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Fig. 1. Contrast-enhanced abdomen CT. Nodularity of inner layer with
mucosal enhancement of gastric antrum (white arrow), and ascites
(black arrow) are seen.

Fig. 2. Ascites. There are gross milky color fluids obtained by 
paracentesis.

증례: 73세 남자가 건강검진에 의해 발견된 위선종 치료를 

위해 외래로 내원하였다. 25년 전 당뇨로 진단받고 인슐린 요

법으로 치료받았고, 당뇨병성 망막병증과 당뇨병성 신장질환

이 있었으며, 10년 전 자동차 사고로 인한 외상성 대장천공의 

과거력이 있었고, 수류절제술을 시행하였다. 신체검사에서 특

이소견은 없었다. 말초혈액검사에서 혈색소 11.3 g/dL, 백혈

구 5,660/mm3, 림프구 1,539/mm3, 혈청생화학검사에서 알

부민 3.9 g/dL, 단백질 6.4 g/dL였다. 복부 전산화단층촬영에

서 위 전정부에 점막 조영증강 소견과 복강 내 다량의 복수 

소견을 보였다(Fig. 1). 천자검사에서 육안으로 우유빛 액체가 

관찰되었고, 알부민 3.1 g/dL, 단백질 4.5 g/dL, 중성지방 650 

mg/dL였다. 액상체액 세포검사에서 종양세포는 발견되지 않

았고 결핵배양검사는 음성이었다(Fig. 2). 암죽 복수의 원인을 

알기 위해 시행한 심초음파검사, 대장 내시경검사 및 양전자
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Fig. 3. Lymphangiography. There is no abrupt cut off sign or dermal
back flow on lymphatic drainage.

Fig. 4. Enteroscopic findings. (A) Round
elevated lesion with whitish paches. 
(B) After performing biopsies, white 
lymphatic fluid was seen flowing out 
from the biopsy site.

Fig. 5. Microscopic finding. The pathologic finding of proximal jejunal
lesion shows dilated lymphatics containing proteinaceous fluid 
(H&E, ×200).

방출단층촬영검사에서 특이 소견은 없었고, Tc-88m colloid

를 사용한 림프관 조영술에서 림프관의 폐색성 누출소견도 관

찰되지 않았다(Fig. 3). 소장 내시경검사에서 근위 공장에 다

수의 백색 림프관 확장이 관찰되어 조직검사를 시행하였다

(Fig. 4). 병리소견에서 단백질 액체를 포함한 확장된 림프관 

소견을 보였다(Fig. 5). 환자는 내시경 점막하박리술을 시행하

였고, 병리소견에서 고도이형성 선종이었다. 복수를 조절하기 

위해 저지방, 중간사슬지방(medium chain triglyceride) 식

이를 하면서 퇴원하였고, 이후 외래에 내원하지 않아 추적관

찰은 되지 않았다.

진단: 암죽 복수에 의해 진단된 원발성 장 림프관 확장증

장 림프관 확장증은 장관벽에 있는 림프관의 선천성 기형

이나 폐색에 의한 압력 증가로 발생되는 드문 질병이다. 림프

관의 증가된 압력은 림프관을 확장, 파열시키고, 결과적으로 

림프액의 누출을 일으킨다.1 림프액은 단백질, 지방, 림프구로 

구성되기 때문에 림프액의 누출은 저단백질혈증, 저알부민혈

증, 저감마글로불린혈증, 림프구감소증을 일으킨다. 그래서 장 

림프관 확장증은 단백소실 위장증으로 불린다.2 장 림프관 확

장증은 두 가지 유형으로 분류된다. 이차성 장 림프관 확장증의 

원인으로는 심장 질환, 간경변, 감염, 장간막 결핵, 악성 종양, 

장간막 유육종, 만성 췌장염, 크론병, 위풀병 등이 있다.3,4

원발성 장 림프관 확장증은 점막층, 점막하층, 장막하층에 

존재하는 장 림프관의 미만성 혹은 국소성 확장이 특징적이

다. 원발성 장 림프관 확장증은 주로 소아나 청년에서 발생한

다. von Recklinghausen, Turner 또는 Noonan, Klippel- 

Trenaunay, Hennekam 같은 다섯 증후군은 원발성 장 림프
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관 확장증과 관련이 있다.1 원발성 장 림프관 확장증의 임상적 

특징은 다양하지만, 대개 무증상인 경우가 많다. 가장 흔한 

증상은 간헐적인 설사, 구역, 구토이다. 하지, 얼굴, 외생식기

의의 말단 함요부종은 저알부민혈증이나 비정상적인 림프관 

배액의 결과로 발생한다.1 암죽 흉수와 암죽 복수 역시 발생할 

수 있으며, 위장관 출혈과 복강내 종괴 역시 드문 임상 증상으

로 보고되었다.5,6

원발성 장 림프관 확장증은 조직검사나 수술적 절제에 의

한 장 검체의 병리소견으로 진단한다. 최근에 소장내시경을 

이용한 원발성 장 림프관 확장증 증례가 보고되었고, 소장내

시경은 소장 검체를 얻을 수 있는 유용한 검사방법이다.4,7 캡

슐내시경검사는 검체를 얻지 못하여 확진을 할 수 없는 한계

가 있지만 소아에서 사용할 수 있는 검사방법이다.4,8 다른 보

조적인 검사 방법으로 소장조영술, 복부 초음파검사, 복부 전

산화단층촬영, 림프관 조영술 등이 있다. 원발성 장 림프관 

확장증의 치료 원칙은 저지방, 고단백, 중간사슬지방 식이치

료이다. 중간사슬지방은 직접 간문맥으로 흡수되어 치료에 효

과적이며, 드물게 칼슘, 마그네슘, 비타민 등이 사용되기도 한

다. 식이치료에 반응하지 않으면, 장관외 영양 공급이 도움을 

줄 수 있다. 옥트레오타이드가 치료에 도움이 된다는 소수의 

보고도 있다.9,10 약물치료에 반응이 없다면 부분적 장 절제술 

같은 수술 치료가 도움이 된다는 보고도 있다.11

이번 증례는 암죽 복수의 원인 감별을 위한 소장내시경을 

통한 병리 소견으로 원발성 장 림프관 확장증을 확진하였고, 

암죽 복수가 있는 경우 다른 검사에서 이상 소견이 없다면 

소장내시경 검사를 고려해 봐야 한다. 
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