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Sudden Death Caused by Enterocolitis after Duhamel’s
 Operation for Hirschsprung’s Disease 
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Hirschsprung’s disease is a common functional obstructive disease in infants, and a lot of knowledge and experience 
have been accumulated about this disease. But the exact genesis of Hirschsprung’s disease is still unknown, as 
well as there is a lack of knowledge about the pre- or postoperative complications. Enterocolitis is a common 
and serious complication that can cause death. The authors experienced sudden death with three cases that were 
treated with Duhamel’s operation under the confirmed diagnosis of the Hirschsprung’s disease. To prevent such 
sudden and unexpected death, we report here on some of the medical procedure that we performed for these 
3 patients. (J Korean Surg Soc 2008;75:216-219)
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서 론

  Hirschsprung병은 약 4,000∼5,000명 중 1명에서 발생하는 

비교적 흔한 질환으로써 지금까지 많은 지식과 경험이 축

적되어 왔다.(1) Hirschsprung병에 대한 많은 수술적 기법들

이 고안, 시행되고 있고 각각의 수술 기법들은 변실금과 장

염의 발생을 최소화하기 위해 최초 수술법으로부터 많은 

변화가 있어 왔다. 하지만 여러 보고에서도 각각의 수술 기

법에 따른 장염발생은 유의한 차이가 없는 것으로 밝히고 

있다.(2) 장염은 Hirschsprung병에서 흔하게 발생하는 합병

증으로 수술 전후에 발생하고 특히 Hirschsprung병 환자를 

사망에 이르게 하는 가장 중요한 합병증이기도 하다.(2-4) 

하지만 아직까지 장염 발생의 정확한 원인 및 기전이 완전

히 밝혀져 있지 않은 상태이다. Hirschsprung병에서 발생하

는 장염은 Hirschsprung병을 동반하지 않는 경우의 장염과

는 달리 그 경과가 매우 빠르고 심각하여 특별한 주의를 

요한다.(5,6) 따라서 보호자와 담당의사 혹은 최초의 진료 

의사가 Hirschsprung병에 대한 이해가 필수적이다. 

  저자들은 1989년 1월부터 2007년 1월까지 291명의 

Hirschsprung병 환자에 대하여 근치적 수술을 시행하였다. 

이 중 장염으로 1차례 이상 입원치료를 받은 환자가 71명으

로 약 25% 정도였으며, 71명 중 3명은 장염 진단 하에 응급

실 도착 후 급격히 사망하였다. 환자의 사망과 연관된 장염

의 직접적인 원인을 밝히기보다 사망에 영향을 미친 간접

적 요인을 추정해 봄으로써 이와 같은 심각한 상황을 예방

할 수 있는지 알아보고자 한다.
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Fig. 1. The simple abdominal x-ray shows gas-distended bowel and 

air-fluid level.

증      례

증례 1

  제태기간 38주, 3.5 kg, 제왕절개로 태어난 남아가 생후 

3일 후에도 태변 배출이 없어 Hirschsprung병이 의심되었다. 

생후 7일에 상부 직장에서 신경절 결손이 확인되어 굽이결

장루 조성술을 시행받았다. 생후 6개월에 Duhamel 수술을 

받고, 수술 후 배변은 하루에 10∼12차례 묽게 보는 상태로 

20일만에 퇴원하였다. 수술 1개월 후에 내원하기 약 12시간 

전부터 발생한 발열, 담즙성 구토, 복부팽만을 주소로 응급

실로 방문하였다. 신체검사에서 복부팽만과 장음 감소 및 

가스팽만음이 관찰되었으며, 혈압은 110/70 mmHg, 맥박수 

140회/분, 호흡수 38회/분, 체온 38.2oC였다. 혈액 검사에서 

백혈구 수치가 14,500/μl로 증가되었고, 혈중 포도당 56 

mg/dl, aspartate aminotransferase (AST, GOT) 및 alanine ami-

notransferase (ALT, GPT) 24 U/L, 12 U/L, 전해질은 나트륨 

132 mmol/L, 칼륨 3.9 mmol/L, 염화물 100 mmol/L, 중탄산

염 14 mmol/L였다. 장염 의심 하에 위 배액관, 직장 배액관, 

항생제 및 수액 치료 시작하여, 직장 배액관 삽입 즉시 묽은 

변과 가스가 나오면서 복부팽만이 호전되고 체온이 37oC까

지 떨어지면서 호전되었다. 내원 30시간 후 다시 복부팽만 

진행되고, 기면과 의식 저하가 관찰되었다. 얕은 호흡 및 서

맥이 발생하여 심폐소생술 및 기도 삽관을 시행하였으나 

환자는 내원 후 36시간 만에 사망하였다.

증례 2

  제태기간 39주, 3.85 kg, 제왕절개로 태어난 여아가 생후 

1개월에 복부 팽만과 설사로 Hirschsprung병이 의심되었다. 

생후 1개월에 하부 굽이결장에서 신경절 결손이 확인되어 

굽이결장루 조성술을 시행받았다. 생후 5개월에 Duhamel 

수술을 받고 수술 후 3주에, 구토, 설사 및 발열로 입원 치료

하였으며, 수술 후 11개월에 대변찔끔 증상으로 외래를 통

해 관장 치료를 받았다. 수술 후 24개월에 내원하기 약 34시

간 전부터 발생한 발열, 구토, 설사를 주소로 응급실로 방문

하였다. 환자는 응급실 방문 직후에 심폐정지 발생하여 자

가호흡이 없었고, 심전도상 맥박이 156회/분 정도였으며 불

규칙하였다. 체온은 39.9oC였다. 환자 심폐소생술 및 기도 

삽관하고 수액치료 개시하면서 검사 시행하였다. 혈액 검

사에서 백혈구 수치가 5,590/μl, 혈중 산도 7.017, 혈중 포도

당 3 mg/dl, AST 및 ALT 72 U/L, 30 U/L였으며, 전해질은 

나트륨 138 mmol/L, 칼륨 8.5 mmol/L, 염화물 96 mmol/L, 

중탄산염 8 mmol/L였다. 복부 단순 촬영에서 장폐쇄 소견

이 확인되었다(Fig. 1). 환자는 내원 45분 만에 사망하였다.

증례 3

  제태기간 40주, 3.8 kg, 정상 질식 분만으로 태어난 남아가 

타 병원에서 생후 1주에 Hirschsprung병 진단 하에 결장루 

조성술을 받고 생후 7개월에 Duhamel 수술을 같은 병원에

서 시행받았다. 본원에서는 수술 후 4개월, 5개월, 6개월에 

3차례 장염으로 입원치료를 받았다. 반복되는 장염 및 대변

찔끔 증상으로 생후 13개월에 항문 괄약근에 Botox를 주입

하는 치료를 받고 약 4∼5개월간 장염 및 대변찔끔 증상 없

이 지내다가 생후 17개월에 내원하기 약 14시간 전부터 시

작된 발열, 구토, 복부팽만을 주소로 응급실을 방문하였다. 

내원 당시 혈압은 113/78 mmHg, 맥박수 143회/분, 체온 

37.5oC였으며, 빠르고 얕은 호흡이 관찰되었다. 창백한 피

부색과 의식 저하가 동반되었다. 기도 삽관을 시행하고, 내

원 15분만에 발생한 경련(seizure)으로 뇌척수액 검사와 뇌

전산화단층촬영을 시행하였다. 뇌척수액 검사와 뇌전산화

단층촬영에서 특이 소견은 발견되지 않았다. 복부 단순 촬

영에서 장이 늘어난 소견을 보였고(Fig. 2), 혈액 검사에서 

백혈구 수치가 21,850/μl, 혈중 산도 7.091, AST 51 U/L, 

ALT 20 U/L, 혈중 포도당 224 mg/dl, 혈중 암모니아 694μ

g/dl였으며, 전해질은 나트륨 140 mmol/L, 칼륨 5.0 mmol/L, 

염화물 109 mmol/L, 중탄산염 4 mmol/L로 관찰되었다. 환
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Fig. 2. Mildly distended bowel with air that can be suspected ileus 

is seen.

자는 내원 8시간 만에 사망하였다.

고      찰

  Hirschsprung병에 대한 진단 및 치료가 지금까지 많은 발

전이 있어왔음에도 불구하고 아직 Hirschsprung병의 정확한 

원인이나 수술 전후에 발생하는 장염의 원인 또한 명확하

게 밝혀진 것이 없다. 장염은 Hirschsprung병에서 수술 후 

20∼30% 정도로 발생하는 비교적 흔한 합병증이면서,(2,3) 

30%에서는 사망까지 일으키는 심각한 합병증이기도 하

다.(4) 설사와 같은 가벼운 증상으로부터 담즙성 구토와 복

부 팽만 및 발열을 동반하는 심각한 증상까지 그 증상이 

다양하고, 일반적으로 발생하는 장염과는 다르게 그 경과

가 급작스럽기 때문에 빠른 진단과 치료가 필요하다.(5,6)

증례 1, 2는 조직검사상 장문합부의 신경절 세포를 확인하

였고, 증례 3의 경우는 타 병원에서 Duhamel 수술을 하였기 

때문에 당시의 조직검사 결과가 없었으나, 반복되는 장염

으로 본원에서 Botox 주입 치료를 하면서 조직검사를 시행

하여, 신경절 세포를 확인하였다. 모든 예에서 혈액 검사 결

과 심각한 대사성 산증을 보였고, 백혈구 수치 증가와 체온

상승 등 임상적인 패혈증 소견들이 관찰되었다. 증례 2는 

백혈구 수치가 높지 않았는데, 혈액 검사의 시기가 심폐정

지 이후에 이루어 졌기 때문에 정확한 결과는 아닐 것으로 

생각된다. 증례 3에서는 혈중 암모니아가 694μg/dl로 많이 

증가된 수치를 보여 Reye 증후군이 의심되었다. 그러나 바

이러스 감염의 최근 경력이 없었고, 간효소 수치 상승이 미

미하였으며, 혈액 검사 및 뇌척수액 검사에서 바이러스의 

감염이 없었다. 척수 천자 시 뇌압 상승을 의심할 만한 소견

이 없었고, prothrombine (PT) time 및 PT 국제정상화비가 

1.31초, 1.14로 거의 정상 수치였기 때문에 Reye 증후군은 

배제하였다. 

  최근에 Hirschsprung병에 대한 근치적 수술 후 발생하는 

장폐쇄나 장염에서 추가적인 근절제술 및 근절개술을 시행

하면 특히 반복적인 장염이 있는 경우 75%에서 이후 증상

이 없었다고 보고하고 있다.(7) 증례 2에서는 Botox 주입 후 

약 4∼5개월간 장염의 증상을 보이지 않았는데, Botox의 약

효가 영구적이지 않기 때문에 이후에 근절제술 등의 근치

적 조치가 늦어져 환자에게 위험요소를 배제하지 못한 것

이 아쉬운 점이라 할 수 있겠다. 

  각 증례를 바탕으로 사망의 간접적인 요인을 추정해 볼 

수 있는데, 첫째, Hirschsprung병에서 발생하는 장염이 급격

히 진행될 수 있다는 것을 의료진이 간과한 점이 가장 큰 

요인이 되었을 것이다. Marty 등(8)은 5명의 급격한 사망에 

대하여 모두 구토, 발열 및 복부팽만의 증상이 발연된 후 

2일에서 12일 사이에 사망하였음을 보고하였다. 5명의 사

망 환자 중, 1명은 장염 증상으로 진료 대기 중에 대기실에

서 발생한 심폐정지로 사망하였고, 1명은 가정의의 진료 후 

귀가한 다음날 아침에 사망한 채로 발견되었다. 나머지 3명

은 장염으로 입원하여 적극적 치료를 받았으나 사망하였

다. Wang 등(9)은 Hirschsprung병에 대한 17년간의 경험을 

보고하였다. 147명의 환자 중 5명이 수술 후 사망하였는데 

그중 1명은 근치적 수술을 받기 위하여 직장 세척을 시행하

고 패혈증으로 사망하여 빠른 진행을 경고하였다. 본 증례

에서는 보호자에 의하여 발열 및 구토 등의 증상이 과소평

가되었을 뿐만 아니라, 질환에 대한 이해가 부족한 응급실 

의사가 최초 진료를 하면서 필요한 검사 및 치료를 시행하

지 못하였다. 즉, 환자의 경력 및 주증상 만으로도 위 배액

관 삽입과 직장수지검사를 시행하고, 직장 배액관 삽입 및 

직장세척 등의 증상 초기부터 적극적인 시술과 광범위 항

생제 및 수액 치료를 병행했다면 다른 결과가 도출되었을 

수도 있었을 것이라 사료된다. 둘째, Hirschsprung병에서 발

생하는 장염의 기전이 아직도 확실히 밝혀지지 않은 것 또

한 하나의 이유가 될 수 있을 것이다. 여러 문헌을 보면 

Hirschsprung병에서 발생하는 장염의 기전을 변의 저류가 

장점막에 저산소상태를 유발하고 장 점막의 손상으로 세균

이 침투하는 일련의 과정으로 설명하기도 하고, 그 외 장 
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점액 성분의 변형이나 Clostridium difficile, Rotavirus 등이 

관여한다는 보고도 있다.(10-12)

  장염의 원인과 기전을 밝히는 것이 선행되어야 할 과제

이지만 현재로서는 Hirschsprung병 환자가 근치적 수술 후 

장염으로 사망하는 경우를 줄이기 위해서라도 앞서 기술한 

간접적 요인을 배제시켜야 할 것이다. 따라서 적극적인 보

호자 교육과 지속적이고 정기적인 환자 관찰 및 질환의 이

해도를 높이기 위한 타과 의사에 대한 교육 및 정보 교류도 

병행되어야 할 것이다. 또한 질환의 급격함을 이해하고 검

사를 진행하는 동시에 경험적인 배액관 삽입, 수액 및 항생

제 치료가 이루어져야 할 것이다.
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