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A Case of Immunoglobulin G4-Related Sialadenitis  
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Hypertrophy of salivary gland was developed by sialadenitis, sialolithiasis, autoimmune diase-
ase and other tumorous conditions. Mikulicz’s disease has been used to describe symptomless 
hypertrophy of the salivary gland and lacrimal gland. In the past, it was thought that Mikulicz’s 
disease is included within the diagnosis of Sjögren’s syndrome. However, Mikulicz’s disease 
represents Immunoglobulin G4 (IgG4)-related hypertrophy of salivary gland and lacrimal gland 
by an elevated level of IgG4 in the serum of the patient and good responsiveness to glucocorti-
coid, eventually leading to recovery of gland function. We have experienced a case of IgG4-re-
lated sialadenitis and dacryoadenitis with bilateral hypertrophy of parotid, submandibular and 
lacrimal glands. We report this case with a brief review of the literature.
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서      론

타액선의 종대는 비교적 흔한 질환인 타액선염, 타석증, 비

교적 드문 Ku¨ttner 종양, Mikulicz 병 등의 자가면역질환 및 

종양에 의해 발생한다. 이 중 Mikulicz 병은 성비의 차이가 많

지는 않으나 중년여성에서 호발한다는 보고와,1,2) 중년 남성에

서 호발한다는 보고도 있으며,3) 대부분 무증상인 양측성의 

타액선 및 눈물샘의 비대를 보인다.1,2) 1888년 Mikulicz가 양

측의 무통성으로 대칭적인 이하선, 악하선 및 눈물샘의 비대

를 보인 환자를 기술한 이래로4) Mickulicz 병은 Sjo¨gren 증후

군의 한 형태로 분류되기도 하였으나,5) 자가면역성 췌장염과의 

연관성이 보고되면서 Ku¨ttner 종양과 함께 Immunoglobulin 

G4(IgG4) 연관 질환의 한 종류로 분류되었다.2,3) 현재까지 

IgG4와 연관된 타액선 질환에 대하여 비교적 연구가 많이 진

행되었고 Mickulicz 병과 Sjo¨gren 증후군의 감별점에 대하여

도 여러 문헌에서 보고가 있으며 국내 문헌고찰에서는 Bae 등6)

에 의한 IgG4 연관 만성 경화성 타액선염의 첫 보고가 있지만 

최근에야 명칭에 관한 동의가 형성되었기에7) 국내 문헌고찰

에서 Mickulicz 병과 IgG4 연관 타액선 질환의 관련성에 대한 

고찰은 많지 않다. 저자들은 약 2년 간의 양측 악하선 종대를 

주소로 내원한 환자에서 시간이 경과하면서 양측성의 이하선 

및 눈물샘의 종대가 같이 발생하여 진단된 면역글로불린 G4 

(IgG4) 연관 타액선 및 눈물샘염인 Mikulicz 병을 경험하였

기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증      례

62세 남자 환자가 내원 2년 전부터 서서히 커지는 양측 턱

밑 종괴를 주소로 내원하였다. 경부진찰에서 양측 악하선 부

위의 무통성 종괴가 관찰되었고 구강 건조증 및 식후 통증은 

없었으며 과거력상 자가면역질환이나 방사선 조사 등의 특이

소견은 없었다. 세침흡인세포검사 및 경부 전산화단층촬영을 
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시행한 결과 단층촬영에서 양측의 대칭적인 미만성 악하선 종

대가 있었고(Fig. 1), 세침흡인세포검사에서 만성 타액선염의 

소견이 나와서 경과를 관찰하기로 하였다. 

약 2개월 후 우측 악하선의 종대가 증가되는 양상으로 내원

하였으며 추가적인 조직검사를 계획하고 환자의 의견을 참고

해서 전신마취 하에 우측 악하선 절제생검을 시행하였다. 조

직검사는 림프구 침윤이 있는 만성 악하선염 소견으로, 면역

조직화학검사(CD3, CD20)에서 음성 반응을 보여서 악성 종양

(MALT Lymphoma)을 배제할 수 있었다. Antinuclear an-

tibody(ANA), anti Ro(SS-A)/La(SS-B) antibody가 음성으

로 자가면역질환에 대한 검사에서도 특이한 소견이 없었으며 

만성 악하선염 상태로 판단하고 경과 관찰을 하였다.

다시 2개월 경과 후 환자는 양측 윗눈꺼풀 외측 부위의 종물

과 양측 이하선 종창을 주소로 내원하였고(Fig. 2), 안과 진료

에서 시행한 안와 전산화단층촬영상에서 양측 눈물샘 비대가 

관찰되었다(Fig. 3). 류마티스 내과에서 시행한 혈청검사에서는 

총 Immunoglobulin G(IgG)가 1470 mg/dL로 증가한 상태였

으며, subclass 검사에서는 IgG4가 3000 mg/L 이상으로 증가

하였기에 IgG4 연관 타액선염을 고려하고 진단을 위해서 이전

에 절제생검 한 우측 악하선 조직을 다시 이용하여 새로이 면역

Fig. 1. Axial neck CT scan shows diffuse symmetric bilateral sub-
mandibular glands enlargement (white arrows).

Fig. 2. Gross facial finding shows bilateral upper eyelids swelling 
(white arrows) and parotid glands enlargement (black arrows).

Fig. 3. Coronal orbital CT shows symmetric both lacrimal glands 
enlargement (black arrows).

Fig. 4. Immunohistochemical staining of submandibular gland 
shows large number of IgG4-positive plasma cell (black arrow in-
dicates a plasma cell)(IgG4 immunoperoxidase stain, ×400).
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조직화학검사를 시행하였다.

면역조직화학검사 결과에서 IgG4 양성인 형질세포의 조직

침착소견이 보여 면역글로불린 G4 연관 타액선 및 눈물샘염

인 Mikulicz 병으로 진단하였다(Fig. 4). 치료로는 고용량 스

테로이드(prednisolone 1 mg/kg)를 7일간 사용한 후 감량했

으며 양측 윗눈꺼풀 외측 부위의 종물과 이하선 및 악하선 종

대 소견이 감소하였고 현재까지 약 10개월간 호전된 상태로 경

과를 관찰 중이다. 

고      찰

타액선의 종대는 크게 염증성 요인과 종양성 요인으로 나누

어 볼 수 있다. 그 중에서 종양성 종대는 양성종양 및 악성종양

으로 구분할 수 있으며 염증성 종대로는 급성 화농성 타액선

염, 만성 타액선염, 자가면역성 타액선염 등으로 구분할 수 있

다. 염증을 일으키는 요인 중에서 특히 타액선염을 유발하는 

원인으로 타석증이 있을 수 있으며 Wharton관의 타석에 기인

한 악하선의 비대에서 생기는 Ku¨ttner 종양이 발생할 수 있

다.8) 또한 염증성 타액선 종대는 급성 화농성 타액선염을 제외

하면 만성적인 경우가 많은데 이 중에서 만성 타액선염과 자

가면역성 타액선염은 임상적으로 구분하기에 어려움이 따른

다. 특히 Ku¨ttner 종양으로 불리는 만성 경화성 타액선염과 

Mikulicz 병 및 Sjo¨gren 증후군은 서로 비슷하지만 구분이 필

요하다. Mikulicz 병은 1888년 Mikulicz에 의해서 처음으로 

림프절병증의 동반 없이 백혈구 증가 및 이하선, 악하선 및 눈

물샘의 무증상 종대를 보이는 질환으로 기술되었으며,4) 1927년 

Schaffer와 Jacobson1)이 Mikulicz 증후군은 백혈병, 림프육

종, 사르코이드증, 결핵, 매독 등과 같은 전신질환의 다양한 

조건에서 발생할 수 있다고 하였다. 1953년 Morgan과 Castle-
man5)은 Sjo¨gren 증후군의 한 형태로 분류하기도 하였지만, 

이후 Mikulicz 병의 IgG4 연관 췌장염과의 관련성이 제기되

었으며 지난 10년간 일본학자들에 의해서 Mikulicz 병을 IgG4 

연관 타액선염으로 분류하는 방향으로 가고 있다.3) 최근에 

들어서야 IgG4 연관 질환으로 알려진 다장기 질환에 대한 

인식이 발전하게 되었으며 국내 문헌 고찰에서도 Bae 등6)에 

의한 양측의 악하선 종대 환자들에서 악하선 절제술 후에 진

단된 IgG4 연관 경화성 타액선염의 첫 증례보고가 있다. IgG4 

연관 질환은 조직 소견이 섬유-염증화된 상태로, IgG4 양성인 

형질세포에 풍부한 림프형질세포의 침착이 있고 나선형의 섬

유화, 혈청 IgG4의 흔한 증가가 있으며 글루코코르티코이드

를 사용했을 때 신속한 초기반응으로 인해서 조직의 섬유화가 

지연된다.7) 많은 반론 속에서도, Organizing Committee for 

the 2011 International IgG4-RD Symphosium에서 명칭에 

관한 동의가 형성되었다.7) 명칭은 IgG4-related를 접두사로 

했고, 예를 들면 Ku¨ttner 종양으로 불리는 만성 경화성 타액

선염은 IgG4 연관 타액선염(IgG4-related sialadenitis)이라고 

명명되었다. 이 Ku¨ttner 종양은 섬유화 병변이 경하고 일측성

이다. IgG4 연관 질환은 최근 특발성 안질환의 주요한 원인으

로도 인식되고 있다.9) 특히 눈물샘을 침범한 경우에 IgG4 연

관 눈물샘염이라 칭한다. IgG4 연관 질환은 일차성 Sjo¨gren 

증후군에서 특징적인 혈액검사인 ANA, Ro/SS-A 또는 La/

SS-B 항원에 대한 항체와 관련이 없고, 혈청 IgG4가 증가된 

소견을 보인다.3,10) Mikulicz 병은 중년여성에서 호발한다는 보

고와,1,2) 중년 남성에서 호발한다는 보고도 있으며,3) 지속적인 

타액선 및 눈물샘의 비대를 보이지만 타액선 및 눈물샘의 기

능을 저하시키지는 않으며, 경부 컴퓨터단층촬영상에서 대칭

적인 타액선 및 눈물샘의 비대를 보인다.3) 타액선 및 눈물샘 

중에서는 림프절과 림프구의 축척이 일어나는 악하선의 비대

가 가장 많이 발견된다.11) 진단은 3개월 이상 지속되는 2쌍 이

상의 대칭적인 눈물샘, 악하선, 이하선의 종대와 더불어 높은 

농도의 혈청 IgG4 농도(≥135 mg/L) 혹은 조직 섬유화 또는 

경화증을 동반한 IgG4 양성 형질세포 침윤이 있는 조직학적 

소견으로 가능하다.12) MALT 림프종과 같은 악성종양이 동반

될 수 있으며 Sjo¨gren 증후군과 같은 다른 자가면역성 질환과 

감별하는 것이 중요하다.13)

진단적 목적으로 시행하는 세침흡인세포검사에서는 만성 타

액선염과 자가면역성 타액선염의 세포검사의 차이는 없어 보

이며 만약 IgG4 연관 타액선염이 고려된다면 진단을 위해서

는 더 많은 조직이 필요하므로 절제생검이 유용할 것이다. 하

지만 IgG4 연관 타액선 질환은 전신질환의 병리이므로 이 점

을 미리 고려할 수 있다면 IgG4 연관 질환을 진단하기 위한 

불필요한 수술은 피할 수 있다고 한다.6)

자연적인 관해를 보이는 경우도 보고되고 있지만, 치료로 

사용하는 고용량의 스테로이드에 잘 반응한다. 고용량 스테로

이드 치료 후 30~40% 정도의 재발률이 있으므로 저용량의 스

테로이드를 지속적으로 사용할 수도 있다.12) 2주간의 스테로이

드 치료 이후 충분한 반응을 보이지 않는다면 악성종양과 같은 

다른 질환에 대한 감별을 위한 추가적인 검사가 필요하다.12,13)

본 증례는 양측의 무통성인 대칭적 악하선 종대를 보인 환

자에서 추적관찰 중에 양측 눈물샘 및 이하선의 종대가 발견

되었으며 이후 시행한 혈청검사 및 면역조직화학 검사에 의해

서 면역글로불린 G4 연관 타액선 및 눈물샘염인 Mikulicz 병

으로 진단된 경우다. 저자들은 점진적으로 진행하는 양상의 

면역글로불린 G4 연관 타액선 및 눈물샘염 환자를 경험하였

기에 최근의 분류 및 명칭에 관한 변화를 포함하여 문헌고찰

과 함께 보고하는 바이다. 
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