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서      론

  Peutz-Jeghers 증후군은 위장관의 과오종성 용종

증과 점막 및 피부의 색소 침착을 동반하는 상염색

체 우성 유전 질환이다
1). 용종은 주로 과오종(ha-

martoma)이며 다발성 또는 단발성으로 전 위장관에

소아 Peutz-Jeghers 증후군 환자에서
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Peutz-Jeghers syndrome is an autosomal dominant inherited syndrome characterized by mucocu-

taneous pigmentation and gastrointestinal hamartomatous polyps. The most important complications 

that increase morbidity are intussusception, bleeding and obstruction. Most patients with 

Peutz-Jeghers syndrome may undergo multiple laparotomies for complications such as intussus-

ception or bleeding every 2 to 3 years during adolescence and early adulthood. To decrease the 

relaparotomy rate, intraoperative endoscopy may be useful in the treatment of complications that 

are related to Peutz-Jeghers syndrome. Use of intraoperative endoscopy can lead to a healthier life 

and to a longer life expectancy for the patient. We describe a case of Peutz-Jeghers syndrome, 

who underwent polypectomy by total gut endoscopy in an 11-year-old girl presented with intestinal 

obstruction and anemia. During the course of the operation, the endoscope was inserted per the 

enterostomy and colostomy sites, and 16 polyps in the small and large intestine were removed 

endoscopically using a snare. (Korean J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005; 8: 76∼80)
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서 발생할 수 있으나, 소장, 대장, 위 등의 순으로 

발생한다
2,3). 용종으로 인한 증상이 없을 수도 있으

나, 복통, 장중첩증, 장 폐쇄, 장 출혈 등을 일으킬 

수 있으며
4) 일부에서는 용종에서 종양이 발생할 수

도 있다5). 

  대부분의 Peutz-Jeghers 증후군 환자들에서 합병

증의 발생으로 청소년기나 성인 초기에 2∼3년에 

한번씩 수술을 받게 되며, 잦은 장 절제로 인해 단장 

증후군과 같은 심각한 합병증이 발생할 수 있다. 최

근 내시경술을 발달로 상부 및 하부 위장관에 발생

한 용종에 대해 내시경적 절제술을 시행할 수 있으

나, 내시경이 도달되지 않는 소장에 발생한 용종의 

치료에 대해서는 한계가 있었다. 

  수술 중 내시경적 용종 절제술은 1985년 Mathus- 

Vliegen과 Tygat
6)
가 처음 시행한 이후 내시경이 도

달되지 않는 소장의 용종 절제에 널리 이용되고 있

으며, 이는 용종으로 인한 합병증과 빈번한 수술적 

절제를 감소시키고 삶의 질을 향상시켰다
7,8)
. 국내

에서도 성인들을 대상으로 시행된 보고
9)
가 있으나, 

소아에서는 아직 문헌 보고가 없다. 

  저자들은 다발성 용종으로 인해 장 폐쇄와 빈혈, 

장중첩증이 발생한 Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 

수술 중 전장 내시경에 의한 다발성 용종 절제술을 

시행하였기에 문헌 고찰과 함께 보고한다.

증      례

  환  자: 김○○, 11세, 여자

  주  소: 잦은 복통과 구토

  현병력: 내원 2개월 전부터 간헐적으로 구토와 복

통이 발생하였고, 2일 전부터 심한 복통과 구토가 

발생하였다. 복통은 상복부에서 산통을 호소하였고 

식사 후에 악화되는 경향을 보였다. 5 kg의 체중 감

소가 있었다.

  과거력: 어릴 때부터 입술, 뺨, 구강 점막에 흑갈

색의 색소 침착이 있어 Peutz-Jeghers 증후군으로 의

심되었다. 6세 때 공장에서 발생한 장중첩증으로 공

장 부분 절제술을 받았으며, 10세 때 심한 복통과 

빈혈이 발생하여 본원에서 위와 십이지장 및 대장

에서 다수의 용종을 내시경하에서 절제하였으며 과

오종으로 확인되었다.

  출산력: 만삭아 및 정상 분만으로 출생했으며 출

생 체중은 3,000 g이었고, 산전 진찰 및 출생시에 별

다른 문제는 없었다. 

  가족력: 40세인 아버지와 34세인 어머니의 첫째 

자녀로 유전성 질환이나 만성 질환은 없었다. 

  신체 검사: 입원 당시 체중 30 kg (10∼25 백분위

수), 신장 140 cm (25∼50 백분위수), 체온 36
oC, 혈

압 110/80 mmHg, 호흡수 20회/분, 맥박수 90회/분이

었다. 환아의 발육과 영양은 비교적 양호했으며 빈

혈성 결막과 입술, 뺨, 구강 점막에 색소 침착이 관

찰되었다. 흉부 청진은 정상이었으며, 복부 진찰에

서는 특이 소견이 없었다.

  검사실 소견: 말초 혈액 검사에서 혈색소 6.9 g/ 

dL, 백혈구 8,520/mm
3
, 헤마토크릿 27.1%이었으며, 

호중구 63.5%, 림프구 27.1%이었다. 소변 검사는 정

상이었으며, 혈청 생화학 검사에서 AST/ALT 21/17 

IU/L, BUN 11 mg/dL, creatinine 0.4 mg/dL이었다. 말

초 혈액 도말 검사에서 저단구성 저색소성 빈혈이 

관찰되었다.

  내시경 및 방사선학적 검사 소견: 내원 시 시행한 

Fig. 1. Duodenoscopic finding. Duodenoscopic findings 

show multiple, relatively large sized, pedunculated 

polyps in the second portion of the duodenum. 
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상부 위장관 내시경 검사에서 십이지장의 제2부와 

3부에 걸쳐있는 7개의 용종을 올가미를 이용하여 

제거하였다(Fig. 1). 용종 제거술을 시행한 다음 날 

갑작스런 복부 산통이 발생하였고 우상복부에서 종

괴가 촉지되었다. 복부 초음파 검사로 장중첩증을 

진단하고 응급 수술을 시행하였다. 이때 시행한 바

륨 관장술에서 다수의 종괴가 대장에서 관찰되었다

(Fig. 2). 수술 시야에서 20 cm 정도의 공장이 중첩되

어 있었으며 중첩된 장 내에 다수의 용종이 촉지되

어 장중첩된 부분을 절제하였다(Fig. 3).

  수술 후 7일 뒤에 혈변이 발생하였고 대장 조영술

에서 확인된 용종을 제거하기 위해 대장 내시경을 

시행하였으며, 하행 결장, 비만 곡부 근처의 횡행 결

장 및 간 만곡부 근처의 상행 결장에서 내강을 거의 

막고 있는 용종이 발견되었고, 그 외 크기가 작은 

다수의 용종이 관찰되었다(Fig. 4). 용종이 너무 커

서 올가미를 걸 수 없었으며 합병증이 우려되어 전 

장 내시경술에 의한 용종 절제술을 시행하였다. 먼

저 횡행 결장에 절개를 하여 내시경을 삽입하여 근

위부 및 원위부 대장으로 내시경을 진입시켜 4개의 

용종을 절제하였다. 또한 근위 회장 부위에서 절개

한 후 근위 및 원위 소장에 있는 용종을 12개 절제

하였다.

  경  과: 환아는 이후 특별한 부작용 없이 퇴원하였

으며 빈혈이나 혈변, 장 폐쇄 등의 이전 증상은 모두 

없어지고 6개월 동안 8 kg의 체중 증가가 있었다.

고      찰

  본 환자는 용종으로 인하여 두 번의 장중첩증이 

Fig. 2. Barium enema finding. Barium enema reveals 

two giant, irregularly lobulated polyps in the transverse 

and descending colon.

Fig. 3. Pathological finding. Multiple, variable sized 

polyps are seen in the specimen of the jejunum 

resected for the treatment of intussusception.

Fig. 4. Colonoscopic finding. Colonoscopic findings 

show a huge, lobulated, pedunculated polyp with ul-

cerations occluding the bowel lumen in the transverse 

colon.
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발생하여 응급 수술을 받았고, 다발성 용종 때문에 

소장의 불완전 위장관 폐쇄로 복통, 구토 및 체중 

감소가 장기간 지속되었으며, 용종으로부터의 출혈

로 인한 빈혈이 발생하는 등 Peutz-Jeghers 증후군의 

다양한 합병증이 동반되었다. 또한 1년 전에 상부 

및 하부 위장관에서 다수의 용종을 절제하였으나 

단기간에 용종의 수와 크기가 급격히 증가하였다. 

대장에 발생한 용종은 크기가 너무 커서 내시경하 

절제술을 시행하기가 어려웠고, 내시경이 도달되지 

않는 소장에 있는 용종을 한꺼번에 제거하기 위해

서는 전장 내시경술을 시행할 수 밖에 없었다.

  Peutz-Jeghers 증후군에서의 위장관 용종은 과오

종으로 거의 모든 환자에 발생하며 소장, 특히 공장

에 가장 호발하는데, 용종의 수는 수 개에서 수 백개

에 이르지만 100개를 넘는 경우는 많지 않다
10)
. 용종

은 비교적 크기가 큰 편이며 유경성인 경우가 많다. 

과오종 자체는 양성이지만 암으로의 변화할 수 있

다고 하며
5,11)
, Peutz-Jeghers 증후군 환자의 2∼15%

에서 위장관계에 악성 종양이 발생한다고 한다
12)
. 

또한 위장관계 외에서 췌장암, 유방암, 폐암, 부인과

암, 생식선 종양 등 악성 종양의 발생이 증가한다고 

한다
13)
. 

  내시경이 도달될 수 있는 상부나 하부 위장관의 

용종은 내시경적 용종 절제술로 제거할 수 있으나 

소장의 용종은 접근이 불가능하므로 수술 중 내시

경적 용종 절제술이 대두되게 되었다. 또한 Peutz- 

Jeghers 증후군에서 합병증이 발생하였을 때 수술이 

필요하게 되는데, 수술 시에 장을 만져서 용종을 촉

지할 수 있는 경우는 내시경적 용종 절제술을 할 수 

있는 크기의 용종 중 38%에 지나지 않는다고 한다
7). 

따라서 수술 시 내시경 검사를 함께 시행함으로써 

전 장에 있는 용종들을 모두 제거하여 합병증을 예

방하고 수술의 횟수를 줄일 수 있다
14). 

  수술 중 내시경적 용종 절제술은 소장이나 대장

을 약간 절개하여 내시경을 삽입하고 외과 의사의 

도움을 받아 내시경을 원위부 및 근위부로 삽입하

며, 용종 절제술은 올가미를 이용한 일반적인 내시

경하 절제술과 동일한 방법으로 시행한다. 내시경 

기기는 일반적인 상부 위장관 내시경이나 소아용 

또는 성인용 대장 내시경을 사용할 수 있다. 수술 

중 내시경적 용종 절제술은 내시경의 삽입 및 용종 

절제술이 장 안과 밖에서 관찰하면서 이루어지기 

때문에 안전하고 합병증이 거의 없는 시술이다
15). 

  수술 중 내시경 검사는 원인 불명의 위장관 출혈

이나 본 증례와 같은 Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 

많은 도움이 되지만
15,16), 수술 전에 내시경을 소독하

여야 하는 번거러움이 있고 수술대 곁에 붙어서 내

시경을 조작하기에 불편함이 따른다. 또한 무경성 

용종의 절제는 용종 주위의 점막층을 들어올리는 

시술을 한 후 용종을 절제함으로써 장 천공을 예방

할 수 있는데, 수술 중 내시경적 용종 절제술에서는 

이런 시술을 다하기가 쉽지 않다. 게다가 위와 장이 

가스로 가득차 있으면 소장의 장간막이 긴장되면

서 장도 같이 긴장되어 용종 절제시 내시경 시술이 

어려울 수 있다. 그러나 이러한 어려움들은 시술자

들의 많은 경험과 조심스러운 처치로 예방될 수 있

다
17)
.

  Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 용종이 발생하여 

자라는 속도를 알 수 없고, 합병증이 일어나기 전에 

용종을 제거해야 하는 시기를 가늠할 수 없는 것이 

시술 후 환자 관리에 어려움이다. 수술에 따르는 문

제점을 해결하기 위해서는 소장에 대한 내시경 검

사 방법에 많은 발전이 필요하나, 현재로서는 소장

에 대한 방사선학적 검사와 상부 및 하부 위장관 내

시경 검사를 정기적으로 받는 것이 적절하며, 불가

피한 경우 수술과 수술 중 내시경 치료를 병용하는 

것이 바람직한 치료법이라고 생각된다.

  본 증례는 수술을 통한 전장 내시경술로 소장 및 

대장 내의 대부분의 용종을 정확하고 안전하게 제

거할 수 있어 오랜 기간 동안 개복술을 피할 수 있

으리라 생각된다. 그러나 새로운 용종의 발생과 절

제하지 못한 작은 용종의 성장 속도가 빠를 것으로 

예상되어 짧은 기간의 주기적인 추적 내시경 검사가 

필요할 것으로 판단된다. 또한 위장관 이외의 장기

에서 암 발생의 위험이 높기 때문에 정기적인 유방

조영술과 부인과적 검사가 필요할 것으로 생각된다. 
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요      약

  수술 중 전장 내시경적 용종 절제술은 내시경이 

도달할 수 없는 소장에 발생한 용종의 절제에 유용

하며, Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 삶의 질을 향상

시키고 합병증으로 인한 수술의 빈도를 감소시킨

다. 본 저자들은 장중첩증과 장 출혈에 의한 빈혈 

및 장 폐쇄가 발생한 Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 

전장 내시경술에 의한 용종 절제술을 시행한 1례를 

경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고한다. 
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