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서      론

  랑게르한스세포 조직구증은 단핵성 식세포계

(mononuclear phagocytic system)에 속하는 조직구가 

국소적 혹은 뼈, 간, 비장, 폐, 림프절, 골수 등과 

같이 체내의 여러 부위에 증식하는 것을 특징으로 

하는 원인 불명의 질환으로 장기 침범의 정도에 

따라 다양한 증상을 초래한다
1). 여러 장기로 진행

된 파종성 랑게르한스세포 조직구증에서는 진단 

당시 간을 침범한 경우가 16∼36%로 주로 2세 이

하에서 흔하며
2,3) 30∼40%에서 간종대를 보이고 
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Sclerosing cholangitis is a chronic cholestatic disease characterized by inflammation and oblitera-

tive fibrosis of the bile ducts, leading to biliary cirrhosis and ultimately to liver failure. In children, 

sclerosing cholangitis is known to be associated with Langerhans cell histiocytosis, as well as with 

congenital immunodeficiencies and cystic fibrosis. Secondary sclerosing cholangitis is suspected in 

Langerhans cell histiocytosis with chronic cholestasis, liver dysfunction and portal hypertension. 

Unlike primary sclerosing cholangitis, the cholangitis associated Langerhans cell histiocytosis is 

destructive in nature and progresses more rapidly to biliary cirrhosis, therefore uniformly the 

prognosis is poor. In this setting, liver transplantation should be considered early in children with 

sclerosing cholangitis complicating Langerhans cell histiocytosis before end-stage liver failure and 

variceal bleeding. We experienced a case of secondary sclerosing cholangitis in Langerhans cell 

histiocytosis in a 2-year-old boy. We report this case with brief review of the related literatures. 

(J Korean Pediatr Gastroenterol Nutr 2001; 4: 120∼124)
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총 빌리루빈, 직접 빌리루빈, AST, ALT, r-gluta-

myltransferase, alkaline phosphatase 증가와 같은 간

기능의 이상을 관찰할 수 있다.

  그 발병기전은 랑게르한스세포와 염증 세포들의 

직접적인 간내외 담도 침윤과 이로 인한 담도의 

파괴, 담도 주위의 섬유화가 진행되어 속발성 경화

성 담관염을 유발하는 것으로 생각되며 병리조직

학적 소견으로는 간내 소엽담소관의 협착, 간문맥

의 섬유화, 담도 주위의 섬유화 및 염증세포의 침

윤 등을 보여 원발성 경화성 담관염과 유사한 조

직 소견이 관찰된다
4).

  임상경과는 랑게르한스세포 조직구증에서 발생

한 속발성 경화성 담관염의 경우 원발성 경화성 

담관염보다 간부전까지의 진행이 빨라 1∼2년 내 

간경변이나 간문맥 고혈압, 간부전 등으로 진행되

고 항암요법에 잘 반응하지 않으며 원인 질환인 

랑게르한스세포 조직구증 자체가 진행하지 않더라

도 간부전은 진행되어 그 예후가 나쁘므로 조기 

간이식이 고려되어 진다
5,6). 이에 저자들은 지속적

인 황달 및 간비종대를 주소로 내원한 랑게르한스

세포 조직구증 환아에서 발생한 속발성 경화성 담

관염 1례을 경험하 기에 보고하는 바이다.

증      례

  환  아: 김○○, 2세, 남아 

  주  소: 지속적인 황달 및 간비종대

  과거력: 출생시 체중은 3.2 kg으로 정상 만삭 질

식 분만으로 출생하 고 주산기 문제는 없었으며 

예방 접종은 예정대로 시행받았다. 다른 질환이나 

입원의 과거력은 없었다.

  가족력: 가족력상 특이사항 없었다.

  현병력: 입원 2주전부터 발생한 복부 팽만과 황

달 및 회색 대변를 주소로 본원 응급실 방문하여 

당시 시행한 혈액검사상 AST, ALT, 총 빌리루빈

의 증가와 간비종대가 발견되어 본원에 입원하

었고, 이학적 검사상 두피에 구진과 자반성 발진이 

발견되어 시행한 조직검사상 표피 및 진피에 랑게

르한스세포의 침윤을 보여 랑게르한스세포 조직구

증으로 진단받았다. 이후 vinblastine과 prednisolone

으로 항암요법을 시작하 고 항암요법 진행하면서 

외래 추적 관찰 중에 지속적인 AST, ALT, 총 빌리

루빈의 증가 소견과 간비종대의 호전이 보이지 않

아 정확한 검사 및 치료를 위해 재입원하 다.

  이학적 소견: 입원 당시 체온은 37
oC, 맥박은 

110회/분, 호흡은 25회/분, 혈압은 100/51 mmHg이

었으며 체중은 10 kg (10∼25 백분위수), 신장은 

79 cm (3∼10 백분위수), 머리둘레는 45 cm (3∼10 

백분위수) 다. 환아는 외견상 아파 보 으나 활동

력은 비교적 양호하 다. 공막에 황달이 관찰되었

으나 결막은 붉었으며 인두 발적이나 편도 비대는 

없었고 전신에 만져지는 림프절은 없었다. 흉부는 

대칭적으로 팽창되고 호흡음은 깨끗하 으며 심박

동은 규칙적이고 잡음은 들리지 않았다. 복부는 부

드럽고 팽창되어 있었으며 간과 비장이 5 cm 정도

로 촉지되고 장음은 항진되어 있지 않았다. 사지에 

기형이나 함요부종은 없었다.

  검사소견: 입원당시 말초혈액 검사상 혈색소 9.7 

g/dL, 적혈구 용적치 29.2%, 백혈구 9,500/mm
3 (호

중구 65%, 임파구 25%, 단핵구 6%), 혈소판 73,000/ 

mm
3 고 생화학적 검사상 혈청 AST/ALT 185/138 

IU/L, protein /albumin 6.0/2.7 g/dl, total bilirubin 2.5 

mg/dL, direct bilirubin 1.6 mg/dL, γ-GT 926 IU/L, 

alkaline phosphatase 3,149 mg/dl, prothrombin time은 

103% (0.96 INR) 다. 간염 표지자 검사상 anti- 

HAV Ab IgM/IgG (-/-), HBsAg/Ab (-/-), 

anti-HCV Ab (-) 고, CMV IgM/IgG (-/-), 

EBV-VCA IgG/IgM (-/-), EBV EA IgM (-)로 

모두 음성이었다.

  방사선학적 소견: 흉부 및 골격계의 방사선학적 

검사상에는 특이소견 없었고 복부 초음파검사에서 

간비종대를 보 으나, 간내담도나 총담관의 확장

은 관찰되지 않았다. 내시경 검사상 경한 식도 정

맥류가 관찰되었고 내시경적 역행성 담도조 술 

시행에서도 총담관의 협착이나 확장은 없었고 간

내담도의 분지가 잘 관찰되지 않는 소견을 보 다

(Fig. 1).

  병리조직학적 소견: 간 조직 검사상 간외담도의 
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협착이 없는 것 이외에는 원발성 경화성 담관염과 

유사한 간내 소엽담소관의 소실과 증식, 간문맥의 

섬유화, 담도 주위의 섬유화 및 염증세포의 침윤 

등의 소견을 나타내었다. 그러나 실제 담도 주위나 

담도 자체의 랑게르한스세포 침윤은 관찰되지 않

았다(Fig. 2).

  치료 및 경과: 환아는 랑게르한스세포 조직구증 

및 이로 인해 이차적으로 발생한 속발성 경화성 

담관염 진단하에 입원 9병일째부터 vinblastine과 

prednisolone으로 항암요법을 시작하여 11번 주기

를 완료하 다. 이후 추적관찰 중 지속적인 간비종

대를 보이고 양측 골수 침범이 새로 발견되었으며, 

경구개 및 피부에도 랑게르한스세포의 침윤을 보

여 파종성 랑게르한스세포 조직구증로 진단하여 

vincristine, prednisolone, cytoxan, adriamycin으로 항

암요법을 변경하여 10번 주기를 진행하 다. 그러

나 마지막 시행한 복부 초음파검사상 전반적으로 

간음 이 거칠며 좌엽 담도의 확장이 관찰되고 혈

액검사에서도 AST 148 IU/L, ALT 80 IU/L, 총 빌

리루빈 1.6 mg/dl로 여전히 상승된 소견을 보 다. 

환아는 퇴원 후 외래 추적 관찰하면서 항암요법을 

진행하던 중 진단 24개월째에 발열과 빈호흡으로 

재입원하 으며 Escherichia coli 감염으로 인한 패

혈성 쇽으로 사망하 다.

고      찰

  경화성 담관염은 소아에서는 비교적 드문 질환

으로 원발성 혹은 이차적인 원인에 의해 담관의 

염증과 섬유화가 일어나 담관의 협착이나 폐색, 혹

은 확장이 발생하여 결국 담즙성 간경화나 간문맥 

고혈압, 간부전으로 진행한다고 알려져 있는 만성 

담즙 정체성 질환이다
7)
.

  원발성인 경우 젊은 남성에서 호발하며 서양에

서는 성인의 경우 50∼75%에서 만성 염증성 장질

환, 주로 궤양성 대장염과 흔하게 병발하는데 이 

Fig. 1. Endoscopic retrograde cholangiogram shows the 

opacification of the intrahepatic bile ducts are not noted. 

Extrahepatic ducts are normal.

Fig. 2. A, B. Liver biopsy shows loss of interlobular bile ductules associated with ductular proliferation and fibrosis. 

Most of portal tracts show mild infilteration of inflammatory cells, but no evidence of infiltration by Langerhans cell 

(A: Masson trichrome stain ×40, B: Hematoxylin and eosin stain ×400).
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때 담관암종이나 대장암 발생의 위험성이 높은 것

으로 알려져 있고 간이식의 3번째 적응증이 되고 

있다. 그 외 Riedel 갑상선염, 복막후섬유증, 괴사

성 농피증, 염증성 가성종양, 면역억제상태 등에서

도 동반된 예가 보고되었으나 동양에서는 아직 그 

빈도가 낮다
8). 발생 원인으로 바이러스 감염, 유전

적 성향 및 면역학적 인자, 그 외 다양한 비면역성 

인자와의 관련성이 제기되고 있으나 아직 정확하

게 알려진 바는 없고, 최근에는 HLA halotype A1, 

B8, DR3, DQ2이 원발성 경화성 담관염 환자에서 

발견되고 antineutrophilic cytoplasmic antibody (ANCA)

가 65∼75%에서 양성을 보인다는 점에서 자가면

역성 질환과의 관련성을 제기하고 있다
7∼9).

  속발성 경화성 담관염 경우에는 담도 결석이나 

수술 후 협착, 또는 면역결핍성 질환, 낭포성 섬유

증, 건선 등과 같이 전신 질환이 담관 침범 후 담

즙의 정체나 폐쇄를 유발하여 이차적으로 발생하

는 것으로 알려져 있다. 그러나 랑게르한스세포 조

직구증에 의한 경화성 담도염의 경우 저자에 따라 

원발성 혹은 속발성으로 보고하여 그 분류체계의 

차이를 보인다
7,10).

  여러 장기로 진행된 파종성 랑게르한스세포 조

직구증에서는 진단 당시 간을 침범한 경우가 16∼

36%인데 그 발병기전에 대해서는 많은 가설들이 

제기되어 왔다. 즉, 랑게르한스세포와 동반된 염증 

세포들의 직접적인 간내담도 침윤, 이로 인한 담도

의 파괴와 담도 주위의 섬유화가 진행되어 궁극적

으로 담즙성 간경변이 발생할 가능성과 림프절 종

창이나 랑게르한스세포의 담도 침윤으로 인한 총

담관의 협착, 항암제나 총정맥 양에 의한 손상 

등이 원인으로 제기되고 있다
11∼13).

  경화성 담관염의 진단은 원인이 없는 지속적인 

황달과 간기능의 이상, 간문맥 고혈압의 증상을 보

이는 경우 의심해야 하며 방사선학적 검사에서는 

간 초음파 검사로 간내외담도의 확장이나 결절, 위

축, 불균질의 간음  등과 같이 간경화를 시사하는 

소견을 보이고, 최근 국내에서도 널리 시행되고 있

는 내시경적 역행성 담도조 술로 간내담도의 변

화, 즉 담도벽의 불규칙성, 담도의 충만 결손(filling 

defect), 확장, 2차 담도 분지의 희박화(rarefaction), 

담도의 윤곽이 울퉁불퉁해지는 소견(beaded appea-

rance) 등을 관찰할 수 있다. Kaplan 등
4)은 간을 침

윤한 랑게르한스세포 조직구증 환자 9례의 연구에

서 병리학적 소견에 따른 3가지 분류를 하 는데 

첫째, 랑게르한스세포의 침윤은 없었으나 원발성 

경화성 담관염과 유사한 담도의 침윤과 파괴를 보

인 경우 둘째, 좀 더 큰 담관의 파괴와 이로 인한 

이차적인 확장 및 담즙 유출을 보인 경우 셋째, 랑

게르한스세포 종괴로 인한 간조직의 파괴를 가져

온 경우이다. 본 증례에서는 간조직검사상 첫번째 

경우에 해당되었다.

  치료는 원인 질환의 치료와 함께 보존적인 치료

로서 ursodeoxycholic acid의 투여, 지용성 비타민의 

공급, 소양증에 대한 cholestyramine 등이 필요하다
14). 

그러나 이런 보존적인 치료에도 총 빌리루빈이 5.8 

mg/dl 이상 지속적으로 상승되어 있거나, 반복적인 

식도 정맥류 출혈, 혹은 간부전으로 진행될 때 간

이식을 고려해야 할 것이다
7). 랑게르한스세포 조

직구증에 의해 간부전으로 진행하는 예는 드물지

만
15), 일단 경화성 담관염이 발생한 경우에는 원발

성 경화성 담관염보다 그 진행이 빠르며, 항암요법

에 대한 반응이 좋지 않고 담즙성 간경변의 합병

증으로 정맥류 출혈 등을 유발하므로 나쁜 예후를 

개선하기 위한 치료법으로 간이식이 조기에 추천

되고 있다
6,16,17). 본 증례에서는 항암요법 진행과 

함께 보존적인 치료를 병행하 으나 임상경과의 

호전을 보이지 않았으며 환아의 사망으로 인해 간

이식에 대한 논의는 없었다. Zandi 등
17)에 의하면 

랑게르한스세포 조직구증 환아 5례에서 간이식을 

시행한 결과 이식된 간에서의 랑게르한스세포 조

직구증이나 경화성 담관염의 재발이 없었던 3명의 

환아에 대해 보고 하 고, Narumi 등
6)의 연구에서

는 원발성 및 속발성 경화성 담관염 환아 각각 33

례와 4례에서 간이식을 시행한 결과, 환자의 생존

율이 1년, 2년, 5년의 경우 각각 94.4%, 91.6%, 

83.6%를 보 고 이식간의 생존율은 각각 84.4%, 

76.6%, 65%를 나타냈다.

  결론적으로 소아에서 랑게르한스세포 조직구증
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과 경화성 담관염은 두 가지 모두 드문 질환이지

만, 경화성 담관염에서 랑게르한스세포 조직구증

은 두번째로 흔하게 관련된 질환으로서 15∼20%

에서 경화성 담관염을 병발할 수 있다
17). 특히 랑

게르한스세포 조직구증에 의한 속발성 경화성 담

관염의 경우에는 항암요법에 대한 반응이 좋지 않

고 담즙성 간경변의 합병증으로 발생하는 정맥류 

출혈 등과 함께 간부전으로의 진행이 빨라 그 사

망률이 높다.

  그러므로 원인이 없이 황달이 지속되거나 간기

능 이상, 간문맥 고혈압 등의 증상을 보이는 경우 

종양과 관련된 병리학적 변화를 고려하여 간 조직

검사 및 내시경적 역행성 담도조 술과 같은 진단

적 검사들을 시행하여 경화성 담관염의 유무 확인

과 함께 조기 간이식에 대한 고려가 필요할 것으

로 생각된다.

요      약

  저자들은 복부 팽만과 지속적인 황달을 주소로 

내원한 랑게르한스세포 조직구증 환아에서 간조직

검사 및 내시경적 역행성 담도조 술로 진단한 속

발성 경화성 담관염 1례를 경험하 기에 문헌 고

찰과 함께 보고하는 바이다.
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