적으로 진단된 경우가 많으며, 또한 해부학적인 위치의

근접성과 두 질환이 같이 발병하는 경우에 대한 그 동안의 경험

으로 인하여 진단이 보다 용이하나 공회장 폐쇄증에서 동반된

경우에는 수술 후 비담즙성 구토와 상복부의 종괴 등의 비교적

비후성 유문 협착증의 특징적인 소견으로 임상적인 의심이 가능

하지만 원위부 장관 문합술을 시행한 환아에서 경구 식이 후 지

속되는 구토가 있을 경우에 감별 진단으로 고려하는 것은 쉽지

않을 것으로 생각된다. 또한 기형 형성 과정이 발생 기전에 중

요한 역할을 하지 않을 것으로 생각되는 공회장 폐쇄증과 발병

기전이 명확하지 않은 비후성 유문 협착증이 함께 발병한 것에

대한 인과적 연관성을 찾기도 어려울 것이다. 그러나 비후성 유

문 협착증이 공회장 폐쇄증에서도 동반 가능한 위장관계 기형

중의 하나로 인식하고 있는 것이 수술 후의 적절한 치료 과정에

도움을 줄 수 있을 것으로 생각된다.

요 약

복부 팽만과 장천공 및 패혈증성 쇼크로 수술 후 진단된 신생

아의 회장 폐쇄증에서 비후성 유문 협착증이 동반된 증례로서 회

장 폐쇄증의 산전 진단 및 치료 과정에 있어서 다른 부위의 폐쇄

증과의 차이를 인지하고, 문합 수술 후 지속적인 구토 증상을 보

이는 공회장 폐쇄증 환아에 있어서 수술과 관련된 합병증 이외에

다른 위장관계의 동반 기형의 유무도 확인해야 하며 그 감별 진

단에 비후성 유문 협착증도 고려해야 할 것으로 생각된다.
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