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IV형 담관 낭종에서 발생한 간내담관암 1예
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A Case of Intrahepatic Cholangiocarcinoma Associated with Type IV Choledochal Cyst

Suk Hun Kim, Hyung Wook Kim, Dae Hwan Kang, Min Dae Kim, Jin Ho Lee, Jae Hyung Lee, Bong Gap Kim and Jong Hwan Park
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Anomalous union of the pancreaticobiliary duct (AUPBD) is a congenital anomaly that is defined as a junction of the bile 
duct and pancreatic duct outside the duodenal wall. This anomaly results in a loss of normal sphincteric mechanisms at 
the pancreaticobiliary junction. As a result, regurgitation of pancreatic juice into the biliary system develops and causes chol-
edochal cysts, choledocholithiasis, cholangitis, pancreatitis and malignancy of the biliary tract. Gallbladder cancer or common 
bile duct cancer associated with AUPBD and choledochal cysts have been frequently reported. But, intrahepatic chol-
angiocarcinoma associated with this condition has been only rarely reported. Here, we report a case of intrahepatic chol-
angiocarcinoma associated with AUPBD and choledochal cyst. (Korean J Gastroenterol 2012;60:123-127)
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서    론

췌담관 합류이상은 십이지장 벽 밖에서 담관과 췌관이 합

류하는 선천성 기형으로, 췌액의 담도내 역류가 발생하여 담

관낭종, 담관염, 담관 결석, 췌장염, 그리고 담낭암, 담관암이 

발생하는 것으로 알려져 있다.1 악성 변화에는 담즙과 췌액의 

상호 역류가 중요한 인자로 알려져 있고, lysolecithin 등이 

세포막에 심한 손상을 주며, 발암과정에 K-ras oncogene과 

p53 suppressor gene의 변이가 관여한다고 알려져 있다.2 이

러한 현상은 담즙과 췌액이 지속적으로 저류되는 담낭과 총담

관에 영향을 미쳐 담낭암과 총담관암이 주로 발생하게 되지만 

상대적으로 지속적인 저류가 적은 간내담관에서의 담관암 발

생은 드물게 보고되고 있다.3,4 이에 저자들은 췌담관 합류이

상과 담관낭종을 동반한 간내담관암 1예를 경험하여 보고하

는 바이다.

증    례

39세 여자가 4일간의 발열, 우상복부 통증으로 응급실로 

왔다. 과거력, 가족력, 사회력에서 특이소견은 없었다. 신체검

사에서 37.7oC의 발열과 복부 압통이 있었고 반발통은 없었

다. 내원 당시 백혈구 5,500/mm3, 혈색소 10.2 g/dL, 혈소판 

188,000/mm3이었고, CRP는 5.9 mg/dL로 증가되어 있었다. 

생화학검사에서 AST 274 IU/L, ALT 263 IU/L, total bilir-

ubin 1.7 mg/dL, direct bilirubin 1.2 mg/dL, ALP 675 U/L, 

GGT 411 U/L, LDH 570 IU/L로 증가되어 있었고, amylase 

221 IU/L, lipase 54 U/L이었다. 종양표지자 검사에서 CEA

는 1.4 ng/mL로 정상범위였지만, CA 19-9은 139.7 U/mL로 

증가된 소견이 보였다. 복부 전산화단층촬영에서 양측 간내담

관과 총담관의 확장이 관찰되었고, 좌측 간내담관에서 유두상 

돌기형태의 거대 종괴가 관찰되었으며 우측 간내담관에서도 
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Fig. 1. Abdominal CT findings. Abdominal CT scan showed papillary
projected mass (arrow) with ductal dilation in the left intrahepatic
duct (A) and ductal dilation of the right intrahepatic duct and the 
common bile duct (B), right intrahepatic solid mass (arrow) (C). Also
abdominal CT showed both kidneys with large, multiple cysts.

역시 작은 유두상 종양이 관찰되었다(Fig. 1). 또한 양측 신장

은 커져있고 많은 수의 낭종이 있었으며, 가족력이 있어 상염

색체 우성 다낭신(autosomal dominant polycystic kidney 

disease)으로 판단되었다. 자기공명 췌담관조영술에서 확장

된 총담관이 췌관에 합류하는 이상소견이 관찰되었고, 양측 

간내담관의 동맥류 모양의 확장과 함께 좌측 간내담관에는 유

두상으로 돌출된 고형 종괴가 관찰되었으며, 우측 간내담관에

서도 작은 유두상 종괴가 관찰되었다. 이 종괴는 T1 강조영상

에서 저 신호강도, T2 강조영상에서 고 신호강도를 보였으며, 

조영 증강 영상에서 점차적인 증강을 나타내었다. 그리고 양

측 신장과 간 내에 다양한 크기의 무수히 많은 낭종들이 관찰

되었다(Fig. 2). 내시경적 역행성 담췌관조영술에서 총담관의 

확장이 심해 정확히 판단하기는 힘드나 췌담관의 합류부 이상

으로 췌관이 담관에 유입되는 소견이 관찰되었고, 좌측 간내

담관에 유두상 종괴가 관찰되었다. 총담관의 심한 확장으로 

인해 총담관 내에 뚜렷한 종괴를 관찰하기 어려웠고, 간문부 

담관의 협착 소견이 의심되었지만 췌담관 합류이상으로 인해 

생검 겸자의 진입이 어려워 조직검사는 시행하지 못하였다. 

내시경 경비적 담즙배액술을 시행하였고, 배액된 담즙으로 시

행한 검사에서 amylase 27,512 IU/L, lipase 25,340 U/L로 

증가되어 있어 췌액의 담관 내로의 역류를 확인할 수 있었다. 

유치된 경비적 담즙배액관으로 다음 날 조영술을 시행하였다. 

배액관이 총담관 방향으로 이동하여 양측 간내담관의 정확한 

관찰이 힘들었지만 우측 간내담관의 작은 유두상 종괴는 관찰

할 수 있었다(Fig. 3). 양전자방출 전산화단층촬영에서 좌측 

간내담관에 과대사를 보이는 종괴(SUVmax 14.9)가 관찰되었

고 복부 및 골반 부위의 림프절 전이소견은 관찰되지 않았다

(Fig. 4). 좌측 간내담관에서 초음파 유도 조직생검이 행해졌

고 병리조직검사 결과에서 담관 주위 침윤이 있는 중등도 분

화형 관내 담관형 담관암으로 진단되었다(Fig. 5). 환자는 좌

측 간내담관에 주된 종괴가 있었으나 ERCP, CT와 MRCP에

서 우측 간내담관에서도 종괴가 관찰되어, 근치적 절제가 어

려운 상태로 판단하고 항암치료를 시행하였다. Gemcitabin

과 oxaliplatin 병합요법으로 9차례 항암치료를 받았으며, 10

번째 항암치료 중에 oxaliplatin으로 인한 신경병증으로 약물

을 중단하고, gemcitabin 단독으로 치료를 받았다. 이후에 두 

차례 carboplatin과 5-fluorouracil로 항암치료를 받았으나 

폐렴이 발생하여 결국 사망하였다. 

고    찰

췌담관 합류이상(anomalous union of pancreaticobiliary 

duct)은 십이지장 벽 밖에서 췌관과 담관의 합류가 이루어지

는 드문 선천성 기형으로서 서양인보다 동양인에서 더 흔하게 

발견이 되며, 담관 낭종, 담관염, 담관 결석, 담관암, 췌장염을 

유발한다고 알려져 있다.5 이러한 기형은 오디 괄약근 상부에

서 췌관과 담관이 합류하게 되며, 합류방법에 따라 Kimura 
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Fig. 2. MRCP findings. (A) MRCP 
showed dilation of the common bile 
duct and anomalous union of pan-
creaticobiliary duct (arrow). (B) The 
additional small, papillary mass (white
arrow) was also seen in the right intra-
hepatic duct (IHD) with large projected
solid mass (black arrow) in left IHD.

Fig. 3. ERCP findings. (A) It showed 
fusiform dilation of the common bile 
duct and papillary mass in the left 
intrahepatic duct (IHD) (arrow). (B) 
Endoscopic naso biliary drainage 
tubography showed small, papillary 
mass in the right IHD (arrow).

Fig. 4. PET-CT findings. It showed hypermetabolic mass (SUVmax 
14.9) in the left intrahepatic duct, suggesting malignant mass.

type의 두 가지로 분류된다. 췌담관형(type 1)은 주췌관이 총

담관으로 합류하게 되고, 담췌관형(type 2)은 총담관이 주췌

관에 합류하는 형태이다.6 진단적 방법으로는 복부 초음파, 전

산화단층촬영, 내시경 역행성 담췌관조영술, 자기공명 췌담관

조영술 등이 있고, 복부 초음파에서 3 mm 이상의 담낭벽의 

비후와 8 mm 이상의 담관 확장이 진단에 도움을 줄 수 있

다.6,7 직접적인 췌담관 조영술에서 췌담관 공통관의 길이가 

15 mm 이상이면 진단이 가능하지만 공통관의 길이를 정확히 

측정하기 어렵고 담관의 확장이 심하거나 췌담관 합류가 복잡

한 경우는 진단이 어려울 수 있다. 이러한 상황에서 가장 도움

이 되는 검사법은 좀더 정확히 해부학적 변화를 관찰할 수 

있는 자기공명 췌담관조영술이 될 수 있고, 내시경 경비 담즙 

배액술을 시행하여 담관 내 췌장 효소치를 측정하여 비정상적

으로 증가된 소견을 확인하면 담관 내 췌액의 존재를 확인하

게 되므로 진단에 도움을 줄 수 있다.8 이 증례는 내시경 역행

성 담췌관조영술과 자기공명 췌담관조영술을 볼 때 Kimura 

type 2로 관찰된다. Kimura 등9의 보고에 따르면 췌담관형

(type 1)은 경도의 간외담관 확장과 경한 증상을 보이며, 상대

적으로 고령에서 나타난다. 반면, 담췌관형(type 2)은 비교적 

젊은 나이에서 발생하며, 간외담관 확장이 두드러지고 황달, 

복통, 복부 종괴가 종종 중한 증상으로 나타난다.
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Fig. 5. Moderately differentiated adenocarcinoma was seen (H&E). (A) ×100, (B) ×400.

췌담관 합류이상은 담관 낭종과 깊은 관련이 있는데, 자유

로운 췌액의 담관내 역류로 인해 만성염증이 담관 내에서 지

속적으로 발생하고 점막의 파괴, 섬유화가 초래되어 결국 담

관 내압의 상승을 야기하므로 담관의 낭종성 확장이 발생하게 

된다.10 담관 낭종은 Todani 등11에 의해 분류되었는데 1형은 

단일로 간외담관에 있는 경우, 2형은 간외 게실이 있는 경우, 

3형은 총담관류로 십이지장 벽 내에 간외담관으로 한정된 경

우, 4형은 간외와 간내에 발생한 IV A형과 다발성의 간외 낭

종이 있는 IV B형으로 나누어지고, 5형(Caroli 증후군)은 다

발성의 간내낭종으로 정의된다.11-13 담관 낭종의 유형별로 

type I형과 type IV형이 췌담관 합류이상을 가장 많이 동반한

다고 보고되고 있으며, Bakka 등14은 담관 낭종 환자의 

40-85%에서 췌담관 합류이상을 동반한다고 보고하였다.

췌담관 합류이상은 담관계암과 연관이 많은데 Sandoh 

등15은 담낭암에서 췌담관 합류이상의 빈도가 담관암에서의 

빈도보다 훨씬 높다고 보고하였고 특히 췌담관형의 합류이상

이 담낭암으로의 진행을 촉진시킨다고 보고하였다. 기전으로

는 췌장액 내의 trypsin이 phospholipase A2를 활성화시키

게 되고 phospholipase A2는 강력한 점막 파괴 작용을 하게 

되며 lecithin을 lysolecithin으로 변화시키게 되는데 이 또한 

강력하게 세포 점막에 손상을 주게 된다.16 유전자 변이도 관

계한다고 보고되고 있는데, 췌담관 합류이상이 있는 담낭암 

환자에서 췌담관 합류이상이 없는 담낭암 환자에서보다 

K-ras 변이와 p-53 변이가 높게 나타났다.17 Hasumi 등18은 

담관의 낭종형 확장이 있는 췌담관 합류이상의 환자에서 담관

암의 빈도를 담췌관형에서 7.3%, 췌담관형에서 11.3%로 보고

하였으며, 담관의 낭종형 확장이 없는 췌담관 합류이상의 환

자에서 담관암의 빈도는 담췌관형에서 2.6%, 췌담관형에서 

3.2%로 보고하였다. 이번 증례에서는 낭종형의 확장이 있고, 

췌담관형으로 빈도가 높은 군에 속하였다.

췌담관 합류이상의 치료는 담낭암을 예방하기 위해 담낭절

제술을 시행하며 총담관 확장을 동반하는 경우는 총담관 절제 

및 간공장 문합술을 추가로 시행한다. 일부에서는 췌관 확장

을 동반하는 경우 pylorus preserving pancreaticoduode-

nectomy나 Whipple 수술을 주장하지만 좀 더 많은 연구가 

필요하다.17

담관 낭종 수술 후에 간내담관암의 발생의 증례가 드물게 

보고 되었지만, 본 증례는 췌담관 합류 이상 및 IV형 담관 낭

종을 동반한 간내담관암으로 매우 드문 증례이며 진단 당시 

근치적 수술이 어려운 상태로 발견되어 전암성 병변인 췌담관 

합류이상의 중요성을 상기시킨다.3,4 이 질환의 조기 진단과 적

절한 치료방법에 대한 더 많은 연구가 필요하다고 생각된다.
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