
일차성 Sjögren 증후군은 외분비샘의 림프구 침윤을 특징으

로 하는 만성 염증성 자가면역질환으로 대부분 침샘과 눈물샘

을 침범한다. 약 5-10%의 환자에서 폐, 췌장, 위장관, 담도,

신장, 피부와 골수에 림프구 침윤이 올 수 있고(1) 신장에 침

범하였을 때는 주로 세뇨관간질신염, 사구체질환을 일으키며

종괴의 형성은 드물다(2). Sjögren 증후군에서는 림프세포증

식질환의 발생 위험도가 높고 환자의 약 5%에서는 악성림프

종이 발생하므로 영상검사에서 이의 발견이 중요하다(3). 

신주위와 신동을 침범하는 질환은 다양하며 염증성과 종괴

성 과정으로 나눌 수 있고 종괴성 질환에는 신장의 원발암인

신세포암의 침범, 림프종, 전이암, 섬유증, 아밀로이드증 등이

있다. 이 중 신주위를 둘러싸는 균일한 연부조직 종괴는 림프

종에서 볼 수 있는 소견으로 알려졌다(4).

저자들은 일차성 Sjögren 증후군 환자에서 신주위와 신동을

침범하여 악성림프종과 유사한 소견을 보인 양성 림프세포증

식질환의 전산화단층촬영과 초음파 영상소견을 보고한다.

증례 보고

42세 여자 환자가 4개월 전부터 안구 돌출증과 만져지는 왼

쪽 경부 종괴를 주소로 내원하였다. 환자는 구강 건조증과 안

구 건조증도 동반되어 있었다. 실험실 검사상 항 SSA(Ro) 항

체가 있고 C3와 C4 수치는 정상보다 낮았으나 신장기능은 정

상이었다. Sjögren 증후군을 의심하여 안구 돌출증에 대한 평

가를 위해 안와 자기공명영상을 시행하였다. 양쪽 눈물샘이 미

만성으로 커져 있었고 T1 강조영상과 T2 강조영상 모두에서

회백질과 같은 정도의 균일한 신호강도를 보였고 균일하며 강

하게 조영증강되었다(Fig. 1A). 경부 전산화단층촬영에서 왼

쪽 경정맥 이복근 림프절이 커져 있었다. 림프종을 의심하여

시행한 조영증강후 복부 전산화단층촬영에서 양쪽 신주위의

띠 모양을 보이며 신동을 침범하는 균일하게 조영증강되는 연

부조직 종괴가 있고(Fig. 1B, C) 후복막강에서 양쪽 콩팥문 아

래로 몇 개의 림프절이 커져 있었다. 우측 신장은 신동을 침

범한 병변에 의한 신수신증의 소견은 없었으나 좌측 신장의

신우는 약간 확장되어 있었다(Fig. 1B). 신장 초음파에서 양쪽

신동을 채우고 있는 저에코성 병변과 양쪽 신피질을 둘러싼

얇은 띠 보양의 저에코성 병변이 있었다(Fig. 1D).

초음파 유도하에 오른쪽 신주위의 연부조직 종괴와 신실질

의 조직검사를 시행하였고 오른쪽 눈물샘과 왼쪽 경부종괴도

각각 조직검사를 시행하였다.

신주위 종괴에서는 다형성 림프구와 다세포 림프구의 현저

한 침윤(Fig. 1E)을 보였으나 악성림프종의 소견을 없었다. 신

실질은 정상이었으며 눈물샘 조직에서는 림프형질세포의 침윤

과 만성염증소견을 보였다. 경부 종괴는 반응성 림프절 증식

으로 확인되어 조직학적으로 신주위와 눈물샘을 침범한 양성

림프증식성 질환으로 진단하였다. 임상증상과 실험실 검사, 병

리학적 소견을 종합하여 양쪽 신주위와 신동에 양성림프증식

성 침범을 동반한 Sjögren 증후군으로 진단하였고 스테로이드

치료 후 추적검사한 안와 자기공명영상에서 양쪽 눈물샘의 크

기는 감소하였고 복부 초음파에서 신주위와 신동의 연부조직

종괴도 거의 소실되었다(Fig. 1F). 

고 찰

Sjögren 증후군은 비교적 흔한 만성적인 기관 특이성 자가
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Sjö̈gren 증후군에서 신주위와 신동의
양성 림프세포증식질환: 증례 보고1

신유리·정승은·박용구·안국진·이재문·박경신2

Sjögren 증후군에서 신동과 신주위에서 발생하여 악성림프종으로 오인된 양성 림프세포증식

질환을 보고한다. CT에서 병변은 양측 신동에서 균일하게 조영증강되는 연부조직종괴와 신주

위로 얇은 연부조직 띠로 보였다. 초음파에서도 신동의 저에코의 종괴와 신주위의 저에코의 띠

로 보였다. 스테로이드 치료 후 병변은 소실되었다. 드물지만 Sjögren 증후군에서 림프종과 유

사한 양성 림프세포증식질환이 발생할 수 있으므로 적극적인 조직학적 검사가 필요하다.  

1가톨릭대학교 의과대학 성모병원 영상의학과
2가톨릭대학교 의과대학 성모병원 병리과
이 논문은 2007년 8월 6일 접수하여 2007년 10월 4일에 채택되었음.
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Fig. 1. A 42-year-old female with Sjögren’s syndrome.
A. Contrast-enhanced, fat-suppressed coronal T1-weighted MR image of the orbit demonstrates diffuse symmetrical enlargement
of both lacrimal glands (arrows) in both orbits with compression and displacement of the superior and lateral rectus muscles.
B, C. CT scans reveal homogeneous soft tissue masses in both renal sinuses and periureteral areas and perirenal thin band like le-
sions. There is mild dilatation of the left renal pelvis and calyces.
D. Ultrasonography of right kidney reveals thin hypoechoic rim (arrows) along the capsule of the kidney and hypoechoic mass
(open arrows) filled in renal sinus.
E. Photomicrograph (H/E, ×40) of perirenal mass demonstrates perirenal reactive lymphoid hyperplasia. Arrows indicate renal
capsule.
F. On follow-up ultrasonography after treatment, the right kidney shows complete regression of the thin hypoechoic rim and hy-
poechoic mass which filled the renal sinus.



면역 질환으로 주로 중년여성에게 나타나며 대부분 침샘이나

눈물샘을 침범한다. 림프구와 형질세포의 침윤으로 침샘과 눈

물샘의 상피세포가 손상되어 구강건조증과 안구건조증을 나타

낸다. 그러나 절반 정도에서는 전신적 질환으로 나타나서 신

장, 간, 폐 등의 다른 기관도 침범할 수 있다(1, 5). 주로 CD4

T 림프구의 침윤 범위, 침습하는 특성 또는 비전형적인 세포

특성에 따라 양성이나 악성으로 나타날 수 있다(3). Sjögren

증후군에서는 림프구와 형질세포의 침윤뿐만 아니라 B 림프

구의 과다활동으로 인해 자가항체와 면역복합체를 형성하기도

한다(5).

일차성 Sjögren 증후군의 신장 침범은 약 27% 정도에서 보

이며 거의 증상을 나타내지 않는다. 대부분 림프구의 간질침

범과 함께 세뇨관 위축과 섬유화에 의한 기능 결함으로 세뇨

관간질신염을 주로 보인다. 그러나 드물게 면역 복합체 침착

에 의한 사구체염을 나타내기도 한다(3, 5). Sjögren 증후군

에서는 림프세포증식질환의 발생 위험도가 높고 정상군보다

림프종 발생의 위험도가 약 44배 더 높다(5, 6). 림프구는 외

분비샘뿐만 아니라 다른 기관에도 침윤해서 임상적으로나 조

직학적으로림프종과유사하게나타날수있다(7). Sjögren 증

후군에서 발생하는 림프세포증식질환은 3가지 유형으로 나눌

수 있는데 양성 다클론성 림프세포증식, 양성 단일클론성 림

프세포증식과 악성림프종이다(1). 과도한 림프구의 침윤이 정

상 구조를 파괴하지만 세포 이형성이나 괴사가 없고 면역 병

리학적으로도 단형세포군이 없을 때 양성 림프세포증식질환이

라고 하고 이전에는 가성림프종이라 하였다. Sjögren 증후군

에서의 양성 림프세포증식질환은 주로 T 림프구로 이루어져

있다(7). 신장 양성 림프세포증식질환은 CD4 T 림프구의 간

질 침범에 의한 간질신염과 세뇨관 병변으로 급성 신부전증을

보일 수도 있고 수뇨관이나 신우를 침범해서 수신증을 나타낼

수도 있다(6-8). Sjögren 증후군에서 신장의 간질이나 신우

를 침범하는 양성 림프세포증식질환에 대한 증례는 이전에 보

고된 적이 있으나(6, 8) 신주위와 신동을 침범하는 양성 림프

세포증식질환에 대한 증례는 처음 보고하는 바이다.

본 증례에서 환자는 림프종과 유사한 소견을 보이는 양쪽

눈물샘 종대와 경부, 후복강 림프절 비대를 동반하여, 저자들

은 초기에 양쪽 신주위와 신동에 연부조직 종괴를 악성 일차

성 신주위 림프종이나 Sjögren 증후군에 의한 이차성 신주위

림프종으로 생각하였다. 

신장 림프종은 다수 종괴, 단일 종괴, 후복강 종양의 신장 침

범, 신비대, 또는 신주위 연부조직으로 나타날 수 있다. 단독

신주위 림프종은 보통 후복강이나 신실질 림프종에서 신주위

로 전이된 경우보다 드물다(9). 신주위 림프종은 신실질의 압

박이나 신장 기능의 저하 없이 정상 신실질을 둘러싸는 균일

한 신주위 연부조직으로 보이는데, 이러한 소견은 림프종을 시

사하는 매우 특징적인 소견이다(10). 가벼운 경우에는 제로타

근막만 두꺼워지거나 신주위 공간에 플라크나 결절로 보일 수

있다. 드물게 신동만 침범할 수도 있는데 정상 신동이 균일한

연부 조직으로 대치되며 혈관 포획을 유발하지만 수신증은 일

으키지 않는다(9, 10). 본 증례는 알려진 신주위와 신동의 림

프종의 특징적인 소견을 보였으나 병리학적으로 신주위 연부

조직은양성림프세포증식성질환으로확진되었다. 저자들이아

는 한 신주위와 신동의 양성 림프세포증식질환의 영상소견은

보고된 바 없으나 본 증례에서와 같이, 조직학적으로 림프구

침윤이 주된 소견이므로 악성림프종과 비슷한 소견으로 나타

날 것으로 생각한다.

Sjögren 증후군에서의 림프종은 보통 치료가 잘 안되지만

양성 림프세포증식성질환은 저용량의 스테로이드 치료에 반

응을 잘하는 것으로 알려졌다(6, 7). 그러므로 적극적인 조직

학적 검사가 정확한 진단을 내리는데 필수적이며 영상유도하

생검은 정확하고 안전하게 조직학적 검사를 하는 방법이다.

Sjögren 증후군에서 지속적인 림프구의 활성은 림프세포증식

질환의 발생 소인을 증가시킬수 있으며 일부에서 양성 림프세

포증식질환에서림프종으로진행된증례가보고되었다(10). 그

러므로 Sjögren 증후군에서 양성 림프세포증식질환을 동반한

환자는 주의 깊게 추적 관찰하는 것이 필요하다.  

결론적으로, Sjögren 증후군에서 신주위와 신동에서 발생한

악성림프종으로 오인되었던 양성 림프세포증식질환은 영상학

적으로 악성림프종과 같은 소견을 보인다. Sjögren 증후군에

서 발생하는 양성 림프세포증식질환이 림프종과 유사하게 보

일 수 있기 때문에 적극적인 조직학적 검사가 필요하다. 
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We report a case of benign lymphoproliferative disease involving the perirenal space and renal sinus in pa-
tients with Sjögren’s syndrome, which simulated malignant lymphoma. CT scans revealed homogeneous soft
tissue masses in both renal sinuses and perirenal thin band-like lesions. An ultrasonogrphy revealed thin hy-
poechoic rims along the capsule of both kidneys as well as hypoechoic masses filled in renal sinuses. The le-
sions completely regressed following steroid treatment. Although rare, since these benign lymphoproliferative
disorders with a similar appearance to lymphoma can occur in patients with Sjögren’s syndrome, pathological
biopsies should be performed.
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