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전대장무신경절증의 진단에 바륨대장조영술은 믿을 만한 검사인가?
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Is Barium Enema Reliable for the Diagnosis of Total Colonic Aganglionosis?
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Purpose: Barium enema is one of the diagnostic modalities for Hirschsprung’sdisease. The present study aimed to investigate the diag-
nostic accuracy of barium enema for Hirschsprung’s disease, especially total colonic aganglionosis (TCA).
Methods: We retrospectively reviewed the medical records of all the patients who were diagnosed as having TCA and underwent a ba-
rium enema in Asan Medical Center Children’s Hospital between January 1998 and December 2016. All the tests were performed and 
reviewed by pediatric radiologists.
Results: Among the total 19 patients with TCA who underwent barium enema, 9 patients (47.4%) had accurate radiographic results. 
Eight of the 13 neonate patients (61.5%) showed typical TCA radiological findings. However, only one of the 6 patients aged ＞4 weeks 
(16.7%) had accurate radiological diagnosis.
Conclusion: Barium enema showed low accuracy for TCA, and its diagnostic performance was better in neonatal period than in those 
aged ＞4 weeks.
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서  론

전대장무신경절증은 전체 히르슈슈프룽병 중에서 2%- 

13%의 빈도를 보이는 매우 심한 형태의 질환이다. 생후 수일 

이내에 담즙성 구토, 복부 팽만 등 위장관 폐색증상이 발생하

는 경우가 많고 높은 사망률을 보였던 질환이었지만, 최근에

는 조기에 진단하는 빈도가 높아지고, 패혈증의 조절 및 비경

구영양법, 수술적 치료의 발달로 치료성적이 향상되고 있다

[1,2]. 2008년 일본에서 시행된 전국적인 조사에서 전대장무

신경절증 환자의 사망률은 40.9%에서 15.8%로 감소하였고, 

이는 히르슈슈프룽병 관련 소장대장염 치료와 수술법의 발

전 등이 기여한 것으로 보고하였다[3].

히르슈슈프룽병의 최종 진단은 조직검사를 통해 신경절 

세포의 유무를 확인하는 것으로 이루어지지만, 임상 진료 시 

바륨대장조영술이나 항문직장압력 검사 등 비침습적인 진

단법이 많이 시행되고 있다. 그러나, 이러한 바륨대장조영술

이나 항문직장압력 검사 등은 시술자에 따라 정확도의 차이

를 보일 수 있다고 알려져 있으며[4], 저자들은 이전 연구에

서 히르슈슈프룽병에서 바륨대장조영술의 정확도와 민감

도, 특이도를 각각 66.0%, 88.6%, 53.2%로 보고한 바 있다

[5]. 그러나 이 보고 역시 전체 히르슈슈프룽병을 대상으로 

시행한 연구였으며, 아직까지 전대장무신경절증에서 바륨

대장조영술의 유용성에 대한 국내 연구는 없는 실정이다.

저자들은 본원에서 진단 및 수술을 받은 전대장무신경절
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Table 1. Patients summary

Case Sex
Age at barium 
enema (day)

Radiologic findings 
of barium enema

Preoperative 
diagnosis

Length of ileal 

involvement from 

the ICV (cm)

1 M 15 Microcolon, stiff bowel TCA 10
2 M 60 Reversed rectosigmoid index transition zone in 

distal sigmoid colon

CMC (sigmoid colon) 10

3 M 52 Transition zone in descending colon CMC (descending colon) 5
4 F 1 Distal jejunal or proximal ileum atresia Jejunoileal atresia 70
5 F 66 Normal 10
6 M 3 Transition zone in sigmoid colon CMC (sigmoid colon) 10
7 F 28 Luminal irregularity and stiff colon TCA 35
8 M 33 Normal 10
9 M 29 Transition zone in rectosigmoid colon reversed 

rectosigmoid index
CMC (rectosigmoid colon) 3

10 F 5 Question mark shaped colon TCA 15
11 F 13 Normal 65
12 F 2 Hirschsprung disease involving entire colon & distal SB TCA 80
13 M 21 Luminal irregularity and stiff colon TCA 65
14 M 3 Delayed contrast passage TCA 90
15 M 3 Microcolon, stiff bowel TCA 18
16 M 3 Normal 90
17 M 2 Distal SB obstruction SB obstruction 40
18 M 2 Microcolon TCA 15
19 M 297 Microcolon TCA 10

ICV, ileocecal valve; M, male; F, female; SB, small bowel; TCA, total colonic aganglionosis; CMC, congenital megacolon.

증 환자들을 대상으로 바륨대장조영술의 진단적 의미를 알

아보고자 연구를 진행하였다. 

대상 및 방법

1998년부터 2016년까지 19년간 서울아산병원 어린이병

원에 내원한 조직학적으로 전대장무신경절증을 진단받은 

환자 중 수술 전 바륨대장조영술을 시행하였던 환자를 대상

으로 하였다. 본원에서 시행한 영상검사는 소아영상의학과 

전문의가 시행 및 판독하였으며, 타 병원에서 시행한 검사 중 

판독이 있는 경우는 해당 병원의 영상의학과 전문의 판독임

을 확인하였고, 판독이 없는 경우는 본원 소아영상의학과 전

문의가 재판독하였다. 

바륨대장조영술을 시행하기 전에는 관장을 시행하지 않

았으며, 검사 시 진정제는 투여하지 않았다. 검사용 카테터

를 항문을 통해 수 센티미터 삽입시켜 조영제(thin barium, 

40% w/v concentration)와 공기를 주입하였으며 카테터의 

ballooning은 하지 않았다. 투시조영을 통해 검사를 진행하

였으며 검사자의 판단에 따라 자세 변화를 취하였다. 이후 24

시간, 48시간까지 지연촬영을 시행하였다. 

소아영상의학과 전문의가 판독하였으며 전대장무신경절

증의 전형적인 소견(microcolon, question mark shaped 

colon) 또는 이행부위(transition zone), mucosal irregu-

larity, colon의 정상적인 redundancy 소실, 전 대장에서 조

영제 배출이 지연되는 경우 등의 소견을 종합하여 영상의학

적으로 전대장무신경절증을 진단하였다. 

결  과

1. 인구학적 특성 및 검사 시기

연구 기간 동안 조직학적으로 전대장무신경절증으로 진

단된 환자수는 총 35명이었으며, 본원 및 타 병원에서 수술 

전 바륨대장조영술을 시행하였던 환자는 총 19명이었다. 이 

중 남자는 13예, 여자는 6예였다. 생후 4주 이내에 바륨대장

조영술을 시행한 경우가 13예, 생후 3개월 이내가 5예, 그 이

후가 1예(생후 297일) 있었다. 환자들의 성별 및 검사 당시 

나이 그리고 조직학적 진단으로 확인된 무신경절의 범위와 

바륨대장조영술의 결과를 Table 1에 정리하였다. 

2. 전대장무신경절증의 바륨대장조영술

전체 19예 중 바륨대장조영술을 통해 히르슈슈프룽병으

로 진단했던 환자는 13예였고, 나머지 6예 중 2예는 소장폐

색, 4예는 정상 소견을 보였다. 또한, 히르슈슈프룽병이라고 

진단했던 13예 중에서 4예는 전대장무신경절증이 아닌 일부 
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Fig. 1. Full-term 52-day-old boy with total colonic aganglionosis.

False-positive transition zone (arrow) is noted at the descending colon

(case 3).

Fig. 2. Total colonic aganglionosis in a 3-day-old boy. Question-mark

shape of the colon is noted with cecum and ascending colon. The rectum

and descending colon has normal caliber (case 15).

대장에 국한된 히르슈슈프룽병으로 진단하였다. 이 중 직장

구불결장(rectosigmoid colon)에 국한된 경우가 1예, 구불

결장(sigmoid colon)에 국한된 경우가 2예, 하행결장

(descending colon)에 국한된 경우가 1예였다. 결과적으로 

바륨대장조영술로 전대장무신경절증이 정확하게 진단된 경

우는 9예(47.4%)였다. 바륨대장조영술에 의한 시술 후 합병

증은 발생하지 않았다. 일부 환자들의 사진을 Fig. 1과 Fig. 

2에 첨부하였다.

검사 시기에 따라서 분류한 결과, 신생아 시기에 바륨대장

조영술을 시행한 13예 중 8예(61.5%)에서 영상의학적인 진

단이 정확하였으나, 신생아 시기 이후에 시행한 6예 중 1예

(16.6%)에서만 영상의학적인 진단이 정확하였다. 

고  찰

전대장무신경절증은 과거에는 높은 사망률을 보였던 질

환이었으나 점차 치료 성적이 향상되어 생존율이 85%까지 

높아지게 되었다. 이는 수술 전후 처치와 감염관리, 수술수

기의 향상이 기여한 바도 있지만, 최근 들어 정확한 진단이 

빨라진 것이 큰 역할을 했다고 볼 수 있다[1,3,6,7]. 

바륨대장조영술은 원위부 장폐색이 의심되는 환자에서 

시행되는 매우 중요한 진단 방법이다. 하지만 이 검사는 시술

자의 숙련도에 따라 부정확한 결과를 보일 수 있는데, 카테터

를 제거하는 시기가 느리거나 너무 빠르게 조영제를 주입하

면 그 결과가 달라질 수 있다. 또한 장의 직경 변화를 통해 간

접적으로 진단하기 때문에 검사 시기가 다른 경우 장내 물질

의 이동에 따라 다른 결과를 보이기도 한다[8]. 본원에서는 

숙련된 검사자가 정해진 매뉴얼에 따라 검사를 진행하였으

며, 비교적 일정한 검사 결과를 얻을 수 있었다. 

전대장무신경절증을 시사하는 바륨대장조영술의 소견으

로 작은 결장(microcolon), 물음표모양 결장(question 

mark shaped colon) 등이 보고되고 있으나, 정상적인 결장 

소견을 보이는 경우도 적지 않다[6]. N-Fékété 등[7]은 전

대장무신경절증 27예를 분석한 결과 영상의학적 소견은 비

특이적이고, 단지 기능적인 회장 폐색의 소견만 보일 수 있다

고 보고하였다. N-Fékété 등[7]의 증례 27예 중 7예에서 정

상적인 대장 소견을 보였고, 5예에서 S 결장, 비장굴곡부, 간

굴곡부가 정상적인 굴곡을 보이지 않는 작고 콤마 모양을 보

였다. 

전대장무신경절증을 의심할 수 있는 작은 결장 소견은 전

체 환자의 23%-38% 정도에서 발견되지만[9,10], 태변성장

폐색증, 원위부 공장폐쇄, 회장폐쇄, megacystis-micro-

colon-intestinal hypoperistalsis 증후군에서도 보일 수 있

는 소견이다[11]. 한편 정상 너비의 결장(normal-caliber 

colon)이 전대장무신경절증 환자의 22%-77%에서 발견되

며 대부분 매끈하고 주름이 보이지 않는 양상을 보인다

[10,12]. 하지만 이러한 매끈한 대장(smooth or featureless 

contour) 소견은 신생아에서 정상적으로 보일 수 있어 감별

이 필요하다[13]. 

그 외 전대장무신경절증의 바륨대장조영술에서 보이는 

소견으로 회장 역류(ileal reflux)가 보고되었다. De Campo 

등[12]은 회장 역류가 전대장무신경절증 환자의 33%에서 



Lee JY, et al: Is Barium Enema Reliable for the Diagnosis of TCA?

Journal of Korean Association of Pediatric Surgeons 13

발견되었다고 보고하였으며, Cremin과 Golding [14]은 전

대장무신경절증의 바륨대장조영술은 비특이적이지만 회장 

역류 소견은 진단적 가치가 크다고 하였다. 본 연구에서는 바

륨대장조영술에서 회장 역류 소견이 발견되지 않았는데, 이

는 검사 시 조영제의 양과 압력이 충분하지 않아 역류 소견이 

보이지 않았을 것으로 생각된다. 

히르슈슈프룽병에서는 신경절 부위와 무신경절 부위 사

이에서 이행부위가 보이지만, 전대장무신경절증에서는 대

장의 모든 부위에서 신경절이 존재하지 않더라도 이행부위

를 보이는 경우가 있다[9]. 이는 원위부 대장에 비해 근위부 

대장이 상대적으로 높은 압력을 받아서 생기는 것으로 보인

다. 저자들이 경험한 증례 중에서도 이행부위가 위양성으로 

보이는 경우가 있었다. 신생아 시기 이후에 시행한 검사에서 

이행부위가 더 많이 발견되었는데(증례 2, 3, 9), 이는 시간이 

지날수록 근위부 압력이 높아졌음을 반영하는 것으로 보인

다. 

무신경절의 길이가 길수록 바륨대장조영술에서 보이는 이

행부위의 위치와 실제 병변과는 차이가 큰 것으로 보이며, 특히 

이행부위가 긴 히르슈슈프룽병(long segment Hirschsprung’s 
disease)에서는 이행부위의 진단률이 25% 정도로 낮게 보고

되었다[15]. 따라서 이행부위의 존재만으로 무신경절의 범

위를 추측하거나 전대장무신경절증을 배제해서는 안된다. 

전대장무신경절증을 수술 전에 의심하지 못하는 경우, 수술 

전 후로 문제가 발생할 수도 있으며, 무신경절의 길이를 잘못 

판단하여 재수술을 시행해야 하는 경우가 생기기도 한다[2]. 

따라서 정확한 무신경절 범위를 알기 위해서는 수술 중 조직

검사가 가장 중요하다고 할 수 있다. 

본 연구에서 영상의학적으로 전대장무신경절증으로 진

단되지 않은 10예 중 9예는 장폐색 증상으로 수술 시 전대장

무신경절증이 확인되었으나 나머지 1예는 진단되지 않았고, 

추후 증상이 지속되어 재수술을 하던 중 진단되었다. 결과적

으로 전대장무신경절증 환자에서 수술 전 시행한 바륨대장

조영술의 진단률은 47.4% (9/19)였으며, 나머지 47.4%는 1

차 수술 시, 5%는 2차 수술 시 진단되었다. 전대장무신경절

증의 빠른 진단이 예후에 큰 영향을 미친다는 점을 고려할 

때, 장폐색 증상이 1개월 이상 지속되는 경우 바륨대장조영

술이 정상적으로 보인다고 하더라도 다른 원인이 불분명하

다면 전대장무신경절증을 의심하는 것이 필요하다고 할 수 

있다.

전대장무신경절증을 진단하기 위한 바륨대장조영술은 

50%에 약간 못 미치는 정확도를 보였으며, 신생아기에 시행

했을 때가 그 이후에 시행했을 때보다 더 정확한 결과를 보였

다.
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