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선천성 양측성 요부탈장을 동반한 요부늑골척추 증후군
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Lumbocostovertebral Syndrome with Congenital Bilateral Lumbar Hernia
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Lumbocostovertebral syndrome is a rare type of congenital lumbar hernia. Its features include lumbar 
hernia associated with genitourinary, vertebral, and rib anomalies. About 30 cases have been reported in the 
English literature, but in Korea, there has not been a case reported. We experienced a neonate with multiple 
costovertebral anomalies and bilateral lumbar hernia with liver and small intestine herniation diagnosed 
by physical examination and computed tomography. We report a case of a congenital lumbocostovertebral 
syndrome in neonate with literature review. 
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다 등 이상 소견은 보이지 않았다. 특이 가족력은 없었고, 

분만 당시 APGAR점수는 1분에 9점, 5분에 10점 이였으

며, 두위 33 cm, 흉위 31 cm, 신장 46 cm으로 정상 범위였

다. 출생 당시 진찰상 우측 요부 늑골 하연에 5×5 cm 크기

의 고정되어 있는 부드럽고 잘 움직이는 종괴가 관찰되었

다. 또한 평상시에는 보이지 않으나 환아가 울 때에만 좌측 

늑골 하연으로 돌출되는 3×2 cm 크기의 종괴가 관찰되었

다(Fig. 1). 환아는 출생 후 호흡곤란은 없었으며 심잡음은 

요부늑골척추 증후군은 선천 요부탈장과 동반하여 흉

곽, 비뇨생식계, 척추의 기형을 동반하는 증후군으로 전세

계적으로 30례 가량 보고된 매우 드문 질환이다.

요부탈장은 후복벽 요측부, 복횡근막의 결손을 통해 발생

하는 탈장으로 발생시기에 따라 선천적, 후천적으로 나눌 

수 있으며, 발생 위치에 따라 크게 상부에 발생하는 

Grynfelt-lesshaft 탈장과 하부에 발생하는 Petit 탈장, 광

범위 탈장으로 나뉘게 된다. 저자들은 신생아에서 선천성 

양측성 요부탈장과 반척추증, 늑골의 기형을 동반한 요부늑

골척추 증후군 1례를 경험하여 문헌고찰과 함께 보고한다.    

증          례

환아는 G6P4L4D0A2의 39세 산모에서 임신 36+3주에 

본원에서 제왕절개로 분만한 여아로, 산전 검사상 양수 과

Fig. 1. Burging mass at the both flank area.
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청진되지 않았다. 단일 제대동맥이 관찰되었고 그 외 항문 

기형이나 꼬리 오목 등 특이 이상은 발견되지 않았다.

출생 직후 시행한 흉부 x-선 상 우측늑골 아래쪽으로 

간 및 소장의 탈장(Fig. 2)이 관찰되었으며, 좌측에는 탈장 

등 이상 소견은 보이지 않았다. 또한 9-12번 흉추에서 융

합되지 않은 척추(Fig. 2)가 관찰되었다. 복부 컴퓨터 단층 

촬영에서 양측 복벽빗근의 결손이 관찰되었으며 우측 빗

근 결손 부위에 발생한 간과 소장의 탈장(Fig. 3)이 관찰되

었으나 좌측으로는 뚜렷한 탈장은 관찰되지 않았으며 요막

관이(Fig. 4) 관찰되었다. 그 외 신장기형 등은 보이지 않았

다. 흉부 컴퓨터 단층 촬영에서 우측 3, 4번 갈비뼈의 유합 

및 양측 하부 늑골의 외측, 미측 편향이 관찰되었으며 

9-12번 흉추에서 반척추뼈(Fig. 5)가 관찰되었다.신생아 

대사이상 검사 상 특이 이상 보이지 않았으며, 유전자 검사

에서 46,XX의 정상 핵형이 보고되었다.

환아는 출생 이후 복부 종괴의 크기는 변화가 없었으며 

감돈 등의 특이 합병증 보이지 않아 1년 정도 경과 관찰 후 

수술 시행 예정으로 퇴원하였다.

Fig. 2. Chest X-ray show lumbar hernia and T9-T12 
hemivertebrae, laterlization and caudalization of both 
lower rib.

Fig. 3. Abdomen CT showing bilateral oblique muscle 
defect with herniation of liver and bowel.

Fig. 4. Abdomen CT showing urachus.

Fig. 5. Chest CT showinghemivertebrae on T9-T12.
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고          찰

요부늑골척추 증후군은 1972년 Touloujkian이 선천 요

부탈장과 흉곽, 비뇨생식계, 척추의 기형을 동반한 경우를 

요부늑골척추 증후군으로 처음 기술한 이래1 현재까지 약 

30례가 보고되고 있고 국내에는 아직 보고된 바가 없다. 요

부늑골척추 증후군은 선천 요부탈장과 동반되는 기형 중 

가장 흔하게 보고되는 질환이다.2

요부 탈장은 1731년 de Garangoet의 부검을 통해 처음 

보고되었으며,3 1783년 Petit가 하요부탈장을 보고한 후 

1866년 Grynfeltt와 Lesshaft가 상요부탈장을 보고하여 

해부학적 기술이 더욱 명확해졌다.

요부탈장은 발생 시기에 따라 선천성, 후천성으로 구분

할 수 있으며, 이 중 선천 요부탈장은 단독으로 발생하는 

경우도 있지만 심방 중격 결손, 곤봉발, 혹은 신장 무형성, 

미하강 고환 등의 비뇨생식계 기형, 직장항문 기형, 복벽갈

림증, 횡경막 탈장, 신경관 결손, 1형 신경 섬유종증 등과 동

반되기도 한다.4-7

요부탈장은 남성에서 더 흔하게 발견되며,2 후천 요부탈

장의 경우는 외상과 관련된 경우가 많으며 주로 좌측에 발

생하게 되며 양측성인 경우는 매우 드물다. 선천 요부탈장

은 후천 요부탈장보다는 양측성의 빈도가 높으나 대부분

의 경우에서 단측성으로 발생한다.8 본 증례에서는 이학적 

검사상 양측성 요부탈장이 관찰되었으며, 영상의학 검사 

상 우측 복벽 빗근의 결손과 동반하여 간과 소장의 상요부

탈장이 관찰되었다. 좌측의 탈장은 관찰되지 않았으며 이

는 울거나 힘을 줄 때에만 탈장이 관찰되어 검사 시행 시 

나타나게 않았다.

요부탈장에서 탈장낭의 내용물은 장 및 그물막, 복막앞 

지방, 장간막, 맹장 및 막창자, 그 외 위나 난소, 비장등의 탈

장들이 있을 수 있으나,4 본 증례와 같이 간의 탈장이 동반

되는 경우는 매우 드물다.

요부늑골척추 증후군에서 늑골기형의 경우 늑골의 저형

성에서부터 무형성, 혹은 양측성 늑골 결손까지 다양한 양

상이 보고되었으며, 척추 기형의 경우 반척추증이 가장 흔

하게 보고되었다4. 본 증례에서는 우측 3, 4번 갈비뼈의 유

합 및 양측 하부 갈비뼈들의 외측, 미측 편향이 및 T9-12

의 반척추증이 보고되었으며 이는 이전에 보고된 요부늑

골척추 증후군에서 특징적으로 보고된 소견과 일치하였

다.

선천 요부탈장의 원인은 아직 명확하지 않으나 재태연령 

3-5주 사이에 일시적인 저산소로 인한 체세포 변이에 의

해 요부 근육분절의 발생장애로 인한 복벽의 형성저하로 

인하여 발생될 것이라고 추측된다.1, 9 이 시기에 발생하는 

중배엽 기원의 체세포 분절은 늑골과 척추체, 몸통의 골격

근 형성을 담당하게 되며,5 이와 연관되어 요부늑골척추 증

후군이 발생할수 있을 것으로 생각된다.

요부탈장의 진단은 증상과 이학적 검사로 발견할 수 있

지만, 지방종, 섬유종, 육종 등의 연부조직 종양이나 혈종, 

농양, 신종양 등과의 감별이 필요하므로 복부 초음파나 전

산화 단층촬영 등이 필요하다.10, 11

요부 탈장의 치료는 감돈 등을 예방하기 위해 생후 1년 

내에 수술적 치료를 하는 것이 권장된다. 수술은 크기가 작

은 경우에는 단순 봉합을 시행할 수 있으나 크기가 큰 경우

에는 인공 그물막이나 경질막을 사용하면 재발 가능성이 

낮다12. 본 증례처럼 간의 탈장이 동반된 경우 1례에서는 간

의 초점성 결절성 과증식이 동반되었으며 간의 부분 절제

와 탈장의 단순봉합을 시행하였다.13

본 증례에서는 이학적 검사상 양측성 요부탈장이 관찰

되었으며, 영상의학 검사 상 우측 복벽빗근의 결손과 동반

하여 간과 소장의 상요부탈장이 관찰되었다. 좌측의 탈장

은 신생아가 울 때만 탈장이 관찰되어 단순 흉부 방사선 사

진이나 컴퓨터 단층 사진에서 탈장을 촬영하지 못하였다. 

요부늑골척추 증후군은 아직 국내에 보고된 바가 없고 

전 세계적으로 30예 정도만이 보고된 매우 드문 질환이다. 

이 중 양측성인 경우는 전체의 10-20%에 불과하며, 간의 

탈장이 동반된 경우는 더욱 드물다. 환아는 아직 수술적 

치료 없이 경과 관찰중인 상태로 추후 수술적 탈장 교정 및 

이후 추적관찰을 통해 추가적인 증상 발현 여부의 관찰이 

필요할 것이다.  
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= 국 문 초 록 =

요부늑골척추 증후군은 선천 요부탈장과 동반하여 흉곽, 비뇨생식계, 척추의 기형을 동반하는 증후군으로 전세계적으

로 30례 가량 보고되었으며, 국내에는 아직 보고된 바가 없다. 본 사례에서는 특이 과거력 및 가족력 없는 산모에서 출

생한 신생아에서 출생 직후 양쪽 복부에 종괴가 관찰되어 이학적 검사 및 컴퓨터 단층 촬영을 통해 요부탈장과 척추 및 

늑골 기형을 확인하였다. 이에 저자들은 신생아에서 선천성 양측성 요부탈장을 동반한 요부늑골척추 증후군 1례를 보

고하는 바이다.

중심 단어 : 요부늑골척추 증후군, 선천 요부탈장


