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□증 례□

1)

서 론

담도 폐쇄증은 신생아와 영아 초기 지속적 황달의 주요 원인

으로 담도 염증과 담즙 정체로 결국, 간 섬유화로 진행되는 담

도성 간경화를 일으키는 질환이다. 그 원인은 정확히 알려지지

않고 있으나, 태생 4주경 전장의 간게실(hepatic diverticulum)

에서 발생, 분화하는 시기의 이상
1)
, 주산기 바이러스혈증

2)
, 담즙

성분의 독성
3)
, 간, 췌장계의 해부학적 이상

4)
등이 고려되고 있으

며, 최근에는 유전자 발현에 관한 연구
5-7)
도 진행 중에 있다. 동

반되는 질환으로는 다비증, 장회전 이상, 복강내 혈관 기형, 태

변 복막염
8-10)

등이 보고되어 있으며 선천성 회장 폐쇄와 동반되

는 경우도 몇 례
11)
보고되고 있다. 그러나, 선천성 회장 폐쇄의

경우 태생 말기의 장간막 혈관 혈행 장애에 의해 발생하는 것
12)

으로 담도 폐쇄와의 연관성을 찾기 힘들다.
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후 무담즙성변을 보여 시행한 검사상 담도 폐쇄증으로 진단 받

고 Kasai 술식을 시행하여 회복된 예를 경험하였기에 보고하는

바이다.

증 례

환 아:이 ○○ 아기

주 소:출생시 복부 팽만

출생력 및 가족력:환아는 재태 기간 37주 출생체중 3,360 g

으로 제왕 절개로 분만되었으며 출생 전 초음파 검사에서 복부

팽만이 관찰되었다. 양친은 3차례 자연 유산을 경험하여 시행한

검사상 아버지가 염색체 이상 진단 받았으나 임신 당시 환아에

대한 염색체 검사 등은 거부하였으며, 임신시 산모에게 특이할

만한 병력이나 약물 복용은 없었으며 양수 과다증도 관찰되지

않았다.

현병력:출생시부터 심한 복부 팽만으로 신생아 집중치료실로

입원하였다.

이학적 소견:출생시 호흡과 심박수는 정상이었고 활동성은

양호한 편이었다. Apgar 점수는 1분 8점, 5분 9점으로 정상이었

다. Moro 반사는 정상이었고 청색증은 나타나지 않았으며 심장

선천성 회장 폐쇄증이 동반된 담도 폐쇄증 1례
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Biliary atresia is a progressive obliterative cholangiopathy. However, the actual causes remain un-

known, although a number of factors such as developmental malformation, viral infection, toxicity of

bile constituents, and anatomic abnormality in the hepatobiliary system have been considered. Recent-

ly, several studies have been done to find out specific gene expression. Some cases of biliary atresia

are associated with anomalies of cardiovascular system, digestive tract and spleen. Few cases of bili-

ary atresia with congenital ileal atresia were reported. We experienced a case with biliary atresia

combined with ileal atresia. Ileal resection and end to end anastomosis operation were done at sec-

ond days of the life because of congenital ileal atresia. Jaundice and acholic stool were noticed a few

days after the operation. He was diagnosed as biliary atresia and received Kasai operation at 23

days of the life. Therefore, we report the case with a brief review of the related literature. (Korean

J Pediatr 2004;47:908-911)
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박동은 규칙적으로 심잡음도 청진되지 않았으며 양폐에 고른 호

흡음을 보였다. 복부는 부드러우나 심하게 팽만되었고 간이나 비

장은 촉지되지 않았다. 생식기나 사지의 이상도 관찰되지 않았

다.

검사 소견:입원 당시 말초 혈액 검사상 혈색소 14 g/dL, 백

혈구수 12,800/mm
3
, 혈소판 356,000/mm

3
이었으며 혈청 전해질

농도는 나트륨 139 mmol/L, 칼륨 3.9 mmol/L, 염소 100

mmol/L이었다. BUN/Cr 10/0.6 mg/dL이었고 AST/ALT 28/

13 IU/L이었다. 염색체 검사상 46,XX,t(2:7)으로 상호 균형 전좌

가 관찰되었다.

방사선 소견:입원 당시 시행한 복부 방사선 소견에서 심한

복부 팽만 소견 보였으며(Fig. 1) 복부 전산화 단층촬영과 위장

관촬영에서 위장과 상부 공장에 심한 팽만 소견 보였으나 그 이

하 소장 부위는 잘 보이지 않는 소견으로 회장 또는 공장 폐쇄

가 의심되었다(Fig. 2). 심장 초음파상에서는 특이 소견 보이지

않았다.

치료 및 경과:장 폐쇄로 생후 2일째 회장절제술 후 단단문

합술을 응급으로 시행하여 선천성 회장 폐쇄증으로 진단 받았다.

이후 금식하면서 총정맥 영양, 항생제로 치료하던 중 생후 5일

경부터 황달 소견 보였다. 총빌리루빈과 직접 빌리루빈치는 8.5/

2.2 mg/dL로 상승하였으나 총정맥영양 유발성 담즙정체로 생각

하여 경과를 관찰하였다. 이후 총빌리루빈과 직접 빌리루빈치는

4.8/2.5 mg/dL로 직접빌리루빈치가 그대로 남아있었으며 생후 9

일째 처음으로 무답즙성변을 보았다. 복부 초음파 검사 소견상

우측 문맥의 전방에 띠 모양의 고에코성 병변이 보였으며 담낭

은 보이지 않았고 DISIDA scan에서도 담즙이 내려오지 않는

소견으로 선천성 담도 폐쇄증 의심되어 생후 24일째 Kasai 수

술을 시행하였다(Fig. 3). 수술 중 담도 조영술에서도 담낭은 보

이지 않았다. 수술 후 병리조직 검사상에도 담당과 간문, 총담관

은 섬유화 되어 있는 소견 보여 담도 폐쇄증으로 확진되었다.

환아는 수술 후 소장이 40 cm 정도 밖에 남아있지 않은 상태로

총정맥영양 시행하였으며 수술 후 10일째 경구 영양 시작하였고

수술 후 23일째 총정맥영양 중단하고 수술 후 32일째 상태가 호

전되어 퇴원하였다.

고 찰

선천성 공회장 폐쇄증은 신생아기 응급 수술을 요하는 질환으

로 신생아 장폐쇄의 가장 흔한 원인이다. 빈도는 출생 330-

3,000명당 1명 정도이며 십이지장이나 대장 폐쇄보다 흔한 편이

고 공장 폐쇄가 회장 폐쇄보다는 2.5배 정도 많다. 대부분의 경

우 산모의 양수 과다증이 있으며 출생 후에는 담즙이 섞인 구토,

진행성 복부 팽만, 태변 배출 장애 등이 특징적으로 나타나고

다른 기형이 동반되는 경우가 있으며 진단이 늦어져 천공이 생

기면 복부 팽만이 더 심해지고 호흡 곤란도 오게 된다. 진단은Fig. 1. Abdominal X-ray reveals marked gaseous distension
in the stomach and the upper small bowel.

Fig. 3. Photograph of surgical specimen of oblitered extra-
hepatic bile ducts reveals the fibrous ductal remnants.Fig. 2. Gastrograffin enema study reveals a microcolon.
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태아 초음파에서 가능한 경우가 많으며 출생 후 복부 방사선 촬

영에서 보이는 늘어난 창자와 기수면과 복부 전산화 단층 촬영,

위장관 조영술 등으로 하게 된다. 소장의 원위부에 폐쇄를 일으

키는 공회장 폐쇄증은 십이지장 폐쇄증이나 근위부 공장 폐쇄증

보다 동반되는 기형의 발생 빈도가 적을 뿐 아니라 수술 후 장

운동의 회복도 더 빠른 편이다. 예후는 동반되는 기형의 중증도,

탈장 증후군 및 천공에 의한 패혈증 등에 의해 결정된다.

담도 폐쇄증은 담도에 염증을 일으켜 담도를 파괴하고 담즙을

정체시키며 결국 간의 섬유화가 진행되어 담도의 소실로 인한

담도성 간경화를 일으키는 질환이다. 신생아기와 영아 초기 지속

적 황달의 주요 원인이며 소아 간이식의 주된 적응증으로 조기

수술이 예후에 큰 영향을 미치므로 조기 발견이 매우 중요하다
12)
. 그 원인은 아직 정확히 밝혀지지 않은 상태이나 발생, 분화

하는 시기의 이상
1)
, 주산기 바이러스혈증

2)
, 담즙 성분의 독성

3)
,

간, 췌장계의 해부학적 이상
4)
등이 고려되고 있으며, 최근에는

특이 유전자 발현에 대한 연구도 진행되고 있다
5-7)
. 10-30% 정

도에서 다른 이상을 동반하고 있으며 심혈관계와 비장, 소화기계

의 이상이 주로 보고되는 편이다
15, 16)
. 심혈관계의 이상으로는

폐협착증, 동맥관 개존증, 심실 중격 결손, 심방 중격 결손, 우심

증, 좌심형성부전증, 대동맥협착증 등의 심장 이상
9)
과 전십이지

장 문맥(preduodenal portal vein), 무하대정맥증 등이 있으며

비장 이상으로는 다비증 증후군 등이 대표적이다. 소화기계의 동

반 질환으로 장회전 이상, 태변 복막염 등이 있으나 본 예와 같

이 선천성 회장 폐쇄증이 동반된 경우는 매우 드물게 보고되고

있다
11)
.

두 기형의 발생 시기를 살펴보면 선천성 회장 폐쇄증의 경우

태생 말기에 장간막 혈관 혈행 장애에 의해 발생하는 것
12)
으로

생각되며 그 원인으로 장염전, 장중첩증, 내탈장, 위벽파열, 제탈

장 등이 있다. 반면 선천성 담도 폐쇄증은 태생 4주경 전장에서

간게실이 발생, 분화하는 시기에 혈관 혈행 장애, 담도관계 접합

이상, 바이러스 감염 등이 원인으로 생각되고 있어 발생시기에

있어 두 기형의 연관성을 찾기 힘들다. 또한 선천성 회장 폐쇄

증의 경우에 동반 기형을 살펴보면 장회전이상, 장염전, 위벽 파

열, 장중첩증, 태변성 장폐쇄증, 태변성 복막염 등이 많아 선천

성 담도 폐쇄증에 대한 탐색을 하기가 어렵다. 또한 선천성 회

장 폐쇄증의 경우 산전 초음파에서 복부 팽만을 발견하는 경우
17)
가 많고 산전 초음파에서 발견되지 않았다 하더라고 출생 후

1-2일 사이에 복부 팽만과 태변이 배설되지 않는 등의 증상으로

초기에 응급으로 수술하는 경우가 많은 반면 선천성 담도 폐쇄

증은 지속적 황달과 무담즙성 변으로 이후에 진단되는 경우가

많아 증상 발현 시기에서도 차이를 보이고 있다. 따라서 발생

빈도가 적은 동반 기형이면서 발현 시기도 달라 임상적으로 연

관성을 찾기 어려워 진단과 처치에 곤란한 경우가 예상된다.

이런 점 이외에도 두 가지 기형이 동반되는 경우 몇 가지 문

제가 예상된다. 첫번째는 수술 후 발견된 황달에 대한 진단이

늦을 수 있다는 점이다. 선천성 회장 폐쇄의 경우 1-2일째 수술

을 시행하므로 생리적 황달이 나타나는 시기이며 소화기 폐쇄가

있는 경우에도 황달이 나타날 수 있어 황달이 심하지 않은 경우

이를 간과하기 쉽다. 그러나 이런 경우 간접 빌리루빈치가 증가

해 선천성 담도 폐쇄증과 구별할 수 있지만 검사상 직접 빌리루

빈치가 증가한 것을 확인했다고 하더라도 수술후 금식과 총정맥

영양을 시행 중이므로 총정맥영양 유발성 담즙 정체로 오인하고

매우 드물게 동반되는 선천성 담도 폐쇄증은 놓치기 쉽다. 두

번째는 회장 폐쇄로 인해 회장절제술과 문합술을 시행한 후 소

장의 짧은 길이와 연관되어 발생할 수 있는 문제점이다. 회장절

제술로 인해 소장 길이가 짧아져 있어 선천성 담도 폐쇄증에 대

한 수술시 어려움이 있으며 그 이후 남은 소장의 길이가 많이

짧아져 단장 증후군이 동반되기 쉽다. 또한 이로 인해 흡수 장

애와 영양 결핍이 예상된다. 이외에도 수술 후 역행성 담도관염

등이 합병증이 발생할 가능성이 높아진다.

따라서 선천성 회장 폐쇄증으로 회장 절제술을 받은 경우 그

이후 발생한 황달을 간과하지 말고 선천성 담도 폐쇄증도 그 원

인으로 고려해야 하며 두 가지 기형이 동반된 경우 장절제술과

Kasai 술식을 시행 후에 단장 증후군과 그로 인한 영양 결핍,

상행성 담도관염 등의 합병증이 발생할 가능성이 높다는 것을

고려해야 한다.

요 약

저자들은 선천성 회장 폐쇄증으로 회장 절제술과 단단문합술

시행 후 황달과 무답즙성변을 보여 시행한 검사상 선천성 담도

폐쇄증으로 진단받고 Kasai 술식을 시행하여 회복된 1례를 경험

하였기에 보고하는 바이다.
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