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소아의 선천성 식도 협착증
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Congenital Esophageal Stenosis in Children: From Etiology to Prognosis
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Congenital esophageal stenosis (CES) is a rare disease that has been reported to occur once in every 25,000 to 50,000 births. According 
to its etiology, CES is divided into 3 subtypes, tracheobronchial remnants (TBR), fibromuscular hypertrophy (FMH) and membranous 
diaphragm (MD). Symptoms begin at the weaning period and the introduction of solid food around 6 months with dysphagia and 
vomiting. Esophagography is first screening test and endoscopic ultrasonography plays important roles to diagnose subtypes deciding 
therapeutic plan. TBRs were generally treated with surgical resection and end-to-end anasotomosis, whereas FMH and MD had good 
response rate to endoscopic or radiologic guided dilatation. This article reviews the literature on the etiology, clinical course, diagnosis 
and management of CES including recent opinion.
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선천성 식도 협착증(congenital esophageal stenosis)은 

식도 벽 구조의 선천적인 기형으로 인한 식도 내강의 협착을 

말하는 매우 드문 질환으로, 특히 위 식도 역류 등에 의한 이

차적인 식도 협착과 혼동이 되는 경우가 많다[1,2].

협착의 원인이 되는 병리조직학적 소견에 따라 세 가지로 

분류된다. 첫 번째는 기관 기관지 잔류물(tracheobronchial 

remnants)로 이소성의 기관 기관지 조직(연골, 호흡 상피 및 

점액선, 원주 상피 등)이 존재하는 경우이며(Fig. 1), 두 번째

는 섬유 근육성 협착(fibromuscular hypertrophy)으로 전

반적인 섬유화를 동반하는 근육층, 점막하층의 부분적인 증

식을 보이는 경우, 그리고 세 번째는 막성 가로막(membranous 

diaphragm)이 존재하는 경우이다[1]. 이 중 기관 기관지 잔

류물이 대부분을 차지하는 것으로 알려져 있으며, 막성 가로

막이 가장 적은 것으로 알려져 있다[3].

기관 기관지 잔류물은 재태 25일에 발생하는 호흡기와 식

도의 원기의 분리 과정에서 이상이 발생하여 식도에 기관의 

조직이 일부 남으면서 발생하는 것으로 여겨지고 있다. 임신 

1개월에 발생한 자궁 내 스트레스나 저산소증이 이에 영향

을 주는 것으로 추정된다[3]. 섬유 근성 협착 및 막성 가로막

에 대해서는 그 원인을 정확히 모르는 상태이다. 섬유 근성 

협착 및 막성 가로막이 재태기간 중에 발생한 위 식도 역류의 

흔적으로, 출생 시에는 위 식도 역류에 의한 다른 흔적은 호

전되고 협착만 남아 있을 것이라는 추정이 있으며, 막성 가로

막은 gross type A 식도폐쇄증의 변형된 형태가 아닐까라는 

의견이 있지만, 그 어느 것도 확실하지 않다[1].

25,000명에서 50,000명의 출생아 중 1명 정도로 보고되고 

있지만, 협착의 정도가 경미할 경우 진단이 안 되는 경우가 

많을 것으로 보이기 때문에 실제 빈도는 더 높을 것으로 생각

된다[1,2,4]. 성별에 따른 발생 빈도의 차이는 없거나[3], 남

아에서 조금 더 빈도가 높은 것으로 알려져 있다[5]. 다른 기

형이 동반되는 경우가 논문에 따라 17%-33%로 보고되고 있

다. 가장 흔하게 동반되는 기형은 기관-식도루가 있거나 없
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Fig. 2. Upper gastrointestinal contrast 

study revealed a dilated esophagus 

proximal to a distal esophageal stenosis
(arrows). (A) Anteroposterior view. (B) 

Lateral view.

Fig. 1. Histologic findings of the resected congenital esophageal 

stenosis segment revealed respiratory epithelium (arrows) and cartilage
(arrowheads) in the esophageal wall (H&E, ×40).

는 선천성 식도 폐쇄이고, 심장 기형, 선천성 장 폐쇄, 직장항

문 기형, 염색체 이상, 요도하열, 두경부 기형 등이 동반된다

[1,6].

선천성 식도 협착증의 가장 흔한 증상은 고형식을 시작할 

무렵인 생후 6개월 전후부터 발생하는 삼킴 장애와 구토이

다. 이외에 반복되는 구토에 의한 흡인성 폐렴, 상부 호흡기 

질환과 음식물 섭취 부족에 의한 성장 저하 등도 보고되었다

[7]. 협착의 정도에 따라 증상 발생 시기가 다르고 다양한 정

도의 증상이 나타나기 때문에 진단 시기가 매우 다양하고, 지

연되는 경우도 많다[8]. 대부분 소아에서 진단되지만, 협착

의 정도가 경미할 경우 식이 습관의 조절로 극복하는 경우도 

있어 드물게 성인기에 진단되기도 한다[9]. 75세 성인에서 

기관 기관지 잔류물에 의한 식도 협착이 보고된 바도 있어

[10], 청소년기나 성인기에서도 원인을 찾을 수 없는 구토나 

삼킴 장애가 지속될 때는 감별 진단으로 고려해보아야 한다. 

상부 식도에 협착이 있는 경우 반복적 호흡기 감염이나, 흡인

성 폐렴 등 호흡기계 증상이 많이 나타나지만, 하부 식도에 

협착이 있는 경우 구토 및 음식이나 이물 걸림을 주소로 호소

하는 경우가 많다[8,11].

선천성 식도 협착증은 발생이 매우 드물고, 식도 이완 불

능증 및 위 식도 역류로 의한 역류성 식도염에 의한 후천적인 

협착 등과 감별이 어려워 진단이 늦어지는 경우가 많은 것으

로 알려져 있다. 특히 다른 원인으로 발생하는 후천적인 식도 

협착질환과의 구분이 중요하다[12,13]. 선천성 식도 협착증

의 주된 진단 방법이며 가장 먼저 시행하는 선별 검사는 식도

조영술로, 특징적인 식도의 협착 소견과 협착 근위부 식도의 

확장소견은 진단에 도움이 된다(Fig. 2). 또한 협착부의 위치

와 형태, 협착의 정도를 알 수 있다[3,8,12,14]. 그러나 식도

조영술에는 몇 가지 제한점이 있다. 근위부에 다른 병변이 위

치할 경우, 특히 협착부와 매우 가까운 근위부에 선천성 식도

폐쇄증 수술의 문합부가 있는 경우 근위부의 병변에 의해 선

천성 식도 협착증이 숨겨질 수 있다[15]. 또한, 병리 소견에 

따른 분류가 치료 계획 수립에 매우 중요한데, 식도조영술로

는 기관 기관지 잔류물, 섬유근성 협착, 막성 가로막의 구분

이 불가능하다[16]. 식도 내시경 또한 널리 이용되는 진단 방

법으로, 협착 부위 위치와 형태를 직접 확인할 수 있다. 식도

염 여부를 확인함으로써 역류성 식도염이나 식도이완불능

증에 의한 이차적인 식도 협착증과 감별할 수 있지만, 안 되
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Fig. 3. Endoscopic ultrasound revealed hypoechoic structure in the 

esophageal wall. Data from the article of Quiros et al. (J Pediatr 

Gastroenterol Nutr 2013;56:e14) [18].

는 경우도 많다. 식도 내시경 역시 병리 소견에 따른 형태의 

분류는 불가능하다[12]. 최근에는 이런 문제점을 극복하기 

위하여 내시경 초음파가 이용되고 있다(Fig. 3). 내시경 초음

파는 병변 부위에 있는 연골 등 기관 잔류물을 확인할 수 있

기 때문에, 기관 기관지 잔류물과 다른 형태의 구분이 가능하

여, 치료 계획 수립에 큰 도움을 주고 있으며 그 중요성이 점

차 강조되고 있다[17,18]. 이차적 식도 협착증과 감별이 어려

운 경우 식도 내압 검사와 24시간 식도 산도 검사가 도움이 

되는 것으로 알려져 있다[12].

선천성 식도 협착증의 치료는 수술적 치료와 보존적 치료

가 있으며, 원인 질환에 따라 초기 치료방침이 달라진다

[16,17]. 연구에 따라 추천하는 방법이 다르기는 하나, 기관 

기관지 잔류형의 경우 풍선 확장술은 크게 도움이 되지 않으

며, 협착 부위의 절제 및 식도 단단문합술을 시행하는 것이, 

수술 후 합병증이 적고, 장기적인 결과도 좋은 것으로 알려져 

있다[19]. 반면 섬유 근육성 협착의 경우에는 풍선 확장술과 

같은 보존적 치료에 반응하는 경우가 많아 이를 일차적으로 

시도하는 경우가 많다. 그러나, 보존적 치료가 효과가 없는 

경우에는 역시 협착 부위 절제 및 식도 단단문합술을 시행해

야 한다. 일부 연구에서는 식도 확장술 만으로도 기관 기관지 

잔류형을 포함한 모든 형태의 식도 협착증에서 완전한 증상 

해소를 보였다고 주장하고 있지만[20], 풍선 확장술의 경우 

일반적으로 기관 기관지 잔류형에는 증상완화를 보여주지 

않으며, 오히려 합병증이 많이 발생한 것으로 알려져 있다

[8]. 특히, 시술 후 식도 천공 및 종격동염이 발생하는 경우가 

보고되고 있어 시술의 결정 및 시행에 특별한 주의가 필요할 

것으로 생각된다[15]. 

수술을 계획할 때 흉부와 복부 접근, 두 가지 방법이 있다. 

병변의 위-식도 접합부와의 거리에 따라 더욱 편리한 방법

을 선택하면 될 것이다. 흉부 접근법을 시행할 경우에 이전에 

선천성 식도폐쇄증 및 기관-식도루 등으로 개흉술을 받은 

병력이 있을 경우 문제가 된다. 이전 수술로 인하여 흉막의 

유착이나 변형 등이 있을 수 있기 때문에 이에 대한 주의가 

필요하다[8]. 복부 접근을 할 경우 병변이 특히 위 식도 접합

부와 가까이 있을 때, 미주 신경의 손상에 주의해야 하며, 경

우에 따라 위 유문 성형술을 해야 할 수 있다[21]. 최근에는 

흉강경 수술 등 최소 침습 수술이 성공한 사례도 보고되고 있

다[13,22]. 선천성 식도 협착증 환자는 식도 운동 장애나, 위 

식도 역류증이 흔히 동반된다[23]. 이 때문에 구토 등의 증상

은 선천성 식도 협착증에 대한 수술 이후에도 지속될 수 있

어, Nissen 위저성형술 등 역류 방지수술이 필요할 수도 있

다[5,12,24]. 

치료 후 증상 호전을 보이는 경우가 대부분이기는 하나 연

구에 따라 비율이 다르며, 호전을 보이지 않는 경우도 상당수 

있는 것으로 보인다. 절제 후 단단문합술을 시행한 경우, 문

합부 누출과 이에 따른 영양 실조가 보고되어 있으며[13], 수

술 후에도 상당수의 환자에서 삼킴 장애와 같은 증상이 지속

될 수 있다. 문합부 협착이나 식도의 운동 장애가 원인으로 

알려져 있다. 문합부 협착이 발생하면 내시경 등을 통한 식도 

확장술을 시행한다. 수술 후 식도 운동 장애에 대해서는 아직

까지 연구가 부족한 실정으로 장기 예후를 알아보기 위해서

는 추가적으로 연구가 진행되어야 한다[13,25]. 내시경 식도 

확장술을 시행받은 경우 내시경 초음파로 사전에 아형을 알

고 시행한 경우는 89%에서 증상이 호전되는 좋은 경과를 보

이지만, 확인하지 않은 경우는 30% 미만에서만 호전을 보인

다고 알려져 있다[26]. 

요  약

선천성 식도 협착증은 기관 기관지 잔류물, 섬유 근육성 

협착, 막성 가로막의 3가지 원인이 있다. 식도조영술이 가장 

흔하게 쓰이며, 진단을 위한 선별 검사이며, 내시경 초음파 

검사가 원인 감별에 유용하기 때문에 큰 도움이 된다. 섬유 

근육성 협착이나 막성 가로막의 경우 내시경 등을 이용한 식

도 확장술에 반응하여 효과가 있지만, 기관 기관지 잔류물형

의 경우 식도 확장술에 반응하지 않고, 합병증 발생률이 높아 

주로 절제 후 단-단 문합 수술을 치료 방침으로 한다. 
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