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서론

면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 혈청 면역글로불린 

G4 수치의 상승과 면역글로불린 G4 양성 림프형질세포가 신

체 여러 기관에 광범위하게 침윤되어 경화성 염증을 일으키는 

전신 섬유 염증성 병변으로 알려져 있다(1). 가장 많이 침범하는 

기관은 자가면역성 췌장염의 형태로 보이는 췌장이고 이외에도 

침샘(Sjo‥gren-like syndrome), 후복막(후복막 섬유증), 신장

(간질성 신염), 폐, 림프절, 동맥(염증성 동맥류) 등 다양한 신

체기관을 침범하지만 다른 기관에 비해 폐를 침범하는 경우는 

드물다(2). 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환이 폐를 침범한 

경우 흉부전산화단층촬영 영상소견은 고형성 결절, 둥근 모양

의 간유리 음영, 폐포성 간질 형태의 벌집폐, 기관지 확장증, 기

관지 폐동맥 묶음의 비후 등 다양하게 보일 수 있어서 비슷한 

영상소견을 보이는 다른 질환들과 감별이 쉽지 않다(1). 

저자는 한 달간 지속된 기침과 체중감소를 호소하는 68세 여

자에서 폐암과 유사한 큰 단일 폐 종괴 소견을 보여 수술적 제

거를 통해 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환으로 확진되었고 

드물게 폐를 침범하는 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환의 

증례를 경험하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례 보고 

68세 여자가 한 달간 지속되는 기침과 3개월간 3 kg의 체중

감소를 주소로 호흡기내과 외래에 내원하였고, 내원 당시 환자

의 혈압과 맥박수는 정상이었으며 이학적 검사상에 이상소견은 

없었다. 환자는 과거 흡연력은 없었고, 허리뼈 신경초종과 양성 

갑상선 종양으로 수술받은 기왕력과 고혈압 병력이 있었다. 가족

력상 특이사항은 없었다. 혈액검사상 C-reactive protein 3.25 

(정상치 0.00~0.40), white blood cell 10000(정상치 4000~ 

10000), segmented neutrophil 77%(정상치 50~75%) 소견을 

보이고 있었다.

내원 2개월 전 본원 정형외과 외래에서 시행한 흉요추부 후

전 사진상에 포함된 폐에는 특이소견이 보이지 않았다(Fig. 

1A). 호흡기내과 외래 내원시 시행한 흉부 후전 사진상에는 우

하엽에 약 7 cm 크기의 큰 둥근 모양의 종괴가 보였다(Fig. 

1B). 이후 시행된 흉부전산화단층촬영(chest computed to-

mography; CT)상에서 우하엽에 6 cm 크기의 경계가 뚜렷하
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Immunoglobulin (Ig) G4-related sclerosing disease is a recently described systemic 
fibro-inflammatory disease associated with an elevated circulating level of IgG4 
and extensive IgG4-positive lymphoplasmacytic infiltration, resulting in sclerosing 
inflammation involving various body organs. We experienced one case where sur-
gery confirmed IgG4-related sclerosing disease as a solitary lung mass mimicking 
lung cancer. We report radiologic findings including chest computed tomography  
and positron emission tomography computed tomography, with clinical manifesta-
tions of IgG4-related sclerosing disease.
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로 최종 진단되었다. 이후 폐 이외의 다른 기관의 침범 여부를 

알아보기 위해 시행한 복부전산화단층촬영에서 특이소견은 보

이지 않았다. 추가로 스테로이드 치료는 시행하지 않았으며, 퇴

원 3개월 후 외래 추적 흉부 CT 검사상에서 다른 이상소견은 

없었다.

고찰
　

면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 여러 신체기관의 경화

성 염증을 일으키는 전신 섬유 염증성 병변이다. 조직병리학적

으로 면역글로불린 G4 형질세포와 림프세포의 침착, 혈청 면역

글로불린 G4의 상승소견을 보이면 강하게 의심할 수 있고, 최

근 보고된 연구 결과에 따르면 면역글로불린 G4 형질세포가 

고배율 시야당 50개 이상인 경우 높은 특이도를 보인다(3). 

2001년 Hamano 등(4)에 의해 처음으로 자가면역성 췌장염이

라 불리는 높은 혈청 면역글로불린 G4를 보이는 경화성 췌장

염이 보고가 되었고, 이후 췌장 이외에 쓸개관, 담낭, 침샘, 후

복막, 신장 등 다른 기관을 침범한 사례들이 보고되기 시작하였

다. 대부분의 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 자가면역

성 췌장염과 동반되어 나타나지만 췌장 침범을 동반하지 않는 

고 둥근 모양의 단일 종괴가 보였으며 내부에 석회화는 없었다. 

조영증강 후 CT에서 비교적 균질한 조영증강 소견을 보였고 현

저한 종괴효과(mass effect)를 보이지 않았다(Fig. 1C). 횡격

막에 직접 침범하는 소견은 동반하지 않았으며 인접하여 소량

의 흉막 삼출액이 의심되었다. 종격동에 커져 있는 림프절은 없

었다. 양전자단층촬영(positron emission tomography comput-

ed tomography; PET CT)에서 우하엽에 하나의 큰 둥근 모양

의 종괴에 최대 표준화 섭취계수[the maximum standardized 

uptake value (SUV)]는 9로 강한 포도당 섭취증가 소견을 보

였다(Fig. 1D). 종격동 림프절들의 최대 표준화 섭취계수(the 

maximum SUV)는 3 내외였으며 이외에 의미 있게 포도당 대

사가 항진된 병변은 없었다. 이후 시행한 18게이지 침을 사용한 

CT 유도 생검에서 섬유화를 포함한 염증성 세포의 침윤소견이 

확인되었으나 폐암의 가능성을 완전히 배제할 수 없어 폐 병변

을 완전히 제거하는 수술이 시행되었다. 수술 후 시행한 혈청 

검사상 혈청 면역글로불린 G4 수치가 340.3 mg/dL(정상치 

＜ 150 mg/dL)로 증가되어 있었고, 수술 후 조직병리검사상 림

프세포와 형질세포의 침윤, 폐색성 정맥염과 광범위한 면역글로

불린 G4 양성 형질세포의 침윤(up to 20/high power field)

(Fig. 1E) 소견을 보여 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환으

Fig. 1. A 68-year-old woman with immunoglobulin (Ig) G4-related sclerosing disease.
A. A thoraco-lumbar spine film shows no parenchymal lesion in the scanned lung at 2 months before admission. 
B. Initial chest PA shows a round solitary pulmonary mass (arrows) at right lower lung zone. 
C. A postcontrast axial CT shows relatively homogenous enhancing mass (arrow) in posterior basal segment of right lower lung. 
D. A PET CT axial image shows strongly increased 18F-fluorodeoxyglucose uptake (SUV max = 9) (arrow) in the mass like lesion of right lower lung. 
E. Photomicrograph of histopathological specimen shows IgG4-positive plasma cells in the resected lung (up to 20/HPF; immunohistochemical 
staining, × 400).
Note.-HPF = high power field, PA = posteroanterior, PET CT = positron emission tomography CT, SUV = standardized uptake value
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결절의 한 가지 형태의 영상소견만 보일 뿐 다른 동반된 영상소

견은 없었다. 따라서 우리 증례의 경우 폐 침범 면역글로불린 

G4 연관 경화성 질환을 시사하는 다양한 동반 소견 없이 큰 종

괴 형태로만 나타났기 때문에 악성 종양과의 감별이 어려웠다. 

또 저자들이 찾아보기로는 우리 증례와 같은 두 달 사이에 급

격히 크기가 커진 고형성 결절 형태의 폐 침범 면역글로불린 

G4 연관 경화성 질환은 없었다. 

감별진단에 있어서 고형성 결절과 둥근 모양의 간유리 음영

을 동반하는 경우 세기관지폐포암종과 같은 원발성 폐암과 감

별이 쉽지 않고, 폐포성 간질 형태는 비특이간질폐렴, 기관지폐

동맥 묶음의 비후는 캐슬만병, 사르코이드증, 림프관성폐전이

암과 같은 림프증식성 질환과 매우 비슷한 영상소견을 보인다

(10). 또한 대부분 폐를 침범한 면역글로불린 G4 연관 경화성 

질환은 폐문 또는 종격동 림프절 비후소견을 동반하고, 우리 

증례와 같이 PET CT에서 강한 포도당 섭취 증가소견을 보이

는 경우가 있어 악성 종양과의 감별이 쉽지 않다(2). 

면역글로불린 G4 연관 경화성 질환의 적절한 치료에 대해서

는 아직 명확히 정립된 것은 없지만 초기단계에서 스테로이드 치

료에 빠르게 반응하며 긴 관해 기간을 갖는 것으로 알려져 있다

(2). 스테로이드에 대한 빠르고 좋은 반응 때문에 스테로이드를 

사용한 후 나타나는 병변의 감소 속도가 비슷한 영상소견을 가

지는 다른 질환과 감별하는 데에 있어 많은 도움을 준다. 침범된 

기관과 관련되어 나타난 증상들, 예를 들어 눈물샘의 비후, 침샘

의 비후, 세뇨관 사이질성 신염으로 인한 신장 기능 저하, 자가

면역성 췌장염, 후복막 섬유증으로 인한 통증 등이 동반된 경우 

스테로이드에 의한 증상 호전 효과를 얻을 수 있다.

결론적으로, 폐를 침범한 면역글로불린 G4 연관 경화성 질

환은 비전형적인 증상과 다양한 폐질환과 유사한 영상소견으

로 인해 영상소견만으로 진단하기가 쉽지 않다. 본 예에서처럼 

단일 폐 종괴로 보이는 경우에도 비교적 균질한 조영증강 소견

을 보이면서 주변 조직에 뚜렷한 종괴효과(mass effect)를 보이

지 않고 조직병리검사상에서 광범위한 면역글로불린 G4 양성 

림프세포의 침윤을 확인한 경우에 폐를 침범한 면역글로불린 

G4 연관 경화성 질환의 가능성을 고려해 보아야겠다.
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면역글로불린 G4 연관 경화성 질환도 있다. 우리 증례와 같이 

폐를 단독으로 침범한 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 

드물고, 대부분 췌장 침범을 동반하며 폐질환에 선행하여 나타

난다. 

폐를 침범한 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 50대(평

균 나이 59세) 남성에서 많이 호발하고, 주로 기침, 객혈, 호흡

곤란, 흉통, 발열과 같은 증상을 보이지만 일부 무증상을 보이

는 경우도 있다(5, 6). 

폐 침범 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 조직학적으로 

자가면역성 췌장염과 유사하다. 따라서 자가면역성 췌장염 진

단기준에 따라 폐 침범 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환을 

진단할 수 있다. Chari 등(7)이 발표한 보고서에 따르면 자가면

역성 췌장염은 다음 3가지 소견 중 한 가지 이상을 만족할 때 

진단할 수 있다고 보았다. 1) 침범된 기관에 상당한 면역글로불

린 G4 양성 형질세포의 침윤(고배율 시야당 10~30개: 중등

도, ＞ 30개: 중증), 2) 특징적인 자가면역성 췌장염의 영상소

견(전반적인 췌장의 비대와 동반된 불규칙적으로 좁아진 췌관)

과 함께 증가된 혈청 면역글로불린 G4 수치, 3) 스테로이드 치

료에 반응하는 췌장 혹은 췌장 이외의 침범 기관이 있는 경우이

다. 우리의 증례는 자가면역성 췌장염의 영상소견은 없지만 폐

의 고형성 결절에서 상당한 면역글로불린 G4 양성 형질세포의 

침윤소견(고배율 시야당 20개)을 보여 진단기준 1)을 만족하기

에 폐 침범 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환으로 진단되었다.

폐를 침범한 경우 폐 실질, 기도, 흉막, 종격동 등 다양한 부

위에 걸쳐서 병변이 나타날 수 있는데(8), 이전에 발표된 보고

서에 따르면 폐 침범 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환의 영

상소견은 달무리 증후를 포함한 폐포성 경화와 양측 중간 및 

하부 폐에 분포하는 간유리음영과 벌집모양의 간질 폐 침윤 형

태로 보일 수 있다고 하였다(9). 최근 Inoue 등(10)이 발표한 

보고서에서는 13명의 폐 침범 면역글로불린 G4 연관 경화성 

질환의 CT 영상소견을 보고하였고, 주된 CT 영상소견을 1) 작

은 결절 또는 큰 종괴를 포함한 고형성 결절(4명), 2) 다수의  

둥근 모양의 간유리 음영들(2명), 3) 폐포성 간질 형태의 벌집

폐, 기관지확장증, 미만성 간유리 음영(2명), 4) 기관지폐동맥 

묶음과 소엽 사이 중격의 비후(5명) 등 4가지 형태로 분류하였

다. 13명의 증례는 모두 각각의 주된 영상소견 이외의 다른 영

상소견들도 동반되어 나타났다. 동반된 소견들은 간유리 음영

(12명), 기관지 확장증(7명), 기관지폐동맥 묶음(9명)과 소엽 

사이 중격(8명)의 비후이다. 우리의 증례와 유사하게 6.5 cm 

크기의 큰 종괴 형태로 나타난 경우가 이 보고서에 1명 있었고 

우리 증례와 달리 간유리 음영, 기관지폐동맥 묶음과 소엽사이 

중격의 비후가 동반되었다. 그에 반해 우리 증례의 경우 고형성 
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면역글로불린 G4 연관 경화성 질환은 혈청 면역글로불린 G4 수치의 상승과 췌장, 간, 쓸개관, 후복막 등의 여러 신체 기

관에 면역글로불린 G4 양성 림프형질세포의 광범위한 침윤으로 인하여 경화성 염증을 일으키는 전신 섬유 염증성 병변으

로 알려져 있다. 저자들은 폐암과 유사한 단일 폐 종괴의 형태로 나타나 수술 시행 후 면역글로불린 G4 연관 경화성 질환

으로 확진된 증례를 경험하였다. 이에 임상적인 소견과 함께 흉부전산화단층촬영(CT)과 양전자단층촬영(positron emis-

sion tomography CT) 소견을 보고하고자 한다. 

서울의료원 1영상의학과, 2병리과


