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체양성대장염 환자에서 동반된 
일차성경화성담관염 : 2예보고l 

권 세환· 이동 호 · 최 동 식· 고영태 

일차성경화성담관염은 만성 담즙정체성 간질환으로 궤양성대장염과의 연관성이 알려져 

있으며 담관의 염증과 섬유화를 특정으로 하는 드문질환이다. 저자들은 궤양성대장염환자 

에서 발병된 일차성경화성담관염 2예를경험하였기에 보고한다. 

일차성경화성담관염은 1970년대까지는 매우 희귀한 질환으 

로 인식되었으며 1980년까지 영문잡지에 보고된예는 100예에 

미치지 못하였다. 그러나 내시경역행훼담관조영술(Endoscopic 

retrograde cholangiopancreatography : 이하 ERCP) , 경피경 
간담관조영술의 발전과더불어 많은환자들이 진단되게 되었을 

뿐만 아니라 병의 실재와자연사에 대해서도많은부분이 알려 

지게 되었다(1). 저자들은 궤양성대장염 환자에서 ERCP를 시 

행하여 일차성경화성담관염으로 진단된 2명의 환자를 경험하 

였기에 보고한다. 

증례보고 

증례 1 

39세 남자환자가 약 5개월전부터 시작된 설사를 주소로 내원 

하였다. 환자의 가족력에서 아버지가 궤양성대장염으로 진단받 

았으나 환자의 다른 과거력상 특이 사항은 없었다. 

대장조영검사에서 대장전반에 걸친 미세한 과립상의 정막소 

견과 팽기의 소설을 보였으며 (Fig. lA) , 조직검사에서 대장점 

막 전반에 걸쳐 궤양과 선와농양(crypt abscess) , 형질세포를 

주로한 염증세포의 침융소견을보여 만성궤양성대장염으로 진 

단하였다. 

간기능검사에서 빌리루빈과 AST, ALT, 알부민등 대부분 검 

사가 정상범위였으나 알짤린포스파타제와 r-GTP가 상승되어 

있어 ERCP를 설시하였다. ERCP소견에서 간외 당관이 전반 

적으로 경직되고 내경이 좁아져 있으며 일부 좀 더 협착되어있 

는 부위와 약간씩 확장되는 부위가 동반되어 있어 일차성경화 

성담관염으로 진단하였으며 (Fig. 1B) 담관조직 검사는 설시하 

지않았다. 

증려'f 2 

59세 여자환자가 약 2개월전부터 시작된 혈변을 주소로 내원 

l 경희대학교 의과대학 진단방사선과학교실 
이 논문은 1998년 8월 14일 정수하여 1998년 11월 4일에 채택되었음 

하였다. 환자는 평소 건강하였으나 2개월전부터 하복부 동통과 

복부 불쾌감을 호소하였고 혈변을 보였다. 

대장조영검사에서 대장전반에 걸쳐 미세과립상 병변과정상 

의 바륨침착이 관찰되였으며 (Fig. 2A) , 조직검사에서 궤양과 

선와선 (cryptal glands) 의 파괴， 염증세포 침윤등의 소견이보 

여 궤양성대장염으로 진단하였다. 

환자는 우상복부 동통과 간기능소견상 벌리루빈과 AST, 

ALT, 알부민등은 정상벙위이나 알칼린포스파타제와 r-GTP의 

상승을 보여 ERCP를 실시하였다.ERCP소견에서 간내말초담 

도의 경미한 확장이 보이며， 간외담관은 늘어나지 않았으나 변 

연이 매우 불규칙하며 소냥형성 (sacculation)을 보여 일차성경 

화성담관염으로 진단하였고(Fig 2B) 담관조직검사는 실시하 

지않았다. 

고 찰 

일차성경화성담관염은 간경변증을 초래하고 간부전으로 인 

한 조기사망을 초래하는 만성간질환으로 담관의 염증과 섬유 

화， 그리고 담관의 부분적인 확장을 특정으로 한다(2) . 성인남 

자에서 주로 발생하며， 세균과 독소， 바이러스감염， 유전적요인 

또는 면역학적인 기전등 많은 요소들이 가설로 제시되고는 있 

으나 확실한 원인은 현재까지도 알려지지 않고있어 일차성이라 

한다(2， 3) . 얼차성경화성담관염 환자의 약 70-75%에서 궤양 

성대장염과의 관련이 있으며， 반대로 궤양성대장염 환자의 2. 
4 - 7.5%에서 일차성경화성담관염과 관련이 있다( 4). 그러나 

Okada 등(5) 이 보고한 바에 의하면 일본에서는 서양에서의 보 

고와 달리 일차성경화성담관염 환자에서 염증성대장질환의 동 

반은 현저히 떨어지며 (23 % 대 62-100%) , 염증성대장질환 

이 동반된 경우 남자보다는 여자가( 5 1 % 대 36 % ), 그리고 좀 

더 젊은 나이에서 발생된다(33세 대 52세) . 

이 질환의 진단은 임상적， 생화학적， 조직학적인 소견과 방사 

선학적 소견을 모두 종합하여 내리게 되지만， 이중 방사선학적 

소견 특히 담관조영술이 가장 중요하고 도움을 준다(1). 
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T。ble 1. C1assification of Cho1angiographic Findings in Primary Sclerosing Cho1angitis 

Type of Duct Invo1vement/C1assification Cho1angiographic Abnormalitis 

Int rahepatic 
1 Multip1e strictures; norma1 caliber of bile ducts or minima1 dilation 
11 Mu1tip1e strictures, saccu1ar dilatations, decreased arborization 
III On1y centra1 branches filled despite adequate filling pressures; severe pruning 

Extrahepatic 
1 Slight irregu1arities of duct contour; no stenosis 
11 Segmenta1 stenosis 
111 Stenosis of a1most entire 1ength of duct 
IV Extreme1y irregu1ar margin ; divertucu1um-like out-pouchings 

(From Majoie CBLM et a1. AJR 1991: 157; 495-497) 

A B 

A 8 
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Fig. 1. A. Barium enema shows fine 
granu1ar mucosa and 10ss of haus­
tration in the entire co1on. 
B. ERCP shows segmenta1 stenosis 
and irregu1ar narrowing of the com­
mon bile ducts. 

Fig. 2. A. Barium enema shows fine 
granu1ar mucosa1 1esion and stip­
pling in the entire co1on. 
B. ERCP shows margina1 irregu1arity 
and saccu1ation of the extra-hepatic 
duct. Intra-hepatic ducts show mild 
and segmenta1 di1atations (arrows) 
in periphera1 portions. 
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생화학적 소견중 가장 중요한것은 알칼린포스파타제언데， 

Ramussen 등(6)의 보고에 의하면 궤양성대장염환자에서 알칼 

린포스파타제상승의 가장 큰 원인은 일차성경화성담관엽이며， 

따라서 원인이 분명하지 않은 상태에서 알칼린포스파타제 수치 

가 상승되어있는 궤양성대장염 환자는 담관조영술을 실시하여 

이 질환의 유무를 확인해야한다고 하였다. 증례들 역시 빌리루 

번이나 AST， ALT등은 거의 정상범위었으나 유독 알칼린포스 

파타제는정상범위보다크게 증가하였다. 

이 질환의 80-90%에서는 간내담도 및 간외담관을 다 침범 

하는 것으로 되어있고 간내담도와 간외담관을 각각 따로 침범 

하는 경우는 흔치않다고 보고되고 있으며， 담낭이나 혜관에도 

병변이 발생할 수 있는데 이때도 담관조영술소견은 담관의 소 

견과 비슷하다고 알려져 있다(1 ， 7). MacCarty 등(1)에 의하 

면 총 86명의 환자중 80명에서 간내담관을， 85명에서 간외담관 

을 침범하였으며 17명 (20%)에서는 단지 간내담관과 상부 간 

외담관만을 침범하였고 Majoie 등(7)에 따르면 총 40명의 환 

자중 35명 (88%)에서는 간내 및 간외담관을 모두 침범하였으 

나 3예는 간외담관만을 2예는 간내당관만이 비정상적인 소견을 

보였다.우리의 증례들에서는간내 및 간외 담관을모두침범하 

였으나 당낭이나 훼관은 정상적인 소견을 보였으며 초음파검사 

에서도 비정상적인 소견은 발견되지 않았다. 

일차성경화성담관염의 담관조영술 소견은 매우 다양하게 보 

고되어 있는데， 보통 간내 및 간외 담관에 여러형태의 협착이 

잘 동반되며， 때때로 마치 구슬을 여러개 엮어놓은 듯한 모습으 

로 보인다. 또한， 간내 담도는 분지의 감소와 더불어 협착에 의 

해 잘관찰되지 않게 된다.협착은간내담관분지에 잘 생기며， 

당관은 불규칙하게 보이는데 이러한 부위에 협착이 동반되지만 

상대적으로 담관의 확장은 적다(8). 우리의 경우 간내담관은 2 

예 모두 경미한 확장내지는 변연의 불규칙성을 보였고 분명한 

협착은 없었다. 간외담관은 첫번째예는 전반적으로 경직되고 

좁아져 있으며 일부 좀더 협착되어 있는 부위와 약간씩 확장되 

는 부위가 동반되었으며 두번째예는 분명한 협착이나 확장은 

없었으나 변연이 매우 불규칙하며 소낭형성을 보였다. 

담관조영숭 소견에 의한 분류는 Li-Yeng과 Goldberg에 의 

해서 최초로 제시되었으며， 이후 Majoie 등(7) 에 의해 변형된 

분류법이 제시되있다(Table 1) . 그들운 3개의 간내담관형과 4 

개의 간외담관형을 따로 제시하였는데 간내담관의 경우 내경이 

약간 확장되거나 정상적이고 다수의 협착이 있는 경우를 l형， 

담관의 협착과 함께 소낭형성 (Saccula ti on)을 보이는 경우를 2 

형， 심한 말초당관의 분지감소를 보이는 경우를 3형으로 하였으 

며 간외담관의 경우 변연의 경한 불규칙성만 있는 경우를 1형， 

담관의 분절협착이 있으면 2형， 거의 전 담관의 협착의 경우는 

3형， 게실 (Diverticulum)형성이 있으면 4형이라 하였다. 이러 

한 분류가 병의 임상경과와 어떠한 관련이 있는지 혹은 예후측 

정의 기준이 될 수 있는지는 앞으로 좀더 많은 연구가 있어야 

될 것으로 생각되나 일차성경화성담관염을 진단하는데 도움을 

주며 각기 다른 임상적의의를 지닌다(7). 이 분류에 의하면 첫 

번째 증례는 간내당관 1형， 간외담관 2형으로 생각되고， 두번째 

증혜는 간내당관， 간외담관 모두 1형으로 생각된다. 
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담관조영술상 감별해야될 질환은 담관암， 간경변증， 급성담 

관염 그리고 일차성 담즙성 간경변등이 있으며， 때로 게실 형성 

등은 간홉충증이 진행되어서도 생길 수 있기 때문에 감별해야 

한다. 일차성경화성당관염에서 보이는 많은 소견들이 다른 염 

증이나담관내 여러 손상에 의해서도나타날수도있으나이 질 

환에서 가장 특정적인 당관조영술 소견은 협착에 비해서 근위 

부 확장이 상대적으로 적은것이라고 볼 수 있다(8) . 

조직학적 소견역시 매우 다양하게 보고되어 있는데 보통 일 

부 담관의 증식과더불어 담관소설의 증거가 있고또한섬유성 

담관염의 소견들이 있을때 본 질환을 의심할 수 있으나 보통은 

비특이적인 소견들로 여겨진다(2). 

일차성경화성당관염은 염증성대장질환에 동반되는 간담관 

질환이다. 이 질환의 합병증으로는 세균성담관염， 담석층， 심한 

담관협착， 그리고 당관암동이 있는데， 이중 대표적인 합병증은 

당관암으로 약 10-15%에서 발병되는 것으로 알려져 있으며 

일부 보고에 의하면 이중 염증성대장질환이 동반된 환자의 경 

우가 상당부분 차지한다는 보고도 있다(3， 4). 그러나 많은 연 

구에서 염증성대장질환의 유무에 따른 이질환의 역학， 병태생 

리 그리고 간담관 질환에 관련된 임상경과나 예후에는 별 차이 

점이 없다고 알려져 있다(4， 9) . 보통 담관조영술 소견상 담관 

이나 그 분절이 심하게 늘어나거나， 1 cm 또는 그 이상의 용종 

성의 종괴가 존재할 경우， 또는 협착이나 담관확장등이 진행되 

는 소견을 보일때는 악성변화를 의성할 수 있다(10). 

결론적으로 일차성경화성담관염은 만성 담즙정체성 간질환 

으로 최근 담관조영술의 빈도가 늘어나면서 진단이 가능하게 

되었다. 이 질환은 궤양성대장염 환자에서 알칼린포스파타제의 

수치가 상승되었을 때 의심해야 하며， 진단에는 당관조영술이 

가장도움이된다. 
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Primary Sclerosing Cholangitis in Patients with 

Ulcerative Colitis : Two Case Reports 1 

Se Hwan Kwon, M.D., Dong Ho Lee , M.D., Dong Sik Choi, M.D. , Young Tae Ko, M.D. 

1 Department of Diagnostic Radiology, 찌lung Hee University Hospital 

Primary sclerosing cholangitis, a chronic cholestatic liver disease, is uncommon and is character­
ized by inflammation and fibrosis of the bile ducts. It frequently occurs in association with ulcer­
ative colitis. We describe two cases of primary sclerosing cholangitis in patients with ulcerative col­
itis. 
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