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－Abstract－
Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare, cystic lung disease that is associated with 

mutation in the tuberous sclerosis genes, renal angiomyolipomas, lymphatic spread and a 

remarkable female gender predilection. The pathology of LAM is represented by the 

proliferation of immature smooth muscle cells in the walls of airways, and venules and 

lymphatic vessels in the lung. The clinical course of LAM is characterized by progressive 

dyspnea on exertion, recurrent pneumothorax and collections of chylous fluid. The diagnosis 

of pulmonary LAM can be made on chest X-ray, a high-resolution CT scan and lung biopsy. 

We experienced a case of pulmonary lymphangioleiomyomatosis in a 28-years-old female 

patient who had suffered from progressive dyspnea on exertion, so we report on it along 

with a brief review of the relevant literature.
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서    론

림프관평활근종증(lymphangioleiomyomatosis)

은 평활근의 비정상적 증식을 특징으로 하여 

가임기 연령의 여자에게서 주로 발생하는 원인

이 밝혀지지 않은 질환이다. 대부분 폐에서 일

차적으로 발생하며, 기도벽, 폐실질, 림프관에서  

평활근세포가 증식하여 기도와 림프관, 그리고 
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Fig. 1. The chest X-ray. Fine reticulonodular 

infiltration at both lung fields, and this is 

more prominent at the left side, suggesting 

an interstitial lung disease process.

혈관 폐쇄가 비교적 흔하며 유미흉, 재발성 기

흉, 폐포 내 출혈이 동반하기도 한다.1-4) 그러

나 폐의 병변 없이 복막뒤공간(retroperitoneal 

space)이나 골반, 혹은 림프계에서 발병하기도 

한다. 림프관평활근종증은 다른 질환과 관계없

이 발병하는 것이 대부분이지만 결절경화증 

(tuberous sclerosis)과 동반하여 나타나기도 

한다.5)  

흉부전산화단층촬영과 폐실질 조직검사가 주

요한 진단방법인데, 섬세한 망상 결절형 병변이 

폐실질에 침윤되며 벌집모양(honey combing 

appearance)이 나타나기도 한다. 이러한 변화

는 다른 폐질환에서도 관찰할 수 있으므로 질

환에 대한 감별에 주의를 기울여야 한다.4-6) 림

프관평활근종증의 발병원인과 치료방법은 아직 

잘 정립되어 있지 않으며, 진단 후 10년 내 환

자의 10∼20%가 호흡부전으로 사망하게 된다.

저자들은 서서히 악화되는 호흡곤란으로 내

원하여 림프관평활근종증으로 진단된 예를 문

헌고찰과 함께 보고한다. 

증    례

28세 여자가 약 3개월 전부터 점차적으로 

심해지는 호흡곤란으로 외래를 방문하였다. 약 

1년 전부터 활동 시 호흡곤란이 있었으며 발열

이나 기침, 가래, 흉통, 객혈은 없었으나, 최근 

2개월간의 2 kg 정도의 체중감소가 있었다. 흡

연은 전혀 하지 않았으며 2개월 전 역류성 식

도염으로 진단받았고 결핵이나 백일해, 천식 

등의 과거력은 없었으며 가족력상 특이사항은  

없었다.

신체검사에서 의식은 명료하였고 안정 시 호

흡장애는 보이지 않았으며 양측 하부 폐야에 

건성 나음이 들렸으나 손가락 모양은 정상이었다.

일반혈액검사에서 백혈구 8,340 /mm3, 혈색

소 12.3 g/dL, 혈소판 475,000 /mm3이었으며, 

호산구는 0.9%이었다. 간기능과 신기능은 정상

이었고 RA factor 및 VDRL은 음성이었으며 

ANA 및 ANCA은 음성이었다. 폐기능 검사에

서 FVC 3.45 L (83%), FEV1 2.65 L (80%), 

FEV1/FVC 77%, PEFR 6.95 L/sec (101%), 

DLco 9.3 mL/mmHg/min (40%), DLco/VA 

2.24 mL/mHg/min/L (48%) 이었다. 6분 걷기

검사 중 산소포화도는 87% 까지 저하되었다.

단순흉부엑스선에서 작은 결절모양의 침윤

이 양측 폐에서 관찰되었으며 특히 왼쪽 폐가 

우측 폐보다 더 심하였다(Fig. 1). 전산화흉부

단층촬영에서는 양측 폐에서 수많은 작은 낭들

이 관찰되었으나 임파선 이상은 보이지 않았으
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Fig. 2. Chest computed tomography. Relatively regular cysts in both lungs.

며 복부 내 이상소견도 없었다(Fig. 2). 이러한 

소견은 림프관평활근종증에 비교적 일치하였으

나 폐조직검사 후 공기의 지속적 유출이 예상

되어 조직학적 진단은 이루어지지 않았다.

치료로 프로제스테론(10 mg/day)을 투여하

였으며, 프로제스테론 복용 후 촬영한 흉부엑

스선은 진단 당시 보였던 작은 결절 모양의 폐

침윤은 약간 호전되고 있는 양상이었다.

고    찰

림프관평활근종증의 발병 원인은 아직까지 

알려져 있지 않으나, 가임기 여성에서 특징적

으로 나타나며 에스트로젠과 프로제스테론이 
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Fig. 3. Histopathology of the lymphangioleiomyomatosis. (A) The low-power (original magnification ×16) 

view showing a cystic space lined by a thickened interstitium. (B) Thehigh-power(original 

magnification ×400)viewofthepulmonaryinterstitiumshowingaproliferationofsmoothmusclecells. 

Afewhemosiderin-ladenmacrophagescanbeseenintheadjacentairspace. (C) Immunohistochemical staining 

of the specimens (original magnification ×400) for human melanoma, black-45 (HMB-45) and (D) 

smooth muscle actin showing the unique phenotype of the lymphangioleiomyomatosis cells.

발병과정에 중요한 역할을 할 것이라는 주장이 

제기되어 왔다.7) 이러한 가설은 임신 중 혹은 

폐경 후 여성이 호르몬치료를 받은 경우 이 질

환이 악화되며, 프로제스테론으로 치료하거나 

난소절제를 할 경우 질환의 진행이 늦어지거나 

증상이 호전되는 것에 근거하고 있다.8) 또한 

절제한 조직에서 에스트로젠 및 프로제스테론의  

수용체가 발견되는 점 역시 호르몬이 중요한 

역할을 할 것이라는 가설을 뒷받침 하고 있다.

림프관평활근종증의 진단은 조기에 이루어

지지 않는 경우가 많은데, 한 연구에 의하면 

이 질환은 처음 증상이 나타난 후 평균 44개월 

후 진단되는 것으로 보고하고 있다.6) 이는 흔

하지 않는 질환에 대하여 환자를 처음 만나는 

임상의사가 의심하지 않거나, 질환의 초기 흉

부엑스선 영상이 정상으로 보이는 점도 조기에 

진단되지 못하는 이유이며, 질환이 어느 정도 

진행한 상태에서 확인되는 폐실질 내 망상 결

절형 폐침윤이나 작은 낭포성 변화도 만성폐쇄

성 폐질환이나 기관지확장증 등 비교적 흔한 

A

B

C

D
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질환으로 잘못 진단되기 때문이다.
9)

림프관평활근종증의 고해상흉부전산화단층촬

영에서 특징적 영상소견은 초기 병변은 양측 

전폐에서 섬세한 망상 결절상 병변의 미만성 

침윤이 보이다가 질환이 더 진행되면 공기가두

기(air trapping)에 의한 폐포확장이 일이나며 

심해지면 폐포가 파열되어 작은 낭포성 변화가 

일어나 소위 벌집모양을 나타내기도 한다. 때

로는 유미흉으로 인한 늑횡경동의 둔화 소견도 

볼 수 있다.
1-5)
 그러나 이러한 소견은 과민성폐

렴, 랑게르한스세포조직구증식증, 폐기종, 사르

코이드증 등에서도 나타날 수 있어 감별이 필

요하다.
4, 10, 11)

 페조직검사가 가장 중요한 진단

방법이지만 임상증상과 고해상흉부전산화단층

촬영 영상이 전형적인 림프관평활근종증이라면 

조직검사는 생략할 수 있다.
4, 11)
 다만, 전형적

인 증상이 없을 때에는 조직학적 진단을 할 것

을 권하고 있다.4) 조직검사 시 평활근에 특이 

면역조직화학염색(immunohistochemical stain- 

actin, desmin, or HMB-45)을 시행하여 확진

을 할 수 있으며(Fig. 3),4) 폐 이식을 할 때에

도 조직검사는 필요하다.
4, 12)

폐기능은 총폐용량이 증가할 수 있으며, 폐

쇄성 또는 제한성 환기장애, 혹은 혼합타입의 

폐기능 장애가 관찰될 수 있다.
3)
 만성폐쇄성폐

질환처럼 흡기의 공기가 잘 배출되지 않아 잔

기량이 증가되며, 기도 저항, 탄력 반동의 저하

로 인해 1초간 노력성호기량은 점차 감소하게 

되며 폐확산능 역시 현저하게 감소하게 된다. 

1초간 노력성호기량과 폐확산능은 질환의 진행

을 평가하는 지표로 사용된다.
1, 4-6)
 운동부하폐

기능검사는 동맥산소포화능과 환기제한 정도를 

확인하기 위하여 이용되기도 한다.3)

치료는 흉막삼출과 기흉이 동반된 경우라면 

흉관을 결찰하거나 폐쇄흉관삽입술 및 경화제

를 사용한 흉막 유착을 시행한다. 난소 절제술 

혹은 프로제스테론 투여가 이용되었지만 난소

절제는 최근 거의 권고되지 않으며, tamoxifen을  

이용한 항 여성호르몬 치료가 사용되지만1-4) 

효과는 분명하지 않다.4) 유일한 치료법은 폐이

식인데,
4, 12)
 한 보고에 의하면 폐이식을 받은 

34명 중 1년 생존율 69%, 2년 생존율은 58% 

이었다고 한다. 현재 새로운 치료법을 위해 분

자학적으로 여러 시도가 이루어지고 있다.
2, 3)
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