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A Case of Lymphangioleiomyomatosis Combined with Chylothorax 
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A 29-year-old female patient presented with exertional dyspnea that she had suffered with for 2 months. The chest X-ray 

displayed right pleural effusion that was diagnosed as chyle, according to the level of cholesterol and triglyceride in the 

pleural fluid. VATS (video assisted thoracic surgery) of the right lung was performed on the 7
th day of hospitalization 

for obtaining a lung biopsy and to control the of pneumochylothorax. On the 11
th

 hospitalization day, VATS of left lung 

was also performed to control the recurrent pneumothorax via pleurodesis. The lung biopsy showed moderate amounts 

of spindle-shaped and rounded cells (so-called LAM cells), which were reactive to actin and HMB45 (on 

immunohistochemical stains). We report here on a rare case of lymphangioleiomyomatosis combined with chylothorax 

and bilateral pneumothroraces.  (Tuberc Respir Dis 2007; 62: 554-559)
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서 론

림  평활근종증(Lymphangioleiomyomatosis, 

LAM)은 폐간질과 후복막강  종격동 내의 림

에 있는 평활근 세포의 이상 증식으로 발생하는 질환

이다
1
. LAM은 빈도가 드문 질환으로 주로 가임기 여

성에 발생하며, 폐포벽  , 담도 , 기 지 주  

등 림 조직이 있는 곳은 어디에나 생길 수 있다. 임

상경과 에는 진행성 호흡곤란, 유미흉, 자연기흉, 객

 등이 나타날 수 있고, 결국에는 호흡부 으로 사망

하게 되며, 간 생존율(median survival)이 약 10 년 

이내로 임상 으로는 악성의 형태를 보인다
2,3
.

LAM에 한 국내 보고는 Kim 등
4
과 Sung 등

5
을 

포함하여 24 가 보고되었으나 유미흉과 자발성 기흉

이 동시에 발생한 국내의 보고는 없었다. 자들은 

LAM에서 일측의 유미흉과 양측의 자연기흉이 발생

한 1 를 경험하 기에 이를 보고하는 바이다. 

증 례

환  자: 최○기(29 세 여자, )

주  소: 운동시 발생하는 호흡곤란 

병력: 29 세 여자는 내원 약 3 개월 부터 발생

한 운동시 호흡곤란, 신 쇠약감, 피곤함을 주소로 

내원하 다 

과거력  가족력: 특이사항 없음. 

진찰소견: 활력징후는 압 110/70 mmHg, 맥박 88 

회/min, 호흡수 24 회/min, 체온 37.2 ℃ 다. 청진에

서 우측 폐야에서는 호흡음이 들리지 않았고, 성음진

탕은 감소하 으며, 타진시에는 둔탁음이 들렸으나 

좌측의 진찰소견은 정상이었다. 

검사실 소견: 일반 액검사에서 백 구 9,900/mm
3
, 

색소 13.5 g/dL, 헤마토크릿 38.9%, 소  251,000/ 

mm
3
, 기  동맥  가스분석에서 pH 7.41, PaCO2 42 

mmHg, PaO2 88 mmHg, HCO3- 28 mmol/L, 산소포화

도는 93% 다. 일반 화학검사에서 총단백 5.6 g/dL, 
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Figure 1. Pleural fluid before (left) and after (right) 
centrifugation. The centrifugation resulted in a 
change of color of the pleural fluid from deep brown 
(left) to yellow (right) - instead of clearing of pleural 
fluid- suggesting that the pleural fluid is not 
empyema. The change of color of pleural fluid may 
be explained by the precipitation of red cells after 
centrifugation.

알부민 3.4 g/dL, BUN/Cr 7.7/0.8 mg/dl, AST/ALT 

12/10 U/L, LDH 433 U/L, Na/K/Cl 138/4.0/109 

mEq/L의 소견을 보 다. 

흉수 천자시 육안  소견은 혼탁하 고, 연분홍빛

이었으며, 3,000 rpm으로 5 분간 원심 분리한 후에도 

상청부는 지속 으로 혼탁한 우유빛을 보 다 (Figure 1). 

이 소견은 흉수액이 농흉이 아님을 보여주는 소견이

며, 색의 변화가 있었던 것은 원심분리 에 섞여 있

던 구가 원심분리 후 침 됨으로써 색의 변화가 

있었던 것으로 단된다. 흉수 검사에서 pH 7.60, 백

구 3,600/mm3 (림 구 98%, 호 구 1%), 총단백 

4.3 g/dL, 알부민 3.1 g/dL, LDH 245 U/L, 성지방 

1,160 mg/dL, 총콜 스테롤 89 mg/dL, adenosine 

deaminase 10 U/L, CEA 0.78 ng/mL, α-FP 2.86 

ng/mL, β-HCG <10 mIU/mL이었다. 침  후의 학

미경 소견에서 콜 스테롤 결 (cholesterol 

crystal)은 찰되지 않았다.

방사선학  소견: 내원시 촬 한 단순 흉부촬 에

서 우측 흉곽 체의 음 증가와 종격동의 좌측 

가 찰되었다. 흉부 산화 단층촬 에서는 직경 1 

cm이하의 다양한 크기로 얇고, 규칙 인 벽을 가진 

다수의 작은 낭성 병변들이 양측 폐야 체에 걸쳐 고

르게 분포하고 있었다(Figure 2).

치료  임상경과: 내원시 시행한 단순 흉부촬 과 

진단  흉수천자로 유미흉을 진단하 고, 내원 당일 

우측에 심 정맥 카테터를 삽입하여 배액술을 시행

하 다. 과팽창성 폐부종을 방지하기 해 첫날과 둘

째날에 각각 1,000 mL를 배액하 다. 동시에 식  

형-사슬 성지방(medium-chain triglyceride)을 

포함한 총정맥 양법(total parenteral nutrition)을 시

행하여 흉 배액량이 감소하 다. 우측에 심 정맥 

카테터를 삽입하고 흉벽 흡인술(chest wall suction)

까지 시행했는데 내원 3 일째 우측 흉곽의 자발성 기

흉이 발생하 고, 내원 5 일째 좌측 흉곽에서도 자발

성 기흉이 발생하여 좌측에도 흉 삽입술을 시행하

다. 내원 7 일째 VATS를 시행하여 우폐상엽  우폐

엽에서 폐생검을 그리고 talc를 이용하여 우측 흉막

유착술을 시행하 다. 내원 10 일째 좌측 흉 에서 24 

시간 이상 공기 출이 없는 것을 확인하고, 흉 제거

술을 시행하 으나 흉 제거 6시간 후 좌측에서 기흉

이 다시 발생하 다. 발생 당일 재발성 기흉 치료를 

해 VATS로 talc를 이용한 수술  흉막유착술을 시

행하 다. 첫 번째 수술을 시행하고 8일 후 우측 흉

에서 나오는 유미흉과 공기 출 상이 없어 우측 흉

을 제거했고, 두 번째 수술을 시행하고 4일 후 좌측 

흉  역시 공기 출 상이 없어 좌측 흉 도 제거하

다. 이후 정상식이를 시행하면서 찰하 고, 이후

는 기흉이나 유미흉의 소견은 찰되지 않았다. 

수술 소견: 우측 흉곽 수술 시 흉막에 범 한 

등도의 유착소견이 찰되었고, 부분 으로 흉수가 

고여 있었다. 가슴림  손상에 의한 유미흉을 감별

하기 해 수술 1시간 에 정제유(caster oil)를 섭취

하 으나 가슴림 에서 유미(chyle)의 배액은 찰

되지 않았다. 폐의 표면에는 직경 2 mm 정도의 반  
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Figure 2. The chest radiograph obtained at 1st hospitalization day displays total haziness of right whole lung field 
and mild mediastinal deviation to the left hemithorax, suggesting large amount of pleural effusion (A). The chest 
radiograph obtained on the 3rd hospitalization day displays right pneumothorax. The amount of pleural effusion 
was considerably decreased after catheter drainage (B). The chest radiograph obtained on the 5th hospitalization 
day displays bilateral pneumothoraces. The right pleural effusion is nearly resolved (C). The chest CT scan with 
lung window setting shows multiple, uniform and variable-sized, small cysts with thin and regular wall in both 
lungs (D,E).

모양의 낭포가 범 하게 찰되었다. 조직 검사를 

해 우상엽 후분 과 우 엽 측분 에서 각각 2×3 

cm 크기로 기 제술을 시행하 고, talc 10 g을 흉

곽 내에 골고루 도포한 후 흉 을 삽입하 다. 좌폐 

수술시에도 직경 약 2 mm 정도의 낭포가 범 하게 

찰되었고, talc 10 g을 도포한 후 흉 을 삽입하

다.

병리학  소견: 비교  정상 인 구조가 유지된 폐

조직 내에 다양한 크기의 작은 낭성 결 이 산발 으

로 분포되어 있었다. 각각의 낭성 결 은 방추형  

원형의 평활근세포와 닮은 세포들로 구성되어 있었으

며, 결 의 한 면이 확장된 림 과 연결되어 있었

다. 낭성 결 을 이루고 있는 세포들은 면역조직화학 

염색상 HMB-45와 smooth muscle actin에 양성반응

을 보 으며, 병변이 체 폐실질 면 의 25%를 넘지 

않아 LAM Histology Score-1에 해당하는 폐 림

평활근종증으로 진단하 다(Figure 3).

고 찰

LAM은 발생빈도가 단히 낮지만 가임기 여성에

서 반복 인 기흉이 발생할 경우 반드시 감별하여야 

할 질환이다. 국내에서 발표된 LAM은 총 24 로 Oh

등
6
은 자연기흉이 76% 고, 유미흉은 찰되지 않았

다고 보고하 으나 외국 문헌에서 자연기흉의 발생률

은 약 40-81%
7,8
, 유미흉은 10%에서 발생하는 것으로 

보고되고 있다
9
. 그러나 유미흉과 기흉이 동시에 발생

한 경우는 외국에서는 Chuang 등
10
이 보고한 가 있

지만 체 으로는 매우 드물며, 국내에서는 없었다.

LAM은 종양 억제유 자의 소실과 catecholamine
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Figure 3. H&E stain (A, B). The cystic space is empty and shows moderate amounts of spindle-shaped and 
rounded cells (so-called LAM cells, arrow) in its periphery (x40, A).  The proliferating LAM cells are spindle, 
round, or oval shaped (x400, B). Immunohistochemical stain (C,D). LAM cells are positive to smooth muscle actin 
(x400, C), as well as to HMB45 (x400, D).

의 합성에 여하는 단백질의 이상으로 발생되는 것

으로 추측되며11, 폐실질의 평활근 세포가 이상 증식

함으로써 낭포들을 형성하게 된다. 폐포벽 이외에도 

기 지 주 , 주  등 림  조직이 있는 곳에서도 

발생이 가능하여 폐기종이나 기흉, 유미흉 등의 다양

한 합병증을 나타낼 수 있다3,7.

흉부 단순 촬 에서는 망상음 , 벌집모양 낭, 그리

고 낭의 형성이 주된 소견이며, 폐용 은 증가하거나 

정상으로 나타난다. 기흉은 흔히 나타날 수 있으며, 

이러한 병변은 폐실질 병변보다 먼  보이기도 하고, 

나 에 나타나기도 한다. 고해상 산화 단층촬 에

서는 다수의 낭이 주된 소견이며, 이러한 낭의 크기는 

2 mm에서 5 cm까지 다양할 수 있지만 부분 5 mm

을 넘지 않는다. 부분 규칙 인 모양을 보이며, 

폐야에 고르게 분포하는 양상을 보인다. 그 외 선상의 

간질음 의 증가, 소엽간 격 비후, 간유리음  등이 

나타날 수도 있다12,13.

지 까지 LAM에 동반된 유미흉의 치료로 흉 삽

입술, 치료  천자, 흉막유착술, 가슴  결찰술 등이 

알려져 있지만 이  뚜렷하게 효과 인 것은 없었다. 

Han 등14은 양측에서 발생한 특발성 유미흉 1 에서 

우측에 흉 삽입술  총정맥 양법만을 시행하는 보

존  치료만으로 호 되었다고 보고하 다. Ryu 등15

은 8명  3명에서 재발없이 흉  삽입, 치료  천자 

등의 보존  요법으로 치유가 되었고, 3명은 흉 을 

통한 화학  흉막 유착술을 시행하여 이  2명은 재

발이 없었으며, 나머지 2 명은 흉막유착술, 벽측 흉막

제술, 가슴  결찰술 등의 수술  치료를 한 후 재

발이 되지 않았다고 하 다. 이처럼 보존  요법만으

로 치료를 기 하기 어려울 때에는 흉막유착술, 흉막

제거술, 가슴  결찰술 등의 보다 극 인 수술  방

법을 통해 효과 인 치료를 기 해 볼 수 있다16,17. 본 

증례에서는 우측 유미흉의 치료로 흉  삽입술 후 배

액  형-사슬 성지방(medium-chain triglyceride)



JH Kim et al: A case of LAM combined with chylothorax and bilateral pneumothoraces 

558

을 주로 하는 총정맥 양법을 시행하여 유미흉의 배

액량은 차 감소하 지만 조직학  진단과 동시에 

우폐의 자연기흉  유미흉의 치료  재발 방지를 

해 VATS를 통한 폐생검  흉막유착술을 시행하 다. 

LAM에서 발생한 기흉 치료법에 한 연구에서 

Almoosa 등
7
은 편측에 발생한 기흉 301 를 상으

로 하여 이  154 (51%)는 단순한 기흉의 흡인 혹

은 흉  삽입술 등의 보존  치료만을 시행하 고, 30

(10%)는 비수술  흉막유착술을 시행하 으며, 117

(39%)는 수술  흉막유착술을 시행하 다. 의 치

료법에 따른 기흉의 재발률은 각각 66%, 27%, 32%로 

기흉의 흡인  흉  삽입술만을 시행한 경우 재발률

이 상 으로 높았다. 본 환자의 경우 양측 자연기흉

이 발생하 으나 우측은 수술  흉막유착술을 시행하

고, 좌측은 흉  삽입술 등의 보존  치료만을 계획하

으나 기흉의 재발로 인해 수술  흉막유착술을 시

행하게 되었다. 좌측의 기흉은 보조  치료만 계획 하

는데 이는 향후 질병 악화시 좌측 폐이식술 시행을 

계획했기 때문이다. 왜냐하면 흉막유착술을 시행한 

환자에서 폐이식술을 시행한 경우 흉막유착으로 인한 

출  합병증이 많아 후가 더 나빴다는 보고에 근거

하 기 때문이었다
16,18
.

LAM은 월경을 시작하지 않은 여성과 폐경을 한 

여성에게서는 발생하지 않기 때문에 에스트로겐이 질

병의 경과에 심 인 역할을 할 것으로 생각되고 있

어 호르몬 치료법에 한 다양한 보고가 있다. 하지만 

호르몬 치료의 결과는 아직 결과가 다양하게 나타나

고 논란의 여지가 있어 보편 인 치료법이 되지는 못

한 상태이다. 호르몬 치료법으로는 수술  양측 난소

제술, Luteinizing Hormone Releasing Hormone 

analogs, 로게스테론(medroxyprogesterone acetate), 

타목시펜(tamoxifen) 치료가 있다
16,17
. Eliasson 등

16
은 

LAM환자 30명에 해 로게스테론, 타목시펜, 안드

로겐, 난소 제술등의 치료를 조합하여 모두 8가지의 

방법으로 치료를 하 다. 이  로게스테론 단독 치

료법이 50%에서 병의 진행을 보이지 않았고, 수술  

난소 제술 단독이 71%, 난소 제술과 로게스테론 

치료법이 100%의 성공률을 보 다고 보고했다.  연

구는  증상과 폐기능 검사 등으로 평가하긴 하 지만 

3개월의 단기간 치료 고, 그 이상의 추 찰 기간을 

포함하지 않아 장기간에 걸쳐 서서히 진행하는 본 질

환의 으로 보면 치료효과를 보편화하기는 어려울 

것으로 보인다. 이와는 조 으로 Urban등
12
은 57명

의 호르몬 치료를 받은 환자  4명(7%)만이 15% 이

상의 FEV1의 증가를 보 고, 40 명(70%)은 호르몬 

치료에 반응이 없어 흉막유착술을 시행받았으며, 13

명(23%)은 폐이식술을 받았다고 하 다. Oh 등
6
도 

로게스테론  타목시펜으로 10명을 치료하고, 12개

월을 추 하 다. 10명  2명(20%)은 병이 진행되지 

않았으나, 8명(80%)은 병이 진행되어 3명이 12개월 

이내에 사망하 다. 이처럼 호르몬 치료에 한 결과

들이 서로 상이하게 나타나 호르몬 치료가 병의 진행

을 지연시킬 수 있는지는 좀 더 많은 연구가 필요할 

것으로 생각되며, 본 환자의 경우도 극 인 호르몬 

치료는 보류한 상태로 병의 경과를 추 찰 이다. 

요 약

본 자들은 국내외 으로 그 발생이 드문 양측성 

기흉과 유미흉을 동반한 LAM 1 를 경험하 기에 

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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