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폐포격막형 폐유전분증:1예 보고l 

김 영 춘·이 정 근·검 호 철·배 상 훈 

폐에 생기는 원발성 유전분증은 드문 병이다. 폐유전분증에는 크게 기관기관지형과 폐실 

질형이 있는데 폐실질형은 다시 결절형과 미만성 폐포격막형으로 나누어진다. 폐포격막형 

은폐유전분증가운데 제일 드문형태로주로망상음영과작은결절 형태로나타난다.흉부 

X선 사진에는 망상음영없이 상하엽에 고르게 분포한 수많은 소결절 형태이고 고해상 CT에 

는 주로 소엽중심과 늑막하 결절 형태로 나타난 폐포격막형 폐유전분증을 경험하였기에 그 

방사선 소견과 함께 보고한다. 

폐에 생기는 유전분증은 매우 드문 병으로， 아멀로이드라는 

불용성 단백질이 폐의 세포외 조직에 쌓여서 생긴다 (1) . 폐유 

전분증은 크게 기관기관지( tracheobronchial)형과 폐실질 

(parenchymaI)형으로 나누고 폐실질형은 또 다시 결절 (nodu­

lar)형과 미만성 폐포격막 (diffuse al veolar septaI)형으로 나 

눈다 (1). 기관기관지형이 (2) 상대적으로 많고 폐실질형은 적 

은데 그 가운데 폐포격막형은 특히 드물다. 폐포격막형은 대개 

여러 결절과 함께 망상음영 또는 망상결절 형태로 나타나지만 

망상음영이나 폐포음영 없이 작은 결절 (micronodular)만으로 

나타나는 경우도 폐포격막형에 포함된다 (3, 4). 어떤 학자는 

결절형과 마세결절형 그리고 폐포격막형 모두흘 폐실질형의 한 

스펙트럼으로 보기도 한다 (3). 

증 례 보 고 

서른여섯 살 남자가 치핵 수술을 위해 찍은 흉부 X선 사진에 

서 이상을 발견하여 업원하였다. 환자는 지금까지 7년 동안 지 

하철과 고속철도 공사장에서 현장감독으로 일했으며 과거력에 

특별한 호홉기 문제없이 건강하게 지내왔다. 최근 감기를 앓고 

난뒤 가벼운호흡곤란이 있었다. 이학검사는정상이었고동액 

혈 가스분석， 일반혈액검사， 뇨검사도 정상이었다. 폐기능검사 

결과， 약간 제한성 (restrictive) 환기장애가 있는 것으로 나타 

났다(FVC. 예상값의 75%, FEVl!FVC. 예상값의 85 % ). 심 

전도와 섬에코도 정상이었다. 혈청 /소변 단백전기영동검사에 

서 알부민 ， a1-'글로불련， a2-'글로불련， ß 그리고 yc글로불린은 

정상 범위였고 류마토이드 인자(RF) ， C-반응성단백질 (CRP) 

도 정상 범위였다. 항핵항체는 양성이고 항 DNA항체， ANCA 
는 음성이었다. 뼈 X선 사진， 상부위장관검사， 복부 초음파도 
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모두 정상으로 선행질환을 찾을 수 없었다. 

흉부 X선 사진에는 경계가 분명한 미세결절이 2-5mm 크 
기로 양쪽 폐에 고르게 나타났다 (Fig. 1). 고해상 CT에는 주 
로 소엽중심성 (centrilobular) 그리고 늑막하(subpleuraI) 결 

절 형태로 상중하엽에 고르게 나타났고 앞보다는 뒷부분에 많 

았으며 모양은 다양하고 몇몇 결절에는 석회도 보였다 (Fig. 2, 

3, 4). 종격동과 좌우 폐문에는 경계가 분명한 럼프절이 1-1.5 
cm 크기로 여러 개 있었고 그 안에 석회는 투렷하지 않았다 

(Fig. 4). 기관지경검사에서 기관지내 병변은 없었으며 좌하엽 

후분절세기관지에서 기관지 세척과 경기관지 폐생검을 하였다. 

얻은 조직을 H-E염색하여 폐포간질과 혈관주위간질공간에 있 

는 호산성， 무정형 초자질을 관찰하고 이어 콩고-레드염색한 뒤 

편광현미경으로 초자질에서 푸른색 복굴절을 확인하여 원발성 

폐유전분증이라고 진단하였다 (Fig. 5). 

고 찰 

폐유전분증에는 폐에만 생기는 국소형과 그 밖에 다른 장기 

에도 함께 나타나는 전신형이 있는데 전신형은 크게 원발성과 

이차성으로 나눈다 (1 -5). 폐유전분증은 드물고 소견이 다양 

하기 때문에 진단이 어렵고 방사선 진단율도 낮다 (1, 6). 

이 증례처럼 망상음영이나 간질비후 없이 주로 작은 결절로 

만 보일 때에는 진폐증， 폐전이암， 속립성 결핵， 유육종증 같은 

폐질환을 감별해야 한다. 결절 분포가 주로 소엽중심성， 늑막하 

결절 형태로상하엽에 고르게 있으며 뒷부분에 더 많은것은진 

폐증과 매우 비슷하다. 하지만 나이가 젊고 직업력이 뚜렷하지 

않으며 결절 주변에 폐기종이 없다는 점에서 진폐증 가능성이 

떨어진다. 유육종증 결절은 림프주변 분포(perilymphatic dis­

tribution)로 나타난다는 점에서 비슷하기는 하나 그 결절이 

주로 폐문근처 기관지혈관주변간질에 많고 소엽중심성 결절이 
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Fig. 1. Chest radiograph shows 2 to 5-mm discrete small 
nodules scattered in the whole lung . 
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Fig. 2. HRCT of upper lobe shows sharply defined 
micronodules scattered mainly in the centrilobular and 
subpleural location. 

Fig. 3. HRCT of hilum level shows multiple small nodules 
mainly in posterior lung zone. Both hilar lymph nodes 
are enlarged 
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Fig. 4. Mediastinal window setting at the same level as 
Fig. 3. Some nodules (white arrows) are calcified . 
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Fig. S. Photomicrograph of transbronchial lung biopsy 
specimen shows green birefringence of amyloid in the al­
veolar (small arrows) and perivascular interstitium (Iarge 
arrows) under p이arized light (Congo-red stain, X 100). 

드물기 때문에 가능성은 떨어진다. 속렵성 폐결핵과 혈행성 폐 

전이암에서는 결절이 동그렇고 불특정하게 분포(random dis­

tribution)하며 혈류가 많은 하엽기저부， 변두리에 주로 많기 

때문에 이 증례와 어느 정도 구분이 된다 (7). 

폐유전분증은 대체로 노년층(평균 68세 )에 많지만 더러는 

이 예처럼 젊은 층에서 보고한 것도 있다 (3, 6). 폐포격막형 환 
자 가운데는 진행성 호흡곤란이 있거나 호홉부전에 빠지는 예 

가 많지만 (3, 4) 이 증례는 증상이 없었다. 결절형에서는 때로 

기침이나 각혈을 하기도 하지만 대체로 증상이 없다고 알려져 

있다 (3, 5, 6, 8, 9). 

결절 하나하나 모양에 대해서는 둥글거나 달갈형， 불규칙형， 

불명확형 같은 다양한 보고가 있는데 이 증례와 비슷한 소견이 

다(3， 5, 8, 9). 결절에서 석회를 발견하는 율은 30-50% 정 
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도로알려져 있지만검사방법에 따라차이가있고， CT가흉부 

X선 사진보다는 더 나은 것으로 보고하고 있다 (3, 9). 결절 분 
포에 대해서는 알려진 것이 적지만 다결절 (multinodular) 형 

중에는 상엽에 더 많았다는 보고도 있다 (9). 종격동과 폐문에 

럼프절이 커졌다는 보고도 더려 있으며 (3, 5, 6) 이 증례와 달 

리 럼프절에서 석회를 관찰한 보고도 있다 (5, 6). 

결론적으로， 폐에 작은 결절이 많이 보이고 일부 결절에 석회 

가 있으며 또 럼프절이 커져 있을 때에 진폐층， 유육종증， 전이 

암， 속립성 결핵과 잘 맞지 않는 부분이 있다면 폐유전분증일 

가능성도 생각해야겠다. 
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Alveolar Septal Pulmonary Amyloidosis: A Case Repore 

Young Choon Kim, M.D. , Jeong Geun Yi, M.D. , Ho Chul Kim , M.D. , Sang Hoon Bae, M.D. 

1 Department of Radiology, Co /lege of Medicinζ Ha /lym University 

Primary pulmonary amyloidosis is a rare disease, and is classified as either tracheobronchial or 

parenchymal; the latter is also divided into nodular and diffuse alveolar septal forms. The alveolar 

septal form is extremely rare and usually produces reticular and nodular opacities. We describe a 

case of alveolar septal pulmonary amyloidosis manifested as multiple small nodules on chest radio­

graph and disseminated micronodules mainly in centrilobular and subpleural location without re­

ticular opacities, on HRCT. 
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