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서 론

횡격막은 4개의 태생 구성 조직인 횡행중격(transvevse

septum),양쪽흉복막(pleuroperitoneal membranes),배측장간

막(dorsal mesentery),근섬유조직(muscular components)의융

합으로 이루어진다. 횡격막 탈장은 태생기 8주에 흉복막

(pleuroperitoneal membranes)이 횡행중격(transverse septum)

과 융합되지 못해 흉복막강(pleuroperitoneal canal) 또는

Bockdalek 공이라부르는결손 부위가생기기때문에발생

하며,왼쪽이오른쪽에비해더늦게폐쇄되므로횡격막탈

장이좌측에서더호발된다. 저자들은최근가톨릭의과대

학성모병원에서드물게발생하는우측횡격막탈장 2예를

경험하였기에 보고하고자 한다.

증 례

증례 1.

38주 1일에 2.23 kg으로정상분만한남아가출생직후부

터발생한청색증으로인근병원에서검사한흉부 X-ray검

사상우측선천성횡격막탈장소견을보여전원되어왔다.

환아는 출생 당시 apgar score가 1분에 3점, 5분에 5점이었

다.산전검사시산모의양수과다의소견은없었으며태아

의자궁내발육지체가있었다.내원당시활력징후상혈

압 67/43 mmHg, 맥박수는 분당 130회이었고 열은 없었다.

전원되기전의동맥혈가스검사상(ABGA) pH 7.146, Pco2

59.7 mmHg, Po2 54.3 mmHg, HCO3
－ 20.4 mmol/L, Base

excess －9.7, O2S 80.6%이어서기관삽관을 시행하고인공

호흡을하면서전원되었다.내원당시이학적검사상환아

는 약간의 청색증을 보였고 흉부 청진상 심박동의 잡음은

들리지않았으며호흡음이전반적으로떨어져있으면서특

히오른쪽에서저명하게감소되어있었다.복부는주상(sca-

phoid)의형태를나타내었다.말초혈액검사와생화학검사

상백혈구수치가 21,400/mm3로증가되어있는것이외에는

특이소견없었다.흉부 X-선상장내가스음영이우측흉곽

과중앙부분을모두차지하고있었고,심장이왼쪽으로밀

려있는소견을보였다.위는정상위치에있었다(Fig. 1).염

색체검사에서 46XY, t (1 : 10) (q42 ; q22)의소견을보였고

심 초음파 상 정상 소견을 보였다. 내원당일 수술을 하여
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복원하였으며수술은복부로접근하여시행하였고수술소

견상우측 횡격막후외측(posterolateral) 부위에 5 4 cm정

도의결손부위가있었고이결손을통해간의우엽전체와

담낭 그리고 소장의 일부와 우측 대장의 일부가 흉강내로

탈장되어있었다(Fig. 2).간의우엽이형성부전으로부피가

줄어들어 있었으며 2개의소엽이연결된모습처럼보였다.

간의 4, 5번분절이횡격막에눌려서잘룩하게들어가있었

지만간정맥및 담낭,담도등의형태적기형은없었다.장

의 이상 회전은 없었으나 맹장이 후복막에 고정되어 있지

않았다.간과장들을복강내로복원한후 14 French흉관삽

관을 시행하고 Prolene #3-0을 이용해서 일차 봉합(primary

repair)을하였다.환아는수술후 9일에흉관을제거하였으

나 우측 폐의 발육부전으로 기계호흡을 계속 유지하다 수

술 후 27일에 기관 발관을 하였다.수유는 수술 후 19일에

비위관을 이용하여 시작하였고 기관 발관 후에는 bottle

feeding로바꾸어 유지하였다.환아는 수술후 41일에호전

되어 퇴원하였다.

증례 2.

11개월남아가내원 1주일전부터상기도염증세로기침,

가래있어인근의원에서치료받았으나호전이없고,내원

2일전부터 호흡곤란이 발생하고 그 정도가 점점 심해지며

내원당일에는급발작(seizure)을일으켜인근병원에서검사

한 흉부 X-선상 우측 횡격막 탈장으로 진단되어 본원으로

전원되었다.환아는 32주 5일에 1.68 kg,질식분만으로출생

한 미숙아였고 apgar score는 1분에 7점, 5분에 6점이었다.

출생당시 미숙과 질식(asphyxia), 특발성 호흡곤란 증후군

(IV)으로 38일간 입원치료받았으나그 당시찍은흉부 X-

선상 횡격막 탈장의소견은 없었다.생후 3개월에 좌측서

혜부 탈장으로 복원술을 받았으며 이때 찍은 흉부 X-선상

에도 횡격막 탈장의 증거는 없었다(Fig. 3A).내원 당시 활

력징후는혈압 109/83 mmHg,맥박수는분당 175회,호흡수

는 분당 52회,체온은 37.7oC였다.응급실에서채혈을 하던

중청색증이발생하여기관삽관을하였고,그후시행한동

맥혈 가스 검사에서 pH 7.321, Pco2 36 mmHg, Po2 147

mmHg, HCO3
－ 18.3 mmol/L, Base excess－7.2, O2S 99.7%이

었다.혈액 검사상 백혈구 수치가 10,300/mm3로 증가된것

이외에는특이소견없었다.흉부 X-선상우측흉곽내에장

내공기음영이가득차있었고종격동과심장이좌측으로

밀려있었다.위는제위치에있었다(Fig. 3B).개복하여복

원수술을하였으며수술소견상간은제자리에있었으며

우측횡격막의후외측에 5 4 cm의결손부위가있었고간

이결손의앞쪽부위를막고있었으나간의뒤쪽으로는소

장거의대부분과우측대장및 T-결장의일부가결손을통

해흉강내로들어가있었다.복원된후관찰하니장회전은

정상이었으나 맹장이 후복막에 고정되어 있지 않았다. 간

의 우엽이 결손의전방변연에,우결장곡(hepatic flexure) 부

위일부가결손의후방변연에유착되어있었고간과 T-결

장상이의유착은없었다(Fig. 4).이것으로볼때결손의전

방으로는 간이, 후방으로는 T-결장이 탈장을 막고 있다가

상기도염으로 인해 기침을 하면서 복압이 높아져 간과 결

장사이로 탈장이 된 것으로 추측되었다. 결손 부위는

Prolene # 3-0로 일차 봉합하였으며 14 French 흉관을 삽입

하였다.환아는수술후기계호흡은필요치않았으며,술후

4일에흉관을제거하고 5일에식이를시작하였고, 9일에특

별한 합병증 없이 퇴원하였다.

Fig. 1. A chest radiograph shows bowel loops in right side of chest
with mediastinal shift to left and distended stomach in
abdomen (case 1).

Fig. 2. Operative findings show almost all of the small intestine,
ascending colon ,the right lobe of the liver and gallbladder
herniated through the posterolateral defects in the right
hemidiaphragm (case 1).
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고 찰

선천성 횡격막 기형은 1954년 McCauley(1)에 의해 해부

학적인구조및 발생기전이처음기술된이래최근의보고

에서는 1000명당 0.17에서 0.57명 사이의 유병률을 보인다

고하였다.(2,3) 후측방의 횡격막 탈장이 반이상을 차지하

며 그 중 약 80%이상이 좌측에 호발하는 것으로 되어 있

다.(4)우측횡격막탈장발생빈도는상대적으로드물어약

20%내외를 차지한다.국내에서는 우측 횡격막 탈장이 총

9예만이보고되었으며,(4-8) 이들중증상이지연되어나타

난경우는 2예에불과하였다.(5,6) 저자들이경험한 경우는

1예는 출생 시에 진단되었고 나머지 1예에서 생후 11개월

에 지연되어 발생되었다.

남아에서 여아보다더발생빈도가높으며,(4,8)전체적으

로 동반기형은 10%에서 40%가지 다양하게 보고 있고,

(9,10) 약 23%에서 심혈관계 기형이 발생하고 비뇨생식계

기형, 복벽 결손 등이 잘 동반된다고 하였다. 몇몇의 증례

보고에서우측횡격막탈장과동반된드문기형으로장이

상회전과간우엽이형성,식도이형성과기관식도루,좌측심

장형성부전증(hypoplastic left heart syndrome)등을보고하였

다.(4,11-13) 그러나 횡격막 탈장의 발생 위치 즉 좌, 우에

따라 동반기형의 빈도의 차이는 보이지 않는다고 하였

다.(10,11)본예에서는흉강내있었던간우엽이약간의형

성부전 소견을 보였으나 혈관기형은 없었다. 임상 증상은

좌측과마찬가지로호흡곤란,청색증,심장전위등을보이

고구토등이있을수있으며,이학적소견으로는병변측의

청진상 호흡음 감소와 흉강내 장유동음이 들린다. 대부분

이출생직후에증상이발현되어진단이비교적쉬우나신

생아기를지나서증상이발현되는경우는증상이다양하고

모호하여진단을내리기가어려운경우가있다.신생아이

후에 증상이 나타나는 경우는 출생 시부터 횡격막 결손이

있으나 탈장낭이 고형기관에 의해 막혀 있다가 낭이 터지

거나 복압이 높아져 장기들이 흉강 내로 탈장되어 증상이

나타나는 경우와 출생 시부터 흉강 내로 탈장이 있었으나

증상이 염전이나 괴사 등의 합병증이 발생하였을 때 나타

나는 경우로 나눌 수 있다. 전자는 증상이 나타나기 전의

흉부 X-ray상정상이며,증상이급격히발생하나후자는반

복적인 폐렴 등과 같은 지속적인 증상이 있을 수 있으며

자발적인 복원(spontaneous reduction) 때문에 chance radio-

graphic finding을얻을수있다.저자들의둘째예는전자에

속한다.

진단은일반적으로흉부 X-선검사로 85%에서가능하고

저자들의예에서는모두단순흉부 X-선상흉강내장내가

스가보이는것으로진단이가능하였으나 Kirchner등(14)과

Chilton등(15)은좌측에비해우측의경우진단이어렵다고

하였다.이는간이탈출된경우간에의해장내가스음영이

보이지 않을 수 있고, 간 정맥의 순환이 잘되지 않아 간의

Fig. 3. Same infant with normal x-ray at 3 months (A) and right congenital diaphragmatic hernia at 11 months (B) (case 2).

Fig. 4. Operative findings show the right lobe of the liver (L) and
hepatic flexure of the colon (C) adhered to the margin of
the posterolateral defect (D) in the right hemidiaphragm
(case 2).
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표면에서 울혈성 누출액이 나와 흉강에 고임으로써 폐의

이차적감염에의한흉막삼출액으로오진되는경우가있다

고하였다.따라서 Kirchner 등(14)은호흡곤란이있는환아

에서갑작스런흉막삼출액의소견이보이고종격동이좌측

으로 치우치면서 우상복부 윗쪽에 장내 가스가 보인다면

우측 횡격막 탈장을 강력하게 의심하고 상부위장관 촬영,

간 스캔, 진단적 기복 등을 통해 진단을 하려고 노력해야

한다고 하였다.

태아의 기관지 발육은 임신 16주에 완성되어 성인과 같

은수의기관지를가지지만폐포는그후에도자라서흉벽

의 발육이 완성되는 생후 8세까지 계속된다.(9) 따라서 폐

발육 부전은 임신 16주 이전에 발생하는 흉강내 탈장되는

내용물의 양에 비례한다. 저자들의 예에서도 출생 시부터

증상을 나타내었던 환아는 우측 폐 발육부전을 보였고 수

술후 약 1개월간 인공호흡을실시하여야 했으며,생후 11

개월에 증상이 발생한 환아는 폐 발육이 정상이어서 수술

후에 빠르게 호전되어 인공호흡 치료 없이 수술 후 4일에

흉관을제거할수있었다.이는증상이발견될때까지간이

우측 횡격막 결손부위를 막고 있어 흉강내로 복강내 장기

들이들어가지 않아폐발육이정상적으로이루어진것으

로 생각된다.

수술전처치로즉시기관삽관및인공호흡유지,체온유

지,산혈증교정,위장관감압을해야하고수술은개복술과

개흉술, 흉복부 절개술이 있으며 이 중 탈장 정복이 쉽고

수술 시야가 좋으며 동반기형의 교정이 쉬운 개복술이 선

호되고 있다. 저자들도 2예 모두 개복술을 통해 복원하였

다.횡격막결손은대부분일차적으로 교정이가능하나약

8%에서는 Silastic이나 Marlex 등의 prosthetic material 보결

물질) 등이 필요하다고 하였다.(16) 저자들도 경험한 경우

는 결손부위가 5cm 정도 였으나 일차적 교정이 2예 모두

가능하였다.수술 시기는 Skari 등(10)에 의하면 조기에 수

술한 것과 지연시켜 복원한 것을 비교하였을 때 사망률에

차이가없다고하였으며, Hunt등(17)과 Nio 등(18)도같은

결과를보고한바있다. Skari등(10)에따르면수술후사망

률은전체적으로 8%에서 79%까지다양하게보고되고있는

데 이에 미치는 요인으로 산전진찰로 진단된 경우와 동반

기형이있는 경우에 사망률이높다고하였고,우측횡격막

탈장이 좌측에 비해 사망률이 높다고 하였다.(20) 산전 진

찰된 경우 사망률이 높은 것은 좀더 정도가 심한 경우에

산전에진단이 되기때문에동반기형이많고큰횡격막결

손에 의해 많은 내용물이 탈장되어 결과적으로 폐발육 부

전이심해지기때문인것으로생각된다.그외진단당시의

환자의연령,폐발육부전의정도,도착시기관삽관의유무,

횡격막결손 크기,동맥관개존증,수술후 호흡기사용등

이 사망률에 영향을 줄 수 있다. 저자들의 예에서는 출생

직후 진단되었던 환아보다 출생 후 11개월에 증상이 나타

난 환아에서 더 예후가 좋을 것으로 생각된다.

결 론

저자들은출생직후에진단된우측횡격막탈장 1예와출

생후 11개월에지연되어증상출현된우측횡격막탈장 1예

를 경험하여 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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