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서 론

담도 폐색증은 약 12,000 출생아 중 1명 

발생하는 원인 불명의 드문 질환으로, 진행

성 염증성 담도 폐쇄성 질환으로서, Kasai와 

Suzuki
1,2가 1959년 연구 개발한 Roux-en-Y 

hepatic portojejunostomy 수술로 소위 

"non-correctable form"에도 장기 생존이 가

능해졌다. 2002년 대한소아외과학회에서는 

전국의 18개 병원이 참여하여 1980-2000년 

동안에 380예를 수집하여 보고하였다
3
. 이 

보고서에 의하면 5년 이상 생존자는 49명

(25.1%)으로 생존율이 좋지 않다. 교정 수

술 후에도 황달의 개선이 없고, 간 경변으로 

진행하여 간 기능 부전이 되면 간 이식술을 

받아야 하는 등 치료가 쉽지 않은 질환이다. 

이 질환에 대한 더 많은 경험과, 이에 대한 

보고가 필요한 상태이다. 이에 저자들이 경

험한 예들을 추적 조사하여, 이 질환으로 수

술한 환자들의 생존 유무의 확인하고, 최근

의 문헌고찰을 통해 앞으로의 개선점에 무

엇인지 생각해 보고자 한다. 

자료 및 방법

고신대학교복음병원에서 1987년 10월부터 

2001년 3월까지 22례의 담도 폐색증 환아들

을 수술 치험하였으며, 2006년 5월까지 그 

경과를 추적하였으며, 이 환자들의 병록지를 

후향적으로 분석하였다.

담도 폐색증의 분류는 제 I형은 근위부 

담도는 열려있고, 총담관이 막혀있는 소위 

교정 가능형, 제 II형은 제 I형과 반대로 근

위부 담도가 경화로 막혀있으나 총수담관은 

열려있는 형, 그리고 제 3형은 모든 간외 담

도가 경화로 막혀있는 형으로 분류하였다
4. 

이들의 성별과 수술시 나이와 수술 사망

률, 수술 방법 등을 조사하였다. 수술 방법

은 제 I형인 경우는 막힌 원위부의 담도 흔

적은 절제하였으며, 근위부 담도-공장 문합 

수술을, 제 II형과 III형인 경우는 섬유화로 

막힌 간외 담도를 간문부 까지 절제하고 간

문부-공장 문합 한 Kasai형 수술을 하였다. 

그리고 가능한 한 담즙루 조성을 시도하였

다. 

추적 방법은 수술한 환자의 병력 기록지
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를 참고하여 환자들의 명단과 주소, 전화번

호, 주민등록번호 등을 작성하였다. 연락처

가 있는 경우는 전화를 걸거나, 주소지를 직

접 방문하거나, 관련 관청의 도움으로 환자

의 생존 유무와 사망 연월일을 조사하였으

며, 생존해 있는 경우, 외래 간호사나 저자

가 직접 연락하여 건강 상태를 확인하였다.

수술 사망률이란 교정 수술 후 30일 이내

에 사망한 경우로 하였다. 

2006년 5월까지 모두 추적하였으며, 5년- 

10년 생존율을 구하였다.

절제한 fibrotic plaque와 간 생검을 실시

했던 경우, 보존된 병리 표본을 대상하여, 

간 생검상에 섬유화가 얼마나 진행 되었는

지를 LC-1(portal fibrosis), LC-2(periportal 

fibrosis), 및 LC-3(septal fibrosis)로 분류하

였으며, 절제된 fibrotic plaque에서 남아있

는 담관의 직경을 병리학적으로 측정하여 

후향적으로 검토하여 이런 병리학적인 소견

이 수술 후 생존에 어떤 영향이 있는지를 

알아보고자하였다. 검색 당시에 병리의사는 

환자의 생존 유무나 환자의 상태에 대하여 

알지 못하였다. 

결 과

남녀 비는 13:9이었고, 수술시 평균 나이

는 53일 (21-106)이었다(Table 1). 

담도 폐색증의 유형은 제 I, 제 II, 및 제 

III형이 각각 3 (3/22=13.6%), 3, 및 16명

(72.7%)이었다. 수술 사망자는 없었다. 

22명 중에 1명을 제외하고, 나머지는 모두 

생사를 확인하였으며 (추적율 21/22=95.4%), 

9명(9/22=40.9%)이 현재 만 5년 이상 생존 

중이다. 수술 후 10년이 경과한 대상자 16명 

중에 7명이 추적 시점에 생존(7/16=43.8 %)

하고 있다. 생존자 중에 1명(No. 15)은 제 I

형의 담도 폐색증이었는데, hepaticojejuno-

stomy 6년 후 타 병원에서 “다발성 간내 담

석증 및 간경변증” 때문에, 어머니로부터 제

공받은 간으로 간 부분이식 수술을 받고 현

재 생존중이다.

제 I형 담도 폐색증 환자는 수술 후 모두 

생존하고 있다. 담즙루를 조성한 4명 중에 3

명(75%)이 10년 이상 생존 중이다. 다른 1

명은 2년 1개월 생존하였다. 이에 비해 

Kasai I을 시행한 15명 중 1명은 추적이 불

가능 하였으며(병록지에 기록된 주민 등록

번호가 환자와 달라서 추적이 불가능 했다.), 

나머지 14명 중에 3명이 5년 이상 생존하여 

5년 생존율은 20%(3/15)이다. 담즙루를 조

성한 환자들이 조성하지 않은 환자 보다 생

존율의 높아 보이나 개체수가 적어 통계학

적 유의성은 없었다.

사망한 12명의 사망 시간을 살펴보면, 1년 

이 내가 2명, 1년 이상 2년 미만 7명으로 대

부분이었으나, 2년 이상 5년 미만을 생존한 

경우도 3명 있었다.

병리학적으로 fibrotic plaque의 담도 직경

과, 간 실질의 섬유화 진행 정도를 후향적으

로 검토한 결과 생존에 영향 유무는 알 수 

없었다(Table 1). 그러나 증례 7은 fibrotic 

plaque속에 담도가 전혀 보이지 않았으며, 

수술 후 8개월에 사망하여, 간이식이 필요했

었던 예로 생각된다. 
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Table 1. Clinical Features of the Patients; Type of Biliary Atresia and Operation, Diameter 
of Bile Duct in the Excised Fibrous Tissue (), Degree of Liver Cirrhosis (LC), and 
Survival

No. Age
(Day) Type Op  

(μm) LC
Survival

(Age of expire
in month)

Comment

 1.  26 III Kasai I 220 1 Alive Lt leg weakness (congenital),
No jaundice

 2.  68 III Kasai I NA NA ? Increasing jaundice postop. 

 3.  56 III Ueda 20 NA A† Orthopedic Tx

 4.  69 III Kasai II 72 NA A No jaundice

 5.  60 III Kasai I 16 NA Dead (46) Decreasing jaundice

 6.  28 II Kasai I 60 2 D⁺ (5) Bilirubin 5.5 mg/dL 1 mo. 

 7.  31 III Kasai I 0 NA D (9) Possible candidate for LT†

 8.  46 III Kasai I 42 2 D (14) Persisting jaundice

 9.  47 III Kasai I 110 2 D (12) No jaundice 8 mo. postop.

10.  61 III Kasai I NA 2 D (52) Persisting jaundice

11.  55 III Kasai I NA NA D (14) Rapidly decreasing jaundice

12.  44 III Ueda 14 NA A No jaundice

13.  21 I RY hepaticoj. NA 2 A No jaundice in good health

14.  69 I RY hepaticoj. 120 2 A No jaundice in 1 mo.

15.  32 I RY hepaticoj. 35 1 A LT¶ at 6 yr of age

16.  52 III ueda 23 NA D (49) Persisting jaundice

17.  49 II Kasai I 17 2 D (14) No jaundice 1 mo.

18.  59 III Kasai I 57 2 D (19) Recurrent cholangitis

19. 106 II Kasai I 21 2 D (21) Moderate icterus in 7 mo.

20.  59 III Kasai I 110 2 A No jaundice in good health

21.  50 III Kasai I NA NA D (13) No jaundice in 13 mo.

22.  75 III  Kasai I 13 3 A No jaundice in good health
Abbreviations: LC* ; liver cirrhosis, A† ; alive, D⁺ ; dead, 
LT¶ ; liver transplantation living-related donor (mother)

고 찰

환자의 남녀 비는 한국 공동 연구에서는 

1:1.3인데 비하여
3, 본 연구는 13:9로 남아가 

더 많았다.

담도 폐색증의 원인이나 발병기전은 불명

이지만 Mack와 Sokol은
5(2005) 이 병을 2형

으로 나눌 수 있다고 하였다. 즉 배아형
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(embryonic) 과 출생 전후기형(perinatal)이

다. 배아형의 경우 서양에서는 약 20%를 

차지하고, 다른 선천성 기형과 함께 나타나

고, 담도발생에 관여하는 유전자의 돌연 변

이 때문에 담도발생에 이상이 생겨서 발생

한다고 한다. 출생 전후기 형 혹은 후천적 

형은 80%를 차지하고 정상적으로 발생한 

담도가 출생기간에 발생한 섬유성 담도폐쇄

의 진행의 결과라고 한다. 이 형의 발생에는 

감염, 독소, 혈관 혹은 면역적인 인자의 관

여가 있을 것으로 제시하였다. 

Sato 등
6(2005)은 담도 폐색으로 인한 간 

내 구리 함량의 증가는 세포독으로 작용하

여, 간조직의 섬유화를 촉진한다고 하고, 아

연은 구리의 작용에 길항한다고 하였다. 아

연 보충 요법이 간 섬유화를 줄일 수 있을

지 앞으로 연구가 기대된다.

담도 폐색증은 치료가 쉽지 않은 병이고, 

또한 교정 수술이 2개월 이상 지연 되면 그 

예후가 좋지 않다고 한다
7. 저자들의 예에서

는 Table 1에 보인 바와 같이 생후 109일에 

수술한 예 이 외에는 모두 80일 이 전에 수

술을 할 수 있어서 95.4%(21/22)이었고, 이

는 대한 소아외과학회에서 조사 발표한 87.5

%(280/375)에 비하여 조기에 수술하였다고 

할 수 있다. 이것은 아마도 신속한 진단이나 

수술이 수술 후 생존율 향상에 다소 도움이 

되었다고 생각한다. 담도 폐색증의 조기진단

과 조기 수술은 좋은 치료 성적과 직결된다. 

정확한 진단을 위해 Ryeom 등
8(2005)은 

mangafodipir trisodium-enhanced magnetic 

resonance cholangiography (Mn-DPDP- 

MRC)를 전통적인 MR cholangiography 

(MRC)나, 99mTc-disofenin (DISIDA) scin-

tigraphy와 초음파 검사상 “triangular cord 

sign” 등과 비교 보고하였다. 이 중, Mn- 

DPDP-MRC 검사가 예수는 적었지만 위양

성이 없었고 다른 검사들에 비하여 우수하

였다. 

담도 폐색증의 수술 목표는 첫째 황달을 

없애는 것, 둘째 상행성 담도염을 예방하거

나 약화시키는것이며
2, 저자들은 이를 위한 

방법으로 담즙의 배출로를 일시적으로 완전

히 전환하는 것을 택하였다. 적어도 Kasai 

형 수술 후 1/3은 상행성 담도염으로 사망

한다는 보고
2 도 있을 정도로 담도염은 중요

한 합병증이다.

Table1의 No. 22 증례는 가장 최근이지만 

현재 만 5년이 경과하였으나, 건강히 잘 자

라고 있다. 이 환자에서 특이한 것은 간 동

맥이 문맥 앞쪽에서 복막 바로 밑에서 간을 

향하여 들어가기 때문에, fibrotic plaque를 

좌우로 나누어 절제하고, 공장에도 여기에 

맞추어 두 개의 구멍을 만들어 좌우에서 각

각 연결하였다. 몇 번 담도염이 발생하여 입

원치료를 받았으나 2년 후에는 발생하지 않

았다. 

수술 후에 빌리루빈 수치가 잘 내려가는 

경우에도 보호자의 간호가 절대적으로 중요

하다고 생각한다. 열이 나거나, 황달이 더 

짙어 지거나, 황색이었던 대변색이 다시 하

얗케 되는 등 담도염의 증상이 있으면 즉시 

병원 방문을 당부하지만, 보호자의 순응도가 

낮을 경우 회복할 기회를 놓치게 될 수 있

다고 생각한다.

담즙루를 조성함은 Table 1에서 보는 바

와 같이 생존에 도움이 된다고 생각한다. 한

국 공동연구 보고서에는 Kasai I이 91.9 % 
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시행한데 비하여 본 연구에서는 15/19(78.9

%)이었다. 한국 공동 연구보고에는 담즙루 

형성한 예가 Kasai II 2례, Ueda 1례로 많이 

하지 않았다. 일본의 보고를 보면 완전히 담

즙을 음식물의 통로와 격리하거나, 적어도 

담즙의 배출로에 압력이 가해지지 않도록 

하는 수술이 현대 일본의 담도폐색증 수술

의 대세라고 하고, 또한 담즙루는 대개 2-3

년 후에 까지 유지한다
2
. 또 황달이 소실되

지 않거나, 담도염으로 인한 열이 나면, 담

즙루의 폐쇄를 미룬다
2
. 이런 노력의 결과 

황달 소실율이 초기의 30%이하에서, 35-60

%에 이르렀다
2. Toyosaka 등9(1993) 등은 

황달 소실율이 55.3%(42/76)이고, 10년 생존

율이 27.6 %(21/76)이었고, 이중에 20명이 생

존 중이라고 하여, 장기 생존자들의 문제들

에 대하여 논의하고 있다. 저자들의 경우에

도 현재 생존자 이외에도 적어도 4례(증례 

9, 11, 17, 21)에서 수술 후 황달의 소실이 

있었으므로, 황달 소실율은 59.1%(13/22)이

었다. 그러나 어떤 환자는 공장의 장간막이 

짧아서 공장을 복벽 밖으로 끄집어 내는 것

이 힘들거나 불가능하기도 하였다. 담즙루를 

조성할 수 있는 경우에는 저자의 경우 Ueda

수술이 쉬웠다. 이 수술은 간문부-공장 문합

술을 할 때에 공장의 끝을 봉합하지 않고 

복벽으로 공장루를 조성할 만큼 여유를 두

고 그 아래에서 간문부-공장 문합 수술을 

하고, 공장루는 수술 종료 전에 복벽을 모두 

봉합 후에 즉시 성숙시켰다. 수술 후에는 장

루 봉지를 곧 부착하여 담즙이 흘러나오는 

양을 측정하거나, 이곳으로 항생제나 항균제

를 정기적으로 투여하여 수술 부위의 균 증

식을 억제하려 하였다. 또 담관염이 의심되

는 경우에는 장 내용물을 세균 배양을 하고 

항생제에 대한 감수성 검사를 하여 치료에 

도움이 되었다. 형성된 담즙루는 대개 2년이 

지나서 더 이상 경구 항생제 투여 없이도 

열이 없고, 혈청 빌리루빈치가 정상에 가까

울 때에 폐쇄하였으나, 되도록 시기를 늦추

려 하였다. Hays-Kimura는 수술 후 4년이 

지나야 더 이상 상행성 담도염이 발생하지 

않는다고 하였다
2
. 수술 후에는 약 2년간 경

구 항생제나 항균제를 사용하였고, 계속하여 

담도염의 의심이 없는 경우에 항생제 중단

을 시도하였다. 담도염이 발생하는 경우 입

원시켜서 과감히 제균 치료하였다.

초기 수술에 실패한 경우는 간이식 수술

을 할 수도 있는데 담도 폐색증 환자에서 

간이식 수술은 1963년 Starzl이 처음 했다고 

하며
2 처음 48예의 1년 생존율이 33%라고 

하나, 현재는 수술의 기법과 면역 억제제의 

발달 등 수술 전후 돌보기 기술이 발달하여, 

5년 생존율은 82%로
10 대부분의 환자들에서 

성공한다고 볼 수 있다. 그러나 간의 공급 

부족이나, 비싼 수술비나 치료비가 필요하므

로, 가능하면 일차 수술에서 성공할 수 있도

록 계속적인 노력과 연구가 필요하다고 생

각한다. 만족스런 수술 후에도 약 10%는 

담즙의 배출은 있으나 완전한 황달의 소실

은 이루어지지 않고 반복되는 담도염 후 결

국 담즙의 배출은 더 이상 이루어지지 않고 

5년내 사망하는 형이 있다고 보고하였다
2. 

이런 것을 예측하는 데에는 수술시 fibrotic 

plaque에서 현미경적인 담도의 직경이 150 μ

m이상 이거나 담즙루를 통한 배출액의 빌

리루빈농도가 8.8 mg/dL이상이고 생후 10.5

주내에 수술한 경우 4년 생존률이 89%였다
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11
. 저자들도 후향적으로 fibrotic plaque의 

담도 직경을 조사하였으나, 직경이 20 μm 

이하에서도 장기 생존자가 3명이나 있었으

므로, 이런 경우에도 최선을 다해 수술을 하

고, 수술 후 관리도 환자의 회복에 중요하다

고 생각한다. 그러나 현미경적인 담도도 없

었던 1례 (No 7 in Table 1)는 수술 후 8개

월에 사망하였다. 이런 예나, 담즙이 배출이 

없어지는 경우에는 곧 간이식 수술이 필요

할 것으로 생각한다. 

Hung 등
12
(2006)이 1976-2000년 동안 185

례 중에 141례에서 Kasai 수술을 한 대만의 

경험을 보고하였는데 자기 간으로 5년 생존

율 3 5%, 10년 생존율 31%이었다. 제 I형 

담도 폐쇄가 11.3%(16/141)로 저자들의 비

율과 비슷했다. 장기 생존율에 대한 보고들

을 살펴보면, Kasai의 경우 10-48%로 초기

에는 낮았으나, 1970년대에는 높은 생존율을 

보였다
13. 또 Karrer 20 %14(1996), Laurent 9

%
15(1990), Hadzic 11% 등16(2003)과 비교해

서 좋았다.

저자들의 결과도 장기생존율이 40%이상

으로 그리 나쁘지 않으나 담도염에 대한 대

책과, 간경화성 변화를 완화할 수 있도록 하

여, 자기 간을 이용한 장기생존율을 높이도

록 노력하여야 하겠다. 

담도 폐색증 환자에서 수술을 하지 않으

면 중앙 생존기간이 8개월이고 대개 2년 내

에 사망한다. 이들을 대상으로 한 간이식수

술의 장기 생존율은 83%가량이다
17. 그러므

로 이병을 포괄적으로 돌보기 위하여서는 

간이식 과정을 함께 고려하여 토의할 필요

가 있다.

장기생존하고 있는 환자들은 어떤 경과를 

보이는지에 대한 보고에서, 전 등
18
(1999)은 

1980-1990년에 수술한 80명 중에서 10년이

상 장기 생존환자 12명에서 간기능 검사의 

이상이 5명이고, 문맥 고혈압의 임상 증상이 

7명에서 보였다고 하였다. 

요약 및 결론

1987년 10월-1991년 3월에 담도 폐색증으

로 본원에서 수술받은 22명에서 21명에 대

한 생존 유무를 확인하였으며 현재 생존자

는 9명이었다 (추적 안된 1명은 사망했을 

것으로 추정). 5년 이상 생존은 9명(9/22 

=40.9%), 10년 이상 생존은 7명(7/16=43.8

%)이다. 제 I형은 3명(3/22=13.6 %)이었고 

현재 10년 이상 모두생존하고 있으나, 1명은 

6세 때 다발성 간내 결석 및 간 경변으로 

생체 부분간이식 수술을 받고 생존 중이다. 

담즙루를 형성한 4명(4/19=21.1%) 중 3명

(3/4=75%)이 10년 이상 장기 생존하고 있

어 이에 대한 연구가 더 필요하다고 생각한

다. 

이상의 연구 결과로 보아 담도 폐색증의 

생존율이 아직 만족할만한 수준이 아니다.

수술 후 절제 조직 표본에 대한 검토로 

담도 없는 경우는 가능하면 간 부전이 발생

하기 전에 조기에 간 이식 수술을 결정할 

수도 있다고 생각한다. 

교정 수술 후 사망의 주요원인 담도염을 

막기 위하여, 담즙루의 조성을 좀 더 적극적

으로 하거나 수술 후 담즙의 배출을 원활히 

하도록 하는 등 수술 후 환자 관리가 좀 더 

효율적으로 이루어 져야 된다고 생각한다. 

이 때 보호자의 역할이 대단히 중요하다고 
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생각한다. 

장기 생존자에서도 간 경변의 진행을 막

을 수 있도록 하는 연구들이 필요하고, 이런 

치료에도 실패했을 경우를 대비하여 간 이

식 수술에 대한 준비가 필요하다고 생각한

다.
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Experience of Biliary Atresia-Long-term Survival
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Yeon Myung Shin, M.D., Bang Hur, M.D.
1
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2
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College of Medicine, Pusan, Korea

Biliary atresia (BA) is an uncommon neonatal surgical disease that has a fatal 

outcome if not properly treated. The survival rates of the patients with native 

liver after Kasai's operation in countries outside Japan are not so good. We 

reviewed the results of 22 cases of biliary atresia treated in Kosin University 

Hospital between October 1987 and March 2001. There were 13 males and 9 females 

aged from 21 to 106 days (mean 52 days). There were 3 cases of Type I (13.6%), and 

3 of Type II (13.6%), and 16 Type III (72.7%). The operative methods were resection 

of the common bile duct remnant and cyst followed by Roux-en-Y hepaticoje-

junostomy in 3 cases for Type I BA; Kasai I in 15 cases, Kasai II in 1 case, and 

Ueda's operation in 3 cases for Types II and III BA. There was no death within the 

first 30 days after operation. We were able to follow 21 of the 22 patients (95.4%) 

for more than 5 years. The actual 5 year survival rate (YSR) was 40.9%. One Type I 

case received a living-related liver transplantation at 6 years of age because of the 

multiple intrahepatic stones and liver cirrhosis. Five YSR after biliostomy group 

(Kasai II and Ueda op.) was 75% (3/4) while that of Kasai I was 20% (3/15). One 

case had no bile duct in the resected fibrotic plaque on microscopic review and 

died 8 months after Kasai I operation, would have been a strong candidate for 

early liver transplantation. From the above result, our conclusions are as follows; 

(1) early liver transplantation should be considered for cases of no bile duct after 

pathologic examination of the resected specimen, (2) measures to prevent post-

operative cholangitis and prevention of postoperative liver cirrhosis are needed, 

(3) liver transplantation program should be available for failed cases.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 13(2):135～143), 2007.
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