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서론

IgG4 연관 질환(Immunoglobulin G4-related disease, 

IgG4-related disease)은 면역 매개의 염증성 질환으로 림

프구(lymphocyte)와 형질세포(plasma cell)의 침윤, 나선형 

섬유화(storiform fibrosis), 폐쇄성 정맥염(obliterans phle-

bitis), 혈청 IgG4 수치의 증가가 나타나는 질병이다.1) 

IgG4 연관 질환은 전신에서 발생하며, 두경부에서는 침

샘, 부비동, 인두, 갑상선 등에서 발생할 수 있다.2) 이러

한 특성으로, IgG4 연관 질환은 두경부의 다른 종양성 

질환들과 임상적으로 오인될 가능성이 높다. 정확한 가

이드라인은 정립되어 있지 않으나 치료는 스테로이드의 

사용을 권고하고 있다. 본 저자들은 증상과 영상검사에

서 경동맥소체종양(carotid body tumor)으로 오인된 IgG4 

연관 질환 1례를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증례

48세 남자 환자가 3주 간의 목소리 변화로 본원 내원하

였다. 물 섭취시 흡인(aspiration)을 보였고, 혀와 구개의 

움직임은 정상이었으나 후두경검사에서 좌측 성대 마비

(Fig. 1A, 1B), 공기역학적 검사에서 최대연장발성시간 
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= Abstract =

Neck mass has various etiologies, including inflammatory, congenital, neoplastic causes. The IgG4-related dis-

ease can cause symptoms in the head and neck areas with an inflammatory neck mass. It also shows clinical 

and pathological findings from inflammation caused by immune reactions, such as lymphocyte and plasma cell 

infiltration, storiform fibrosis, obliteration phlebitis, and invigorated serum IgG4 levels. The treatment guideline 

has not been established and still under debate, but systemic glucocorticoid seems to be effective in the most 

cases. In this brief report, a 48-year-old male patient presented with voice change for 3 weeks. Left side paramedian 

vocal fold palsy was observed in the flexible laryngoscopy. About 2.5X2.0X1.2cm size, heterogeneously enhanced 

neck mass with irregular margin encasing left carotid artery was noted on preoperative contrast enhanced neck 

CT scan, and it was suspicious of left carotid body tumor. The pathology shows IgG4-related disease rather than 

carotid body tumors. We report this case of IgG4-related disease, which can be misdiagnosed to carotid body tumors.
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8.6초, Multiple Dimensional Voice Program (MDVP)에서 

소음 대 배음비율 0.11, 단구간 주파수 변동률(jitter) 

1.6%, 단구간 진폭 변동률(shimmer) 6.6%를 보였다. 컴퓨

터단층촬영(computed tomography, CT)에서 좌측 경동맥 

공간(carotid space)에 조영 증강되는 약 2.5×2.0×1.2 cm의 

불규칙한 경계를 가진 종괴가 관찰되었고(Fig. 1C), 자기

공명영상(magnetic resonance imaging, MRI)에서도 T1 강

조영상에서 등신호강도(iso-signal intensity)를 보이는 병

변이 관찰되었다(Fig. 1D). 수술 전 풍선폐쇄검사(balloon 

occlusion test)에서 특이소견 보이지 않았고, 영양 동맥(feeding 

artery)은 관찰되지 않아 색전술(embolization)은 시행하지 

않았다. 수술 중 육안으로 경동맥분기(carotid bifurcation) 

부위에 경계가 불분명한 백색의 단단한 종괴가 관찰되었

고 경동맥의 주변조직과 유착되어 있었으며, 미주신경

과 쉽게 분리되지 않는 상태로 성대마비의 원인으로 생

각되었다. 이에 경동맥과 연부조직 및 일부 미주신경을 

포함하여 종괴를 일괴로 절제하였다(Fig. 2A). 결손부위

에는 고어텍스(Gore-Tex)로 우회로조성술(bypass graft)을 

시행하였다(Fig. 2B). 절제된 검체의 총경동맥 부위는 long 

single tie, 내경동맥 부위는 long double tie, 외경동맥 부위는 

short tie로 표시하였으며, 크기는 약 5.7 × 4.5 × 1.5 cm로 

측정되었다(Fig. 2C). 병리조직학적 소견 상 경동맥을 에

워싸는 고밀도로 경화된 염증성 병변이 관찰되었고, 고

배율 시야에서 불규칙한 소용돌이 배열의 교원질 사이에 

림프구와 현저한 형질세포의 침윤이 확인되었다(Fig. 

2D, 2E). 면역조직화학염색 상 IgG4에 양성인 형질세포

가 고배율 시야 당 50개 이상 관찰되었고(Fig. 2F), IgG4

양성/IgG양성 형질세포 비율도 40% 이상을 보여 IgG4 

연관 질환의 병리학적 소견에 합당하였다. 림프절 및 일

부 연부조직에서는 특이소견은 관찰되지 않았다. 수술 

후 시행한 neck CT에서 절제된 부위에 시행된 우회로조

성술이 잘 관찰되었다(Fig. 3A, 3B). 특이 신경학적 이상

A

  

B

C

  

D

Fig. 1. Preoperative findings (A, B) Laryngoscopy shows left paramedian vocal fold palsy with impaired arytenoid mobility without
other mucosal lesion. (C) Contrast enhanced axial neck CT shows about 2.5X2.0X1.2cm size, heterogeneously enhanced irregular
margin mass on left carotid space. (D) Axial T1-weighted image of neck MRI shows soft tissue mass of iso-signal intensity encasing 
left carotid artery and carotid bifurcation.
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Fig. 2. Operative findings and pathology (A, B) Post-operative photos. Carotid artery and around soft tissues are resected with 
vagus nerve preserved. On left carotid artery, bypass graft about 7cm long was made with Gore-tex having 6mm of inner 
diameter. (C) Gross morphology of specimen, the specimen measured about 5.7X4.5X1.5cm. Proximal region of common carotid 
artery was marked with long single tie, distal region of internal carotid artery was marked with long double tie, and distal region
of external carotid artery was marked with short tie. (D) Histopathologic features show densely sclerotic fibroinflammatory lesion
encasing the artery (H&E stain, x40). (E) Infiltration of many plasma cells with basophilic cytoplasm and an eccentric nucleus 
are noted in irregularly whorled collagen fibers on high power view (H&E stain, x400). (F) The immunohistochemical stain for 
IgG4 is positive in many plasma cells (x400).
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Fig. 3. Postoperative findings (A) Non-enhanced and (B) enhanced neck CT shows homogeneously enhanced bypass graft (POD
1 month). (C, D) Left paramedian vocal fold palsy still remains on laryngoscopy with impaired arytenoid mobility (POD 2 months).
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소견은 관찰되지 않았으나 좌측 성대 마비는 지속적으로 

관찰되었다(Fig. 3C, 3D). 이후 추적관찰 및 음성치료, 흡

인 증상에 대해 우선적으로 연하재활치료 예정이었으나 

타병원 진료 원하여 진행하지 못하였다.

고찰

IgG4 연관 질환은 면역 매개의 염증성 질환으로 한 

연구에서 10만명당 0.28-1.08명의 발병률을 보였다.3) 

IgG4 연관 질환은 전신에서 발생하기 때문에 다른 자가

면역 질환으로 오인되는 경우가 많고,4) 침범된 장기 및 

임상적 양상에 따라 pancreato-hepato-biliary disease, ret-

roperitoneal fibrosis and/or aortitis, head and neck limited 

disease, classic Mikulicz syndrome with systemic involve-

ment의 4가지 표현형으로 분류된다.5) IgG4 연관 질환 중 

두경부의 연조직(soft tissue)에서 종괴로 자라나는 경우

가 드물게 있었으나 본 증례처럼 경동맥을 에워싸는 경

우는 매우 드물었다.6,7) 더불어, 목에 만져지는 종괴보다 

목소리 변화가 먼저 나타나 다른 증례와 차별되는 점을 

보였다(Table 1). 이외에도 경동맥을 침범한 경우 동맥류

(aneurysm)나 동맥주위염(periaortitis)이 동반된 형태로 

나타났다는 보고도 있다.8,9) 조직학적으로는 침범된 부

위에서 IgG4 양성인 림프구와 형질세포가 다수 관찰되

며, 조직 내 IgG4 양성/IgG 양성 형질세포의 비율이 높게 

나타나고 비율이 40% 이상인 경우 조직학적으로 의미 

있게 본다. 이외에도, 나선형 섬유화, 호산구의 증가, 폐

쇄성 정맥염, 혈청 IgG4 수치의 증가가 나타난다.1) 다만, 

혈청과 조직의 IgG4 수치의 증가는 알레르기 질환, 사르

코이드증(sarcoidosis) 등에서도 관찰될 수 있어 감별을 

요한다.10) 림프절병증 소견도 흔하게 관찰되는데, 조직

학적인 형태에 따라 몇 가지로 분류될 수 있다.11)

IgG4 연관 질환은 압통을 동반하지 않는 천천히 자라

나는 측경부의 종괴로 나타날 수 있고, 경동맥소체종양

도 비슷한 소견을 보여 서로 오인되기 쉽다. 또한, 본 

증례에서 나타난 성대마비는 경동맥소체종양의 후기단

계에서 나타날 수 있고, 경동맥 주위의 종괴로 나타나는 

IgG4 연관 질환은 매우 드문 반면 경동맥소체종양은 발

병률이 3만명당 1명 미만으로 상대적으로 흔하기 때문

에,12) 우선적으로 경동맥소체종양으로 생각되기 쉬웠다. 

그러나, 경동맥소체종양에서는 Fontaine’s sign과 함께 초

음파에서 과다혈관(hypervascular)을 보일 가능성이 높은 

반면 IgG4 연관질환에서는 전신적인 증상이나 두경부에 

피부병변이 나타날 수 있고 다른 장기를 침범할 수 있기 

때문에 이에 대한 면밀한 이학적 검사가 필요했을 것으

로 보인다. 또한, 경동맥소체종양처럼 혈관분포가 많은 

종양에서는 MRI에서 salt and pepper sign을 보이므로 다

른 질환을 감별할 소지가 있었다.

IgG4 연관 질환의 치료에 대한 정확한 가이드라인은 

정립되어 있지 않지만, 활성기(active phase)에는 글루코르

티코이드(glucocorticoid)가 관해 유도(remission induction)

를 위한 일차치료이다. 경구 프레드니손(Prednisone)은 

보통 0.6 mg/kg/day로 시작하며 침범된 장기가 임상적으

로 상당한 반응을 보인다고 생각되는 경우 점차적으로 

용량을 줄여볼 수 있다.13) 본 증례에서도 수술 없이 약물

치료를 고려할 수 있었으나, 경동맥소체종양이 우선적

으로 의심되어 수술 전 세침흡인검사를 통한 조직학적 

확인이 위험하다고 판단되었고, 흡인과 성대마비가 관

찰되었기에 감압(decompression)을 위해 수술이 먼저 고

려되었다.

결론

IgG4 연관 질환은 두경부의 다른 종양성 질환들과 오

인되어 진단이 늦어질 수 있기 때문에 면밀한 검사가 

필요하다. 따라서, 저자들은 경동맥소체종양으로 오인

된 IgG4 연관 질환의 특성을 살펴보고자 본 증례를 보고

하는 바이다.
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