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1)

서 론

혈중 칼슘과 인의 농도는 혈청, 골, 신장 및 장에 대한 부갑

상선 호르몬, 1,25-dihydroxy vitamin D3(1,25(OH)2D3, cal-

ciferol), 칼시토닌의 조절로 일정하게 유지된다. 부갑상선 호르

몬은 저칼슘혈증에 빠르게 반응하는 반면 1,25(OH)2D3는 장에서

칼슘 흡수를 증가시켜 천천히 칼슘의 농도를 증가시킨다. 칼시토

닌은 한편 부갑상선호르몬에 길항작용을 하지만 비타민 D의 생

산을 자극시킴으로써 칼슘의 향상성에 역할을 하기도 한다. 부갑

상선 호르몬과 칼시토닌의 직접작용은 혈중 인을 감소시키나 비

타민 D는 혈중 인을 증가시킨다. 생리적으로 부갑상선호르몬이

혈중 칼슘 농도의 가장 중요한 조절 인자이다. 부갑상선호르몬은

골과 신장에 직접 작용하고 장에 간접적으로 작용한다. 부갑상선

호르몬은 골에서부터 칼슘의 흡수를 증가시켜 수분 내 즉각적으

로 혈중 칼슘에 향을 준다. 또한 신장의 원위세뇨관의 칼슘
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재흡수를 증가시킨다. 부갑상선호르몬의 만성적인 효과는 조골세

포와 파골세포의 수를 증가시켜 골의 재형성을 증가시킨다. 지속

적인 칼슘의 유지는 비타민 D 합성을 증가시켜 장의 칼슘의 흡

수가 증가되기 때문이다.

신생아의 칼슘과 인의 항상성의 유지는 소아나 성인과 기본적

으로 같지만 신생아는 출생과 자궁외 환경을 적응하고 빠른 성

장을 유지시켜야한다. 제대혈 칼슘이 모체 칼슘농도보다 높은 것

은 능동적 태반 이동을 의미한다. 제태 칼슘 농도는 제태연령의

증가에 따라 증가한다. 출생 시 제대혈 칼슘은 12 mg/dL이나

생후 2일째 최저값에 도달한 후 서서히 증가한다. 모유 수유를

한 아는 첫 6개월 동안 9.2 mg/dL에서 10.8 mg/dL으로 상승

한다
1-3)
. 혈중 인도 태반을 통한 능동적 수송에 의해서 제대혈

인의 농도는 5.58-7.13 mg/dL으로 출생 후 첫 48시간 동안 인

의 농도는 증가된다. 요 배설의 감소가 높은 혈중 농도의 원인으

로 생각된다. 아기에도 혈중 인의 농도가 높은데 이는 골성장

과 관련이 있다. 인의 혈중 농도는 혈중, 신장, 소장 및 골간의

인의 출입을 조절하는 호르몬에 의한다. 아의 인의 농도는 칼

슘의 항상성과 관련 있으며, 특히 부갑상선호르몬 활성도와 식이

인 섭취에 관계있다. 부갑상선호르몬은 골에서 인의 흡수나 신장

의 인의 흡수보다는 인산뇨 효과가 크기 때문에 혈중 인을 감소
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In the early neonatal period, the neonate is challenged by the loss of the placental calcium transport

and manifests a quick transition, from an environment in which PTHrP plays an important role to a

PTH- and 1,25-dihydroxyvitamin D-controlled neonatal milieu. Disturbances in mineral homeostasis

are common in the neonatal period, especially in premature infants and infants who are hospitalized

in an intensive care unit. In many cases these disturbances are thought to be exaggerated responses

to the normal physiological transition from the intrauterine environment to neonatal independence.

Some disturbances in calcium and phosphate homeostasis are the result of genetic defects, which in

many instances can now be identified at the molecular level. Although fetus develop remarkably

normally in the presence of maternal calcium, PTH and vitamin D deficiency, the neonates demonst-

rate abnormalities that are consequences of the prior abnormal maternal calcium homeostasis. Evalua-

tion and management of hypocalcemia and hypercalcemia in neonate requires specific knowledge of

perinatal mineral physiology and the unique clinical and biochemical features of newborn mineral

metabolism. (Korean J Pediatr 2007;50:230-235)
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시킨다. 신생아에서는 신장 기능이 인의 농도에 향을 준다.

아에서 식이 인은 장에서 잘 흡수되고 골교체는 인의 분비와 저

장을 의미한다. 혈중 인이 골의 무기질화와 골성장을 위해 골로

흡수된다. 인의 섭취는 인의 항상성에 중요 역할을 하며 적절한

골 무기질화의 유지에 중요하다.

모체와 태아, 신생아 및 아의 무기질 향상성

1. 임 신

태아의 골형성과 세포 및 조직의 성장에 필요한 칼슘과 인은

전적으로 산모에게 의존한다. 태아와 태반은 산모의 혈액에서 칼

슘을 얻는다
3)
. 이러한 태아의 높은 칼슘 요구량을 맞추기 위해

서, 산모는 칼슘의 식이 섭취와 관계없는 임신기 칼슘 대사의

변화가 일어난다
4)
. 임산부는 임신 초기에는 혈중 칼슘치가 감소

하여 낮게 유지되는데 이는 혈청 알부민이 감소하고 체액량이

증가하기 때문이다. 그러나 이온화 칼슘과 인의 혈중 농도는 일

정하거나 약간 증가된다. 부갑상선호르몬은 임신 초기에는 낮고

후기에 약간 증가한다. 한편, 태반이나 제대, 태아의 부갑상선에

서 생산되는 부갑상선 호르몬 관련 펩티드(parathyroid hormone

related peptide; PTHrP)는 임신 초기부터 증가되어 임신 기간

동안 계속 증가되어 있다. 혈중 25-hydroxyvitamin D3(25(OH)

D3, Calcidiol)는 변화가 없으나 1,25(OH)2D3는 PTHrP의 자극

에 의해서 산모의 신장과 태반 일부에서 생성되어 2배 가량 증

가된다. 1,25(OH)2D3가 증가되면 산모의 소장에서 칼슘 흡수가

증가되어 태아의 칼슘의 주요 공급원이 된다. 산모의 소장에서

칼슘 흡수가 증가되면 소변을 통한 배설도 증가된다. 골흡수 지

표는 임신 초기 부터 증가하고 골형성 지표는 임신 초기에 감소

했다가 임신 말기에 증가된다
5, 6)
. 임신 기간 동안 혈중 osteo-

calcin 치는 50% 감소하지만 osteocalcin의 합성률은 오히려 증

가하는데 이는 임산부에서 대사나 분비가 증가하 기 때문으로

생각된다
7)
. 임신 기간 동안 전체 골 도는 변함없으나 피질 골

도는 증가하는 반면 수질골 도는 감소한다. 임신 초기에는 섭

취된 칼슘흡수와 산모의 골 칼슘의 흡수로 태아의 칼슘요구를

맞추어준다.

2. 태 아

정상 임신 기간 중 태아는 30-35 g의 칼슘을 태반으로부터

얻는데 임신 초기에 태아는 매일 뼈로 200 mg의 칼슘을 저장하

여 25 g까지 저장한다
3, 6, 7)
. 전신 골 도는 제태연령과 비례하여

특히 체중과 가장 비례한다
7)
. 태아의 골격은 산모로부터 공급되

는 칼슘량이 부족할 때 태아의 부갑상선호르몬 또는 PTHrP에

의해 칼슘을 이용할 수 있는 주요한 공급원이 된다
3)
. 제태 15주

부터 태아의 혈중 칼슘, 특히 이온화 칼슘의 농도가 모체에 비

해 증가되어 1.4:1의 비율에 달하게 되는데 태아의 칼슘농도는

산모의 칼슘치와 독립적이다. 태아의 고칼슘혈증은 태아의 부갑

상선, 태반, 양막 및 제대에서 분비된 PTHrP에 의해서 태반을

통한 산모로부터 태아로의 능동수송과 태아의 신장과 태반에서

합성된 1,25(OH)2D3에 의한다
3)
. 태아의 PTHrP가 높다 하더라

도 부갑상선호르몬은 비교적 낮으며, 태아의 부갑상선에서 부갑

상선호르몬이 분비되어도 태반의 칼슘이동에는 작용하지는 않는

다. Calcium-sensing receptor(CaSR) 또한 태아의 칼슘을 조절

한다. 태아의 혈중 1,25(OH)2D3는 산모에 비해 약간 낮다. 산모

가 비타민 D 결핍이 되어도 태아의 칼슘과 태아 골격의 무기질

화가 정상인데 이는 태아의 정상 무기질 대사를 위해 이 호르몬

은 필수적이지 않다는 것을 의미한다. 태아의 칼시토닌 치는 고

칼슘에 반응하여 매우 높다.

3. 신생아 및 아

제대혈 칼슘은 제태연령과 비례하고 태반의 능동적 수송에 의

해 산모보다 1-2 mg/dL이 높다. 신생아는 출생과 함께 갑자기

칼슘의 공급이 중단되면 칼슘 치는 급감하여 생후 6시간에 최저

값을 갖게 된다
3, 8)
. 신생아는 무기질 항상성을 유지하기 위하여

부갑상선호르몬, 비타민 D, 소장에서 섭취된 칼슘, 신장의 칼슘

재흡수 및 골 칼슘 등에 의존하게 된다. 혈중 칼슘의 감소에 따

라 생후 첫날부터 갑상선호르몬이 증가하여 48시간에 최고치에

달하면 1,25(OH)2D3 치가 증가되고 칼시토닌은 약간 감소된다.

출생 후 2-4주 동안 비타민 D와 관계없이 장의 칼슘흡수의 효

율성이 증가된다
3)
. 생후 2주 동안 신세뇨관의 칼슘 재흡수도 성

숙되어진다. 골의 칼슘 축적은 출생 후 수개월 동안 150 mg/kg/

일로 지속된다. 신사구체 여과의 감소와 신세뇨관 재흡수의 증가

로 인해서 혈중 인의 농도는 신생아기에 최대값을 갖는다. 만삭

아에서 첫 24시간 후에 칼슘과 인의 농도는 생후 18개월까지 서

서히 감소된다.

신생아의 저칼슘혈증

저칼슘혈증은 혈중칼슘 7.5 mg/dL 미만으로 임상증상은 보

챔, 신경과민, 사지의 진전, 얼굴의 경련, 후두경련 및 국소적 또

는 전신적 경련 등이 있다. 그 외 무호흡, 빈호흡, 청색증, 구토

및 수유장애도 동반될 수 있다. 전통적으로 신생아 저칼슘혈증은

비타민 D 섭취가 불충분하거나 햇빛을 못 받은 산모에서 태어

난 신생아에서 생후 3일 후에 빈발한다. 저칼슘혈증의 원인은

조기 및 후기로 구분할 수 있다(Table 1).

1. 조기 저칼슘혈증

생후 72시간 내에 발생되는 저칼슘혈증을 일컫는다. 미숙아,

저출생 체중아, 가사, 당뇨병 산모아에서 흔한데, 부갑상선호르몬

분비의 억제, 칼시토닌의 지속적 분비 및 저마그네슘혈증에 의한

다. 미숙아에서 조기 저칼슘혈증은 출생 후 생리적인 부갑상선호

르몬 증가의 둔화에 의하여 생긴다
9, 10)
.

미숙아나 가사아의 제대혈에서 칼시토닌이 증가된 것을 볼 때
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지속적인 혈중 칼시토닌의 증가 또한 조기 저칼슘혈증에 기여한

다고 보여진다
11)
.

저출생체중아의 경우 소장과 뼈에서의 calcitriol의 칼슘흡수

효과의 저항성 뿐 아니라, 빠른 골 칼슘 축적이 원인이 된다. 출

생 전 수동적 칼슘의 흡수에서 출생 수주 후 calcitriol 의존적

칼슘 흡수로 바뀌면서 섭취된 칼슘의 60%정도 밖에 흡수하지

못한다
3)
. 가사아의 약 33%에서 저칼슘혈증이 발생하는데 세포

손상으로 인한 인의 부하와 칼슘 섭쉬의 감소가 주요 요인이 된

다. 당뇨산모아의 50%에서 조기 저칼슘혈증이 일어나는데 산모

의 혈당조절에 의해서 발생빈도는 감소된다. 발생원인은 산모의

칼슘과 마그네슘이 소변을 통한 배설이 증가되어 태반을 통한

칼슘 수송이 감소되고, 부갑상선호르몬의 분비감소, 고칼시토닌

혈증, 저마그네슘혈증과 칼슘의 흡수저하와 섭취감소에 따른다.

모체의 부갑상선 항진증으로 인하여 모체의 칼슘농도가 소량 증

가되면 태아의 부갑상선호르몬 분비가 억제되어 저칼슘혈증으로

인한 경련을 일으키게 된다. 또한 고빌리루빈혈증으로 교환수혈

을 받은 신생아와 광선요법을 시행받은 경우에도 저칼슘혈증이

올 수 있다
12)
. 급성 로타바이러스 감염이나 심한 설사에도 저칼

슘혈증 경련을 일으킬수 있다
13)
. Citrate나 phosphate 같은 칼슘

과 침전물을 형성할 수 있는 것과 지방산 정주도 칼슘치를 감소

시킨다. 산혈증을 교정하기위한 탄산염 투여도 칼슘이 알부민과

결합하여 이온화 칼슘을 감소시킨다. 저칼슘혈증은 과호흡으로

인한 심한 호흡성 알칼리혈증이나 대사성 알칼리혈증에도 동반

될 수 있다. 콩우유의 phytate도 칼슘이나 인과 결합하여 칼슘

의 흡수에 향을 줄 수 있다.

2. 후기 저칼슘혈증

생후 72시간 후에 발생하는 저칼슘혈증은 과도한 인의 섭취,

저마그네슘혈증, 부갑상선 저하증 및 비타민 D 결핍에 의해서

생길 수 있다. 이 중 가장 흔한 원인은 용해되지 않는 칼슘염을

형성하여 칼슘의 흡수를 방해하면서 혈중 인의 농도는 증가 시

키는 부적절한 조제 분유를 통한 과도한 인의 섭취와 식이섬유

가 함유된 곡류로 너무 일찍 이유식을 시작하여 칼슘 흡수가 방

해된 경우이다. 환아는 신장의 인 배설이 저하되거나 비타민 D

의 결핍이 동반될수 있다. 고인산혈증과 저칼슘혈증은 부갑상선

저하증을 의심할 수 있으나 과다한 인의 부하에 의한 저칼슘혈

증의 경우 혈중 칼슘농도의 저하에 의해 부갑상선호르몬이 증가

된다. 신형성 부전, 또는 폐쇄성 신병증으로 인한 만성신부전증

도 부갑상선호르몬이 증가되고 저칼슘혈증, 고인산혈증을 나타낸

다. 비타민 D가 결핍된 산모의 태아와 신생아는 비타민 D 결핍

이 될 수 있다. 신장의 25-hydroxyvitamin D1α hydroxylase

결핍 또는 비타민 D 수용체의 기능 변이에 의해서도 저칼슘혈

증이 동반될 수 있다. 일조량이 적은 채식주의자 산모의 모유수

유아나 비타민 D 결핍 식이를 먹고 실내에서 주로 있는 아기도

비타민 D 결핍이 일어날 수 있다
14)
. 골감소가 있는 미숙아에서

칼슘, 인, 비타민 D 섭취가 부족할 경우 3-4개월에도 후기 저칼

슘혈증이 생길 수 있다.

3. 부갑상선 저하증

부갑상선 저하증은 부갑상선 호르몬의 분비 저하나 저항에 의

하여 산발적, 유전적 또는 일시적 구적으로 분류된다. 선천성

부갑상선저하증은 부갑상선의 무형성 또는 이형성에 의한다. 가

장 흔한 원인으로 DiGeorge 증후군으로 부갑상선 이형성과 무

흉선이 동반되다. 흉선 형성 부전 때문에 T세포 매개 면역이 저

하되어 환아는 바이러스성, 진균 감염이 잦다. 뿐만 아니라 특징

적인 얼굴형태와 우측 대동맥궁, 총동맥간증, 팔로씨 4징 같은

심기형이 동반되며 대부분 22q11의 미세결손에 의한다
15, 16)
.

Kenny-Caffey 증후군은 저신장증, 골경화증, 대뇌기저핵의 석

회화 등을 보이는 증후군으로 50%에서 부갑상선 저하증이 일어

난다
17)
. Barakat 증후군은 HDR 증후군이라고도 하는데 hypo-

parathyroidism with deafness and nephrosis 등의 증상을 갖

고 있으며 GATA3 유전자의 돌연변이에 의한다
18)
. 부갑상선호

르몬 유전자 결손에 의한 부갑상선호르몬 합성장애와 CaSR 유

전자 결함에 의한 부갑상선호르몬 분비 장애 등에 의해서도 부

갑상선호르몬 저하증이 올 수 있다.

Table 1. Cause of Neonatal Hypocalcemia

Early Neonatal Hypocalcemia

Prematurity, low birth weight

Perinatal asphyxia/distress

Maternal illness : Diabetes mellitus, toxemia of pregnancy

hyerparathyroidism

Late Neonatal Hypocalcemia

Ingestion of high-phosphate milk

Hypoparathyroidism or vitamin D deficiency

Hypoparathyroidism

Parathyroid agenesis

DiGeorge syndrome

PTH gene mutation

Activating mutation of the Ca
+2
-sensing receptor

Kenny-Caffey syndrome

Maternal hyperparathyroidism

PTH resistance

Hypomagnesemia

Abnormal vitamin D

Vitamin D deficiency

Resistance to the action of vitamin D

Disorders of vitamin D metabolism

Hyperphosphatemia

Excessive dietary phosphate

Renal insufficiency

Other cause

Hyperbilirubinemia/phototherapy

Administration of citrated blood products/alkali

Furosemide induced

Lipid infusions
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4. 평 가

저칼슘혈증을 가진 신생아나 아의 평가는 산모의 임신기,

산욕기, 신생아의 출생력 및 가족력에 관한 고찰로 시작되어야한

다. 예를 들어 산모의 당뇨, 신결석 같은 무기질 대사이상, 저칼

슘혈증 가족력, 분만합병증, 신생아 질병 등과 같은 저칼슘혈증

에 관련된 정보를 얻어야한다.

신체검사는 DiGiorge 증후군 같은 비정상적 얼굴, 선천성 심

장병 등을 확인해야하고 혈중 칼슘과 이온화 칼슘, 인, 부갑상선

호르몬, Bun, Cr 및 alkaline phosphatase를 측정하고 저칼슘혈

증에 대한 부적절한 부갑상선호르몬 반응, 과도한 칼슘배설, 부

갑상선호르몬 저항 및 신기능저하를 확인하기 위해 소변의 칼슘

배설량을 측정하여야 한다. 백혈구수 검사로 임파구 감소를 확인

하고 면역검사로 CD4 감소를 확인한다.

Calcidiol의 감소는 비타민 D 결핍을 의미하고 calcitriol의 감

소는 신장의 25-hydroxyvitamin D1α hydroxylase의 감소와

동반된다. 과다한 calcitriol치는 비타민 D 수용체의 기능 소실변

이에 의한다. 골방사선 사진으로 골결핍을 확인할 수 있다. 흉부

방사선 사진은 흉선의 존재를 확인할 수 있다. 원인 불명의 저

칼슘혈증을 가진 신생아의 경우 산모의 칼슘, 이온화 칼슘, 인,

부갑상선호르몬도 측정되어야한다.

5. 치 료

저칼슘혈증의 치료는 2단계로 나뉠 수 있다.

첫단계는 급성 치료로 칼슘과 비타민 D 보충으로 칼슘치를

정상으로 만드는 것이고 두 번째 단계는 원인을 밝히고 일차적

원인 치료를 하는 것이다. 경련을 일으키는 심한 저칼슘혈증(<6

mg/dL)은 서맥이나 심정지 같은 합병증이 발생하는지 심박동수

를 관찰하면서 10% calcium gluconate를 천천히 정주한다. 경

련이 멈추면 칼슘치가 정상이 될 때까지 칼슘정주를 유지할 수

있다. 칼슘용량은 24시간 동안 50% 감소시키고 그 다음 24시간

동안 50% 더 감소시키고 끊고 동시에 경구 칼슘 투여를 시작한

다. 섭취되는 칼슘/인 비는 수주 또는 정상 칼슘치로 유지될 때

까지 4:1로 유지시킨다.

무증상의 저칼슘혈증의 치료는 논란이 있으나 칼슘 투여의 위

험성과 저칼슘혈증으로 인한 신생아 뇌와 심전도계의 잠재적인

위험을 고려하여 사용한다.

만삭아 칼슘이 7.0 mg/dL 이하일 때, 미숙아에서 6 mg/dL

이하일 때는 저칼슘혈증을 치료하는 것이 바람직하다.

부갑상선저하증 아는 칼슘치를 정상화하기 위해서 Calcitriol

(20-60 ng/kg/d)과 칼슘보충이 반드시 필요하다. Calcitriol은

작용시간이 빠르고 반감기간이 짧아서 과량복용의 위험이 적기

때문에 calcidiol이나 cholecalciferol 보다 효과가 좋다. 적은 용

량으로 시작하여 용량을 점차 늘리고 혈중 칼슘 농도를 잘 모니

터하여 과칼슘혈증이나 고칼슘뇨증, 신석회화 신부전 등의 합병

증을 피하여야한다.

신생아 고칼슘혈증

혈중 칼슘 농도 12 mg/dL 초과의 고칼슘혈증의 신생아나

아는 식욕부진, 위식도 역류, 구토, 기면, 보챔, 근긴장 저하 또

는 경련을 일으킨다. 만성적인 고칼슘혈증은 길이 성장을 저하시

키고 성장부진이 동반된다
19)
. 이런 아는 주로 다뇨를 나타내고

경구 수분섭취가 제한되면 탈수된다. 칼슘의 혈관 수축효과 때문

에 고칼슘혈증 시에 고혈압이 나타날 수 있다.

1. 원 인

가장 흔한 원인은 과도한 칼슘과 비타민 D 섭취 및 인 결핍

등이다. 인 결핍은 저인산혈증을 일으켜서 상대적으로 칼슘농도

를 증가시킨다. 그 외 산모의 저칼슘혈증, 피하지방괴사, CaSR

의 기능소실변이로 인한 부갑상선 비대, PTHrP의 과다한 분비,

비정상적 신세뇨관 기능, 비타민 섭취의 과다, Williams 증후군,

아기 저인산분해효소혈증, 선천성 유당분해효소 결핍, 원인 불

명 등이 있다(Table 2).

인이 부족한 총정맥 양을 하 던 미숙아나 모유수유 미숙아

에서 고칼슘혈증 저인산혈증, alkaline phosphatase 상승이 일어

난다. 모유의 낮은 인의 함량으로 상대적인 인 결핍이 오면,

calcitriol 합성을 자극하여 소장의 칼슘 흡수를 증가시키지만 충

분한 인산의 공급 없이는 칼슘이 뼈로 축적되어지지 못하기 때

문에 구루병이 올 수 있다. 이런 문제는 인산의 양을 증가시키

거나 인 강화된 분유나 인 보충으로 예방될 수 있다
20)
. 비타민

D 과다증은 비타민 D가 과다하게 포함되어 있는 조제분유나 우

유를 장기간 섭취한 경우, 구루병 치료를 위한 비타민 D 과다공

급, 또는 내인성 calcitriol의 생산증가 등으로 일어날 수 있다
19)
.

가사아나 피하지방 괴사 환아는 뺨이나 체간, 둔부, 하지 등에

단단한 보랏빛의 결절의 병변이 관찰되는데, 고칼슘혈증은 병변

이 나타났을 때나 또는 결절이 사라진 수주 후에 나타날 수도

있다. 피부병변의 조직학적 소견은 칼슘과 함께 지방세포, 림프

Table 2. Cause of Neonatal Hypercalcemia

Hyperparathyroidism

Neonatal severe primary hyperparathyroidism

Familial hypercalcemic hypocalciuria

Murk-Jansen syndrome

Excessive secretion of PTHrP

Williams syndrome

Idiopathic infantile hypercalcemia

Phosphate depletion

Excessive intake/administration of calcium

Excessive vitamin D intake

Subcutaneous fat necrosis

Infantile hypophosphatasia

Congenital lactase deficiency

Secondary to maternal hypoparathyroidism
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조직구 침윤, 다핵 거대세포 등으로 이루어져있다. 피하지방괴사

로 인한 고칼슘혈증은 침윤된 칼슘의 재흡수 뿐 아니라 침윤된

거식세포가 신장외 25-hydroxyvitamin D1α hydroxylase 활성

을 가져 calcitriol 합성이 증가되어 칼슘 흡수가 증가되기 때문

이다
21)
. 이러한 고칼슘혈증의 치료는 저칼슘 분유의 섭취, 수분

섭취, furosemide, calcitonin과 glucocorticoid 투여를 한다. 최

근에는 bisphosphonate 정주 또한 사용된다
22)
. 선천성 유당분해

효소 결핍은 유아기 고칼슘혈증의 원인이 된다
23)
. 이는 유당에

의해 소장에서 칼슘 흡수가 증가되기 때문으로 추정된다.

신생아의 심한 부갑상선 항진증(neonatal severe hyperpa-

rathyroidism, NSHPT)은 가족성 저칼슘뇨증, 고칼슘혈증의 가

장 심각한 형태로 CaSR의 동형 및 이형 불활성화 돌연변이에

의해서, 부갑상선호르몬 분비억제를 위한 혈중 칼슘농도가 매우

증가되어 고칼슘혈증을 일으킨다
24)
. NSHPT의 임상증상은 경한

변비, 다뇨에서부터 심한 부정맥, 근긴장도 저하로 인한 호흡부

전, 늑골의 탈무기질화 및 골절 등으로 생후 수일에서 수개월에

나타난다. 우성상염색체 유전을 가졌기 때문에 가족력을 확인해

야한다. 혈청 칼슘 농도는 매우 증가되어있고 저마그네슘혈증,

인산분해효소 증가 calcitriol 상승, 신세뇨관의 낮은 인 재흡수

율, 상대적인 저칼슘뇨증 등이다 혈중인의 농도는 정상이다. 방

사선 상에서 골결핍, 중수골 확장 및 불규칙성, 골막하 흡수, 골

반의 내반슬 등이 부갑상선호르몬에 의한 골흡수의 향으로 나

타난다. 심한 경우 전 부갑상선 제거와 자가 부갑상선 이식이

필요하다. 칼슘치를 낮추기 위한 적극적인 치료가 필요하다. 경

한 경우에는 유지요법을 사용한다.

산모의 부갑상선저하증이나 가성부갑상선저하증으로도 신생아

부갑상선 항진증이 올 수 있다
25)
. 산모의 저칼슘혈증은 태반을

통한 수송이 감소되어 태아로 칼슘의 이동이 적어져서 태아의

저칼슘혈증이 유발되어 태아의 이차성 부갑상선 항진증을 나타

낼 수 있다. 상염색체 우성의 Williams 증후군은 아기 고칼슘

혈증이 성인기까지 지속되는 특징을 가지면서 판막상부 대동맥

협착, 폐동맥 협착, 요정 같은 얼굴, 성장지연, 신기형, 고혈압,

발달지체 우호적 성격 등이 동반된다
26)
. Williams 증후군은 7q

11.23의 미세결손에 의한 elastin 유전자의 결손에 의하며, 고칼

슘혈증의 기전은 잘 알려져 있지 않다. 특발성 아 고칼슘혈증

은 Williams 증후군과 유사한 임상소견을 갖고 있어 감별진단이

쉽지 않다. 신생아 철 저장 질환이나 배아성 신종양에서 PTHrP

의 과도한 분비로 인한 고칼슘혈증이 나타날 수 있으며 pamid-

ronate 정주로 정상화 시킬 수 있다
27)
. Murk-Jansen 중수연골

이형성증은 PTH/PTHrP 수용체를 활성화를 일으키는 돌연변이

로 인한 심한 고칼슘혈증을 보인다. 표현형으로는 짧은 사지를

가진 소인증, 장골, 수근골, 척추 및 골반의 기형, 후비공 폐쇄,

높은 구개궁, 소하악 등이 동반되다
28)
. 신생아 Bartter 증후군도

고칼슘혈증의 드문 원인 중의 하나로 발육부진과 구토를 보인다.

원인은 신세뇨관을 통한 염소의 수송 장애에 의한다. 저염소 저

칼륨 알칼리증, 고프로스타 란딘 E 혈증, 고칼슘뇨증, 신석회화

및 고칼슘혈증으로 의심할 수 있으며 calcitriol 치가 증가된다.

수액과 전해질 보충과 칼륨 보존 이뇨제와 indomethacin이 효

과적이다. 아 저인산분해효소 혈증은 상염색체 열성의 치명적

인 질환으로 조골세포에서 알칼리성 인산분해효소의 합성이 결

핍되어 구루병, 골격 탈무기질화, 고칼슘혈증, 고칼슘뇨증이 나타

난다. 알칼리성 인산분해효소 활성이 감소되면 칼슘과 결합할 인

이온이 결핍되어 hydroxyapatite 형성이 억제되고 소장에서 칼

슘흡수는 계속되어 결국 고칼슘혈증이 된다.

2. 평 가

고칼슘혈증 가족력 칼슘 인, 비타민 D의 섭취 등의 병력을

확인하고 이학적 검사를 통하여 Williams 증후군의 징후가 있는

지 피하 결절, 중수골의 연골 이형성등의 기형이 있는지 확인한

다. 칼슘, 이온화 칼슘, 인, 알칼리성 인산 분해효소, 부갑상선

호르몬, calcidiol 및 calcitriol을 측정한다.

3. 치 료

고칼슘혈증의 치료는 원인에 따라 시행되어야한다. 심한 고칼

슘혈증은 식염수 정주(10-20 mL/kg, 1시간)와 furosemide(1-2

mg/kg) 정주를 한다. Hydrocortisone(1 mg/kg, 6시간 간격)은

소장의 칼슘흡수를 감소시키고 calcitonin(10 uit/kg) 피하주사는

뼈로부터 칼슘의 이동을 막는다. 최근에 파골세포의 기능과 골흡

수를 억제하는 bisphosphonate가 사용되고 있다. 저칼슘 분유와

햇빛 회피요법 등의 유지요법이 필요하다.

결 론

태아와 신생아의 칼슘대사 조절은 성장과 발달 그리고 주산기

에 일어나는 생리적 변화를 반 한다는 점에서 소아와 차이가

있다. 태아는 성장기의 높은 무기질 요구량을 채우기 위해서 모

체보다 높은 칼슘과 인의 농도를 유지시킨다. 태아는 PTHrP에

의한 태반을 통한 능동수송으로 필요량의 대부분을 산모로부터

얻지만, 출생 후 신생아는 부갑상선호르몬와 calcitriol에 의해서

스스로 소장에서 섭취된 칼슘을 흡수하여 얻어야한다. 신생아 특

히 미숙아는 부갑상선, 소장, 신장의 상대적 미숙에 의해 칼슘의

대사 이상의 위험이 있다. 스트레스, 패혈증, 모체의 비타민 D와

칼슘 질환 등이 동반 될 경우 정상적 칼슘 치를 일시적으로 유

지시키기 어려운 경우가 흔하게 된다. 신생아기의 저칼슘혈증과

고칼슘혈증의 평가와 적절한 조치를 위해서 주산기 무기질 대사

의 변화와 생화학적 특성을 잘 알고 있어야한다.
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