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크론병을 동반한 IgG4 관련 경화성 장간막염 1예
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A Case of IgG4-Related Sclerosing Mesenteritis Associated with Crohn’s Disease
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Sclerosing mesenteritis (SM) is a rare disease characterized by chronic nonspecific mesenteric inflammation and fibrosis of 
unknown etiology. Some tumefactive SM shows diffuse accumulation of IgG4-positive plasma cells and is considered as a 
part of the spectrum of IgG4-related disease. An association between inflammatory bowel disease and IgG4-related disease 
has been indicated. A 45-year-old woman visited our hospital due to weight loss with intermittent lower abdominal discomfort. 
Pelvic ultrasound revealed a mass-like lesion in the abdominal wall and pelvis MRI demonstrated a 5.9 cm sized wall-enhancing 
mass with heterogeneous signal intensity from right adnexa to the abdominal wall. Tumor resection and adhesiolysis was 
done because of severe adhesion with the small bowel, colon, bladder, uterus, and abdominal wall. Appendectomy was also 
performed due to adhesion and edematous change. Histological examination of the resected mass showed findings that were 
compatible with IgG4-related SM. The resected appendix showed chronic granulomatous inflammation without evidence of 
tuberculosis. She was diagnosed with Crohn’s disease after undergoing colonoscopy and CT enterography. Herein, we report 
a rare case of IgG4-related SM that occurred in conjunction with Crohn’s disease. (Korean J Gastroenterol 2014;63:176-182)
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서    론

경화성 장간막염(sclerosing mesenteritis)은 장간막의 만

성 비특이성 염증 및 섬유화를 특징으로 하며 원인을 알 수 

없는 매우 드문 질환이다. 이 질환의 원인과 자연경과는 잘 

알려져 있지 않으나 다양한 장기를 침범하는 염증성 섬유경화

증의 한 종류로 여겨지고 있다.1 IgG4 관련질환(IgG4-related 

disease) 또한 염증과 섬유화 과정을 가지는 원인미상의 전신

질환이다. IgG4 관련질환은 광범위한 IgG4 양성 형질세포 및 

T 림프구의 침착, 폐색성 정맥염을 특징으로 하며 다양한 장

기를 침범할 수 있다. 췌장, 담도, 침샘, 눈물샘, 신장, 폐, 뇌하

수체, 뇌수막, 전립선, 후복막, 피부, 그리고 임파선 등의 장기

가 흔히 침범된다.2 근래에는 종괴를 형성하는 경화성 장간막

염 중 일부에서 IgG4 양성 형질세포가 다량 관찰되어 이러한 

경화성 장간막염도 IgG4 관련질환의 한 형태로 간주되고 있

다.3 지금까지 IgG4 관련 경화성 담관염이나 자가면역성 췌장

염 등의 IgG4 관련질환에서 염증성 장질환의 동반이 보고된

바 있다.4 저자들은 IgG4 관련 경화성 장간막염과 크론병이 

동반한 증례를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고한다.

증    례

45세 여자환자가 내원 한 달 전부터 우하복부에서 작은 덩

이가 만져져 산부인과 외래로 내원하였다. 환자는 7년 전 양
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Fig. 1. Pelvis MRI findings. Axial (A) and
sagittal (B) view of contrast-enhanced
fat-saturated T1-weighted images 
show a 5.9 cm sized wall-enhancing 
mass (arrows) with heterogeneous 
signal intensity from right adnexa to 
the abdominal wall.

쪽 난소의 점액성 낭선종(mucinous cystadenoma)으로 본원 

산부인과에서 개복하 낭종절제술을 받은 과거력이 있었으며, 

수술 후 별다른 증상 없이 잘 지내왔다. 내원 3년 전 간헐적으

로 아랫배가 불편하고 설사가 있어 개인의원에서 대장내시경 

검사를 시행하였으나 특이소견이 없었다. 이후 과민대장증후

군을 의심하여 개인의원 투약 및 경과 관찰 중이었으나 내원 

1년 전부터는 하복부 불편감이 지속되고 하루 2-5회의 무른 

변 혹은 잦은 설사와 함께 1년 동안 몸무게가 약 10 kg 감소

하였다. 혈변이나 점액변, 뒤무직은 동반되지 않았으며 야간

설사는 없었다. 구토는 없었으나 간헐적 구역을 호소하였다. 

환자는 전신 쇠약감을 호소하였고 피부증상은 없었으며 시야 

혼탁이나 눈물, 작열감 등의 안구증상도 없었다. 기침, 객담, 

객혈 등의 호흡기 증상은 없었다. 

내원 당시 키 158 cm, 몸무게 37.5 kg, BMI 15.02 kg/m2, 

혈압은 110/70 mmHg, 맥박은 88회/분, 호흡수는 20회/분, 

체온은 36.8oC였으며 의식은 명료하였다. 결막은 약간 창백하

였고 황달은 관찰되지 않았다. 피부의 이상소견은 관찰되지 

않았고 구강 내 점막의 궤양은 없었다. 경부 진찰에서 림프절

은 만져지지 않았고, 흉부 진찰에서 호흡음은 정상이었다. 복

부 진찰 결과 복부팽만은 없었고 장음은 정상이었으며 우하복

부에 5 cm 정도의 덩이가 만져졌으나 압통이나 반동압통은 

없었다. 부인과 검사에서 외음부 및 질, 자궁경부에서 이상소

견이 없었다. 

혈액 검사에서 백혈구 7,200/μL (중성구 76.0%, 림프구 

18.1%), 혈색소 10.2 g/dL, 혈소판 496,000/μL였다. 혈청생

화학검사에서 혈중 요소질소 8.3 mg/dL, 크레아티닌 0.6 

mg/dL, AST 18 IU/L, ALT 17 IU/L, 총 단백 6.9 g/dL, 알부

민 3.1 g/dL, 총 빌리루빈 0.59 mg/dL, ALP 307 IU/L, GGT 

31 IU/L, CRP 20.8 mg/L였고 CA 19-9 ＜0.6 U/mL, CA 

125 29.43 U/mL였다. 

우하복부에서 만져지는 덩이는 부인과 초음파 시행 결과 

자궁내막증으로 추정되었다. 자궁경부 자기공명영상에서 우

측 부속기에서 복벽 부근까지 이르는 약 5.9 cm 크기의 비균

질 신호강도의 조영증강 종괴가 관찰되었다. 이 종괴는 자궁

과 접해있었으며, 양쪽 난소는 관찰되지 않았다(Fig. 1). 우측 

부속기에 발생한 난관난소농양, 특히 방선균증, 혹은 가능성

이 적지만 난소암 등이 의심되었다. 복부 초음파에서는 우측 

부속기 종괴가 자궁의 우측벽으로부터 방광까지 덮고있는 소

견을 보이는 것으로 판독되었다. 소변검사에서 미세혈뇨가 관

찰되어 방광경을 시행하였으며 방광 후벽에 불규칙한 염증과 

부종이 관찰되었다. 방광경 조직검사 결과는 요로상피성 유두

종이었다. 관찰되는 종괴양 병변에 대한 정확한 진단 및 치료

를 위해 종괴 제거 수술을 권유하고 개복술을 시행하였다. 수

술 시야에서 소장, 대장, 방광 우측, 자궁 및 복벽에 걸친 심한 

유착이 관찰되어 유착 박리술을 시행하였으며, 이들 사이에 

유착과 경화로 인해 발생한 듯 보이는 단단하고 불규칙한 모

양의 종괴를 함께 제거하였다. 충수 및 말단 회장 주위로도 

유착 및 부종이 관찰되어 충수절제술을 함께 시행하였다. 제

거한 종괴의 병리조직소견은 만성 염증과 섬유화를 보였으며 

다수의 림프구, 형질세포 및 소수의 호산구 등이 침윤해 있었

다. 면역조직화학 검사에서 IgG4를 발현하는 형질세포의 침

윤 소견을 확인하고 이를 종합하여 IgG4 관련 경화성 장간막

염으로 진단하였다(Fig. 2). 이후 추가 실시한 혈액검사에서 

혈청 IgG4는 155.2 mg/L로 정상 범위에 있었다. 함께 제거된 

충수에서는 만성 육아종성 염증 소견이 관찰되었으며, 항산성

균 염색 및 결핵균 중합효소연쇄반응 검사에서 모두 음성 소

견을 보였다. 그러나 IgG4를 발현하는 형질세포의 침윤 소견

은 확인되지 않았다(Fig. 3A, B). 수술 전 시행했던 방광경 

조직검사에서도 IgG4를 발현하는 형질세포의 침윤이 관찰되

지 않았다(Fig. 3C). 수술 후에도 하복부 불편감이 지속되어서 

환자는 소화기내과로 협진 의뢰되었다. 수술 21일째 대장내

시경을 시행하였으며, 직장 및 전 대장에 걸친 다수의 아프타

성 궤양과 회맹판을 침범한 활동성 궤양, 가성 폴립 및 궤양 

반흔들을 관찰할 수 있었다(Fig. 4). 대장에서 시행한 조직검
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Fig. 2. Histologic findings of mesenteric mass. (A) Low magnification of mesenteric lesion shows marked fibrosis and inflammatory cell infiltration 
(H&E, ×10). (B) The inflammatory infiltrates are polymorphic with numerous plasma cells (H&E, ×400). (C, D) Many IgG4 expressing plasma
cells are noted in the stoma around the fat lobule (IgG4, ×400). 

사에서는 만성 염증 소견이 관찰되었고, 항산성균 염색 및 결

핵균 PCR은 모두 음성이었다(Fig. 5). CT 소장조영술(CT en-

terography)에서는 원위부 회장 및 회맹장판에 걸쳐 조영증

강을 보이는 불규칙하게 두꺼워진 장벽과 장간막 침윤소견이 

확인되었다(Fig. 6). Anti-Saccharomyces cerevisiae anti-

bodies (ASCA) 검사에서도 40.0 uint (positive ≥35.0 unit)

으로 양성소견을 확인할 수 있었다. 이에 환자를 크론병으로 

진단하고 prednisolone 40 mg, mesalazine 3 g으로 치료를 

시작하였으며 이후 스테로이드는 서서히 감량하여 5개월 후 

중단하고 이후 mesalazine 단독 투여를 지속하였다. 수술 후

에도 한동안 지속되던 하복부 불편감은 수술 6개월 뒤 완전히 

소실되었고 예전의 몸무게(47 kg)로 회복되었다. 수술 1년 뒤 

실시한 추적 대장내시경에서 맹장, 상행결장 및 구불 결장에

서 아프타성 궤양이 보이고 말단 회장 및 회맹판 부근에서는 

다발성 궤양의 악화소견이 관찰되어(Fig. 7), 면역억제제 투약

을 권유하고 azathioprine을 추가하였다. 수술 후 13개월이 

지난 현재, 환자는 별다른 증상 없이 외래 추적관찰 중이다. 

고    찰

경화성 장간막염은 과거에는 염증, 섬유화, 지방괴사 등의 

복합적인 병리 소견 중 우세한 양상에 따라 장간막 지방이상

증(mesenteric lipodystrophy), 장간막 지방층염(mesenteric 

panniculitis), 견축성 장간막염(retractile mesenteritis), 장

간막 섬유화증(mesenteric fibrosis) 등의 다양한 명칭으로 불

려졌던 드문 질환이다.5 경화성 장간막염의 원인은 정확히 알

려져 있지 않으나 복부수술, 외상, 허혈, 약제, 악성 종양, 자

가면역 등의 관련을 꼽고 있다.6

저자들이 KoreaMed에서 “mesenteric lipodystrophy”, 

“mesenteric panniculitis”, “retractile mesenteritis”, 

“mesenteric fibrosis”를 주제어로 검색한 결과 국내에서는 

1992년부터 지금까지 12예가 보고된 바 있는데,7-13 그 중 8예
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Fig. 3. Histologic findings of appendix 
and urinary bladder. (A) Transmural 
inflammation and small noncaseating
granulomas are seen in the appendi-
ceal mucosa (H&E, ×20). However, 
IgG4 expressing plasma cells are 
absent in the specimen from (B) 
appendix (IgG4, ×400) and (C) urinary
bladder (IgG4, ×200).

Fig. 4. Colonoscopic findings. (A, B) 
Colonoscopy shows active ulcers, 
pseudopolyps and ulcer scars on 
cecum and ileocecal valve. (C, D) 
Numerous aphthous ulcers are 
scattered throughout the entire colon 
and rectum. 

가 수술과 관련성이 있었으며 8예 모두 수술 후 7-16일 이내

에 오심, 구토, 복통 등의 증상이 발현되었고 첫 수술 후 한 

달 이내에 재수술을 실시하여 경화성 장간막염으로 진단되었

다. 이번 증례는 난소의 점액성 낭선종으로 7년 전 개복하 낭

종절제술을 시행받은 과거력이 있지만 당시에는 수술 관련 합

병증이 없었고 최근 1년간의 복부 불편감을 호소하며 내원하

여 기존 수술 관련 증례들과는 차이점을 보인다. 

IgG4 관련질환은 다양한 장기에 종양성 병변을 유발하는 

전신 증후군으로, 조직소견에서 많은 림프구 침윤, IgG4 양성 

형질세포의 대량 침윤, 다양한 정도의 섬유경화증, 그리고 폐
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Fig. 5. Histologic findings of colonoscopic biopsy specimen. Colon 
mucosa shows small granuloma (circle) and inflammatory
infiltration with erosion (H&E, ×100).

Fig. 6. CT enterography finding. Axial CT scan shows irregular wall 
thickening with edema along the distal ileum and mesenteric 
infiltration (arrow). 

Fig. 7. Follow-up colonoscopic findings. Multiple variable sized ulcers with polypoid lesions are noted at terminal ileum (A) and ileocecal valve
(B). Multiple aphthous erosions are scattered on sigmoid colon (C).

색성 정맥염을 특징으로 하는 질환이다. 최근 종괴를 형성하

는 경화성 장간막염 중 일부에서 IgG4 양성 형질세포가 다량 

관찰되어 IgG4 관련 경화성 질환과의 연관성이 제기되고 있

다.14 이번 증례도 절제된 종괴의 조직검사에서 림프구와 형질

세포, 호산구 등으로 이루어진 만성 염증소견과 섬유화, 폐색

성 혈전 혈관을 보였으며 면역조직화학 염색에서 IgG4 양성 

형질세포의 대량 침윤을 보여 IgG4 관련 경화성 장간막염으

로 진단하게 되었다. 2012년 보고된 한 후향적 연구에서 

1990년 3월에서 2008년 2월까지 경화성 장간막염으로 진단

된 환자 중 파라핀 블록을 찾아 IgG4 면역조직화학 염색을 

실시할 수 있었던 9명의 환자 중 6명에서 IgG4 양성 형질세

포가 중등도 이상 관찰되었다.3 과거 국내 보고된 12예의 경

화성 장간막염 증례들은 H&E 염색만 실시하였고 IgG4 면역

조직화학 염색은 실시하지 않았다. 국내 보고된 증례들에서도 

이러한 연구를 진행하는 것이 가능하다면 어떠한 결과를 얻을 

수 있을지 궁금하다.

국외에서 IgG4 관련질환에 염증성 장질환의 동반이 보고

된 적이 있다. 예를 들면 IgG4 담관염에서 궤양성대장염이 

동반된 경우,4 IgG4 관련 유두부염과 담관병증이 크론병에 동

반된 경우 등이다.15 경화성 담관염 환자의 23-72%에서는 궤

양성 대장염이 동반되는 반면 궤양성 대장염 환자의 약 5%만

이 경화성 담관염이 동반된다고 한다.16 하지만 경화성 담관염

이 IgG4 담관염으로 확인되는 경우는 궤양성 대장염보다는 

자가면역췌장염이 동반된 경우가 훨씬 흔하다. IgG4 관련질

환의 원형은 자가면역췌장염이다. 자가면역췌장염에 염증성 

장질환이 동반되는 경우는 7.6%로 보고되었다.17 1형 자가면

역췌장염은 궤양성 대장염이나 크론병과 같은 염증성 장질환

과 동반되는 경우가 거의 없는 반면에, 2형 자가면역췌장염은 

20-30%에서 염증성 장질환이 동반된다고 한다. 자가면역췌
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장염에 궤양성 대장염이 동반된 경우에 대장조직에서 IgG4 

양성 세포가 다량 발견되고 IgG4 관련 질환의 진단 기준에 

합당하여 IgG4 관련 대장염으로 진단 가능한 경우도 있었다.18

크론병은 일반적으로 임상 소견, 내시경 소견, 검사실 소견, 

영상의학 소견, 조직검사 소견, 수술 소견 등을 종합하여 진단

을 내리게 된다.19 이번 환자의 경우 장기간의 복통, 설사, 체

중 감소 등의 증상, 빈혈과 ASCA 양성의 혈액소견, 대장 점

막에 산재한 아프타 궤양 및 회맹부 궤양을 보이는 내시경 

소견을 보였다. 그리고 대장내시경 조직에서 확인된 항산성균 

염색 및 결핵균 중합효소연쇄반응 모두 음성을 보이는 비건락

성 육아종을 동반한 만성 염증 소견, CT 소장조영술에서 보이

는 말단회장 벽의 비후 및 조영증강 등의 소견을 종합하여 

국내에서 발표된 진단 가이드라인에 비추어 크론병으로 진단 

가능하였다. 또한 앞서 기술한 바와 같이 수술 시 절제한 충수

돌기에서도 만성 육아종성 염증 소견이 관찰되었으며, 항산성

균 염색 및 결핵균 중합효소연쇄반응 검사에서 모두 음성이었

다. 하지만 충수나 회맹부 조직에서 IgG4 양성 형질세포가 

발견되지는 않았다. 

국내에 보고된 경화성 장간막염의 치료는 다양하였다. 수

술 관련 발병 증례는 모두 재수술로 확진 및 치료되었고,7,9,11 

수술과 관련 없이 발병된 증례들도 수술로 확진, 치료되거나8,10 

스테로이드와 cyclophosphamide, tamoxifen 등의 약물을 

시도하였다.12 보존적인 치료만으로 자연 부분 관해에 이른 경

우도 있었다.13 이번 증례는 수술 후 스테로이드와 mesala-

zine 투여로 호전되었다. IgG4 관련질환은 형질세포의 침윤

을 특징으로 하는 만큼 면역관련질환으로 받아들여지고 있으

며 스테로이드나 면역 억제 치료에 대체적으로 반응이 좋다. 

특히 질병 초기에 이러한 치료가 시작되었을 때 반응이 좋아 

빠른 진단이 중요하며 종양으로 오인하여 부적절한 치료를 하

지 않도록 해야 한다. 

최근 IgG4 관련질환에 대한 관심이 높아지고 있는 가운데 

지금까지 국내에서 자가면역췌장염 환자 중 진단 수개월 전, 

그리고 6개월 후에 궤양성 대장염이 진단되어 IgG4 관련질환

과 염증성 장질환의 동반을 의심할 수 있는 2예가 있었으나,20 

IgG4 관련 경화성 장간막염에 크론병이 병발한 증례는 없었

기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 이번 증례는 자궁부

속기의 종괴와 감별이 필요한 형태로 발현하여 적극적으로 개

복술을 시행한 경우이나, 경화성 장간막염은 진단 초기에 스

테로이드를 시작하면 반응이 좋으므로 빠른 진단과 불필요한 

침습적 치료를 줄이기 위해 임상의사와 병리의사들의 관심이 

필요하다. 또한 IgG4 관련질환의 형태로 발현된 경우에는 동

반될 수 있는 다른 질환에 대한 적절한 검사가 병행될 필요가 

있을 것으로 생각한다. 그리고 다양한 IgG4 관련질환에서의 

염증성 장질환의 발생빈도와 병태생리를 이해하기 위한 다양

한 연구가 필요하겠다.
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