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증례: 69세 남자 환자가 하루 전부터 발생한 상복부 통증을 

주소로 내원하였다. 내원 수주 전부터 체중 감소, 전신 위약감

이 발생하였고, 4일 전부터는 황달이 동반되었다. 타원에서 

시행한 복부 전산화단층촬영에서 총담관 확장 및 담석과 함께 

기종성 담관염 소견이 관찰되었다(Fig. 1A). 환자는 주 1회의 

음주력과 30갑년의 흡연력이 있었으며, 수년 전부터 고혈압

으로 암로디핀을 복용하고 있었다.

내원 시 급성 병색으로, 상복부 통증 및 압통 외에 검진 

상의 특이점은 없었으며, 활력징후는 혈압 94/59 mmHg, 맥

박수 107회/분, 호흡수 16회/분, 체온은 39.0°C였다. 복부는 

평탄하고 부드러웠으며, 상복부의 압통을 보였으나 간비종대 

및 촉지되는 종괴는 없었다. 말초혈액 검사에서 백혈구 13,910/μL, 

혈색소 12.4 g/dL, 혈소판 131,000/μL, 프로트롬빈 시간 14.0초

(정상 10.6-12.9)였다. 생화학 검사에서 혈액요소질소 25.0 mg/dL, 

크레아티닌 1.15 mg/dL, 알부민 3.3 mg/dL, 총빌리루빈 

6.5 mg/dL, 알칼리성 포스파타아제 116 IU/L, 감마글루타밀

트랜스펩티다제 344 U/L, 아스파르테이트아미노전달효소/알

라닌아미노전달효소 87/79 U/L였다.

이에 급성 담관염 및 동반된 패혈증 쇼크에 대하여 카바페

넴 항균제 및 보존적 치료를 진행하였고, 내시경 역행췌담관

조영술을 실시하였다. 역행췌담관조영술에서 여러 개의 총담

관석 및 찌꺼기가 관찰되어 담관배액술 및 스텐트를 삽입하였

다(Fig. 1B). 혈액배양 검사에서 동정된 그람 음성균은 광범위 

베타락탐 효소 음성 대장균으로 확인되어 항균제를 3세대 세

팔로스포린과 메트로니다졸로 변경하였으며, 이후 환자는 호

전되어 퇴원하였다.

한 달 후 추적 역행췌담관조영술에서 총담관석과 함께 총

간관 및 간문부의 협착이 보였으며, 담관 내 다량의 찌꺼기 

및 괴사 조직을 제거하였다. 담낭 내 담석도 관찰되어 향후 

담관염 재발 방지를 위하여 내시경적 담낭배액술도 함께 시행

하였다(Fig. 2). 혈청 CA 19-9가 4,742 IU/L로 상승하였으나, 

간문부 협착 부위에서 시행한 조직 검사에서는 악성 세포는 

관찰되지 않았고 괴사 조직만 관찰되었다.

그러나 환자는 이후에도 황달이 호전되지 않고 전신 가려

움을 호소하여 3주 후 추적 내시경 역행췌담관조영술을 시행

하여 총담관 내 캐스트를 제거하였고, 이 때 간내담관의 다발

성 협착이 진행된 것이 관찰되었다(Fig. 3A). 간문부 협착에

서 담관 생검을 재시행하였고 만성적인 활동성 염증 및 괴사 

조직, 상피하 섬유화가 확인되었다. 자기공명영상 췌담관조영

술을 추가로 시행하였고, 마찬가지로 담관 전체에서 담관벽 
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Fig. 2. Second ERCP findings. Multiple biliary strictures developed at the hilum and common hepatic duct, and endobiliary biopsy was done
at the stricture site. Since gallbladder stone was noted, endoscopic gallbladder drainage was performed to prevent recurrent cholangitis. ERCP,
endoscopic retrograde cholangiopancreatography.

Fig. 1. (A) Computed tomography scan shows diffuse pneumobilia
with distal CBD stone (white arrow). (B) ERCP findings. The major
papilla was naïve, and after endoscopic sphincterotomy, brown
muddy stones and sludge were removed with stone retrieval balloon
catheter. CBD, common bile duct; ERCP, endoscopic retrograde
cholangiopancreatography.

비후 및 다발성 협착 소견이 확인되었다(Fig. 3B).

담관 협착이 진행되고 혈청 IgG4가 158.5 mg/dL로 상승

된 소견이 있어 IgG4 연관 경화성 담관염 등을 고려하여 스테

로이드를 투여하였고 우르소데옥시콜산도 함께 처방하였으

나, 담관의 협착은 진행하였고 황달 및 전신 가려움도 심해졌

다. 담관 조직 검사에서도 IgG4 양성 형질 세포 침윤 등은 

보이지 않았다. 기타 항호중구세포질항체, 항핵항체, 항미토

콘드리아항체, 항 LKM-1항체 및 B형, C형 간염바이러스도 

모두 음성이었다.

이후 간경변이 진행하면서 간기능 검사치가 악화되었고, 

총빌리루빈 12.4 mg/dL, 알칼리성 포스파타아제 400 IU/L, 

프로트롬빈 시간 20.7초였다. 내원 7개월 후 복수가 발생하였

고, 복수천자 시 혈청-복수 알부민 경사가 1.6으로 여출액 양

상이었다. 이후 간경변이 진행하면서 복수가 조절되지 않아 

내원 11개월째 생체간이식술을 받았고, 제거된 간의 병리 소

견에서 다발성 간세포 및 관내 담즙 정체(multifocal hepato- 

cellular and canalicular cholestasis), 불규칙하게 확장된 담

관, 담관 주위 염증 및 섬유화 소견이 관찰되었다. 간이식 후 

간기능은 정상으로 회복되었다.

진단: 중환자에서 발생하는 이차성 경화성 담관염(secondary 

sclerosing cholangitis in critically ill patients, SSC-CIP)

경화성 담관염은 간내외의 담관을 침범하여 만성적인 담즙 

정체를 유발하는 질환군으로 대개 진행하여 결국 간경변이나 

간부전을 유발한다.1-4 잘 알려진 원발성 경화성 담관염 외에도 

반복적인 감염증, 항암제 등의 약물, 독소, 허혈성 손상 등이 

이차성 경화성 담관염의 흔한 원인들이며, 최근에는 IgG4 연

관 경화성 담관염의 증례도 많이 보고되고 있다.5 본 증례는 

이러한 이차성 경화성 담관염 중에서 매우 드문 원인인 중환자
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Fig. 3. (A) Third ERCP findings. Barrel-shaped biliary cast was removed with basket catheter. Since multifocal biliary strictures were aggravated
at the intrahepatics, a biliary stent was inserted into the right intrahepatic duct. (B) Magnetic resonance imaging shows diffuse wall thickening
of the bile duct (sky blue arrows). ERCP, endoscopic retrograde cholangiopancreatography.

에서 발생하는 이차성 경화성 담관염(SSC-CIP)을 소개하였다.

SSC-CIP는 질병의 심한 이환 이후에 관찰되는 진행성 담

즙 정체성 간질환으로, 담관상피의 괴사 및 간내담관의 소실

을 그 특징으로 한다. 연관된 질환은 심한 외상, 대수술, 화상, 

두개내 출혈이나 폐렴, 급성 호흡곤란 증후군, 심한 감염증 

등으로 다양하다.5,6 이는 심한 저혈압(70 mmHg 이하의 수축

기 혈압), 고용량의 승압제 사용 등이 연관되는 것으로 생각되

고 있다.7,8

SSC-CIP의 병태생리에 대해서는 허혈성 손상과 담관의 

방어기제 손상 두 가지가 제시되고 있다. 담도계는 간동맥에

서 분지되는 담관주위총에서만 혈류를 공급받고 있어 간동

맥과 간문맥에서 이중으로 혈액을 공급받는 간실질에 비하

여 비교적 허혈성 손상에 취약하다.8,9 간동맥 혈전 등에 의

하여 발생할 수 있는 허혈성 담관염 등을 통하여 볼 때, 중

환자들에서 흔히 관찰되는 심한 저혈압이나 승압제 사용에 

의한 허혈성 손상이 충분히 SSC-CIP를 유발할 수 있을 것으

로 생각된다.10 또한 전신적인 염증이나 허혈 상태에 의하여 

담관의 방어기제가 손상되는 것으로 생각되는데, 이 기전에

는 지질 방출 펌프인 Multidrug Resistance Protein 3의 

연관성이 제시되고 있다.5,11

질병의 초기에는 특별한 증상은 없고 담즙 정체성의 혈액 

검사 이상만 관찰되나 혈청 총 콜레스테롤이 높게 측정된다는 

보고도 있다. 그러나 진단에 있어 가장 중요한 검사는 내시경 

역행췌담관조영술로 질병의 경과에 따라 다른 모습을 보인

다.12 질병의 초기에는 담즙원주에 의하여 수많은 리본 모양의 

담도 내 조영 결손이 관찰된다. 이후 간내담관의 지속적인 파

A
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괴로 인하여 다발성의 간내담도의 불규칙한 협착, 소실, 확장 

소견이 관찰되며, 더욱 진행하면 간내담관의 2차분지를 제외

한 간내담도의 구조가 내시경 역행췌담관조영술에서 관찰되

지 않아 마치 가지치기된 나무와 같은 형태를 보인다.

SSC-CIP는 지속적으로 진행하는 질병으로, 담즙 정체가 

확인되면 그 진행이 대단히 빨라 수개월 내에 대부분 간경변

으로 진행한다.13 또한, 다른 이차성 경화성 담관염이나 일차

성 경화성 담관염에 비하여 진행도 빨라 평균 생존율이 13개

월에 불과하다.14 IgG4 연관 경화성 담관염과는 달리 스테로

이드에 반응이 거의 없으며, 내시경 역행췌담관조영술 등을 

통한 담즙배액술이나 세척술, 비담도배액술 등이 알칼리성 포

스파타아제나 빌리루빈의 호전과 연관이 있다는 보고는 있으

나 질병의 진행을 막지는 못하는 것으로 보인다.5,14 우르소데

옥시콜산 등의 투여도 사망률의 감소를 입증하지 못하였다.15 

SSC-CIP에서 효과적인 치료는 간이식이 유일하며 이식 후에

는 1년 생존율이 85%로 알코올성 간경변에 대한 간이식 성적

과 비견된다.12,16 간경변 외에도 세균성 담관염, 무결석담낭염 

등이 동반되며, 이는 적절한 배액술과 항균제 사용이 필수적

이다. 담관 협착이 심하여 적절한 배액술이 어려울 경우에는 

그 사망률은 매우 높아지는 것으로 보고되었다.12

SSC-CIP는 중환자 의학의 발달로 중환자들의 생존율이 증

가하고 있어 그 빈도가 증가할 것으로 생각된다. SSC-CIP에 

특징적인 혈액 검사는 없으며, 복부 초음파나 조직 검사의 정

확도도 높지 않다. 그러나 그 진행이 빠르고 예후가 좋지 않으

며, 치료가 상당히 제한적이고 간이식만이 유일한 치료법이

다. 따라서 중증 병력이 있는 환자에게서 회복 후 잘 설명되지 

않는 진행성의 담즙 정체성 간질환이 있을 경우 SSC-CIP를 

의심하고 내시경 역행췌담관조영술 등의 적극적인 검사를 고

려해야 하겠다.
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