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서      론

면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 다양한 장기의 조직

에 IgG4 양성의 림프 형질세포 및 T-림프구가 침윤되는 것

을 특징으로 하는 전신 질환으로 알려져 있다.1) 주로 침범하

는 장기로는 췌장, 담관, 이하선, 유선 등이 있고, 두경부에 

발생하는 경우에는 침샘, 눈물샘, 눈꺼풀에 주로 발생하며, 

비강을 침범하는 경우는 매우 드문 것으로 알려져 있다.1) 저

자들은 비강 내에 발생한 IgG4 연관 경화성 질환 3예를 경험

하였기에 보고하는 바이다. 

증      례

증  례 1

기저 질환 없이 건강하던 54세 여자 환자가 10개월 전부터 

발생한 우측 코막힘을 주소로 내원하였다. 우측 비루가 동반

되었으며 이외 다른 전신증상은 호소하지 않았다. 비강 내시

경 소견상 우측 비강 내 둥글고 경계가 명확한 종물이 확인

되었다. CT 상 우측 비강 내 양성 종물 및 우연히 뇌하수체 

선종 소견이 관찰되었다. 우측 비강 내 종물은 2.8 cm 크기

의 경계가 명확한 저조영 증강을 보이는 보이는 병변 이었고

(Fig. 1A), MRI 결과 장경 2.5 cm의 안장 위 확대를 동반한 

뇌하수체 선종을 확인할 수 있었다(Fig. 1B). 우연히 발견된 
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IgG4-related sclerosing disease (IgG4-RSD) is characterized by extensive IgG4-positive plasma cell and T-lymphocyte infiltra-
tion of various organs. However, the nasal cavity is an extremely rare site of involvement. The authors experienced three cases 
of igG4-RSD in the nasal cavity. A 54-year-old woman presented with a nasal cavity mass on endoscopic exam and computed 
tomography (CT) revealed not only a hypoenhancing mass in the right nasal cavity but also a pituitary gland macroadenoma. 
Endoscopic removal and endoscopic TSA were performed. A 20-year-old man diagnosed with chronic sinusitis, underwent 
endoscopic sinus surgery. A 26-year-old woman showed thickening of the nasal septum and cribriform plate, and an infiltrat-
ing soft tissue lesion in right the alveolar process on CT and an endoscopic biopsy was performed. Pathologic specimens of all 
cases showed IgG4-positive plasma cell infiltration, consistent with IgG4-RSD. Serum IgG4 levels were checked in two of the 
cases, and the results were within normal range. All cases were further treated with methylprednisolone and all showed clinical 
improvement. 
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뇌하수체 선종에 대하여 신경외과와 협진 하에 경접형골동 

접근법을 통한 뇌하수체선종 절제술을 시행하였으며 동시에 

우측 비강 내 종물에 대하여도 내시경을 이용한 비강 내 절

제술을 시행하였다. 술 후 조직검사상 뇌하수체 조직 및 우

측 하비갑개 모두에서 IgG4 양성 형질세포가 증가된 소견이 

확인되었다(Fig. 2). 혈청 IgG4 농도는 0.55 g/L로 정상 범위 

내였다. 환자는 이후 외래통한 경과관찰 하였으며 이후 약 1

년간은 특별한 증상이 없었으나, 1년 3개월 경과 후 3개월 전

부터 다시 코막힘을 호소하였다. 비강 내시경 소견 상 이전

과 비슷한 양상의 점막 비후를 동반한 둥글고 경계가 명확한 

비강 내 종물 확인되었으며 MR 상 우측 비강 내 3.5 cm 장

경의 T2 고 신호강도 및 T1 저 신호강도, 약한 조영 증강을 

보이는 유사 종물 병변이 확인되었고(Fig. 3A), 뇌하수체에도 

1.2 cm 크기의 조영 증강 병변이 확인되었다. 당시 혈청 IgG4 

농도는 0.87 g/L로 정상 범위 내였다. 환자는 MR 상 IgG4 연

관 질환의 소견으로, 류마티스 내과 의뢰되어 약물치료를 시

Fig. 1. Contrast enhance axial CT 
image revealed a hypoenhanc-
ing right nasal cavity mass (A). T1 
enhance coronal MR image shows 
macroadenoma in pituitary gland 
(B).

A B

Fig. 2. Right inferior turbinate mass 
shows chronic rhinitis with increased 
IgG4-positive plasma cells (up to 
106/HPF). Hematoxilin & eosin stain 
×400 (A); IgG4 immunohistochem-
ical stain ×400 (B).

A B

Fig. 3. T1 enhance axial MR image 
after treatment. At 10 months after 
the surgery, shows recurrent mass 
in right nasal cavity (A). At 4 months 
after steroid treatment, shows sig-
nificant resolution of the mass (B).

A B
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작하였다. Prednisolon 60 mg/일을 3주간 복용하였고 이후 

10개월 간 단계적으로 용량을 감량하였다. 4개월 후 환자는 

임상적으로 증상이 모두 호전되었으며 비강 내시경 소견상 

점막 비후가 호전되었고, MR 추적관찰 소견 상에서도 비강 

내와 뇌하수체 종물의 크기가 감소한 것을 확인할 수 있었다

(Fig. 3B). 환자는 이후 증상 호전된 상태로 약 4년간 경과관

찰 중이다. 

증  례 2

특이 병력 없던 26세 여자 환자가 5개월 전부터 발생한 양

측 코막힘 주소로 내원하였다. 환자는 양측 비루, 후비루, 재

채기 동반되었고 이외 약간의 열감과 피로감을 호소하였다. 

환자는 타원에서 부비동염 진단 하에 항생제 치료 하였으나 

증상 호전이 없었다. 비강 내시경 소견상 좌측 비중격 점막 

염증 및 부종 소견과 양측 비강 내 화농성 분비물이 관찰되

었다. CT 및 MR 소견상 비중격의 비후 소견 보였으며 체판

으로의 확장(Fig. 4A), 상악동의 치조돌기, 우측 구개부, 우측 

익돌판 주변 연부조직으로의 침윤 소견이 확인 되었다. 림프

종, 베게너 육아종증 의증 하에 확진 위하여 내시경하 비강 

내 조직검사 시행하였으며, 조직검사 결과 염증성 근섬유성 

종양 소견으로 IgG4 양성 형질세포가 30/HPF 이상 침윤되

어 있어 IgG4 연관성 질환에 합당한 소견이었다. 환자는 이

에 류마티스 내과로 의뢰되었다. 검사실 소견상 ESR 98 

mm/hr, CRP 2.58 mg/dL로 증가되어있었고 혈청 내 IgG4 

검사는 시행되지 않았다. 환자는 methylprednisolon 32 mg/

일, 30일간 복용 후 환자는 증상의 호전을 보였고, 이후 수개

월에 걸쳐 용량을 감량하였다. 증상 호전 이후 비강 내 분비

물은 감소하였고 점막 비후 소견도 호전 양상을 보였다. 이

후 2개월 정도 류마티스 내과에서 경과관찰 하였으며 증상

은 없었고, 환자가 해외로 이주하여 외래 추적 소실 되었다.

증  례 3

특이 병력 없던 20세 남자 환자가 10년 전부터 지속된 양

측 코막힘을 주소로 내원하였다. 이외 다른 전신 증상은 호

소하지 않았다. 비강 내시경 소견상 좌측으로 비중격 만곡과 

양측 비강 내 점막 발적 및 가피가 관찰되었다. 환자는 CT 

상 양측 상악동 및 사골동, 좌측 전두동을 침범한 만성 비부

비동염 소견으로(Fig. 4B) 양측 내시경하 부비동 수술을 시

행 받았다. 수술 소견 상 양측 중비갑개 점막의 폴립양 변화 

및 부종이 확인되었고, 우측 상악동 내에서 농이 관찰되어 

배양검사 시행하였으며, 상악동 내 점막에서 조직검사 시행

하였다. 배양검사상에서는 황색포도상구균이 동정되었고, 

조직검사 상에서는 만성 염증 소견 및 림프형질세포 침윤 소

견 확인되었으며 면역염색 상 많은 양의 IgG4 양성 형질세

포를 확인할 수 있었다. 수술 후 시행한 환자의 혈청 내 IgG4

는 0.53 g/L로 정상 범위 내였다. 수술 후 환자는 methyl-
prednisolon 16 mg/일, 6주간 복용하였고 이후 증상의 호전

을 보였다. 비강 내시경 소견상 점막 소견도 정상화 되었으

며, 분비물은 관찰되지 않았다. 환자는 투약 중단 이후 약 2

개월 간 증상 없이 경과관찰 하였으며 이후 외래 추적 소실 

되었다. 

고      찰

IgG4 연관 경화성 질환은 병리학 적으로 IgG4 양성 림프

형질세포의 침윤을 보이는 섬유 염증성 병변으로, 두경부 영

역에서는 Mikulicz’s 병, Kuttner 종양 등이 알려져 있으나, 비

강 및 부비동을 침범하는 경우는 드물다. 국내에서는 Kata-

Fig. 4. Contrast enhance coronal 
CT image (A) shows thickening of 
nasal septum extending to cribri-
form plate. (B) shows bilateral 
maxillary, ethmoidal sinusitis.

AA B
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gener syndrome과 연관되어 비 내 증상과 CT 상 비점막 비

후가 관찰되는 1예2)가 보고된 바 있으며 비강 내 단독 질환

으로 보고된 적은 없다. 국외에서도 비부비동과 두개저 병변

을 보이는 IgG4 연관병증 및 염증성 질환 4 예3)가 보고 된 바 

있으며, 두경부를 침범하는 IgG4 연관 병증에 대한 다양한 보

고가 있으나, 전체적인 증례 수나 빈도가 보고된 바는 없다. 

IgG4 연관 병증의 발병기전을 요약하면 다음과 같다. 환자

의 자가면역성과 감염원이 면역 반응의 유발인자로 작용하

여 제2형 도움 T세포와 조절 T세포를 활성화시키고, Inter-
leukin(IL)-4, IL-5, IL-10, IL-13, transforming growth 

factor b(TGF-b)의 과발현을 유도한다. 이러한 사이토카인

의 작용으로 호산구가 증가하고 혈청 내 IgG4와 IgE 의 농도

가 증가하며 이는 조직의 섬유화를 진행시킨다. 과량의 염증

세포가 특정 장기에 침윤하게 되면 장기의 손상을 유발시키

고 장기의 종양성 비대와 기능 저하가 나타나게 된다.1)

이 질환에 대하여 명확한 진단적 기준이 정립되지는 않았

으나 다음과 같은 특징을 보이며: 1) 혈청 IgG4 의 증가, 2) 

침범된 장기의 10-50/HPF 이상 IgG4 양성 혈장세포의 침

윤, 3) 글루코코르티코이드 치료로 임상경과의 호전, 이중 하

나 이상의 기준을 만족하면 진단에 도움이 된다.4-7) 전체적으

로, IgG4 연관 병증 환자의 약 30%는 정상 IgG4 농도를 보인

다고 알려져 있다.8)

영상학적으로 CT 및 MR 소견은 비특이적이나 CT 상에서 

침범 장기의 비대 및 음영감소를 보이고, MR 상에서도 세포 

침윤 및 섬유화의 증가로 인해 T2에서 저신호강도를 보이는 

경우가 많다. 비부비동을 침범한 경우는 드물고 다양한 장기

의 침범과 연관되어 발견되는 경우가 많다. CT 상에서 균일

한 연부조직 음영을 보이며 골 파괴를 동반하는 경우가 있

고, MR 상 주변 비부비동 점막에 비하여 T2에서 저 신호강

도를 보이고 비교적 균일한 조영 증강을 보인다.9) 감별해야 

할 질환으로는 베게너육아종,10)11) 림프종, 진균 감염이 있다.

치료는 임상 증상, 침범된 장기, 조직의 섬유화 정도에 따

라 달라지게 되며 경한 경우 특별한 치료 없이 경과관찰만으

로 충분할 수 있으나, 주요 장기에 침범할 경우에는 장기 기

능 부전을 초래할 수 있기에 적극적 치료를 요한다.1) 고용량 

스테로이드 치료가 효과가 있는 것으로 알려져 있으며, 초기

에 prednisolon 0.6 mg/kg/일로 2~4주간 투약한 후 3~6개월

에 걸쳐 서서히 감량하고 이후 최대 3년간 2.5~5.0 mg/일의 

용량으로 유지하는 치료가 보고된 바 있다.12)13) 본 증례에서

는 증례1과 2의 경우 초기 0.5 mg/kg/일로 3~4주 간 투약 후 

감량하고, 이후 3달 이상 2.5 mg/일 용량으로 유지하였으며, 

증례3의 경우에는 0.2 mg/kg/일로 6주간 유지 후 감량하였

다. 대부분의 IgG4 연관병증에서 글루코코르티코이드가 효

과가 있으나, 질병이 재발하는 경우도 흔하다.13) 이런 경우 

azathioprine, mycophenolate mofetil, methotrexate 등이 글

루코코르티코이드와 병합요법이나 관해 후 유지요법으로 사

용될 수 있다.1) 반복적인 재발이나 불응성 질환의 경우에는 

rituximab 투약이 효과가 있었다는 보고도 있다.14)15) 

이러한 질환의 접근에 있어서 초기 진단이 모호할 수 있

으며, CT나 MR 시행으로 종양 여부에 대해 감별한 뒤, 의심

되는 병변의 조직검사를 통하여 정확한 진단을 내리고, 적절

한 약물 투약을 통하여 수술적 치료 이상의 치료효과를 볼 

수 있다.

본 증례에서는 비강을 침범한 IgG4 연관 경화성 병증 3례

에 대해 다루었고, 다양한 임상 양상과 경과를 확인할 수 있

었다. 모든 증례에서 조직검사상 IgG4연관 경화성 병증에 합

당한 소견이 확인이 되었으나, 1예와 3예에서 혈청 IgG 4 농

도는 정상범위 내였다. 1예와 3예 에서는 수술적 치료가 시

행되었으나 수술 후 약물치료가 필요하였고, 2예 에서는 조

직검사 후 진단 되어 수술 없이 내과적 치료로 증상이 호전

되었다. 비록 적은 증례이기는 하나 본 예를 통해 비강 내 

IgG4연관 병증의 진단 및 치료에 있어 보다 분별 있는 접근

이 가능할 것이라 생각하며, 내과적 치료나 수술적 치료에 

반응이 없는 치료 불응성 비강 내 질환에서 이러한 IgG4 연

관 경화성 질환의 가능성에 대해 염두 해 두어야 하겠다. 

중심 단어：IgG4 연관 병증.
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