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국 문 요 약

선천성 거대 결장증 및 특발성 거대 결장증에서 

카할 세포의 역할

   지금까지  위장관 연동운동은 장내 자율 신경계에 의하여 조절되는 것으로 알

려져 있으며 장내 신경절 세포의 존재 여부가 그 진단과 치료에 중요한 역할을 

하였다. 그러나 최근 연구에 의하면 위장관 자율운동의 조절은 신경절 세포뿐 아

니라 위장관 세포 간질에 존재하는 카할 간질세포(interstitial cells of Cajal) 또

한 중요한 역할을 한다고 보고되고 있다 카할 세포의 발달에는 proto-oncogene

인 C-Kit이 중요한 역할을 하는 것으로 알려져 있다. 본 연구에서는 선천성 거대 

결장환자에서 신경절 세포가 존재하는 부위의 장운동 장애가 근본 수술후에도  

계속되어 근위부 거대 결장이 다시 발생된 경우와 신경절 세포는 전장에 존재하

면서도 장폐색 증상 및 거대 결장이 있는 환자가 있어 이러한 환자에서 카할 세

포의 유무 또는 감소 여부를 조사하여 카할 세포와 결장 연동운동과의 관계를 알

아보았다. 제 1군은 정상 장운동을 가진 2예를 대조군으로 정하였고 제 2군은 선

천성 거대결장 근본 수술 시행된 환자 9예로 이 중 수술 후 정상 배변이 이루어

진 경우를 A조(n=5), 배변 장애가 지속된 경우를 B조(n=4)로 하였다. 제 3군은 

장 신경단위 형성장애(intestinal neuronal dysplasia) 1예, 제 4군은 신경절 세포

는 존재하였으나 만성적 배변 장애로 결장 제거술 시행된 2예를 대상으로 하였다. 

제 5군은 신생아 시기 태변 배출 지연으로 인한 장폐색증이 있어 일시적인 회장 

조루술 시행후 결장의 연동 운동이 회복된 후 조루 복원술 시행하였던 환아 4예

를 대상으로 정하여 각 환자의 결장 또는 회장에서 카할 세포의 분포를 조사하였

다. 카할 세포의 존재 여부는 C-Kit 항체를 이용한 면역조직화학 염색법을 이용

하였으며  카할 세포의 존재 유무 또는 감소 여부는 대조군의 검사결과와 비교하

여 결정하였다. 제 1군인 대조군의 카할  세포는 결장의 신경총 주위와 근육층에
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서 망상구조를 가지고 분포하는 소견을 나타내었다. 제 2군의 A조는 신경절 세포

가 없는 부위에서는 카할 세포도 존재하지 않았으며 신경절 세포가 존재하는 부

위에서는 카할 세포 역시 존재하였다. 제 2군의 B조에서는 신경절 세포가 없는 

부위뿐 아니라 신경절 세포가 정상적으로 존재하는 부위에서도 카할 세포가 없거

나 현저히 저하된 소견 관찰되었으며 회장에서는 신경절 세포와 카할 세포 모두 

정상적으로 존재하였다. 제 3군에서는 C-Kit 양성 반응이 대조군에 비하여 오히

려 강하게 나타났다. 제 4군에서는 신경절 세포가 양성이었지만 카할 세포는 없거

나 감소하였으며 제 5군에서는 회장 조루술시에는 카할 세포가 없거나 감소하였

지만 결장의 기능이 돌아온 후에는 카할 세포가 정상적으로 관찰 되었다. 본 연구

의 결과 신경절 세포와 카할 세포가 모두 정상적으로 발달된 경우에는 정상적인 

대장 연동운동이 가능한 것으로 나타났으나 신경절 세포가 존재함에도 만성적인 

배변 장애가 있는 경우에는 카할 세포가 현저히 감소된 것으로 관찰 되었다. 신생

아에서 태변성 장폐색증의 경우에도 카할 세포의 발달 지연 내지는 미성숙으로 

인한 일시적인 연동 운동 장애가 그 원인으로 사료된다. 결론적으로 과거에는 그 

원인을 알 수 없었던 특발성 거대 결장 환자나 신생아의 태변성 장 폐색증의 경

우에 카할 세포의 이상이 그 원인이 될 수 있을 것으로 사료된다.

핵심되는 말 : 선천성 거대 결장, 특발성 거대 결장, 태변성 장폐색, 신경절 세포,  

 C-Kit, 카할 세포
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선천성 거대결장증 및 특발성 거대결장증에서  

카할 세포의 역할

<지도교수 유 수 영>

연세대학교 대학원 의학과

김 일 호

I. 서 론

과거 소아의 만성적인 배변장애 및 선천성 거대결장증 환자에서 신경절 세

포의 존재 유무는 그 진단과 치료의 유일한 지표가 되어 왔다. 그러나 선천성 

거대결장증 환자 중 신경절 세포가 존재하는 부위에서 근본적 수술을 시행한 

이후에도 배변장애 및 중독성 장염, 근위부 거대결장증 등이 지속되는 경우가 

있어 위장관 운동의 연동운동에 신경절 세포 외의 다른 요인이 작용할 것이라

는 가정이 있어왔다.  

최근 연구에 의하면 세포 간질의 C-Kit 면역 양성 세포인 카할 세포에서 

위장관의 자율박동을 생성함으로서 그 연동운동에 관여하는 것으로 보고하고 

있다
2
. 카할 세포는 최초 1893년 Cajal

1
이 위장관 조직내에 작은 방추 또는 방

사형의 세포가 정맥류의 돌기를 가지며 망상 구조를 이루고 있는 세포를 발견

한 이래 그 발생기원과 기능에 대하여 연구 보고 되어지고 있다. 1982년에 

Thunberg 등2은 카할 세포가 위장관 연동운동의 자율 박동능을 가지고 있다

고 보고하였고 1992년 Maeda 등3은 전구 발암유전자인 c-kit이 receptor 
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tyrosin kinase인 C-Kit을 형성하며 이 C-Kit이 카할 세포의 발생에 필수적이

라고 보고하였다. 이후 여러 저자들에 의하여 C-Kit 항체를 이용하여 카할 세

포의 이상과 관련된 여러 질환에 대한 연구가 보고 되었다.4-14

이에 본 연구에서는 C-Kit 항체를 이용하여 정상적인 연동운동을 보였던 

결장조직(대조군)과 선천성 거대결장증 환자, 지속적 배변 곤란으로 인한 거대 

결장증 환자, 신생아 태변성 장폐색증 환자 등 배변 장애가 있었던 환자들의 

결장 및 회장 조직에서 카할 세포의 존재 여부 및 분포를 대조군과 비교하여 

위장관 연동운동과의 관계를 알아 보고자 하였다.



- 3 -

II. 재료 및 방법

1. 연구 대상

1995년부터 2001년까지 연세대학교 원주의과대학 외과학교실에서 여러 가

지 원인으로 배변 장애가 있는 환자중 선천성 거대결장증으로 근본 수술 시행 

후 정상적인 대장 운동을 회복한 환자와 근본 수술 후에도 배변 장애가 지속

되어 총결장 제거술 시행받은 환자, 특발성 거대결장증으로 결장제거술 시행받

은 환자, 신생아 장폐색증으로 회장조루술을 시행받았던 환자등 여러 형태의 

배변 장애를 나타낸 경우를 대상으로 하였고 배변 장애 없이 다른 원인에 의

하여 결장 부분 제거술을 받았던 환자를 대조군으로 하여 결장 및 회장에서 

각각 신경절 세포와 카할 세포의 분포를 관찰하였다.

제 1군은 배변 장애나 거대 결장증 없이 결장 림프종으로 결장 부분 제거

술 시행받은 환자와 재발성 장중첩증으로 우측 결장 제거술 시행받은 환자 2

예를 대상으로 결장에서 신경절 세포와 카할 세포의 분포를 조사하여 대조군

으로 정하였다. 제 2군은 신경절 세포가 없는 선천성 거대결장증 환자에서 근

본 수술 후 정상적인 배변이 이루어진 경우 5예와 근본 수술 시행하였지만 수

술 후에도 지속적인 배변 장애 및 거대 결장증이 계속된 환자 4예를 각각 제 

2군의 A조와 B조로 정하였다. B조 4예중 3예는 총 결장제거술이 시행되었으

며 수술후 정상 배변이 가능한 상태였으나 나머지 1예는 관장 및 약물 치료 

중이다. 제 3군은 장 신경단위 형성장애로 좌측 결장 제거술 시행하였으나 제

거술 후에도 배변 장애가 있어 총 결장 제거술 시행 후 배변 기능이 돌아온 

경우 1예였고 제 4군은 특발성 거대 결장증으로 대장의 신경절 세포는 정상적

으로 존재하면서도 만성적인 배변 불능에 의한 거대 결장증으로 결장 제거술 

시행받은 환자 2예 대상으로 하였으며 제 5군은 신생아 시기 태변 배출의 지

연과 함께 결장의 연동 운동 장애가 있어 일시적인 회장 조루술 시행후 원위

부 결장의 연동운동 회복을 시차적으로 확인한 후 조루 복원술 시행하여 정상
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적인 배변이 가능하였던 4예를 정하여 출생 초기와 조루 복원술 후의 결장과 

회장의 신경절 세포 및 카할 세포 분포의 변화를 알아보았다. 

2. 방법 - 면역 조직화학 염색 

가) 염색 방법

C-Kit 항체를 이용한 면역 조직화학 염색법을 이용하였으며 1) 결장 및 회

장의 전층 표본을 10% 포르말린 용액에 고정한 후 2) 파라핀에 끼워 넣어 사

용하였으며 3) 파라핀 블럭을 5㎛ 두께로 절편한 후 slide glass에 부착하여 

4) Xylen으로 10분간 2회 처리하여 파라핀을 제거한 후 5) 알코올로 함수하여 

6)포도당으로 세척하였다. 7) Citrate buffer(PH 6.0)에 슬라이드를 담가 압력

용기에 넣고 5분간 3회 microwave로 처리한 후 8) 다시 5분간 Tris buffer에

서 처리하였다. 9) Methanol에 희석한 3% 과산화수소수에 10분동안 담가 놓

아 endogenous peroxidase를 제거후 10) anti-rabbit polyclonal antibody 

(DAKO, USA)를 초기 항체로 사용하여 염색하였다. 11) 4℃ 배양기에서 12시

간 숙성하였으며 표준적인 peroxidase-labeled avidin-biotin complex 

method를 이용하여 면역 조직화학 염색을 시행한 후 12) hematoxylin을 이용

하여 대비염색을 시행하였다.

나) 결과 판정

 면역 조직 화학 염색을 마친 후 광학현미경으로 점막하층 및 근육층에서 

신경절 세포 및 C-Kit 양성 세포의 존재 유무와 분포를 관찰하였다.  관찰 결

과 장 근층 사이에 위치한 신경총 주위와 장 근층의 내원형근 및 외종형근의 

세포간질에 강한 적갈색으로 골고루 염색된 경우를 양성으로 판단하였으며 양

성, 음성, 감소, 또는 증가의 판정은 대상 환자의 임상 특성이 전혀 고지되지 

않은 상태에서 동일 병리학 전문의에 의해 대조군의 염색정도와 비교하여 평

가되었다.
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III. 결 과

각 군의 카할 세포의 존재 유무 및 분포는 표 1과 같다.

제 1군(대조군)의 결장에서는 신경절 세포뿐 아니라 카할 세포 모두 존재하

였으며 그 분포가 신경절과 신경총 주위 및 근육층에 고루 존재하며 수상돌기 

형태의 망상구조를 이루는 것을 관찰하였다 (그림 1). 근본수술 후 정상 배변

이 이루어진 선천성 거대결장 환자로 이루어진 제 2군-A조 5예의 경우 신경

절 세포가 존재하는 부위에서는 카할 세포가 모두 존재하였으며 그 분포에 있

어서도 대조군에 비해 다소 감소된 양상이기는 하지만 신경총 주위나 근육층 

사이에 모두 존재하였다 (그림 2-a). 그러나 신경절 세포가 없는 결장에서는 

C-Kit 염색에서 음성을 보였다 (그림 2-b). 제 2군의 B조인 경우 4예에서 신

경절 세포가 없는 부위에서는 A조와 마찬가지로 C-Kit 음성이었지만, 신경절 

세포가 존재하는 결장에서도 역시 C-Kit 음성이거나 (그림 3-a) 현저히 감소

한 소견 (그림 3-b)을 나타내었다. 총결장 제거술 시행한 3예의 회장에서는 신

경절 세포뿐 아니라 카할 세포 역시 모두 존재하였으며 그 분포 또한 정상적

인 분포를 보였다. 제 3군은 장 신경단위 형성장애 환자에서는 신경절 세포가 

존재하였으나 위치가 이소성이고 (그림 4-a) 신경총 비후 (그림 4-b) 소견과, 

Acetycholine esterase 염색에 양성 반응 (그림 4-c)을 나타내었으며 카할 세

포는 오히려 대조군에 비하여 C-Kit 염색의 강도가 증가하여 관찰되었다 (그

림 4-d). 제 4군의  경우 결장에서의 면역 조직화학 염색상 신경절 세포는 존

재하였지만 C-Kit양성 세포의 염색은 현저히 감소되어 있었으며 (그림 5), 임

상적으로 이들은 아직도 정기적인 관장 및 투약으로 보조적인 치료 중이다. 신

생아 장폐색이 있었던 제 5군의 면역 조직 화학 염색 결과 회장 조루술 시행

하였던 출생 초기에는 결장에 신경절 세포는 존재하였지만 C-Kit 음성이거나 

(그림 6-a) 현저히 감소된 양상 (그림 6-b)이었던 반면에 회장에는 카할 세포

가 정상적으로 존재하는 것으로 나타났다 (그림 6-c). 가스트로그라핀과 생리 

식염수를 이용하여 원위부 결장을 세척 후 정기적인 바륨관장술을 통하여 결
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장의 연동운동이 돌아온 것을 확인한 이후 회장 조루 복원술 시행하였으며 복

원술 당시의 면역 조직화학 염색 결과 결장에서 카할 세포가 확연히 존재하였

고 정상에 가깝게 분포하고 있음을 관찰 하였다 (그림 6-d).

표 1. C-Kit 면역 조직화학 염색 검사에 의한 카할 세포의 분포

           

                   1군        2군       3군    4군     5군(n=4)

                  (n=2)  A(n=5) B(n=4)  (n=1)  (n=2)  조루술 복원술

결장 신경절 세포    +      +       +      +      +      +      +

     카할세포       +      +      -,      -,    -,      +

회장 신경절 세포                   +       +                +

     카할세포                      +       +                +

    제 1군: 대조군

    제 2군: 선천성 거대 결장증 

      A조 - 근본수술후 정상 배변

      B조 - 근본수술후 배변장애 및 근위부 거대결장증

    제 3군: 장 신경단위 형성 장애

    제 4군: 특발성 거대 결장증

    제 5군: 신생아 태변성 장폐색증
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V. 고 찰

위장관 연동운동은 신경절 세포뿐 아니라 세포 간질의 카할 세포가 중요한 

역할을 하며, 특히 자율 박동 운동은 카할 세포가 박동 조율기역할을 한다고 

보고 하고있다
2. 최근 연구보고에 의하면 장내 신경계와 카할세포의 비정상적

인 발달이 있는 경우 위장관 운동에 장애가 발생하며 1982년 Thuneberg 등2

이 세포 간질내의 카할 세포가 위장관 연동운동의 자율박동능을 가지고 있다

고 보고한 이후 여러 저자들에 의하여 여러 가지 질병과 카할 세포와의 연관

관계에 대하여 연구 보고 되어지고 있는데, 영아의 비후성 유문부 협착증4, 유

사 선천성 거대결장증5, 선천적 거대결장증의 무신경절 결장6 ,일시적인 신생아 

가성 장폐색증
7, 직장항문 이상을 동반한 장운동 장애 질환8, 만성 특발성 가성 

장폐색증9, 신생아 괴사성 장염10, 특발성 위천공11, 장 신경단위 형성장애12, 샤

가스 거대결장증13등에서 카할 세포의 이상이 관계한다고 보고하고 있다.

1893년 카할이 위장관 조직내에 작은 방사형의 세포가 정맥류의 돌기를 가

지며 망상 구조를 이루고 있는 세포를 발견한 이래, 카할 세포에 대한 연구는 

형태학적인 면
15,26과 위장관 내의 분포와 연관되어 카할 세포의 기능에 관한 

연구
15,16,17,19,20,21,22,23,25, 카할 세포의 기원과 발달에 대한 연구13,29 그리고 최근

에는 카할 세포와 위장관 간질성 종양과의 연관관계에 대하여 보고 되어지고 

있다.
14

Nemeth 등15과 Hiroki 등26은 3차원적인 형태학적 검사에서 각 세포는 가

지를 내며 서로 망상 구조를 이루면서 근육층으로 연결되어 있는 양상을 관찰

하였으며 총 위장관 무신경절증에서 결장과 회장에서 카할 세포의 감소와 위

장관 근육의 이완 장애의 연관관계에 대하여 보고 하였다. 

카할 세포의 기능적인 면에서의 연구보고로 Hanami 등15은 카할 세포의 형

태학적인 관찰에서 장내 신경계가 분포한 곳과 내장 근육층에 C-Kit 양성 세

포가 존재하며 정맥류의 돌기를 가지며 망상의 구조를 가지고 있는 것으로 미

루어 카할 세포가 생리적인 연동운동의 자율박동의 기원을 발생시키며 또한 

.... . ....
I
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내장 근육층으로 자극을 전도하여 연동운동을 조절할 것이라고 보고하였으며 

이러한 결과는 본 연구에서의 결과와 일치하였다. 

Horisawa 등16과 Minoru 등18은 정상 결장과 선천성 거대 결장증에서 

C-Kit 양성 세포의 분포를 관찰하였는데 정상 결장에서 부위별 차이를 관찰 

하였으며 원위부에서 근위부보다 C-Kit 양성 세포의 밀도가 높다고 보고하였

다. Faussone 등17은 신경 세포와 내장 근육 세포 그리고 카할 세포와의 형태

학적 접촉에 대하여 위장관 부위별의 차이에 대하여 관찰하였는데 위장관 부

위별 카할 세포와의 연결은 일정하지 않았고 이러한 차이가 위장관 연동운동

의 차이와 연관이 있을 것이라고 보고 하였다. Hagger 등20은 결장과 직장에

서 카할 세포의 분포의 차이를 관찰하였는데, 횡행 결장에서 가장 많은 분포를 

나타내었고 부위별로는 근육층보다는 신경총 주위에서 많은 분포를 보였음을 

관찰하였다고 보고 하였다. 본 연구에서는 연동운동 장애가 있는 환자의 결장

에서 C-Kit양성 세포의 분포가 대조군과 비교하여 현저한 저하 소견을 보이기

는 하였지만 부위별 C-Kit 양성세포의 뚜렷한 차이를 발견할 수는 없었다.

Laszlo 등19과 Keisuke 등25은 카할 세포와 신경 세포 그리고 근육 세포 사

이의 gap junction의 immunolocalization을 Connexin43 단백질을 이용하여 

관찰 하였는데, 카할 세포에는 Connexin43 단백질이 존재하며 정상 장에서는 

3차원적인 망상구조를 이루고 있으나 무신경절 부위에서는 Connexin43의 발

현이 저하되었으며 이러한 사실이 선천성 거대결장에서 연동운동 장애와 연관

이 있을 것이라고 보고 하였으며 Tokutomi 등21이 위장관의 C-Kit 양성 세포

가 Ca(2+)-activated K+ 전류와 더불어 주기적인 Cl-흐름의 변동이 있음을 관

찰하였고 이러한 이유로 위장관 연동운동의 박동 조율기역할을 할 것으로 보

고 하였다. Sato 등
22

은 receptor tyrosin kinase인 C-Kit에 대한 단일 항체를 

처치한 회장과 정상회장에서 아세틸콜린, bradykinin 그리고 Prostaglandin 

F2α에 대한 반응의 변화를 관찰하였고 이러한 변화를 미루어 카할 세포가 위

장관 운동의 박동 조율기뿐 아니라 위장관 근육 수축의 기능적인 발달에도 중

요한 역할을 할 것이라고 보고 하였으며, 또한 Thomesn 등23은 전자 현미경에

서 카할 세포가 자발적으로 수축하며 calcium channel blocker에 반응하지 않
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는 세포막 전극의 세포내로의 흐름이 형성되는 것을 관찰하여 위장관의 박동 

조율기로서 역할을 할 것이라고 보고하였다. 이러한 생리, 생화학적인 연구는 

카할 세포의 기능을 밝히는데 중요하며 보다 많은 연구가 필요할 것이다.

카할 세포의 발달 기전은 아직까지는 명확하지는 않지만 Maeda 등3이 백

서를 이용한 동물 실험결과에서 전구 발암 유전자인 C-Kit이 중요한 역할을 

할 것이라고 보고하였고 Young 등16은 이 C-Kit signaling pathway를 차단하

면 카할세포의 분화가 저해된다고 보고하였다. Ward 등27은 C-Kit(W) locus를 

변이시킨 백서와 정상 백서의 장 근육 조직에서 아세틸 콜린, Nitric oxide에 

대한 신경 반응을 비교 연구하여 C-Kit이 박동 조율세포의 발달에 중요한 역

할을 한다는 결과를 보고 하였으며, Hitomi 등31은 C-Kit의 단일 항체를 이용

한 백서 실험에서 현저한 장운동 저해를 관찰하였다고 보고 하였다. 이상과 같

은  연구 보고로 미루어 보아 카할 세포가 위장관 연동운동의 박동 조율기로

서 역할을 하며, 위장관 근육 운동의 신경 전달의 중간체 역할을 하고 위장관 

연동운동을 조절하는 것으로 사료되며 본 연구의 결과에서도 카할 세포가 박

동 조율기로서 역할을 할 것이라는 결과와 일치하게 관찰되었다.

카할세포의 발생학적 기원은 잘 알려져 있지는 않지만 Young 등29이 동물

의 태아를 이용한 실험에서 신경능으로부터 발생하는 신경절 세포와는 그 기

원이 다르며 중배엽기원의 평활근의 특수한 형태라고 보고 하였다. 태생 중기

에 카할 세포 전구체와 근육 세포 전구체 모두에서 C-Kit을 분비하나 이후의 

C-Kit 발현의 차이에 의해 그들의 분화가 결정되어 진다고 보고하였고 출생 

이후에도 C-Kit 발현은 얼마간 지속되며, C-Kit 발현의 이상이 있을 경우 카

할 세포의 분포에 이상이 발생할 수 있다고 보고 하였다. Jun 등30은 또한 태

아의 장 조직을 이용한 배양 실험에서 카할 세포가 신경능으로 부터 발생하는 

것은 아니라고 보고 하였다. Kenny 등28은 임신 9주와 17주의 태아와 신생아 

그리고 소아의 위장관에서 카할 세포의 분포를 비교 조사하여 본 결과 임신 

초기에 이미 C-Kit양성 세포가 전 위장관에 걸쳐 분포하며, 임신 주수와 위장

관의 부위에 따라 그 분포의 차이가 있고, 출생 후에도 카할 세포의 성숙은 계

속된다고 보고 하였다. 이들은 카할 세포가 태아의 위장관 발달 초기에 이미 
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분포하며, 태아의 발생동안 계속하여 복잡하게 분화하며, 부위별로 그 분포의 

차이를 보이고 있으며 또한 이러한 분화는 출생 후에도 계속되며 나이를 더해

갈수록 형태학적으로 더욱 복잡하여진다고 보고하였다. Kenny 등24이 카할 세

포의 성숙과 관련되어 일시적인 신생아 가성 장폐색증이 카할 세포의 성숙 지

연과 연관이 있다고 보고하였는데 이러한 결과는 본 연구에서 얻은 결과와 일

치하였다. 

이러한 카할 세포의 발생학적 연구에 근거하여 최근 위장관 간질성 종양과

의 관계에 대한 연구 보고가 계속되어 지고 있다. Taniguchi 등32은 124명의 

위의 간질성 종양 환자중 71명에서 C-Kit 변이를 관찰 하였다고 보고 하였고, 

Lux 등33과 Lasota 등34은 C-Kit 변이가 일어난 위의 간질성 종양 환자의 조

직에서 exon 9과 exon 13의 변이를 보고 하였다. Maeyama 등6은 간질성 종

양이 발생한 두 형제에서 동시에 codon 559의 변이를 발견하여 위장관 간질

성 종양이 C-Kit 유전자의 변이와 관련이 있을것이라고 보고 하였다. 

본 연구는 카할 세포와 관련된 여러가지 논점중 카할 세포의 기능에 대한 

연구로 Hanami 등15과 Kenny 등24의 보고와 같은 결과가 관찰되었다. 본 연구

의 결과로 선천성 거대결장증 환자 중 근본수술후도 배변 장애가 계속되거나 

특발성 거대 결장증, 신생아 태변성 장폐색증 등의 경우에는 신경절 세포 뿐 

아니라 카할 세포의 존재 및 분포를 관찰하는 것이 필요할 것으로 생각되며, 

선천성 거대 결장증이나 특발성 거대 결장증에서 카할 세포의 이상이 발견될 

경우는 총 결장제거술이 배변 기능 회복에 도움을 줄 수 있을 것으로 사료되

고 또한 신생아의 경우는 카할 세포의 미성숙이 있을 경우 일시적인 회장 조

루술 시행 한 후 원위부 결장의 기능이 돌아올 때, 즉 카할 세포의 성숙이 이

루어질 때를 기다려서 조루 복원술을 시행하면 배변 기능의 회복을 기대할 수 

있을 것이라고 사료 된다. 
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V. 결 론

본 연구의 결과 신경절 세포와 카할 세포가 모두 정상적으로 발달된 경우

에 정상적인 대장 운동이 가능한 것으로 나타났으며, 신경절 세포가 존재함에

도 만성적인 배변 장애가 있는 경우에는 카할 세포가 현저히 감소된 것으로 

관찰 되었다. 신생아에서 태변성 장폐색증의 경우 카할 세포의 발달 지연 내지

는 미성숙으로 인한 일시적인 대장 운동 장애가 그 원인으로 생각되어지며, 배

변 기능 회복 후에는 카할 세포 또한 정상적으로 분포되는 것을 관찰할 수 있

었다. 

결론적으로 과거에는 그 원인을 알 수 없었던 특발성 거대 결장증 환자나 

신생아의 태변성 장 폐색증의 경우에 카할 세포의 이상이 그 원인이 될 수 있

으므로 향후 배변 장애및 거대 결장증이 있는 환자에서는 신경절 세포 검사 

뿐 아니라 카할 세포의 존재 여부를 확인하는 것이 필요할 것으로 사료된다.
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Abstract

The Roles of Interstitial Cells of Cajal 

in the Congenital Megacolon and Idiopathic Megacolon

Kim Il Ho

Department of Medicine

The Graduate School, Yonsei University

( Directed by Professor Yoo Soo Young )

It has been well known that the peristalsis of gastrointestinal tract was 

controlled by autonomic nerve system and the presence of ganglion cells 

was very important for diagnosis of motility disorders in children.

Recent studies showed that interstitial cells of Cajal ( ICC ) are thought 

to modulate gut motility as gastrointestinal pacemaker cells. The aim of 

this study was to evaluate the distribution of ICC in the bowel walls of 

patients who had variable motility disorders.

The first group (G1) consisted of 2 children who had normal bowel 

habits. The second group (G2) consisted of 9 children who underwent 

definitive procedure for rectosigmoid aganglionosis. Five of them showed 

normal bowel movements after operation (G2-A) and another 4 had 

defecation difficulty with persistent megacolon after operation (G2-B). The 

patient in the third group (G3) had neuronal intestinal dysplasia and the 

fourth group (G4) consisted of 2 patients who suffered from idiopathic 

megacolon. Four neonates belong to the 5th group (G5) underwent 

ileostomy because of meconium obstruction without cystic fibrosis.

The ICC were identified by immunohistochemistry using an anti C-Kit 

antibody. Immunopositive cells were stained with dark red colors. In the 
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control specimens, ICC were distributed around the myenteric plexus and 

showed dendrite patterns in muscle layers. In aganglionic colons of G2-A 

& B, ICC were absent or scarcely distributed around myenteric plexus. In 

contrast, ICC were well distributed around myenteric plexus and between 

muscle layers in the ganglionic segment of G2-A; however, ICC were not 

present or decreased in the ganglionic colon of G2-B. The C-Kit positive 

cells were present in G3 and more darkly stained compared with G1. The 

colons of G4 showed absence or decrease of ICC in spite of presence of 

ganglion cells. C-Kit '+' cells were completely absent or markedly 

decreased in all 4 neonates of G5 at the time of ileostomy and the 

distribution of ICC was changed to normal pattern after restoration of 

colonic function.

The results suggest that lack of ICC caused reduction of motility in the 

ganglionic colon and it may be responsible for the development of 

megacolon after definitive procedure of agnglionosis or idiopathic 

megacolon. Also delayed maturity of ICC may play a role in meconium 

obstruction of neonates.

Keyword : Congenital megacolon, Idiopathic megacolon, Meconium ileus,

ganglion cell, C-Kit, Interstitial cells of Cajal




