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서      론

  원발성 장 림프관 확장증은 원인 미상의 선천적인 

장 림프계의 장애로 림프관의 확장과 파열로 인하

여 림프내의 단백, 지방, 유미 입자, 림프구가 장내 

또는 복막으로 빠져나감으로써 지방 흡수의 장애와 

단백 소실성 장질환을 초래하는 질환이며 결과적으

로는 저단백혈증, 부종, 저림프구증이 동반된다. 

1961년 Waldman 등1)이 소장 생검에서 장 림프관의 

이상을 발견하고 단백 소실을 일으키는 독립된 장

질환으로서 “원발성 장 림프관 확장증”이란 용어를 

처음 사용한 이래로 국내외에서 성인에서의 여러 

보고가 이루어져 왔으나 소아에서는 매우 드문 질

환으로 현재까지 국내에서는 몇 례가 보고되었을 

뿐이다. 

  저자들은 전신 부종을 주소로 내원한 환아에서 

장 단백 소실이 발견되었고, 장 조직 검사를 통해 

원발성 장 림프관 확장증으로 진단되어 medium 

chain triglyceride를 투여하는 지방 억제 식이요법으

로 증상 호전을 보 던 1례를 경험하 기에 보고하

는 바이다.
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Primary intestinal lymphangiectasia is a congenital lymphatic disorder in which intestinal lymphatic 

channels are dilated and ruptured resulting in loss of protein, lipid, and lymphocyte into the intestine 

or peritoneum. As a result, hypoalbuminemia, generalized edema, diarrhea are clinically manifested. 

We report a case of primary intestinal lymphangiectasia with generalized edema which occurred 

in a 7-year old boy who was treated with lipid restriction diet with medium chain triglyceride oil 

supplement. (Korean J Pediatr Gastroenterol Nutr 2004; 7: 253∼259)
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증      례

  환  아: 김○현, 6년 5개월, 남아

  주  소: 전신 부종, 설사, 우측 음낭 팽대

  현병력: 평소 건강하던 환아로 2개월 전부터의 우

측 음낭 팽대 및 2주 전부터의 양하지 함요 부종 및 

눈주위 부종, 1주 전부터의 하루 5회 이상의 설사를 

주소로 내원하 다.

  진찰 소견: 내원 당시 혈압 105/60 mmHg, 맥박 90

회/분으로 정상이었으며 환아의 키는 122 cm (90∼

97 percentile), 몸무게 26 kg (90∼97 percentile)로 성

장 장애는 보이지 않았으며 체질량지수는 17.4 

kg/m
2로 다소 저하되어 있었다. 급성병색을 띠지 않

았으며 열은 없었고 경한 복부 팽만, 양하지 함요 

부종, 눈주위 부종을 보이고 있었으며 호흡곤란은 

없었다. 장음은 정상이었으며 복부의 압통은 없었다. 

오른쪽 서혜부 및 오른쪽 음낭은 팽대되어 있었다.

  임상 검사 소견: 혈액 검사에서 백혈구 6,360/mm3 

(과립구 79%, 림프구 12%, 단핵구 4%), 혈색소 12.1 

g/dl, 혈소판 417,000/mm
3으로 빈혈이나 백혈구 감소

증은 보이지 않았으며 림프구 감소증이 동반되어 

있었다. 간 기능 검사상 AST 51 IU/L, ALT 32 IU/L, 

PT/PTT 89%/35 sec로 정상이었으며 혈청 콜레스테

롤치는 110 mg/dl (130∼250)로 감소되어 있었다. 

Triglyceride는 88 mg/dl (60∼160)으로 정상이었고 

총단백과 알부민치는 각각 2.9 g/dl, 1.6 g/dl로 감소

되어 있었다. 혈청 BUN 및 Creatinine도 각각 6.4 

mg/dl, 0.5 mg/dl으로 정상이었다. Immunoglobulin 검

사에서 IgG 152 mg/dl (700∼1,500), IgA 66 mg/dl (70 

∼400), IgM 23 mg/dl (40∼230)으로 모두 감소되어 

있었다. C-reactive protein (CRP)은 정상이었으며 

Antinuclear antibody (ANA), Rheumatoid factor 등의 

자가 면역 질환 검사상 이상 소견을 보이지 않았다. 

소변 검사상 단백은 검출되지 않았으며 기타 혈뇨, 

농뇨의 소견 또한 관찰되지 않았다. 단백 소실 장질

환을 의심하는 24시간 대변 α1-antitrypsin clearance

는 2,912 ml/day (0∼27)로 크게 증가되어 있었고, 대

변 검사상 parasite, shigella, salmonella는 검출되지 

않았으며 잠혈 반응 및 지방변 소견도 없었다. 

  방사선 검사 소견: 흉부방사선 검사상 심비대는 

없었으며 흉막액의 소견은 보이지 않았다. 복부초

음파 검사상 소량의 복수가 관찰되었고 전체적으로 

소장벽의 두께가 증가되어 있었다(Fig. 1). 수차례의 

알부민 투여 후 음낭 수종은 소실되었으며, 음낭 초

Fig. 1. Abdominal ultrasonographic finding: Diffuse 

small bowel wall thickenings of entire abdomen with 

abnormal hypoechoic mesenteric thickening and 

infiltrations of entire small bowel mesentery with 

enlarged mesenteric lymph nodes.

Fig. 2. Abdominal CT finding: Diffuse small bowel wall 

thickenings of entire small bowel levels with relatively 

spared large bowel wall. Small amount of reactive fluid.
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음파 검사상 음낭벽의 두께는 정상이었으며 부종은 

관찰되지 않았다. 복부 전산화 단층 촬 상 전층에 

걸친 심한 소장벽의 두께 증가 및 복수를 발견할 수 

있었다(Fig. 2). 심전도 및 심초음파 검사상 이상 소

견은 보이지 않았다.

  조직 검사 소견: 개복술을 통한 소장 조직 생검 

소견상 장점막을 침범하는 림프관의 확장이 소장 

전역에서 관찰되었다(Fig. 3).

  치료 및 경과: 입원 후 알부민을 투여하여 전신 

부종은 감소하 으며 복수가 감소함에 따라 음낭 

수종도 소실되었다. 그러나 저알부민혈증이 지속되

고 소변에서 단백뇨를 관찰할 수 없고 장 단백 소실

의 소견을 보여 개복술을 통한 장조직 검사를 시행

하 다. 당시 소량의 혼탁한 우윳빛 양상의 복수가 

관찰되었으며 복수액은 서혜관을 통해 오른쪽 음낭

으로 이어지고 있어 교통성 음낭수종이 동반되어 

있음을 알 수 있었고 음낭수종 절제술 및 오른쪽 서

혜부 성형술을 동시에 시행하 다. 조직 검사 결과 

소장을 침범하는 원발성 장 림프관 확장증으로 진

단되었다. 환아는 장절제술 등의 수술이나 기타 약

제에 의하지 않고 medium chain triglyceride를 지방

의 공급원으로 투여하며 다른 종류의 지방 섭취를 

철저히 차단하는 고단백, 저지방 식이요법을 통해 

단백질, 알부민 수치가 정상으로 회복되었으며 부

종, 설사 등 제반증상이 호전되어 퇴원하 으며 현

재 계속적인 식이요법과 함께 13개월째 증상의 발

현 없이 정상 혈청 단백수치(총단백 5.2 g/dL, 알부

민 3.3 g/dL)를 유지하며 신장 및 체중증가가 정상적

으로 이루어지는 상태로 외래 추적 관찰 중이다.

고      찰

  장에서 혈청 단백질이 소실되는 단백 소실성 장

병증은 장 상피세포의 손상, 점막 미란 및 궤양, 림

프관 폐쇄 등의 원인으로 생기며 여기에는 eosino-

philic gastroenteritis, Menetrier's disease와 같은 비궤

양성질환, erosive gastritis, inflamed bowel disease와 

궤양성질환, 장 림프관 확장증, Whipple's disease와 

같은 림프관 폐쇄 등 여러 질환이 포함되어 있다. 

  이중에서 장 림프관 확장증은 원발성 또는 이차

적인 림프관의 확장과 파열로 인해 림프내의 단백, 

지방, 유미입자, 림프구가 장내 또는 복막으로 빠져

나감으로 해서 지방흡수의 장애와 단백 소실성 장

질환을 초래하는 질환으로 결과적으로는 저단백혈

증, 부종, 저림프구증이 동반되는 비교적 드문 질환

으로 설사, 오심, 구토, 부종, 성장 장애를 주 증상으

로 나타내며
2) 이외에 지방변2,3), 복통, 저칼슘혈증과 

동반된 테타니, 유미성 복수 등이 있으며 저단백혈

증이 심한 경우 유미성 삼출은 흉막강, 심낭강, 복강

내로 유출되기도 한다
4). 간혹 위장관 증세가 거의 

없거나 아예 없는 경우도 있으며 우연히 검사실 소

견상 저알부민혈증을 발견하는 경우도 있다
4). 

  이중, 원발성 장 림프관 확장증은 흔히 3세 미만

의 소아에서 발견되며
2,5) 성장 장애를 잘 동반하고6) 

주로 소장 부위의 선천적 림프계의 장애가 문제가 

되며 간혹 드물지만 Noonan 증후군과 Klippel- 

Trenaunay-Weber 증후군과 같이 전신의 림프계 장

애와 같이 동반되어 있는 경우도 있다
7,8). 

  반면에 장 림프관 확장증을 일으키는 이차적인 

원인으로는 좌측 쇄골하 정맥의 압력을 높이는 우

측 심부전, Fontan 수술, 수축성 심막염, Budd-Chiari 

증후군 등의 심혈관계 장애와 장내 림프구를 침범

하는 병변인 림프종, 장간막 결핵, sarcoidosis 등과 

Fig. 3. Small intestinal biopsy finding: Intramucosal 

multilocular cystic spaces are lined by endothelial cells 

and contain amorphous lymph fluid (H & E, ×200).
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전신성 홍반성 낭창, Behcet 증후군, Crohn 병 등의 

염증성 질환, 이외 Whiple 병 등이 있으며
7,9∼16) 원발

성이 소아 시기에 주로 발병하는데 비해 이차성은 선

행 질환에 따라 어떤 나이에서도 발생할 수 있다
17).

  본 증례에서는 2차성 장 림프관 확장을 의심할 만

한 소견이 없었고 반복적인 설사, 부종, 저단백혈증, 

유미성 복수 등의 소견은 있었으나 성장 장애를 동

반하지는 않았고 흉막강이나 심낭강내로의 유미성 

삼출은 없었다.

  장 림프관 확장증의 진단은 과다한 장내 단백질 

손실과 소장의 조직 생검에서 점막과 점막하에 염

증의 증거없이 림프관의 확장을 증명하여야 한다
3,18). 

전신 부종이 있는 경우 이를 일으킬만한 요 단백 소

실, 간 기능 이상, 심장 질환 또는 심한 양 장애 

등의 여러 가지 원인이 없을 때, 장관내 단백 소실에 

의한 저단백혈증을 의심하여야 하며
15,19∼21)

 또한 저

림프구증 및 면역 로불린의 감소가 동반되어 있는 

경우에는 림프관 확장증일 가능성이 높다. 

  진단을 위해서는 첫째, 방사성 동위원소를 이용

하거나 또는 α1-antitrypsin 장 청소율을 구하여 위

장관으로의 단백 소실을 입증하여야 하며 둘째, 장

관 생검을 통해 소장의 확장된 림프관의 소견을 얻

어야 한다. α1-antitrypsin은 주로 혈청에만 존재하는 

항단백질 분해효소로서, 장관내에서는 protease에 

의해 거의 분해되지 않고 대변으로 배출되기 때문

에 α1-antitrypsin 장 청소율 검사를 시행하여 장관

내로의 단백 소실을 증명할 수 있다
22). α1-antitrypsin

의 분자량은 5만 dalton으로 6만7천 dalton인 알부민

과 유사하여 장관의 단백질 소실을 비교적 저렴하

고 정확하게 측정할 수 있는 것이 장점으로, α1- 

antitrypsin clearance는 혈청 알부민과는 유의한 관계

가 있는데 혈청 알부민이 3.0 g/dL 미만으로 떨어지

면 α1-antitrypsin clearance는 180 ml/day를 초과한 

다
23). 본 증례에서도 혈청 알부민은 1.6 g/dL로 감소

되어 있었고 α1-antitrypsin clearance는 2,912 ml/day

로 크게 증가되어 있었다. 

  림프 스캔을 통해서도 장에서 림프 누출이 일어

나는 것을 관찰할 수 있다
24). 99mTc-antimony 림프 

스캔은 발에 피하로 약물을 주입하여 장에서 방사

능이 나타나는 것을 볼 수 있는데 antimony colloid 

입자의 크기가 작기 때문에 림프계로 빠르고 효과

적으로 흡수된다
24). 또한 99mTc-human serum albumin

을 정맥 주사하거나
25) 99mTc-MDP (methylene di-

phosphonate) 골 스캔을 시행하여
26) 장에서 방사능

을 관찰함으로써 장 단백 소실성 위장증을 진단할 

수도 있다. 

  원발성 장 림프관 확장증의 조직학적 소견으로는 

확장된 림프관이 점막고유층, 점막하, 장막, 장막하

조직, 또는 장간막에서 관찰되는 것이다. 또한 융모

의 손상과 부종이 관찰되기도 한다
19). 소장의 조직 

검사에서 점막고유층 내에 림프 혈관들이 확장된 

것을 볼 수 있으며 때로 우윳빛 유미성 복수가 생길 

수 있는데 이것은 유미입자가 계속적으로 흡수됨에 

따라 장막과 장간막내의 확장된 림프관이 파열되어

서 생기는 것으로 생각된다
4)
. 특이할 만한 점은 그

럼에도 불구하고 발열이나 기타 검사상 염증의 증

거는 없다는 점이다
4)
. 본 환아의 경우 개복술을 통

한 육안적 수술적 생검법을 사용하 으며 생검 소

견상 장점막을 침범하는 림프관의 확장이 소장 전

역에서 관찰되어 장 림프관 확장증에 합당한 소견

을 보 다. 내시경을 이용하여 소장 생검을 하기도 

하는데, 위음성의 가능성이 있으며 내시경 소견상 

white opaque spots
27)
으로 관찰되는 국소화된 점막병

변을 찾아서 선별적인 검사를 해야만 위음성의 가

능성을 낮출 수 있다
28). 

  저감마 로불린혈증은 주로 IgG, IgA가 감소되며 

T림프구(특히 CD4+ helper cell)의 장내 유출로 인

해 혈액내 림프구의 감소가 초래되어
20) CD4 림프구

의 수와 비율이 현저히 감소하고 CD8 림프구의 비

율은 정상이거나 증가한다
29). 이러한 면역 이상으로 

인하여 체액성 면역 장애뿐만 아니라 세포성 면역

이 감소되고 비 기능 감퇴증
30), 흉성 저형성31), 호중

구 기능부전
32) 등이 동반된다는 보고도 있으나 심각

한 림프구 감소증이나 저감마 로불린혈증에 비하

여 중증의 감염이나 기회 감염의 빈도는 드문 것으

로 알려져 있다
33). 본 증례에서도 혈액내 림프구는 

백혈구에서의 비율이 12% 정도로 감소되어 있었으

며 Immunoglobulin 검사에서 IgG 152 mg/dL (700∼
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1,500), IgA 66 mg/dL (70∼400), IgM 23 mg/dL (40∼

230)으로 모두 감소되어 있었음에도 불구하고 감염

의 증거는 찾아볼 수 없었다.

  혈액 검사 소견으로는 저단백혈증, 저지질혈증, 

저감마 로불린혈증, 백혈구 감소증과 림프구 감소

증, 지용성 비타민 결핍 등을 볼 수 있으며 혈청 칼

슘의 저하는 지용성 비타민인 비타민D의 결핍 또는 

소장 점막의 부종과 연관된 흡수 장애에 의한 저마

그네슘혈증이 원인으로 생각된다
17). 만성 실혈에 의

해 이차적으로 철결핍성 빈혈이 올 수도 있다
4). 본 

증례에서는 혈청 칼슘, 마그네슘은 정상이었으며 

빈혈 소견도 보이지 않았다.

  복부 초음파, 전산화 단층 촬 , 상부 위장관 조

술, 소장 조 술 등이 진단에 이용되기도 하는데 이

것들은 주로 장 림프관 확장증을 일으키는 이차적

인 원인들을 제외시키는데 도움을 준다. 복부 초음

파 소견으로는 장벽의 비후, 장주름의 비대, 장고리

의 확장과 액체 저류, 복수 등을 볼 수 있다
34)
.
 
본 

증례에서는 복부 초음파 검사상 소량의 복수가 관

찰되었고 전체적으로 소장벽의 두께가 증가되어 있

었다. 

  치료로는 식이요법이 우선인데, 구체적인 방법으

로는 단백질을 공급하고 long-chain fatty acid의 공급

을 중단하고 대신 medium chain triglyceride를 공급

하여
35)
 지질이 림프계를 거치지 않고 바로 문맥 정

맥으로 유입되게 하는 것이다. 이것의 원리는 long- 

chain fatty acid의 흡수는 장관의 림프생산을 증가시

키며 따라서 장내 림프압이 증가되어 림프의 유출

이 더 심하게 되므로
36,37) long-chain fatty acid의 흡수

를 제한하면 장관내 림프 흐름과 림프압이 감소되

어 결과적으로 림프 유출을 감소시키고 장 림프관 

확장증을 예방함으로써 연쇄적인 T cell과 단백질 

소실도 예방할 수 있으며 이에 비해 medium chain 

triglyceride의 공급은 림프계를 거치지 않고 문맥 정

맥으로 바로 흡수되어 림프관 확장 없이 지방을 공

급하게 되는 것이다. 미숙아에서 발견된 선청성 장 

림프관 확장증의 경우에도 medium chain triglyceride

가 많이 포함된 milk를 공급하여 임상 증세의 호전

을 보인 예가 있다
38). Medium chain triglyceride를 사

용할 수 없는 유아에서는 HA 분유와 같은 medium 

chain triglyceride가 상대적으로 많이 포함된 시판 분

유를 먹이면 된다
17). 본 증례에서도 long chain tri-

glyceride를 최대한 억제하면서 medium chain tri-

glyceride를 투여하여 부종, 설사 등 증상 소실과 정

상 혈청 단백 수치로 호전되는 양상을 보 다. 

  최근의 연구에 의하면 octreotide의 피하 주사가 

일부에서 장내 단백 손실 감소와 저알부민혈증을 

호전시키는 것으로 알려지고 있으나
39), 가격이 비싸

고 투여 방법의 어려움 등으로 치료 시도에 장애요

인이 되고 있다. 

요      약

  저자들은 전신 부종을 주소로 내원한 6세 소아에

서 장 조직 검사로 장 단백 소실을 유발하는 원발성 

장 림프관 확장증을 확인하 고, 특별한 약물 치료

없이 medium chain triglyceride를 지방 대체 식이로 

이용한 저지방, 고단백의 식이요법만으로 장 단백 

소실의 호전을 보 고 증상 소실과 지속적인 성장 

발달을 유지하 던 1례를 경험하 기에 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다. 
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