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Biliary atresia is a progressive, idiopathic, obliterative disease of the extrahepatic biliary tree 
that presents with biliary obstruction in the neonatal period. It is the most common indication 
for liver transplantation in children. If untreated, progressive liver cirrhosis leads to death by 
two years of age. Nowadays, more than 90% of biliary atresia patients survive into adulthood 
with the development of Kasai portoenterostomy and liver transplantation technology. Early 
diagnosis is critical since the success rate of the Kasai portoenterostomy decreases with time. 
This study comprehensively reviews the recent advances in the etiology, classification, preva-
lence, clinical manifestations, treatment, and prognosis of biliary atresia.
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서론

담도폐쇄증은 신생아의 간외 담도에 발생하는 진행성, 특발성, 섬유 폐쇄성 염증 질환이다. 폐쇄

성 염증 담관병증이 공통된 기전이지만 임상적 발현은 개인별로 다르게 나타날 수 있다. 신생아기 

이후에 지속적으로 진행하는 담즙정체성 황달이 나타나고 치료하지 않으면 생명을 위협하는 간

경화와 말기 간 부전이 발생하여 2세 이전에 사망하게 된다. 담도폐쇄증은 수술이 필요한 신생아 

황달의 가장 흔한 원인이며 소아 간이식의 가장 흔한 적응증이다. 1955년 일본의 소아외과 의사인 

Morio Kasai가 생후 72일 된 담도폐쇄증 영아에서 처음으로 Kasai portoenterostomy를 성공적

으로 시행한 후 Kasai portoenterostomy는 지금까지 담도폐쇄증의 일차 고식적 수술로 받아들

여지고 있다. Kasai portoenterostomy는 담즙 배액을 회복시키고 황달을 호전시켜 수년간 환자

가 건강을 유지하고 성장할 수 있게 해주지만 간질환이 서서히 진행되기 때문에 궁극적으로 대부

분의 담도폐쇄증 환자는 간이식이 필요하다.

이 고찰은 담도폐쇄증의 원인, 분류, 유병률, 임상양상, 치료와 예후에 대해 최신 지견을 중심으

로 종합적으로 검토하고자 한다.
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Biliary Atresia

본론

원인
담도폐쇄증의 원인은 정확히 밝혀지지 않지만 바이러스성, 유전적, 면역학적, 환경 독성 등의 여

러 요인이 관여할 것으로 보고 있다. 

바이러스성 원인
16년 동안 249명의 담도폐쇄증 환자를 분석한 결과 뉴욕에서 봄철에 태어난 영아에서 담도폐쇄

증 발병 위험이 가장 높았지만 뉴욕 이외의 지역에서는 가을에 태어난 영아에서 더 높은 위험성을 

보였다(1). 담도폐쇄증의 계절별, 지역별 발병률의 차이는 바이러스가 중요한 원인임을 시사한다. 

Reovirus, rotavirus, 그리고 cytomegalovirus (이하 CMV) 감염이 담도폐쇄증의 원인으로 제시

되어 왔지만 현재까지 이들의 직접적인 연관성은 확인되지 않았다. 향후 담도폐쇄증과 바이러스

의 연관성을 밝히기 위해서는 바이러스 검출을 위한 새로운 접근 방식이 필요할 것으로 보인다. 

유전적 요인
담도폐쇄증은 서구에 비해 아시아 국가에서 흔히 나타나지만 Hopkins 등(2)의 연구에 따르면 

미국에서 태어난 아시아계 혈통의 영아와 비 아시아계 혈통의 영아에서 담도폐쇄증의 유병률을 

비교한 결과 아시아계 영아에서 더 흔한 것으로 나타났다. 이는 유전적 요소가 중요한 위험 요인

임을 시사한다. 담도폐쇄증에 대한 게놈 연관성(genome-wide association) 연구에서 발병기전에 

관여하는 여러 유전자들을 밝혀냈다. 특히, 담도폐쇄증 비장기형 환자에서 CFC1과 PKD1L1 유전

자 변이가 나타났다(3). 이외에도 FOXA2, EFEMP1, ADD3, 그리고 ARF6 유전자 변이가 담도폐

쇄증과 연관이 있는 것으로 보고되었다(4). 

면역학적 요인
담도폐쇄증은 담관 상피세포를 손상시켜 환자의 면역체계를 활성화시킨다. 담도폐쇄증이 있는 

환자의 간 조직에서 활성화된 CD4+, CD8+ 림프구와 IFN-γ, IL-2, TNF-α와 같은 Th1 사이토카인

이 확인되었고 이는 담도폐쇄증 발생의 중요한 원인으로 자가면역이 관여함을 시사한다(5). 

환경 독성 요인
1964년 호주에서 임신 기간 동안 특정 식물(Dysphania)에 노출된 어미 양에서 태어난 200마리 

정도의 어린 양에서 담도폐쇄증이 발생하였고 이 식물에서 이소플라보노이드(isoflavonid) 독소

가 분리되었다. 최근의 zebrafish 모델과 신생아 마우스 모델(neonatal mouse model) 연구에서

도 이소플라보노이드 독소가 간외담도에 심각한 손상을 일으키는 것으로 나타나 담도폐쇄증 발

생에 환경 독소가 관여함을 시사한다(6). 
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분류

폐쇄 부위에 따른 분류
담도폐쇄증은 간외담도뿐 아니라 간내담도에도 섬유성 폐쇄를 일으키기 때문에 간외담도의 폐

쇄에도 불구하고 간내담도 확장이 나타나지 않는다(7). 담도 폐쇄 부위에 따라 3가지 형태로 분류

할 수 있다(Fig. 1). Type I은 5% 미만에서 나타나고 폐쇄 부위가 총담관(common bile duct)에 국

한되어 있고 Type II는 2% 미만에서 나타나고 총간관(common hepatic duct)에 폐쇄가 나타나

는 경우로 폐쇄 부위가 총간관(common hepatic duct)에만 국한되어 있거나(Type IIa) 총간관과 

총담관 모두 폐쇄되는 경우이다(Type IIb). Type III는 90% 이상으로 가장 흔하고 간문부의 가장 

근위부 간외담도에 폐쇄가 나타난다(4, 7). 

Fig. 1. Anatomic classification of biliary atresia based on the level of biliary obstruction.
A. Normal biliary tree. 
B. Atresia limited to the CBD (Type I). 
C, D. Atresia involving the CHD; atresia limited to the CBD (Type IIa, C) and atresia of the CHD, cystic duct, and CBD (Type IIb, D). 
E. Complete atresia of extrahepatic bile ducts up to the porta hepatis (Type III). Note that intrahepatic bile ducts are always affected.
CBD = common bile duct, CHD = common hepatic duct

A B

D EC
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임상적 분류

단독 담도폐쇄증(Isolated Biliary Atresia)

동반 기형이 없이 나타나는 담도폐쇄증으로 전체의 80%–90%로 가장 흔하다(8, 9). 발현 시기, 

염증 정도, 담도 폐쇄 정도에 따라 임상증상이나 예후가 다양하게 나타날 수 있다. 

증후군성 담도폐쇄증(Syndromic Biliary Atresia)

증후군성 담도폐쇄증은 여러 선천성 기형이 동반될 수 있다. 담도폐쇄증 비장기형(biliary atre-

sia splenic malformation)이 가장 흔한 형태이고 다비증(polysplenia)이 흔히 나타나고 무비증

(asplenia) 또는 이중 비장(double spleen)을 보이는 경우도 있다. 이외에도 내장역위증(situs in-

versus), 십이지장 전방문맥(preduodenal portal vein), 장 회전 이상(intestinal malrotation), 심

장 기형, 신장 기형, 하대정맥 결손(interrupted inferior vena cava), 선천성 장 폐쇄증(intestinal 

atresia), 항문폐쇄증(imperforate anus), 구개열(cleft palate) 등이 동반될 수 있다(8, 9). 증후군성 

담도폐쇄증 환자는 단독 담도폐쇄증에 비해 간절제 및 혈관 재건과 관련된 해부학적 어려움으로 

인해 간이식의 예후가 좋지 않다(10).

서구 국가에서는 증후군성 담도폐쇄증이 전체 담도폐쇄증 환자 중 20%에서 나타났지만 일본에

서는 2% 미만, 중국 5%, 타이완 6%로 동아시아 국가에서는 드물게 나타났다(11). 하지만 아시아 

국가 중 유일하게 우리나라는 16%의 높은 빈도로 증후군성 담도폐쇄증이 나타났다(12). 

낭성 담도폐쇄증(Cystic Biliary Atresia)

폐쇄된 간외담도에 점액이나 담즙을 포함하는 낭종이 있을 경우 낭성 담도폐쇄증이라고 한다. 

이는 임신 18–20주의 산모 초음파 검사에서 산전 진단될 수 있고 총담관낭(choledochal cyst)과 

감별이 필요하다(13). 낭성 담도폐쇄증은 일반적인 담도폐쇄증에 비해 자연간 생존율이 높지만 치

료하지 않을 경우 간경화로 진행하여 사망할 수 있어서 조기 진단과 치료가 예후에 중요한 반면 

총담관낭은 흔히 무증상으로 조기 치료가 필요하지 않고 일부에서는 합병증이 발생할 수 있지만 

대부분의 환자는 총담관낭-장관문합술(choledocojejunostomy)을 통해 회복할 수 있다(13, 14). 

낭성 담도폐쇄증 환자는 무담즙 변(acholic stool)과 황달이 나타나지만, 총담관낭 환자 중 일부는 

황달이 없고 정상 대변색을 보일 수도 있다. 출생 후 초음파 검사에서 낭성 담도폐쇄증의 낭종은 

총담관낭에 비해 크기가 작고 낭종 외에도 triangular cord sign과 담낭의 비정상 소견을 보인다. 

산전 초음파 검사에서 낭성 담도폐쇄증의 낭종은 추적 기간동안 크기 변화를 보이지 않는데 반해 

총담관낭은 추적 검사에서 크기가 커지는 경향이 있고 간내 담도 확장이 동반될 수 있다(14, 15). 

황달이 있는 신생아에서 간문부 또는 간외담도 낭종이 있을 경우 담관조영술이 진단에 중요하

다. 낭성 담도폐쇄증의 담관조영술은 낭종과 연결되는 간내담도가 나타날 수 있고 조영된 간내담

도는 가늘고 비정상적으로 보이며 흔히 구름 모양(cloudy pattern)으로 설명된다(Fig. 2) (16-18). 

낭성 담도폐쇄증 환자는 Kasai portoenterostomy 후 자연간(native liver) 생존율이 75% 이상

으로, 증후군성 또는 CMV 관련 담도폐쇄증뿐 아니라 단독 담도폐쇄증과 비교 시에도 더 좋은 장
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기 예후를 보인다(5, 16). 

CMV 관련 담도폐쇄증(CMV-Associated Biliary Atresia)

1998년 스웨덴 그룹의 담도폐쇄증 코호트 연구에서 CMV 감염과 담도폐쇄증의 연관성에 대해 

처음으로 발표했다(19). 담도폐쇄증 환자의 일부에서 CMV 면역글로불린(immunoglobulin M; 

이하 IgM) 항체가 검출되는 것은 분명하지만 바이러스 노출 시기(태아기 대 주산기)에 대한 근거

는 아직까지 충분하지 않다. 또한 영국은 10%, 중국은 60%로 나라별로 CMV IgM 항체 양성 빈도

가 다양하게 나타나고 아시아인에서 더 흔하다(20, 21).

CMV 관련 담도폐쇄증은 단독 담도폐쇄증과 비교 시 임상적 조직학적 소견에 차이를 보인다. 

CMV 관련 담도폐쇄증은 임상 증상이 늦게 발현되어 진단 시 나이가 많고, 비장이 크고, 간의 염

증과 섬유화 정도가 단독 담도폐쇄증보다 더 심하게 나타나는 경향을 보인다(20). 또한 CMV IgM 

항체 음성인 대조군과 비교 시 Kasai portoenterostomy 후 황달이 호전되지 않고 자연간 생존율

이 낮고 사망률이 높아 예후가 나쁘다(20). 

유병률
담도폐쇄증은 남아보다 여아에서 유병률이 더 높고(1:1.4), 전 세계적으로 발생하는 질병이지만 

나라별로 유병률의 차이를 보인다. 미국, 캐나다, 유럽 등의 서구 국가의 유병률은 10000명당 0.52–

0.71명이고 동아시아 지역에서 좀 더 흔히 나타난다. 우리나라는 10000명당 1.06명에서 나타나고 

일본과 타이완은 10000명당 1.1–1.48명이고 중국은 10000명당 2명으로 가장 높은 유병률을 보였

다(11). 동서양의 유병률 차이는 유전적, 환경적 요인으로 설명될 수 있지만 아직까지 담도폐쇄증

의 정확한 원인이 밝혀지지 않았다. 

A B C

Fig. 2. Cystic biliary atresia in a 2-month-old girl. 
A. US image shows a cystic lesion in the porta hepatis (0.8 cm, arrowhead) and periportal echogenic thickening (arrows). 
B. T2-weighted axial MR image also demonstrates a cystic lesion in the porta hepatis (0.8 cm, arrowhead) and elongated gallbladder with 
mucosal irregularity (arrow). 
C. Intraoperative cholangiography is obtained by clamping the CBD with a Bulldog Clamp (long arrow) and injecting a contrast medium 
through a catheter inserted into the cystic lesion (arrowhead). Intraoperative cholangiography shows invisible distal CBD consistent with 
Type I biliary atresia (see 1B). Note the cystic lesion is connecting patent common hepatic duct (short arrow) and cloudy intrahepatic bile 
duct (asterisks). 
CBD = common bile duct
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임상양상
담도폐쇄증이 있는 대부분의 영아는 정상 체중의 만삭아로 출생하고 처음에는 건강해 보인다. 

산전 소견
담도폐쇄증이 있는 대부분의 영아는 산전 초음파 검사를 포함한 산전 검사에서 정상 소견을 보

인다. 드물게 담낭이 보이지 않거나, 담낭 벽이 불규칙해 보일 수 있고, 간문부 낭종, 이소성 증후

군(heterotaxy syndrome) 등이 담도폐쇄증의 산전 초음파 검사 소견으로 보고되었다(7, 15, 22). 

이러한 소견이 있는 영아의 경우, 출생 후 초음파 검사를 통해 추가적으로 평가를 하고 생후 첫 몇 

주 또는 몇 달 동안 담도폐쇄증의 임상 소견에 대한 연속적인 모니터링이 필요하다. 산전 초음파 

검사에서 다비증과 같은 이소성 증후군이 있을 경우 담도폐쇄증 비장기형의 가능성을 고려해 볼 

수 있다(7). 

임상 증상
담도 폐쇄로 인해 가장 먼저 나타나는 증상은 황달이고 초기에는 공막에 나타날 수 있다. 황달

은 생후 8주까지 언제든지 발생하며 8주 이후에 처음 황달이 나타날 가능성은 매우 낮다.

장으로 빌리루빈 배출이 되지 않아 무담즙 변이 나타난다. 옅은 색의 대변으로 거의 흰색에 가

까운 베이지색, 연한 노란색, 회색 등 다양하게 나타나고 대변 색이 매번 변할 수 있기 때문에 부모

가 비정상 대변 색을 알아채지 못하는 경우가 많다. 부모가 정상 변과 비정상 변을 구별할 수 있도록 

인쇄된 형태의 “대변색 카드”(stool color cards, 일본, 타이완, 그리고 캐나다에서 보고됨) (23-25)와 

스마트폰 애플리케이션(iPhone or Android용 PoopMD)이 개발되었다(26, 27). 300000명 이상의 

신생아를 대상으로 한 일본의 연구에서 담도폐쇄증의 선별검사로 대변색 카드는 76.5%의 민감도

와 99.9%의 특이도를 보였다(23). 장으로 배출되지 못한 빌리루빈이 소변으로 배설되어 소변색이 

진해진다. 하지만 짙은 노란색이나 갈색으로 얼룩진 기저귀가 비정상적이라는 것을 부모가 인지

하기 어려운 경우가 많다. 

담도폐쇄증 환자의 초기 징후를 알아차리지 못하고 병이 진행하게 되면 간비대, 비장비대, 복수

로 인해 배가 불러오고 영양 상태가 나빠져서 성장 부진이 나타난다.

혈액검사
만삭아의 경우 생후 14일 이후까지(미숙아의 경우 생후 21일 이후까지) 황달이 남아있는 경우 

결합 빌리루빈 혈청 농도를 확인해 보아야 한다. 신생아의 생리적 황달 또는 모유 황달의 경우 비

결합 빌리루빈의 수치가 증가하지만 결합 빌리루빈은 대부분 간질환과 연관된 황달에서 증가한다. 

담도폐쇄증 환자는 혈청 직접 또는 결합 빌리루빈, 혈청 alanine aminotransferase, 혈청 γ-glu-

tamyl transpeptidase 수치가 상승한다. 
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치료

Kasai Portoenterostomy
담도폐쇄증이 진단되면 가능한 조기에 Kasai portoenterostomy를 시행해야 한다. 

담도폐쇄증의 초기에는 간내 담관이 개통되어 있고 간문부의 섬유화된 담도잔여물(fibrous 

remnant) 내에 간외 담도를 대체하는 미세한 간내 담관이 존재한다는 이론에 근거하여 Kasai 

portoenterostomy를 시행하게 된다. 수술 방법은 폐쇄된 간외 담도와 간문부의 섬유조직을 제거

하고 간문부의 절제면에 근위 소장을 직접 연결해 준다(Fig. 3). 일정 시간이 경과하면 장과 간문부

에 있는 미세한 간내 담관의 상피 세포(ductal epithelium)가 연결되어 담즙 흐름이 원활히 이루

어지도록 한다. Kasai portoenterostomy가 성공하게 되면 수술 몇 주 안에 황달이 호전된다. Ka-

sai portoenterostomy를 받은 후 담즙정체가 개선되더라도 간질환이 서서히 진행되기 때문에 궁

극적으로 대부분의 담도폐쇄증 환자는 간이식이 필요하다. 그럼에도 불구하고 Kasai portoenter-

ostomy는 간이식을 할 시기까지 생존 시간을 벌어 줄 수 있고, 22%의 환자에서는 Kasai porto-

enterostomy 후 성인기까지 30년 이상 간이식 없이 생존하는 경우도 있다(28). 또한 향후 간 이식 

방법이 발전될 가능성이 있어 담도폐쇄증 환자에서 선제적 간이식은 권장되지 않고 거의 모든 경

우에서 Kasai portoenterostomy를 먼저 시행한다.

Kasai portoenterostomy가 성공하지 못하면 담즙 배출이 적절히 이루어지지 못해 황달이 지

속된다. 시술 후 3개월 후에도 황달이 지속되거나 혈청 빌리루빈 수치가 감소하지 않는 환자는 간

이식을 고려해야 한다. Kasai portoenterostomy가 일차 실패했을 경우 재치환술(revision of Ka-

sai portoenterostomy)은 일반적으로 권장되지 않는다.

간이식
간이식은 사망한 기증자 간의 전체 또는 부분을 이식하거나 살아있는 기증자의 부분 간을 받을 

수 있다. 현대의 발전된 의학 기술을 통한 최적의 치료에도 불구하고 담도폐쇄증 환자의 60%–

Fig. 3. Illustrations representing the methods of Kasai portoenterostomy.
A. Removal of atretic extrahepatic bile ducts and fibrous remnants reveals microductules at the transected 
end of the fibrous remnants at the porta hepatis. 
B. The Roux-en-Y jejunal loop is anastomosed around the transected end of the fibrous remnants at the 
porta hepatis with sutures.

A B
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80%가 간이식이 필요하다(9, 10). 대부분의 담도폐쇄증 환자가 궁극적으로 간이식이 필요한 것은 

분명하지만 수술을 결정할 때 환자의 나이와 체중을 고려해야 한다. 이식 당시 환자의 나이가 많

고 체구가 클수록 유리하기 때문에 담즙정체가 지속되더라도 환자가 적절히 성장하고 있고 전반

적인 상태가 안정적이라면 적정 체중에 도달할 때까지 간이식을 연기해 볼 수 있다. 담도폐쇄증 

환자의 간이식 적응증은 다음과 같다. 

Kasai Portoenterostomy의 일차 실패(Primary Failure)

1) Kasai portoenterostomy 후 3개월 이상 지속적으로 혈청 총 빌리루빈 수치가 6 mg/dL을 초

과하는 경우 가능한 조기에 간이식을 시행한다. 

2) Kasai portoenterostomy 후 3개월 이상 지속적으로 혈청 총 빌리루빈 수치가 2–6 mg/dL 이

상인 경우 간이식을 고려한다. 

난치성 성장 부진(Refractory Growth Failure)

집중적인 영양 공급에 반응하지 않는 중등도 또는 중증 성장 부진이 있을 경우 간이식을 고려한다.

문맥고혈압 합병증(Complications of Portal Hypertension) 

반복적인 정맥류 출혈, 호흡기, 소화기, 신장 기능을 저하시키는 난치성 복수, 간-폐 증후군

(hepatopulmonary syndrome), 문맥-폐 고혈압(portopulmonary hypertension)이 있는 경우 

간이식을 고려한다.

진행성 간 기능 장애 

반복적, 난치성 담관염, 난치성 가려움증(intractable pruritus), 또는 난치성 응고장애(refrac-

tory coagulopathy)가 있는 경우 간이식을 고려한다.

예후

Kasai portoenterostomy의 예후 인자

수술 당시 환자의 나이

Kasai portoenterostomy 당시 환자의 나이가 어릴수록 자연간 생존율이 높다. 생후 60일 이전

에 Kasai portoenterostomy를 시행할 경우 결과가 좋았고 90일 이후 시행할 경우 좋지 않은 결과

를 보였다(29). 2007년 캐나다에서 시행한 연구에 따르면 Kasai portoenterostomy를 시행한 시

기를 생후 30일 이하, 31–90일, 90일 초과로 나누었을 때 4세 자연간 생존율이 각각 49%, 36%, 

23%였다(30). 타이완에서는 대변 색 선별검사 시행 전후의 Kasai portoenterostomy의 결과를 비

교하였고 대변 색 선별검사 시행 후 생후 60일 이전에 Kasai portoenterostomy를 시행하는 비율

이 50%에서 66%로 증가하였고 3세 자연간 생존율은 32%에서 57%로, 5세 생존율은 56%에서 
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89%로 향상되었다(31). 

혈청 빌리루빈 수치

Kasai portoenterostomy 후 처음 몇 개월간의 혈청 빌리루빈 수치가 가장 예측 가능한 지표이

다. 2016년 전향적 코호트 연구에서 Kasai portoenterostomy 3개월 후 시행한 혈청 총 빌리루빈 

수치가 2 mg/dL 미만인 환자는 간이식을 하지 않고 2세까지 생존할 확률(transplant-free surviv-

al at 2 years)이 86%인 반면 혈청 총 빌리루빈 수치가 2 mg/dL 이상인 환자는 이식 없이 2세까지 

생존할 확률이 20%에 불과했다(32).

외과적인 요인

Kasai portoenterostomy를 시행하는 외과팀의 숙련도뿐 아니라 담도폐쇄증의 폐쇄 부위에 따

른 해부학적 분류가 예후에 중요하다. 연간 5회 이상 Kasai portoenterostomy를 시행하는 외과

팀의 경우 그렇지 않은 경우보다 더 높은 자연간 생존율을 보였다(33). 또한 총담관 폐쇄가 있는 

Type I의 경우 Type II 또는 III에 비해 2세까지 간이식 또는 사망의 위험이 더 낮다(34). 

전체 생존율
Kasai portoenterostomy 후 간이식을 시행하지 않은 자연간 생존율은 5년에 40%–89%, 10년

에 35%–77%, 20년에 26%–54%, 30년에 22%이다(23, 28, 35, 36). 자연간의 경우 문맥고혈압, 반

복적인 담관염, 그리고 간암 발생의 위험이 있다. 이러한 후기 합병증에 대한 주의 깊은 모니터링

이 필수적이다.

일반적으로 담도폐쇄증 환자의 간이식은 예후가 좋다. 2016년 미국에서 발표한 연구에서 18세 

이하 담도폐쇄증 환자의 1년 환자 생존율(one-year patient survival rate)은 96%이고 1년 이식 간 

생존율(one-year liver-graft survival rate)은 89%이다(37). 간이식 5년 후에도 환자 생존율과 이

식 간 생존율은 각각 95%와 80% 이상이다(38).

Kasai portoenterostomy와 간이식을 통한 보완적, 순차적 치료는 장기 생존율을 높여 담도폐

쇄증 환자의 90% 이상이 성인기까지 생존할 수 있다(35). 담도폐쇄증 환자의 장기 생존율에서 간

이식 시행 당시 환자의 나이가 중요하다. 나이가 어릴수록 이식 대기 중 또는 이식 후 사망률이 높

다. 1818명의 담도폐쇄증 환자를 대상으로 한 연구에서, 간이식 시행 다시 나이가 2세 미만인 경우 

5년 생존율이 94%였고 2세 이상인 경우는 97%였다(37). 이는 Kasai portoenterostomy를 먼저 

시행하여 담즙 정체를 개선한 뒤 간이식은 가능한 연기하는 것이 중요함을 강조한다.

결론

담도폐쇄증은 수술이 필요한 신생아 황달의 가장 흔한 원인이며 소아 간이식의 가장 흔한 적응

증이다. 현대의 의학 기술에서 담도폐쇄증은 Kasai portoenterostomy와 간이식의 순차적 치료를 

통해 환자의 90%가 생존 가능하고 대부분 정상적인 삶의 질을 가진다. 숙련된 소아과, 외과, 영상
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의학과 팀의 조기 진단과 치료가 환자들에게 최고의 생존 기회를 제공할 수 있다. 향후 담도폐쇄

증의 정확한 원인과 병태생리에 대해 연구가 이루어진다면 질병에 대한 이해를 향상시켜 담도폐

쇄증을 예방하거나 치료의 방향을 바꿀 수 있을 것으로 기대된다. 
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Biliary Atresia

담도폐쇄증의 개요

전태연*

담도폐쇄증은 간외 담도의 진행성, 특발성, 섬유 폐쇄성 염증질환으로 신생아기에 담도 폐쇄

가 나타나고 소아 간이식의 가장 흔한 적응증이다. 조기에 치료하지 않으면 간경화가 진행되

어 2세 이전에 사망하게 된다. 오늘날 Kasai portoenterostomy와 간이식 수술기법의 발달로 

담도폐쇄증 환자의 90% 이상이 성인기까지 생존한다. 따라서 Kasai portoenterostomy의 

성공 가능성은 시간이 지날수록 줄어들기 때문에 조기 진단이 매우 중요하다. 이 고찰은 담

도폐쇄증의 원인, 분류, 유병률, 임상양상, 치료와 예후를 최신 지견을 중심으로 종합적으로 

검토하고자 한다. 
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