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서 론

영아 담도 폐쇄증의 원인은 정확하게 알려져 있지는 않

지만, 여러 가지 요인이 관여하는 것으로 알려져 있다. 그

대표적인 것으로는 주산기 바이러스 감염,(1) 비정상적 담

즙산 대사,(2) 비정상 췌관-총수담관 문합,(3) 간담도의 발생

분화 장애,(4) 유전자 발현이상(5,6) 등이 알려져 있다.

최근에는 산전 장간막 혈관사고(vascular accident)로 발생

하는 선천성 공회장폐쇄증과 동반된 담도폐쇄증 증례들이

산발적으로 보고되고 있으며(7,8),일부 보고자들은 주로 태

생기 말기에 장간막 혈관 사고로 발생한 공회장퍠쇄증이

담도폐쇄증의 발생에 영향을 줄 수 있으리라는 주장을 하

고 있다.(7,8)

저자들은 최근 회장 폐쇄증과 동반된 담도폐쇄증 2예를

경험하였기에 문헌고찰과 더불어 보고하는 바이다.

증 례

증 례 1

생후 1일 된 만삭에 정상 질식 분만으로 출생한 남아로

선천성 소장 폐쇄증으로 입원하였다. 임신 36주에 산전 복

부 초음파검사에서 태아소장의 비정상적인 확장이 있어서

선천성 소장폐쇄증이 의심되었다. 그러나 양수 과다증은

없었다. 단순복부사진 소견상 확장된 소장이 좌상부 복부

에 보였으며, 석회화 음영은 볼 수 없었다.

술 전대장 조영술에서 미세결장(microcolon)소견을 보여

선천성 소장 폐쇄증 진단 하에 생후 2일째 개복하였다. 수

술 소견상 소장 부분 염전에 의해 근위부 회장 폐쇄증과

괴사된 원위부의 소장 주위로 태변성 가성 낭종이 관찰되

었다. 확장되고 막힌 근위부 회장 일부와 괴사된 원위부 회

장을 포함하여 절제하였다. 확장된 근위부 회장은 GIA 봉

합기를 이용하여 장의 직경을 줄인 후 회장회장 단단 문합

술을 시행하였다. 남은 소장 길이(트라이쯔 인대에서 회장

맹장판)는 약 90 cm였으며 담낭은 정상소견을 보였다.

술 후 7일에 황달 소견을 보였으며, 연노랑 내지 회색변을

보여서 황달의 원인을 알기 위한 검사를 시행하였다. 간기능

검사상 총빌리루빈은 6.5 mg/dl였으며 직접형 빌리루빈은

5.2 mg/dl, ALP 182 U/L, AST 63 U/L, ALT 45 U/L, γ-GTP가

242 U/L였다. TORCH 검사상 음성이었다. 술 후 32일에 시

행한 복부 초음파 검사에서 담낭은 정상 크기였으나 담낭

벽이 불규칙한 양상을 보였으며, 담낭수축 검사에서 수축

소견은 보이지 않았다. 그리고 간문맥 정맥 상부에 삼각형

에코성 음영(triangular cord sign)(9)이 관찰되었다. 생후 33

일에 시행한 세침 간 생검에서 문맥부위에 심한 소담관 증

식(bile ductular proliferation) 소견과 경한 염증성 세포 침윤

을 보여 담도 폐쇄증을 진단할 수 있었다.

생후 40일에 카사이 간문부소장 문합술을 시행하였으며,

Roux-en-Y loop 길이는 30 cm로 하였다. 문합부에서 30 cm

하방에 소장소장 문합술을 시행하였다. 간외담도 유형은
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III-b-ν소견, 즉 간외 담도가 전반적으로 섬유화 현상으로

막혀 있으며, 간문부는 깔때기 모양의 섬유 종괴 소견을 보

였다. 남은 소장 길이(트라이쯔 인대에서 회장맹장판)는 약

55 cm였다.

술 후 57일에 처음으로 담도염이 발생하였으며, 그 후 술

후 4개월, 6개월, 8개월에도 담도염이 발생하였다. 담도염

은 경정맥 항생제 및 스테로이드 투여로 호전되었다. 술 후

4개월에 촬영한 복부 초음파와 복부 컴퓨터 단층 촬영상

다발성 간내 담관 확장 소견(Tsuchida type C)(10) 소견을 보

여서 이것이 재발성 담도염의 원인으로 생각되었다. 술 후

11개월에 피부 절개부위로 간내담도-피부 누공이 발생하였

으며, 피부 누공을 통해 하루에 20∼100 cc의 담즙이 배출

되고 있었다.

술 후 3년 10개월에 시행한 초음파 검사에서 간의 담도성

경화 소견과 비장비대 소견이 관찰되었다. 식도조영술에서

식도 정맥류소견을 보이나 현재까지 식도정맥류 파열은 없

었다. 혈액 검사상 혈색소 12.9 g/dl, 혈소판 126,000/μl이며

간기능 검사상 총빌리루빈 1.3 mg/dl, 직접형 빌리루빈 0.6

mg/dl, ALP 644 U/L, AST 104 U/L, ALT 113 U/L, γ -GTP가

169.3 U/L였다. 현재 생후 4년 7개월이며 키 96 cm (3백분위

수 이하), 몸무게 15.8 kg (10백분위수)으로 성장장애가 있

다.

증 례 2

14일 된 여아로 타 병원에서 선천성 회장 폐쇄증으로 생

후 2일에 수술 받고 황달을 주소로 본원에 전원되었다. 환

아는 제태 기간 37주 제왕절개로 분만되었다, 출생 체중

3,360 g이었다. 산전 초음파상 복부팽만과 비정상적인 장의

확장이 있어서 선천성 소장 폐쇄증이 의심되었으나 양수과

다증은 없었다고 하였다.

전원 당시 병력을 보면 출생 후 단순복부 사진에서 심한

복부 팽만, 비정상적으로 확장된 장 소견과, 대장 조영술상

미세 결장소견을 보였다고 하였다. 선천성 회장폐쇄증 진

단하에 생후 2일에 개복하여, 폐쇄된 근위부 및 원위부 회

장 부위를 포함하여 절제한 후 단단 문합술을 시행하였다

고 하였다. 술 후 9일부터 연노랑 내지 회백색 변을 보았다

고 하였다.

술 전 간기능 검사상 혈청 총빌리루빈 6.8 mg/dl, 직접형

빌리루빈 5.2 mg/dl, ALP 256 U/L, AST 135 U/L, ALT 63

U/L, γ-GTP가 1,693 U/L였다. TORCH 검사상 특이 소견은

없었다. 술 후 22일에 검사한 복부 초음파상 담낭이 위축되

어 작아져 있었으며 간문맥 정맥 상부에 삼각형 에코성 음

영(triangular cord sign)이 보였으며, 세침 간 생검에서 문맥

부위에 심한 소담관 증식, 문맥주위 섬유화 소견 및 경도의

염증성세포침윤이있어서 담도폐쇄증을진단할수있었다.

환아는 생후 23일에 카사이 간문부 소장 문합술을 받았

다. 간외담도 type III-b-ν 소견을 보였다. 소장이 1차 수술

시 일부 절제로 인해 전체적으로 짧아서 15 cm 정도 Roux-

en-Y loop로 사용하였다. 남은 소장 길이(트라이쯔 인대에

서 회장맹장판)는 약 45 cm였다. 술 후 반복되는 설사로 수

차례 소아과에 입원하여 단장증후군이 의심되었으며, 보존

적으로 치료 받았으며, 생후 10개월에 담도염으로 입원하

여 치료 받았다. 생후 3년 1개월 현재 간기능 검사상 총빌리

루빈 1.4 mg/dl, 직접형 빌리루빈 0.4 mg/dl, ALP 226 U/L,

AST 56 U/L, ALT 33 U/L, γ-GTP 29 U/L이며, 혈색소 13.8

g/dl, 혈소판 175,000/μl이다. 복부 촉진 및 초음파 검사에서

비장이 약간 커져있으며, 상복부에 경도의 정맥확장 소견

을 보이고 있다. 식도조영술에서는 식도 정맥류 소견은 없

었다. 현재 체중은 14 kg (50백분위수)이다.

고 찰

선천성 공회장폐쇄증 빈도는 1/330∼400에서 1/15,000으

로 보고되고 있으며,(11) 담도폐쇄증은 10,000∼12,000 출생

에 1명 발생하는 것으로 알려져 있다.(12) 따라서 두 질환이

동반될 확률은 지극히 드물다고 할 수 있다. 최근에 한 등

(7)은 171예의 담도폐쇄증 환아에서 5명이 천공성 선천성

공회장폐쇄가 동반되었음을 보고하였고, 최근 Asabe 등(8)

은 일본에서 보고된 12예와 자신들의 증례 1예를 포함 총

13예의 담도폐쇄증과 동반된 공회장 폐쇄증을 분석, 보고

하였다. 일부 보고자들은 주로 태생기 말기에 장간막 혈관

사고로 인해 발생으로 공회장폐쇄증 환아에서, 장간막 혈

관 사고가 담도폐쇄증의 발생에 관련이 있으리라는 주장을

하고 있다.(7,8)

공회장폐쇄증과 담도폐쇄증과의 인과 관계를 분명히 설

명하기는 어렵지만, 이러한 경우에 발생한 담도폐쇄증은

공회장폐쇄증의 원인으로 알려져 있는 주산기 장간막 혈관

사고 시 발생한 염증증상의 파급으로 인하여 2차적으로 발

생했으리라 관점(7,8)에 대해서는 향후 더 연구되고 규명되

어야 할 문제로 생각된다.

공회장폐쇄증의수술후지속되는황달의원인을규명하는

작업은 쉽지 않은데, 그 원인으로는 소장폐쇄 환자의 20∼

30%가 간접형 황달 증상을 보인다는 것과,(11) 공회장폐쇄

수술 후 장기간 경정맥영양요법에 의한 간 손상, 정맥 카테

타에 의한 패혈증, 신생아 간 기능 미숙 등이 관여할 것으로

생각된다.(13) 따라서 공회장폐쇄증 수술 후 지속되는 황달

은 담도폐쇄증과 감별을 위해서 보다 적극적으로 간담도

초음파검사, 간담도 주사, 세침 간 생검을 조기에 시행할 필

요가 있으리라 생각된다.

태변성복막염 동반여부와 관계없이 공회장폐쇄증의 진

단은 어렵지 않다. 공회장폐쇄증에서 담도폐쇄증 동반빈도

는 최고 0.5%까지 보고되고 있다.(8) 비록 드물기는 하지만

공회장폐쇄증 수술 전 간담도 초음파 검사 또는 공회장폐

쇄증 수술 중 담낭과 간외 담도에 대한 관심을 가지고, 담도
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폐쇄증이 의심될 때는 간 생검을 실시하면, 동반 담도폐쇄

증 조기 진단에 도움이 되리라 생각한다.

공회장폐쇄증을 동반한 담도폐쇄증에서 카사이 수술 후

예후가 단순 담도폐쇄증 수술 환아보다 좋지 않는 것으로

보고되고 있다.(7,8) Asabe 등(8)은 일본서 보고된 13명 환아

에서 7명이 사망해서 생존율이 46.2%로 담도폐쇄증 단독

생존율보다 훨씬 높음을 보고하였다. 공회장폐쇄증을 동반

한 담도폐쇄증에서 카사이 수술 후 예후가 불량한 이유 중

하나로, 1차 소장폐쇄 수술 시 장 절제로 인해, 충분한 길이

의 Roux-en-Y loop을 사용할 수 없기 때문에 담도염 빈도가

증가될 수 있다는 점이다. 일반적으로 정상적인 경우는 40∼

60 cm 길이의 Roux-en-Y loop을 사용하지만(14) 이 경우에

는 그렇게 여유 있게 사용할 수 없다.본 예에서도 회장폐쇄

증으로 인한 소장절제 후 남은 소장의 길이가 충분하지 못

해서 15∼30 cm 정도밖에 사용 못했으며 2예 모두에서 술

후 담도염이 발생하였다. 그리고 소장폐쇄증과 담도폐쇄증

이 동반된 예에서 수술 후 장기간 경정맥 영양요법이 필요

한 경우가 많아서,(7) 이로 인한 간장에 부담을 줄 수 있다

는 것이 술 후 예후가 좋지 않는 또 하나의 요인이 될 수

있으리라 생각된다.
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