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Pneumatosis cystoides intestinalis is an uncommon condition characterized by the presence of multiple gas-filled 
cysts within the wall of the gastrointestinal tract. It is still a poorly understood phenomenon, considered to result 
from primary mucosal insult from varying causes. However, it is associated with various diseases, including gastro-

enteral obstructive and connective vascular diseases and even pulmonary or endocrine diseases. Authors report 
a case of pneumatosis cystoides intestinalis with volvulus in the small intestine that developed in a 44-year-old 
man without history of any special underlying diseases. (J Korean Surg Soc 2009;76:321-325)
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서      론

  낭성장기종은 드문 질환으로 이전에는 장공기증, 장공기

낭, 복막성 기종 등으로 부르던 것으로(1) 장벽에 비정상적

인 가스 저류로 다발성 낭포가 발생하여(2) 장폐색 등의 복

강 내 합병증을 유발하거나 반대로 장폐색 등 폐색성 장질

환 등으로 인해 낭포성 병변이 발생하는 것을 말한다.(1) 성

인에서는 무증상인 경우가 많고 증상이 있는 경우에도 미

만성의 복통, 설사, 혈변, 변비, 체중감소, 후중감 등의 경우

가 많아 진단이 어려우며 낭종으로 인한 부분적 장폐색, 장

염전, 장중첩증 등이 발생할 수 있다. 다른 질환들에서 이차

적으로 동반되는 경우 일차 질환과 특별히 구분되는 증상

이 없으며(3) 진단 및 치료를 위해 시행한 검사 및 수술 혹

은 부검 시에 우연히 발견되기도 한다.(4)

  저자들은 회장 원위부에 발생한 낭성장기종과 이에 동반

된 장염전을 치험하였기에 낭성장기종의 병리, 임상적 특

성, 진단 방법 및 치료에 대하여 문헌 고찰과 함께 보고한

다.

증      례

  환자는 특이 병력이 없었던 44세의 남자 환자로 내원 약 

한달 전 복부 통증 및 오심을 주소로 내원하였고 이때 단순 

복부 방사선 촬영 및 복부 전산화 단층촬영으로 장염전 및 

낭성장기종으로 진단 받은 기왕력이 있었던 환자였다. 당

시 입원 및 수술 치료를 권유하였으나 자발적인 증상 호전

을 이유로 검사 및 치료를 거부하고 퇴원하였다. 퇴원 한 

달 후 심화된 복통과 오심, 구토 등의 증상을 주소로 응급실

로 내원하였다.
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Fig. 1. Simple abdomen. X-ray. Plain film shows small bowel con-

glomeration into right subphrenic space and pneumatosis 

intestinalis.

Fig. 3. Operative field. (A) Small 

bowel was partially obstruc-

ted because of mesenteric 

volvulus. (B) Mucosa of 

small intestine was visible 

grossly.

Fig. 2. Abdominal CT. In lung setting, small bowel conglom-

eration into right subphrenic space and marked pneuma-

tosis intestinalis in small bowel loops are shown (arrow).

  내원 당시 생체 징후는 안정적이었으며 약간의 탈수 증

상이 있었지만 의식은 명확하였다. 심장 및 폐 등의 흉부소

견은 정상이었고 복부는 전반적으로 팽만되었고 청진 상 

장음은 감소되었으며 타진 상 고음이 들렸고 복벽은 다소 

강직되었고 우상복부에는 압통과 반발통이 있었다. 간 비 

종대는 촉지되지 않았다.

  입원 당시 환자의 말초 혈액 검사 상 백혈구 14,000/mm3, 

그 중 호중구 96%, 혈색소 12.5 g/dl, 혈소판 145,000/mm3였

으며 다른 특이 검사소견의 이상은 없었다. 흉부 방사선 촬

영은 정상 소견이었으며 단순 복부 방사선 촬영에서 우측 

횡경막하 지점에 복강내 유리 공기와의 감별이 어려운 이

상 공기음영이 있으며 소장의 뭉쳐진 모습과 함께 거품모

양의 공기음영이 중첩되어 있었다(Fig. 1). 

  복부전산화단층촬영에서도 단순 복부 방사선 촬영과 동

일한 양상의 소견을 볼 수 있었으며 이상 공기 음영은 복강

이 아닌 소장 내에 국한되어 있었고 장염전을 암시하는 와

류징후가 동일한 지점에서 보였으며 이는 한 달 전 내원시 

촬영한 복부 전선화 단층촬영의 소견 보다 악화된 소견이

었다(Fig. 2).

  장염전이 호전되진 않고 있어서 장괴사의 가능성이 있다

고 판단하여 수술을 시행하였다. 수술 소견상 소장은 전반

적으로 팽대되어 있었으며 소장원위부가 장간막을 중심으

로 540° 염전되어 유착띠에 의해 폐색되어 있었다. 염전된 

소장은 약간의 허혈 소견은 있었으나 교액이 진행되지는 
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Fig. 4. Microscopic findings (H&E stain). The cut section of intes-

tine shows intact mucosa and muscle layer (arrow) and nu-

merous bullae in the subserosal portion (arrow heads) (×50).

않아서 괴사소견은 없었고 염전된 장막에 다수의 작은 기

포들을 관찰할 수 있었다(Fig. 3). 회맹부 상부 10 cm에서 

상방으로 70 cm 가량의 소장을 절제하였고 단단문합술을 

시행하였다. 환자는 수술 후 8일 째 특별한 문제없이 퇴원

하였다.

  병리학적 검사에서 육안 소견상 회장에 꽈리같이 생긴 

낭포들이 무수히 흩어져 있었고, 크기는 직경이 수 mm에서 

2.0 cm였다. 이들 낭포는 밀접하게 군집을 이루었고 서로 

교통하지 않으며 무취의 기포를 함유하고 있었다. 현미경 

소견 상 여러 가지 크기의 낭포들이 장막하층에 국한되어 

흩어져 있었고 각 낭포의 내벽은 특정 내피세포로 구성되

지 않았으며 낭포 주위에는 결합조직 증식과 호중구 및 호

산구등의 염증세포 침윤이 있었다(Fig. 4).

고      찰

  낭성장기종(Pneumatosis cystoides intestinalis)은 1730년 

Du Vernoi가 부검을 통하여 처음 기술하였으며(5) 1825년 

Mayer가 동물에서 본 증을 관찰하고 현재의 병명으로 명명

하였다.(2) 낭성장기종의 원인은 아직 미상이다. 병인론에

는 Koss에 의해 주창된 ‘기계적 이론’이 유력하며 이는 위

유문부 협착 및 폐쇄로 인해 장내 압력이 증가하고 이로 

인해 발생한 장점막의 육안적 및 현미경적 결손부위를 통

해 대량의 가스가 림프관을 통해 각 조직층으로 퍼져 장벽

내에 함기성 낭포증이 발생한다는 가설이다.(6) 이는 소화

관 궤양, 장관 폐쇄, 만성 폐쇄성 폐질환, 천식, 폐 섬유화증, 

폐포 확장증과 동반된 경우를 설명하는데 유용하며, 수술

이나 대장 내시경 검사 후에 발생하는 낭성장기종에도 이 

가설에 의해 설명할 수 있다. 그러나 이를 반박하는 주장으

로 Yunich 등은 낭포속의 가스 성분이 장관속과 달리 무취

이며, 장관내 내압이 높지 않은 경우 및 다른 장기에서도 

발생하는 점, 궤양성 대장염과 같이 장점막의 파괴가 상당

한 질환의 경우 낭포증의 발생은 오히려 적다는 점 등을 

들어 이를 반박하였다.(7) 본 증례에서도 장관의 완전 폐쇄

는 아니었으며 교액은 없었다는 점, 장점막의 손상이 없었

다는 점 그리고 가스가 장막하층에 존재했다는 점에서 기

계적 이론과는 거리가 있다고 생각한다. 그밖의 가설들로

는 가스형성 세균이 점막하층 혹은 장막하층에 침범이 원

인이라고 본 Nelson(8)의 세균설, 장내 가스의 점막을 통한 

확산이 원인이라고 본 Masson 등의 화학설,(5) 돼지를 장기

간 금식시켰을 때 장벽에 낭성장기종이 발생하며 다시 먹

이를 주었을 때 낭포증이 사라지는 것을 보고 주장한 

Alford 등(5)의 영양설, 종양세포가 가스형성의 원인이 된다

고 생각한 Bang, Firney 등의 종양설(5) 등이 있으나 낭성장

기종의 원인은 환자의 임상증상 및 검사결과를 바탕으로 

위에 언급된 원인들을 종합적으로 고려하는 것이 타당하리

라 생각된다. 본 증은 25세에서 50세에서 호발하나 모든 연

령층에서 관찰되며 남자에서 여자보다 3배에서 5배 정도 

호발하는 것으로 알려져 있다.(4)

  낭성장기종은 2가지로 분류하는데,(6) 일차성 낭성장기

종은 대부분 무증상 성인에서 발생하며 주로 대장을 침범

하며 드물게 소장을 침범하기도 한다. 대장에 국한된 경우 

한 분절 이상을 침범하는데, 호발 부위는 S상결장 80%, 하

행결장 50%, 횡행결장 40%, 만곡부, 상행결장, 맹장, 직장 

순이다.(9) 이차성 낭성장기종은 약 85%를 차지하며 주로 

소장에 호발하고 드물게는 대장에서도 발생한다.(2) 이차성

에서는 다양한 임상 양상을 취하는데, 유문부 협착, 전신 공

피증, 혼합 교원 조직 질환, 당뇨병, 허혈 장질환, 공회장 우

회술, 장염전, 스테로이드나 항암제 등의 약물 치료와 관련

이 있다.(3) 그 밖에도 위, 십이지장, 장간막, 후복막, 간위장 

인대 및 간십이지장인대, 담낭, 방광 등에서도 발생한다.

  병리학적으로 낭포의 발생 부위는 장벽이나 장간막 부착 

부위에 형성되나 성인은 장막하층에 주로 발생하고 소아에

서는 주로 괴사성 장염과 연관되어 점막하층에 많이 발생

한다.(1) 낭포의 내면은 편평 단층세포 혹은 거핵세포로 이

루어져 있고 벽은 결합조직으로 구성되어있고 여기에 만성
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염증성 세포가 침윤되어있다. 낭포에서 보이는 거핵세포는 

이물질에 대한 반응으로 나타난 것으로 만성염증이 진행됨

을 알 수 있다.(10)

  본 증의 임상증상은 성인의 경우 대체로 무증상으로 지

내는 경우가 많으나 오심, 구토, 복통이 동반될 수 있으며 

대장에 발생한 경우 변비 및 혈변을 호소하기도 한다.(11) 

소아의 경우에는 구토, 설사, 혈변 등 급성 증상을 동반한 

위급한 상태에 빠질 수 있으며 조산아 중에서 괴사성 장염

을 가진 환아의 약 50%에서 본 증상을 동반한다고 보고된 

바 있다.(3) 소아에서는 괴사성 장염을 가진 미숙아에서 발

생할 경우 매우 나쁜 경과를 보인다

  진단에는 급성 복증에 대한 감별 진단 및 단순 복부 방사

선촬영 소견이 가장 중요하며(2,10) 주요 소견으로는 위장

관 및 장관을 따라 원형의 기체 집합을 보이는 것이 특징인

데, 한 보고에 의하면 부검 또는 수술 후 낭성장기종으로 

진단 받은 환자의 2/3에서 단순 복부 방사선 촬영에서 장관 

기종 소견이 관찰되었다고 한다.(12)

  복부전산화단층촬영 검사는 낭성장기종을 진단하는데 

가장 좋은 방법으로 선상 또는 낭종 벽 내 기체가 장관벽에 

평행하게 관찰되는 것이 특징이다. 복부전산화단층촬영은 

단순 복부 촬영 또는 초음파 보다 진단 민감도가 높고, 낭성 

장기종과 감별이 되지 않는 장관 내강의 기체 또는 점막하 

지방종, 용종 모양의 병변과의 감별에 도움이 되며 동반된 

합병증을 파악할 수 있다.(3) 복부전산화단층촬영에서 장관 

벽 내에 저감쇠 낭종 병변이 관찰될 경우 낭성장기종을 의

심할 수 있는데, 장관 벽 내부에 존재하고 공기 음영을 보이

며, 중력과 반대되는 부위에 위치하고, 장 분절을 따라 분포

하므로 장관 내강의 가스나 장관 내강 주변의 지방 및 용종

성 병변들과 감별할 수 있다.

  대장내시경 검사에서는 다발성의 점막하 낭종양 병변들

이 다양한 크기로 장관 내로 돌출되어 있는 것이 특징이며, 

낭종을 덮고 있는 점막은 대부분 정상이나 용종증, 림프종, 

림프계 과형성 등과 감별하여야 한다.(13)

  대장조영술은 낭성장기종 진단에 도움이 될 수 있으며, 

대장조영 사진에서 장관 벽 내의 공기로 인한 충만 결손으

로 보이는데, 작은 낭종 모양일 경우 장관 용종증과 혼돈될 

수 있으므로 주의를 하여야 하며 좀더 큰 낭포 모양일 경우 

염증 가용종이나 장관 벽 내 출혈과 감별이 필요하다.(13)

  최근 외국 및 국내에서 복부전산화단층촬영과 복부자기

공명촬영을 이용한 가상대장내시경검사가 시도되었으며, 

(13-15) 이는 내시경 소견과 복부단순촬영 및 대장조영술만

으로는 낭성장기종과 점막하 종양과의 감별이 어려운 경우

가 있고, 특히 일반 복부전산화단촬영에서 대변과 대장내 

가스가 섞인 것으로 오진될 수 있는 낭성장기종 병변에 대

해 대변의 영향이 적어 효과적으로 낭성장기종을 진단할 

수 있다.(14)

  낭성장기종의 치료로는 원인 질환과 증상에 의하여 결정

된다. 합병증이 없는 한 원인 질환에 대한 치료 및 보존적 

치료(산소 요법, 항생제 요법)를 우선 시행하며 합병증 발

생 시에는 수술적 치료가 필요하다.(4) 또한 원인 질환의 동

반 유무와 합병증 및 정도 그리고 합병증의 발생가능의 정

도를 파악하여 치료의 방향을 결정하는 것이 중요하다.(10) 

보존적 치료로는 마스크, 고압 산소 요법 또는 기계호흡으

로 70∼75% 산소를 8 L/min의 속도로 주입하여 동맥혈 산

소분압을 200 mmHg 이상으로 유지하는 하는 것이 제안되

기도 하였으나, 40% 산소로 폐동맥 산소분압을 200 mmHg 

정도 유지하면서도 성공적으로 보고된 예가 있다.(3) 이는 

혈류 내와 낭종 내의 기체 농도와 압력 차에 의해서 낭종 

내의 기체를 주위 조직으로 확산 시키는 효과가 있다.(16) 

항생제는 가스를 형성하는 혐기성 세균에 효과적인 metro-

nidazole, tetracycline, ampicillin, vancomycin을 사용하는 것

으로, 단기간 요법은 재발 가능성이 있으므로 2개월 이상의 

장기간 치료를 권하기도 한다.(3) Mattews(17)는 간혹 다른 

질환의 치료를 위한 개복시에 우연히 발견된 경우 원인병

소 및 합병증의 병소가 있으면 외과적 치료를 하는 것이 

대개 좋은 결과를 보인다고 보고하였다. 합병증은 약 5%에

서 발생한다고 Sleisenger와 Fordtran(7)은 보고하고 있으며 

장폐쇄, 장염전, 장파열, 장중첩증, 장천공, 장출혈, 복강 기

종 등으로 대부분 수술의 적응증이 된다.

  낭성장기종의 예후는 대부분 양호하며 합병증이 없는 경

우 대증적, 보존적 치료에 대부분 호전되나 괴사성 장염을 

가진 소아에서 발생한 경우, 성인에서 합병증이 동반된 경

우 및 간문맥 내 가스 발생시 치명적 일 수 있으며 특히 간

문맥에 기체가 있는 경우 약 37%의 사망률을 나타냈다는 

보고가 있어 간문맥 내 가스의 유무가 중요한 예후 인자로 

고려된다.(18)

  본 증례에서 환자는 원인으로 의심해 볼 수 있는 기저질

환이나 과거력상 특이 소견 없었던 자로 평소 비 특이적인 

복부증상이 지속되었고 이에 동반된 장염전으로 인한 급성 

복증의 증상이 나타났으며 검사상 낭성장기종과 동반된 장

염전을 진단할 수 있었으나 소장에 발생한 낭성장기종과 

장염전의 원인 및 선후 인과관계는 명확히 밝힐 수 없었다. 
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그러나 환자는 평소 복부 불편감 및 간헐적인 복통이 있었

으며 첫 내원 당시 촬영한 복부 전산화 단층촬영에서도 낭

성장기종과 장염전이 있었으나 증상이 호전되었던 것으로 

보아 장염전에 의한 부분폐색이 있었다가 호전된 것으로 

생각되며 이후 장폐색이 악화되어서 증상이 다시 나타난 

것으로 보인다.

  본 질환에 관한 보고는 상당히 오래 전부터 있었고 병태 

생리에도 여러 가지 가설이 있는 점으로 보아 일차성 낭성

장기종의 명확한 병인을 밝혀내기가 어렵다고 생각된다. 

본 질환에 대한 문헌을 찾아보면 1950년대와 1960년대 사

이에는 비교적 많은 보고가 있었으며 외국 논문에서는 최

근에도 보고되고 있으나 국내에서는 1970년대 이후로 보고

된 예가 드물다. 근래에는 아마도 본질환의 발생이 흔하지 

않거나 합병증의 빈도가 적고 발견된 경우에도 보존적 치

료에 호전되는 경우가 많아 임상적 중요성이 떨어진다고 

생각되어 보고가 많지 않은 것으로 생각되지만 본 증례와 

같이 합병증을 동반하거나 동반질환의 선행관계가 모호한 

경우도 있어서 무시할 만한 질환은 아니라고 생각된다.

  또한 합병증이 없는 낭성장기종은 보존적 치료로 수술을 

요하는 합병증의 발생을 피할 수 있으며 수술적 치료의 위

험이 있는 환자에서 발견된 경우 합병증의 발생을 예방하

여 수술을 피할 수 있는 치료방법으로써 더욱 연구할 여지

가 있다고 생각되며 이는 본증의 병태생리에 대한 연구가 

더 이루어져야 가능할 것으로 보인다.

  낭성장기종이 현재 낮은 빈도를 보이는 것은 질환 자체

가 드물기도 하지만 증상의 특이성이 없어 오진 및 간과될 

수 있기 때문에 비 특이적인 증상을 동반한 환자에서 본증

의 가능성을 배제하지 않고 적극적인 진단 및 감별진단을 

시도하여 동반 질환 및 합병증의 유무를 배제하고 보존적 

치료 및 수술적 치료 모두 염두에 두는 것이 중요하리라 

생각되며 본 증은 국내 외과 의사가 임상에서 경험 시 우선

적으로 참조할 수 있는 국내 보고가 드물고 향후 이와 같은 

증례가 치료에 있어서 도움이 되리라 생각하여 본증에 대

한 치험을 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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