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서      론
만성 가성 장폐쇄증후군(chronic intestinal pseudo-obstruction 

syndrome)은 장관 내강 내에 폐쇄성 병변 없이 장폐쇄의 임상 

증세가 반복적이거나 지속적으로 나타나면서 방사선 소견에

서 기류 수평(air-fluid level)과 장의 확장 등 장폐쇄의 소견을 

보이는 임상 증후군이다.1 반복성의 만성 가성 장폐쇄 뿐 아

니라 마비성 장폐쇄와 같은 급성인 경우에도 가성 장폐쇄라

고 한다. 가성 장폐쇄는 전신 질환의 여부에 따라 특발성과 

이차성으로 나뉘며 특발성은 내장 근병형(visceral myopathy)

과 내장 신경병형(visceral neuropathy)으로 구분되며 종종 비뇨

기계 및 자율신경, 말초신경, 중추신경 등 신경계의 장외증

상을 동반하기도 한다.2,3 대부분이 이차성이며 특발성은 아

주 드문 것으로 알려져 있다. 현재까지 국내 문헌에 의하면 

이차성 장폐쇄증은 11예,4-13 급성 특발성 가성 장폐쇄증은 

3예,14-16 만성 특발성 가성 장폐쇄증은 2예17,18가 보고되었다. 

저자들은 반복적인 복부팽만과 설사를 주소로 내원한 환자

에서 산발성 내장근병증에 의한 만성 특발성 가성 장폐쇄증

으로 진단된 증례를 경험하였기에 보고하는 바이며 또한 저

자들의 증례와 현재까지 국내에서 보고된 만성 특발성 가성

장폐쇄증 2예의 임상상을 분석하였다. 

증       례
31세 여자가 내원 6개월 전부터 악화된 식후 복부팽만과 

간헐적인 수양성 설사를 주소로 내원하였다. 환자는 5년 전부

터 간헐적으로 음식을 먹은 후 복부팽만과 설사가 반복되어 

대장내시경 등의 검사를 시행하였으나 특이 소견은 발견하

지 못하였고 결핵성 장염이 의심된다고 하여 6개월간 항결

핵요법을 시행받았다. 이후에도 수차례 증세가 있어 여러 병
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원에서 대장조영술 등을 검사하였으나 이상 소견은 발견치 

못하였으며 그 때마다 일시적인 장폐쇄 또는 과민성 장증후

군으로 진단받고 보존적인 치료를 받아왔으나 증상 호전은 

없었다. 이후 내원 6개월 전부터는 식후 복부팽만이 심해지

고 전신 무력감 및 발열, 오한 증세가 있어 타병원을 내원하

여 보존적인 치료하였으나 증상이 지속되었고 가성 장폐쇄

증이 의심되어 본원으로 전원되었다. 과거력 및 가족력에서 

특이 소견은 없었으며 흡연, 음주력은 없었다. 환자는 6개월

간 3 kg의 체중감소가 있었다. 

내원 당시 혈압은 90/50 mmHg, 맥박 92회/분, 호흡수 20회

/분, 체온 36.4℃였다. 환자는 만성 병색 소견을 보이고 있었

으며 결막은 창백하지 않았고 공막에 황달은 없었다. 전신에 

다발성 저색소성 반점이 있었으며 갑상선은 만져지지 않았

고 경부에 촉지되는 결절은 없었다. 흉부 청진에서 심음은 

규칙적이었고 잡음은 들리지 않았으며 폐음은 정상이었다. 

복부 진찰 검사에서 종괴는 촉지되지 않았으나 복부 팽만이 

관찰되었다. 장음은 감소되어 있었으며 복부 진탕음이 있었

으나 압통 소견은 없었다. 

검사실 소견은 말초 혈액 검사에서 백혈구 8,060/mm3 (중

성구 86.6%, 림프구 10.2%, 단핵구 3.2%), 혈색소 12 g/dL, 헤

마토크리트 35.5%, 혈소판 254,000/mm3
였다. 생화학 검사에

서 공복혈당 78 mg/dL, BUN 8.3 mg/dL, creatinine 0.7 mg/dL, 

AST/ALT 19/12 IU/L, 총단백 5.6 g/dL, albumin 2.7 g/dL, 

alkaline phosphatase 88 IU/L, total bilirubin 0.2 mg/dL, 

sodium/potassium/chloride 130/3.6/101 mEq/L, T3 142.0 ng/dl, 

fT4 1.56 ng/dl, TSH 2.74 uIU/ml이었다. 일반 뇨검사에서 비

중은 1.015였고 요당과 요단백은 검출되지 않았다. 항핵항체

(anti-nuclear antibody)와 RA factor는 음성이었다. 

흉부 X-선 검사에서 우측 늑막 비후와 흉막 삼출액 소견

을 보여 흉부 전산화 단층 촬영을 시행하였으며 우측 늑막

의 비후는 관찰되지 않았으나 상부 및 하부 기관지주변, 용골

하 등에 림프절 종대 소견 및 우측 흉막 삼출액 소견을 보였

다. 기관지 내시경 검사에서 우중엽 기관지와 우하엽 우폐저

기관지에 결절성 변화가 있어 조직 검사하였고 건락화 괴사

가 있는 만성 육아종성 염증 소견으로 폐결핵이 진단되었다. 

단순 복부 촬영에서는 공기로 확장된 장관과 기류 수평 

소견이 관찰되었다(Fig. 1). 내원 2개월 전 타병원에서 시행

한 복부 전산화 단층 촬영에서 소장 벽 비후 및 장폐쇄 소견

을 보였고, 소장 조영술에서 소장의 여러 부위에서 협착 소

견이 의심되었다. 상부 위장관 내시경 검사에서 협착 소견은 

보이지 않았고 대장 내시경에서도 특이 소견은 보이지 않았

Fig. 1. Abdominal plain X-ray. The picture shows multiple air fluid level in 
upper abdominal cavity due to small bowel ileus. 

Fig. 1. Abdominal CT scan. The picture shows small bowel wall thickening 
with enhancement and stricture. 

다. 소장 검사에서 협착을 의심할 수 있는 부분이 관찰되어 

기계적 장폐쇄 의심하에 확진과 치료를 위해 복강경하 소장

절제술을 시행하였다. 수술 소견에서 복강 내에 소량의 복수

는 관찰되었으며 협착이나 폐쇄를 일으킬 만한 특이 소견은 
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찾지 못하였다. 소장 일부가 약간 팽창된 소견을 보여 소장 

벽 전층에 대한 조직 검사만 시행하였고 가성 장폐쇄증이 

의심되어 본원으로 전원되었다. 당시 시행한 흉부 X-선 검사

에서도 특이 소견은 보이지 않았다. 2개월 후 다시 시행한 

복부 전산화단층 촬영에서도 소장 벽의 비후와 장폐쇄 소견

을 보였고(Fig. 2) 다시 대장 내시경을 시행하였으나 정상 소

견이었다. 

타병원에서 가지고 온 소장 조직 슬라이드를 재판독한 결

과, 외종주근층은 정상 소견이나 내윤상근층은 공포화 변성

소견이 의심되어 Trichrome염색을 시행하였고 분명한 공포

화 변성 소견을 보여 산발성 내장근병증으로 진단하였다

(Fig. 3). 

환자는 내원 초기에 결핵성 장염으로 항결핵약을 복용하

였으나 증상이 지속되었고 폐결핵에 의한 이차성 가성 장폐

쇄보다는 특발성 가성 장폐쇄에 폐결핵이 병발한 소견으로 

생각하였다. 위장관 운동 촉진제로 약물치료를 시작하였으

나 증상은 호전되지 않았고 단순 복부 촬영에서 장폐쇄 소

견이 지속되어 neostigmine 2.0 mg을 4분간 천천히 정주하였

고 약물 투여후 어지러움증과 복통을 호소하였고 맥박이 49

회/분, 수축기 혈압이 80 mmHg까지 떨어졌으나 생리식염수 

주입 후 증상 호전되었고 배변하였다. 이후 장폐쇄 증상이 

호전되고 단순 복부 촬영에서도 장폐쇄 소견이 호전되어 현

재 외래 추적 관찰중이며 폐결핵에 대한 항결핵요법도 시행

하여 증상 호전되었고 피부 병변은 범발성 색소이상증으로 

외래 추적 관찰중이다.

고      찰
만성 가성 장폐쇄증은 장관 내강에 폐쇄성 병변 없이 만

성적인 복부 팽만과 구토 등의 장폐쇄 증상이 나타나면서 

방사선에서 기류 수평과 장의 확장 등을 보이는 임상 증후

군이다.1 그러나 이 용어를 임상에서 사용할 때 그 정의가 명

확하게 전달되지 않아 진단명이 잘못 적용되는 경우가 적지 

않고 또한 이 질환에 익숙지 않으면 원인 불명의 장폐쇄에 

대해 불필요한 개복수술을 하게 된다. 따라서 진단 기준을 

정확히 정하여야 하며 그 기준은 분명한 장폐쇄 증상이 있

Fig. 3. Microscopic findings of the small bowel. (A) Adequate muscle fibers arepresent within outer longitudinal muscle layer (➡, narrow arrow) but vacuolar 

degeneration isnoted within inner circular muscle layer (▶, arrow head). Ganglionic cells (⇨, empty arrow) within myenteric plexus are normal appearance (H&E st 
ain,ⅹ100). (B) Bluish color of muscularis propria on Masson trichrome stain suggests vacuolar degeneration (▶, arrow head) and muscular fibrosis is noted in 

interfiber spaces (Masson trichrome stain, ×200)
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어야 하고 방사선 검사에서 수평 기류 소견이나 장폐쇄 소

견이 반드시 있어야 한다.19 가성 장폐쇄에서 만성이란 선천

적인 경우에는 생후 2개월 이상 병변이 지속될 때, 후천성인 

경우에는 6개월 이상 병변이 지속될 때를 말한다.20 

가성 장폐쇄는 발생 양상에 따라 급성과 만성으로 나누고 

원인에 따라 특발성과 이차성으로 나누며 특발성이란 뚜렷

한 연관 질환이 없는 경우로서 아주 드문 것으로 알려져 있

으며 대부분의 가성 장폐쇄증은 가성 장폐쇄를 유발하는 원

인 질환이 존재하는 이차성이다.2 또한 주요 침범 부위에 따

라 소장을 침범하는 경우 좁은 의미의 가성 장폐쇄라 하고 

가성 대장 폐쇄증은 주된 병변이 대장에 국한되어 대장 이

외의 부위에서는 병변이 없거나 미미한 침범만이 있는 경우

를 말한다.

특발성 만성 가성 장폐쇄는 우성 또는 열성 유전형식을 

취하면서 가족적으로 발생한 경우와 그렇지 않은 경우가 있

어 이를 가족성(familial)과 비가족성(non-familial, sporadic)으

로 세분한다.1 

급성 장폐쇄증은 Ogilvie 증후군이라고도 불리며 주로 급

성 병색 환자에서 나타난다. 수술 후나 내과적 질환 또는 약

물에 의해 주로 나타나며 드물게 악성 질환이나 특발성으로

도 생기며 주로 대장이 호발 부위이다.19,21 

특발성 가성 장폐쇄증은 병리 소견에 따라 근육층의 위축

이나 변성, 섬유화를 보이는 내장 근병증과 신경절 세포의 

수가 감소 또는 증가되거나 형태의 이상을 보이는 내장 신

경병증 및 병리 소견에서 특이 소견을 보이지 않는 특발성

(idiopathic)으로 나눈다.2,22 특발성인 경우 최근 바이러스 감

염에 의한 가능성을 제기하기도 한다.23 

대개의 가성 장폐쇄증은 이차성으로 위장관의 평활근이

나 신경에 영향을 미치는 여러 가지 질환이 원인이 되어 발

생하며 장평활근을 침범하는 경우는 피부근병, 경피증, 전신

성 홍반성 낭창, 유전분증, 근이영양증 등이 있고 장신경총

에 손상을 주는 경우는 부종양성 증후군, 샤가스병(Chaga's 

disease) 등이 있다.2 그 외 갑상선 또는 부갑상선 기능 저하

증, 당뇨병 등 내분비질환, 파킨슨병, 약물에 의한 경우 등이 

Table 1. Summary of the Patients with Chronic Idiopathic Intestinal Pseudo-obstruction Syndrome in the Korean Reports

Authors
(Ref. No.)

Jung et al.
(Ref. No. 17)

Kim et al.
(Ref. No. 18)

Present case

Age & Sex 71. Female 19. Female 31. Female

Symtoms Abdominal distension, abdominal 
pain

Postprandial abdominal distension Postprandial abdominal distension, 
  diarrhea

Duration 1 year 7 months 5 years

Past history DM (8 years) R/O Tb enteritis, 
R/O Crohn's disease

R/O Tb enteritis

Medication history Hypoglycemic agent Anti-tuberculosis medication for 
  3 months, steroid for 2 weeks

Anti-tuberculosis medication for 
  6 months

Special diagnostic 
work-up

Ba-enema, Abd CT, Colonoscopy EGD, Esophageal manometry, Abd 
CT, SBS, Colonoscopy

EGD, SBS, Abd CT, Colonoscopy, 
  Ba-enema

Abd CT findings Non-specific Small bowel dilatation, terminal 
ileal wall thickening, several 
tiny lymph node enlargement

Multi-segmental small bowel wall 
thickening with enhancement and 
stricture. Intestinal obstruction by 
Tb enteritis

Confirmative
diagnosis

Subtotal colectomy with ileorectal 
anastomosis

Duodenoileal anastomosis Laparoscopic small bowel wall 
biopsy on proximal jejunum

Operation findings Severe dilated colon from ileocecum 
to T-colon. Rigid and atrophic 
change on the distal part

Severe wall thickening on terminal 
ileum but no obstructive lesions

Small amount ascites and mild 
dilated small bowel but no 
stenotic and obstructive lesions

Pathology Focal hypoganglionosis Sporadic visceral myopathy Sporadic visceral myopathy
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있다. 

현재까지 국내 문헌에서 이차성 가성 장폐쇄증은 11예,4-13 

급성 특발성 가성 장폐쇄증은 3예,14-16 만성 특발성 가성 장

폐쇄증은 2예17,18가 보고되었다. 이중 국내에 보고된 만성 특

발성 가성 장폐쇄증 환자의 임상상과 본 예의 임상상을 

Table 1에 요약하였다. 

3예 모두 여성이었고 연령은 19세부터 71세였다. 본 예를 

포함한 2예는 복부 전산화 단층 촬영 등에서 결핵성 장염으

로 의심되어 약물 치료하였으나 증세 호전되지 않아 1예는 진

단 및 치료를 위해 수술을 하였고 본 예에서는 복강경 조직검

사를 시행하여 가성 장폐쇄로 진단되었다. 2예 모두 장관 운

동 촉진제로 치료하였으나 증세 호전되지 않아 neostigmine을 

투여하였고 본 예에서는 증상 호전되었으나 다른 1예에서는 

neostigmine투여할 때 부작용이 발생하여 사용을 중단하였고 

octreotide 도 투여하였으나 여전히 증상 지속되어 2차 수술

을 시행받았고 이후 증상 호전되었다. 또다른 1예는 복부 전

산화 단층 촬영, 대장 조영술 등에서 기계적 장폐쇄 증거가 

없어 만성 가성 장폐쇄로 의심하고 비위관과 직장관으로 감

압술 및 장관 운동 촉진제로 치료하였으나 증세 호전되지 

않아 진단 및 치료를 위해 수술을 시행하여 가성 장폐쇄로 

진단되었고 수술후 증세 호전되었다.

만성 특발성 가성 장폐쇄증의 임상 증상은 복통, 복부팽

만, 구토, 변비, 설사 등 다양하게 나타나며 위장관의 침범 

부위에 따라 증상이 다르게 나타난다.2,24 주로 소장에 국한된 

경우 장내 세균의 과증식과 stagnant loop 증후군으로 주로 

설사가 유발되며 대장에 국한된 경우 변비나 거대결장을 유

발하며 식도에 침범된 경우 연하곤란, 흉통, 역류, 가슴앓이 

등을 유발하고 위에 침범한 경우 위마비증을 유발한다.19 또

한 거대방광, 거대뇨관 등의 비뇨기계 병변과 요배출 곤란 

등 비뇨기 증상을 동반하는 경우도 있다.3 

만성 가성 장폐쇄증의 진단은 병력과 가족력을 자세히 조

사하여 이차성인지 구별하고 혈액검사, 갑상선 검사, 자가 

면역검사 등을 시행하며 기계적 폐쇄와 감별하기 위해 위장

관 촬영이나 내시경 검사를 시행하고 전체 장관기능을 확인

하기 위해 내압검사나 전이시간 측정 등 장기능 검사를 시

행한다.2 만성 가성 장폐쇄가 장운동 기능 이상을 보이는 질

환이므로 내압검사가 증상과 장관운동과의 연관성, 약물에 

대한 반응의 평가, 치료 방침 결정, 예후 등을 평가하는 데 

도움이 될 수 있으나 진단에 필수적이지는 않다. 소장 내압 

검사에서는 3상의 유주성 운동 복합체(migrating motor 

complex) 형태 이상과 전파 소실, 금식과 식후에 비전파성 

압력파의 집단적 발생이 지속적으로 나타난다. 또한 phase 

pressure activity의 협조 장애, 식이를 하더라도 금식시 운동 

양상에서 식사시 운동 양상으로의 전환이 되지 않는 등의 

소견을 보인다. Lorenzo 등은 대장 내압 검사를 통해 근병증

과 신경병증을 구별할 수 있다고 보고하였다.20 근병증에서

는 수축이 나타나지 않으나 신경병증에서는 수축은 나타나

지만 위결장 반응(gastrocolic response)이 없고 고진폭의 수축

이 보이지 않는다고 하였다. 감별진단으로는 기계적 장폐쇄, 

상장간막동맥증후군, 이완불능증, 심인성 구토, 신경성 식욕 

부진, 거대결장, 장염, 거대십이지장, 흡수 장애 증후군, 장유

착 등이 있다. 

만성 가성 장폐쇄증의 치료는 효과적인 약물 치료나 수술

적 치료법이 없어 근치적이지 못하여 증상을 호전시키고 영

양과 수액, 전해질을 유지시키는 데 중점을 두고 있다. 약물 

치료에는 cisapride와 같은 5-hydroxytryptamine 수용체 효현제

가 사용되나 일부에서만 효과가 있었고 부작용으로 사용에 

제한적이다. Erythromycin같은 motilin 수용체 효현제는 단독 

요법보다는 병용 요법으로 사용되어지며, neostigmine같은 

cholinesterase inhibitor는 급성인 경우 일시적인 증상 경감 목

적으로 효과적이라는 보고가 있다.25,26 특히 여성과 고령에서 

neostigmine의 반응이 좋다고 보고되었다.27 국내 문헌에서도 

가성 장폐쇄에 neostigmine으로 치유한 예6,14
가 있으며 본 예

에서도 neostigmine 투여 후 증상이 호전된 경우이다. 또한 

octreotide등 somatostatin analogue가 최근에 치료의 한 방법으

로 제기되기도 하였고 연동 운동이 정지된 동안 과성장한 

세균 때문에 항생제를 사용하기도 한다.28 그러나 대부분의 

경우 이런 약물에 반응을 보이는 경우가 적어 고식적인 수

술을 선택하기도 하나 원칙적으로 수술적 치료는 바람직하

지 않다. 수술적 방법으로는 확장된 장을 제거하거나 우회시

키는 방법이 이용된다. 국한된 병변에만 가능하며 장폐쇄 증

상이 오래 지속되거나 자주 반복될 때는 감압 장수술(venting 

enterostomy)이 도움이 될 수 있고 증상이 심하고 패혈증이 

동반된 경우 아전 장적출술(subtotal enterectomy)이 도움이 될 

수 있다.29 그러나 수술로 일시적인 증상이 호전되더라도 다

시 악화되면 수술 후 유착에 의한 장폐쇄로 생각하여 재수

술하는 경우가 많고 또한 이 유착을 제거하여도 장폐쇄의 

증상은 계속 남게 되므로 수술적 치료는 바람직하지 않다. 

최근에는 장기능이 소실되어 영구적인 경정맥 영양법에 의

존해야 되는 경우 소장이식술이 근치적 치료법으로 소개되

고 있다.30 

만성 가성 장폐쇄증은 그 정의가 명확하게 전달되지 않아 
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그 진단이 늦어질 수 있다. 이로 인해 원인 불명의 장폐쇄에 

대해 시험적 개복수술을 하게 되고 수술 후 증상이 재발하

여 다시 유착에 의한 장폐쇄를 의심하여 재개복하는 문제가 

발생한다. 또한 일부에서는 만성 가성 장폐쇄증을 남발하여 

위장관 운동 기능 이상 질환 분류에 혼동을 주기도 한다. 본 

예에서도 정확한 진단까지 5년이 걸렸으며 복강경하 조직검

사로 확인된 경우이다. 향후 가성 장폐쇄증에 대한 보다 명

료한 진단기준이 필요하며, 불필요한 검사나 수술, 약물 치

료를 지양하고 이 질환에 대한 장기적 치료 및 예후에 대한 

고찰이 필요하다.

색인단어:만성 특발성 가성 장폐쇄증, 복부팽만, 산발성 내

장근병증 
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