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서 론

히르슈슈프룽병의 치료는 1948년 Swen-

son이 최초로 신경절(ganglioncell)이 없는

장관을 절제한 후 신경절이 있는 장관을 항

문에 근접하여 연결하는 수술법을 발표한

이후 Duhamel,Soave등에 의해 몇 가지

변형된 수술법들이 개발되어 왔다1.최근에

는 One-StageTransanalEndorectalPull-

through(TERPT)술식이 도입되어 빠르게

기존의 수술법을 대치하고 있다2,3.

TERPT 술식은 최소 침습적인 수술법으

로 장루를 시행하지 않으며 개복을 필요로

하지 않아 수술흔이 남지 않는 등의 장점을

가지고 있으며 복강 내 조작을 최소화하여

장 유착을 줄이고 골반 내 장기의 손상을

감소시킬 수 있는 특징을 가지고 있다.또한

수술 성적도 기존의 수술법에 비하여 더 나

은 결과들이 보고되고 있다4-6.TERPT술식

은 장루를 형성하지 않고 진행되기 때문에

근치적 수술 시기가 기존의 수술법에 비하

여 빨라 주로 신생아기에 이루어지고,수술

전 검사 및 술 전 처치의 중요성이 강조되

는 술식이다.특히 대장조영술은 히르슈슈프

룽병의 진단 뿐만 아니라 TERPT 술식의

시행 여부를 결정하는 데 있어서 매우 중요한

수술 전 검사로 정확한 이행부위(transition

zone)를 관찰하는 것은 성공적인 TERPT

술식의 필수적인 요소이다7.그러나 히르슈

슈프룽병 환자에서 시행한 대장조영술의 판

독은 쉽지 않아 검사 당시의 환자 상태 및

시술자의 숙련도 등에 따라 위음성 또는 위

양성의 결과를 보일 수 있다8,9.

이에 본 연구는 TERPT 술식을 시행한

히르슈슈프룽병 환자들의 대장조영술을 분

석하여 대장조영술의 의의를 알아보는 것을

목적으로 하였다.

대상 및 방법

세브란스 어린이병원 소아외과에서,2003

년 9월부터 2011년 12월까지 8년 4개월 동

안 한 명의 소아외과 의사가 히르슈슈프룽

병으로 TERPT술식을 시행한 40예의 환자
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Table 1. Clinical Characteristics of TERPT

Total Single CE Multiple CE

No. of patients 40 20 20

Sex (M:F) 32:8 17:3 15:5

Age (months) at TERPT 3.6 ± 6.5 3.0 ± 6.1 4.1 ± 6.9

0-30 days 20 12 8

1-2 months 9 3 6

> 2 months 11 5 6

Body Weight (Kg) at TERPT 4.8 ± 2.5 4.6 ± 2.1 5.0 ± 2.9

No. of Contrast enema 66 20 46 
16 cases x 2
 2 cases x 3
 2 cases x 4

Clear radiographic transition zone 34 17 17

Discordance between radiographic and 
pathologic transition zone 

5 2 3

CE; contrast enema

를 대상으로,수술 전 시행한 대장조영술을

후향적으로 분석하여 이행부위의 관찰 여부

및 시행 횟수,병리조직학적 이행부위와의

일치도 등을 조사하였다.

이행부위의 관찰은 수술을 시행한 소아외

과 의사와 두 명의 소아영상의학과 의사들

의 판독을 종합하여 이행부위의 명확성을

결정하였으며,본원에 내원하기 전에 타 병

원에서 시행한 대장조영술도 연구 대상에

포함하였다.대장조영술의 이행부위와 병리

조직학적인 이행부위의 일치도는 Proctor등
10의 연구를 참고하여 이행부위의 위치를 직

장,직장구불결장,하행결장으로 나누어 대

장조영술과 병리조직학적 이행부위 위치를

비교하였다.

히르슈슈프룽병의 수술 전 진단은 직장

흡입 조직검사를 시행하거나 수술 시 직장

전층 동결절편 생검을 시행하는 것을 원칙

으로 하였으나 연구 기간의 초기에는 대장

조영술 상 이행부위가 명확하다고 판독되었

던 7명에서 수술 전 생검 없이 수술을 진행

하였다.또한 전 예에서 수술 시 절제된 장

관의 근위부에서는 신경절이 있음을 동결절

편 생검을 시행하여 확인하였다.

결 과

1.환자의 특성 및 대장조영술

총 40예의 환자에서 모두 66회의 대장조

영술이 시행되었는데,이 중 20예에서는 대

장조영술이 한 번만 시행되었으며 (단일 대

장조영술군),나머지 20예에서는 두 번 이상

(반복 대장조영술군)시행되었다.두 군간의

임상적 특성 중 성별,수술 시 연령,수술

시 체중 등에는 통계적인 차이는 없었다

(표 1).

단일 대장조영술을 시행한 20예 중 17예
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Table 2. Cases of Discordance between Radiographic and Pathologic Transition Zone 

Case No. of CE
Radiographic transition zone

Pathologic transition zone
Clarity location

1 1 equivocal rectum Descending colon

2 1 equivocal rectum N/A*

3 2 equivocal rectosigmoid rectum

4 2 clear rectum rectosigmoid

5 4 equivocal rectum N/A*

CE; contrast enema
* aganglionic bowel were not found

Fig. 1. A case who required repeated contrast enema (CE). 
Transition zone was not observed in the first CE (A), but clear 
transition zone was identified in the second CE (B).

는 명확한 이행부위가 관찰되었으며,3예에

서는 이행부위가 덜 명확하였으나 이행부위

가 의심되는 부위가 있어 추가적인 대장조

영술을 시행하지 않고 수술을 진행하였다.

이 3명의 환자들은 수술 전 직장흡입조직검

사(1명)및 직장전층 동결절편생검(2명)을

시행하여 히르슈슈프룽병을 진단하였다.

반복 대장조영술군에서는 최초의 대장조

영술에서 이행부위가 불분명한 경우 좀 더

명확한 이행부위의 관찰을 위해 시행하였으

며 그 횟수는 2회 시행한 경우가 16예,3회

시행이 2예,4회 시행이 2예 이었다(그림 1).

반복 대장조영술군 총 20예 중 17예에서는

최종적으로 명확한 이행부위를 관찰하였으

나 3예 (2회 시행한 16예 중 2예,4회 시행

한 2예 중 1예)에서는 반복된 대장조영술에

서도 명확한 이행부위를 관찰하지 못하였다.

이 3명의 환자들도 모두 수술 전 직장흡입
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조직검사를 시행하여 히르슈슈프룽병을 진

단하였다.

2.대장조영술의 이행부위 진단율

총 40예의 환자 중 최초의 대장조영술에

서 명확한 이행부위가 관찰된 단일 대장조

영술 군의 17예 (42.5%)와,두 번 이상의

대장조영술을 시행하여 이행부위가 관찰한

반복 대장조영술 군의 17예 (42.5%)를 합하

여 34예 (85%)에서 명확한 이행부위를 관

찰할 수 있었다.

3.대장조영술과 병리조직학적 이행부

위의 일치도 (표 2)

수술 전 대장조영술에서 관찰된 이행부위

와 술 후 병리조직학적인 이행부위가 일치

하는 예는 35예로,일치도는 87.5% (35/40)

이었다.대장조영술에서 이행부위가 명확하

다고 판단했던 34예 중 33예에서는 병리조

직학적으로도 일치하였으나,1예 (2.9%)에

서는 일치하지 않았다.대장조영술에서 명확

한 이행부위를 관찰하지 못한 환자는 모두

6예 이었는데,이 중 2예에서는 대장조영술

에서 이행부위가 의심된 부위와 병리조직학

적인 이행부위가 일치하였으나 4예 (66.7%)

에서는 일치하지 않았다.이 4예의 환자 중

2예는 최종 병리조직학적 검사에서 검체의

전 장관에서 신경절이 관찰되어 히르슈슈프

룽병이 아니거나 초단무신경절의 히르슈슈

프룽병인 것으로 진단되었다.이 2명의 환자

들은 수술 전 직장 흡입 조직검사 상 신경

절이 관찰되지 않아 히르슈슈프룽병으로 진

단되었으며 당시에는 Hematoxylin및 Eosin

염색만 시행하여 신경절이 관찰되지 않았으

나 추후 동일한 직장흡입 조직검사의 조직

에서 시행한 calretinin면역화학염색에서 신

경절이 관찰되었다.

고 찰

히르슈슈프룽병은 1882년 HaraldHirsch-

sprung에 의해 최초로 질환의 특성이 기술

된 이후 병태생리학적 연구들에 의해 병인

과 병리조직학적 소견들이 점진적으로 밝혀

졌으며 이러한 연구 결과를 바탕으로 1948

년에 Swenson등에 의해 최초로 수술에 성

공하였다1.그 이후 히르슈슈프룽병의 수술

방법은 발전을 계속하여 처음의 3단계 수술

법에서 2단계 수술법을 거쳐 최근에는 수술

전 후 환자 치료 기법의 발달에 힘입어 1단

계 수술법이 보편화 되고 있다2,4,5.

TERPT 술식은 이러한 1단계 수술법의

대표적인 술식으로 1990년대 후반에 보고되

기 시작하였으며2,세계적으로 많은 소아외

과 의사들에 의해 받아 들여져 빠르게 기존

의 수술법들을 대체하고 있다.이 수술법은

복부 절개가 필요 없어 수술흔이 남지 않으

며,복강 내 조작을 최소화하여 수술 후 유

착의 발생이나 복강 내 감염을 줄일 수 있

으며 골반 내 장기의 손상을 감소시킬 수

있는 장점이 있다.또한 수술 후 재원 기간

이나 수술에 드는 비용도 감소시킬 수 있으

며,수술 후 예후도 기존의 수술과 비교하여

비슷하거나 좋은 것으로 보고되고 있다11-14.

그러나 수술을 받게 되는 시기에 있어서,

TERPT 술식은 장루의 형성 없이 한 번에

근치적인 수술을 진행하게 됨에 따라 기존
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의 2단계 수술법에 비하여 빨라져,이 술식

으로 시행 받는 환자들의 대부분이 생후 한

두 달 내에 수술을 시행하게 되어 수술 전

히르슈슈프룽병의 진단이 더욱 중요하며 세

심한 노력을 요한다5,15.수술 전 직장 흡입

조직검사(rectalsuctionbiopsy)를 시행하여

히르슈슈프룽병을 정확히 진단하는 것은 필

수적이며 대장조영술을 시행하여 정확한 이

행부위를 관찰하는 것은 TERPT술식의 시

행 여부 및 장 절제의 범위를 결정하는데

중요하다.

대장조영술은 직장 흡입 조직검사,항문직

장 압력검사(anorectalmanometry)와 함께

히르슈슈프룽병의 진단에 중요한 검사법 중

의 하나로 시행되어 왔다.히르슈슈프룽병의

대장조영술 소견은 이행부위의 관찰 외에도

불규칙적인 장관의 수축,점막의 고르지 않

은 모양,대장조영술 후 24시간 뒤에 촬영한

복부 단순촬영 상 조영제의 배출이 지연되

는 소견 등이 중요한 진단 소견으로 잘 알

려져 있다8,16.그러나 대장조영술의 위음성

률은 20-25% 정도로 알려져 있으며 이행부

위의 위양성 발견율도 43%까지 높게 보고

되고 있으며8,9,17본 연구에서도 최초 대장조

영술에서 이행부위가 관찰된 경우는 42.5%

밖에 되지 않았다.

이러한 대장조영술의 부정확성은 다른 검

사들을 함께 시행함으로써 보완될 수 있으

며,기존의 2단계 수술법에서는 장루 형성

시 동결 절편 조직검사를 시행하여 재확인

할 수 있으므로 극복될 수 있는 점이었다.

그러나 TERPT 술식에서는 대장조영술의

역할이 단순히 히르슈슈프룽병을 진단하는

데 그치는 것이 아니라 정확한 무신경절 장

관의 범위를 수술 전에 확인하는데도 있다7.

TERPT 술식은 무신경절 장관이 직장구불

결장(rectosigmoidcolon)부분 이하에 국한

되었을 때 좋은 적응증이 되며 무신경절장

관의 길이가 직장구불결장을 넘어가는 경우

매우 신중히 TERPT 술식의 시행 여부를

결정해야 한다.그러므로 정확한 무신경절

장관의 길이를 측정하기 위해서는 이행부위

의 관찰이 필수적이며 최초의 대장조영술에

서 만족할 만한 결과를 얻지 못한 경우 반

복적인 대장조영술을 시행하여 좀 더 정확

한 이행부위를 관찰하는 것은 성공적인

TERPT 술식의 시행에 중요한 부분이라고

할 수 있다.본 연구에서는 명확한 이행부위

를 관찰하기 위해 전체 대상 환자의 50%에

서 두 번 이상의 반복적인 대장조영술이 필

요하였으며,처음 시행했던 대장조영술에서

명확하게 이행부위라고 판단할 수 있는 진

단율은 42.5% 밖에 되지 않았으나 반복적

인 대장조영술을 시행하여 85%까지 이행부

위의 진단율을 높일 수 있었다.

또 다른 대장조영술의 중요성은 대장조영

술의 이행부위와 병리조직학적인 이행부위

의 일치도에서 찾을 수 있다.대장조영술의

이행부위와 병리조직학적인 이행부위의 일

치도는 무신경절 장관이 직장구불결장 이하

에 국한 된 경우에는 75%～90% 정도로

보고 되고 있으며7,10본 연구에서도 87.5%

로 기존의 연구와 비슷하다.그러나 이행부

위가 일치하지 않는 5예의 환자 중 4예는

수술 전 명확한 이행부위를 관찰하지 못한

환자이었다는 점에서 수술 전 반복적인 대

장조영술을 시행함에도 불구하고 정확한 이

행 부위를 관찰하지 못한 경우에는 TERPT
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시행에 신중해야 한다.

본 연구에서 대장조영술 상 이행부위를

판단하는데 객관적인 판독의 일치도를 조사

하지 못한 것은 이 연구의 제한점이다.한

명의 소아외과 의사에 의해 시행된 환자들

을 대상으로 하였기 때문에 수술 전 시행한

대장조영술에서 이행부위의 관찰 유무를 판

독하는데 수술을 시행한 소아외과 의사의

의견이 판독에 주된 역할을 하였다고 할 수

있다.또한 타 병원에서 시행한 대장조영술

을 포함하여 히르슈슈프룽병에 친숙하지 못

한 의료기관에서 잘못 시행한 대장조영술이

포함되어 반복 대장조영술의 빈도를 높였을

것으로 생각된다.

그러나 이러한 제한점에도 불구하고 이

연구는 TERPT 시행에서 대장조영술의 중

요성과 그 의의를 잘 나타내고 있으며

TERPT 술식 시행 시 반복 대장조영술의

필요성을 제시하고 있다.이 연구의 결과는

향후 더 나은 히르슈슈프룽병의 진단에 활

용할 수 있을 것으로 기대한다.

결 론

히르슈슈프룽병에서 TERPT술식시행 시

대장조영술에서 명확한 이행부위를 관찰하

는 것은 중요하며,명확한 이행부위의 판독

이 어려울 경우 반복적인 대장조영술이 대

장조영술의 이행부위와 병리조직학적인 이

행부위의 일치도를 높이는데 도움이 된다.

또한 대장조영술에서 이행부위가 잘 관찰되

지 않는 경우 병리조직학적인 이행부위가

일치하지 않을 가능성이 높으므로 세심한

주의가 필요하다.
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SignificanceofContrastEnemainOne-stageTransanal

EndorectalPull-throughOperationfor

HirschsprungDisease

ManSikShin,M.D.,MiJungLee,M.D.1,MyungJoonKim,M.D.1,

YoungJuHong,M.D.,HeKyungChang,M.D.,SeokJooHan,M.D.,

Jung-TakOh,M.D.

DepartmentofPediatricSurgery,DepartmentofRadiology
1

SeveranceChildren’sHospital,YonseiUniversityCollegeofMedicine

Seoul,Korea

In one-stage transanal endorectal pull-through operation (TERPT) for

Hirschsprung disease, preoperative evaluation by contrast enema (CE) is

importanttoolin aspectofplanning ofsurgicalprocedureaswellasdiagnosis.

Thisstudy wasto evaluate the significance ofCE foridentifying the extentof

aganglionic bowel.A retrospective analysis was performed in 40 patients who

underwentTERPT between 2003 and 2011.The authorsreviewed the CE studies

and theircorrelation with pathologicextentofaganglionosis.Total66 contrast

enemaswereperformedin40patients.TwentypatientsunderwentsingleCE,but

20patientsrequiredmultipleCEs.In singleCE group,17hadclearradiographic

transition zone,but3hadlessdefinitetransition zone.In multipleCE group,17

patientswhohadequivocalfindinginfirstorsecondCEhaddefiniteradiographic

transition zone,but 3 patients of this group had less definite radiographic

transitionzones.Overall,34patients(85%)hadclearradiographictransitionzone

by singleorrepeated CE.One(2.9%)outof34patientswith clearradiographic

transition zonehad discordancebetween radiographicand pathologictransition

zone. In contrast 4 (66.7%) out of 6 patients with equivocal radiographic

transition zonehad discordancebetween radiographicand pathologictransition

zone. Observation of clear radiographic transition zone is important in

preparation ofTERPT,and repeated CE is helpfulto reduce the discordance

betweenradiographicandpathologictransitionzone.Awarenessofthepossibility

ofdiscordanceisalsoimportantifradiographictransitionalzoneisnotclear.

(JKorAssocPediatrSurg18(2):75～82),2012.
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