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거대부비장과 전역위증이 있는 환자에서 발생한 위출혈
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Gastric Bleeding Arisen in a Patient with Situs Inversus Totalis 
and Large Accessory Spleen
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Situs inversus totalis is a rare congenital disorder, which is total transposition of thoracic and abdominal organs. 
Its incidence is 1 in 10,000∼50,000 live births. This might be associated with multiple abnormalities such as 
accessory spleen, asplenia, intestinal malrotation and so on. For this reason, in cases of operation in patients 
with situs inversus totalis, we need to scrutinize the presence of accompanied anomalies. Moreover, if Dieulafoy 
gastric bleeding has occurred, vascular anomalies can be accompanied. This 31-year-old male patient with situs 
inverses totalis was admitted to our hospital for management of UGI (upper gastrointestinal) bleeding. 
Gastroendoscopy revealed Dieulafoy disease in the upper body of the stomach as the cause of UGI bleeding. 
Several attempts with endovascular embolization and hemoclips were applied but failed. We performed a suture 
& ligation of the Dieulafoy lesion as well as total resection of accessory spleen with devascularization of prominently 
developed vessels around the upper stomach. We report this case with a review of the literature. (J Korean Surg 
Soc 2010;78:258-261)

Key Words: Dieulafoy gastric bleeding, Situs inversus totalis, Large accessory spleen
중심 단어: 듀라포이 위출혈, 전역위증, 거대부비장

서 론

  전역위증(situs inversus totalis)은 태생기에 심장 및 복강 

내 내부 장기의 좌우 위치가 바뀌어 형성되는 드문 선천적 

기형이다. 그 발생빈도는 약 10,000∼50,000명 중 1명 정도

이며(1) 이 경우 다른 선천적 기형과 동반되는 경우가 많은

데 그 중 비장과 관련된 질환으로 무비증(asplenia)과 다비

증(polysplenia)을 들 수 있고 그 외에도 장이상회전(intesti-

nal malrotaion) 등이 발생될 수 있기 때문에 다른 선천적 질

환의 유무를 면밀히 살필 필요가 있다. 더욱이 듀라포이

(Dieulafoy) 위출혈이 발생될 경우, 동반된 선천적 질환의 관

련성을 살펴야 한다. 저자들은 전역위증이 있는 31세 남자 

환자가 듀라포이 출혈 진단 하에 소화기 내과에서 내시경

적 지혈을 시행하였으나 재출혈을 반복하였기에 복부 컴퓨

터 단층촬영과 혈관조영술에 의한 색전술을 시행하였다. 

여기에서 우측 부신 종양으로 의심되는 병변과 위 주위 혈

관이 과다발달(hypervascularity)된 소견을 발견하였다. 환자

는 입원 14일째 반복되는 출혈로 개복 수술을 시행하였다. 

환자에게서 거대 부비장이 발견되었고 듀라포이 출혈과 좌

위동맥(left gastric artery) 지배부위 혈관과다 발달이 관련이 

있는 것으로 확인되었다. 이에 저자들은 전역위증이 있는 
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Fig. 1. Chest X-ray; Situs inversus totalis is suggested. Severe dif-

fuse fatty liver with hepatomegaly is demonstrated. 

Fig. 3. (A) SMA (sup. Mesenteric ar-

tery) angiogram shows com-

mon hepatic, splenic and gas-

troduodenal arteries originated 

from SMA as well as round 

hypervascular mass at the me-

dial aspect of upper body of 

the stomach. (B) Abdominal 

CT. Non-enhancing ovoid 

mass in the site of right adre-

nal gland at posterior surface 

of normal spleen is seen.

Fig. 2. (A) Gastroscopy shows spurt-

ing blood from upper body 

of the stomach. (B) Gastro-

scopy shows hemoclip & fi-

brin glue on the exposed 

vessel.

환자에게 거대부비장과 관련된 위출혈을 체험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

  32세 남자 환자가 내원 약 3시간 전에 발생한 토혈과 혈변

을 주소로 전원되어 본원 응급실을 통해 내과로 입원하였

다. 과거력 상 전역위증(Fig. 1) 외에는 특이 소견이 없었고 

약 3년 전부터 거의 매일 소주 2병 정도 음주를 하였다. 내

원 시 활력증후는 혈압 110/60, 맥박 102회/분, 호흡수 25회/

분 그리고 체온 37.2oC이었다. 이학적 소견에서 결막에 빈

혈이 관찰되었고 그 외 특이 소견은 발견되지 않았다. 비정

상적 검사실 소견은 Hb/Hct 10.7/32.4 g/dl/%, AST 170 IU/L, 

ALT 56 IU/L, s-Amonia 222μg/dl, Prothrombin time 66%이

었으며 입원당일 시행한 내시경 소견 상 식도정맥류 혹은 

위정맥류는 발견되지 않았으나 위상부(upper body of stom-

ach)에서 분출하는 듀라포이 병변이 발견되어 hemoclip으로 

지혈하였다(Fig. 2). 그러나 입원 4일째 다시 토혈과 혈변이 

있었고 Hb/Hct은 5.5/15.6 g/dl/%로 감소되어 다시 hemoclip

을 적용하였고 입원 8일째 재출혈이 있어 hemoclip을 적용

하였다. 입원 11일 다시 혈변이 있어 혈관조영을 통한 색전

술을 시도하였다. 혈관조영 상 위의 소만곡 근처에 거대 부

비장으로 의심되는 병변이 발견되었다(Fig. 3A). 그러나 듀

라포이 위출혈에 대한 혈관색전을 시행하는 과정에서 색전



260  J Korean Surg Soc. Vol. 78, No. 4

Fig. 4. (A) Operative field shows 

clamping of presumptive 

feeding vessel of large mass 

(accessory spleen) on the 

medial side of the stomach 

adjacent to normal spleen. 

(B) The specimen consists 

of an oval shaped, well-cir-

cumscribed and solid mass. 

(C) The cut surface of ac-

cessory spleen is totally ne-

crotic because of emboliza-

tion of hypervascular mass 

for control of gastric bleeding. 

(D) Accessory spleen shows 

infarctive necrosis and con-

gestion (H&E, ×100).

성 물질이 그 종괴를 지배하는 혈관 내로 삽입되어 괴사를 

일으켰다. Hemoclip을 다시 적용하였고 복부 컴퓨터단층촬

영(Fig. 3B) 상에서는 그 종괴는 우측 부신이 있는 위치에 

존재하였기 때문에 부신종양을 더 의심케 하였다. 외과에 

수술을 의뢰하였고 입원 14일째 우측 부신종양으로 의심되

는 종괴의 존재를 규명하고 위 주위에 과다한 혈관분포가 

듀라포이 위출혈과 관련성이 있을 것으로 생각되었기에 복

강경적 접근 보다는 개복술을 시행하였다. 수술 후 그 종괴

는 전체가 괴사된 부비장(Fig. 4)으로 확인되었고 좌위동맥

에서 분지되는 혈관이 위상부와 소만곡 주위와 부비장 주

위에 과다한 혈관을 형성한 것이 관찰되었다. 간경변이나 

식도정맥류 혹은 위정맥류는 확인되지 않았다. 위절개술을 

시행하여 듀라포이 병변을 2-0 Vicryl을 사용하여 결찰하였

다. 전체 괴사를 일으킨 부비장은 완전절제를 시행하였고 

위상부에 발달된 좌위동맥 지배영역에 혈관들에 대해 맥관

절제(devascularization)를 하였다. 수술 11일째 환자는 합병

증 없이 퇴원하였다.

고      찰

  부비장은 비장 조직이 정상적인 것 외에 이소적(ectopic) 

위치에 선천적으로 발생되는 것으로 전체 인구의 약 8∼

18%에서 발견된다.(2) 일반적으로 정상적 비장 문(hilum) 

주위에 존재하지만 유주성 비장(wandering spleen)은 그 위

치에 따라 췌장 종양, 후복막 종양, 비장 종양 등으로 오인

될 수 있다.(2) 또한 통증, 파열, 괴사, 혈관의 염전(torsion)을 

초래 할 수 있고 이때는 수술적 처치가 필요하다. 부비장은 

3 cm 이하가 대부분인데 약 5 cm 이상의 거대 부비장도 드

물게 발견된다.(1) 이러한 거대 부비장은 충분한 혈액 공급

을 받아야 하기 때문에 비장동맥의 내경과 비슷한 혈관의 

존재가 필요하다. 저자들의 예는 우측 후복막의 부신 종양

으로 오인된 약 6 cm의 거대 부비장이 좌위동맥에 의해 혈

액 공급을 받으며 상부 위벽 주위에 혈관의 과다 발달을 

동반한 경우이다. 이 환자는 상부 위장관 출혈의 원인을 확

인하는 과정에서 우연히 우측 후복막 종괴를 발견하였고 

상부 위장관 출혈이 점막하 동맥(submucosal artery)에서 비

롯된 듀라포이 출혈로 진단되었다.

  전역위증(situs inversus totalis)은 상염색체 열성 유전자에 

의해 유전되는 드문 선천적 현상이다. 발생빈도는 지역에 

따라 차이가 있으며 복부와 흉부 장기의 완전 전이(transpo-

sition)가 일어난다. 이것은 유전적 소인 외에는 다른 원인이 

규명되지 않았고 그 자체로 병리생리학적 중요성은 없는 

것이 일반적 견해이다.(3) 그러나 Yi 등(4)과 Marta 등(5)은 

발생빈도가 극히 드물지만 전역위증 환자에서 간문맥 혹은 
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총담관이 십이지장 전부에 위치(preduodenal portal vein or 

common bile duct)하는 기형을 보고하였다. 그 외 다른 기형

과 함께 부비장도 관찰되는 경우가 있는데(5) 전역위증의 

발생빈도가 워낙 드물고 아직까지 부비장과 전역위증과의 

관계가 규명되지 않았기 때문에 부비장의 발생과 전역위증

의 연관성을 설명하기는 어렵다.

  위에서 발생하는 듀라포이 출혈은 상부위장관 출혈의 약 

0.3∼6.7%를 차지하며(6) 주로 위의 상부와 소만곡에서 발

생한다.(7) 그 원인에 대해서는 선천적, 후천적, 해부학적 기

형 혹은 나이와 관련된 것으로 생각하고 있지만 그 병인에 

대해서는 잘 밝혀져 있지 않다. 그러나 점막 하층에 내경이 

상대적으로 큰 동맥이 존재하며 기계적 자극 즉, 지속적인 

박동이 발생할 경우, 이를 통해서 점막은 기계적 손상이 초

래되며 위 혹은 장의 내용물에 노출될 수 있다. 이렇게 노출

된 동맥은 화학적 혹은 기계적 자극으로 출혈이 발생될 수 

있다.(8) Grace 등(9)은 비동맥의 기형적 변형과 동반된 듀

라포이 질환을 증례보고하였는데 저자들의 예는 위출혈을 

지혈시키기 위해 혈관조영색전술을 시행하는 과정에서 좌

위동맥과 단위동맥으로 추정되는 혈관에 색전물질을 삽입

하였으나 이것이 거대부비장을 지배하는 혈관으로 삽입되

어 괴사를 일으켰다. 따라서 이와 같은 좌위동맥의 기형적 

발달은 듀라포이 위출혈과 연관성이 있을 것으로 생각된

다. 또한 혈관조영학적으로 단위동맥(short gastric artery) 혹

은 좌위동맥의 지배영역에 있는 소동맥의 가지들(smaller 

branches) 중에 혈관확장이 선택적으로 발견될 경우 위에서 

발생하는 듀라포이 질환으로 진단될 수 있다.(7) 치료는 우

선 비수술적 방법으로 내시경이나 혈관조영색전술을 시행

하는 데 이 방법이 실패할 경우 수술적 접근을 시도할 수 

있다. 저자들의 예에서는 hemoclip을 이용한 내시경적 지혈

이 실패하였는 데 그 원인은 환자의 혈역학적 상태, 내시경 

전에 수혈 유무, 위 상부에서 출혈을 하는 경우, 불완전한 

지혈 등에서 비롯될 수 있다.

  결론적으로 전역위증은 좌우대칭상(mirror-image)의 해부

학적 구조를 갖고 있는 기형으로 이는 수술적 처치가 필요

할 때 외과의에게 매우 주의가 필요하며 수술 전 세밀한 

영상학적 검사와 동반된 기형 유무를 확인 후 수술에 임해

야 한다. 특히, 상부위장관 출혈과 관련된 질환 중에서 부비

장이 연관성이 있는 경우 부비장 절제술을 시행하면서 위

장관 주위 혈관을 주의 깊게 살필 필요가 있다.
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