
508  대한의사협회지

FOCUSED ISSUE OF THIS MONTH
J Korean Med Assoc 2014 June; 57(6): 508-513

pISSN 1975-8456 / eISSN 2093-5951

http://dx.doi.org/10.5124/jkma.2014.57.6.508

서론

성인의 영양은 정상적이고 건강한 삶의 영위를 목표로 하

지만 소아는 성장과 발달의 과정에 있으므로 이에 대한 고

려가 항상 필요하다. 건강한 소아에서의 영양 및 식품영양

에 대한 것은 다른 곳에서 이미 많이 다루어 지고 있기 때문

에 본 종설에서는 식품영양 이외의 경장 혹은 정맥 등의 영

양 집중 지원에 대해 다루고자 한다. 역사적으로 단장증후군

은 정맥 혹은 경장영양지원의 효과가 정확히 확립되어 있는 

질환이다. 본 종설에서는 장부전 환자의 영양지원을 통하여 

신생아 및 소아의 영양지원에 대하여 살펴보고, 사회적 비용

이 필요한 이들을 대상으로 현재 의료체계 하에서 개선되어

야 할 점들을 검토해 보고자 한다.

장부전과 단장증후군

1. 정의

장부전(intestinal failure)은 장의 물리적 또는 기능적 소

실로 인하여 정맥영양 없이는 정상적 영양상태를 유지하기 

어려운 상태를 말한다. 장부전의 가장 흔한 원인은 단장증후

군(short bowel syndrome)이며 이는 수술, 선천적 기형, 장

질환 등으로 장의 단축이 발생한 상태로 단백-에너지, 전해

질, 수분, 미세영양소 등의 소실로 정상적인 장관영양으로 

성장을 포함한 정상적인 생활의 유지가 어려운 상태를 말

한다[1].

2. 소아에서의 단장증후군의 원인과 정도에 따른 경과

단장증후군의 원인에 대한 체계적인 국내 보고는 없는 

Pediatric intestinal failure causes growth failure and mortalityin children due to the inability to maintain normal nutritional 
balance. Short bowel syndrome is the most common cause in pediatric cases,and the residual bowel length is important 
forpredicting long-term dependence on parenteral nutrition. Based on the possibility that the process of intestinal adaptation 
in children can continuethroughoutthe first five years, enteral autonomy should be prioritized in the management of 
intestinal failure. Despite the lack of well-established guidelines, careful advance of enteral feeding and a multidisciplinary 
team approach are critical foroptimizingsurvival outcomes. 
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실정이며, 미국의 한 보고에서는 5대 원인으로 괴사성장염 

26%, 배벽갈림증 16%, 창자폐쇄증 10%, 중장염전 9%, 선

천성 거대결장증 4%로 보고 있으며 이는 국내 신생아기 수

술의 주된 적응증과 유사하여 국내에서도 같은 원인이 단

장증후군의 원인이 될 것임을 예측할 수 있다[2,3]. 신생

아의 장 길이는 성인의 약 1/2 정도로 약 250 cm 정도이

다. 여러 가지 이유로 수술 후에 남아 있는 장의 길이를 정

확히 측정, 기록하는 것은 많은 어려움이 있으며 발표되

는 많은 논문에서 장의 길이를 표준화하는 것에는 제약이 

있을 수 밖에 없다[2,4]. 남아있는 장의 길이 혹은 STEP 

(serial transverse enteroplasty procedure) 수술 후에 늘

어난 장의 길이가 환자의 예후에 가장 중요하다. 이어서 

절제부위, 회맹판 및 대장의 포함 여부에 따라서 달라진

다[5,6]. 공장의 50-60%의 절제는 일반적으로 장관 자율

성(Enteral autonomy)을 획득할 가능성이 높지만, 회장

의 경우는 30% 이상의 절제는 장관 자율성 획득을 어렵

게 한다. 60 cm 이하의 소장은 심한 흡수장애를 유발한다. 

End-jejunostomy가 되어 있으면 심한 탈수와 전해질 장

애가 일어나고 장관 자율성을 얻기가 매우 어렵다[5].

3. 영양치료의 의미와 최신동향

소아에서의 단장증후군과 장부전은 

대부분 신생아기에 발생하며 장기적으

로 지속적인 정맥영양과 조심스러운 식

이요법을 필요로 하는 치료 및 관리가 

매우 어려운 질환이다. 최근 미국에서 

발표된 다기관연구에 의하면 이 질환들

의 사망률은 생후 3년 이내 26%까지 이

르며 소장 이식율은 23%까지로 이후에

는 완만한 증가를 보여, 초기 3년 동안 

장관 자율성을 획득하기 위한 의학적 노

력이 매우 중요하다[2].

성인에서는 단장증후군의 관리에 대

한 미국소화기학회 가이드라인이 제시

되어 있다[7]. 그러나 소아에서는 이러

한 합의된 가이드라인이 없다. 이는 전

문가들이 소아에서의 장부전 치료에 관

한 개별적 병원들에서의 지침들은 단편적이고 불완전하다

고 생각하고 있기 때문이다. 또한 소아 단장증후군 환자들

의 질병의 종류와 정도가 다양하여 일관된 지침으로 접근

하기 어려운 개별화된 치료를 필요로 한다. 최근 미국에

서도 소아 장부전 환아에 관한 다기관연구를 주축으로 소

아 장부전 환아에 대한 기초적인 지침을 만들고자 노력하

고 있다[2].

 장부전 환아는 출생 후 평균 4.5회의 장과 관련된 외과

적 수술 및 시술을 받는다. 출생 후 60-70%에서 의미 있

는 감염이 발생하며 3년 동안 8.9회의 중심정맥관의 합병증

의 문제를 경험한다. 환자의 76%가 세균 과번식(Bacterial 

overgrowth)으로 인하여 항생제를, 69%가 H2-blocker를, 

57%가 프로톤펌프억제재를, 43%가 장운동촉진제를, 41%

는 장운동저하제 등의 투여를 경험한다. 따라서 조기에 장관 

자율성 획득을 위한 적응촉진과정이 핵심적이며 영양치료는 

단장증후군 및 장부전 환자 치료에서 가장 중요한 부분이라 

하겠다. 장기적으로는 정맥영양과 관련된 간경화와 중심정

맥관 관련 합병증이 향후 예후에 영향을 미치는 매우 중요한 

임상적 인자들이다[2].

Breast milk/HA

Increase feeding

Tolerance: good

Tolerance: good

Tolerance: 
good (early)

Tolerance: 
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start continuous tube 

feeding

Figure 1.  �Example of treatment flow for children with intestinal failure at Asan Medical Center Children’s Hospital. 
HA, hypo-allergic; TPN, total parenteral nutrition; STEP, serial transverse enteroplasty.
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4. 식이요법

의학적 치료 및 영양치료에서 제일 먼저 고려되어야 하는 

사항은 현재의 장의 적응도(intestinal adaption)이다. 장의 

적응도의 호전 여부는 환자에 따라서 다양하기 때문에 각자

의 환자에 맞게 접근해야 한다(Figure 1). 식이요법은 칼로

리 보충과 더불어 적응촉진의 역할이라는 두 관점에서 계획

되어야 한다[8,9].

1) 식이종류

모유, 단백 부분가수분해 분유(HA분유), 엘리멘탈 분유가 

주요 식이형태이다. 분유 선택에 관하여 아직 명확하고 확정

적인 연구는 없다. 각자 분유들에 따른 장단점이 있으며 병

원들마다 다양한 분유의 선택이 이루어지고 있다. 단장증후

군 환아에 대해 서울아산소아청소년병원에서 시행하고 있는 

지침은 다음과 같다[10]. 초기의 식이는 가급적 모유로 시작

하도록 한다. 이는 정맥영양의 기간을 줄인다고 추정되기 때

문이다[5,6]. 모유가 없거나 모유를 견디지 못하면 중쇄 지방

산과 장쇄 지방산이 모두 포합된 단백 부분가수분해 분유를 

시도한다. 모든 종류의 분유를 견디지 못하면 마지막 선택으

로 엘리멘탈 분유를 시도한다. 연장아의 경우 나이에 맞게 

고형식이 가능하다면 시도를 할 수 있다. 그러나 과일, 과일

주스, 음식은 삼투성 설사를 유발할 수 있어 피한다.

2) 투여방법

투여방법에 대하여서도 아직 확립된 정론은 없다. 어떤 경

로든 식이변화 후 대변량 증가(40-50 mL/kg), 복부팽만, 

구토가 발생하면 식이진행을 제한한다. 그러나 대변량이 많

은 편이라도 체중의 증가와 정상적 전해질을 유지할 수 있

는 경우에는 증가된 대변량을 지켜볼 수도 있다. 지속적 식

이요법(continuous feeding)과 Bolus투여법 모두 권장된다. 

지속적인 요법은 흡수가 촉진된다는 점에서, Bolus투여법은 

호르몬을 자극한다는 점에서 이점을 지니기 때문이다. 그러

나 지속적인 식이요법이 주된 공급 방식이 되는 상황에서는 

관식이를 유지하게 되는데 비위관 유지가 어려우면 위루관

을 적극 고려해야 한다. 지속적인 식이요법 시 정맥요법과 

함께 cycle요법 방식으로 수시간 정도 멈추면서 Bolus구강

투여법을 시도하도록 한다. 자발적 경구식이가 가능한 환자

에서도 가능한 경관을 통한 지속적인 식이는 야간에도 지속

하도록 권유된다. 서서히 양을 늘려가며 자주 투여하면서 자

주 환자의 상태와 혈액검사를 확인하며 점검하는 것이 제일 

좋은 것으로 간주된다. 신생아의 경우 5 mL/hr로 시작하여 

1-2일 간격으로 1-2 mL 증량할 것을 권한다. 농도 조절 또

한 중요한데 모유는 농도변경 없이 투여한다. 네오케이트는 

삼투압이 높아서 초기에는 0.53 kcal/mL로 희석하여 시작

한다. 식이요법은 초기에 보호자를 적극 참여시키도록 한다.

5. 정맥영양

1) 정맥영양의 종류

일반적으로 지방성분을 제외한 다른 정맥영양은 일반적

인 정맥영양 요법을 따른다.잠재적으로 해롭다고 생각되는 

omega-6를 감량하고 omega-3에 기초한 fish-oil 제품으

로 대체하는 것이 최근 제시되었다[8,9]. Intralipid (soy-

based lipid emulsion)이 미국 식품의약국 승인된 전통적인 

지방 공급의 방식이나 SMOFlipid이나 Omegaven으로 변경 

투여하는 시도들이 있다[11,12]. 그러나 2014년도 미국정맥

경장영양학회 지침에서는 아직 fish-oil 제재에 대한 권고를 

하지 않고 있으며 이는 적정 수준의 무작위 대조군 임상연구

가 아직까지 부족하다고 보기 때문이다[13]. 현재 한국에서

는 fish-oil 제품으로는 SMOFlipid가 가용하여 서울아산소

아청소년병원에서는 이를 권고하고 있다. 

2) 정맥영양 투여법의 선택

초기에는 24시간 지속 투여이나 장관영양이 시작되면 

cycle요법으로 바꾸도록 한다. 12-21시간의 정맥영양 후 

3-12시간 중지하는 cycle요법으로 유지하며 지속적인 관급

식이를 유지하도록 하는 것이 적절하다. cycle요법이 간질환 

예방에 도움이 되는 명확한 증거는 없으나 잠시 정맥영양에

서 벗어나 가족과의 시간을 갖는 것은 정서적 이점이 있어 

북미의 거의 모든 장부전센터들에서 시행된다.

6. 약물요법

현재로서는 어떤 약물도 일관되게 효과가 인정되고 있는 

것이 없다[14]. 로페라마이드 또는 클로니딘이 장의 이행 시

간을 감소시키고, 옥트레오타이드가 대변량 감소에 도움이 

될 수 있다고 제시하는 제한적인 연구들이 있다. 부작용으
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로 복부팽만, 감염의 가능성, 장호르몬의 억제 등 부정적인 

면도 있어 증례에 맞게 제한적으로 권유된다. 장운동 촉진을 

위한 항생제의 사용은 현재는 권유되지 않고 있다. 성장호르

몬을 이용한 기대되는 연구결과들이 있다[15]. 각종 비타민

들과 미세원소 등은 가능한 수치 검사를 하면서 개별로 적정

량 투여하는 것이 원칙이다. 다양한 종류의 약으로 치료가 

복잡해지고 환자가 안정기에 있으면 복합비타민·영양제재

로 대체하여 유지할 수도 있다.

7. 추적관찰 및 관리

전반적인 장적응도를 측정하는 객관적인 검사들의 지표들

은 있으나 아직 확립되지 않았으며 현재로서는 성장 정도로 

판단할 수 밖에 없다. 임상적 안정이 1-2개월 정도된 환아

에서 기본혈액검사는 매주마다, 미세원소(zinc, selenium, 

folate, vitamin A, vitamin D, vitamin E, vitamin K, 

copper, maganese)등은 매달 시행한다. 이후 안정화가 3-4

개월 지속되면 기본검사는 1개월마다, 미세원소들은 3-6개

월마다 시행한다. 식이 진행 시 다량의 배설물이 장루와 항

문으로 나올 수 있어 이 부분의 관리가 매우 중요하다. 특히 

심한 기저귀 발진으로 식이 진행의 기회를 잃을 수도 있다. 

기저귀 발진이 시작되면 식이를 이전 속도로 유지하면서 발

진 치료에 중점을 둔다.

단장증후군 치료 시 국내의 현황과 문제점

1. 에너지 요구량 측정의 국내 현황과 문제점

특히 정맥영양을 지원받는 환자, 그 중에서도 집중치료를 

받고 있는 환자에서 보다 정확한 에너지 요구량의 산정은 매

우 중요하다. Indirect calrorimetry을 사용하면 보다 정확

한 에너지 요구량을 산정할 수 있을 것으로 추정된다[16]. 측

정 시 고가의 장비와 소모품이 필요하지만 의료기술로 등재

되어 있지 않아서 검사비용을 청구할 수 없어서 아직까지는 

임상 적용에는 많은 제약이 따른다. 현재 국내에서는 기기가 

수입되고 사용할 수 있으나, 대부분이 개원가에서 비만 환자

의 에너지 소모량의 측정에 사용되고 있는 실정이다. 따라서 

신의료기술로의 도입이 필요한 실정이다[17].

2. 경장영양제품 사용의 국내 현황과 문제점

의료용 식품(medical food)이라 함은 치료를 위해서 개발

된 식품으로서 미국에서는 “의료용 식품” 그리고 유럽에서는 

“특수 의료용 목적을 위한 식이식품”으로 분류하여 식품과 약

품의 중간적으로 의료인의 관리하에 사용하고 있으나 국내에

서는 경장영양제품은 “특수의료용도 식품”으로 분류하여 식

품으로 분류하고 있다[15]. 단장증후군 환자의 경우 차상위 

계층에서 엘리멘탈 분유를 사용한 치료를 국가에서 지원하고 

있으나, 그 이외의 경우에는 식품으로 분류되어 식비의 급여

기준을 적용 받기 때문에 사용에 제약이 있다. 따라서 의료용 

식품으로의 분류가 필요한 시점이며, 희귀난치성질환의 치료

에 사용하는 경우 급여의 적용이 필요한 실정이다[18].

3. 정맥영양제품 사용 시 문제점

궁극적으로는 소장이식이 필요한 정맥영양이 필요한 장부

전 환자에서 장부전 이외에 다른 신체 질병이 없다면, 퇴원

하여 가정에서 정맥영양(home total parenteral nutrition, 

TPN)을 공급받아야 한다[19]. 이를 통하여 환자가 가정에서

의 보다 안락한 생활을 영위하며 높은 삶의 질을 누릴 수 있

고, 국가적 차원에서는 의료비 지출을 경감시키는 일이라 하

겠다[20]. 그러나 국내에서 home TPN을 실시하기에는 제

약이 많은 실정이다. Kim [21]이 국내 home TPN의 활성화

에 걸림돌로 작용하고 있는 문제점을 잘 보고한 바가 있는데 

우선 home TPN을 위해서는 국내에 표준화된 자료가 없으

며 이들 home TPN 대상 환자에 대한 통일된 교육자료나 지

침이 없다. 그리고 home TPN의 배송문제가 해결되어야 하

는데, 가정간호사가 정맥영양 제재의 배송을 하고 있으나 일

부 병원에서는 보호자가 배송 및 정맥영양 연결을 직접하고 

있어 이에 대한 명확한 법규정이 확립되어야 한다. 단장증후

군 소아들에서는 상품화된 제재를 사용하기 어려워 소아에

게 맞게 조제되는 special TPN을 써야 하는데 원가에 미치

지 못하는 낮은 수가로 조제 수가의 개선이 지적된다. 

Choi [22]는 국내에 미량원소 개별 성분투여를 위한 제형 

및 셀레늄 포함 복합 미량원소가 비급여 품목으로 임상에서 
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사용하기에는 비용 효과적인 문제가 있음을 지적하고 있다. 

또한 국내에는 약 11세까지의 소아를 위한 복합비타민제제

가 생산되고 있지 않아, 성인의 것을 사용하였을 경우 소아

의 요구량과의 불균형 등으로 인하여 비타민 D 등의 불균형

이 초래될 수 밖에 없어 이에 대한 생산 혹은 수입이 절실히 

필요한 실정이지만 경제성 문제로 수입이 되고 있지 않다.

마지막으로 정맥영양의 장기적인 합병증 중 하나인 담즙

정체증에 대해 Omegaven 제제의 치료효과가 소개되어 진

료현장에서는 이 제재에 대한 임상가들의 요구가 크다. 하지

만 국내 생산 및 수입이 되고 있지 않아 이의 사용이 필요한 

경우 고가로 희귀의약품센터를 통하여서만 구입이 가능하기 

때문에 실제적인 사용은 어렵다[23].

결론

최근 여러 분야의 소장 재활 프로그램(multidisciplinary 

rehabilitation program)으로 환자들의 관리로 장부전 환아

들의 생존율이 증가하고 있다고 여겨지고 있으나 아직 한국

에는 이러한 체계를 갖춘 병원이 미비하다. 개별적인 환자들

의 반응을 살피면서 장기간 정맥영양에서 오는 합병증을 이

겨내고 장의 자율성이나 이식 단계로 가기 위해서는 외과, 

소아과, 영양사, 약사, 사회사업가의 적절한 역할 분담과 유

기적 구성이 필수적이며 적절한 치료를 어렵게 하는 산적한 

장애물을 해결하기 위해서는 사회적 공감과 국가적 지원이 

절실하다.
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Peer Reviewers’ Commentary

본 논문은 최근의 신생아 치료의 발전으로 늘어나고 있는 난치성 

질환인 소장부전에 대한 치료 현황과  향후 과제에 대해 기술한 논

문이다. 소장부전의 원인, 최신 치료 현황과 원칙을 기존의 보고와 

저자들의 경험을 바탕으로 체계적으로 기술하였다. 특히 식이요법

과 경장 영양 제품 사용의 국내 현황과 문제점에 대한 구체적 보고

와 치료 원칙과 방향을 제시하였다는 점, 그리고 효과적인 영양지

원을 위해서 제도적으로 해결해야 할 과제들을 제시했다는 점에서 

의의가 있는 논문이라 판단된다. 

[정리: 편집위원회]


