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서      론

  분문 무이완증(Achalasia)은 소아기에는 드문 질

환으로, 하부 식도 괄약근의 압력이 증가하고 연

하시 정상적으로 이완되지 않으면서 식도 체부의 

정상적인 연동 운동이 비정상적인 수축으로 대체

되는 식도 평활근의 운동 장애이다
1,2). 이 질환의 

원인은 밝혀져 있지 않으나 식도 체부와 하부 식

도 괄약근의 신경 결손이 주된 원인으로 생각되

고 있으며 이로 인하여 연하곤란, 섭식 후 흉통 

및 구토 등을 주증상으로 하지만
3), 감각 신경성 

난청, 정신 지체, 발달 장애 등 신경학적 이상에 

관한 보고도 있다
4,5). 치료는 내과적 약물 치료보

다는 주로 외과적 수술이 이용되어 왔으나 최근

에는 풍선 확장술을 이용한 치료가 주로 이용되
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Achalasia is a rare motor disorder of the esophageal smooth muscle in which the lower esophageal 

sphincter dose not relax properly with swallowing, and the normal peristalsis of the esophageal 

body is replaced by abnormal contractions. Achalasia has been described as party of several distinct 

multisystem syndromes suggesting a generalized neuromuscular disorder as the mode of origin. An 

11-year-old female was admitted because of paresthesia on the trunk and both legs for 5 days. 

She had suffered from chest discomfort, dysphagia, postprandial vomiting, and weight loss for 6 

months. She was diagnosed as having achalasia by means of the esophagography and esophageal 

manometry. Her chest discomfort, dysphagia and vomiting much improved after the endoscopic 

balloon dilatation. The authors present an 11-year-old female with achalasia complained of 

paresthesia and sucessfully managed by the balloon dilatation. (Korean J Pediatr Gastroenterol 

Nutr 2001; 4: 218∼223)
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고 있다6,7). 국내에서는 이 등8)의 1례, 이 등9)의 2

례, 최 등
10)의 형제 2례에 대한 보고가 있고, 이 

등
11)은 풍선 확장술에 의한 치험 1례를 보고한 

바 있지만 이상 감각을 동반한 예는 보고된 바가 

없었다. 저자들은 체간부와 하지의 이상 감각을 

주소로 내원한 환자에서 상부 위장관 촬  및 식

도압 측정 검사를 통해 분문 무이완증으로 진단

되고, 풍선 확장술을 실시한 후 증상 호전이 있

었던 1례를 보고하는 바이다.

증      례

  환  아: 박○○, 11세, 여아

  주  소: 5일간의 체간부의 이상 감각

  현병력: 내원 6개월 전 감기 증상 이후 가슴이 

답답하다고 하고 가끔씩 식후 구토가 있었으나 대

수롭지 않게 생각하고 지내다 내원 3개월 전부터

는 구토의 빈도가 증가하고, 주로 고형식을 먹을 

때 시간이 많이 걸리고(2∼3 숟가락 먹는데 30분 

정도 걸리며 물을 항상 같이 마심), 식사량이 급속

도로 감소하 으며 최근 6개월간 5 kg의 체중감소

가 있었다. 또한 내원 3개월 전부터 하루 한 번 정

도 멍해지면서 불러도 대답하지 못했으며 그 상황

을 기억하지 못하 고, 내원 5일 전부터는 양쪽 유

두 아래쪽부터 다리까지 벌레가 기어다니는 듯한 

이상 감각을 호소하 다. ○○병원 입원하여 내시

경 등을 검사하 으나 특이 사항이 없어 진단을 

위해 본원으로 전원되었다.

Fig. 1. T2-weighted T-spine sagittal MR image de-

monstrates a marked dilatation of the mid and low 

esophagus with irregular margin.

Fig. 3. Esophagogram shows dilated esophageal body 

with beaked narrowing of distal esophagus.

Fig. 2. Chest CT shows relatively asymmetrical and 

eccentrical dilatation of distal esophagus retained with 

food (open arrow).
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  출생력: 환아는 만삭, 정상 분만으로 출생하 고, 

출생시 체중은 3,140 g으로 25∼50 백분위수 으

며 분만시 가사 소견이나 산전 진찰상 이상 소견

은 없었다.

  가족력: 환아는 33세된 아버지와 어머니 사이에

서 첫 번째로 태어났으며, 부모는 현재 이혼한 상

태이다. 할아버지, 할머니가 당뇨병의 병력이 있었다.

  진찰 소견: 입원 당시 체중은 25 kg (3백분위수 

미만), 신장 120 cm (3백분위수 미만), 두위 52 cm 

(25백분위수)이었다. 혈압은 100/60 mmHg, 체온 

36.5
o
C, 맥박수 94/분, 호흡수 24/분이었다. 의식은 

명료했으며 복부 진찰 소견상 장음이 약간 감소하

으며, 신경학적 검사에서 복부와 양 하지의 외측

부 및 발의 배면부에 이상 감각이 있었으나 신경

학적 국소화는 보이지 않았다.

  검사 소견: 입원시 시행한 검사 결과는 백혈구 

7,600/mm
3 (호중구 58.0%, 림프구 30.9%), 혈색소 

13.6 g/dL, 혈소판 214,000/mm
3이었으며, 혈중 전해

질은 나트륨 142 mEq/L, 칼륨 4.0 mEq/L, 염소 102 

mEq/L, 혈당은 80 mg/dL이었다. AST/ALT는 68/60 

IU/L으로 경하게 증가하 으며, 혈중 마그네슘은 

Fig. 4. Esophageal manometry. A. Aperistalsis of esophageal body and high LES pressure (76.8 mmHg). B. 

Aperistalsis of esophageal body and incomplete relaxation of LES after wet swallowings (sky-blue bars).

Fig. 5. Esophageal endoscopic findings show closed 

lower esophageal sphincter with decreased frequency 

of the pinch-cock movement.

Fig. 6. Endoscopic balloon dilatation with the TTS 

catheter (12 mm, 18 mm).
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1.90 mg/dL 및 암모니아는 34μg/dL로 정상치를 보

다. 뇌척수액 검사상 두개 내압은 20 cmH2O이었

고, 세포는 검출되지 않았으며 화학 성분은 특이 

소견이 없었다. 6일 후 추적 검사한 뇌척수액 검사

에서도 이상이 없었으며, 뇌 자기 공명 상에서도 

이상 소견은 없었다. 신경 전달 속도 검사 및 전기 

근 생리 검사상 이상 소견이 나타나지 않았고, 흉

추-요추 접합부 자기 공명 상에서는 이상 소견

이 없었지만, 흉추부에서 후중격동 종괴가 의심되

어(Fig. 1) 실시한 흉부 전산화 촬 상 중부 식도의 

확장에 의한 것으로 확인되었다(Fig. 2). 분문 무이

완증의 확진을 위해 시행한 상부 위장관 촬 에서 

위-식도 접합부의 새부리 모양과 중부 식도의 확

장 소견 보 고(Fig. 3), 식도압 측정 검사에서 하

부 식도 괄약근 압력이 76.8 mmHg으로 상승되어 

있었고 연하시 정상적인 이완이 관찰되지 않았으

며, 식도 체부에서 정상적인 연동운동이 관찰되지 

않았다(Fig. 4). 식도 내시경 검사상 위-식도 접합

부의 pinch-cock 운동의 빈도가 떨어져 있었다

(Fig. 5).

  치료 및 경과: 환아의 이상 감각은 특별한 치료

없이 입원 6일경부터 감소하기 시작해서 입원 10

일경에는 소실되었다. 분문 무이완증에 대한 치료

로 내시경적 풍선 확장술을 실시하 고(풍선 직경 

12 mm, 18 mm, Fig. 6), 이후 섭식량 증가하고 섭

식 시간이 단축되었으며, 체중 증가를 보여 퇴원 

후 외래 추적 관찰 중이다.

고      찰

  분문 무이완증은 10만 명 중 한 명에서 발생할 

수 있으며 나이와 성별에 관계없이 발병할 수 있

으나 40대에서 50대 사이에 호발하는 것으로 알려

져 있다. 이중 전체 환자의 5%가 15세 이하로, 연

간 10만 명당 0.02∼0.03명의 빈도로 발병하는 소

아과 역에서는 드문 질환이다
12).

  이 질환의 병태 생리는 명확히 밝혀져 있지 않

지만 식도 체부와 하부 식도 괄약근의 신경 결손

이 주된 원인으로 생각되고 있다
1). 식도 체부에서

의 내압 검사 소견에 따라 두 가지로 분류되고 있

는데, 식도 내압 검사상 작은 파장의 동시성 수축

이 나타나는 경우를 고전적 분문 무이완증(classic 

achalasia)이라 하고, 미만성 식도 연축처럼 수축이 

동시에 시작하고 파장이 크며 반복적인 경우를 강

력한 분문 무이완증(vigorous achalasia)이라고 한다
1,2). 

병리학적으로 강력한 분문 무이완증은 장근육 신

경원 수의 현저한 감소를 보여주는 고전적 분문 

무이완증에 비해 신경 손상이 덜 심하다고 한다. 

본 증례는 식도압 소견상 고전적 분문 무이완증에 

해당하 으나 병리학적 검사는 시행되지 못했다. 

  원인에 따라 특발성 분문 무이완증과 이차성 분

문 무이완증으로 나누기도 하는데, 환자의 대부분

은 일차성 특발성 분문 무이완증이며, 이차성 분문 

무이완증은 식도로 전이된 위암, 림프종, 신경병적 

만성 장위폐색 증후군, 방사선 조사, 그리고 특정 

독물과 약물 및 Trypanozoma cruzi 감염에 의한 

Chagas 병과 동반하여 발생한다
2). 또한 전신성 신

경근성 질환으로 추정되는 다기관 증후군의 일부

로 나타나는데, 대표적 질환으로 Allgrove 증후군

은 부신 피질 자극 호르몬에 대한 감수성이 없는 

만성 부신 부전, 분문 무이완증과 무루증(alacrima) 

의 연합으로서 전신성 자율 신경 및 감각 운동 다

신경병증(polyneuropathy)의 전조로 추측되고 있

다
13∼15). 그외 Alport 증후군, Rozycki 증후군과 동

반되기도 한다
4,15). 본 증례는 동반된 다른 질환이 

없었으며 진찰 소견 및 과거력상 특발성 분문 무

이완증으로 진단되었다.

  임상 양상은 연하 곤란, 흉통, 체중 감소 그리고 

역류가 주된 증상이나
15,16) 감각 신경성 난청, 정신 

지체, 발달 장애, 전신적인 근력 저하 등 신경학적 

이상이 동반될 수 있다는 보고도 있지만
4,5) 본 증

례와 같은 이상 감각에 대한보고는 없었다. 연하 

곤란은 초기부터 유동식과 고형식 모두에서 나타

나고 정서적 스트레스와 급하게 음식을 먹는 경우

에 악화되며, 흉통은 고전적 분문 무이완증보다 강

력한 분문 무이완증에서 더욱 뚜렷하다고 한다. 역

류와 폐흡인은 식도 내에 타액과 소화된 음식이 

많이 저류되는데 기인하며 Valsalva 방법과 같이 
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식도 내압을 높이는 다양한 방법에 의해 음식이 

위로 넘어가도록 도울 수 있다고 한다. 전체적인 

경과는 보통 만성으로 진행하는 연하 곤란과 수 

개월에서 수 년에 이르는 체중 감소로 나타난다
1,2). 

본 증례는 이상 감각에 대한 신경학적 원인에 초

점을 맞추어 검사를 하다 뒤늦게 분문 무이완증이 

진단되었으며, 환자 병력 청취를 소홀히 하여 진단

에 어려움이 있었던 경우이다. 증상의 발현 시기가 

병력상 6개월 전으로 추정되나 결손 가정으로 인

해 정확하다고 할 수 없고 신체 계측상 양 장애

가 심한 것으로 보아 상당 기간의 발병 기간이 있

었을 것으로 추측된다. 한편 본 환아에서 보인 이

상 감각은 여러 신경학적 검사에서 이상 소견이 

전혀 없었고 증상이 신경학적 국소화를 보이지 않

았을 뿐 아니라 내시경적 풍선 확장술 이후는 전

혀 증상이 없었던 것으로 보아 분문 무이완증에 

기인한 것이라 추정된다.

  진단에 유용한 검사로는 흉부 방사선 소견상 위 

내 가스가 존재하지 않으면서 때때로 대동맥 옆에 

관모양의 종격동 종괴가 존재하는 경우 의심해 볼 

수 있다. 바로 선 위치에서 종격동 내에 공기-액체

선(air-fluid level) 이 보이는 것은 식도 내에 통과되

지 못한 음식이 있다는 것을 보여주는 특징적인 

소견이다. 조 제 검사에서 식도 확장이 나타나며, 

진행된 경우에는 식도가 S자형으로 보인다고 한다
1,4). 

투시 검사상 정상 연동 운동은 식도 하부 2/3에서

는 관찰되지 않고 식도의 말단부는 이완 불능인 

하부 식도 괄약근의 좁아진 모양이 마치 새부리처

럼 보인다. 강력한 분문 무이완증 환자에서는 식도 

확장이 없으면서 현저한 연동성 수축을 볼 수 있

다
1,2,15).

  식도 내압 검사상 기저 하부 식도 괄약근압은 

정상이거나 올라가 있으며, 연하에 의해 유도되는 

이완이 아예 없거나 정도, 기간, 그리고 지속도가 

떨어져 있다고 한다
18). 식도 체부의 안정시 압력은 

올라가 있으며, 연하시 일차적인 연동파는 동시 수

축으로 대치된다. 이러한 수축은 파장이 작을 수도 

있고(고전적 분문 무이완증), 기간이 길고 큰 파장

을 가질 수도 있다(강력한 분문 무이완증). 콜린 

무스카린성 촉진제인 mecholyl의 주입이 기저 식

도압의 현저한 증가를 초래하고, 정상적으로는 괄

약근압을 떨어뜨리는 cholecystokinin의 주입은 역

으로 하부 식도 괄약근의 수축을 일으킨다. 이것은 

분문 무이완증의 경우 억제 신경원의 소실로 정상

적인 cholecystokinin의 억제 효과가 없어지기 때문

으로 알려져 있다. 내시경은 위암과 같은 이차적인 

원인을 배제하는데 도움이 된다.

  본 증례에서는 체간과 하지의 이상 감각에 대한 

검사로 실시한 흉부 자기 공명 상에서 후종격동

의 종괴가 의심되었고, 흉부 전산화 촬 에서 중부 

식도의 확장을 보 으며, 상부 위장관 촬 에서 위- 

식도 접합부의 새부리 모양과 식도 체부의 확장 

소견을 관찰할 수 있었다. 또한 식도 내압 검사에

서 하부 식도 압력이 76.8 mmHg으로 상승했고 연

하시 하부 식도 괄약근의 이완이 관찰되지 않았으

며, 식도 체부의 정상적인 연동 운동이 관찰되지 

않아 분문 무이완증으로 진단할 수 있었다.

  치료로 유동식, 진정제, 질소 화합물, 그리고 항

콜린제와 같은 내과적 치료는 보통 만족스럽지 못

하다
1,18). 질소 화합물과 nifedipine과 같은 칼슘 통

로 차단제가 성공적이었다는 일부보고도 있지만
2), 

효과가 일시적이고 두통 등의 부작용과 과내성으

로 인해 오랜 기간 동안의 사용이 불가능하다
6). 현

재 가장 추천되는 치료는 근육 섬유를 찢어지도록 

함으로써 기저 하부 식도 괄약근압을 줄이는 풍선 

확장술이다. 경험있는 의사에 의하면 85%의 환자

에서 이러한 치료가 효과적이지만, 천공과 출혈이 

합병증으로 일어날 수 있고 반수에서 재발할 수 

있다고 한다
9). 원주근층을 절제하는 하부 식도 괄

약근에 대한 Heller 점막외 근절개술(Heller's extra-

mucosal myotomy)도 효과적이만
17), 풍선 확장술보

다는 역류성 식도염과 궤양성 협착이 더 많이 발

생한다고 한다
19). 최근에는 하부 식도 괄약근 내 

보툴리눔 독소를 주입함으로써 만족할 만한 치료 

성과를 얻었다는 보고도 있다
20). 이들 치료가 완전

히 연하 곤란을 치유하지 못하지만 연하를 용이하

게 하여 비교적 정상적인 섭식 행위를 할 수 있도

록 한다.



박성식 외：신경학적 증상으로 내원한 분문 무이완증 1례∙223
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ

  예후는 성인에 발병한 경우는 기대 수명에 향

을 끼치지 않는 것으로 보고되나, 소아에 발병한 

경우는 풍선 확장술이나 Heller 근절개술에 비교적 

효과적으로 치료될 수 있지만 만성 기능 장애를 

초래할 수도 있다고 한다
15).

요      약

  저자들은 신경학적 증상을 주소로 내원한 환아

에서 분문 무이완증을 진단하고 풍선확장술로 치

험하 기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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