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간문장관 문합술을 시행받은 선천성

간외담관폐쇄증 환아의 예후

연세대학교 의과대학 소아과학교실,소아외과학교실*

손명현․정기섭․황의호*

<한글 요약>

목 적:선천성 간외담관폐쇄증은 1958년 일본의 Kasai가 간문장관문합술(hepaticportoen-

terostomy)을 발표한 이래 그 생존율이 향상되고 있다.저자들은 연세의대 세브란스병원 소아과

및 소아외과에 입원하여 선천성 간외담관폐쇄증으로 진단받고 간문장관 문합술을 시행받은 환아

들을 대상으로 수술후의 예후와 예후에 영향을 주는 요인들을 조사 분석하여 치료에 도움이 되고

자 본 연구를 시행하였다.

방 법:1984년 1월부터 1994년 6월까지 연세대학교 의과대학 세브란스병원에 입원하여 선천

성 간외담관폐쇄증으로 진단받고 간문장관문합술을 시행한 환아 30례를 대상으로 하였다.

결 과:

1)환아의 성별 및 연령 분포는 남자 17례,여자 13례로 남녀비는 1.3:1이었고 수술당시의 연

령은 생후 45일부터 생후 242일까지 였으며,평균연령은 90.8일이었다.

2)30례의 환아 중 사망자는 9례(30%),외래추적중인 환아는 12례(40%),외래추적이 불가능

한 환아는 9례(30%)로 누적한계 추정법을 이용한 전체 환아의 3년 생존율은 53%였다.

3)수술후 황달이 호전된 환아는 8례(27%),지속된 환아는 22례(73%)였고,수술후 2년 생존

율은 각각 100%,42%로 두 군 사이에 통계적으로 유의한 차이(p<0.05)를 보였다.

4)생후 60일 이내에 수술받은 환아는 7례(23%),생후 60일 이후에 수술받은 환아는 23례

(77%)였고,2년 생존율은 각각 54% 및 70%로 두 군간의 생존율에는 유의한 차이가 없었다.

5)수술후 문맥압항진증이 합병된 환아는 17례(57%),합병되지 않은 환아는 13례(43%)

였고,2년 생존율은 각각 54% 및 100%로 두 군간의 생존율에는 통계적으로 유의한 차이

(p<0.05)를 보였다.

6)수술후 상행성담관염을 합병한 환아는 15례(50%),합병하지 않은 환아는 15례(50%)였고,

2년 생존율은 각각 53% 및 81%로 두 군간의 생존율에는 유의한 차이가 없었다.

결 론:선천성 간외담관폐쇄증으로 진단받고 간문장관문합술을 시행받은 환아의 3년 생존율은

53%였으며,수술후 황달이 지속되거나 문맥압 항진증이 합병되는 경우 통계적으로 유의하게 예

후가 불량하였다.

1)

서 론

선천성 간외담관폐쇄증은 신생아기에 지속성포합성

접수일자 :1995년 12월 8일

승인일자 :1996년 2월 3일

고빌리루빈혈증(prolonged conjugated hyperbiliru-

binemia)을 일으키는 신생아담즙정체증(neonatalcho-

lestasis)의 원인중 신생아간염과 함께 90%를 차지하

는 질환이다1).발생기전은 어떤 원인적 요인에 의하여

세담관 또는 담관에 염증성 병변이 형성되어 진행성폐

쇄성담관병변증(progressive obstructive cholangio-



－간문장관 문합술을 시행받은 선천성 간외담관폐쇄증 환아의 예후－

- 659 -

Table1.AgeandSexDistributionofPatients

Age(months)
Sex

Total
Male Female

＜2

≥2

2

15

5

8

7

23

Total 17 13 30

Fig.1.Survivalrate ofthepatients with biliary
atresiaafterkasaioperation(n=30).

pathy)을 일으킴으로써 발병된다는 설이 일반적으로

인정되고 있다
2)
.

과거에 선천성 간외담관폐쇄증은 수술가능형과 수

술불가능형으로 분류되었으며,수술가능형인 10-15%

에서만 수술적 치료가 가능하였으나
3)
,1959년 Kasai

4)

가 새로운 간문장관문합술(hepaticportoenterostomy)

을 발표한 이래 그 생존율이 향상되고 있다.또한 최

근에는 간이식술을 시행함으로써 더 높은 생존율을 기

대할 수 있게 되었다.

수술적 치료후의 예후에 관계되는 요인들로는 수술

시의 연령,수술후 황달의 호전 유무,간섬유화의 정

도,간문(portahepatitis)에서 제거한 섬유 조직내의

담관의 유무 및 직경,수술 수기,수술후 문맥압항진증

이나 상행성담관염 등의 합병증 발생 여부등이 알려져

있다
5)
.

이에 저자들은 연세의대 세브란스병원 소아과 및

소아외과에 입원하여 선천성 간외담관폐쇄증으로 진단

받고 간문장관문합술을 시행받은 환아들을 대상으로

수술후의 예후와 예후에 영향을 주는 요인들을 조사

분석하여 치료에 도움이 되고자 본 연구를 시행하였

다.

대상 및 방법

1984년 1월부터 1994년 6월까지 연세의대 세브란

스병원 소아과 및 소아외과에 입원하여 간외담관폐쇄

증으로 진단받고 간문장관문합술을 시행받은 30례의

환아를 대상으로 수술당시의 연령 및 성별 분포,수술

후 황달의 호전 여부,수술후의 합병증 여부 및 그에

따른 생존율을 비교 분석하였다.

통계 처리는 SASprogram을 이용하여 생존율은

누적한계 추정법(Kaplan-Meyermethod)을 사용하

였고,각 생존율의 비교는 Log-ranktest를 사용하였

다.통계적 유의수준은 0.05미만으로 하였다.

결 과

1.연령 및 성별 분포

수술당시의 연령은 생후 45일부터 생후 242일까지

였으며,평균연령은 90.8일이었다.총 30례중 생후 60

일이내에 간문장관문합술을 시행받은 환아는 7례로

23%,생후 60일이후에 시행받은 환아는 23례로 77%

를 차지하였다.

성별 분포는 남아 17례,여아 13례였으며,남녀 성

비는 1.3:1로서 남아가 많았다(Table1).

2.누적 생존율

30례의 환아 중 사망자는 9례로 30%,외래추적중

인 환아는 12례로 40%,외래추적이 불가능한 환아는

9례로 30%였다.누적한계 추정법을 이용한 전체 환아

의 3년 생존율은 53%였으며,5년이상의 생존율은 5

년이상 생존한 환아의 수가 적어 통계처리를 할 수 없

었다(Fig.1).

3.수술후 황달의 지속성과 생존율과의 관계

수술후 황달이 호전된 환아는 8례로 27%,지속된

환아는 22례로 73%였고,수술후 2년 생존율은 황달

이 호전된 환아군에서 100%,황달이 지속된 환아군에

서 42%로 통계적으로 유의한 차이(p<0.05)를 보였

다(Fig.2).
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Fig.2.Survivalrateofthepatientswithorwithout
jaundice after kasaioperation for biliary
atresia.

Fig.3.Survivalrate ofthe patients with biliary
atresiaandageatoperation.

Fig.4.Survivalrateofthepatientswithorwithout
portalhypertensionafterkasaioperation.

Fig.5.Survivalrateofthepatientswithorwithout
ascending cholangitisafterkasaioperation
duringfollow-up.

4.수술당시의 연령과 생존율과의 관계

생후 60일 이내에 수술받은 환아는 7례(23%),생

후 60일 이후에 수술받은 환아는 23례(77%)였고,2

년 생존율은 각각 54% 및 70%로 두 군간의 생존율

에는 유의한 차이가 없었다(Fig.3).

5.수술후 문맥압항진증의 합병과 생존율과의 관계

수술후 합병증으로 문맥압항진증이 합병된 환아는 17

례(57%),합병되지 않은 환아는 13례(43%)였고,2년

생존율은 각각 54% 및 100%로 두 군간의 생존율에는

통계적으로 유의한 차이(p<0.05)를 보였다(Fig.4).

6.수술후 상행성담관염의 합병과 생존율과의 관계

수술후 상행성담관염을 합병한 환아는 15례(50%),

합병하지 않은 환아는 15례(50%)였고,2년 생존율은

각각 53% 및 81%로 두 군간의 생존율에는 유의한

차이가 없었다(Fig.5).

고 찰

선천성 간외담관폐쇄증은 신생아담즙정체증의 원인

중 특발성 신생아간염에 이어 두번째로 빈도가 높은

질환으로,간외 담관계의 전부 혹은 일부의 구조적인

결손으로 담류의 완전 폐쇄를 유발하여 간경변증 및

간부전을 일으키는 질환이다
1)
.

발생 원인은 아직 불명이다.Landing2)은 태반을

통해 감염된 혹종의 병원체등 어떤 원인에 의하여 출

생 후에도 계속 염증성 병변을 일으키고,담관 내부가

폐쇄되어 결국은 간경변증을 초래한다는 유아폐쇄성담

관병변증(infantile obstructive cholangiopathy)에

대한 학설을 발표한 바 있으며 현재에도 이 학설에 별

다른 이론은 없는 것 같다.진행성 폐쇄 병변을 일으

키는 원인으로는 바이러스,세균,원충등의 감염이나

대사성 질환등의 다양한 원인이 주장되고 있는데,

Cole등
6)
은 거대세포바이러스가,Strauss등

7)
은 풍진바

이러스가 원인이 된다고 하였으며,Morecki등8)은 환
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아들의 혈청학적 연구와 동물 실험 연구로 Reovirus

type3가 선천성 간외담관폐쇄증의 원인이 된다고 하

였으나 현재까지도 논란의 대상이 되고 있다
9)
.

선천성 간외담관폐쇄증에 대한 치료는 수술적 방법

밖에 없는데,과거에는 수술 가능형과 불가능형으로

분류되었다
3)
.이중 10-15%의 환자만이 수술가능형으

로 총담관공장문합술을 시행할 수 있었으며,수술을

받지 못한 환아의 평균 생존기간은 18개월이었고,4년

생존율이 4%였다
10,11)

.그러나,1959년 Kasai
4)
가 간

문장관문합술을 발표한 이래 그 생존율이 향상되어 왔

다.Ohi등
12)
은 10년 생존율이 10%에서 48%까지 향

상되었다고 하였고,Houwen등
13)
은 5년 생존율이

47%,Lin등
14)
은 3년 생존율이 51%라고 보고하였다.

Kasai등
15)
은 1962년 이전에 수술한 환아는 26례로

이중 2례인 8%만이 황달 없이 생존해 있으나,1982-

1987년 사이에 수술한 환아는 50례중 31례인 62%가

황달 없이 생존해 있다고 하였다.본 연구에서는 3년

생존율이 53%였는데 이것은 대만의 Lin등
14)
과 비슷

한 생존율이었다.또한 최근에는 간이식술을 시행함으

로써 더 높은 생존율을 기대할 수 있게 되었지만,수

술시기와 적응증,간문장관문합술과의 병행여부는 아

직도 논란이 많다.Kasai등
15)
은 적어도 80%의 환자

에서는 간이식술을 시행하지 않아도 치유가 가능하다

고 하였으나,Alagille등
16)
은 간문장관문합술을 시행

한 환아의 80%는 결국 간이식술을 시행하여야 한다

고 하였고,Vacanti등
17)
은 간문장관문합술과 간이식

술을 병합했을 때 10년 생존율이 84%였다고 보고하

는 등,간문장관문합술과 간이식술은 상호 보완적으로

병행되어야 한다는 것이 일반적인 견해다
17,18)
.Kasai

등
15)
은 간이식술에 대한 적응증으로 혈청 빌리루빈치

가 10mg/dL이상으로 지속되는 환아와 혈청 빌리루

빈치가 5-10mg/dL이면서 중증의 식도정맥류가 있

는 환아에서는 간이식술이 필요하다고 하였고,혈청

빌리루빈치가 5mg/dL 이하인 환아는 15세 이전에

황달이 호전될 가능성이 높음으로 간이식술이 불필요

하다고 하였다.

수술후 예후에 관계되는 요인들로는 수술시의 연령,

수술후 황달의 호전 유무,간 섬유화의 정도,간문에서

제거한 섬유 조직내의 담관의 유무 및 직경,수술 수

기,수술후 문맥압 항진증이나 상행성 담관염 등의 합

병증 발생 여부등이 알려져 있다
5,12)
.Ohi등

12)
은 생후

60일 이내에 수술을 시행받은 환아들의 10년 생존율

이 73%,생후 60일 이후에 시행받은 환아들은 20%

라고 하였다.Lilly등
19)
은 생후 60일 이내에 수술을

시행받은 환아들중 15년 이상 생존해 있는 환아가

46%,그 이후에 시행받은 환아는 24%라고 하였다.

Kasai등
15)
은 161례의 환아를 분석한 결과 생후 60일

이내에 수술받았을 때 10년 생존율이 74%,61-70일

에서는 35%,71-90일에서는 20%,90-120일에서는

19%였으나,120일 이후에 수술받았을 때는 10년 이

상 생존한 환아는 없었다고 하였다.즉 장기 생존을

위해서는 생후 60일 이내에 수술하는 것이 가장 중요

하다는 것이 정설이다.본 연구에서는 생후 60일 이내

에 수술받은 군과 60일 이후에 수술받은군 사이에 통

계학적으로 유의한 차이가 없었는데,이것은 생후 60

일 이내에 수술을 시행받은 환아의 수가 적었고,중환

이 많았기 때문인 것으로 생각된다.간조직소견과 예

후와는 밀접한 관계가 없다는 보고도 있으나
20)
,일반

적으로 간섬유화 정도,간문에서 제거한 섬유조직내의

담관의 유무 및 직경도 예후에 영향을 미치는 중요한

요인으로 알려져 있다
21)
.Stewart등

5)
은 수술전에 중

증의 간실질변성과 거대세포전환(giantcelltrans-

formation)을 보였던 환아는 대부분 수술후 1년 이내

에 사망하였다고 하였다.Miyano등
21)
은 간섬유화가

경등도인 환아의 5년 생존율이 51%,중등도에서 중증

의 환아가 36-40%라고 하였고,잔류 담관의 직경이

100μm이상인 경우의 5년 생존율이 46-60%,100μ

m이하인 경우가 35%,잔류 담관이 없는 경우가 0%

라고 보고하였다.수술후 예후에 영향을 미치는 합병

증으로는 상행성담관염과 문맥압항진증이 있다.상행

성담관염은 가장 빈도가 높은 합병증으로 그 기전은

간의 림프계,문정맥,장관으로부터의 상행성 감염과

담즙정체에 의한 것으로 알려져 있으며,Iwanaga등
22)

은 비포합형빌리루빈 및 담즙산이 미생물에 대항하는

백혈구의 기능을 떨어뜨리는 것과도 관련이 있다고 하

였다.또한 Ohi등
12)
은 선천성 간외담관폐쇄증 환아의

39%에서 식도 정맥류를 동반한 문맥압항진증이 있었

으며,이중 92%에서 상행성담관염이 있었다고 하였

고,Kasai등
23)
은 문맥압항진증이 상행성담관염의 빈

도와 밀접한 관계가 있으며,간섬유화 정도나 간기능

과는 관계가 없다고 하였다.Odievre
24)
는 수술 환아

의 56%에서 상행성 담관염이,76%에서 문맥압 항진
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증이 발생한다고 하였고,손등
25)
은 75%에서 상행성담

관염이,50%에서 문맥압항진증이 발생하였다고 하였

다.Houwen등
13)
은 상행성담관염을 합병한 환아들의

5년 생존율이 54%,합병되지 않은 환아들의 생존율은

91%로 양군간에는 통계학적으로 유의한 차이가 있었

다고 하였다.본 연구에서 수술후 상행성담관염이 합

병된 군과 합병되지 않은 군 사이에 생존율에는 유의

한 차이가 없었으나,문맥압항진증의 경우 합병하지

않은 군이 합병한 군 보다 통계적으로 유의하게 높은

생존율을 보였다.

결론적으로 본 연구에서 수술후 지속되는 황달과

문맥압항진증의 합병이 생존율을 저하시키는 중요한

요인으로 확인되었으나,수술 당시의 연령이 예후에

미치는 영향이 별로 없는 것처럼 나타난 결과는 아직

담관폐쇄증에 대한 환아 보호자의 인식이 부족하여 조

기 진단과 치료가 가능하였던 환아가 적어서 나타난

결과로 생각된다.또한 수술을 시작한지 10년을 넘지

않아 53%의 3년 생존율밖에 구할 수 없었으나,10년

생존율은 이 보다 더 낮을 것으로 사료되는 바 앞으로

간문장관문합술과 병행하여 간이식술을 적극적으로 시

행하여야 할 것으로 생각된다.
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=Abstract=

PrognosisofCongenitalExtrahepaticBiliaryAtresiaAfter

HepaticPortoenterostomy

MyungHyunSohn,M.D.,KiSupChung,M.D.andEuhHoWhang,M.D.
*

DepartmentofPediatricsandPediatricSurgery*,YonseiUniversity

CollegeofMedicine,Seoul,Korea

Purpose:Thesurgicalresultsforcongenitalextrahepaticbiliaryatresiahavebeen

improvedsinceKasaifirstdescribedhepaticportoenterostomy(Kasaioperation)in1959.

This study was conducted to evaluate the postoperative prognosis of congenital

extrahepaticbiliaryatresiaafterhepaticportoenterostomy.

Methods:Thisclinicalstudy wasdoneby reviewing themedicalrecordsof30

patientswhohaveundergonehepaticportoenterostomyattheSeveranceHospital,Yonsei

UniversityCollegeofMedicinebetweenJanuary1984toJune1994duetocongenital

extrahepaticbiliaryatresia.

Results:

1)Theagesofthe30patientsrangedfrom 45to242daysandthemeanageat

operationwas90.8days.Seventeenpatientsweremaleand13werefemale,andthemale

tofemaleratiowas1.3:1.

2)Ofthetotal30patients,9cases(30%)haddied,12cases(40%)werestillbeingfol-

lowedup,and9cases(30%)neverreturnedforduringfollow-up.Thecalculatedsurvival

rateofmorethan3yearswas53%.

3)Jaundicewasimproved in 8 patients(27%)afterportoenterostomy,butthere-

maining22patients(73%)showednoimprovement.Thetwoyearsurvivalrateofthe

jaundice-freegroupwas100%,comparedwith42% in thejaundice-persistentgroup,

whichshowedastatisticallysignificantdifference(p<0.05).

4)Hepaticportoenterostomywasperformedin7patients(23%)beforetheageof60

days,anddoneintheremaining23patients(77%)after60days.Thetwoyearsurvival

rateoftheformergroupwas54%,comparedwith70% inthelattergroup,whichdid

notshow astatisticallysignificantdifference.

5)Portalhypertensionwascomplicatedin17patients(57%),butnotintheremaining

13patients(43%).Thetwoyearsurvivalrateoftheformergroupwas54%,compared

with 100% in the lattergroup,which showed a statistically significantdifference

betweenthetwogroups(p<0.05).

6)Cholangitiswascomplicated in 15patients(50%),butnotin theremaining 15

patients(50%).Thetwoyearsurvivalrateoftheformergroupwas53%,comparedwith

81% inthelattergroup,whichdidnotshow astatisticallysignificantdifference.

Conclusions:The3yearsurvivalrateinpatientswhoperformedhepaticportoen-

terostomyduetocongenitalextrahepaticbiliaryatresiawas53%.Thepersistentjaundice

andthedevelopmentofportalhypertensionaftersurgerywereimportantdeterminantsof

longterm survivalofexteahepaticbiliaryatresiainthisstudy.
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Congenitalextrahepaticbiliaryatresia,Hepaticportoenterostomy


