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간문부 담관암(Klatskin Tumor)으로 오인된 원발 담관 림프종 1예

인제대학교 의과대학 부산백병원 내과학교실

강현구ㆍ최정식ㆍ서정아ㆍ문성수ㆍ김지현ㆍ지삼룡ㆍ이연재ㆍ설상영

A Case of Primary Biliary Malignant Lymphoma Mimicking Klatskin Tumor

Hyoun Gu Kang, M.D., Jung Sik Choi, M.D., Jeong Ah Seo, M.D., Sung Soo Moon, M.D., 
Ji Hyun Kim, M.D., Sam Ryong Jee, M.D., Youn Jae Lee, M.D., and Sang Yeong Seol, M.D.

Department of Internal Medicine, Inje University College of Medicine, Pusan Paik Hospital, Busan, Korea

Primary non-Hodgkin's lymphoma of the extrahepatic bile duct presenting as obstructive jaundice is extremely 

rare. A 60-year-old man was admitted due to suddenly developed jaundice. Computerized tomography and endo-

scopic retrograde cholangiopancreatography showed a tumor at the proximal common hepatic duct. These clinical 

and radiologic findings resembled those of Klatskin tumor. The resection of the common hepatic duct tumor, 

lymph node dissection, and Roux-en-Y hepaticojejunostomy were carried out. There was no regional lymph node 

metastasis and no residual tumor at the resection margins. Histology and immunohistochemistry of the resected 

specimen confirmed a diffuse large B-cell malignant lymphoma involving the common hepatic duct. The patient is 

scheduled to receive adjuvant chemotherapy. In summary, primary non-Hodgkin's lymphoma of the extrahepatic 

bile duct, despite its rarity, should be considered in the differential diagnosis of causes for obstructive jaundice. 

An accurate histopathologic diagnosis and surgical resection combined with chemotherapy may be the approach to 

offer a chance for cure. (Korean J Gastroenterol 2009;54:191-195)
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서      론

  담관을 침범하는 악성 림프종은 전신 림프종에 의해 이차

적으로 발생하는 것이 대부분이며,
1-6 그에 반해 원발로 담

관에서 발생하는 악성 림프종은 매우 드문 질환이다. 원발 

위장관 림프종은 위장관 증상이 주 증상이고 주 병소가 위

장관인 것으로 정의하며 위장관에서 발생하는 악성 종양 중 

1-4%를 차지하는 비교적 드문 질환이다. 원발 담관 림프종

의 초기증상으로는 전신 림프종에서처럼 열감, 체중감소 등

의 전신 증상을 호소하는 경우가 대부분으로, 폐쇄 황달의 

증상을 초기에 나타내는 원발 담관 림프종은 더욱 흔하지 

않은 드문 질환이다.
1-6 원발 담관 림프종은 1982년 Nguyen

이 첫 예를 보고한 이후 현재까지 약 20예가 보고되어 있

다.
7 국내에서는 1997년 Kim 등8이 첫 예를 보고 한 이래 현

재까지 3예만이 보고되어 있는 매우 드문 질환이다.

  저자 등은 황달을 주소로 내원하여 간문부 담관암(Klat-

skin tumor)으로 수술을 시행하였으나 수술 후 조직 검사를 

통해 담관의 원발 악성 림프종으로 진단된 1예를 경험하였

기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 



192  대한소화기학회지: 제54권 제3호, 2009

Fig. 1. Axial contrast-enhanced CT scans during the portal venous phase showed bile duct wall thickening of hyperattenuation from right 

secondary confluences (arrow in A) to the proximal common hepatic duct (arrow in B), and diffuse dilatation of both intrahepatic bile 

ducts.

Fig. 2. Magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP) 

showed stenosis of the main hepatic duct junction (arrow) with 

dilatation of intrahepatic bile ducts.

증      례

  60세 남자 환자가 약 1주 전 갑자기 발생된 황달을 주소

로 인근 의원에 내원하여 복부 초음파 검사를 시행하였다. 

복부 초음파에서 간문부 담관에 종괴가 관찰되어 추가 검사 

위해 본원으로 전원되었다. 환자의 과거력으로는 1년 전에 

당뇨와 고혈압을 인근 의원에서 진단 받고 현재 경구 약물 

치료 및 식이 요법 중이며, 30 pack year의 흡연력과 1주에 

소주 2-3병 정도 마시는 음주력이 있었다. 가족력에는 특이 

사항이 없었다. 환자는 발열 및 야간 발한 등의 전신 증상은 

관찰되지 않았으며, 체중 감소 역시 관찰되지 않았다. 내원 

당시 환자의 생체 활력 징후는 혈압 130/80 mmHg, 맥박 76

회/분, 호흡수 20회/분, 체온 36.8
oC였다. 의식은 명료했으며 

급성 병색을 보였다. 두경부에 특이 소견은 관찰되지 않았

으며, 목이나 액와 주위의 림프선은 만져지지 않았다. 흉부 

청진에서 심음은 규칙적이었고 양측 폐야에 천명음이나 수

포음은 들리지 않았다. 복부 진찰에서 간이나 비장은 촉지 

되지 않았으며 장음은 약간 감소해 있었다. 복부에 자발통 

및 압통, 반동 압통은 관찰되지 않았다. 사지 검사에서 피부 

자반증이나 하지 부종 등은 없었다. 내원 당일 시행한 말초 

혈액 검사에서 백혈구 5,470/mm
3, 혈색소 13.8 g/dL, 헤마토

크리트 45.5%, 혈소판 225,000/mm
3이었다. 혈청 생화학 검사

에서 혈액요소질소 20 mg/dL, 크레아티닌 0.7 mg/dL, AST 

42 IU/L, ALT 94 IU/L, 총 단백 6.2 g/dL, 알부민 3.9 g/dL, 총 

빌리루빈 13.4 mg/dL, 직접 빌리루빈 8.3 mg/dL, LDH 555 

IU/L, γ-GTP 232 IU/L, ALP 1,253 IU/L, CA19-9 166.5 

IU/mL이었다. 흉부 및 복부 X선에서는 특이 소견이 관찰되

지 않았다. 복부 전산화단층촬영촬영(CT)에서는 근위부 총

담관에 조영증강이 되는 종괴가 관찰되며 종괴로 인하여 양

측 간내 담관의 미만 확장이 관찰되었다. 종괴는 근위부로 

우측 2차 합류부까지 침범하여 Bismuth type IIIa의 간문부 

담관암(Klatskin tumor)으로 추정되었다(Fig. 1). 자기공명췌

담관조영술(MRCP)에서는 양측 간내 담관은 확장되어 있으

며 근위부 총담관에 종괴로 생각되는 저신호강도(low signal 

intensity) 소견이 관찰되었다(Fig. 2). 역행 담췌관조영소견에

서 내시경 경비 담즙배액 카테터가 삽입되어 있으며, 조영
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Fig. 3. Endoscopic nasobiliary drainage tube cholagiography re-

vealed a long segment stricture at the hilar area with the visual-

ization of right anterior superior segmental intrahepatic bile duct 

only, suggesting Klatskin tumor Bismuth type IIIa. 

Fig. 4. (A) The resected specimen 

showed diffuse infiltrating neo-

plastic lymphoid cells at surround-

ing bile ducts and liver tissue 

(H&E stain, ×200), (B) Tumor 

cells were positive in immunohi-

stochemical staining for the B 

cell-associated CD 20. 

제 주입 시 간문부에 종괴에 의한 분절 협착이 관찰되며 이

로 인해 간 좌 우담관이 분리되어 있다. 상당량의 조영제가 

주입된 것으로 보이나, 우측 제8분절 담관만이 조영되고 있

어 우측 2차 합류부로의 종양 침범이 강력히 의심되어 역시 

Bismuth type IIIa의 간문부 담관암의 가능성이 높은 것으로 

추정되었다(Fig. 3). 결과적으로 수술 전 임상증상 및 영상 

소견으로 간문부 담관암(Bismuth type IIIa)으로 진단하였으

며, 수술을 위해 외과로 전과하였다. 수술 소견에서는 복강 

내에 복수나 전이 결절은 관찰되지 않았으며, 간문부 담관

에서 우측 간내 담관까지 종괴가 관찰되어 절제술을 시행하

였다. 근위부 담관 절제면의 동결절편검사(frozen biopsy)를 

시행하였으며, 동결절편검사에서 종양세포가 발견되지 않

아 담관 절제 및 주변 림프선 절제술 후 Roux- en-Y 간담도

공장문합술(hepaticojejunostomy)을 시행하였다. 수술 표본에

서 총수담관 쪽의 원위부에서는 종양세포가 발견되지 않았

으나, 간내 담관 쪽의 근위부에서는 종양세포가 발견되었

다. 수술 후 병리소견으로 비정형 거대 림프구의 미만 침윤

이 관찰되었으며, 면역조직 검사에서 T 세포 표지자인 

CD45RO, CD3에서는 음성 소견을 보였으나, B세포 표지자

인 CD20에서는 양성으로 관찰되어(Fig. 4) 간문부 담관을 

침범한 원발 간내담관 B-미만 대세포 림프종으로 최종 진단

되었다. 

고      찰

  담관을 침범하는 악성 림프종은 대부분이 전신 림프종에 

의해 이차적인 침윤에 의한 것으로 알려져 있으며,
1-6 담관

에서 발생하는 원발 악성 림프종은 매우 드문 질환이다. 위

장관에서 발생하는 원발 림프종의 발생 빈도는 위, 소장, 대

장, 식도 순서로 발생하며, 담관에서 발생하는 경우는 매우 

드물다. 1982년 Nguyen이 첫 보고를 한 이후 현재까지 약 

20예 정도만이 보고되어 있다.
7 특히 간문부 담관암(Klatskin 

tumor)으로 오인된 담관에 발생한 원발 담관 림프종은 현재

까지 2예만이 보고된 매우 드문 질환이다.
9 담관에서 발생

하는 악성 림프종은 전신 림프종에서처럼 복통, 체중 감소 

그리고 발열 등의 전신 증상들이 흔한 초기증상이며, 황달

을 유발하는 경우는 흔치 않다. 황달이 발생하는 경우는 림

프종이 간 실질이나 간 문맥 등에 이차적으로 침윤된 경우

가 가장 흔한 것으로 알려져 있으며, 림프종에 의해 담관이 

직접 폐쇄되는 경우는 드문 것으로 알려져 있다.
10 드물게 

담관의 폐쇄가 발생한다면 주로 담관 주변에 종대된 림프절

이 담관을 눌러 폐쇄하는 경우가 비교적 흔한 것으로 알려

져 있으나, 원발 담관 림프종이 성장하여 담관이 폐쇄되는 
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경우는 매우 드문 것으로 알려져 있다.11,12 

  위장관에서 발생하는 원발 림프종은 대개 B-세포 기원의 

림프종이며, 보고마다 차이가 있으나 MALT 림프종, B-미만 

대세포 림프종이 가장 많다.
13-16 특히 담관에서 발생하는 원

발 담관 림프종은 대부분이 B-세포 계열의 대세포 림프종이

며 비호지킨 림프종이다.
9 

  진단은 초음파, 복부 전산화단층촬영, 자기공명췌담관조

영술(MRCP) 등이 사용되고 있지만 방사선 소견과 임상증

상만으로 담관암과 감별 진단하기에는 어려운 실정이다. 

Takehara 등
17은 초음파에서 담관 내를 차지하는 종괴가 균

질한 저음영의 소견이 관찰될 때 림프종을 의심하는 것을 

제시하고 있으나 논란의 여지가 많다. 현재까지는 담관에서 

발생한 원발 담관 림프종의 확진은 수술 후에 얻어진 조직 

소견으로 이루어지고 있다.

  위장관을 침범하는 원발 림프종은 출혈이나 천공 등의 합

병증이 없다면 수술하지 않고 항암 화학요법으로 치료하는 

것이 원칙으로 받아들여지고 있으나, 담관에 발생한 원발 

림프종의 최선의 치료는 아직 정립되어 있지 않다. 몇몇 보

고에 의하면 적은 수의 환자이긴 하지만 원발 담관 림프종 

환자에서 수술 절제술을 시행한 후 항암 화학요법만 시행한 

경우와 수술 후 항암 화학요법과 방사선 치료를 동반한 경

우에 좋은 결과가 있었다.
1,17-19 방사선 치료가 원발 담관 림

프종에서 어떠한 역할을 하는지는 동반하여 시행한 경우가 

약 3예에 불과하여 현재까지 명확치가 않으나, 수술과 항암 

화학요법 후에도 림프종이 남아있는 경우나, 림프종에 의해 

통증이 있을 때 증상 완화에 효과가 있을 것으로 생각되고 

있지만 매우 제한적이다. 

  전신 림프종에 의해 이차적으로 림프절외 조직이 침윤되

는 경우는 대부분 말기 림프종으로 예후가 불량하지만,
10 원

발 림프절외 림프종은 예후가 비교적 좋은 것으로 보고 되

고 있다. 

  담관암과 원발 담관 림프종은 치료와 예후에 큰 차이를 

보인다. 그러므로 폐쇄 황달을 주소로 내원한 환자에서 간

외 담관의 종괴에 대한 감별 진단 시 담관 림프종 또한 고

려해야 할 것으로 생각하며, 수술 전 담관암으로 진단되어 

수술을 시행한 후에 얻어진 조직 소견에서 담관에 발생한 

원발 림프종으로 진단된다면 수술 후 보조 항암 화학요법을 

시행하여야 하며, 필요에 따라 방사선 치료가 고려되어야 

한다. 
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