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선천성 소위증은 매우 드문 선천성 질환으로 성인에서

는 1894년, 소아에서는 1956년 보고된 바 있으며 [1,2], 전 

세계적으로 60여 건, 국내에서는 2007년에 1건이 보고되

었다 [2]. 선천성 소위증은 앞창자의 발생 과정의 장애로 

발생한다고 알려져 있고 [3,4], 이로 인해 위는 관 형태를 

가지며, 지라없음증 (asplenia), 창자회전이상, 가로막탈장, 
심장허파이상, 콩팥이상, 팔다리결손, 후두기관지갈림 등

과 같은 선천성 기형들을 동반한다고 알려져 있다 [5]. 다
른 선천성 기형을 동반하지 않는 선천성 소위증은 단 6건

에 불과하다 [4,6-10]. 선천성 소위증의 증상들로는 위식도

역류, 구토, 흡인, 영양실조, 성장지연, 성장장애 등이 있다 

[5,10].
본 증례에서는 인체해부실습 과정에서 발견된 위의 기

형으로 다른 선천성 기형을 동반하지 않은 성인에서의 소

위증에 대해 육안 해부학적, 조직학적 관점에서 고찰하고

자 한다.

성인에서 다른 기형을 동반하지 않는 선천성 소위증

안형호 1,*, 조영석 2,*, 정욱현 2, 조혜정 2, 남광일 2

1전남대학교 의과대학 의학과, 2전남대학교 의과대학 해부학교실

Congenital Microgastria without Concomitant Anomalies in Adult
Hyeongho An1,*, Young-Suk Cho2,*, Wook Hyun Jung2, Hye Jung Cho2, Kwang Il Nam2

1Department of Medicine, Chonnam National University Medical School 
2Department of Anatomy, Chonnam National University Medical School

Abstract : Congenital microgastria is an extremely rare anomaly of which only 60 cases have been described in 
the literature. Congenital microgastria has been known as a result of impairment of normal foregut development. 
This report describes gastric variation found in the cadaver of 74-year-old Korean woman during educational 
cadaveric dissection in the anatomy laboratory. The stomach in this cadaver had the tubular form with a narrow 
body. Gross anatomical and histological studies were performed. It was confirmed that there was no history 
of stomach related disease or surgery before the decease. The arrangement of the small intestine was observed 
normally. The right and left gastro-omental arteries, which were surrounded by the greater omentum, ran along 
the greater curvature of the stomach and anastomosed with each other. The histological characteristics of the 
tissues from each region were same as it observed in the normal stomach. This case report shows an extremely 
rare congenital microgastria without other congenital anomalies in adult.
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증례 보고

전남대학교 의과대학 의학과 인체해부실습 중, 일반적인 

방부법으로 처리된 한국인 여성 시신 (74세)을 해부하던 

과정에서 위의 해부학적 변이를 관찰하였다. 해부진행은 

앞배벽 배꼽을 중심으로 정중면으로 절개한 뒤 피부, 피부

밑조직, 배곧은근집, 배곧은근의 순서로 노출하였고, 위를 

확보하여 관찰을 진행하였다. 본 시신에서 발견된 위의 형

태는 일반적 위의 모습과 다르게 위의 몸통 부분이 좁은 

관 형태로 되어 있는 것을 관찰하였다. 위의 바닥부위가 

있으나 일반적인 위의 바닥부위보다 좁아져 있었다 (Fig. 
1A). 위의 전체 길이는 199.72 mm이고, 위의 몸통 부위의 

길이와 지름은 각각 62.72 mm, 29.84 mm이다. 위의 몸통 

부분이 관 형태로 되어 있는 이유에 대해 몇 가지 가능성

을 제시하고 확인해 보았다. 생전 고인은 위와 관련된 병

력이나 수술 이력이 없음을 유가족을 통해 확인하였다. 또
한 위절제술, 위샘창자연결술, 위빈창자연결술, Roux-en-Y 
위우회술과 같은 수술적 처치에 의해 나타나는 샘창자와 

빈창자의 위치와 배열과는 다르게 작은창자의 배열이 정

상 위치에 있었으며, 큰그물막에 둘러싸여 위의 큰굽이로 

들어오는 오른위그물막동맥과 왼그물막동맥의 주행이 그

대로 있음을 확인하였다. 따라서 위의 형태 변이는 수술에 

의한 것이 아님을 확인하였다. 다음으로 선천성 소위증에 

가능성을 두고 조직학적 검사를 진행하였다. 식도 부분, 위
의 바닥, 관 형태의 몸통 부분, 관 형태가 끝나는 부분, 날
문 부분, 샘창자 부분의 조직을 떼어 포르말린 용액에 추

가적인 고정을 한 뒤 탈수, 투명, 포매 등의 과정을 거쳐 

조직절편을 제작하였고, 이후 H&E 염색한 뒤 현미경으로 

조직을 관찰하였다. 위 조직에서 사후 변화가 일부 관찰되

었지만, 위의 모든 구역의 벽은 점막층, 점막밑층, 근육층, 
장막층의 4개의 주요 층으로 구성되어 있었다. 위의 바닥, 
몸통, 날문 부분의 표면상피와 분비샘의 분포가 정상 위에

서 관찰되는 조직의 특성과 같음을 확인하였다 (Fig. 1B). 
본 시신에서 발견된 위는 육안 해부학적, 조직학적 소견으

로 확인한 결과 매우 드물게 나타나는 성인에서의 선천성 

소위증으로 보인다. 또한, 본 증례에서는 기존에 알려진 바

와 같이 지라없음증, 창자회전이상, 가로막탈장, 심장허파

이상, 콩팥이상, 팔다리결손, 후두기관지갈림 등의 선천성 

기형들을 동반하지 않는 선천성 소위증으로 매우 드문 증

례로 보여진다.

Fig. 1. Gross anatomical and histological characteristics of dissected stomach on the cadaver. (A) Gross appearance of dissected stomach 
on the cadaver of 74-year-old Korean woman. (B) Histologic findings of congental microgastria biopsy on (1) esophagus; (2) fundus; (3) 
tubular formed body; (4) body between tubular and dilated parts; (5) pyloric antrum; (6) duodenum. H&E staining, × 20.
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위는 발생 4주에 앞창자가 방추 모양으로 확장된 모습

으로 나타난다. 위의 발생이 진행됨에 따라 서로 다른 성

장속도와 주변 장기의 위치 변화로 인해 그 모양과 위치가 

크게 바뀐다. 위의 위치 변화는 세로축을 중심으로 위가 

시계방향으로 90° 회전하기 때문에 왼쪽은 앞쪽으로 가고 

오른쪽은 뒤로 가게 된다. 이 회전이 일어나는 동안에 위

의 뒷벽이 본래의 앞벽보다 빨리 자라서 큰굽이와 작은굽

이가 형성된다. 위의 머리쪽 끝과 꼬리쪽 끝은 원래는 정

중선에 위치하여 있었는데, 발생이 진행되면서 위가 앞·뒤

축을 중심으로 회전함에 따라 꼬리 부분 (날문 부분)은 오

른쪽 및 위쪽으로 움직이고, 머리 부분 (들문 부분)은 왼쪽

과 약간 아래쪽으로 움직인다. 그 결과 위의 최종 위치가 

정해지고 위방향은 왼쪽으로 아래방향은 오른쪽으로 위의 

축이 기울어진다 [4,6].
선천성 소위증은 발생 5주에 등쪽위간막의 분화 이상

으로 성장이 저하되어 위의 큰굽이와 작은굽이가 형성

되지 않아 작은 주머니 형태나 관의 형태를 가지게 된다 

[5,11]. 선천성 소위증 대부분의 경우 위의 작은 저장공간

으로 인해 식후구토, 위식도역류, 성장장애, 성장지연, 영양

실조, 반복적인 흡인성 폐렴과 같은 특징적인 증상들이 나

타나게 되며 이러한 증상들은 역류성식도염과 관련이 있

다 [3,10]. 하지만 본 증례에서는 위의 몸통에 해당하는 부

위만 관의 형태를 띠고 있고, 일반적인 위의 크기보다는 

좀 작지만 위의 바닥과 날문 안뜰에 해당하는 부위가 일부 

있는 것으로 보여진다 (Fig. 1A). 이러한 이유로 위식도역

류, 구토, 흡인, 영양실조, 성장장애 등과 같은 선천성 소위

증의 증상들이 나타나지 않아 유아기부터 성인까지 발견

되지 않았고, 사후에 해부실습을 통해 관측된 것이 아닌가 

추측해 볼 수 있다.
선천성 소위증은 흔히 회전이상, 지라없음증, 콩팥, 팔과 

심장 이상과 같은 선천적 기형을 동반하기도 한다 [5]. 선
천성 소위증은 주로 다른 선천성 질환을 동반하지만, 매우 

드물게 단독으로 발생하기도 하며 현재까지 6건의 증례가 

보고되어 있다 [4,6-10]. 본 증례 또한 다른 선천성 질환을 

동반하지 않는 선천성 소위증으로 매우 드문 증례로 볼 수 

있다. 선천성 소위증이 있는 환자에 대한 여러 생검 연구

에서 정상적인 위 점막이 확인되었다 [3,5]. 본 증례의 선천

성 소위증 시신에서도 정상 위의 조직학적 특성과 같음을 

확인하였다 (Fig. 1B). 
선천성 소위증에 대한 치료법으로는 음식물의 섭취량과 

빈도의 조절, 수유자세 변경 및 정맥을 통한 영양공급 등

의 보존적 요법을 시행하나 영구적인 치료 효과를 보지 못

하고 있다 [12]. 선천성 소위증에 대한 수술적 치료로 초기

에는 위루술, 위창자연결술 등의 영양공급을 위한 급식관

을 만드는 방법이 사용되었는데 [13], 최근에는 헌트-로렌

츠 주머니법 (Hunt-Lawrence pouch)이 가장 보편적으로 

사용된다. 헌트-로렌츠 주머니 조성술은 원래 위전절제술 

후 재건 술식으로 사용했던 방법이었으나 [14,15], Niefeld 
등이 처음으로 선천성 소위증에 대하여 이 수술 방법을 시

행하였다 [1]. 이 수술의 목적은 선천적으로 작은 위를 크

게 하는 것이 아니라 빈창자를 이용해 위의 저장소 역할을 

대신하게 하는 것으로, 위식도역류를 교정하며 정상적으로 

경구섭취를 가능하게 하기 위함이다 [6,11,13].
선천성 소위증은 매우 드문 선천성 질환으로 대부분 다

른 선천성 질환을 동반하며 유아기 때 많이 발견된다. 본 

증례에서는 다른 선천성 질환을 동반하지 않았으며, 성인

에게서 사후에 발견된 선천성 소위증으로 위의 형태가 일

부 관 형태를 보이는 매우 드문 증례로 선천성 소위증에 

대한 이해를 돕기 위한 좋은 자료가 될 수 있을 것으로 사

료된다. 
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간추림 : 선천성 소위증은 앞창자의 발생 과정의 장애로 발생한다고 알려져 있으며 지금까지 60여 건의 보고만 있는 

매우 드문 선천성 질환이다. 이 보고는 한 의과대학 인체해부실습 중 74세 한국인 여성 시신에서 관찰된 위의 변이에 

관한 것이다. 본 시신에서 발견된 위의 형태는 위의 몸통 부분이 좁은 관 형태로 되어 있었으며, 이러한 원인을 확인

하기 위해 육안 해부학적, 조직학적 연구를 시행하였다. 고인 생전의 위와 관련된 병력이나 수술 이력이 없음을 확인

하였고, 작은창자의 배열이 정상위치에 있었으며, 큰그물막에 둘러싸여 위의 큰굽이로 들어오는 오른위그물막동맥과 

왼그물막동맥의 주행을 확인하였다. 위의 여러 부위별 시료를 얻어 조직학적 검사를 진행하였고, 각 부위별로 확인한 

조직들은 일반적인 위에서 관찰되는 조직학적 특성과 같음을 확인하였다. 본 증례는 매우 드물게 나타나는 성인에서

의 선천성 소위증이며, 또한 다른 선천성 기형들을 동반하지 않는 매우 드문 증례로 보여진다.
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