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A Case of Idiopathic Portal Hypertension in a 3-year-old Girl

Ki Young Son, M.D., Seoung Yon Baek, M.D. and Ki Sup Chung, M.D.

Department of Pediatrics, Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea

A previously healthy 3-year-old girl was admitted to the Department of Pediatrics in Severance Hospital 

with sudden symptoms of melena. The vital signs were stable, and splenomegaly was found in a physical 

examination. The patient had moderate thrombocytopenia. There was no evidence of autoimmune disease. 

A upper gastrointestinal endoscopy and esophagogram showed a varix on the lower esophagus. Coarse 

liver parenchymal echoes and increased periportal echogenicity were seen on a Doppler sonogram. The 

velocity of the portal vein mildly increased. Magnetic-resonance-cholangiopancreatogram (MRCP) demon-

strated normal portal structures. A sono-guided liver biopsy was performed, but the pathological findings 

were unremarkable. Based on these findings, we diagnosed the patient with idiopathic portal hypertension. 

The patient was discharged and was treated with oral beta blocker. We report a case of idiopathic portal 

hypertension with a brief review of the literature. (Korean J Pediatr Gastroenterol Nutr 2007; 10: 221∼

225)
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서 론

  문맥 고혈압은 문맥압이 10∼12 mmHg 이상(정상 문

맥압 5∼10 mmHg)일 때로 정의한다
1)

. 문맥 고혈압은 

대부분의 환자에서 간경변에 의한 문맥의 폐쇄가 원인

이나, 일부의 환자에서는 확실한 원인을 찾을 수 없다2).

  1960년대 초 인도의 학자들이 간경변을 동반하지 않

은 문맥 고혈압을 비경화성 문맥 섬유화증(Non-cir-

rhotic portal fibrosis)이라 부르기 시작하였으며3,4), 이후 

1967년 Boyer 등5)이 이를 특발성 문맥 고혈압이라 명

명하였다.
  문맥 고혈압의 증상은 식도 정맥류의 출혈에 의한 토

혈과 혈변이 가장 흔하며, 특발성 문맥 고혈압의 경우 

간경변에 의한 문맥 고혈압보다 출혈이 심하지 않으며 

예후 또한 더 좋은 것으로 알려져 있다6).

  특발성 문맥 고혈압은 인도나 일본 등 동양권에서 흔

한 질환으로, 소아에게서는 비교적 드문 것으로 알려져 
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Fig. 1. Upper gastrointestinal endoscopy showing a varix on 
the patient's esophagus.

Fig. 2. Finding of the varix on the patient's lower esophagus
in esophagogram.

Fig. 3. Coarse liver parenchymal echoes and increased 
periportal echogenicity is seen in Doppler sonogram. The 
velocity of portal vein mildly increased.

있으며 국내에서는 11세 남아에게서 진단된 특발성 문

맥 고혈압에 대한 증례 보고가 있다7).

  저자들은 혈변을 주소로 내원한 3세 여아에서 소아

에서 비교적 드문 식도 정맥류와 비종대가 합병된 특발

성 문맥 고혈압 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 

보고하는 바이다.

증      례

  3세 된 여아로 내원 당일 시작된 세 차례의 검붉은 

변을 주소로 내원하였다. 두 차례의 경한 상기도 감염 

이외에 과거력과 가족력 상 특이 병력은 없었다. 내원 

당시 환아는 구토나 복통 등의 다른 소화기 증상이 없

었고, 혈압은 110/70 mmHg, 맥박수는 80회/분으로 활

력징후는 정상이었다. 복부는 부드러웠고 팽만은 없었

으며, 좌상복부에서 비장이 5 cm 정도 촉지되었다. 말

초 혈액 검사에서 백혈구 7,740/μL로 정상이었으나 혈

색소 8.9 g/dL, 헤마토크리트 24%, 혈소판 84,000/μL로 

낮은 소견을 보였다. 대변 잠혈 반응 검사는 양성 반응

을 보였으며, PT/aPTT는 12.9초(91%)/30.6초로 정상이

었다. 혈액 화학 검사에서 AST/ALT 24/37 IU/L, BUN/ 

Cr 23/0.2 mg/dL, 혈청 아밀라제 42 U/L, 리파아제 34 

U/L, 콜레스테롤 151 mg/dL, ALP 71 IU/L로 정상 소견

을 보였다. 면역 혈청 검사에서 CRP 0.7 mg/L, ANA 

1：40, Anti-dsDNA 1：10으로 모두 음성이었으며, 

C3/C4 91/21 mg/dL로 정상 소견을 보였다. P-ANCA와 

C-ANCA는 모두 음성이었다.

  입원 4일째 시행한 식도-위 내시경 검사에서 식도 정

맥류가 관찰되었으며, 출혈은 멈춘 상태였다(Fig. 1). 환

아는 입원 5일째 식도 조영술을 시행하여 하부 식도에 
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Fig. 4. Magnetic-resonance-cholangiopancreatogram (MRCP) 
demonstrating normal portal structures.

Fig. 5. This figure shows normal histology of liver-biopsy 
specimen (H&E stain, ×400).

국한된 정맥류를 확인하였다(Fig. 2). 입원 6일째 도플

러 초음파를 시행하여 문맥 혈류 속도가 34.4 cm/s로 

증가되어 있음을 확인하였다(Fig. 3). 입원 9일째 시행

한 MRCP검사에서 문맥 폐쇄의 소견은 관찰되지 않았

으나, 간 실질의 섬유화 또는 침윤성 병변이 의심되는 

소견이 관찰되어, 입원 11일째 초음파 유도 하 간 생검

을 시행하여 얻은 조직을 병리 조직 검사한 결과 정상

이었으며, 섬유화나 간경화의 소견은 보이지 않았다

(Fig. 4, 5).

  환아는 입원 기간 동안 혈변 증상을 보이지 않았으

며, 간 생검 후 2일째 건강한 상태로 퇴원하였다. 현재 

베타 차단제를 복용하며 외래 추적 관찰중이다.

고      찰

  특발성 문맥 고혈압은 동양권에서 흔한 질환으로 인

도나 일본에서는 문맥압 항진증의 약 25% 정도를 차지

한다7). 우리나라에서의 통계적 보고는 없으나 적지 않

게 발생하고 있을 것으로 추정된다. 특히 소아에 있어

서 특발성 문맥 고혈압은 성인에 비해 드문 것으로 알

려져 있으며 국내에서는 11세 남아에게서 진단된 특발

성 문맥 고혈압에 대한 증례를 찾아볼 수 있다7).

  영유아에서의 문맥 고혈압은 출생 후 제대 정맥 도관

을 삽입하였거나 또는 제대 감염이 있었을 때 문맥 폐

쇄를 일으켜 주로 발생되며, 신생아기의 탈수 및 전신 

감염도 원인이 될 수 있다
8)

. 제대 감염은 제대 정맥에

서 문맥의 좌측 분지로 전파되어 문맥 폐쇄를 일으킬 

수 있다. 소아에서의 문맥 고혈압은 문맥 혈전증을 일

으키는 염증성 장질환, 담도 감염, 원발성 경화증이 주

요 원인이다. 기타 혈액 응고 질환, 적혈구 증가증, 과

응고 상태, alpha-1 antitrypsin 결핍증, 자가면역성 간염, 

Budd-Chiari 증후군 등이 문맥 고혈압의 원인이 된다
9)

. 

소아에서의 특발성 문맥 고혈압의 경우 반복적인 감염

이나 자가 면역 질환들이 연관되어 있다는 보고는 많으

나
6)

, 본 증례에서는 두 차례의 경한 상기도 감염 이외

에 다른 과거 병력이 없었고 자가 면역 질환과 관련되

었다는 근거를 찾을 수 없었다.

  문맥 고혈압의 진단으로는 복부 초음파, 혈관 조영술 

및 상부 위장관 내시경 등이 주로 이용되며, 이 중 도플

러 초음파가 비침습적 진단 방법 중 정확도가 비교적 

높은 것으로 알려져 있다
10)

.

  문맥 고혈압이 진행되면 비장 비대와 비장 기능 항진

증이 합병되어 빈혈, 백혈구 감소, 혈소판 감소가 나타

나고 정맥류가 발생된다
11)

. 문맥 고혈압의 가장 흔한 

합병증인 정맥류는 편평 상피와 원주 상피가 합쳐지는 

부위, 특히 식도와 항문 직장 부위에 흔하게 발생된다. 

특히 식도와 위에 있는 표재성 점막하 곁혈관(collateral 

vessel)은 압력이 증가되면 파열되기 쉽다. 문맥이 폐쇄
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된 환아에서는 미열이나 감기 등에 의해 출혈이 유발될 

수 있고 이로 인하여 토혈과 혈변의 증상을 보일 수 있

다. 그리고 아스피린이나 비스테로이드성 항염증제는 

위점막에 울혈을 일으키고, 혈소판 기능의 장애를 일으

켜 출혈을 촉진 시키는 것으로 알려져 있다12).

  본 증례에서는 혈변 증상을 관찰할 수 있었으며 다른 

소화기 증상은 없었다. 그리고 비장 비대와 비장 기능 

항진증이 합병되어 빈혈, 혈소판 감소 소견을 보였으며 

상부 위장관 내시경 검사와 식도 조영술에서 식도 정맥

류를 발견하였다. 이어서 시행한 MRCP 및 간 생검 조

직 검사에서는 이상 소견이 없었다. 이 결과들을 근거

로 환아에게 특발성 문맥 고혈압을 진단하였다. 확진을 

위해서 splenoportovenography를 통한 portal vein과 spe-

nic vein의 심한 확장 및 측부 순환을 입증해야 하나 

splenoportovenography를 시행하지 않았다는 점이 진단

의 한계점이었다.

  문맥 고혈압의 치료는 급성 장출혈의 치료와 예방 및 

근본적인 치료로 나눌 수 있다. 소아 식도 정맥류 출혈

은 신선한 혈액의 수혈로 충분하며, 자연히 지혈된다. 

환아에게 반드시 비위관(nasogastric tube)을 삽입하여 

출혈 속도를 알아보고, 활력 징후 측정과 함께 필요하

면 중심 정맥압 측정, pH, 동맥 산소압, 전해질 등을 측

정한다. 환아는 평소 아스피린 등 출혈성 소인을 증가

시키는 약제의 사용을 피하도록 하고, 비장 손상을 받

지 않도록 주의시킨다
13)

. 급성 출혈을 예방하기 위해 

베타 차단제(propranolol)를 1차 약제로 사용할 수 있으

며, 이는 문맥압을 감소시키는 역할을 한다14). Abraldes

와 Bosch
15)
는 vasopressin 또는 somatostatin 합성제제인 

octreotide를 투여하여 문맥 정맥의 혈류를 현저하게 감

소시킬 수 있다고 하였다. 내시경을 이용한 치료로 식

도 정맥류의 경화요법과 고무 밴드 결찰 요법이 있다. 

Lo 등16)은 결찰 요법이 경화 요법보다 협착이나 천공의 

부작용이 적었다고 하였다. 문맥 폐쇄에 동반되어 복수

나 심한 출혈이 합병된 일부 환자에서는 단락 수술 또

는 TIPS (transjugular intrahepatic portovenous shunting)

로 스텐트를 삽입하기도 한다17). 본 증례에서는 식도 

정맥류가 제 1∼2도 정도로 경미하여 내시경적 고무 

밴드 결찰 요법은 시행하지 않았으며, 퇴원 후 출혈 예

방을 위하여 베타 차단제를 투여하였다.
  
간질환이 심한 경우는 예후가 불량하다. 소아 환자에

서는 초기에 출혈이 흔하지는 않으나, 연령이 증가할 

수록 곁혈관들이 많아지면서 출혈이 심해질 수 있다18). 

말기 간경변이나 간정맥 폐쇄가 있을 때는 간이식이 필

요하다
13)

.

요      약

  저자들은 혈변을 호소하였던 3세된 여아에서 소아에

서 비교적 드문 식도 정맥류와 비종대가 합병된 특발성 

문맥 고혈압 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 더불어 

보고하는 바이다.
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