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Case Report

서론

위장관의 동정맥 기형은 특별한 과거력이 없는 환자에서 발

생하는 위장관 대량 출혈의 원인 중 하나이다. 후천성인 경우 

고령, 동맥경화와 같은 위험인자가 보고된 바 있다(1-3). 그에 

반해 선천성 위장관 동정맥 기형은 그 빈도가 낮아 유병률이 정

립되지 않았고, 발생 기전 또한 불명확하다. 

선천성 위장관 동정맥 기형의 원발 병소가 대장일 경우 주로 

상행 결장에 위치하며, 단일성(4)으로 존재한다고 보고된 바 

있으나, 소장의 경우는 그 보고가 더욱 드물다. 다른 증상 없이 

잠복성 위장관 출혈만을 일으킬 경우 병소가 작아 그 위치를 

파악하기 어려운 경우가 많으며, 캡슐 내시경 및 혈관조영술, 

조영증강 복부 전산화단층촬영(computed tomography, CT)이 

위장관 동정맥 기형의 진단에 유용한 것으로 알려져 있다(3).

소장 동정맥 기형의 증상으로써 환자들은 만성 소량, 혹은 

급성 대량의 혈변이나 흑변(4)을 호소하며 내원하게 되며, 그

간 국내에 보고된 위장관 동정맥 기형의 예들은 모두 현성 위

장관 출혈로 내원한 환자만을 다루었다. 기존에 보고된 문헌에

서 위장관 출혈 없이 발견된 동정맥 기형은 매우 드물며, 소아

의 소장에서 발생한 경우는 더욱 희귀하다. 이에 저자들은 위

장관 출혈 없이 반복되는 복통만을 호소한 소아 환자에서 발견

된 말단부 회장의 동정맥 기형 1예에 대한 임상적, 영상의학적, 

조직학적 고찰을 기존의 문헌 조사와 함께 보고하고자 한다.
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Arteriovenous malformation (AVM) is a lesion involving a high-flow vascular mal-
formation, which is one of the causes of massive gastrointestinal bleeding. In the pe-
diatric population, AVM is quite rare in the gastrointestinal tract, and the most com-
mon primary site is the colon. A small bowel is a rare primary site of AVM, and only 1 
case has been reported in Korea. Here, we report on a case of AVM found in the distal 
ileum of a 14-year-old girl who complained about recurrent lower abdominal pain 
only without a gastrointestinal hemorrhage. In the previous research literature, a small 
bowel AVM can be diagnosed through detecting the existence of an enhancing nidus 
of the intestinal wall at the arterial phase, accompanied by an early draining vein as it 
appeared on a dynamic contrast-enhanced abdominal computed tomography. In our 
case, the pathologically confirmed AVM of the distal ileum showed a dot-like en-
hancement within the thick low-attenuating submucosal layer of the terminal ileum.
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증례 보고

14세 여자 환자가 약 2일간의 하복부 동통과 무른 변 및 내원 

당일의 구토를 주소로 본원에 내원하였다. 특별한 의학적 기왕

력은 없었다. 이학적 검사에서 환자는 키 164 cm, 몸무게 78 kg

으로 body mass index 29.0 kg/m2인 중등도 비만에 해당하였

고, 장음의 항진과 함께 우하복부의 압통 및 반발 압통을 보였

다. 내원 당시 검사 소견에서는 혈색소가 11 g/dL로 정상범위 

하한선에 해당하는 수치를 보였다.

내원 당시 시행한 조영증강 복부 CT의 문맥기 영상에서 약 

4 cm 분절의 회장 말단 부위 및 회맹판막의 소장벽이 1.5 cm 

이상으로 두꺼워져 있었고, 다른 정상 장벽과 비교할 때 점막 

하층의 조영증강은 전반적으로 감소되어 있었다. 이와 함께 내

부에 여러 개의 점상 조영증강 소견이 보였다(Fig. 1A, B). 그 

외 복강 내 다른 부위에 이상은 보이지 않았다. 위 소견으로부터 

환자는 말단회장염으로 진단받고 입원하여 보존적 치료를 받았

으며 재원 3일 후 증상이 호전되어 퇴원하였다. 그러나 퇴원 3주 

후부터 환자는 다시 하복부 동통을 호소하였으며, 이학적 검사

상 우하복부에 압통 및 반발 압통이 재차 발견되었다. 이에 회

장염의 지속 여부, 충수돌기염 및 염증성 장 질환을 배제하고자 

복부 초음파가 시행되었다.

복부 초음파상 회장 말단 및 회맹판막부의 장관벽은 CT 영상

에서 측정하였던 1.5 cm보다 부종이 호전되어 그 두께가 0.9  

cm으로 측정되었고 내부에 점상의 고에코가 다발성으로 보였

다(Fig. 1C). 그러나 환아는 지속적인 우하복부 동통을 호소하

였으며, 영상의학적인 평가로 명확한 진단이 어렵다는 임상적인 

판단하에 원인 탐색을 위한 개복술이 최소한의 절개로 시행되

었다.

수술장에서 회장 말단과 회맹판막, 근위부 상행결장의 약한 

부종 및 염증 소견을 확인 후 회맹판막 상하방 10 cm 부위의 

Fig. 1. Radiological and pathological findings of arteriovenous malformation in distal ileum in a 14-year-old girl with recurrent abdominal pain.
A. B. Postcontrast CT axial (A) and coronal (B) images of small bowel AVM show the segmental low-attenuating wall thickening of the terminal 
ileum with internal multiple enhancing foci (arrows).
C. Abdominal ultrasound image shows a thick hypoechoic submucosal layer (the distance between lines) of the terminal ileum and multiple in-
ternal echogenic foci (arrowhead).
D. Gross photograph of the ileocecectomy specimen shows multiple depressed mucosal petechiae (arrowheads) due to the mucosal erosion, pro-
duced by the hemorrhage from the AVM.
E. Photomicrograph (hematoxylin and eosin stain × 100) shows submucosal abnormal vessels with various lumen sizes and thickness filled with 
blood (arrowheads).
F. Photomicrograph (Verhoeff–van Gieson stain, × 200) shows the presence of elastic fibers in the intima of the arterialized vein (arrowhead) and 
the disruption of elastic fibers in the intima and external lamina in the arteriole (arrow).
AVM = arteriovenous malformation
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회맹장 절제술을 시행하였다. 절제조직에서는 다수의 점막 미

란에 동반된 점상 출혈과 점막 함몰이 보였다(Fig. 1D). 

조직병리학적 소견에서 회장 점막하층에 다양한 크기와 두

께의 혈관들을 보였고(Fig. 1E), 탄력섬유 염색(Verhoeff-van 

Gieson stain)에서 세동맥의 탄력섬유 소실 및 동맥화(arterial-
ized)된 정맥 내막에 존재하는 탄력섬유를 보여(Fig. 1F) 회장

의 동정맥 기형으로 진단하였다(5). 

고찰

위장관에서 발생하는 동정맥 기형은 대량 출혈을 일으킬 수 

있어 적절한 진단을 내리는 것이 임상적으로 중요하다(6). 병변

이 소아에서 나타나는 경우는 매우 드물며 선천성인 경우 주로 

대장의 단일 병변으로 나타나는 것으로 알려져 있다(4, 6). 원

발 병소가 소장이었던 증례는 국내에 지금까지 1예만이 보고되

었다(7). 

de la Torre Mondragón 등(4)은 빈혈과 하부위장관 출혈을 

주소로 내원한 9명의 소아에서 혈관조영술을 이용하여 혈관형

성이상의 위치를 결정하였는데, 4명에서 직장과 S상결장에, 

나머지에서 말단부 회장, 맹장 및 상행결장 굽이 등에 존재하

였다. Huprich 등(6)은 역동적 CT 조영술(CT angiography)을 

이용하여 소장의 혈관 병변을 분류하고 영상소견을 분석하였으

며, 동정맥 기형은 동맥기 장관벽에 조영되는 비정상적인 점상 

혈관 병변과 이에 동반된 빠른 배출 정맥을 확인하면 진단할 수 

있다고 기술하였다.

본 증례의 환자가 소아였으며, 위장관 출혈과 같이 혈관질환

을 상정할 수 있는 증상이 나타나지 않았기 때문에 동맥기 영상

을 획득하지 않았고 문맥기 영상만을 단일 상(single phase)으

로 얻었다는 제한점이 있었으나, 환아의 말단부 회장벽 내부에 

점상 조영이 보였던 점이 이전 연구에서 제시한 동정맥 기형 혹

은 혈관확장증의 CT 소견과 유사하였다(6). 조직 병리검사에

서는 기존 문헌 보고와 같은 양상으로 점막하층의 동맥과 구불

구불한 확장된 정맥이 확인되었으며(2), 탄력섬유의 존재를 확

인하는 Verhoeff-van Gieson 염색에서 세동맥의 탄력섬유의 

붕괴와 함께 동맥화된 늘어난 정맥의 내막에 발달한 탄력섬유

가 확인되어 동정맥 기형을 특이적으로 진단할 수 있었다(5).

본 증례에서 보였던 장관벽 비후와 점막하층의 조영 감소는 

혈관기형의 아분류 중 정맥기형(venous malformation)에서 나

타날 수 있는 소견이라 보고(7)된 바 있어, 병리적으로 확인된 

동정맥 기형 병변 중에서 혈류역학적으로 정맥기형이 차지하는 

비율이 높아 위와 같은 영상소견을 보였을 것이라 가정할 수 있

다. 또한 육안 소견상 장관벽 점막에 미란이 있었다는 점에서 

기존 동정맥 기형이 있던 위치에 비특이적 회장염이 우연히 동

반되었을 가능성도 배제할 수 없다. 

기존 소아 환자에서 보고된 소장의 혈관기형에서 촬영된 초

음파 소견으로서 3세 여아에서 비후된 공장벽 내부에 1 cm 미

만의 크기를 가진 무에코성 낭성 병변이 다수 보이면서 압박 시

에 가성 흐름 허상(pseudo-flow artifact)이 보였던 증례(7)가 

존재한다. 또 다른 2세 여아의 보고에서도 유사하게 다수의 낭

성 및 관형의 무에코성 병변이 회장벽을 침윤하는 양상이 발견

되었다(8).

본 증례의 초음파 영상에서는 일반적으로 혈관종에서 보일 

수 있다고 알려진 고에코성 정맥돌이나 기존에 보고된 동정맥

기형에서 보였던 무에코성 낭성 병변은 보이지 않았고, 정상적

으로 2 mm 이하로 보여야 하는(9) 말단부 회장벽이 5 mm 이

상으로 두꺼워져 있었고, 그중 4 mm 두께의 저에코로 보이는 

점막하층 내부에 다발성 점상의 고에코가 보였다. 이러한 점상

의 고에코들은 기존의 보고에 비교하여 비전형적이었는데 동정

맥 기형에 의해 늘어난 혈관 직경이 비교적 작기 때문일 것으로 

추정되며, 동정맥 기형이 점막하층의 혈관 외 연조직과 초음파 

계면을 형성함으로써 발생한 고에코 신호가 그 원인일 것으로 

여겨진다. 또한, CT에서 보였던 점막하층 내부의 점상 조영증

강 소견과 연관되는 것으로 생각되어 장관벽의 동정맥 기형 진

단에 도움을 줄 수 있을 것으로 기대한다. 

혈관확장증(angioectasia)은 동정맥 기형과 감별진단 해야 하

는 질환 중 하나로, 잠복성 위장관 출혈의 가장 흔한 원인으로 

알려져 있다. 이 병변은 대부분 60세 이상의 고령에서 여러 개의 

병변으로 발견된다는 점에서 본 증례의 환자와 임상상에서 차이

가 있다. CT에서 동맥기보다는 문맥기에서 뚜렷한 점상 조영증

강으로 보이며 주로 공장에서 확장된 점막 내 혈관이 보일 수 있

다(6). 또 다른 감별진단으로 생각할 수 있는 위장관 혈관종은 

만성 위장관 출혈, 기계적 폐쇄, 천공, 장 중첩증을 일으킬 수 있

으며, 소장 중에서는 공장에 가장 흔하게 발생한다. 동맥기 및 문

맥기 CT 영상에서 점막의 비후를 동반하며 구심성으로 점진적인 

조영을 보이는 종괴가 위장관 내외부로 돌출하는 모습으로 보일 

수 있으며, 정맥돌(phlebolith)이 보이면 진단이 가능하다(10).

이상으로 저자들은 재발되는 복통만을 보였던 소아의 회장에

서 발견된 동정맥 기형을 경험하여 문헌고찰과 함께 CT 및 초

음파 소견을 함께 보고하는 바이다. 
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반복되는 복통을 주소로 내원한 14세 여아의 말단부 회장의 
동정맥 기형: 증례 보고

강혜인1 · 이은선1* · 김희성2 · 김미경2 · 박귀원3 · 이대용4 · 최병인1 · 이종범1 · 박현정1

동정맥 기형은 고유량 혈관기형으로서 위장관에서 발생하는 대량 출혈의 원인 중 하나이다. 소아의 위장관에서는 드물게 

발견되며 선천성으로 존재할 경우 주된 원발 장소는 대장이다. 소장에서 발견되는 경우는 드물며 국내에선 1예만 보고되

었다. 이에 저자들은 위장관 출혈 없이, 반복되는 하복부 통증의 단일 증상으로 내원한 소아 환자에서 발견된 말단부 회장

의 동정맥 기형 1예를 보고하고자 한다. 기존 문헌 보고에 따르면, 소장의 동정맥 기형은 역동적 조영증강 복부 전산화단

층촬영(computed tomography, 이하 CT)에서 동맥기 장관벽의 점상 조영에 동반된 빠르게 조영되는 배출 정맥의 존재로 

진단될 수 있다. 본 증례에서는 병리적으로 확인된 말단부 회장의 동정맥 기형이 CT에서 낮은 감쇠를 보이는 비후된 점막

하층 내 점상의 조영 증가 병변으로 보였다.
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