
  

Korean J Gastroenterol Vol. 73 No. 1, 50-55
https://doi.org/10.4166/kjg.2019.73.1.50
pISSN 1598-9992  eISSN 2233-6869

CASE REPORT

Korean J Gastroenterol, Vol. 73 No. 1, January 2019
www.kjg.or.kr

Immunoglobulin G4 비관련 특발성 경화성 장간막염
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Immunoglobulin G4 Unrelated Idiopathic Mesenteric Sclerosis
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Sclerosing mesenteritis is a rare benign disease with a prevalence of 0.16-3.4% and is characterized by chronic nonspecific in-
flammation and extensive fibrosis in the adipose tissue of the mesentery although the exact pathogenesis is still elusive. A 65-year-old 
woman was referred with suspicion of an abdominal mass and biliary stones on abdominal ultrasonography and CT. Bile duct stones 
were confirmed by endoscopic ultrasonography and successfully treated by endoscopic retrograde cholangiography with stone 
removal. Furthermore, a 4.7 cm conglomerated mass on small intestinal mesentery was suspected as sclerosing mesenteritis based 
on the features on abdominal MRI. However, because it could not be differentiated from malignancy without histologic examination, 
laparoscopic excisional biopsy was performed; it showed only inflammatory cells with extensive fibrosis. Therefore, the abdominal 
mass was confirmed as sclerosing fibrosis and the patient was followed-up without any treatments because no mass-related symp-
toms accompanied the findings. Six months later, abdominal CT showed no significant change in the mass. Herein, we report a rare 
case of incidentally found idiopathic sclerosing mesenteritis. (Korean J Gastroenterol 2019;73:50-55)
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서    론

경화성 장간막염은 장간막의 지방 조직에 비특이적인 염증 

및 섬유화를 유발하는 양성 질환으로 복통, 발열, 체중 감소 

및 배변 습관 변화 등의 증상을 보일 수 있으나 매우 비특이적

이며 증상이 전혀 없는 경우도 많게는 61%까지 보고되고 있

다.
1
 유병률은 0.16-3.4% 정도로1

 세계적으로 드물게 진단되

며 국내에서는 현재까지 20예가 보고되었다.
2-15

 이 질환의 원

인에 대해서는 명확히 규명된 바가 없으나 국내 보고는 대다

수의 증례가 복부 수술, 특히 대장 절제술 이후 증상이 발생하

여 진단된 경우이며, 최근에는 수술과 직접적인 관련 없이 특

발성으로 진단되는 증례 보고가 증가하고 있다. 그러므로 병

인론에 있어 수술 및 외상 외에도 자가면역 질환과의 연관성, 

부종양 증후군으로서의 발현, 또는 허혈 및 감염 등 다양한 

조건이 질환 유발의 원인으로 제시되고 있다. 특히 근래에는 

경화성 장간막염의 일부에서 IgG4 양성 형질 세포의 침윤이 

확인되는 보고들이 있으나 아직까지는 경화성 장간막염이 

IgG4 관련 질환의 한 형태로 간주될 수 있을지 여부에 대한 

논란이 있다.
16

 저자들은 진단 당시까지도 증상이 거의 없었고 

수술과 직접적인 연관성도 없이, 총담관 결석에 대한 평가를 

위한 검사 도중 복부 전산화단층촬영 검사에서 우연히 복강내 

종괴가 발견되어 경화성 장간막염으로 진단된 증례를 경험하
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Fig. 1. Initial abdominal CT (A) and MRI (B) images show a 4.7 cm 
conglomerated mesenteric mass with enhancement at periumbilical
area (arrows). CT, computed tomography; MRI, magnetic resonance
imaging.

Fig. 3. Histopathologic findings of sclerosing mesenteritis. (A) Diffuse fibrosclerosis with infiltrate of inflammatory cells and dystrophic 
calcification (H&E, ×40). (B) A moderate infiltrate of chronic inflammatory cells with collagen deposition (H&E, ×200). (C) The inflammatory
infiltrate was abundant plasma cells and lymphocytes in marked fibrosclerosis (left upper corner) (H&E, ×400). (D) Obliterative phlebitis: in
high power view of histologic findings, there are foci of a heavy infiltrate of perivenular and intravascular inflammatory cells with obliteration
of vascular lumen (H&E, ×400).

Fig. 2. Gross finding of laparoscopic excisional biopsy of the 
mesenteric mass. The submitted specimen was a piece of irregular
fibroadipose tissue measuring 1.2×0.9×0.5 cm in size.

여 문헌고찰과 함께 보고한다.

증    례

65세 여자가 검진 목적으로 시행한 복부 초음파 검사 후 

담관 결석이 의심되어 복부 전산화단층촬영 시행 후 본원에 

의뢰되었다. 계통적 문진상 식후 우상복부 통증이 간헐적으로 

있었으며 지난 3개월간 약 2 kg의 체중 감소가 있었다. 32년 

전 폐결핵 치료 후 완치되었고 2년 전 담석으로 인하여 담낭 

절제술을 하였다. 또한, 4년 전부터 고혈압을 진단받고 항고

혈압약제를 복용 중이었다. 악성 종양 및 자가면역 질환에 대

한 가족력은 없었다.

혈압은 110/72 mmHg, 맥박수는 71회/분, 호흡수는 18회/분, 

체온은 36.4℃로 안정적이었으며, 복부 압통 및 반발통은 관찰되

지 않았다. 백혈구 6,740/μL (4,000-10,000/μL), 혈색소 12.8 

g/dL (12-18 g/dL), 혈소판 244,000/μL (130,000-400,000/μL), 

총 빌리루빈 0.69 mg/dL (0.2-1.2 mg/dL), ALP 63 IU/L (45-129 

IU/L), AST 35 IU/L (0-34 IU/L), ALT 30 IU/L (10-49 IU/L), 

GGT 407 IU/L (5-30 IU/L), LDH 450 IU/L (208-378 IU/L), 

CA 19-9 18.25 U/mL (0-37 U/mL), CRP 0.11 mg/dL (0-0.5 

mg/dL), amylase 48 U/L (20-104 U/L), lipase 27 U/L (22-51 

U/L)였다.

총담관 결석 및 복강내 종괴에 대한 추가적인 평가를 위하

여 외부 병원 CT를 다시 확인하였고, 장간막에 뭉쳐진 종괴

가 관찰되었다. 복부 자기공명영상(MRI) 및 자기공명담췌관

조영술(MRCP)을 시행하였다. 총담관에 9 mm 크기의 결석과 

간 우엽의 혈관종이 두 군데 확인되었다. 뿐만 아니라, 소장 

장간막(small bowel mesentery, periumbilical region)에서 

최대 직경이 약 4.7 cm로 측정되는 경계가 불명확한 연무양 

종괴가 확인되었다. 이 병변은 동맥기 영상에서 조영증강이 

확인되었고, 인접한 소장 및 대장에 뚜렷한 벽비후 소견은 보

이지 않아 경화성 장간막염이 의심되었다(Fig. 1). 총담관 종

양, 결석 및 췌장 두부의 종양 병변 여부를 확인하기 위하여 

내시경 초음파 검사로 담관 및 췌장 스캔을 시행하였다. 원위

부 총담관에 9 mm 정도 크기의 고에코상 결석 및 인접한 

위치에 동반된 4-5 mm 정도 크기의 결석과 췌장 두부 및 경

부에서 5.2 mm 크기의 낭성 병변을 확인하였다. 총담관 결석

에 대하여 내시경적 역행성 담췌관조영술을 통하여 내시경적 

유두괄약근 절개술 및 내시경적 담석 제거술을 시행하였고 다

량의 흑색석을 제거하였다. 장간막 종괴는 악성 종양과의 감

별을 위하여 탐색적 복강경 수술을 시행하였다. 육안적 소견

으로 약 1.2 cm 크기의 불규칙한 경계의 섬유 지방 조직이 

확인되어 절제 생검만 시행하였다(Fig. 2). 광학 현미경 소견

A B C D

A B
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Fig. 4. Immunohistochemical staining shows markedly increased 
IgG-positive plasma cells (A, ×400) and complete IgG4 negativity (B,
×400). Ig, immunoglobulin.

Fig. 5. Abdominal computed tomography of axial (A) and coronal (B) images after six months of follow-up show no specific change in size or
nature of the mass lesion (arrows).

은 만성 염증 및 섬유경화를 보였고, 림프구 및 형질 세포와 

같은 만성 염증 세포의 침윤이 관찰되었으며 악성 세포는 확

인되지 않았고 부분적으로 IgG4 관련 질환의 조직학적 특징 

중 하나인 폐색 정맥염(obliterative phlebitis)의 소견이 보였

다(Fig. 3). 하지만 면역조직화학검사를 시행하였을 때 IgG4

를 발현하는 형질 세포는 관찰되지 않았고 IgG 염색에서 미

만성 양성을 보였다(Fig. 4). 따라서, IgG4 비관련 특발성 경

화성 장간막염으로 진단하였다. 환자는 담석 제거술 및 복강

경 절제 생검 후 특이 증상이 없어 퇴원하였고, 6개월 후 추적 

검사로 시행한 복부 CT에서도 장간막 종괴의 변화가 없는 것

이 확인되어 외래 추적 관찰 중이다(Fig. 5).

고    찰

경화성 장간막염은 병리학적인 소견에 따라 다양한 아형

(subtypes)으로 분류가 되며 어떠한 조직병리학적 소견이 우

세한지에 따라 지방이영양증(mesenteric lipodystrophy), 장

간막 지방층염(mesenteric panniculitis), 경화성 장간막염

(sclerosing mesenteritis) 또는 견축성 장간막염(retractile 

mesenteritis)이 있고, 이러한 아형들이 각각 임상적 진단명

으로 다양하게 사용되어 왔다. 질환의 자연 경과를 지방이형

성(lipodystrophy)에서 만성 염증(chronic inflammation)을 

거쳐 섬유화 및 경화(fibrosclerosis) 과정을 거치는 것으로 볼 

수도 있으나 임상적, 통계학적인 면에서 의미 있는 차이가 확

인되지 않으므로 결국 하나의 질병 단위(disease entity)에 속

하는 조직학적 변이(histologic variants)로 생각되어 경화성 

장간막염이라는 용어로 포괄적인 의미에서 사용되고 있다.
17

경화성 장간막염은 1924년에 처음 기술되었고 국내에서는 

1976년 특발성 장간막 섬유화증이라는 진단으로 처음 보고된 

이래 본 증례를 포함하여 총 21예가 보고되고 있다(Table 1).
2-15

 

국내 보고는 2010년 이전까지는 장 절제술 이후 증상이 발현되

어 진단된 증례가 대다수인데 이는 경화성 장간막염의 발병 

과정이 유전적인 소인이 있는 경우에 복부 수술 등의 손상 

및 만성적으로 반복되는 외상에 의하여 발생하는 염증에 대한 

치유와 회복 과정에서 발생할 수 있다는 병인론을 뒷받침한

다.
5,7,10

 2010년대 이후로 국내에서는 수술과 직접적인 연관이 

없이 진단된 증례만 보고되어 수술 후에 발생한 경우 외에 

이 질환의 발병 및 진행 과정으로 자가면역 기전 또한 주요 

병인론으로 주목받고 있다. 특히 질환의 면역병리학적 발병 

과정에 IgG4가 관여할 가능성이 다수 제시되고 있는데, 최근 

제1형 자가면역성 췌장염이나 IgG4 관련 경화성 담관염과 같

이 IgG4 관련 질환의 한 형태로 간주될 수 있다는 근거를 제시

하는 보고가 증가하고 있다.
14,18

 하지만 제1형 자가면역성 췌장

염 등 비교적 진단기준이 확립되어 있는 IgG4 관련 질환과는 

A B

A B
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달리 IgG4 연관성 경화성 장간막염에 대해서는 명확한 진단기

준에 대한 전문가간 합의(consensus)가 비교적 부족한 실정이

다. IgG4 관련 질환은 높은 혈청 IgG4, 조직의 IgG4 침윤, 

다 장기 침범, 스테로이드에 대한 좋은 반응 등을 특징으로 

하는데, 현재까지 제1형 자가면역성 췌장염 정도를 제외하면 

각 단일 장기에 대한 진단기준이 명확히 확립되어 있지 않아 

진단이 쉽지 않다. 하지만 포괄적인 IgG4 관련 질환의 기준을 

적용하더라도 최소한 장기의 부종성 병변(tumefactive lesion)

이 확인되면서 그 면역조직화학 염색에서 IgG4 양성 형질 세포

의 증가 혹은 IgG4/IgG ratio의 증가와 더불어 특징적인 조직병

리학적 소견의 확인이 반드시 전제되어야 한다.
19

 최근 국내에

서 IgG4 관련 경화성 장간막염으로 보고된 증례들이 있으나, 

검체 조직에서 높은 비율의 IgG4 양성 세포가 확인되었다 할지

라도 소용돌이형 섬유화(storiform fibrosis)나 폐색 정맥염

(obliterative phlebitis)과 같은 전형적인 IgG4 관련 질환의 

특징적인 조직학적 소견까지는 확인되지 않거나 혈청 IgG4의 

증가를 보이지 않는 등 경화성 장간막염을 IgG4 관련 질환의 

한 징후로 볼 수 있을 정도의 충분한 조건을 모두 충족하지는 

못하였다.
14,15

 최근 IgG4 관련 질환의 한 부분으로서 경화성 

장간막염을 이해하려는 시도가 증가하고 있으며 특발성으로 

판단되는 경화성 병변들은 대부분이 IgG4 관련 질환의 범주에 

포함되는 것으로 간주되지만, 경화성 장간막염의 경우에는 그 

연관성이 아직도 불명확하다. Avincsal 등16은 경화성 장간막

염과 IgG4 관련 질환과의 연관성을 고찰한 연구에서, 2008년 

이후 경화성 장간막염으로 진단된 총 13예 중 IgG4 양성 형질 

세포의 고배율 시야당 개수와 total IgG 양성 세포와의 비율을 

확인하였을 때 IgG4 관련 질환의 요건을 충족시킨 경우는 2예

에 불과하여 경화성 장간막염이 IgG4 관련 질환의 한 부분으로 

간주될 수 있을지에 대하여 회의적인 관점을 제시하였다. 본 

증례는 경화성 장간막염으로 진단되어 IgG4 염색을 시행한 

국내 보고 중에서는 IgG4를 발현하는 형질 세포가 음성으로 

확인된 유일한 증례이다. 최근 경화성 장간막염을 IgG4 관련 

질환의 일환으로 간주할 수 있겠다는 결과를 보고하는 연구가 

많은데, 본 증례는 국내 최초의 IgG4 비관련 특발성 장간막염을 

보고하여 경화성 장간막염과 IgG4 관련 질환의 연관성에 대한 

다른 시각의 관점을 제시한다는데 의의를 둘 수 있겠다. 국내에

서는 아직까지 경화성 장간막염과 IgG4 관련 질환의 연관성에 

대한 고찰 자체가 부족한 실정인데, 소화기계 선별 검사에서 

증상이 없이 발견되는 복부 종괴 여부에 대하여 주의를 기울이

며 경화성 장간막염이 의심되는 경우 적극적으로 조직 검사 

및 IgG/IgG4 양성 여부를 면밀히 조사하여 증례가 축적된다면 

추후 경화성 장간막염과 IgG4 관련 질환과의 연관성 여부가 

보다 명확해질 것이다.

경화성 장간막염의 영상학적인 진단으로는 복부 CT가 가

장 유용한 것으로 알려져 있는데 비특이적인 증상에 대한 평

가를 위하여 시행한 복부 CT 검사에서 우연히 발견되는 경우

가 많다. 소장 장간막 연조직의 조영증강이 되는 종괴가 가장 

흔히 관찰되는 소견이지만 이는 비호지킨 림프종, 카르시노이

드 종양, 장간막 암종증(mesenteric carcinomatosis)과 같은 

악성 질환에서도 발견될 수 있어 비특이적이며, 경화성 장간

막염 자체는 비교적 양호한 경과를 보이는 것으로 알려져 있

으나 영상학적 소견만으로는 악성 질환과의 감별이 어렵기 때

문에 병변에 대한 조직학적 검사를 시행하는 것이 안전하겠

고,
1,20

 특히 경화성 장간막염과 유사한 소견을 보이는 염증성 

근섬유아세포종(inflammatory myofibroblastic tumor), 염

증성 악성섬유조직구종(inflammatory malignant fibrous 

histiocytoma)에 대하여 조직학적으로 면밀한 감별이 필요하

겠다.
15,18

 또한 림프종, 흑색종, 대장암 및 전립선암과 같은 기

저 악성 질환이 56%까지 동반된다는 후향적 분석도 있으므로 

위, 대장 내시경 등과 같은 추가적인 검사를 시행하여 동반된 

악성 질환의 유무를 확인하는 것이 필요하다.
1

경화성 장간막염의 치료에 대한 반응이나 예후는 비교적 

양호한 편으로, 최근의 한 대규모 후향적 연구에 따르면, 수술

적 절제나 스테로이드와 같은 약물 치료 혹은 보존적 치료를 

한 192예의 경화성 장간막염 중 78.6%의 환자가 증상 및 영

상학적으로 완전 관해(complete resolution)를 보일 정도로 

치료에 반응이 좋았으며, 20.8%에서 장폐쇄 등의 합병증이 

발생하였다.
20

 본 증례처럼 우연히 발견된 경화성 장간막염에 

대해서는 보존적 치료만으로 자연 관해가 된 보고도 있다.
13

 

치료에 관한 명확한 합의가 도출된 바는 없으나 장폐쇄 등과 

같은 합병증이 동반되어 있다면 수술적 치료가 필요하고, 타

목시펜 및 스테로이드와 같은 약물 치료도 효과가 있는 것으

로 알려져 있다.
13,14,20

 그러나 질환 자체가 가지는 양호한 자

연 경과의 특성상 치료의 주된 목표는 증상의 완화가 될 것이

며, 증상이 없는 경우에는 특별한 치료보다는 보존적 치료와 

경과 관찰이 권유된다.
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