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선천성 림프관 기형
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Congenital Lymphatic Malformation
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Lymphatic malformation is one of common benign disease in head and neck lesion. It frequently arises from oral cavity, pharynx, 
skin, and mediastinum. Huge lymphatic malformation may result in dysfunction of vital structure. Lymphatic malformation, which 
has commonly ill-defined margin, would affect surrounding structures which include upper aero-digestive tract with unresectable 
margin. Lymphatic malformation is mainly treated with conservative methods. Recently, various treatment modalities have been 
introduced. So, we intended to describe this disease entity with the review of recent literature.
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서  론

림프관 기형은 림프계에 발생하는 양성질환으로 2,000–4,000명
의 신생아당 1명꼴로 발생하며 두경부에 호발하는 것으로 알려져 
있다[1]. 특히 구강, 인두, 피부 및 종격동에 흔히 발생하는 것으로 
보고되어 있으며 기형을 흔히 유발하여 드물게 치명적인 기능장애
를 유발할 수도 있다고 한다. 림프관 기형은 대개 경계가 명확하지 
않고 주변 조직으로 침습하여 자라는 성향이 있으며 중요 장기로
의 침습은 수술적 치료를 어렵게 만드는 원인이 되기도 한다[2-4]. 
상기도와 인후두를 포함한 상부소화관에 발생한 림프관 기형은 
완벽한 절제가 불가능한 경우가 많아 주로 호흡과 연하와 같은 기
능의 개선에 목적을 둔 제한적인 치료를 시행하게 된다. 과거 수십 
년간 선천성 림프관 기형에 대한 연구들은 진단, 평가 및 치료에 있
어 주목할만한 성과를 내었고 체계적으로 정립된 치료지침들이 발
표되기에 이른다. 이에 저자는 문헌고찰을 통해 림프관기형의 진단
과 치료에 대한 최신 경향을 소개하고자 한다.

역  학

림프관 기형은 성별에 따른 호발 정도의 차이는 없으며 병원에 
내원한 환자 100,000명당 2.8명의 발생률을 보인다[5,6]. 약 절반 정
도의 림프관 기형은 출생기에 발견되며 80%–90%에 이르는 대부
분의 환자들이 2세 이전에 발견된다[7]. 과거 림프관 기형은 낭성수
종 또는 림프관종으로 불리우다가 1996년 International Society 
for the Study of Vascular Anomalies에 의해 혈관기형의 한 아형으
로 분류되게 된다[8]. 그들에 따르면 혈관기형을 관내 유속에 따라 
저속형(low flow)과 고속형(high flow)으로 분류하였고 저속형을 
다시 정맥형(venous), 림프형(lymphatic), 모세관형(capillary)으로 
분류하였다. 림프형은 낭성병변의 크기에 따라 2 cm3 이상은 대낭
형, 그 미만일 경우 소낭형, 그리고 대낭형병변과 소낭형 병변이 혼
재할 경우 혼합형으로 분류하였다[9]. 이러한 분류체계는 림프관 
기형에 대한 표준화된 기술을 가능하게 하였고 치료결과와 예후를 
고려한 분류란 점에 그 임상적 의의가 있다고 할 수 있다[10].
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진단 및 치료 전 평가

림프관 기형을 발견하기 위해서는 철저한 병력청취와 면밀한 진
찰이 무엇보다 중요하다. 영상학적인 검사의 목적은 진찰을 통해 의
심되는 병변을 발견 시 이를 확진하기 위함과 더불어 병변의 위치
와 범위를 확인하여 치료법을 결정하기 위함에 있다. 예를 들어 영
상학적인 검사상 병변의 범위가 과도하게 크거나 침습 정도가 심하
여 수술적 치료가 위험한 경우에는 병변 내 주입술을 통한 경화요
법 또는 면역치료를 고려하는 것이 보다 안전하고 효과적이라 할 
수 있겠다. 초음파는 비침습적인 검사이자 치료를 계획함에 있어 
매우 효과적인 검사법이다. 초음파영상을 통해 형태학적 분류도 
가능하지만 주변 혈류나 병변 내부의 다방성 여부 또한 관찰 가능
하며 림프혈관 기형과 같은 질환과의 감별에도 도움이 된다. 또한 
치료를 위해 경화요법이 필요한 경우 초음파 유도하에 정확한 약물
의 주입 또한 가능한 장점이 있다[11].
전산화단층촬영(computed tomography)과 자기공명영상(mag-

netic resonance imaging, MRI)을 촬영하여 병변을 보다 자세히 관
찰할 수 있는데, MRI의 경우 주변 연조직으로의 침습범위를 가장 
정확히 알 수 있는 장점이 있고 치료효과를 평가하는 데 있어서도 
우수한 장점이 있다[12].

치  료

림프관 기형은 침습 정도가 심할 경우 자칫 수술적 치료로 인해 
심한 기능의 손상을 입게 될 수도 있고 때로는 치명적일 수도 있어 
모든 림프관 기형이 반드시 치료의 대상이 되는 것은 아니다. Em-
ery 등[5]에 의하면 33%까지 수술 후 신경학적 손상을 보고한 바 있
다. 최근 수십 년간의 연구는 림프관 기형의 치료 전 평가를 통해 치
료의 대상을 선별하고 병변의 정도에 따른 적절한 치료법을 제시하
고 있다. 림프관 기형의 치료원칙은 치료 전 병변으로 인한 기능의 
소실과 외형의 변화를 철저히 고려하여 적절한 치료법을 선택하여 
신중히 계획되어야 하며, 병변이 위중한 경우에는 조기 치료가 불
가피하지만 그렇지 않은 경우는 유아기 이후로 치료를 미룰 수 있
으므로 치료법을 선택함에 있어 수술적 치료, 경화요법과 더불어 
정기적인 관찰 또한 고려하여야 한다[1,13].

De Serres 등[2]은 림프관 기형의 합병증 및 예후와 관련된 병기
분류를 고안하여 이에 따른 치료법을 선택할 것을 제안하였다. 이 
연구에 소개된 병기를 보면 다음과 같다.

I기: 편측 설골 하부에 국한된 병변
II기: 편측 설골 상부에 국한된 병변
III기: 편측 설골 상부와 하부 모두 침범한 병변
IV기: 양측 설골 상부에 국한된 병변
V기: 양측 설골 상부와 하부 모두 침범한 병변

이들이 제안한 병기에 따른 합병증 발생률을 보면 I기(17%), II기
(41%), III기(67%), IV기(80%), V기(100%)로 보고되었고, 고병기의 
병변이 설골 상부에 침범된 경우 하악골의 변형과 같은 합병증이 
호발한다고 보고하였다. 호흡과 연하기능의 손상 여부에 따라 각 
병기별 권고되는 치료법은 다음과 같다[2].

I-III기

(1) 기능손상이 없는 경우: 정기적인 관찰, 수술(단일요법), 경화
요법(단일요법 또는 단계적 치료)

(2) 기능손상이 동반된 경우: 수술 또는 경화요법

IV-V기

이 병기의 병변은 기능손상 유무에 관계없이 장기간의 치료를 고
려해야 한다.

(1) 기능손상이 없는 경우: 단계별 수술, 단계별 경화요법과 수술
의 병합요법, 정기적이 관찰

(2) 기능손상이 동반된 경우: 연하와 호흡을 고려하여 치료를 선
택하되 수술 또는 경화요법 모두 다단계에 걸쳐 시행한다.

정기적인 관찰

호흡과 연하기능의 손상이 동반되지 않고 병변의 침습범위가 크
지 않아 관찰 중인 환자에게 가장 중요한 점은 구강을 포함한 병변 
주위의 위생이라고 할 수 있다. 특히 설골 상부의 병변은 감염 시 치
명적인 호흡곤란을 유발할 수 있어 주의를 요하며 치아위생을 포
함한 구강위생에 특히 신경 써야 하며 의사 또한 그 점을 유념하여 
진찰하여야 한다.

경화요법

최근 들어 도입된 경화요법은 수술적 치료가 어려운 부위에 침습
된 림프관 기형 환자에게 수술을 대체하는 치료로 사용되고 있으
며 점차 그 유용성이 여러 연구를 통해 밝혀지고 있다. 다양한 경화
제가 사용되고 있으나 사실 몇몇 약제를 제외하고 그 기전에 대하
여는 정확히 알려져 있지는 않아 사용되는 경화제의 종류에 대하
여는 아직 일치된 의견은 없다.
림프관 기형의 경화요법에 사용되는 경화제의 종류에는 pici-

banil (OK-432), bleomycin, doxycycline, acetic acid, alcohol, hy-
pertonic saline 등이 있다. 그 중 대표적인 경화제로는 picibanil 
(OK-432)을 들 수 있는데 Ogita 등[14]에 의해 처음 소개된 이래로 
국내에서도 많은 보고가 있을 정도로 폭발적인 인기를 누렸으나 최
근 생산이 전면 중단되며 사용하기 힘들어졌다. Picibanil은 group 
A Streptococcus pyogenes와 benzylpenicillin의 혼합물을 동결건
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조시킨 약제로 원리는 병변에 주입된 picibanil에 의해 유발된 면역
반응을 통해 림프관 구조의 손상, 소실 및 염증반응을 통해 낭성 병
변에 구조적인 변화를 유발하게 된다[15]. Ogita 등[14]은 picibanil
을 이용하여 림프관 기형 64예의 환자를 치료한 결과 44%에서는 
매우 우수한 결과를 보였다고 보고하였다.

Bleomycin은 항암효과를 가진 항생제로 낭성 병변막의 내피세
포에 자극제로 작용하여 병변을 줄이거나 소실되게끔 한다. Or-
ford 등[16]은 88%에 이르는 높은 치료율을 보고하였지만 폐섬유
화와 같은 치명적인 합병증의 가능성이 있어 사용이 제한적인 약제
이다. 98% 에탄올은 본래 동정맥기형의 경화제로 처음 소개되었으
나 피부와 신경의 손상, 혈색소뇨증 및 심혈관계 부작용으로 인해 
소아에의 사용은 거의 고려되지 않는다[17-20].

수술적 치료

병리학적으로 양성질환인 림프관 기형을 치료함에 있어 원칙은 
수술로 인한 기능손상과 미용학적 변화가 발생하지 않도록 신중히 
고려하여 수술범위를 정해야 하며 호흡과 연하작용을 보존하기 위
한 치료임에 두 기능의 손상을 초래하여서는 안 될 것이다.
수술적 치료 후의 재발률은 매우 높아 75%로 보고된 바 있으며 

침습적인 병변의 경우 완전절제가 불가능한 경우가 대부분이다. 수
술범위와 시기에 대하여는 아직까지 일치된 의견은 없으며 다만, 
양측의 구강저에서 경부에 이르는 광범위한 병변의 경우 연하와 호
흡기능을 보존하기 위해 일측의 구강저에서 경부에 이르는 병변을 
수술적으로 제거 후 1년간 회복기간을 거친 후 반대측 구강저와 경
부의 수술을 계획할 것을 제안한 연구가 소개된 바는 있다[21,22].

결  론

소아의 림프관 기형은 병태생리학적으로는 양성질환이지만 두
경부에 호발하여 호흡과 연하기능을 저해하게 될 경우 임상적으로
는 심각할 수 있어 이에 대한 치료는 호흡과 연하기능을 보존하기 
위한 목적하에 시행되어야 하며 대부분의 환자가 신생아에서 유아
에 이르는 연령인 점을 감안하여 외형적인 변화 또한 최소화하여
야 할 것이다. 치료시기에 대하여는 일치된 바는 없으나 어느 문헌
에도 호흡과 연하기능에 관하여 응급이 아닌 한 치료를 서두르도
록 권고하고 있지는 않아 치료 시작 전 철저한 병변에 대한 검토와 
평가가 필요하며 단계적인 치료가 되더라도 가능한 보존적인 방법
의 경화요법 또는 수술적 치료를 계획할 것을 권한다.
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