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담도 폐쇄증 환자의 영양 지원
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Nutritional Support for Pediatric Patients with Biliary Atresia
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Biliary atresia (BA) is a major cause of extrahepatic biliary obstruction in children. Malnutrition is a significant clinical problem 
in children with BA. BA may induce the malabsorption of fat and fat-soluble vitamins, resulting in cholestasis and an impaired 
nutritional status. For the treatment of BA, it is most important to reconstruct the bile flow as early as possible by performing 
a Kasai portoenterostomy. After the Kasai operation, growth and nutrition are restored, but to follow normal growth and development, 
it is necessary to evaluate the nutritional status and support. Therefore, the purpose of nutritional support in children with BA 
is to normalize growth and development, prevent further liver damage and deterioration of the patient’s nutritional status, avoid 
vitamin and mineral deficiencies, and improve the quality of life of patients. 
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서    론

1. 담도 폐쇄증의 발병률 및 임상 경과

담도 폐쇄증(biliary atresia)은 소아 간외 담도 폐쇄의 90%를 

차지하는 질환으로,1 신생아 중 8,000명에서 18,000명 중 1명 꼴

로 발병하는 것으로 알려져 있다.2,3 2013년 대한소아외과학회 

회원 대상 전국 조사 결과에 따르면, 한국인 신생아 발생률은 

10,000명 당 1명 꼴이며, 10년 생존율은 72.6%로 확인되었다.4 

그 병인에 대해서는 출생 전후 바이러스 감염, 출생 전 독소

(toxin)에의 노출, 면역 반응 조절 실패 등의 다양한 가설 등이 

있으나 확실하지는 않은 상태이다.3 1959년 Kasai와 Suzuki5에 

의해 성공적인 첫 치료가 시작되었으며, 담도 폐쇄증 환자의 

70%∼80%는 말기 간질환 및 간부전으로 진행하고, 소아 간이

식의 가장 흔한 원인이 된다. 

2. 카사이 수술 

간외 담도의 폐쇄를 해결하고 담즙 흐름을 복원하는 카사이 

간문부공장문합술(Kasai portoenterostomy)을 가능한 이른 시

기에 시행하는 것이 치료에 가장 중요하며, 연구마다 차이는 있

으나 생후 3개월 이내에 시행하는 것이 가장 수술 결과가 양호

하다고 알려져 있다.6 카사이 수술은 폐쇄 및 섬유화된 간외 담

도를 제거하고, 근위부 공장(jejunum)을 간문부에 문합하여 간

내 담도로부터 공장으로 담즙이 배출될 수 있도록 시행하는 수

술 방법이다(Fig. 1).7
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Fig. 1. Diagram of the completed hepatic portoenterostomy procedure.

3. 본 연구의 목적

다른 만성 소화기 질병에서와 마찬가지로, 소아 담도 폐쇄증 

환자들의 영양 공급은 매우 중요하고 어려운 문제이다. 그 이유

는 담도 폐쇄로 인해 장내 담즙이 부족하게 되고, 따라서 지방의 

소화와 흡수가 어렵게 되기 때문이다.8 결국에는 영양 불균형 및 

만성 영양 결핍을 겪게 되어 질환의 예후에도 영향을 미치게 되

어, 본 저자들은 담도 폐쇄증 환자들의 영양 평가 및 지원에 대

한 국내외 문헌들을 조사하였다.

본    론

1. 담도 폐쇄증 환자의 영양 흡수 기전 및 영양불량의 

병태생리

담도 폐쇄증 환자는 지방질 소화 및 흡수 장애로 인해 성장 장

애, 지방변, 지용성 비타민 부족 등의 증상이 나타난다.9-11 건강

한 사람의 경우, 섭취한 지방질은 장의 움직임과 담즙염(bile 

salt)을 통해 마이셀(micelle)로 전환되고, 리파아제(lipase)에 

의해 mono-glyceride와 지방산으로 가수분해되며, 최종적으로

는 십이지장의 마지막 부분과 공장의 첫 번째 부분에서 흡수된

다. 하지만 폐쇄성 황달이 있는 환자에서는 십이지장 내의 담즙 

흐름의 감소로 인해, 열량이 소실되고, 지용성 비타민 및 필수 

지방산(essential fatty acid)의 결핍이 나타난다.7,11-13 또 다른 

연구에서는 이에 더불어, 경구 식이의 감소, 복부 팽만으로 인한 

식욕 부진과 대사 항진 상태(hypermetabolic state)로 인한 에

너지 소비 증가(increased energy expenditure) 또한 담도 폐

쇄증 환자의 malnutrition에 영향을 미친다고 보고하였다.14 

DeRusso 등6의 연구에서는 담도 폐쇄증 환자들이 진단 시 평균 

이하의 성장을 보이며, 특히 카사이 수술 후 간이식을 시행 받거

나, 사망한 환자의 경우가 카사이 수술의 성적이 좋은 경우보다 

신장, 몸무게의 평균이 더 낮다고 보고된 경우도 있다.

2. 카사이 수술 후의 경과 

카사이 수술로 담즙 흐름이 회복되어 이후의 이식 수술이 필

요하지 않은 경우에도, 생후 1년까지는 정상적인 성장패턴을 따

라가지 못하는 양상을 보인다.9 하지만 이러한 환자들은 이후 6

개월 동안의 성장에 있어 뚜렷한 회복세를 보이며, 이후 정상적

인 성장 패턴을 나타내는 경우가 많다. 이 같은 결과는 카사이 

수술 후 담즙 흐름이 원활히 회복되어 본인의 간으로 24개월을 

생존한 환자와, 그렇지 못한 환자들을 비교한 연구 결과를 보았

을 때, 생존 환자 그룹의 키와 몸무게가 그렇지 못한 그룹보다 

유의한 우위를 보이는 것을 통해서도 알 수 있다.7,9 따라서 카사

이 수술을 통해 담즙 흐름의 정상적인 복원이 확인된 경우, 술 

후 담도 폐쇄증 환자에서의 영양 평가 및 공급을 통해 키 및 몸

무게의 호전을 확인한 다른 연구들에서도 적극적인 영양 공급

의 중요성을 확인할 수 있다.15,16

한편, 담도 폐쇄증 환자에서는 비타민 D나 칼슘의 결핍이 없

어도 대사성 골질환이 흔하게 나타나며 골다공증, 구루병, 장골

의 골절 등의 형태로 보고된다.17 담도 폐쇄증 환자 42명을 대상

으로 한 연구에서 45%의 환자가 엑스레이 상 골다공증의 증거

를 보였으며,18 38명을 대상으로 한 다른 연구에서는 11%의 환

자에서 명백한 골절 소견이 보이기도 했다.19 담도 폐쇄증 환자 

10명 중 4명에서 구루병을 진단한 연구도 있었으며,20 골다공증

의 영상의학적 증거가 12개월부터 보인다는 보고도 있었다.21

3. 카사이 수술 전후 영양 지원

1) 영양 지원 시 고려해야 할 사항

담도 폐쇄증 환자는 지방과 지용성비타민 흡수에 직접적인 영

향을 받기 때문에 영양불량 위험이 높다. 또한 담즙은 췌장액의 

분비를 촉진하고 위장에서 십이지장으로 내려온 산성 상태의 

음식물을 중화시키는 역할을 하는데, 담도 폐쇄로 인해 이러한 

작용이 약해지고 장내 pH가 충분히 알칼리화되지 않아 소장 내 

효소의 활성도가 떨어진다. 답즙 정체가 지속되면 간세포가 손

상되어 간기능이 저하되고 문맥고혈압, 간경화, 간부전으로 진

행되어 이차적인 영양불량 위험이 높아지게 된다. 이미 영양불

량이 진행된 상태에서는 체단백질의 생성 및 회복이 어렵기 때

문에 담도 폐쇄 환자는 진단을 받은 초기에 적극적인 영양지원

을 시작해야 한다.22
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Table 2. Enteral formula for infants with biliary atresia

MCT 
(% of fat)

PUFA 
(% of 

energy)

Protein 
(g/100 
mL)

Energy 
(kcal/100 

mL)

MCT Formula
(Maeil, Seoul, Korea)

81 4.5 2.0 60

HA 
(Maeil, Seoul, Korea)

22 14 1.8 70

Premie
(Maeil, Seoul, Korea)

37 12 2.1 70

Absolute Step 1
(Maeil, Seoul, Korea)

12 13 1.3 70

Neocate
(Nutricia, Schiphol, 

The Netherlands)
5 8.1 1.95 71

Infatrini
(Nutricia, Schiphol, 

The Netherlands)
16 8.6 2.6 100

MCT = medium-chain triglyceride; PUFA = polyunsaturated fatty 
acid.

Table 1. Macronutrient requirements in cholestatic infants24

Nutritional element Daily requirements

Energy Up to 150% of requirements for age
Carbohydrate 40%∼60% energy
Protein (g/kg) 3∼4 (minimum, 2)
   BCAA 10% total protein
Fat 30%∼50% energy
   MCT 30%∼70% total fat
   PUFA/LCP ＞10% total energy

Adapted from the article of Baker et al. Pediatr Transplant 
2007;11(8):825-34.24 

BCAA = branched chain amino acids; MCT = medium-chain 
triglyceride; PUFA = polyunsaturated fatty acid; LCP = long chain 
polyunsaturated fatty acids. 

2) 열량

소아 간질환 환자의 기초대사량은 건강한 동일 연령의 소아에 

비해 127%∼140%까지 증가한다.14 담도 폐쇄증 같이 담즙 정

체를 동반한 환자의 열량요구량은 연령, 활동 수준, 기존의 영양 

상태, 간기능 손상, 흡수장애의 정도에 따라 다를 수 있으나 동

일 연령 요구량의 130%∼150%까지 증가할 수 있다. 상승된 

열량요구량을 충족시키기 위해 영아는 130∼150 kcal/kg, 소아

는 90∼120 kcal/kg 정도의 충분한 공급을 고려해야 한다.23 담

도 폐쇄를 포함하여 답즙 정체증이 있는 환자의 열량요구량을 

Table 1에 정리하였다.24

3) 탄수화물

지방 흡수 불량이 있는 담도 폐쇄 환자는 상대적으로 탄수화

물의 비율을 높여 열량 섭취를 높일 수 있다. 탄수화물 종류에 

대한 제한은 없으나, 답즙 정체를 유발시킨 동물연구에서 장점

막 상피세포가 손상되고 소장융모의 솔가장자리막(brush bor-

der membrane) 기능이 감소했다는 결과가 있다.25 Sokal 등26

의 연구에서는 담즙 정체증이 있는 환자의 50%에서 유당분해

효소의 결핍이 발견되었다. 담도 폐쇄를 진단받는 대부분의 환

자들이 모유나 분유를 섭취하는 어린 영아인 점을 고려할 때, 개

별적인 섭취 순응도에 따라 필요하다면 유당을 함유하지 않는 

제제를 적용해볼 수 있다. 탄수화물 단일 제제(glucose poly-

mer)를 통해 열량 섭취를 높일 수 있는데, 이때 장내 삼투압이 

다소 증가할 수 있으므로 복부 불편감, 설사 등의 부작용을 관찰

하는 것이 필요하다.

4) 단백질

담즙 정체가 악화되어 고암모니아혈증이 나타나거나 간성뇌

증, 간부전으로 진행된 상태가 아니라면 최소한 동일 연령 수준

의 단백질 공급은 필요하다. 간기능이 원활하지 않아 단백질 합

성 능력이 저하된 상태에서 불필요하게 단백질을 제한하면 체

내 이화작용이 촉진되어 환자의 영양 상태가 나빠지고 적절한 

성장을 할 수 없다. Lactulose, sodium benzoate와 같은 약물

로 혈중 암모니아 수치를 120 mmol/L 이하로 조절할 수 있다

면 식사에서 단백질 제한은 불필요하다. 담도 폐쇄 환자의 적절

한 성장과 발달, 체내 이화상태를 방지하기 위해서는 오히려 단

백질 보충이 필요한데,27 영아는 3∼4 g/kg/d,28 소아는 2∼3 

g/kg/d29 정도의 단백질 섭취를 권장한다. 체단백 이화를 방지하

기 위해 2 g/kg/d 미만의 단백질 공급은 지양해야 한다.30 분지

사슬아미노산(branched chain amino acid, BCAA)이 간질환 

환자에서 체내 질소평형을 향상시키고 영양 상태를 개선한다는 

다수의 연구 결과들이 있다.15,26,31,32 BCAA를 포함하는 가수분

해 제제를 섭취한 담도 폐쇄 환자군이 대조군에 비해 체내 포타

슘 농도가 잘 유지되고 상완위 둘레와 피하지방두께가 개선되

었으며 알부민 보충 횟수가 적었다.15 국내에는 별도로 BCAA가 

강화된 분유나 경장영양제제가 없지만, 담도 폐쇄 환자의 효과

적인 영양지원을 위해 단백질 함량은 2.6 g/100 mL, 그 중 

BCAA를 10% 정도 함유하는 제제가 권장된다.24

담즙 정체로 전반적인 영양소의 흡수와 대사가 낮아질 수 있

지만, 단백질 흡수를 높이기 위해 가수분해제제를 반드시 섭취

해야 할 근거는 없다. 다만, 간부전이 진행되어 식도정맥류, 장

출혈이 발생하고 장점막이 위축된 상태라면 소화 흡수를 돕기 

위해 가수분해제제를 시도해볼 수 있다.
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Table 4. Fat soluble vitamin supplements

 Amount Vitamin A (IU) Vitamin D (IU) Vitamin E (IU) Vitamin K (mcg)

Alvityl-I 
(Youngjin, Seoul, Korea)

5 mL 2,500 200 5 -

Polyvisol with Iron 
(Meadjohnson, Chicago, IL, USA)

1 mL 750 400 5 -

Centrum Kids 
(Pfizer, New York, USA)

2 T 500 400 45 30

Table 3. Fat soluble vitamin recommendations for pediatric liver 
disease28

Vitamin Amount

Vitamin A 5,000 IU/d up to a maximum of 25,000 IU/d
25-OH vitamin D 800∼8,000 IU/d of vitamin D2 or D3
Vitamin E 20∼25 IU/kg/d as tocopherol polyethylene 

glycol succinate
Vitamin K 2.5∼5 mg/d 3 times per week

Adapted from The A.S.P.E.N. pediatric nutrition support core 
curriculum. 2nd ed. Silver Spring:ASPEN;2015:411-26.28

5) 지방

영아기에 주로 섭취하게 되는 모유와 분유는 지방이 열량의 

40%∼50%를 차지하는 고지방식품으로, 체중당 영양 요구량

이 높은 영아에게 효율적으로 열량을 공급할 수 있는 장점이 있

다. 하지만 담도 폐쇄 환자는 지방흡수 불량, 지방변이 흔히 발

생하기 때문에 소화 흡수 시 담즙을 필요로 하지 않는 중쇄지방

산(medium-chain triglyceride, MCT)을 대체 섭취해야 한

다.33 적정 MCT 섭취 비율에 대해서는 여러 연구들이34-38 있는

데, 지방 섭취량의 30%∼70% 정도를 MCT로 공급하고 필수

지방산 결핍 방지를 위해 섭취 열량의 10%는 장쇄불포화지방

산으로 섭취하는 것이 권장된다.39 국내 담도 폐쇄 환자들이 섭

취할 수 있는 영유아 분유의 MCT, polyunsaturated fatty acid 

함량을 Table 2에서 제시하였다.

6) 지용성 비타민

담도 폐쇄 환자는 흡수불량 및 간의 대사 기능 저하로 인해 지

용성비타민 A, D, E, K 결핍 위험이 높으므로 반드시 보충 섭취

를 해야 한다. Saron 등40의 연구에서, 담도 폐쇄 환자가 대조군

에 비해 유의적으로 혈중 비타민 A, D, E 수치가 낮았는데, 이는 

답즙 정체 유무와는 상관이 없었다. 특히 비타민 A, E 혈중 수치

가 연령별 체중, 피부주름두께, 상완위 둘레 등의 신체계측치와 

밀접한 상관관계를 보였다. Shneider 등41이 담도 폐쇄 환아 92

명을 대상으로 한 다기관 연구에서, 지용성비타민 보충에도 불

구하고 카사이 수술 이후 6개월까지도 10%∼37% 환자의 혈중 

비타민 수치가 낮게 측정되었으며, 특히 혈중 총빌리루빈이 2 

mg/dL 이상인 환자군은 대다수가 부족하였다.

비타민 A는 주로 간에서 저장 형태로 존재하기 때문에 혈중 

retinol 수치가 영양 상태를 정확히 반영하지 못하는 단점이 있

는 반면, 비타민 D는 혈액검사로 비교적 쉽게 결핍을 확인할 수 

있으며 담도 폐쇄 환자에게서 흔하게 부족한 영양소이다.42 비

타민E는 결핍과 과잉 모두 드물지만 항산화 영양소로서 충분히 

보충했을 때 간기능 개선에 도움을 준다. 비타민 K도 장내 미생

물에 의해 합성되기 때문에 일반적으로 결핍은 드물지만, 담도 

폐쇄 환자는 혈액응고 수치를 모니터링하여 필요하다면 경구나 

근육주사로 보충하도록 한다. 간질환이 있는 환자의 지용성비

타민 권장량은 Table 328과 같고 국내에서 주로 섭취하게 되는 

소아용 종합비타민제의 예를 Table 4에 정리하였다.

7) 무기질

담도 페쇄 환자는 소장 내에서 흡수되지 못한 지방산이 칼슘

과 결합하여 칼슘의 체내 흡수율이 낮은데, 이는 비타민 D 결핍

과 함께 저칼슘혈증, 골감소증, 골절 등을 일으키는 원인이 된

다. 담즙 정체와 간경화가 있는 환자는 무른 변이 잦을 수 있으

며 아연 결핍도 빈번히 관찰된다.15 철분 결핍은 식도정맥류나 

장출혈이 있을 경우 쉽게 일어날 수 있다. 구리는 담즙과 함께 

배설되는 대표적인 미량영양소이다. 따라서 담도 폐쇄 환자가 

구리가 포함되어 있는 종합보충제를 섭취하거나 정맥영양으로 

공급받을 경우 체내 독성이 유발될 수 있으므로 섭취량을 주의

하고 주기적으로 혈액수치를 모니터링해야 한다.

결    론

담도 폐쇄증 환자의 생존을 위한 치료로서 조기 카사이 수술

을 시행하는 것이 가장 중요하다. 수술 후 담도 폐쇄증 환자의 

성장과 발달을 정상화하고, 추가적인 간 손상과 환자의 영양 상

태 악화를 방지하며, 비타민과 무기질 등의 부족을 피하기 위해, 

정기적인 신체 계측 및 혈액검사 등을 시행하고, 부족한 영양 요

소에 대해 적극적으로 공급해야 한다.
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