
ABSTRACT

Intestinal malrotation with midgut volvulus (MV) is a life-threatening surgical 

emergency. Most events of MV occur in the neonatal period with bilious vomiting, 

abdominal distension, feeding intolerance, and bloody stools. Neonatal gastric per

foration (GP) is a rare and life-threatening condition associated with high mortality. 

It occurs either in an idiopathic form or in association with gastrointestinal anomalies 

such as duodenal atresia and MV. The pathogenesis of both MV and GP is related to 

ischemic change and inflammatory response. MV and GP can lead to morbidities 

such as sepsis, intestinal ischemia, and organ failure, but not neurologic problems. 

We herein report the case of a term infant at 5 days after birth, with MV accompanied 

by GP, who developed periventricular leukomalacia.
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서론

장 이상 회전(intestinal malrotation)은 생존출생아 500명당 1명의 빈도로 발생하는 것으로 되

어있으며 임상적으로 증상을 가지게 되는 중장 염전증(midgut volvulus)은 신생아 시기에서 발

병하는 경우가 대부분으로 전체 중장 염전증 발생 빈도의 42.1%가 생후 4주 이내, 특히 생후 1주 

이내에서는 50%의 높은 빈도로 증상을 나타내면서 진단이 된다1,2). 중장 염전증이 발생하면 패

혈증, 장 허혈과 괴사, 장 천공으로 이환될 수 있으며 드물게는 위 천공(gastric perforation)이 동

반될 수 있는데, 위 천공은 생명을 위협하는 중증의 질환으로 사망률이 증가하며 특히 미숙아에

서 발생하는 경우에는 대부분의 경우에서 불량한 예후를 보고하고 있다3). 

위 천공은 매우 드문 질환으로 Siebold가 1825년에 처음으로 신생아의 위 천공을 보고하였는

데4), 생존출생아 2,900명당 1명의 빈도로 발생하며5) 신생아에서 발생하는 위장관계 천공 중에

서 대략 7% 정도의 빈도를 나타내며 특발성으로 자발(spontaneous)적으로 발생하거나 또는 위

장관계의 기형이나 다른 동반된 질환이 있는 경우에 발생하는 것으로 되어 있다6,7).

중장 염전증의 임상 증상으로 담즙성 구토가 전형적이며, 장 허혈이 생기면서 혈변, 보챔, 복

부 팽만과 홍반, 압통, 복막염이 나타나고 악화되면 패혈증성 쇼크 및 사망에 이르게 되며2), 위 

천공은 구토와 복부 팽만이 가장 흔한 임상 증상으로 일부에서는 빈호흡, 호흡곤란, 기면이 동
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반되거나 복부 영상에서 기복증(pnuemoperitoneum)이 관찰된다
8). 중장 염전증이나 위 천공의 치료는 응급으로 수술적 교정을 시행

해야 하며, 장 허혈의 정도와 절제된 장의 길이에 따라 예후에 영향

을 주게 된다. 

신생아에서 장 이상 회전으로 중장 염전증과 위 천공이 같이 동반

된 보고는 있으나7) 이와 더불어 뇌 손상의 합병증까지 동반되는 경

우는 아직 보고된 바가 없어, 이에 저자들은 선천적인 장 이상 회전

으로 인해서 중장 염전증이 발병한 만삭아에서 위 천공으로 이환되

고 뇌실 주위 백질연화증의 뇌 손상까지 동반된 증례를 처음으로 경

험하였기에 이를 보고하는 바이다.

증례

환아는 임신나이 39주 5일, 출생체중 2,740 g (10 백분위수), 키 50 

cm (75 백분위 수), 두위 32.5 cm (10백분위수), 아프가 점수 1분에 

10점, 5분에 10점으로 정상 질식분만을 통해 개인 산부인과에서 출

생한 여아로 출생 과정이나 출생 직후 저산소증이나 두개 내 손상의 

병력은 없었다. 생후 첫날부터 모유와 조제분유를 혼합하여 수유하

였고 잘 먹지를 못하고 복부 팽만이 관찰되었으나 태변 배출이 있어 

경과만 관찰하였다. 생후 4일째 조리원에서 지내던 중 1회의 비사

출성 구토가 있었고 얼굴과 가슴에 황달이 나타났고 생후 5일째 황

달이 전신으로 진행되었고 혈액 검사에서 총 빌리루빈 수치가 14.5 

mg/dL로 증가하여 황달 치료를 위해서 본원 신생아집중치료실로 

전원 되었다. 산모는 29세로 임신력은 0-0-0-0으로 기저질환은 없었

고 임신 중 시행한 혈액과 초음파검사는 정상이었으며 동반된 질환

이나 약물 복용력은 없었다. 

입원 시 환아는 급성 병색을 보였으며 자발적으로 눈을 뜨지 못하

고 늘어져 있으면서 통증 자극에만 눈을 찌푸리거나 약간의 사지의 

움직임이 관찰되었고 크게 울지 못하고 신음소리를 내는 기면의 의

식 정도를 보였다. 전신 피부는 창백하고 약간 거무스름하였고 신

체 계측에서 체중은 2,700 g으로 1.4%의 생리적인 감소가 있었으며 

활력 징후는 혈압 79/48 mm Hg, 심박수 165회/분, 호흡수 41회/분, 

산소포화도 98%, 체온 36.6°C였다. 신체 진찰에서 두개에 두혈종이

나 골절은 없었고 대천문은 융기되거나 침몰되어 있지 않았으며 동

공 반사는 양쪽에 정상적으로 있었고 공막에 황달이 관찰되었다. 흉

부 함몰은 없었으나 호흡은 불규칙하고 약하였고 복부는 발적은 없

으나 매우 심하게 팽만 되어 있으면서 장음은 들리지 않았고 경관을 

통해 13 mL/kg 정도의 다량의 녹색 위 잔류가 있었다. 흡철과 파악 

반사는 없었으며 모로 반사는 약하게 관찰되었다. 모세혈가스분석

검사에서 pH 7.18, PaCO2 68 mm Hg, HCO3 25.6 mEq/L로 중증 호

흡성 산증이 있어 기도 삽관 후 기계 환기 요법을 시작하였으며 혈

액검사에서 혈색소 19.2 g/dL, 백혈구 11,400/mm3, 혈소판 187,000/

mm3, C-반응단백 0.1 mg/dL (참고치, <0.5), 나트륨 124 mEq/L, 칼

륨 4.8 mEq /L, 혈당 222 mg/dL, 칼슘 8.2 mg/dL, 마그네슘 2.0 mg/

dL로 저나트륨혈증과 고혈당증이 있었다. 총 빌리루빈 수치는 16.5 

mg/dL로 증가되어 있었고 직접 빌리루빈 0.7 mg/dL, 망상 적혈구 

4.0%, 아스파르테이트아미노전달효소 45 U/L, 알라닌아미노전달

효소17U/L, 직접과 간접 쿰즈검사는 모두 음성이었다. 프로트롬빈

시간 14.9초(참고치, 11.8–14.3), 활성화 부분트롬보플라스틴 시간 

37.5초(참고치, 29–44), 혈액요소질소 12 mg/dL, 크레아티닌 0.73 

mg/dL이었다. 단순 복부X-선검사에서 기복종이 보였고(Figure 1), 

Figure 1. Abdominal radiograph shows pneumoperitoneum (A) and the absence of distal 
gas (B) at 5 days after birth.
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조영 증강 복부 전산화단층촬영검사에서 기복증과 혈액복막이 있

으면서 위 기저부(fundus)의 천공이 있었고 상장간막정맥이 상장

간막동맥의 왼쪽에서 관찰되면서 상행결장과 맹장이 정상 위치에

서 관찰되지 않는 장 이상 회전과 간과 신장에 허혈성 경색을 의미

하는 다발성 저음영 병변과 관류 감소가 관찰되어(Figure 2) 응급 수

술을 시행하였다. 수술 소견은 위의 기저부에 3×4 cm의 선상 파열

이 관찰되어 봉합하였으며 Ladd 띠에 의해 십이지장의 첫째 부위가 

맹장과 말단 회장에 붙어있는 상태로 괴사 소견은 없어서 장의 절제 

없이 Ladd 띠 분리 수술을 시행하였다(Figure 3). 전해질, 혈당 교정 

및 감염의 합병증을 예방하기 위해 항생제 치료를 시작하였고 입원 

2일째 나트륨 132 mEq/L, 혈당 164 mg/dL로 호전되고 있으나 C-반

응단백은 5.4 mg/dL로 증가하였다. 또한, 3분간 전신의 강직 간대성 

발작이 발생하여 페노바르비탈의 항경련제를 투여하였고 치료 후 

경련은 사라졌으나 뇌파검사에서 중추부의 극파가 관찰되었다. 수

술 후 금식과 총 중심정맥 영양법을 유지하였고 입원 3일째 나트륨 

140 mEq/L, 혈당 97 mg/dL로 정상화되었으며 입원 5일째 자발 호흡

이 양호하여 기도 발관을 하고 입원 7일째 경관 수유를 시작하였고 

뇌 초음파검사에서 뇌실 주위의 음영이 증가(periventricular echo

densities)된 소견이 관찰되었다. 입원 12일째 혈액검사가 정상 이고 

혈액배양검사에서 동정 되는 균이 없어서 항생제 치료를 중단하였

고 입원 14일째 뇌 초음파검사에서는 뇌실 주위 음영은 지속적으로 

남아 있었다. 입원 25일째 150 mL/kg의 경구 수유가 가능하고 적절

한 체중 증가가 이루어져 입원 28일째 뇌파검사를 재시행하였고 기

존의 극파가 사라지고 정상 소견으로 호전되었으나 뇌 자기공명단

층촬영검사에서 양쪽 전두엽의 낭종성 뇌실 주위 백질연화증이 관

찰되어(Figure 4A), 재활의학과 협진을 시행하였고 경과만 관찰하

기로 하면서 입원 30일째 퇴원하였다.

퇴원 후 소아신경과 소아재활의학과에서 신생아 경련과 뇌실 주

위 백질연화증에 대해 추적 관찰하였으며 생후 6개월째 뇌파검사

가 정상으로 유지되어 항경련제는 중단하였다. 생후 12개월째 뇌 자

기공명단층촬영검사에서 기존에 뇌실 주위에 있었던 낭종성 소견

은 사라지면서 양쪽 측 뇌실 벽이 불규칙한 모양으로 변화되고 뇌량

Figure 2. Enhanced abdominal computer tomography at 5 days after birth shows (A) 
pneumohemoperitoneum with perforation of the fundus of stomach (green arrow); (B) the 
superior mesenteric vein (blue arrow) located to the left of the superior mesenteric artery 
(red arrow); the decrease in hepatic (C) and renal (D) perfusion along with multifocal 
hypoattenuated lesions (yellow arrows) indicated an ischemic infarction. 
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고찰

신생아에서 위 천공의 발생 기전과 원인에 대해서는 명확하게 알

려져 있지는 않으나 위 근육의 선천적 결손, 위 근육에서 C-KIT+ 비

만 세포나 창자 길잡이 세포(intestinal pacemaker cell)의 부족, 신생

아 가사에 의한 장 허혈, 심한 공기삼킴증(aerophagy)이나 말단 폐

색에 의한 위 내 압력의 증가, 높은 산도와 궤양, 손상 등과 관련되어 

있는 것으로 보고하고 있다6,9-11). 위 천공은 원위부 선천 식도기관루

를 가진 식도 폐쇄에서 잘 알려진 합병증으로 대개는 십이지장폐쇄, 

공장협착, 중장 염전증, 선천 횡격막 탈장과 같은 선천적 기형을 가

진 경우에서 발생하며 미숙아, 신생아 호흡곤란 증후군, 지속적 비

강 양압 환기와 같은 기계 환기 요법, 스테로이드 사용 등과 연관성

이 있다고 보고하였다5,7,12,13). 본 증례의 환아는 장 이상 회전으로 중

장 염전증이 진행되면서 말단 폐색에 의한 위 내 압력의 증가로 위 

천공이 동반되었을 가능성이 높은데 Terui 등7)도 20년간 위 천공이 

발생한 신생아 11명을 조사한 결과 3명(27%)에서 원인이 중장 염전

이 얇아지는 전형적인 뇌실 주위 백질연화증의 장기적인 변화가 관

찰되었다(Figure 4B, C). 생후 13개월째 체중과 키는 50 백분위수였

으나 두위는 3백분위수로 성장 지연이 있었고 운동은 혼자 서고 걷

는 것은 불가능하여 보조기를 이용해서 천천히 걸을 수 있어서 10개

월 수준이었고, 언어는 “엄마”와 ”아빠”를 유사한 발음으로 말할 수 

있는 12개월 수준, 적응과 사회적 행동은 10개월 수준이었다. 생후 

16개월째에 수분 정도 혼자 서는 것은 가능하였으나 보조기를 이용

해서만 걸을 수 있어서 지속적으로 10개월 수준에서 머물러 있었으

며 언어, 적응과 사회적 수준은 12개월 수준으로 운동 발달의 지연

이 점차 심화되어 운동 치료를 시작하였다. 환아는 현재 생후18개월

로 중장 염전증과 위 천공 수술과 연관된 합병증은 없으나 운동 발

달 지연으로 지속적인 재활 치료를 하면서 24개월째 베일리검사를 

시행할 예정으로 외래에서 추적 관찰 중에 있다. 

A B 

Figure 3. Intraoperative images show (A) the rupture of the fundus of stomach (blue circle); (B) 
Ladd bands running across the duodenum to the terminal ileum and cecum located in the left 
abdomen (blue circle).

A B C 

Figure 4. (A) Brain magnetic resonance imaging (MRI) findings at 28 days after birth show 
cystic changes of the periventricular white matter in both frontal lobes (sky-blue arrow). The 
thinning of the corpus callosum (B) and the wavy wall of both lateral ventricles (red arrow) (C) 
are demonstrated on the brain MRI at 12 months.
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증과 관련이 있다고 하였다. 

신생아에서 중장 염전증은 패혈증, 정맥혈전증, 허혈성 장폐쇄 등

의 합병증이 발생하거나 중증의 경우 사망으로 이르게 되는데, 위 

천공이 동반되는 경우에는 사망률이 더 증가하여 25%–67%의 높은 

빈도를 나타내며 특히 미숙아에서 중장 염전증과 위 천공이 같이 발

생하는 경우 사망률은 100%까지도 보고하고 있다1,7,11). 특히 중장 

염전증과 위 천공이 동반된 경우에서 불량한 예후에 영향을 주는 요

인으로 미숙아, 대사성 산증, 낮은 출생체중, 지연된 수술 등이 보고

되고 있다7,11,13). 본 증례에서는 중장 염전증이나 위 천공으로 패혈

증이나 장 괴사의 소견은 없었으나 간과 신장의 허혈성 경색, 뇌실 

주위 백질연화증과 같은 위장관 외의 장기 허혈과 중증 뇌 손상의 

합병증이 발생하였다. 특히 뇌 손상이 동반된 경우는 국내외의 연구

에서 만삭아 뿐만 아니라 미숙아에서도 아직까지 보고된 바가 없어 

큰 의미가 있는 합병증 소견이라 하겠다. 이러한 합병증이 발생한 

요인으로 환아는 적정 체중의 만삭아이면서 분만 전후기로 가사나 

저산소증을 유발할 만한 호흡기 질환이 없는 상태임에도 기면이나 

경련이 발생한 상황으로 보아 중장 염전증과 위 천공으로 호흡곤란, 

고탄산혈증, 장기 허혈 등의 소견이 지속됨으로써 저산소성 허혈 뇌

병증을 일으켰을 것으로 생각된다. 환아는 출생 첫날부터 수유 진행

이 원활하지 않고 복부 팽만이 동반되었으나 적극적인 모니터 없이 

지속적인 수유가 진행되었던 상태로 적절한 검사와 치료가 조기에 

이루어지지 못한 상태였다. 

그 외에 뇌실 주위 백질연화증의 위험요인으로 알려진 미숙아, 태

반 기능 부전, 융모양막염, 조기 패혈증, 저산소증, 중증의 저혈압, 

뇌실내출혈, 동맥관개존 등에 대해서는14,15) 본 증례와 연관성이 떨

어진다. 개인 산부인과에서 전원 되어 태반 조직 검사는 시행되지 

않았으나 산모의 임상 소견과 혈액검사에서 감염을 의심할 만한 소

견은 없었고 환아의 혈액과 소변 배양검사에서 균이 동정 되지 않았

고 입원 당시의 C-반응단백질도 정상 소견이어서 조기 패혈증의 관

련성은 없는 것으로 생각된다. 

신생아에서 급성 장 허혈은 주산기 가사, 중증 감염, 중증 탈수 그

리고 장 이상 회전에 의해서 발생하는 것으로 되어 있다16). 또한 장 

천공은 주산기 가사, 저산소성 허혈 그리고 혈액 순환 장애에 의한 

괴사성 장염과 연관되어 있는데, 이는 뇌, 심장, 신장으로 가는 혈류

량을 보존하기 위해 심장 박출량의 신경학적 재분포를 통해서 내장 

기관으로 가는 혈류를 조절하는 유도 반사(the driving reflex)에 의

해 장 허혈과 조직 손상이 유발되어 천공이 발생하는 것으로 되어 

있다16). 본 증례에서 간이나 신장에서도 이미 허혈성 경색의 병변이 

관찰되는 것으로 보아 위장관계 외의 다른 기관에서도 허혈이 진행

되고 있을 만큼 중증의 상태였고, 장 이상 회전과 중장 염전증으로 

장 허혈이 나타나면서 장으로 분배되는 혈류량이 감소하고 유도 반

사에 의해서 뇌로 가는 혈류량을 유지하려고는 하였으나 위 천공까

지 동반된 상황에서 진단이 되기까지 장기의 허혈은 더 악화되어 결

국 뇌 혈류의 감소에도 영향을 주었을 가능성을 고려해 볼 수 있을 

것이다. 실제로 일부 동물 연구에서 허혈과 재관류에 의해 뇌와 장

의 손상을 각각 유발하였을 때 뇌와 장의 손상을 영향을 주는 염증 

지표가 동일하게 발현되는 것으로 보아 장의 허혈성 손상과 뇌의 허

혈성 손상은 서로 연관성이 있다고 보고한 바가 있다17). 

본 증례는 중장 염전증으로 인해 위 천공이 발생할 수 있으며 특

히 장기적인 손상이 지속되는 경우에는 뇌 손상의 합병증이 동반될 

수 있음을 보여주는 첫 번째 사례로 의미가 있겠다. 특히 이러한 위

장관계의 중증 질환에서 진단이 지연되었을 때 위장관계 뿐만 아니

라 다른 기관의 이환에 치명적인 영향을 줄 수 있으며 의식의 변화

나 경련과 같은 신경학적인 임상 소견이 동반될 때에는 패혈증이나 

중증 탈수뿐만 아니라 뇌 손상의 유무를 확인하기 위해서 뇌 초음파

나 뇌 자기공명단층촬영 등의 영상의학적 검사를 고려하고 신경학

적 발달에 대해서 장기적인 추적 관찰을 시행해야 할 것으로 생각된

다. 무엇보다도 임상적으로 위장관계 이상 소견이 나타나는 경우에

는 세밀한 관찰을 통해 응급 질환에 대한 조기 진단과 적절한 치료

가 이루어질 수 있도록 집중적인 감시가 필요할 것이다. 
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