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The Kasai portoenterostomy is the first-line treatment for the restoration of the flow of bile to the 
small intestine in patients with biliary atresia. Various complications can occur after Kasai portoen-
terostomy, including ascending cholangitis, biliary cirrhosis, and portal hypertension. Of these poten-
tial complications, ascending cholangitis in the most common. In cases of patients having uncon-
trolled complications due to progressive liver cirrhosis, portal hypertension, or progressive 
hyperbilirubinemia, liver transplantation is the indicated as treatment plan. Lifelong follow-up, par-
ticularly involving imaging studies, is important for the identification of various complications arising 
from biliary atresia after Kasai portoenterostomy. Additionally, imaging studies play a crucial role in 
the evaluation of potential liver donors and recipients. US is a key imaging modality utilized in the 
management of patients who undergo Kasai portoenterostomy, while CT and MRI are imperative to 
obtaining an accurate diagnosis.

Index terms   Biliary Atresia; Portoenterostomy, Hepatic; Liver Transplantation; Ultrasonography; 
Computed Tomography, X-Ray; Magnetic Resonance Imaging 
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서론

Kasai portoenterostomy는 1955년 Morio Kasai에 의해 최초로 시행되었으며 담도폐쇄증의 표

준 술식으로 시행되고 있다(1). Kasai portoenterostomy 이후 약 70%에서 성공적인 담즙 배설이 

이루어지나, 결국에는 간경화 및 문맥 고혈압이 진행할 수 있다(2). Kasai portoenterostomy가 실

패하거나, 담즙 배액이 잘 이뤄지지 않거나, 간경화로 인한 합병증이 악화되고 황달이 지속되는 경

우 간이식이 필요하게 된다. Kasai portoenterostomy 이후에는 담도염, 문맥 고혈압, 간 종양 등 

다양한 합병증이 동반될 수 있으며(3), 합병증 확인 및 장기 생존 환자의 추적 검사로서 초음파, CT, 

MRI를 통한 영상 진단이 주요 역할을 하고 있다. 특히 초음파 검사는 일차적으로 선호되며 이는 

방사선 노출이 없고, 검사를 위한 진정 및 조영제가 필요하지 않고, 작은 체구로 인하여 우수한 해

상도로 검사가 가능하기 때문이다. 간이식이 필요한 경우에는 공여자 및 수여자에서 간이식 금기 

확인 및 간의 부피 측정, 혈관 및 담도계의 변이 여부 확인에 영상 검사가 필수적이다. 간이식 후에

는 도플러 검사를 포함한 정기적 초음파가 합병증을 조기에 확인하는 데 일차적 검사 방법으로 널

리 활용되고 있다. 본 종설에서는 Kasai portoenterostomy 후 발생하는 합병증, 간이식 전 검사, 

이식 후 발생하는 합병증으로 나누어 담도폐쇄증의 수술 후 다양한 영상 소견을 살펴보고자 한다. 

본론

Kasai Portoenterostomy Procedure
Kasai portoenterostomy는 담도폐쇄증의 기본적인 치료 술식으로 신생아기에 시행하여 담즙 

배출을 정상화하고 간 기능을 보존하는 것을 목표로 시행한다. 수술 방법은 섬유화된 담도잔여물

(fibrous ductal remnant)과 간외 담도를 모두 제거 후 jejunal Roux-en-Y limb으로 담즙이 분비

되는 간문맥부위와 장을 문합(portoenterostomy)하여 간내 담도로부터 공장으로 담즙이 배출될 

수 있도록 한다(4). 일부 환자에서 첫 수술 이후 담즙 배액이 잘 이루어졌다가 배액이 멈춘 경우, 

간이식을 지연하는 것이 환자에게 도움이 되는 경우 redo Kasai portoenterostomy을 고려할 수 

있다(3). Redo Kasai portoenterostomy란 재치환술(repeated hepatic portoenterostomy)로 간

이식시 유착으로 수술을 어렵게 한다는 단점이 있을 수 있으나 담즙 배액이 처음이 잘 되었던 일

부 환자군에서 선택적으로 시행할 경우 간이식을 피하거나 지연시킬 수 있다(5).

Postoperative Complications after Kasai Portoenterostomy 
Kasai portoenterostomy 이후 흔히 발생할 수 있는 합병증들은 Table 1과 같다.

Cholangitis and Intrahepatic Biliary Cysts (Bile Lakes)

임상 소견

Portoenterostomy를 통해 장내 세균이 담도계로 쉽게 유입될 수 있어 상행성 담도염이 발생하
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기 쉽다. 담도염은 수술 후 발생할 수 있는 가장 흔하고 심각한 초기 합병증으로 주로 생후 2년 사

이에 약 40%에서 발생한다(3). 혈청 빌리루빈의 상승(2.5 mg/dL 이상), 발열, 백혈구 증가, 무담즙

변 증상을 동반한다(3). 발열, 무담즙변, 황달의 악화, 복통의 임상증상과 혈중 염증 반응(백혈구, C

반응단백, 프로칼시토닌 증가), transaminase 증가, 감마글루타밀 전이효소(gamma-glutamyl 

transferase) 증가, 영상 검사상 bile lake가 확인되는 것이 진단 기준으로 사용된다(6). 담도염이 

발생한 경우 자연간(native liver)의 기능을 보존하기 위해 2–3주간의 즉각적인 경정맥 항생제 치

료가 필요하다(6, 7). 재발성 담도염은 반복적인 입원 치료를 요하며 Kasai portoenterostomy의 

실패, 간섬유화의 진행, 생존율 감소 등 나쁜 예후와 연관이 있다(8-10). 

Kasai portoenterostomy 후 약 18%–30%의 환자에서 intrahepatic biliary cysts가 동반되며

(11, 12), 조직학적으로 손상 및 섬유화된 담관과 염증세포로 이루어져 있다(13). 발생 기전은 분명

하지 않으나 간내 담도의 섬유성 폐쇄, 염증성 변화, 실질에 진행하는 간경화가 원인으로 생각된

다(14). Intrahepatic biliary cysts은 재발성 담도염의 원인이 될 수 있다(15). 항생제 치료로 조절

되지 않는 경우 percutaneous transhepatic biliary drainage가 필요할 수 있고, intrahepatic 

biliary cysts가 좌외구역에 국한된 경우 드물게 간 절제술이 시행되기도 한다(16). 

영상 소견

담도염이 의심되는 경우 일차적으로 초음파 검사를 시행하며 필요시 CT 혹은 MRI로 추가 검사

를 시행한다. 영상 소견으로 intrahepatic biliary cysts (6, 11, 17), 간내 담도의 확장 또는 협착, 담

석, 담도 주변의 조영증강 등이 있을 수 있다(18). Intrahepatic biliary cysts은 문맥을 따라 보이

Table 1. Complications of Biliary Atresia after Kasai Portoenterostomy

Diagnosis Imaging Features (US, CT, MRI)
Intrahepatic biliary cysts with or without 

cholangitis
Solitary or multiple continuous oval or beaded lesions along portal tracts in the porta 

hepatis 
Common in umbilical portion
Sludge or stone can be seen within cysts
Enhancement of the cyst wall 
Heterogeneous parenchymal enhancement of liver related to cholangiohepatitis

Portal hypertension and biliary cirrhosis Contour irregularity or lobularity of liver
Hepatomegaly
Heterogeneous parenchyma of liver
Periportal edema on CT or MRI 
Enlargement of the left or caudate lobe
Splenomegaly and ascites
Portosystemic collateral vessels (gastro-oesophageal varices, perisplenic-perigastric 

varices, splenorenal shunt)
Decreased caliber of the portal vein, portal vein thrombus, and enlargement of hepatic 

artery
Increased liver stiffness value in the US and MR elastography 

Hepatic tumors (benign > malignant) Focal nodular hyperplasia
Regenerative nodule
Hepatocellular carcinoma
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는 한 개(solitary simple cyst) 또는 여러 개의 원형, 난원형, 혹은 염주알 모양(multiple continu-

ous oval or beaded lesions)의 담즙을 함유한 낭성 병변으로 보이며, 좌간의 left portal vein 

umbilical segment 주변에 잘 생기나, 간의 모든 부위에 생길 수 있다(11, 12, 17, 19). 염증이 동반

되는 경우 intrahepatic biliary cysts를 따라 조영증강을 보이기도 한다. 초음파 검사에서 intra-

hepatic biliary cysts는 저에코의 낭성 병변으로 보이며 내부에 찌꺼기나 담석이 보일 수 있다

(Fig. 1) (11, 14, 17, 20). 주로 중심부 간문맥을 따라 분포하는 경우가 많아 색도플러 검사로 혈류 

유무를 확인하는 것이 작은 병소 발견에 도움을 준다. CT의 경우 방사선 노출의 위험이 있고, 경정

맥 조영증강이 대부분 필요하며, 협조가 어려운 어린 환자에서는 진정 치료가 필요하므로 일차적

으로 권유되는 검사방법은 아니다. 하지만 intrahepatic biliary cysts 이외에도 정맥류를 포함한 

간경화 정도의 전반적인 변화를 객관적으로 평가할 수 있어 임상에서 널리 이용되고 있다. MRI의 

경우 검사 소요 시간이 비교적 길며, CT와 마찬가지로 경정맥 조영증강 및 진정치료를 필요로 하

는 단점이 있지만 방사선 노출이 없다는 큰 장점이 있다. CT와 MRI는 초음파에서 발견하기 어려

Fig. 1. US images of an 8-year-old girl show a large intrahepatic biliary cyst (asterisks, A, B) with irregular 
walls in the left lateral segment of the liver and a small intrahepatic biliary cyst (arrow, B) containing sludge.

Fig. 2. A 5-month-old boy presenting with a fever after undergoing a Kasai portoenterostomy. 
A. A MR cholangiopancreatography image shows beaded dilatation of the intrahepatic ducts (arrows) and 
multiple tiny intrahepatic biliary cysts along the portal tract. 
B. A T2-weighted MR image shows multiple intrahepatic biliary cysts along the portal tract (arrows).

A B

A B
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운 작은 intrahepatic biliary cysts 발견이 더욱 용이하며(Fig. 2), 담도염에 의해 조영증강 영상에

서 불균질한 간 실질의 조영증강 소견(15), 혹은 담도벽을 따라 조영증강되는 소견을 볼 수 있다

(Fig. 3). 또한, 재발성 담도염에서는 영상 검사를 통해 수술적 교정이 필요할 수 있는 Roux-en-Y 

loop의 꼬임이나 폐쇄가 있는지 확인해야 한다(2).

Portal Hypertension and Biliary Cirrhosis

임상 소견

문맥 고혈압은 Kasai portoenterostomy 후 발생하는 흔한 합병증으로 20년 이상 자연간으로 

생존 환자의 약 70%에서 문맥 고혈압의 임상적, 내시경적 징후나 초음파 소견을 보였고 대부분에

서(약 96%) 간경화를 보였다(21). 간외 담도의 염증 과정이 간내 분지에도 손상을 주어 성공적인 

Kasai portoenterostomy 후에도 간 섬유화가 진행할 수 있다(22). 문맥 고혈압의 임상 증상으로는 

간비장 비대, 식도 및 위 정맥류로 인한 위장관 출혈, 비장기능 항진증, 복수, 문맥 전신순환 뇌병증

(portosystemic encephalopathy), 간폐증후군(hepatopulmonary syndrome)이 있을 수 있다

(2). 정맥류는 위, 식도, Roux-en-Y loop anastomosis의 공장, 직장 및 항문 주위에 발생할 수 있고

(4), 그중 위 정맥류 출혈은 약 4%–29%의 소아 환자에서 발생할 수 있는 주요 합병증이다(23). 

영상 소견

초음파 검사는 Kasai portoenterostomy 후 만성 간질환 및 문맥 고혈압의 조기 예측 및 추적 

관찰을 위해 가장 많이 시행되는 검사이다. 간 표면의 결절성 변화, 간실질의 불균질한 에코, 간정

맥의 직경 감소와 불규칙한 내벽, 비장비대, 문맥전신성 측부순환 혈관(portosystemic collateral 

vessels)을 확인해야 한다(Figs. 4, 5) (24-26). 담도폐쇄증에서 문맥은 문맥 고혈압에 의해 직경이 

증가할 수도 있으나(25), 반복된 담도염과 진행된 만성 간질환으로 인해 직경이 감소될 수 있으며

(Fig. 6B) (12), 문맥의 해면상 변화(cavernous transformation)를 보이기도 한다(15). 심한 간경

Fig. 3. Contrast-enhanced CT image 
of a 7-month-old boy presenting with 
acute cholangitis after undergoing a 
Kasai portoenterostomy shows multi-
ple tiny intrahepatic cysts in the cen-
tral portion of the liver, with some 
cysts showing peripheral enhance-
ment (arrows), where heterogeneous 
parenchymal enhancement of the 
liver indicates cholangiohepatitis.
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화의 경우 간문맥 혈류의 정상적인 hepatopetal flow가 역전되어 hepatofugal flow를 보일 수 있

다(Fig. 7). 간동맥은 대부분 두꺼워지며(Fig. 7) (12, 20), 이는 간경화로 인한 혈역학적 변화와 감

소된 간문맥 혈류에 대한 완충 효과가 원인으로 생각된다(12). 초음파 검사에서 간문맥 주변으로 

전반적인 에코 증가 소견을 보일 수 있는데(Figs. 5, 7C, 10C), 이는 섬유화와 반복된 염증에 의한 

소견일 것으로 추정된다. 담도폐쇄증에서 발생한 담관간경화는 점차 진행하는 간 문맥의 직경 감

소, 간 동맥의 확장 및 혈류 증가를 보일 수 있으며 간 문맥의 혈전증은 드물다는 것이 일반적인 간

경화와 구분되는 차이점이다(27). 또한 탄성 초음파는 비침습적으로 간섬유화 정도를 정량화할 수 

있는 장점이 있다(24, 28). Kasai portoenterostomy 후 간 탄성 초음파 검사는 만성간질환으로 인

한 여러 합병증을 예측하거나(transient elastography cut-off = 19.9 kPa) (28), 간경화 징후를 예

측하는데(cut-off = 2 dimensional shear-wave elastography [2D-SWE] 11.5 kPa, transient 

Fig. 4. An US image of a 9-month-old 
girl presenting with biliary cirrhosis 
after undergoing a Kasai portoenteros-
tomy shows heterogeneous echotex-
ture with surface nodularity (arrow) of 
the liver and perihepatic ascites (as-
terisk).

Fig. 5. An US image of a 3-month-old 
boy presenting with biliary cirrhosis 
after undergoing a Kasai portoenter-
ostomy shows globular enlargement 
of the liver, hypertrophy of the cau-
date lobe (asterisk), and periportal 
increased echogenicity (arrow).
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Fig. 6. A 9-month-old boy presenting with portal hypertension after undergoing a Kasai portoenterostomy.
A. A contrast-enhanced axial CT image shows globular enlargement of the liver with hypertrophy of the cau-
date lobe (asterisk), and an intrahepatic biliary cyst with internal sludge and peripheral enhancement (ar-
row).
B. A contrast-enhanced axial CT image shows the decreased diameter of the portal vein (arrowheads).
C, D. Contrast-enhance coronal CT images show the periportal collateral vessels (arrowhead, C), as well as 
paraesophageal and esophageal varices (arrow, D) and splenomegaly. 

elastography 10.5 kPa) 보조할 수 있음이 확인되었다(24). 그러나 현재까지 탄성 초음파 연구들

이 단일 기관에서 작은 환자군을 대상으로 시행된 경향이 있어, 위에서 발표된 기준 탄성도 값들

은 아직 더 다양한 기관에서 많은 수의 환자를 대상으로 검증이 필요해 보인다(Fig. 8). 

CT 검사는 급성 합병증을 확인하거나 수술을 계획할 때 주로 쓰인다. CT에서는 간 표면의 결절

성 변화, 좌간 또는 미상엽(caudate lobe) 비대, 비균질한 간 실질 조영증강, 간 문맥 주위 부종, 문

맥 고혈압에 의한 위 식도 정맥류, 비장과 위 주변 정맥류, 비장-신장 단락(splenorenal shunt), 복

수, 비장 비대증, 간문맥 혈전증을 확인할 수 있다(Figs. 6, 8B, 8C) (12, 15). 

Conventional MRI에서도 간 표면의 결절성 변화, 간실질의 비균질한 신호강도, 문맥 주위의 

고신호강도, 간문맥과 간동맥의 직경 변화, 비장 비대, 문맥전신성 측부순환 혈관을 확인할 수 있

다(25, 29). MRI에서 간실질의 비균질한 신호강도(T1 강조영상에서 저신호강도, T2 강조영상에서 

고신호강도)를 보이는 부위는 염증과 섬유화로 인한 실질의 손상 때문에 담즙이 정체된 간경화 부

위로 생각되며, 좋지 않은 예후와 관련성이 있다(Fig. 9) (29). MRI에서 문맥 주변을 따라서 보이는 

T1 강조영상에서 저신호강도(30) 또는 T2 강조영상에서 고신호강도 부위는 병리적으로 섬유화 조
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Fig. 7. Decreased diameter of the portal vein with reversed flow in an 11-month-old boy with biliary cirrhosis.
A. An US image shows a hypoplastic portal vein with reversed flow, a decreased diameter measuring about 3.1 mm, and a slightly en-
larged hepatic artery (arrowhead).
B. A color Doppler image shows reversed (hepatofugal) flow of the portal vein (arrow). 
C. An US image shows that the diameter of the intrahepatic portal vein (arrows) is diffusely diminished, along with the presence of peri-
portal hyperechogenicity (open arrow).

Fig. 8. Increased liver stiffness and portal hypertension in a 2-month-old girl after undergoing a Kasai porto-
enterostomy.
A. A two-dimensional shear wave ultrasonographic elastography image shows increased liver stiffness (13.5 
kPa) with a median liver stiffness value of 12.1 kPa (not shown). 
B, C. Contrast-enhanced CT images obtained 8 months later show heterogeneous parenchymal enhance-
ment with surface nodularity of the liver and esophageal (arrow, B) and gastric (arrowhead, C) varices, sug-
gesting liver cirrhosis and portal hypertension, resulting in a subsequent liver transplantation.

A B C

A

B C
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직과 염증이 동반된 병변으로 진행된 간 섬유화와 관련이 있어, Kasai portoenterostomy 이전부

터 보이고(31, 32), 수술 이후에도 지속적으로 보이게 된다(Fig. 10). Advanced MRI에서 appar-

ent diffusion coefficient value가 pediatric end-stage liver disease model score (29), META-

VIR fibrosis score (33)와 역 상관관계를 갖는다는 연구들도 있으나 임상에서 아직 널리 사용되지

는 않으며 더 많은 연구가 필요하다. Kasai portoenterostomy 이후 간 섬유화 및 간경화 예측에 

자기 공명 탄성도 검사(magnetic resonance elastography)가 활용 가능하다는 보고가 있으나 아

직까지 널리 시행되고 있지 않으며(34), 앞으로 더 많은 연구들을 통해 conventional MRI에 접목

하여 간섬유화에 대한 정보를 함께 평가할 수 있을 것으로 기대된다. 

Hepatic Tumors
Kasai portoenterostomy 이후 자연간으로 생존한 환자의 약 8%까지 다양한 간 종양이 생길 수 

있으며, focal nodular hyperplasia (이하 FNH), regenerative nodule, adenoma 등의 양성 종양

이 더 흔하다(35). 간 섬유화와 동반되어 hepatocellular carcinoma (이하 HCC), hepatoblasto-

ma, cholangiocarcinoma 등의 악성 종양이 드물게 생긴다(4, 35). Kasai portoenterostomy 이

후 자연간에서 생기는 FNH는 간 질환에 의한 혈류 변화로 국소적 과증식 반응 때문에 발생할 것

Fig. 9. A 3-year-old girl with biliary cirrhosis and portal hypertension.
A, B. Axial T2- and T1-weighted MR images of the liver show heterogeneous signal intensity in the periphery of the left lateral segment (ar-
rows), as well as two intrahepatic biliary cysts near the umbilical segment of the portal vein (arrowheads).
C. A contrast-enhanced T1-weighted MR image of the liver shows two intrahepatic biliary cysts near the umbilical segment of the portal 
vein (arrowheads), while the periphery of the left lateral segment demonstrates heterogeneous enhancement (arrow). 

Fig. 10. A 3-year-old boy with biliary cirrhosis and portal hypertension.
A, B. Axial T2-weighted MR images show periportal branching T2 hyperintensity and globular enlargement of the liver, and splenomegaly.
C. An US image shows coarse echotexture of the liver with periportal hyperechogenicity.

A B C
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으로 추측되며, 간 피막하에서 불거지는 양상을 보이며 중심 반흔이 보이지 않는 경향이 있다(35, 

36). FNH은 초음파에서 등에코 또는 고에코를 보이고, dynamic CT나 MRI에서는 동맥기에 고음

영 및 고신호를 보이고, 문맥기와 지연기에는 등음영 및 등신호강도를 보이는 경우가 많으며, 저

음영 및 저신호강도로 보일 수도 있다(35, 36). Regenerative nodule은 0.6 cm에서 13 cm까지 다

양한 크기로 보고 되었으며(35), 조영증강 CT 혹은 MRI에서 조영증강되지 않고, T2 강조영상에서 

저신호강도를 보이고, 종괴 내부로 정상적으로 주행하는 문맥이 보이는 점이 HCC와 구분하는 데 

도움 될 수 있다(Fig. 11) (37). 그러나 일부에서 동맥기나 문맥기에 조영증강이 보이는 경우가 있

어서 HCC와 감별이 어려운 경우 조직 검사가 필요할 수 있다(35, 37). 소아 HCC가 일반적으로 

10–14세에 발생하는 것에 반하여, 담도폐쇄증에서 발생하는 HCC는 1세 미만의 영아에서 발견되

는 경우도 드물지 않다(35, 38). 자연간에서 발생한 HCC의 영상 소견은 만성 간질환이 있는 성인

에서 발생한 HCC의 영상 소견과 유사하며, dynamic MRI에서 동맥기에 조영증강을 보이고 문맥

기와 지연기에 주변 간조직보다 낮은 신호강도를 보이며(wash-out), 간담도기 영상에서 저신호강

도를 보인다(35, 39). 지연기에 피막의 조영증강이나 종양 내 지방 변성, 출혈도 보일 수 있다(39). 

담관간경화가 있는 담도폐쇄증 환아에서 간 종양의 조기 발견을 위해 정기적 혈청 alpha-fetopro-

tein과 간 초음파 검사가 권장된다(4, 38).

Liver Transplantation

Indication and Surgical Technique
Kasai portoenterostomy 후에 3개월이 지나도 담즙 배출이 되지 않으면서 총 빌리루빈 수치가 

6 mg/dL 보다 높거나(early failed Kasai portoenterostomy), 조절되지 않는 간경화나 문맥 고혈

압에 의한 합병증, 난치성 담도염, 성장 장애 혹은 영양 장애 등이 발생할 경우 간이식을 고려해야 

한다. 또한, 담도폐쇄증이 진단이 늦어져 내원 당시 악화된 간질환일 경우 일차적 간이식이 고려

된다(40-42). 

간이식은 생체간이식과 뇌사자 간이식 방법이 있고, 소아 뇌사 공여자가 드물기 때문에 성인 공

여자로부터 적절한 크기의 부분 간이식술이 필요하다. 우리나라에서 시행되는 소아 간이식의 

80% 이상이 생체 간이식으로 이루어진다(43). 고전적인 분할 간이식(split-liver grafting)은 성인 

뇌사 공여자로부터 간원인대를 기준으로 좌외구역(제2, 3구역)을 이식받는 것으로 좌간정맥, 좌간

문맥, 좌간동맥과 복강동맥, 좌간담도가 이식편에 포함된다(44). 생채 부분 간이식(living-related 

donor liver transplantation)은 부모 등의 혈연관계의 공여자에게서 좌외구역(제2, 3구역)을 이

식받는 것으로 좌간정맥, 좌간문맥, 좌간동맥과 좌간담도가 이식편에 포함된다. 

이식편의 좌간정맥은 triangulation technique을 이용하여 수혜자의 간정맥의 개구부를 하대

정맥에 연장하여 단일공(single opening)으로 크게 열고 단측(end-to-side) 문합을 한다(44-46). 

이식편의 좌간문맥은 수혜자의 주문맥이나 간문맥의 분지부 패치를 이용하여 단단(end-to-end) 

문합을 한다. 이식편의 좌간동맥은 주로 미세현미경 하에서 수혜자의 고유간동맥에 단단문합을 

한다. 담도재건은 환아의 작은 담도 크기와 기저 간질환으로 인하여 Roux-en-Y hepaticojejunos-
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Fig. 11. Giant regenerative nodule in a 4-year-old girl who underwent a Kasai portoenterostomy.
A. A T2-weighted MR image with fat suppression shows a hypointense mass-like lesion in the right hepatic 
lobe.
B, C. Diffusion-weighted images and an apparent diffusion coefficient map show no restricted diffusion in the 
mass-like lesion in the right hepatic lobe.
D-G. On dynamic contrast-enhanced magnetic resonance images, the mass-like lesion shows isointensity in 
the unenhanced T1-weighted image (D), as well as hypoenhancement, when compared to the liver in the ar-
terial (E), portal (F), and delayed (G) phases, while the splayed portal veins are shown within the mass (arrow-
heads); the lesion was proven to be a giant regenerative nodule on the explanted liver specimen.
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tomy가 선호된다.

Preoperative Imaging Evaluation
생체 간이식 공여자는 영상 검사를 통해 간이식에 금기가 될 수 있는 지방간, 국소 간 병변, 좌외

구역의 부피, 혈관 및 담도계의 변이 여부를 확인한다. 이식편의 크기가 수혜자에 비해 너무 큰 경

우 복벽 봉합이 어려울 수 있고, 반대로 너무 작은 경우에는 “small-for-size” syndrome을 일으켜

서 이식편의 기능장애나 간 부전의 원인이 될 수 있다(45, 47). 이식편 무게 대 수혜자 체중비(graft 

versus recipient weight ratio)는 0.8%–3.5%이 적절하며 공여자의 잔여 간 부피는 30% 이상이 

남는 것이 적절하다(45, 46). 수여자는 복강 동맥, 간문맥, 간정맥, 및 하대정맥의 개통성과 변이 여

부, 문맥 전신성 측부 순환 혈관, 간담도의 해부학적인 구조를 확인한다(45). 다른 간이식 환자와 

달리 담도폐쇄증의 경우 Kasai portoenterostomy, 반복된 담도염, 진행된 만성 간질환 때문에 간

문맥의 협착이 동반될 수 있고, 이 경우 이식편의 간문맥과 문합을 위해 환아 문맥의 추가적인 dis-

section이나 interposition vein graft가 필요할 수 있기 때문에 hypoplasia (주 문맥 직경 < 4 mm) 

여부를 확인해 주는 것이 중요하다(Figs. 6B, 7) (12, 48, 49). 

Complications after Liver Transplantation
간이식 이후 발생할 수 있는 합병증들은 Table 2와 같다. 담도폐쇄증으로 간이식을 시행 받은 

경우 다른 질환과 마찬가지로 혈관 문합 부위의 혈전이나 협착, 담도 협착 등이 발생할 수 있다

(50). 도플러 초음파는 소아 간이식 후 합병증을 조기에 확인하는 데 일차적 검사방법으로 간 실질 

Table 2. Complications of Biliary Atresia after Liver Transplantation

Diagnosis Imaging Features
Hepatic artery stenosis and 

thrombus
Anastomosis being the most frequent site of stenosis
Associated with two other main complications: acute hepatic necrosis (early) and biliary ischemia 

(late)
Color Doppler US: absence of flow in the hepatic artery and intrahepatic branches, intrahepatic 

tardus parvus waveform, low resistive index (< 0.5), long systolic acceleration time (> 0.08 seconds)
CT can provide anatomic details (site and extent) of stenosis

Portal vein stenosis Color Doppler US: > three-to-fourfold increase in velocity at the stenosis site relative to the preste-
notic segment

CT can provide anatomic details (site and extent) of stenosis
Inferior vena cava and 

hepatic venous stenosis
Anastomosis being the most frequent site of stenosis
Color Doppler US: monophasic flow, increase in peak systolic velocity (> three to fourfold increase 

relative to the prestenotic segment) with turbulent flow
CT can provide anatomic details (site and extent) of stenosis
Hepatomegaly and ascites

Biliary stricture Dilated intrahepatic duct on US, CT, or MR cholangiopancreatography
Anastomosis being the most frequent site of stenosis 
Nonanastomotic, intrahepatic strictures suggest ischemia due to hepatic artery complications

Posttransplant lymphoproliferative 
disorder

Nodal enlargement or involve any abdominal organ, especially the adrenal glands, kidneys, bowel, 
and liver

May occur in extra-abdominal involvement such as central nervous system
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에코의 변화, 간 주변의 액체 저류, 간담도 확장, 혈관 문합 부위의 혈류를 파악한다(45). 간동맥 협

착은 보통 문합 부위에서 발생하며 초기에는 이식편의 괴사, 후기에 발생한 경우에는 담도계 합병

증으로 나타날 수 있다(44). 간동맥 협착 또는 혈전이 발생한 경우 도플러 검사에서 간동맥에 혈류

가 보이지 않거나, 문합 부위 이후 간동맥에서 저항 지수가 0.5 미만으로 낮아지면서 수축 가속기

가 0.08초 이상으로 증가하는 tardus parvus 파형을 보인다(Fig. 12) (45). 간문맥 협착은 도플러 

초음파에서 협착 부위 전후로 혈류 속도가 3–4배 이상 증가하는 경우 진단할 수 있으며 좁아진 혈

관 내부에 에코가 높은 혈전을 확인할 수 있다(Fig. 13) (45). 간정맥의 협착 또는 혈전은 문합 부위

에서 가장 흔하며, 정상적인 multiphasic waveform이 소실되고 monophasic waveform을 보일 

때 의심할 수 있다. 좁아진 부위 전후로 수축기 최고 혈류속도가 3–4배 이상 증가하거나, 좁아진 

혈관 내부에 혈전을 보이기도 한다(45). 또한 간의 울혈성 비대 소견과 복수나 흉수가 발생할 수 

있다(45). 혈관 합병증이 발생한 경우 조영증강 CT를 추가로 시행하여 협착 부위의 정확한 위치와 

Fig. 12. Hepatic artery thrombosis in a 10-months-old boy who underwent liver transplantation for biliary atresia. 
A. A color Doppler US image shows absence of flow in the intrahepatic branches of the hepatic artery. 
B. An oblique coronal maximum intensity projection of CT angiography shows the abrupt amputation of the hepatic artery (arrow), due to 
thrombosis. Immediate intraoperative thrombecomy was performed.
C. A follow-up color Doppler US image shows the tardus et parvus pattern in the intrahepatic branch of the hepatic artery with a decreased 
resistance index (0.37) and a delayed systolic acceleration time (0.128 seconds), suggesting persistent stenosis in the hepatic artery.

Fig. 13. Portal vein stenosis in a 5-year-girl who underwent a redo cadaver liver transplantation for biliary 
atresia.
A. An US image shows luminal narrowing of the portal vein at the anastomosis (arrow) with a portal venous 
flow velocity accelerated more than 4-fold through the stenotic segment (not shown). 
B. A multiplanar reconstructed CT image  shows stenosis (arrow) of the portal vein at the anastomosis.

A B C
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범위를 파악하고 필요시 풍선 확장술이나 스텐트 삽입시술을 시행한다(Fig. 14) (49). 영상 검사에

서 확장된 간내 담관이 보이면 문합부 담도 협착을 의심해야 하며 MR cholangiography가 진단

에 도움을 줄 수 있다(44, 45, 49). 문합부 이외의 간내 담도 확장이 보이는 경우 간동맥 합병증에 

의한 허혈로 생기는 경우가 가장 흔하므로 간동맥의 협착이나 혈전을 확인해야 한다(45). 간이식 

후 드물게 이식 후 림프 증식 질환(posttransplant lymphoproliferative disorder; 이하 PTLD)이 

발생하며 성인보다 소아에서 더 흔하다(Fig. 15) (50, 51). 장기 이식 후 면역이 저하된 상태에서 

Epstein-barr virus의 감염과 관련하여 림프구의 과도한 증식으로 인해 발생한다. 간이식 후 

PTLD가 발생할 경우 림프절이나, 부신, 신장, 장, 간 등 다양한 복부 기관 및 중추 신경계 등의 복

부 외 장기를 침범할 수 있다(45). 

결론

Kasai portoenterostomy의 보편화와 간이식 술기의 발달로 담도폐쇄증의 예후는 매우 향상되

Fig. 14. Hepatic outflow obstruction in a 2-year-old boy who underwent liver transplant for biliary atresia. 
A. A color Doppler US image demonstrates monophasic and decreased flow in the hepatic vein (flow velocity of 9.25 cm/s). 
B. A contrast-enhanced CT image shows hepatic congestion without enhancement of the hepatic vein. 
C. The left hepatic venogram confirms complete occlusion (arrow) of the hepatic vein outflow and an engorged hepatic vein. 
D. During balloon angioplasty of a 2-year-old boy who had undergone liver transplant for biliary atresia, the visible waist on the balloon 
indicates hepatic vein stenosis.
E. A color Doppler US image obtained after the balloon angioplasty shows normal biphasic flow in the hepatic vein. 
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었다. Kasai portoenterostomy 후 합병증의 확인 및 장기 생존 환자의 추적 검사로 초음파 검사

가 매우 유용하며, 필요한 경우 CT와 MRI를 통해 다양한 영상 진단을 할 수 있다. 영상 검사에서

는 담도염에서 동반된 intrahepatic biliary cysts를 확인할 수 있고, 간경화 및 문맥 고혈압에 의

한 간의 형태학적 변화와 위 식도 정맥류, 비장비대, 복수 등 합병증을 확인할 수 있으며, 드물게 

발생하는 양성 및 악성 간 종양을 발견할 수 있다. 담도폐쇄증의 진단이 늦어진 경우나 Kasai por-

toenterostomy 후 조절되지 않는 합병증이 있는 경우 간이식이 필요할 수 있으며, 영상 검사를 통

하여 공여자 및 수여자의 간이식의 금기 및 간의 부피, 혈관 및 담도계의 변이 여부를 확인하는 것

이 이식 후 합병증을 예방하기 위해 중요하다. 간이식 후에는 도플러 초음파 검사가 이식 후 합병

증을 조기에 확인하는 데 일차적 검사방법으로 널리 활용되고 있다. 영상의학과 의사는 Kasai por-

toenterostomy와 간이식의 기본 술기에 대해 인지하고, 수술 후 발생할 수 있는 합병증을 확인하

기 위한 여러 영상 기법들의 역할과 영상 소견에 대해 잘 숙지하여, 담도폐쇄증 환아의 수술 후 합

병증 진단 및 임상적 치료 결정에 도움을 줄 수 있다. 
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Fig. 15. A 1-year-old girl presenting with fever and an elevated Epstein-Barr virus serum titer.
A, B. Contrast-enhanced CT images show conglomeration of enlarged lymph nodes (arrows) along the su-
perior mesenteric vein (asterisks) in the mesentery and hepatomegaly. Posttansplant lymphoproliferative 
disorder was confirmed by lymph node and liver biopsy.
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담도폐쇄증의 수술 후 영상 소견

황지선1 · 윤희망2* · 김평화2 · 남궁정만3 · 오석희4 · 정아영2 · 이진성2 · 조영아2

신생아 황달의 주요 원인인 담도폐쇄증은 Kasai portoenterostomy가 기본적인 치료 술식이

다. 수술 이후 다양한 합병증이 발생할 수 있는데 portoenterostomy를 통해 발생하는 상행

성 담도염이 가장 흔하다. 성공적인 Kasai portoenterostomy 후에도 간 섬유화가 진행할 수 

있어 이로 인한 간경화, 문맥 고혈압으로 인한 합병증이 많은 경우에서 발생하게 된다. 합병

증이 조절되지 않거나 진행성 고빌리루빈혈증이 있는 경우 간이식을 시행하게 된다. Kasai 

portoenterostomy 이후 합병증 확인 및 장기 생존 환자의 추적 검사로 다양한 영상 진단이 

주요 역할을 하고 있다. 또한 간이식이 필요한 경우 이식 전후로 공여자 및 수혜자 모두에서 

수술 금기 확인 및 합병증 조기 발견을 위해 영상 검사들이 중요한 역할을 한다. 초음파 검사

가 추적 관찰에 가장 먼저 사용되는 유용한 검사이며 추가적으로 CT 및 MRI를 통해 진단에 

도움을 받을 수 있다. 
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