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스테로이드 치료로 호전을 보인 폐동맥 고혈압을 유발한 특발성 섬유화성 
종격동염 1예
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Idiopathic fibrosing mediastinitis is, an uncommon cause of pulmonary hypertension this is characterized by excessive 

fibrosis of the mediastinum with an unknown etiology. Steroid therapy has been suggested for individuals with 

progressive symptoms, bu there is littlet data demonstrating the efficacy of such therapy are lacking. We present a case 

of pulmonary hypertension secondary to a compression of a main pulmonary artery by fibrosing mediastinitis which was 

confirmed by a biopsy with a thoracotomy. The chest CT scan and 2D echocardiography performed before and after a 
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서 론

섬유화성 종격동염(fibrosing mediastinitis)은 종격

동 구조물 주위에 과다한 섬유화를 일으키는 드물고 

만성적인 염증성 질환으로, 섬유화에 의해 종격동 구

조물을 압박하거나 폐쇄시켜 상대정맥 증후군, 폐동

맥 고혈압, 기침, 호흡곤란, 객혈 등의 증상이 나타날 

수 있다1. 이 중 상대정맥 침범이 가장 흔하다고 알려

져 있으나 드물게 폐동맥 협착이나 압박으로 인한 폐 

고혈압을 유발하기도 한다2,3. 특발성으로 발생한 섬

유화성 종격동염은 아직까지 효과적인 치료가 정립

되지 않았으며 종격동 구조물 폐쇄로 증상이 점점 진

행하는 경우 일부에서 부신피질 호르몬제재를 투여

하여 임상소견이 호전된 사례가 있었으나 혈역학적

인 검사에서는 호전을 보이지 않아 아직까지 그 효과

에 대하여는 불확실한 것으로 알려져 있다3. 저자들은 

특발성으로 발생한 섬유화성 종격동염에 의해 주 폐

동맥 협착이 유발되고 이로 인한 중증 폐고혈압이 발

생한 환자에서 부신피질호르몬 투여로 호전된 1예를 

경험하였기에 보고하는 바이다.

증 례

환 자 : 김 O 용, 남자 57세. 

주 소 : 활동 시 호흡곤란.

현병력 : 내원 6개월 전부터 발생하여 서서히 진행

되는 활동시 호흡곤란으로 입원하였다. 6개월 전 대

장암 수술위해 수술 전 검사한 심장 초음파 소견 상 

소량의 심장막 삼출액 소견과 폐동맥압이 40 mmHg

로 상승된 폐동맥 고혈압 소견을 보였고, 흉부 사진 

상에서 종격동 돌출이 의심되어 검사한 흉부 컴퓨터 

단층촬영에서 상행 대동맥, 대동맥궁과 주 폐동맥 주

위의 종격동구조물에 전반적인 연부조직의 침윤을 

보였으나 그 당시에는 호흡곤란이 거의 없었다. 그 후 

추적관찰이 되지 않고 있다가 이후 점점 진행하는 활
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Figure 2. Panel A&B: Initial Chest CT: diffuse soft tissue lesion in mediastinum, pulmonary artery, ascending 
aorta and aortic arch. wall margin of aortic arch and pulmonary artery is irregular. Panel C&D: After 3 month 
Steroid therapy, Marked decreased soft tissue in mediastinum, pulmonary artery, ascending aorta and aortic arch 
on follow-up chest CT

Figure 1. Initial Chest PA : Bulging and marginal 
irregularity of aorta & aortic arch

동 시 호흡곤란으로 호흡기내과 외래를 방문하였다. 

ATS(American Thoracic Society) 호흡곤란 scale상 

3단계의 호흡곤란과 함께 마른기침을 호소하였으나 

동반된 객혈, 객담, 발열 및 흉통 등은 없었다.

과거력 : 환자는 6년 전에 당뇨병을 진단 받았으며 

경구 혈당강하제를 간헐적으로 복용 중이었고, 내원 

6개월 전 대장암(Aadenocarcinoma, T1N0M0)으로 

수술하였다. 수술후 UFT(Tegarfur 400 mg, Uracil 

892 mg), Ccopolang(Polysaccharide 3000 mg)으로 

경구 항암 치료를 시행하였다.

흡연력 및 음주력 : 30갑년의 흡연자이며 음주력은 

없었다

직업력 및 가족력 : 직업은 공인중개사였고 그 외 

특이 사항 없었다.

진찰 소견 : 입원당시 혈압은 110/70 mmHg, 맥박
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Figure 3. Panel A: Initial lung perfusion scan: large 
perfusion defect on both upper lobe. Panel B: After 
53 months Steroid therapy, Marked decreased large 
perfusion defect on both upper lobe.

Figure 4. Microscopically, the lesion showed dense 
fibrosis with some inflammatory cells(H&E, X 100)

수 분당 78회, 호흡수는 분당 18회, 체온은 36.5 ℃였

고 의식은 명료하였으며 급성 병색소견은 보이지 않

았다. 경부, 액와부 등에 만져지는 림프절은 없었다. 

시진 시 양측 흉부는 대칭적으로 움직였고 흉곽의 이

상소견은 보이지 않았다. 심음은 정상이었으며 흉부

청진 상 비정상적인 호흡음은 들리지 않았다. 장기의 

비대나 사지에 이상소견은 없었다.

검사실 소견 : 말초혈액 검사 상 백혈구는 9000/ 

mm
3
, 혈색소 11.3 g/dL, 헤마트크릿 33.6%, 혈소판은 

201,000/mm
3
이었으며, 혈액화학 검사 상 BUN/Cr 

9.3/0.7 mg/dL, AST/ALT 13/18 U/L, LDH 629 U/L

이었다. 적혈구 침강속도 52 mm/hr, C-reactive 

protein 55.6 mg/dL로 증가된 소견을 보였다. Hb A1c

는 10.28%, Rheumatoid factor는 154 U/ml이었으며, 

요검사에서 당이 +++였고, 24시간 요검사상에서 요

단백이 154 mg/일 이었다. ANA, ANCA, 혈청화학검

사, 전해질검사, 혈액응고 검사는 정상이었다. 혈청 

CEA는 2.6 ng/ml이었고, 객담 결핵균 도말 및 배양

검사와 악성 세포진 검사는 음성소견을 보였다. 동맥

혈가스검사에서는 대기 상태에서 pH 7.414, PCO2 

38.2 mmHg, PO2 70.7 mmHg, HCO3 24.1 mmol/L, 

SaO2 96%였다. 폐기능 검사에서 노력성 폐활량은 

3.16 L(예측치의 95%), 1초시 강제 호기량은 2.42 L

(예측치의 90%)로 정상 소견을 보였다. 심전도는 좌

심실비대를 보였고, 기관지 내시경에서는 이상소견 

보이지 않았다. 심초음파 상에서 하대정맥 확장은 동

반되지 않았고, 폐동맥압은 수축기시 45 mmHg로 증

가된 폐동맥 고혈압 소견을 보였다. 

방사선학적 소견 : 내원 시 촬영한 흉부 X선에서는 

대동맥 및 대동맥궁은 경계가 불규칙하고 돌출되어 

있었고(Figure. 1), 흉부 컴퓨터 단층 촬영에서는 약

간의 심장막 삼출물 소견과 함께 왼쪽 쇄골하 동맥, 

내경동맥, 상행 대동맥, 대동맥궁 및 주 폐동맥 주위

에 불규칙하고 과다한 혈관벽의 비대와 함께 종격동

과의 사이에 전반적이고 불투명한 연부조직의 침윤

이 보였다.(Figure. 2-A&B) 또한 심부정맥 혈전을 관

찰하기위한 하지 정맥 초음파는 정상소견을 보였다. 

폐관류 스캔에서 양측 상엽에 큰 관류 결손을 보이고 

있었고,(Figure. 3) 이 소견은 폐동맥 색전증에 의한 

것보다는 종격동의 연부조직으로 의한 폐동맥 압박

에 의해 생긴 것으로 생각되었다.

조직학적 소견 : 환자는 진단을 위해 개흉술을 시

행받았다. 육안적 수술 소견 상 종격동 주위 구조물들

의 심한 염증 소견이 있었고, 오른쪽 기관지 섬유화 

조직에서 조직 생검을 시행하였다. 병리 소견은 림프

구나 형질 세포 등과 같은 다양한 염증세포가 관찰되

었고, 지방질 괴사가 동반된 조밀한 섬유성 병변이 관

찰되었다. 조직에서 시행한 결핵균에 대한 중합효소 

연쇄반응은 음성이었다. 또한 악성세포는 보이지 않

았다. 이상의 검사 및 조직검사 소견으로 특발성 섬유

화성 종격동염을 진단하였다(Figure. 4).

치료 및 경과 : 환자는 원인미상의 섬유화성 종격

동염을 진단받은 후 경구 스테로이드 제재(methyl-

prednisolone)를 4주간 날마다 60 mg을, 그 후 4주간 
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매일 40 mg을 투여하였고 치료 2개월 후 외래 추적 

관찰 시 호흡곤란은 호전되어 거의 없는 상태였으며 

그 당시 시행한 심초음파에서는 폐동맥압이 정상화 

되었고, 흉부 컴퓨터 단층 촬영에서도 종격동 연부조

직 특히 대동맥과 주 폐혈관 주위에 보이던 섬유조직

들이 감소를 보여 섬유화성 종격동염이 상당부분 호

전된 소견을 직접적으로 관찰할 수 있었으며 폐동맥 

폐쇄 소견은 더 이상 보이지 않았다(Figure. 2-C&D). 

치료 시작 5개월 후의 폐관류 스캔에서는 치료 전 보

이던 폐관류의 이상소견이 모두 사라진 소견을 보였

다(Figure. 3-B).

고 찰

섬유화성 종격동염은 종격동 안에 과다한 섬유화

가 발생하여 정상적인 구조물의 침습이나 폐쇄를 유

발하는 병으로 현재까지 정확한 원인이나 병리기전

은 잘 알려져 있지 않다
1
. 1757년 John hunter가 처음 

기술하였고 미국에서는 주로 진균감염 중 Histoplas-

mosis에 의한 경우가 주로 보고되고 있으며 이 경우 

호발 연령은 8-42 세이고 남자에서 더 잘 발생한다
4
. 

그 외에도 결핵, Rhizopus, Actinomycosis, Aspergil-

losis, Mucomycosis, Blastomycosis, Cryptococcosis 

등의 감염성 원인과 자가 면역성 질환, 류마티스 열, 

규폐증, 방사선치료, 외상, 악성종양 등이 원인으로 

추정되고 있으나 많은 경우에서 특별한 원인 없이 특

발성으로 발생된 예가 보고되고 있다
1,5
. 일부의 환자

에서는 다른 형태의 섬유화 질환인 후복막 섬유화, 안

와부위의 가성종양, Reidel's 갑상선염, 경화성 담도

염 등이 동반되어 있는 경우가 보고되어 염증성 자극

에 대한 숙주의 비정상적인 자가 면역반응으로 발생

된 과다한 섬유화 반응이 발병기전으로 작용했을 가

능성을 설명하였다
5
. 국내에서는 지금까지 모두 5예

가 보고되었는데 특발성으로 발생한 예가 3예였고 나

머지 2예는 결핵에 의한 섬유화성 종격동염으로 보고

되었다
6-9
. 본 증례의 경우 대장암으로 수술한 병력이 

있어 처음에는 대장암 전이를 의심하였으나 조직검

사 소견에서 악성세포가 보이지 않았고 결핵의 증거

도 없었으며 섬유화만 관찰되었고, 스테로이드 사용 

후 확실한 호전을 보여 특발성으로 발생한 것으로 판

단하였다.

섬유화성 종격동염의 임상증상은 섬유화로 인한 

압박 또는 침윤되는 종격동내의 구조물의 종류와 섬

유화의 정도에 따라 다르게 나타날 수 있다
1
 상대정

맥 압박으로 인한 상대정맥 증후군이 흔한 증상이지

만
2
 그 외에도 기도, 폐정맥, 폐동맥 및 식도 등을 압

박하거나 폐쇄시킴으로 기침, 호흡곤란, 객혈, 흉막통, 

반복적인 호흡기 감염, 천명음, 연하곤란 등의 증상이 

나타날 수 있다
1
. 발열이나 체중감소 등과 같은 전신

증상은 드물게 발생한다. 33명의 섬유화성 종격동염 

환자를 분석한 보고에서 기관은 1명에서 침범하였으

나 기관지의 협착은 33%에서 발생하였으며, 식도 협

착은 9%, 상대정맥 침범은 39%, 폐동맥 침범은 18%

에서 보였고 모두 우측 폐동맥을 침범하였다고 보고

하였다
4
. 섬유화성 종격동염에 의해 폐고혈압이 발생

되는 경우 그 주 기전으로는 다수의 큰 폐정맥을 폐

쇄시키거나 작은 폐내동맥을 협착시켜 폐고혈압을 

발생시킨다고 알려져 있다
2,3,10
. 그러나, 드물지만 본 

증례처럼 섬유화가 직접 혈관외부에서 주 폐동맥 압

박을 유발시켜 폐고혈압을 유발시키키도 한다
2,4,10
. 특

히 섬유화성 종격동염에 의한 폐동맥의 폐색은 임상

증상이나 폐관류 스캔 소견이 만성적인 폐동맥의 혈

전성 폐쇄로 인한 폐고혈압과 유사하기 때문에 혈전

성 폐쇄와의 감별이 필요하다고 알려져 있다
10
. 본 증

례의 경우도 폐성심에 의해 서서히 진행하는 활동 시 

호흡곤란이 주 증상 이였으며 폐관류 스캔 소견이 폐

색전증을 강력히 시사하였으나 흉부컴퓨터 단층촬영

을 이용한 혈관찰영에서 폐동맥 내의 혈전이 보이지 

않았고 오히려 폐동맥 등 주로 큰 혈관주위를 둘러싸

고 압박하는 종격동 섬유화 소견을 보였다.

섬유화성 종격동염의 진찰소견이나 혈액 검사, 혈

청검사, 흉부 X-선 소견은 비특이적이며
1
, 침범 부위

에 따라 폐기능 검사, 폐관류스캔, 폐혈관 촬영, 심장

초음파, 식도 조영술, 기관지 내시경 등이 진단에 도

움을 줄 수 있지만 위의 검사들에서 양성소견을 보일 

수 있는 다른 질환을 배제해야한다
1,2,5,11
. 흉부컴퓨터 

단층촬영 소견은 종격동과 폐문부의 종괴, 종괴나 임

파절의 석회화, 기관과 기관지 협착, 폐침윤 및 폐혈
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관이나 상대정맥의 협착 등이 나타날 수 있다
12
. 

Sherrick등은 33명의 환자를 분석한 결과 섬유화성 

종격동염을 분명하게 다른 두가지 방사선학적 소견

으로 구분하였는데 82%에서는 석회화를 자주 동반한 

국소적인 형태의 섬유화를 보였고 이는 주로 Histo-

plasmosis에 의해 발생되었다고 하였으며, 18%의 환

자에서는 석회화를 동반하지 않으면서 종격동에 범

발성의 섬유화를 일으킨 형태를 보이고 스테로이드 

치료 시 호전을 보여 비감염성 원인에 의한 특발성 

종격동 섬유화증으로 구분하였다
4
. 따라서 Histopla-

smosis의 호발지역이 아니면서 종격동의 석회화가 

동반되어 있지 않은 병변인 경우 폐결핵, 악성종양, 

림프종, 육아종성질환과의 감별 및 원인을 밝히기 위

해 종격동내시경이나 개흉술을 통한 조직검사가 필

요하다
12
. 특발성 섬유화의 조직학적인 소견은 건락성

의 육아종 병변이 보이지 않고 세포반응이 미미하거

나 없으며 인접 지방조직을 침윤하는 섬유화의 주된 

병변과 함께 병변주위로 원형의 세포나 젊은 섬유모

세포가 모여있는 것이다. 따라서 이러한 섬유화는 감

염에 의해 국소적으로 발생되는 섬유화나 악성종양

과 연관되어 발생하는 섬유화와 감별이 필요하다
2
. 

섬유화성 종격동염의 치료는 전신적인 항진균제 

또는 스테로이드 등의 약물치료와 외과적 절제 그리

고 합병증에 대한 국소적 치료 등으로 크게 나눌 수 

있다. Light등은 Histoplasma에 의한 섬유화성 종격

동염의 경우 ketoconazole 등의 항진균제를 복용 시 

호전되었다는 보고하였으며
13
, 결핵에 의한 경우에는 

조직검사 상 항산균이 검출되고, 섬유화의 초기단계

에 있을 때 항결핵제를 사용 시 호전되었다고 보고하

였다
6
. 또한, 감염성 원인의 배제 후 부신피질 호르몬

제재 사용 시 임상소견이 호전된 사례가 있었으나 심

장 초음파등 혈역학적인 검사에서는 호전을 보이지 

않아 아직까지 그 효과에 대하여는 불확실한 것으로 

알려져 있다
3
. 그러나, Sherrick 등은 방사선학적으로 

범발성 섬유화형태를 보인 환자 6명 중 3명의 환자에

서 스테로이드 투여 시 컴퓨터 단층촬영 소견이 분명

한 호전을 보여 병리학적으로 보인 섬유화외에도 활

발한 염증이 기저에 있을 가능성이 있다고 보고하였

다
4
. 본 증례에서도 스테로이드 치료 전과 치료 2개월 

후 시행한 폐관류 스캔, 심초음파 및 흉부 컴퓨터 단

층촬영에서 모두 호전된 소견을 보여 감염성 원인이 

조직검사에서 배제되고 범발성으로 섬유화가 보이는 

특발성 종격동염의 경우에는 스테로이드 치료가 효

과를 보일 가능성이 높을 것으로 추측해볼 수 있다. 

Loyd등은 histoplasma에 의해 증상 발현된 섬유화

성 종격동 환자 71명에서 평균 생존기간은 5.9년, 사

망률은 30%라고 보고하였고, 본 증례와 같은 섬유화

성 종격동염으로 인한 폐동맥 침범 시 상대정맥 폐쇄

보다 예후가 좋지 않은 것으로 나타났다
11
. 특히 폐동

맥 협착을 보인 환자들은 여러 가지 약물 또는 외과

적 치료를 받았으나 결국 우심부전으로 사망하였다

고 보고하였다
3,10
. 그러나, 최근에는 폐동맥에 경피적 

스텐트 삽입으로 증상 및 폐동맥 고혈압을 호전시킨 

증례들이 보고되고 있다. 따라서 특발성으로 발생되

는 종격동 섬유화증의 경우 일단 다른 질환들을 조직

검사로 확실히 배제한 후 스테로이드 투여나 폐동맥 

스텐트 삽입 등의 적극적인 치료를 시도해보는 것이 

필요할 것으로 생각된다.

요 약

저자들은 종격동에 전반적인 섬유화성 연부조직 

침윤으로 인해 폐동맥 협착을 일으켜 호흡곤란과 폐

동맥 고혈압이 발생한 특발성 섬유화성 종격동염을 

진단하고, 경구 부신피질 호르몬 투여 후 호전을 보인 

증례를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바

이다.
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