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1)

서 론

전격성 간염은 소아에서는 비교적 드물지만 소아에서도 역시

성인과 마찬가지로 치명적인 질환이다. 미국에서의 빈도 보고에

의하면 모든 연령에서 연간 10만 명당 17명에서 발생하며, 지역

및 연령간에 원인에 차이를 보이고 있다
1)
. 전격성 간염의 예후

는 간이식이 치료법으로 도입된 이래로 현저한 변화를 가져왔다.

즉 간이식이 시행되기 이전에는 집중적인 내과적 치료에도 불구

하고 환자의 대부분이 사망하 으나, 간이식이 전격성 간염 환자

의 치료법으로 확고히 자리잡은 이후에는, 간이식 후에 많은 환

자가 생존하는 커다란 변화를 가져왔다
2, 3)

. 따라서 임상적으로

소아과 의사의 역할은 현재까지 효과가 입증된 내과적 집중 치

료 이외에도, 간이식의 적응증 여부 및 시기를 판정하는 부분까

지 그 역할이 확대되었다고 할 수 있다. 따라서 본 종설에서는

미국간학회의 지침
4)
, 소아에 대한 종설

5, 6)
및 저자의 경험

2, 7-10)

을 바탕으로 소아에서의 전격성 간염의 특징과 의미, 치료법 및

간이식의 적응증 결정에 대하여 논하고자 하며, 병태 생리에 대

한 고찰은 다루지 않고자 한다.
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정 의

1. 성 인

전격성 간염의 정의를 간단히 언급할 수 있으나 소아의 특성

상 성인에서 급성 간부전의 정의의 변화와 소아의 특성에 따른

진단적 정의의 차이에 대하여 논하여야 하겠다. 급성 간부전은

확인된 간질환이 없던 환자에서 급격히 발생한 간손상으로 심한

응고 기능의 장애와 간성 혼수가 나타나는 경우를 말한다. 전격

성 간염, 전격성 간부전 혹은 급성 간부전으로 불리우며 최근에

는 급성 간부전으로 정의하고 있다. 2005년에 발표된 북미간학

회의 지침서에 의하면 Trey와 Davison
11)
의 기간을 인용하여 선

행 질환이 없던 간염 발생 후 26주(6개월) 이내에 간성혼수가

발생한 모든 경우를 급성 간부전으로 정의하고 있다
4)
. 즉, 급성

간부전에서는 윌슨병과 같이 선행질환이 있었다 하여도, 진단 이

전에 발견되지 않았다면 이를 포함하고 있다. 이전의 기간에 따

른 세분류는 예후와의 연관성이 없어 26주의 모든 경우를 급성

간부전으로 정의하고 있다. 역사적으로 1970년 Trey와 Davison

은 황달보다는 간염의 증상이 발생하여 8주 이내에 간성 혼수까

지 도달하는 경우로 정의하 고
11)
, 1986년 Bernuau 등은 황달

발생 후에서 2주 이내에 간성 혼수를 보이는 경우로 정의하 다
12)
. Bernuau의 비교에 의하면 간성 혼수의 유무에 따라서 생존

에 현저한 차이가 있는 것으로 보고하고 있다. 1993년 O'Grady

등은 황달 발생 후 간성 혼수가 발생하는 기간에 따라 1주, 4주

및 24주 등으로 분류하고 이를 각각 초급성, 급성 및 아급성 간
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부전으로 정의하 다
13)
.

2. 소 아

성인에서의 기준은 소아의 특성상 부적절하다. 첫째 소아에서

는 전격성 간염이 보다 다양한 원인에 의해서 발생하며, 둘째는

아기나 어린 소아에서 1기와 같은 초기의 간성혼수를 진단하

기 어려우며, 간성 혼수가 병의 경과 중 매우 늦게 나타난다는

점, 또한 대사성 질환의 경우에는 혼수가 초기부터 나타난다는

점이 차이점이라고 하겠다. Bhaduri 등은
14)

이러한 진단의 문제

점을 보안하기 위하여, “미리 알려진 선행 만성 간질환이 없던

환자에서 간성 혼수의 발생 유무에 관계없이 간세포 괴사와 함

께 심한 간기능의 손상이 나타나는 드문 다장기 질환”이라고 정

의하 다. 최근 미국의 소아 급성 간부전 연구 집단(Pediatric

Acute Liver Failure Study Group, PALFSG)에서는 소아에서

급성 간부전의 정의를 3세 이하의 연령에서는 혼수가 없는 경우

프로트롬빈시간 INR이 2.0 이상, 혼수가 동반된 경우는 1.5 이

상인 경우로 정의하고 있다
15)
.

유전성 간내 담즙정체

적절한 치료를 위해서는 원인 질환의 진단이 우선되어야 하는

데, 소아에서는 연령에 따라 고려해야 하는 원인 질환이 성인과

는 다르다(Table 1). 전격성 간염의 원인은 바이러스성 간염으

로 B형 간염, A형 간염, C형 간염, Epstein-Barr 바이러스, 거

대세포바이러스, 아데노바이러스 등이 있으며 약물로는 aceta-

minophen, halothane, valproate 등이 있으며 halothane 간염은

소아에서는 드문 것으로 알려져 있으나 halothane 마취 후 황

달, 간기능 이상, 원인 모를 열이 있는 경우 고려해야 한다. 대

사성 질환으로는 갈락토스혈증, 윌슨병 등이 있다. 그 외 전격

성 간염의 원인으로 혈구탐식증후군, 백혈병 등의 침윤성 질환,

자가면역성 간염, 허혈성 또는 방사선에 의한 손상들이 있다.

소아에서는 성인에 비해서 원인이 밝혀지지 않는 경우가 높으

며 약 20-40%에서 원인이 밝혀지지 않은 것으로 보고하고 있

다
5, 6, 10, 16)

.

국내 서울아산병원의 경험에 의하면 원인 미상이 가장 흔하

고, 윌슨병, 독성 간염, A, B 형 바이러스성 간염의 순서 다.

외국 및 성인의 보고와는 달리 혈액탐식증후군이 13%를 차지하

고 있다(Table 2)
10)
.

진단 및 진단적 검사

전격성 간염 환자는 반드시 입원하여야 하며, 시간에 따라 상

태가 빠르게 진행할 수 있으므로 가급적이면 중환자실에서 집중

적인 모니터링을 실시해야 한다. PT INR이 1.5 이상 되면 초기

평가 시부터 이식센터와 접촉을 하여 적절한 시기에 전원이 필

요한 경우에 전원을 시켜야 한다. 전격성 간염의 정확한 원인

Table 1. Causes of Acute Liver Failure in Children

Etiology Disease Incidence

In neonates

Infectious

Metabolic*

Ischemia and Abnormal perfusion

In infants

Infectious

Drugs and toxins

Metabolic*

Ischemia and Abnormal perfusion

Other

In two to ten year olds

Infectious

Drugs and toxins

Ischemia and Abnormal perfusion

Other

In ten to eighteen year olds

Infectious

Drugs and toxins

Ischemia and Abnormal perfusion

Metabolic

Other

Herpes viruses, echovirus, adenovirus, HBV

Hereditary fructose intolerance, galactosemia

neonatal hemochromatosis, other

Congenital heart disease, cardiac surgery, myocarditis, severe asphyxia

HAV, HBV, NANB, herpes viruses, sepsis, other

Valproate, isoniazid, acetaminophen, Amanita, others

Hereditary fructose intolerance, others

Congenital heart disease, cardiac surgery, severe asphyxia

Maligancy

NANB, others same as infants

Same as infants

Budd-Chiari syndrome, other same as infants

Malignancy, hyperthermia

Same as 2-10 yrs.

Same as 2-10 yrs.

Same as 2-10 yrs.

Wilson s disease*, fatty liver of pregnancy

Same as 2-10 yrs.

Frequent

Moderately frequent

Rare

Frequent

Moderately frequent

Rare

Rare

Rare

Frequent

Moderately frequent

Rare

Rare

Frequent

Moderately frequent

Rare

Rare

Rare

Adapted from Sokol RJ. Fulminant hepatic failure. In : Balistreri WF, Stocker JT. Eds, Pediatric Hepatology. New York : Hemi-
sphere Publishing, 1990:315-62
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에 대한 평가가 이루어져야 하며, 이를 위해 광범위한 진단적

검사를 시행한다(Table 3). 이를 바탕으로 치료에 대한 지침

을 마련할 수 있다. 전격성 간염이 진단되면, 성인의 경우 PT

INR 1.5이상이면서 의식변화가 있는 경우, 3-4세 이하의 소아

의 경우에는 의식의 변화가 없더라도 PT INR이 1.5 이상이

면서 악화 소견을 보이면, 이식을 대비한 가능성 있는 공여자

에 대한 검사를 시행한다
3)
.

원인 평가 및 원인에 대한 치료

1. Acetaminophen Hepatotoxicity

국내에서의 환자의 보고는 드물다. 과량 복용한지 4시간이 지

나지 않았다면, NAC(N-acetylcysteine) 사용에 앞서 activated

charcoal을 사용한다. Acetaminophen의 과량 복용 병력과 함께

혈중 약물 농도의 상승 혹은 aminotransferase의 상승은 간손상

을 의미하며 모든 환자에서 NAC를 투여한다. 국외의 보고에서

는 가장 흔한 원인이 되기 때문에 전격성 간염 환자에서 ace-

taminophen 복용의 가능성이 있거나, 병력이 불분명한 경우에도

우선적으로 투여한다.

2. 버섯 중독

버섯 중독이 의심되는 모든 환자에서 penicillin G와 silymarin

(Legalon)을 투약한다. 버섯 중독에 의한 전격성 간염 환자에는

간이식이 유일한 치료가 될 수 있으므로 이식의 리스트에 올려

야 한다.

3. 약물에 의한 독성 간염

약물에 의한 독성 간염 환자에서는 약을 먹기 시작한 시기,

최종 시기 및 양에 대한 병력을 청취한다. 이에 해당되는 약물

로는 처방된 약제, 처방되지 않은 약제, 한약 및 식이보조제를

포함한다. 약물에 의한 독성 간염이 국내 성인의 보고에 의하면

28%
17)
, 소아의 보고에서는 15%이었으며

10)
, 한약제가 가장 흔한

원인으로 추정되었다. 약물에 의한 전격성 간염이 의심되는 경우

필수적인 약제를 제외한 모든 투약을 중단한다.

4. 바이러스성 간염

A형, B형 및 E형 바이러스에 의한 전격성 간염의 경우 효과

Table 3. Diagnostic Tests of the Causes of Acute Liver Failure

Cause Test

Hepatitis A infection

Hepatitis B infection

Acute infection/seroconversion

Increased replication

Hepatitis D infection

Parvovirus, adenovirus, EBV

Seronegative hepatitis

Acetaminophen

Mushroom poisoning

Autoimmune hepatitis

Wilson disease

Galactosemia

Tyrosinemia

Neonatal hemochromatosis

Hemophagocytic lymphohistiocytosis

Mitochondrial hepatopathies

Veno-occlusive disease

Malignancies

Idiosyncratic drug reactions

Anti-HAV antibody (IgM)

Anti core antibody (IgM)/HBV profile

Full HBV profile

Anti-HDV antibody (IgM)

Viral serology/antigen tests, PCR

Diagnosis of exclusion (all tests)

History, drug level in blood

History, diarrhea

Autoantibodies, immunoglobulins

Urinary copper, Kayser-Fleischer rings, Coombs-negative hemolytic anemia

Galactose-1-phosphate uridyl transferase level in blood

Urinary succinylacetone

Buccal mucosal biopsy, raised ferritin, high transferrin saturation

Bone marrow aspiration (typical cells)

Muscle and liver biopsies for quantitative assay of respiratory chain enzyme

Doppler ultrasonography/venography

Imaging (CT/MRI) and histology

History, eosinophil count

Abbreviations : CT, computed tomography; EBV, Epstein-Barr virus; HAV, hepatitis A virus; HBV, hepatitis B virus; HDV, hepa-
titis D virus; IgM, immunoglobulin M; MRI, magnetic resonance imaging; PCR, polymerase chain reaction

Table 2. Etiology of 46 Children with Acute Liver Failure at
Asan Medical Center from 1994 to 2006

Diagnosis
Number of patient

(%)

Age

<3yr 3yr

Idiopathic

Wilson

Toxic

HAV

HBV

Metabolic diasease

HLH*

19 (41.3)

9 (19.6)

7 (15.2)

1 ( 2.2)

3 ( 6.5)

1 ( 2.2)

6 ( 13)

7

0

2

0

1

1

1

12

9

5

1

2

0

5

Toxic : Herb 5, Mushroom 1, General anesthesia 1
*
Hemophagocytic lymophohistiocytosis
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가 알려진 약제가 없으며, 보존적인 치료를 우선으로 한다.

Herpes virus 및 Varicella zoster에 의한 간염이 의심되는 경

우 acyclovir 치료를 시도한다.

5. 대사성 질환

소아 특히 신생아기의 전격성 간염의 감별진단에 특별한 관심

이 요구된다. 연령 특성상 확실한 증상을 초기에 발견하기 어렵

다. 조기에 의심하여 확진이 되면 간부전으로 이르기 전에 치료

가 가능한 경우가 많아서 조기 진단이 특히 요구된다. 갈락토스

혈증은 그람 음성 패혈증과 저혈당으로 나타나며, 제한식이로 빠

르게 회복된다. 타이로신혈증과 fructose혈증이 원인이 될 수 있

다. 신생아 혈색소침착증은 생후 수일 내에 간부전을 보인다.

Ferritin 상승, transferrin saturation의 증가로 진단을 의심할

수 있다. 윌슨병은 국내 소아 간이식의 중요한 원인이 되는 질

환이다
7, 9)

. 진단적인 검사로는 ceruloplasmin, serum and urinary

copper levels, total bilirubin/alkaline phosphatase ratio, slit

lamp examination for Kayser-Fleischer rings과 간생검을 통

한 간 구리 농도 측정이 있다. 윌슨병에 의한 전격성 간염이 의

심되면 즉시 이식 명단에 올려야 한다.

6. 자가면역성 간염

자가면역성 간염이 의심되면 진단을 위하여 조직생검을 실시

한다. 치료는 스테로이드를 투여한다. 스테로이드를 사용하고 있

는 중이라도 이식 대기자 명단에 올린다.

7. 사립체성 간병증

최근 소아에서 mitochondrial respiratory chain disorders가

전격성 간질환의 한 감별진단으로 제시되고 있다. 모친에서 lac-

tate치가 높거나, 형제의 사망력이 있는 경우에 의심해 볼 수 있

다. 저혈당, 구토, 혈액응고장애, 산혈증, lactate치의 상승 시에

의심할 수 있다. 침범된 장기에서 효소를 측정하여 진단할 수

있다. 간만 단독으로 침범되었을 때 이식을 고려할 수 있으나,

다장기 침범의 경우 금기가 된다.

8. 허혈성 간염

허혈성 간염이 의심되는 경우 치료의 원칙은 원인이 되는 선

행질환을 치료하는 것에 있다
18)
.

9. Budd-Chiari 증후군

간 정맥의 혈전으로 간부전이 발생할 경우 간이식의 적응증이

되며, 악성 종양과 동반된 혈액응고 장애가 원인이 될 수 있으

므로 이를 확인하여야 한다.

10. 악성 침윤성 질환

악성 질환의 침윤에 의한 간부전은 이식의 적응증이 되지 않

으며, 정확한 진단과 선행 질환에 대한 치료가 필요하다. 특히

소아에서는 혈구탐식증후군
16, 19)

에서 전격성 간염이 발생할 수

있으며, 이 질환은 신생아 및 유아기에 주로 호발한다. 이 질

환의 임상적 중요성은 간부전의 치료로서 간이식을 고려하는 것

이 아니라 Etoposide를 포함하는 항암치료를 조기에 시행하여야

하기 때문에 급성 간부전 환자에서 이 질환의 감별진단이 중요

하다고 하겠다
19)
. 성인은 유방암, 폐암, 임파선종 등이 원인이 되

며, 이때 심한 간비종대가 나타난다. 이때는 원인 질환에 대한

치료가 요구되며 간이식은 금기가 된다.

11. 원인미상의 전격성 간염

소아는 성인에 비하여 적절한 원인이 밝혀지지 않는 경우가

많으며
10, 17)

적절한 진단적 검사에도 불구하고 진단이 되지 않는

경우 간생검이 필요하다. 경정맥을 통한 간생검이 추천되며, 악

성질환, 자가면역성 간염, 윌슨병 및 특정 바이러스 감염을 진단

할 수 있다.

치 료

치료 시 고려할 점은 원인 질환에 따른 치료, 내과적 치료,

간이식 치료를 고려하여야 한다.

1. 일반적인 치료
4-6)

전격성 간염은 다양한 원인에 의해서 발생하지만, 나타나는

임상 양상은 일반적으로 같다고 하겠다. 많은 연구에도 불구하고

아직까지 간세포 손상의 회복과 간 실질의 재생을 유발하는 치

료법은 없다. 따라서 전격성 간염의 치료는 보존적인 방법에 준

한다고 하겠다. 전신 스테로이드의 사용은 효과가 없다. 대부분

의 전격성 간염 환자에서 일부 순환장애가 관찰되기 때문에 혈

류역학을 개선시키는 약제에 관심이 모아졌다. Prostacyclin과

다른 Prostaglandin이 일부 보고에서 효과를 보고하고 있으나,

다른 보고에서는 효과가 증명되지 못하 다. NAC 또한 전신 순

환 지표의 개선을 보고하고 있으나, 모든 연구에서 동일한 결과

를 얻지 못하고 있다. NAC가 패혈증 환자에서의 간 혈류와 기

능의 개선이 보고되었으나, 현재의 결과를 놓고 볼 때, 모든 환

자에서 사용하기에는 증거가 부족한 상태이다. 따라서 전격성 간

염의 치료는 보존적인 방법에 준한다고 하겠다(Table 4).

심한 응고장애나 혹은 혼수가 없는 급성 간염환자는 일반 병

실에서 관찰하기도 하나, 일단 의식 변화가 발생하면 환아는 급

격한 상태의 악화가 흔히 발생하기 때문에 집중 치료실에서의

치료가 필요하다.

1) 중추 신경계

뇌부종과 뇌압상승은 전격성간염의 가장 심각한 합병증이다.

간성 혼수(Table 5)의 초기에는 가능하면 진정제의 사용을 자제

한다. Lactulose를 사용할 수 있으나, 이식을 하는 경우에 장의

팽만을 초래할 수 있다. 3기 혹은 4기의 혼수의 환자는 두부를

30도 정도 높게 하여주고 기도 삽관을 시행한다. 경련이 발생하
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면 phenytoin과 low dose benzodiazepine으로 치료한다. ICP

monitoring에는 의견이 상반되며 센터에 따라 다른 방법을 사용

한다. ICP monitoring을 시행한다면, 이식을 전제로 한 환자에

서 시행한다. Monitoring을 시행하지 않는 경우에는 빈번하게

뇌압상승에 대하여 평가하여 unchal herniation의 증거를 초기

에 진단한다. 뇌압이 상응한 경우에 만니톨을 사용하고, 일시적

인 뇌압 강하를 위해 과호흡 유발을 고려한다. 하지만 예방적인

치료로는 효과가 없으며, 추천되지 않는다. 반응하지 않는 뇌압

상승에 단기간의 barbiturate의 사용을 시도해 볼 수 있다. 스테

로이드는 사용하지 않는다.

2) 감 염

주기적으로 세균, 진균성 감염을 조기 진단 치료하기 위하여

배양검사를 실시한다. 예방적 항균제 혹은 진균제의 사용을 고려

할 수 있다.

3) 응고장애

혈소판 혹은 신선 혈장의 수혈은 출혈 혹은 침습적인 검사를

Table 5. Grades of Encephalopathy

I

II

III

IV

Changes in behavior with minimal change in level of consciousness

Gross disorientation, drowsiness, possibly asterixis, inappropriate behavior

Marked confusion, incoherent speech, sleeping most of the time but arousable to vocal stimuli

Comatose, unresponsive to pain, decorticate or decerebrate posturing

Note: some patients will overlap grades; clinical judgment is required. Adapted from Conn HO, Leevy CM, Vhlahcevic ZR, Rodgers
JB, Maddrey WC, Seeff L, Levy LL. Comparison of lactulose and neomycin in the treatment of chronic portal-systemic encepha-
lopathy. A double blind controlled trial. Gastroenterology 1977;72:573-83

Table 4. Intensive Care of Acute Liver Failure

Cerebral Edema/Intracranial Hypertension

Grade I/II Encephalopathy

Consider transfer to liver transplant facility and listing for transplantation

Brain CT: rule out other causes of decreased mental status; little utility to identify cerebral edema

Avoid stimulation, avoid sedation if possible

Antibiotics: surveillance and treatment of infection required; prophylaxis possibly helpful

Lactulose: possibly helpful

Grade III/IV Encephalopathy

Continue management strategies listed above

Intubate trachea (may require sedation)

Elevate head of bed

Consider placement of ICP monitoring device

Immediate treatment of seizures required; prophylaxis of unclear value

Mannitol: use for severe elevation of ICP or first clinical signs of herniation

Hyperventilation: effects short-lived; may use for impending herniation

Infection

Surveillance for and prompt antimicrobial treatment of infection required

Antibiotic prophylaxis possibly helpful but not proven

Coagulopathy

Vitamin K: give at least one dose

FFP: give only for invasive procedures or active bleeding

Platelets: give for platelet counts <10,000/mm3 or invasive procedures

Recombinant activated factor VII: possibly effective for invasive procedures

Prophylaxis for stress ulceration: give H2 blocker or PPI

Hemodynamics/Renal Failure

Pulmonary artery catheterization

Volume replacement

Pressor support (dopamine, epinephrine, norepinephrine) as needed to maintain adequate mean arterial pressure

Avoid nephrotoxic agents

Continuous modes of hemodialysis if needed

NAC, prostacyclin: effectiveness unknown

Vasopressin: not helpful in ALF; potentially harmful

Metabolic Concerns

Follow closely: glucose, potassium, magnesium, phosphate

Consider nutrition: enteral feedings if possible or total parenteral nutrition
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시행하는 경우에만 시행한다.

4) 위장관 출혈

중환자실에서 치료받는 전격성 간염환자에서 예방적인 H2

blocker 혹은 PPI를 사용한다.

5) 순환기 및 신장 문제

급성 간부전 환자에서 체액량 보존과 치료 시에는 주의를 요

한다. 급성 신부전으로 투석이 필요한 경우에 간헐적인 방법보다

는 지속 요법이 추천된다. 순환 부전이 동반된 성인에서 적절한

수액 요법을 위해서는 폐동맥 도자법이 고려되어야 한다. 수액

요법으로 적절한 혈압을 유지할 수 없을 때에는 vasopressin을

제외한 epinephrine, norepinephrine 혹은 dopamin을 사용한다.

6) 대사적인 문제

대사적인 균형이 유지되어야 한다. 즉, 가능하면 경장 요법,

혹은 정맥 양을 통한 양상태의 유지가 요구되며, glucose,

phosphate, potassium, magnesium의 농도를 유지한다.

2. 간 지지 시스템(liver support system)

부전으로 향하는 간을 대신할 수 있는 지지 기구는 논리적인

치료법이나 실제적으로는 이루어지기 어려운 치료법이다. 즉, 해

독, 대사 및 합성을 대신하여야 하기 때문이다. 간에 대한 보조

적 치료로 교환수혈(exchange transfusion), 혈액투석(hemodia-

lysis), 지속적 혈액여과(continuous hemofiltration), 탄혈액관류

(charcol hemoperfusion) 등이 시도되었으나 생존율의 호전을

가져오지는 못하 고 prostaglandin E1도 지속적으로 주입하고

있으나 효과가 입증되지 못하 다. 최근 급성 간부전에서 체외인

공간(extracorporeal liver assist device consisting of liver cell

cultured in a hollow fiber cartridge)에 대한 발표들이 나오고

있으나 아직 결론을 내리기는 이른 실정이다(Table 6). 결론적

으로 간 지지 시스템은 현재까지 임상 연구 목적 이외에는 추천

되지 않는다. 급성 간부전 치료에서의 역할이 아직은 불투명하

다.

3. 간 이식
3-6, 8, 20)

간이식술의 발달로 인한 분할간이식이나 생체부분간이식 등은

소아에서 간이식의 적응증을 넓혀 대사성 질환이나 절제 불가능

한 간 종양에서도 치료가 가능해졌다. 특히 생체부분간이식은 응

급 상황에서 간공여자를 제공할 수 있다는 점이 전격성 간염의

치료에 중요한 발전의 하나라고 할 수 있다
8)
. 하지만 패혈증, 사

립체 질환이나 심한 순환기 또는 호흡기, 중추 신경계 등에 손

상이 있는 경우는 여전히 간이식의 대상에서 제외되고 있다
21)
.

특히 급성 간부전의 환아에서는 간이식의 적응증을 판정하는

것만큼이나 어려운 점의 하나로 간성 혼수가 진행되는 환아에

있어서 이식 후 뇌탈장의 발생 가능성을 예측하는 것이라고 하

겠다. 즉, 적절한 적응증이 되기 위해서는 간이식 없이도 생존할

수 있는 환자에서 간이식을 줄이고, 또한 간이식을 시행한 환자

에서는 이식 후의 신경학적 합병증이 없는 시기에 간이식이 이

루어지는 적응증이 확립되어야 하겠다. 성인에서 주로 사용하는

전격성 간염의 간이식의 적응증은 국의 Kings College Cri-

teria
22)
와 프랑스의 Clichy Criteria

23)
가 주로 사용된다. 상기 2

개의 적응증을 모든 소아에서 적용하기는 어렵다. 하지만 소아에

서 문헌으로 발표된 간이식의 적응증이나 보고된 Consensus는

없는 실정이다. 서울아산병원 소아과에서는 다른 인자에 관계없

이 V번 응고인자가 정상의 20% 이하이거나 입원 48시간 동안

집중적인 내과적 치료에도 불구하고 프로트롬빈시간의 악화를

보이면서 뇌증이 심화되는 경우에 이식의 적응증으로 삼고 있다.

또한 이식 전에 뇌증이 3기를 지나면 뇌단층촬 을 시행하여 뇌

탈장의 유무를 반드시 확인한다. 뇌압의 측정은 출혈 등의 합병

증 등으로 시행하지 않고 있다. 전격성 윌슨병의 경우에도 간이

식을 시행하지 않으면 대부분 사망하며 간이식이 유일한 치료법

으로 알려져 있어 간이식에 대한 준비는 중요하다
24)
. 또한 보인

자(heterozygous)인 부모의 간이식으로도 질병의 재발없이 병의

완치를 이룰 수 있다
9)
.

결 론

전격성 간염 환자의 치료에 있어서, 아직까지는 보존적인 치

료법과 적응증이 되는 환자에서 간이식을 시행하는 것이 최선의

방법이라고 하겠다. 특히 소아 환자를 치료하는 데에 있어서 중

요한 점을 다시 한번 더 강조하여야 하겠다. 첫째로 간이식의

도입 특히 생체공여간이식의 도입으로 기증자의 선택이 쉬워졌

으므로 오히려 항상 전격성 간염 환자를 치료함에 있어서 이식

의 가능성을 염두에 두고 진료를 하여야 한다는 점이다. 따라서

빌리루빈이 상대적으로 높지 않거나, 아직 의식 변화가 관찰되지

않는다 하더라도 PT INR이 1.5 이상으로 악화되면 간이식을 할

수 있는 센터와의 연락이 필요하며, INR이 2.0 이상으로 악화되

면 이식이 가능한 병원으로의 전원을 고려하여야 한다. 둘째는

소아에서 전격성 간염은 원인이 다양하며 원인들 중에는 이식의

적응증과 이식의 금기증이 되는 환자가 공존한다는 점에서 이식

Table 6. Types of Liver Assist Devices

Cleansing bioarticicial liver Devices support systems

Charcoal hemoperfusion

Biologic-DT

Plasmapheresis

Molecular adsorbent recirculating system

Bioartificial liver

Extracorporeal liver assist device

Berlin extracorporeal liver support system
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을 고려할 때 이에 대한 철저한 평가가 필요하다. 또한 혼수의

진행 속도가 성인에 비해서 빠르고, 정확히 예측을 하기 어렵다

는 점 때문에 전격성 간염의 조기부터 중환자실에서 면 한 모

니터와 치료가 필요하다. 셋째는 전격성 간염의 치료로서 이식을

시행하여야 하는 경우, 소아의 질환에 대해서는 비교적 문외한인

외과 의사와의 긴 한 협조가 필요하며, 따라서 소아과 의사의

역할이 내과 의사보다 중요하다는 점이 소아과 의사의 어려운

점이라고 하겠다. 따라서 전격성 간염 환자를 진료할 때에는 현

재까지의 내과적 치료법 및 간이식에 필요성에 대한 지침을 잘

숙지하고 환자의 치료를 진행하여야 하겠다.
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