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서 론

다발성 간낭종은 상염색체 우성으로 유전되는 질환으로

많은 경우에 다발성 신장낭종과 동반이 되는 것으로 알려

져 있다.(1-4) 부검을 통한 결과에 의하면 전체 환자 중에

0.13% 정도에서 확인이 되는 흔하지 않은 질환이다.(5) 대

부분의 다발성 간낭종은 간의 양엽에 존재하고 크기가 다

양한 낭종으로 구성이 되어있는 것으로 보고되고 있다.

치료에 있어서는 증상이 있는 경우에 경피적 천자술 및

경화요법,(6,7) 조개창술(fenestration),(8-11) 수술적 간절제

(12-14), 간이식(15-17) 등의 다양한 방법이 행하여지고 있

다. 이에 저자들은 간좌엽에 국한된 다발성 간낭종으로 간

좌엽절제술을 시행받고 재발 없이 추적관찰이 된 환자를

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환 자 : 김○○, 55세 남자

주 소 : 체중감소, 마른기침, 심와부종물

과거력 : 환자는 복부수술의 병력은 없었으며 당뇨병으로

인슐린주사를 맞고 있었으며 10년 전에 폐결핵을 진단 받

고 항결핵제제를 복용한 경력이 있었다.

가족력 : 기타 가족 중에도 특이한 질환 및 소견이 없었다.

현병력 및 이학적 소견 : 환자는 3개월 전부터 시작된 체

중감소와 마른기침 및 5년 전부터 만져진 심와부종물로 본

원 응급실에 내원하여 본원 내과에서 복부컴퓨터촬영으로

간종물로 진단받고 수술을 권유받았으나 거절하고 퇴원하

였다가 수술을 위해 본원 외과로 입원하였다. 환자는 최근

3개월간 15 kg의 체중감소를 제외하고는 특이소견이 없었

다. 이학적 검사 결과 혈압, 맥박, 호흡수, 체온은 정상이었

고 복부는 팽만되어 있지 않았고 촉진 시 간종물은 심와부

에서 15 10 cm 크기로 만져졌고 촉진 시 동통은 없었다.

검사실 소견 : 말초혈액검사 결과 혈색소 13.5 g/dl, 헤마토

크리트 39.4%, 백혈구 7,700/mm3, 혈소판 278,000/mm3이었

고 생화학검사 결과 총단백 7.1 mg/dl, 알부민 4.6 mg/dl, 총

빌리루빈 0.6 mg/dl, alkaline phosphatase 12 U/L, GOT 31

U/L, GPT 26 U/L였고 CEA, CA19-9, AFP 모두 정상범위에

있었다. 객담의 결핵검사는 음성이었다.

방사선 소견 : 흉부 X선 소견에서 좌측폐에 과거에 결핵

에 의한 병변으로 보이는 다발성 낭성병변이 있었고 복부

단층촬영에서 간좌엽에 다발성 간낭종이 보였고(Fig. 1) 간

혈관조영술상에서도 간좌엽에 조영증강이 되지 않는 낭성

병변이 존재하였다.

수술 소견 : 전신 마취하에 양측 늑골하 절개 및 정중절개

로 개복하였고 복강에 소량의 체액성 복수가 있었고 다발

성 낭종은 간좌엽에 국한되어 있었으며(Fig. 2) 횡경막과 비

장과 낭종 주변의 복막과 심한 유착 소견을 보였으며

Pringle's maneuver 없이 좌측간동맥과 좌측간문맥을 결찰한
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후에 간좌엽절제술을 시행하였다. 수술 중 간중간정맥이

간낭종과 유착이 심해서 출혈이 심하였으나 특별한 이상

없이 수술을 마쳤다.

병리조직학적 소견 : 육안적으로 간낭종을 포함한 간좌엽

은 27 19 6 cm였고 2,250 g 정도였으며(Fig. 3) 단면은 갈

색의 점액성 액체를 함유하고 있는 다낭성 조직이었으며

일부 포함된 간조직은 정상 간조직의 형태를 보였으며 간

경화나 섬유화 소견은 볼 수 없었다. 조직학적으로 한 층의

입방형 상피(cuboidal epithelium)로 둘러싸인 다양한 크기의

낭성병변이 존재하였고 작은 크기의 biliary microhamartoma

(Von Myenburg complex)가 관찰되었고(Fig. 4) 핵층형성

(nuclear stratification)이나 이형성(atypia)은 보이지 않고 병

변을 둘러싸고 있는 정상조직도 lobular structure가 약간은

뒤틀린 양상을 보여 주었고 간문맥주변으로 간담도의 증식

및 경미한 염증소견이 확인되었고 병리학적 진단은 다발성

간낭종이었다.

수술 후 경과 : 수술 후에 당뇨는 인슐린으로 잘 조절이

되었고 수술 후 65일째 T관 거치 상태로 외래에서 T관을

제거하기로 하고 퇴원하였고 퇴원 후 19일째 T관을 제거하

고 외래에서 추적관찰하였다. 수술 후에 계속적으로 과다

한 음주로 인한 간기능부전 및 복수가 있었고 수술 후 1년

10개월 후에는 황달이 생겨서 검사한 복부컴퓨터단층촬영

결과 수술 부위의 재발의 증거는 없었으나 간문부 부위의

양성담도 협착 내지는 간문부암이 의심되는 부분이 있어

수술을 권유하였으나 치료를 거부하고 자가퇴원 8개월 후

에 사망하였다.

고 찰

성인다발성 간낭종(adult polycystic liver disease)는 아주

드문 간의 양성종물로 상염색체 우성으로 유전되는 다발성

신장낭종과 자주 동반되어 나타나는 질환으로 사후검안결

과상 0.13∼0.6%의 발병률을 보인다.(5) 본 증례에서는 다

발성 신장낭종과는 동반하지 않고 간의 좌측엽에만 국한된

Fig. 1. CT scan of adult polycystic liver disease in the left lobe
of the liver.

Fig. 2. Operative field of adult polycystic liver disease in the left
lobe of the liver.

Fig. 3. Gross specimen of resected left lobe of the liver including
adult polycystic liver disease. Multiple cystic spaces are
seen.

Fig. 4. Microscopic finding of adult polycystic liver disease. Cystic
space and Von Myenburg complex are seen (H&E 40).
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예였다. 병인은 낭종 내의 당수치가 낮고 분비되는 immu-

noglobulin A가 있고, cytokeratin이나 다른 담도의 특이한 표

지(marker)를 발현하여서(18) 담도의 상피에 의한 biliary

microhamartomas 등으로 설명되고 있다.(5) 이러한 biliary

microhamartoma는 선천성인지 후천적인 것인지는 확실하

지는 않지만 실험동물이나 인간에서 일정한 독소에 노출이

되었을 때 생기는 것으로 되어 있다.(19)

대부분의 다발성 간낭종은 증상이 없으나 간실질 및 낭

종의 확장에 의하거나 주위조직을 압박하여 증상이 생길

수 있고 복부둘레의 증가, 만성적인 복부팽만감 등이 흔한

임상소견이다.(20) 합병증이 생기는 경우는 5% 미만이고

(20) 합병증의 종류로는 출혈, 파열, 감염,(21) 담관정체,(22)

간문맥고혈압,(23) 복부대정맥의 압박,(24) 복부의 팽만에

의한 호흡불량(25) 등의 다양한 합병증을 보이고 있지만 간

기능부전의 소견을 보인 보고는 없었다. 본 증례에서는 심

한 체중감소와 심와부종물을 호소하였다.

다발성 간낭종의 치료에 있어서 수술의 적응증은 Que 등

(26)에 의해서 복부팽만, 복부통증, 조기포만감, 무기력증,

앙와시 호흡곤란, 감염된 낭종, 투석 시에 혈압저하, 간담도

폐쇄, 심한 복수 등을 생각할 수 있지만 그 외에도 여러 가

지 경우에 수술을 고려해 볼 수 있다.

증상이 있는 적은 수의 큰 크기의 낭종은 경피적배액술

나 경화요법으로 치료가 가능하며 요즘에는 복강경에 의한

배액술도 시행되고 있다.(27) 수술이 불가능한 다발성 간낭

종도 제한적이지만 배액술이 사용될 수 있다. 하지만 낭종

의 배액술만이 완전한 치료법이 아니고 재발이 될 수 있는

것으로 알려져 있다.(28)

다발성 간낭종은 광범위한 낭종의 조개창술, 간절제, 간

절제와 낭종의 조개창술의 병합요법 등이 행하여져 왔다.

낭종의 조개창술은 Lin 등(8)이 보고한 바에 의하면 단기간

의 증상의 호전은 볼 수 있으나 장기간의 추적관찰을 한

경우 간낭종의 크기를 감소시킬 수 없었으며 개복술에 의

한 경우 중간에 있는 낭종을 처리할 수 없고 수술 후에 다

시 낭종의 벽이 생기고, 조개창술을 시행한 간의 구조가 단

단하기 때문에 복부팽만의 해소에 별 도움을 주지 못하는

것으로 알려져 있다. 또 여러 번의 복부수술로 인한 장유착

등으로 추후에 간이식 등의 수술 시에 큰 어려움을 준다.

최근에는 비록 성적은 좋지 않으나 복강경을 이용하여

unlooping을 시행하기도 하지만 광범위 낭종 unlooping의 경

우에는 공기색전증(air embolism) 등의 위험한 점이 있

다.(29)

Armitage와 Blumgart(30)는 간절제와 간낭종의 조개창술

을 동반하여 시행하였고 Que 등(26)은 이러한 술식을 이용

하여 증상이 심하고 낭종이 심한 한자에서 증상의 호전을

보였다고 하지만 장기적인 추적관찰이 필요하다.

다발성 간낭종 환자에서의 간이식은 간 전체를 간낭종이

모두 차지하고 있고 동반된 간기능 부전이 있는 경우에 제

한적으로 시행되어 왔으나 최근에는 간이식의 성적이 좋아

지고 수술의 합병증이 적어지면서 조개창술이 간실질의 견

고함으로 불가능한 경우에도 고려해 볼 수 있는 치료법이

되었다.(15-17)

저자들은 다발성 간낭종이 한엽에 국한된 경우에 조개창

술을 시행하지 않고 해부학적인 간엽절제술로 성공적으로

다발성 간낭종을 치료하였고 수술 후에 재발의 증거 없이

환자가 증상을 호소하지 않았기에 보고하는 바이다.
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