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배설강 및 방광외번증은 매우 드문 선천성 기형으로 소

화기계, 신경계, 근골격계, 그리고 비뇨기계를 포함하는 다

기관 기형이다. 이는 태생기에 배설강막 이상과 중배엽조

직의 정중이동 장애로 인하여 나타난다고 알려져 있다. 하

복벽과 방광전벽의 결손으로 나타나는 방광외번증의 경우 

10,000-50,000명 중 1명의 발병률을 보이고, 하복벽의 선천

성 기형 중에 가장 심하고 드문 경우인 배설강외번증의 경

우 200,000명 중 1명의 발병률을 보인다.

  과거 배설강 및 방광외번증의 경우 요로전환을 시행하고 

방광을 제거하는 것이 표준 치료법이었으나 수술술기의 발

달로 방광을 재건하기 시작하였고 우수한 결과들이 보고되

어 배설강 및 방광외번증의 치료에 있어 방광 재건이 표준 

치료법으로 자리 잡았다. 배설강 및 방광외번증의 재건은 

먼저 방광을 봉합한 뒤 요도상열을 교정하고, 그리고 항역

류 요관재이식술과 방광경부 재건의 순서로 하는 다단계 

교정술이 방광 재건의 수술법으로 발전해 왔으나 근래 단

단계 교정술이 시도되고 있고 다단계 교정술과 비교하여 

수술 후 합병증에 차이가 없는 것으로 보고되고 있다. 국내

에서는 배설강 및 방광외번증의 치료에 있어 단단계로 시

행된 완전일차봉합 (complete primary exstrophy repair)으로 

치료하였던 보고는 없었다. 최근 본원에서 배설강 및 방광

외번증 3례를 완전일차봉합치료를 하여 완전일차봉합의 

단기간 결과를 보고하고자 하였다.

증      례

    증례 1

  임신 38주에 외부병원에서 2,970gm의 몸무게로 정상질

식분만으로 출생한 환아로 출생 후 발견된 복벽 결손으로 

본원으로 전원되었다. 외부병원에서 시행한 산전초음파검

사에서 특별한 이상을 발견하지 못하였고 출생 전후에 분

만과 관련된 문제는 없었다. 신체검사에서 하복벽의 정중

앙은 복벽결손이 관찰되었고 결손된 복벽을 통해 방광이 

돌출된 방광외번증 상태였다. 돌출된 방광에 양측 요관구

가 확인되었고 요관구를 통해 소변의 유출이 관찰되었다. 

외성기는 labioscrotal fold가 양쪽으로 분리되어 여성형 외

부생식기에 가까웠고 성선은 양측에서 모두 촉지되지 않았

으며 핵형검사에서는 46XX이었다 (Fig. 1). 방광 이외에는 

복벽을 통한 장이나 다른 복강 내 장기 탈출은 보이지 않았

으며 양쪽 손과 발에 다지증이 관찰되었고 항문막힘증 

(imperforated anus)이 관찰되었다. 혈액검사와 소변검사는 

모두 정상이었고 복부 단순촬영에서는 양측 치골의 이분이 

있었다. 복부 초음파검사에서 왼쪽 신장이 골반강 내에 위

치하는 이소성 신장을 보였으나 신장의 형태나 크기는 정

상이었고 수신증도 보이지 않았으며 오른쪽 신장은 정상이

었다.
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출생 후 항문막힘증을 동반한 방광외번증으로 진단하고 

출생 당일에 수술하였다. 환아는 전신 마취하에서 앙와위

로 위치하였다. 양측 요관에 5번 feeding tube를 삽입한 후, 

외번된 방광점막과 피부의 경계를 따라 배꼽에서부터 환상 

절개를 가한 후 제대부위와 치골중앙부위까지 피부절개를 

하였다. 방광을 주위조직으로부터 분리하기 위해 방광의 

측면과 후벽을 박리하였다 (Fig. 2A). 방광 경부는 요생식격

막까지 박리하여 분리하였다. 방광을 분리한 뒤 흡수성 봉

Fig. 1. The preoperative findings 

and illustration of case 1.
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Fig. 2. Intraoperative procedures of complete primary exstrophy repair. (A) Dissection of the exstrophied bladder from the abdominal wall. 

(B) Primary repair of the bladder and urethra. (C) Proper positioning of the bladder neck and the proximal urethra within the pelvic 

diaphragm and closure of the symphysis pubis. (D) Immediate postoperative findings.
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합사를 이용한 연속 봉합으로 방광을 봉합하였고 8fr. 요도

카테터가 삽입될 정도의 구경과 약 1.5cm의 길이로 요도를 

만들었다 (Fig. 2B). 요도카테터, 치골상부 도뇨관, 그리고 

요관카테터를 삽입하였다. 방광경부와 요도는 골반강 내에 

깊은 곳에 위치하게 고정하고 요생식격막은 요도의 위로 

연결하였다. 비흡수성 봉합사를 이용하여 이분된 양쪽 치

골을 봉합하였다 (Fig. 2C). 이후 복부의 피부는 장력 없이 

nylon사를 이용하여 봉합하고 골반 견인은 고수상 석고붕

대 (hip spica cast)로 고정하였고 고수상 석고붕대는 3주간 

유지하였다 (Fig. 2D). 항문막힘증에 대한 일차적 시술로 회

장루형성술 (ileostomy)을 시행하였다. 수술시간은 총 420분 

소요되었다.

  술 후 임상경과는 양호하였고 술 후 1주째에 양쪽 요관카

테터를 제거하였으며 술 후 3주째 치골상부 도뇨관을 제거

하였다. 술 후 3주째 시행한 초음파에서 양쪽 신장의 수신

증은 관찰되지 않았으나 배뇨중방광요도조영술에서 우측 

방광요관 역류가 관찰되었고 척추초음파에서 지방수막척

수류가 발견되어 생후 5개월째에 제거하였다. 술 후 8주째 

도뇨관을 제거하고 하복벽이 성공적으로 봉합된 상태로 퇴

원하였으나 도뇨관 제거 후 치골상부 도뇨관을 삽입하였던 

상처를 통해 요누출이 지속되었고 술 후 10주째 자연소실

되었다. 환아는 술 후 12개월 동안 추적관찰 하였는데 정상

적인 방광충만과 배뇨상태를 보였고 소변줄기를 형성할 정

도의 요속을 관찰할 수 있었다. 추적관찰 기간 중 수술과 

관련된 합병증은 관찰되지 않았다.

    증례 2

  임신 34주에 본원에서 2,330gm의 몸무게로 정상질식분

만으로 출생한 환아로 산전초음파에서 이미 복벽결손을 발

견하였고 출생 전후에 분만과 관련된 문제는 없었다. 신체

검사에서 하복벽의 복벽결손이 관찰되었고 결손된 복벽을 

통한 배설강외번증 상태였으며 항문막힘증 (imperforated anus)

이 관찰되었다 (Fig. 3). 혈액검사와 소변검사는 모두 정상

범위였고 복부 단순촬영에서는 양측 치골의 이분이 있었

다. 복부 초음파검사에서 양쪽 신장 모두 정상이었고 수막

척수류가 관찰되었으며 핵형검사에서는 46XY로 보고되었

다.

  이상의 소견으로 배설강외번증으로 진단하고 출생 당일

에 수술하였다. 환아는 전신 마취하에서 앙와위로 위치하

였다. 외번된 장 및 방광점막과 피부의 경계를 따라 환상 

Fig. 4. Intraoperative procedures. (A) Dissection of exstrophied cloaca from the abdominal wall. (B) Deep positioning of the bladder neck 

and the proximal urethra within the pelvic diaphragm and closure of the symphysis pubis. (C) The postoperative photograph at 6 months.
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Fig. 3. The preoperative findings 

and illustration of case 2.
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절개를 가한 후 제대부위와 치골중앙부위까지 피부절개를 

하였고 장과 방광을 주위조직으로부터 박리하였다. 박리된 

방광에는 우측과 좌측으로 각각 충수돌기와 대장 조직이 

붙어있었는데 양쪽의 대장은 모두 맹관으로 끝나 있었고 

뒤쪽으로는 소장이 붙어 있었다 (Fig. 4A). 방광과 장은 분

리하여 회장루형성술 (ileostomy)을 시행하였다. 방광의 좌

측 충수돌기와 대장조직은 모두 제거하였고 우측은 충수돌

기만 제거하고 방광용적이 봉합하기에 너무 작아 대장조직

을 이용하여 방광 확장을 하고 비실금성 도뇨통로를 만들

었다. 음경의 길이는 남아로 재건하기에는 너무 짧았고 외

부 성기는 여아에 가까웠으며 복강 내에서 고환이 발견되

었으나 제거하지는 않았다. 요도는 6fr. 구경의 원통모양으

로 봉합을 하고 요도카테터를 삽입 후 방광경부와 요도를 

골반강내에 깊은 곳에 위치하여 고정하였다 (Fig. 4B). 비흡

수성 봉합사를 이용하여 양쪽 치골을 봉합하고 복부의 피

부는 장력 없이 nylon사를 이용하여 봉합하였다. 골반 견인

은 고수상 석고붕대 (hip spica cast)로 고정하였고 고수상 석

고붕대는 4주간 유지하였다. 수술시간은 총 180분 소요되

었다. 

  환아는 술 후 6주째 요도관과 비실금성 도뇨통로를 통해 

방광에 들어가 있던 도뇨관을 제거하고 퇴원하였다. 도뇨

관 제거 후에도 장점막을 제거하기 위해 하루에 한 번 요도

관을 삽입하고 방광세척을 하게 하였다. 술 후 4주와 술 후 

8주째 시행한 초음파에서 양쪽 신장은 정상이었다. 약 13개

월간 추적 관찰하였는데 환아는 작은창자증후군 (short bo-

wel syndrome)으로 외부 병원에서 자가수액요법으로 치료

하였다. 대장조직을 이용한 비실금성 도뇨통로는 내경의 

굴곡으로 도뇨관 삽입이 용이하지 않아 방광세척을 시행하

지 않았으나 요도를 통해 장점막이 배설되었다. 술 후 12개

월째에 시행한 초음파에서 양쪽 신장은 정상이었다. 환아

가 아직 어려서 정확히 배뇨기능을 평가하기는 힘들었으나 

요줄기를 보이는 정상 배뇨와 함께 요실금도 관찰되었다 

(Fig. 4C).

    증례 3

  임신 34주에 외부병원에서 2,510gm의 몸무게로 제왕절

개수술로 출생한 환아로 출생 후 발견된 복벽 결손으로 본

원으로 전원되었다. 외부병원에서 시행한 산전초음파검사

에서 특별한 이상을 발견하지 못하였고 출생 전후에 분만

과 관련된 문제는 없었다. 신체검사에서 하복벽의 복벽결

손이 관찰되었고 결손된 복벽을 통한 배설강외번증의 상태

였다. 방광점막 하방에 양측 요관구가 확인되었고 요관구

를 통해 소변의 유출이 관찰되었다 (Fig. 5). 이 환아에서도 

역시 항문막힘증 (imperforated anus)이 관찰되었고 혈액검

사와 소변검사는 모두 정상범위였으며 복부 단순촬영에서

는 양측 치골의 이분이 있었다. 복부 초음파검사에서 양쪽 

신장 모두 정상이었고 핵형검사에서는 46XY로 보고되었다.

  출생 후 배설강외번증으로 진단하고 출생 1일째에 수술

하였다. 환아는 전신 마취하에서 앙와위로 위치하였다. 외

번된 장 및 방광점막과 피부의 경계를 따라 환상 절개를 

가한 후 외번된 장과 방광을 박리하였다. 방광은 요생식격

막까지 박리하였고 박리된 방광은 양분되어 반으로 나뉘어

져 있었으며 각각의 양분된 방광에 각각의 요관구가 위치

하였다. 방광의 뒤쪽으로는 근위부 소장과 원위부 대장이 

붙어 있었고 오른쪽으로는 충수돌기가 따로 붙어 있었다. 

방광과 장은 분리하여 결장루형성술 (colostomy)을 시행하

였다. 음경의 길이는 남아로 재건하기에는 너무 짧아 여아

에 가까운 외부 성기였으며 고환은 복강 내에 위치하였으

나 제거하지는 않았다. 요도와 방광을 봉합하고 6fr. 요도카

테터를 삽입 후 방광경부와 요도를 골반강 내에 깊은 곳에 

위치하여 요생식격막 하방으로 고정하였다. 비흡수성 봉합

사를 이용하여 양쪽 치골을 봉합하고 복부의 피부는 장력 

없이 nylon사를 이용하여 봉합하였다 (Fig. 6). 골반 견인은 

고수상 석고붕대 (hip spica cast)로 고정하였고 고수상 석고

Fig. 5. The preoperative findings 

and illustration of case 3.
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fold

Labioscrotal 
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붕대는 4주간 유지하였다. 수술시간은 총 360분 소요되었

다.

  술 후 임상경과는 양호하였고 술 후 4주째에 요도관을 제

거하였다. 술 후 4주째 시행한 초음파에서 왼쪽 신장의 경

미한 수신증이 관찰되었고 오른쪽 신장은 정상이었다. 술 

후 4주째 도뇨관을 제거하고 하복벽이 완전하게 봉합된 상

태로 퇴원하였다. 환아는 술 후 12개월 동안 추적관찰 하였

는데 역시 환아가 어려서 정확한 배뇨기능을 평가하기는 

어려우나 주로 정상적인 방광충만과 배뇨상태를 보였고 추

적관찰 기간 중 수술과 관련된 합병증은 관찰되지 않았다 

(Table 1).

고      찰

  외번증 환아의 수술적 재건의 일차적 목표는 신기능 유

지, 요자제의 형성, 정상적인 배뇨기능의 획득, 그리고 기능

적, 미용적인 외성기 재건에 있다. 외번증 치료에 있어 국내

에서는 2001년 Lee 등
1이 후방장골절골술과 paraexstrophy 

피부피판을 이용하여 방광의 일차 봉합에 성공한 1례를 보

고하였으나 완전일차봉합치료를 성공적으로 시행된 예는 

없었다.
2,3

  다단계 수술은 최근까지 외번증 치료에 있어 표준 치료

법으로 방광과 후부요도의 봉합 수술을 일차로 시행한 후 

요도상열 교정 수술을 시행하고 마지막으로 방광 경부 재

건 수술을 시행하는 순서로 구성되어 있다. 최근에는 수술 

술기의 발달로 외번증 수술에 있어 단단계 수술이 시행되

고 있다. 1999년 Grady 등
4
은 방광 봉합과 요도상열 교정 

Table 1. Summary of cases
ꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚ

Case 1 2 3
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
Diagnosis Bladder exstrophy Cloacal exstrophy Cloacal exstrophy

Associated Right VUR
- -

 urologic anomaly Left pelvic kidney

Associated Imperforated anus Omphalocele Omphalocele

 anomaly Lipomyelomeningocele Imperforate anus Imperforate anus

 polydactyly Meningomyelocele

Karyotype analysis 46XX 46XY 46XY

Operation time At birth day At birth day At birth next day

Operation CPER CPER CPER

Ileostomy Bladder augmentation Colostomy

Hip spica cast Mitrofanoff procedure Hip spica cast

Ileostomy

Hip spica cast

Drainage tube Urethral catheter Urethral catheter Urethral catheter

Cystostomy catheter Cystostomy catheter

Ureter catheter

Follow-up periods 12 months 13 months 12 months
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
CPER: complete primary exstrophy repair, VUR: vesicoureteral reflux

Fig. 6. Immediate postoperative findings.
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수술을 출생 직후 동시에 시행하였고 이후에 추가적으로 

방광 경부 재건 수술 없이도 요자제를 획득할 수 있다고 

보고하였다. 단단계 수술은 대개 신생아기에 시행하게 되

는데 신생아기에 시행하게 되면 수술 술기가 더 쉽고 뼈의 

유연성이 있어 후방장골절골술을 피할 수 있으며 요자제 

형성의 잠재력을 기대할 수 있는 장점이 있다. 또, 정상적인 

방광의 발달에 방광의 충만과 배출의 주기가 필수적인데 

신생아기에 시행하게 되는 단단계 수술을 통해 일찍부터 

정상적인 방광 충만과 배출의 주기를 경험하면서 정상적인 

방광의 발달에 도움이 되고 간헐적 도뇨 없이 정상적인 배

뇨를 기대할 수 있다. 단단계 수술에 있어 가장 핵심이 되는 

것은 방광, 방광경부 및 요도를 골반 깊이 위치시켜 근위부 

요도가 골반격막내에 자리 잡게 하는 것이다. 이는 해부학

적으로 정상적인 위치에 해당되며 골반 근육이나 주위 지

지 조직이 요자제 형성에 도움을 준다. 또 방광과 요도가 

골반 깊이 위치하면 이분된 치골의 결합을 용이하게 하고, 

결합된 치골로 인해 방광경부와 요도가 압박되는 것을 방

지하며 다시 방광과 요도가 전방이동 하는 것을 방지해 주

어 창상열개 없이 완전한 창상 회복에 도움을 준다. 최근 

Mitchell 등
5
은 방광외번증에 대해 완전일차봉합치료 (com-

plete primary exstrophy repair)를 하였던 29명의 환아를 평균 

13년간의 추적기간 동안의 결과를 보고하였는데 76%의 환

자가 간헐적 도뇨 없이 정상적인 배뇨를 하면서 요자제를 

획득하였고 방광 확장이 필요하였던 환자는 1명 (3%)뿐이

었다고 하였다. 완전일차봉합치료는 다단계 수술의 일차수

술인 방광봉합에 비해 수술시간에 큰 차이를 보이지 않았

고 치료 성적은 우수하였다. 이에 반해 Shaw 등
6은 다단계 

수술을 통해 방광 확장 없이 방광 경부 재건만 했을 때는 

요절제가 34%에서만 불과 했고 70%의 환자에서 방광확장

이 필요하였다고 보고하였다. 이상에서 보듯이 단단계 수

술의 우수한 결과는 신생아기부터 정상적인 방광 충만과 

배출을 통해 방광의 발달이 정상적으로 이루어졌기 때문이

라고 생각하며 이것이 단단계 수술의 가장 큰 장점이라고 

할 수 있겠다.

  본 증례에서 3명의 환아 모두 최종 성결정은 여아로 결정

되었다. 방광외번증 환아의 경우 염색체 검사에서 여아로 

판명되었으나 배설강외번증 두 증례는 모두 염색체 검사에

서 남아로 판명되었다. 하지만 음경의 크기가 남아로 재건

하기에는 너무 작아 여아로 성결정을 할 수밖에 없었다. 남

성 유전자형 배설강외번증 환아의 경우 대개 음경의 길이

가 짧아 남성 성기로 재건하기가 매우 힘들고 남성 성기로 

재건한다 하더라도 발기능력이 없고 임신능력도 없으며 미

용적으로도 지나치게 짧은 음경을 가지게 되어 기능적, 미

용적, 그리고 정신적으로 좋지 않은 결과를 보이게 된다. 

Lund 등
7도 남성 유전자형 배설강외번증 환아의 남성 성기

로의 재건에 대해 만족스럽지 못한 결과를 보고하였고, 

2000년 미국비뇨기과학회 학술대회에서는 남성 유전자형 

배설강외번증 환아의 경우 음경의 크기가 작아 남성 성기

로의 재건이 힘들 것으로 판단되면 여성으로 성결정을 하

라고 추천하고 있다.
8 하지만 한편에서는 46XY 배설강외번

증 환아를 남성 성기로 재건한 뒤 장기간 추적에서 정상적

인 성기능을 보이는 보고도 있고,
9 남성에서 여성으로의 성

전환 이후에 성인이 되었을 때 많은 경우에 자신을 남성으

로 인식하고 남성으로의 성역할을 하게 된다는 보고도 있

다.
10 그러므로 46XY 배설강외번증 환아의 성결정은 신중

하게 하여야 되며 음경의 크기가 적절하다면 술기상의 어

려움이 있더라도 남성으로의 성결정을 시도할 수 있겠다.

  본 증례의 환아들은 추적관찰기간 기간이 생후 1년 정도 

밖에 되지 않아 정확히 배뇨기능을 평가하기는 힘들었다. 

증례 1과 증례 3의 환아는 방광이 어느 정도 충만되기까지 

요실금이 없었고 이후에 배뇨를 하는 비교적 정상적인 배

뇨기능을 보였으나 장조직을 이용하여 방광 확장을 하였던 

증례 2의 환아는 정상적인 배뇨보다는 주로 요실금이 관찰

되었다. 수술 결과를 정확히 평가하기 위해서는 추적관찰

을 통해 배뇨기능의 평가가 필요하겠지만 1년의 추적기간 

동안 창상열개나 방광과 요도의 개방, 그리고 치골의 분리

가 관찰되지 않아 일단 단기간의 관찰기간 동안에 수술은 

성공적이라고 생각한다.

  배설강 및 방광외번증은 매우 드문 질환으로 비뇨기과 

의사라 하더라도 흔하게 경험하지는 못한다. 그 수술적 치

료에 있어서도 수술방법이 다양하고 확립되어 있지 않기 

때문에 막상 외번증 환아를 만나게 되면 어떤 수술방법으

로 접근을 해야 할지 결정하기가 쉽지 않다. 더구나 배설강

이나 방광외번증의 경우 동반기형이 다양하고 해부학적 구

조가 달라 환아의 해부학적 구조에 따라 적절한 수술방법

을 선택하는 것이 중요하다. 증례의 경험을 통한 단기간의 

임상경과를 볼 때 배설강 및 방광외번증의 치료에 있어서 

방광경부와 요도를 골반 깊이 위치시키는 것이 술 후 합병

증을 줄이는 중요한 수술 술기라고 생각한다.
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