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서 론

항문직장기형은 출생 후 기본적으로 시행

되는 신생아 이학적 검사에서 정상위치에 

항문이 없는 것을 봄으로 쉽게 알 수 있다. 

그러나 기형의 종류가 다양하고 치료도 그

에 따라 달라서 저위기형은 신생아기에 바

로 교정하지만 고위기형은 일단 결장루를 

설치하고 기형의 본 교정은 수주 혹은 수개

월 뒤에 한다
1. 그리고 항문직장기형은 동반

기형의 빈도가 높다. 따라서 직장항문기형의 

신생아기 접근의 요점은 우선 생명을 위협

하는 동반기형이 있는지 확인하고 적절한 

처치를 하는 것과 기형을 신생아기에 바로 

교정할 것인지 아니면 결장조루술을 시행할 

것인지를 판단하는데 있다
1,2. 

Initial general management

항문직장기형은 위장관 폐쇄의 일종이나 

장 폐쇄로 출생 후 조기에 응급을 요하지는 

않는다
2. 그러므로 항문이 없는 신생아는 먼

저 금식과 구위관 삽관으로 구토와 기도흡

인을 방지하고 수액과 항생제를 투여하면서 

기형의 유형과 동반기형에 대한 진단을 실

시한다
2,3.

Decision making in newborns 

with anorectal malformations 

(그림 1,2)

기형의 유형을 진단하고 결장루 설치가 

필요한지 판단하는데 가장 중요한 방법은 

회음부에 대한 시진이다. 회음부의 모양과 

태변이 배출되는 누공의 존재와 위치를 확

인함으로 남아들의 80-90%와 여아들의 

90 % 정도에서 시진만으로 결장조루술의 

필요여부를 판단할 수 있다
1. 외견상 회음부

의 항문자리가 우묵하게 들어가 그 표시가 

완연하고 회음부 고랑이 잘 형성되어 있거

나 bucket handle deformity가 있으면 대계 

회음부 누공이 있는 저위기형이고 반대로 

회음부가 편평하고 회음부 고랑이 분명하지 

않으면 고위기형이며 항문거상근과 괄약근

의 발육이 미약한 경우가 많다
2,3. 시진으로 

회음부  누공이 확인되면 남녀 모두 신생아
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Newborn female with anorectal malformation 
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Fig. 2. Algorithm for neonatal management of the anorectal malformations in a female
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Newborn male with anorectal malformation 
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Fig. 1. Algorithm for neonatal management of the anorectal malformations in a male
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기에 바로 기형을 교정하지만 남아의 직장

요로누공과 여아의 직장전정부누공, 직장질

누공, 그리고 총배설강기형은 신생아기에 결

장루를 설치한다. 이때 고려할 점은 좁은 누

공을 통해서 직장의 태변이 외부로 배출되

기 위해서는 복압과 직장의 압력이 상당히 

상승해야 함으로 누공이 있어도 생후 수 시

간 내에는 태변이 배출되지 않는 경우가 많

은 것이다. 그러므로 누공의 유무에 대한 판

단은 출생 후 적어도 16-24시간 정도 지켜

본 후에 하고 기다리는 동안에 동반기형에 

대한 검사를 한다
2,3.

남아에서 직장요로누공이 있으면 소변에 

태변과 공기가 섞여 나오고 소변검사에서 

편평상피세포를 볼 수 있고 사진 상 방광에 

공기음영이 보일 때가 있다
3. 남아의 성기에 

물에 적신 작은 가제를 올려 두면 소변에 

태변이 섞여 나오는지 확인하는데 도움이 

된다
2.

여아의 외음부로 태변이 배출되면 환자가 

움직이지 않게 잘 고정한 다음 밝은 조명아

래에서 외음부를 자세히 살펴보고 외음부에 

있는 개구부의 수와 위치로 총배설강기형, 

직장질루, 그리고 직장전정부루를 감별한다.

총배설강기형은 여아의 항문직장기형 중 

가장 고위기형으로 외음부의 크기가 작고 

개구부가 하나만 있다. 총배설강기형은 항문

폐쇄 이외에 질 폐쇄에 의한 수질증이나 요

로폐쇄로 인한 수신증을 동반하고 있을 때

가 많고 이를 간과하면 요로성 폐혈증이나 

대사성 산증에 빠질 위험이 높다
5,6. 그러므

로 결장조루술을 시행하기 전에 반드시 복

부 및 골반 초음파 검사로 수질증과 수신증

의 유무를 확인하여 필요하면 결장루를 설

치할 때 vaginostomy나 cystostomy를 같이 

시행하도록 한다
6
. 대부분의 수신증은 질이 

확장되면서 앞쪽의 방광삼각부를 압박하여 

요관에서 방광으로 소변의 흐름에 장애를 

초래하여 생기고 수질증을 배액하면 대부분 

해결된다. 수질증은 먼저 공통관으로 도관을 

삽관하여 배액을 시도하고 도관삽관만으로 

해결되지 않으면 치골상방에 tube vaginos-

tomy를 설치하고 질이 너무 확장되어 배꼽 

위까지 올라올 경우는 vaginostomy로 피부

로 바로 배액하기도 한다. 요도가 너무 좁거

나 방광의 기능장애가 있으면 cystostomy를 

시행한다
7,8. 총 배설강 기형으로 결장루를 

설치할 때는 교정수술시 긴장없이 pull thr-

ough 할 수 있고 또 혹시 질재건술이 필요

하면 직장을 이용할 수 있게 장루원위부에 

충분한 길이의 결장을 남기도록 한다
5,6.

회음부에 요도구와 질구만 있으며 질구에

서 태변이 배출되면 직장질루로 결장루술을 

시행한다. 그러나 직장질루는 빈도가 아주 

드물고 가끔 질구아래에 누공이 있는 직장

전정부루와 혼돈할 수 있으므로 태변이 질

구의 처녀막 안쪽에서 올라오는지 분명히 

확인해야 한다
3,9. 그리고 간혹 질구로 보이

는 것이 실제는 전정부 누공이고 요생식동

이 분리되지 않아 질과 요도가 서로 만나 

요도구에 개구하거나 아예 무질증이어서 외

음부에 개구부가 둘만 있을 수 있을 수 있

으므로 방사선 검사나 내시경 검사로 감별

하여야 한다
10,11.

약 24시간 이후에도 누공의 증거가 없는 

환자들은 방사선 검사로 직장맹단이 항문으

로 얼마나 내려와 있는지를 보고 결장루 설

치여부를 결정한다
2,3. 직장 말단부의 위치를 
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방사선 검사로 정확하게 알기 위해서는 직

장상부의 장내 공기가 직장을 둘러싸고 있

는 괄약근의 압력을 극복하고 또 찐득찐득

한 태변 사이를 지나 직장말단부까지 내려

와야 함으로 방사선 검사는 출생 후 적어도 

24시간 정도 지나고 시행하도록 한다. 고식

적인 방법은 도립위에서 시행하는 Wangen-

steen-Rice view
12이나 요즘은 cross table 

lateral view를 많이 시행 하고 있으며
13,14
. 

그 외에 초음파
15,16, CT17, 혹은 MRI18 검사

를 하거나 직장을 가는 바늘로 천자하여 직

장안으로 조영제를 주입하는 방법을 쓰기도 

한다
19. 방사선 검사로 직장맹단과 항문위치

의 피부간의 거리를 측정하여 1cm 이내이

면 기형을 바로 교정하지만 그 이상이면 결

장조루술을 시행한다
2,3.

Associated anomalies

항문직장기형의 50-70%는 하나 이상의 

합병기형을 동반하며 일반적으로 고위기형

일수록 동반기형의 빈도가 높다
1,20
. 비뇨생

식기의 기형이 20-54%정도에서 동반되며 

결장조루술을 시행하기 전에 반드시 복부와 

골반의 초음파 검사로 비뇨생식기의 기형을 

확인하고 만약 수술적 처치가 필요하면 같

이 하도록 한다. 척추 및 천골의 기형의 빈

도는 30-44%정도이고 tethered cord도 높게

는 25% 정도까지 보고되고
21 있어 척추와 

골반의 x-선 검사와 척추의 초음파검사를 

하고 필요하면 MRI를 시행한다. 심장기형은 

약 10%정도에서 동반되며 이학적 검사나 

흉부 x-선 검사에서 의심되면 심장초음파검

사를 시행하여 확인한다. 위장관기형 중에서

는 식도폐쇄증이 5%정도로 가장 흔히 동반

되며 증상과 구위관을 삽관하는 과정에서 

대부분 알 수 있다
1,4
. 그 외에 VACTERL 

association, 다운증후군, Currarino triad(sa-

cral vertebral anomaly, presacral tertoma, 

anorectal malformation), Townes-Brocks 

syndrome(anal, renal, limb, and ear anom-

alies)과 같은 기형복합체를 동반하기도 한

다
22
.

Colostomy

직장항문기형 환자에서 시행하는 결장루

는 일반적으로 하행결장과 S결장의 경계부

에 양분형으로 조성하고 시술 후 원위부 결

장내의 태변을 깨끗이 세척해서 태변이 굳

어져 직장에 매복되는 것을 방지 한다
3. 분

리형 장루는 루우프형 장루보다 시술하는 

과정은 조금 복잡하지만 대변이 원위부 결

장으로 넘어가는 것을 좀더 완전히 차단하

여 직장의 분변매복과 요로감염 그리고 본 

교정수술 시 수술창의 대변오염과 감염을 

좀 더 효과적으로 방지할 수 있다
2. 결장루

를 조성하는 위치는 장루아래쪽으로 배 안

에 남는 원위부 결장의 길이가 교정수술 시 

pull-through를 긴장없이 시행하기에 충분히 

여유가 있는 곳에 한다. 그러나 횡행결장루

는 장루하부에 남는 결장의 길이가 너무 길

어 교정수술 전에 장 세척과 distal colos-

togram을 시행하기가 용이하지 않고 만약 

직장요로누공이 있으면 누공으로 넘어온 소

변이 장루로 배출되지 못하고 결장점막에서 

흡수되어 대사성 산증을 유발할 수 있다
3,23. 

그리고 횡행결장은 하행결장보다 유동성 많
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아 점막탈출 같은 장루관련 합병증의 빈도

가 높다
23-25
. 따라서 항문직장기형 환자에서 

결장루는 일반적으로 S-결장의 근위부 혹은 

하행결장과 S결장의 경계부에 완전 분리형

으로 설치할 것을 권장한다
3
.  

Neonatal Repair

회음부 누공이 있는 환자에서 정상항문의 

위치는 회음부의 모양을 보거나 muscle sti-

mulator를 이용하여 괄약근의 수축양상을 

보면 쉽게 확인할 수 있다. 누공이 항문위치

와 가까울 때는 단순한 cutback procedure

나 Y-V 항문성형술 같이 항문의 크기를 뒤

쪽으로 넓혀주는 술식 만으로도 충분하지만 

누공이 항문으로부터 앞쪽으로 많이 떨어져 

있을 때는 항문을 괄약근 내에 위치시키고 

perineal body를 넓게 재건하여 대변으로 인

한 질과 요도의 오염을 방지하기 위해 항문

전위술이나 미니페냐수술을 한다
4,26
. 그리고 

누공의 앞쪽을 박리가 필요한 수술을 할 때

에는 반드시 폴리관을 삽관하여 수술도중 

요도손상을 방지하여야 한다
1,27.

최근에는 여러 선천성기형의 치료를 좀더 

조기에 그리고 가능하면 다단계 수술 보다

는 한번의 수술로 교정하려 하고
28 술식도 

복강경을 이용한 수술이 많이 시도되고 있

다
29,30. 고위기형의 직장항문기형도 여러 번

에 걸친 마취와 수술을 한번으로 줄이고 장

루관련 합병증을 피하기 위해 신생아기에 

바로 교정수술을 시행하기도 한다
14,31,32. 그

러나 신생아들은 해부학적으로 미성숙하고 

기형의 해부학적 구조를 가장 명확히 알 수 

있는 distal colostogram없이 수술하기에 질, 

방광, 요도, 그리고 정관 등의 주위조직에 

손상을 줄 수 있고
27
 상부에 장루가 없으므

로 수술창이 대변으로부터 안전하지 못해 

창상감염과 창상파열의 위험이 높다
3
. 그러

므로 고위 항문직장기형에서 교정수술 시기

의 선택은 술자의 경험에 달렸지만 합병증

과 그에 따른 결과를 고려해서 신중히 결정

해야 하고 아직은 신생아기에는 결장루를 

설치하는 3기식 접근이 일반적인 방법이다. 
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Anorectal Malformations:Diagnosis and Management in 

Neonatal Period

Nam-Hyuk Lee, M.D.

Department of Surgery, College of Medicine, Yeungnam University 

Daegu, Korea

Anorectal malformations comprise a spectrum of disease and the majority of 

patients have one or more abnormalities that affect other systems. In evaluating a 

newborn with anorectal malformation, the decision regarding the need for a colos-

tomy and detection and management of any life threatening associated anomalies 

are thetwo most important considerations. Perineal inspection provides the clue to 

the surgical approach in about 80-90% of male and 90% of female newborn baby. 

The remaining patients who do not show any clinical evidence need radiologic 

evaluation to decide whether a colostomy should be performed. In most cases the 

decision to make a colostomy should not be made until the baby is 20 to 24 hours 

old and evaluation to rule out the presence of associated anomalies completed. A 

divided colostomy at the junction of the descending and sigmoid colon is recom-

mended for anorectal malformations.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 12(1):99～106), 2006.
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