
서     론

Castleman병은 비전형적 림프절 증식을 특징으로 하는 질

환으로 1956년 Benjamin Castleman에 의해 처음 기술되었

다.1) 70%는 가슴에서, 15%는 목에서, 15%는 복부와 골반에

서 발견된다.2,3) 후복막강에 발생하는 예는 약 7%며 주로 췌

장, 신장 근처에서 발견된다.4,5)

Castleman병은 림프절과 다른 면역 기관들에 영향을 미치는 

림프증식성병이다. Castleman병을 형태학적 분류와 조직병리

학적 분류할 수 있다. 형태학적 분류로는 단중심성 (국소형)과 

다중심성 (전신형)이 있고, 조직병리학적으로는 유리질 혈관형  

(Hyaline vascular type), 형질세포형 (Plasma cell type), 혼합형  

(mixed type)이 있다. 단중심성은 96%가 유리질 혈관형이며, 
대개 무증상으로 외과적 절제를 통해 치료된다. 반면, 다중심

성 캐슬만병은 대부분 형질세포형으로 일반적으로 발열 및 체

중감소, 피로 등의 전신증상과 함께 혈액학적과 면역학적 이상

소견, 악성 변화를 동반하는 불량한 예후를 보일 수 있다.6-8)

저자들은 전신증상이 없는 환자에서 선별검사로 시행한 복

부 초음파와 조영증강 전산화 단층촬영 (Computed Tomo-
graphy, CT)에서 우연히 발견된 장간막의 단중심성 형질세포

형 Castleman병을 보고하는 바이다.

증     례

57세 여자가 외부병원에서 자극적인 음식을 먹으면 속이 
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우연히 발견된 장간막의 단중심성 형질세포형 Castleman병 1예: 
초음파와 CT 소견 중심으로
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Abstract Castleman’s disease is a benign lympho-proliferative disorder that commonly occurs in mediastinum. 
It is known that the disease rarely occurs in mesentery. Most localized abdominal Castleman’s diseases are 
histologically hyaline vascular type. The contrast-enhanced CT in patient with hyaline vascular type Castleman’s 
disease shows a well-defined mass with homogenously intense enhancement. On the other hand, the patient 
with plasma cell variant has systemic symptoms, but not specific imaging features. We report a unicentric plasma 
cell variant Castleman’s disease in mesentery nearby superior mesenteric artery as presenting a single mass, not 
accompanied by systemic symptoms with similar characteristics to hyaline vascular type.

Key words:   Castleman Disease/diagnostic imaging, Retroperitoneal space, Mesentery, Computed tomography, 
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불편한 것을 주소로 내시경, 복부 초음파검사, CT 촬영 후 복

부 종괴를 발견하여 본원에 내원하였다. 실험실 검사상 적혈

구 침강속도 (erythrocyte sedimentation rate), C-반응성단백 

(C-reactive protein)의 약간 정도의 상승 외에는 모든 혈역학

적, 면역학적 수치가 모두 정상 범위에 있었으며, 발열, 체중감

소, 야간발한, 빈혈 등의 전신증상도 없었다.
복부 초음파와 내시경 초음파 검사에서 경계가 분명한 저에

코의 종괴가 상복부에서 보였고, 내부에 석회화를 보였다 (Fig. 

1A, 1B). 후동맥기의 조영증강 CT에서 상장간막동맥 (superior 
mesenteric artery)의 근위부에서 균일하게 조영 증강되는 종

괴가 보였고, 내부에 석회화가 있었다 (Fig. 1C). 후동맥기 관

상 (coronal)영상에서 종괴의 주변부에는 좀 더 강한 조영증강

이 있었고 (Fig. 1D), 이른 동맥기의 maximum intensity pro-
jection 영상에서 종괴의 주변에 구불구불한 작은 영양동맥 

(feeding artery)들이 보였다 (Fig. 1E). 영상학적으로 단중심형 

유리질 혈관형 Castleman병, 데스모이드 종양, 림프종, 중간엽

Figure 1. 57-year-old woman with mesenteric localized Castleman disease of a plasma cell variant. Abdominal ultrasonography (A) and endo-
scopic ultrasonography (B) shows a lobulated hypoechoic mass with echogenic spots, correspond to calcifications in mesenteric region. Axial and 
coronal contrast-enhanced CT (C and D) at late arterial phase demonstrate a homogenously enhancing soft tissue mass with rim-like enhancement 
and calcification, nearby proximal superior mesenteric artery. Maximal intensity projection image (E) at early arterial phase reveals multiple small 
feeding arterial vascular structures around the mass.
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Figure 2. Histopathology findings of a surgically resected peripancreatic retroperitoneal mass. A. Cut surface reveals focal hemorrhagic change 
and no necrosis. B. Sheets of plasma cells in interfollicular zones. Blurring of boundary between mantle zone and interfollicular area (H&E, 
× 200). C. Many plasma cells in the interfollicular region and a few cells within the central follicles express CD 138 (Immunohistochemistry 
× 200).
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종양 (mesenchymal tumor) 등이 고려되었다.
수술 시, 후복막강 췌장 목의 앞, 아래 부위에 경계가 좋은 

종괴가 있었고, 상장간막동맥의 근위부에 위치하고 있었다. 
원거리 전이나, 복막전이, 간으로 침입한 소견은 없었다. 병리

소견상 혈관이 많은 종괴였다. 다양한 크기의 종자중심 (ger-
minal center) 증식이 있고, 외투층 (mantle zone)이 확장되며, 
비교적 림프절의 구조가 보존되어 있었다. 소포간 (interfolli-
cular)지역에 많은 형질세포가 분포해 있으며, 이는 면역조

직화학염색에서 CD138 양성으로 확인하여 형질세포형의 

Castleman병으로 확진되었다 (Fig. 2A-2C).

고     찰

복부에서 보이는 유리질 혈관형 Castleman병은 대부분이 

단중심성 (국소형)이며 초음파에서는 경계가 명확한 단일 종

괴가 내부 균일한 저에코와 후방 증강을 보인다.9) CT에서는 

종괴는 조영증강 전에는 간보다 낮거나 비슷한 정도의 감쇄를 

보이고, 조영증강 후에는 일반적으로 균일한 조영증강이 중

등도 혹은 강한 조영증강을 보이며 조영제의 씻김 (washout)
은 천천히 되는 것으로 보고되고 있다. 하지만 5 cm 이상의 

큰 종괴에서는 중심괴사나 섬유화에 의해 비균질한 조영증강

을 보일 수도 있다.10) 유리질 혈관형 Castleman병은 조기 동

맥기에서 종괴 주변부에 작은 동맥이나 모세혈관이 많이 분

포하여 주변부로 더욱 강한 조영증강 (peripheral ‘rim-like’ 
enhancement)을 보일 수 있다.6,11)

형질세포형 Castleman병은 유리질 혈관형 Castleman병에 

비해 드물고 비 특이적인 임상양상으로 인해 임상의사들이 

진단이 매우 어려울 수 있다.3) 영상검사에서는 일반적으로 비 

특이적인 여러 개의 비교적 경계가 좋은 림프절의 비대, 균질

한 조영증강, 약하거나 중등도의 조영증강과 같은 림프종과 

매우 유사한 영상 소견일 수 있다.6) 유리질 혈관형 Castleman
병이 내부 혈관 증식과 혈관이 많이 분포해 있기 때문에 강

하게 조영증강되는 반면, 형질세포형 Castleman병은 일반적

으로 혈관증식이 상대적으로 적어 유리질 혈관형 Castleman
병보다 조영증강이 약하게 보인다.5) 석회화는 유리질 혈관형 

Castleman병에서 드물게 보일 수 있다.3) 본 증례는 단일 종괴

이고 CT에서 비교적 균일한 조영증강과 종괴 주변에 구불구

불한 작은 영양동맥 (feeding artery)들이 보였으며, 임상 증상

이 없어 형질세포형 Castleman병을 예측하기는 힘든 예였다.
장간막에서는 드물게 원발성 종양이 발생할 수 있으며, 데

스모이드 종양, 림프종, 중간엽종양 (mesenchymal tumor)이 

대표적이다. 데스모이드 종양은 가계성 대장폴립증 (familial 
adenomatous polyposis)을 가진 환자에서 종종 발생할 수 있

고, 75%에서는 이전에 수술을 받은 과거력이 있다.12) 종괴 내

부에 섬유화에 기인한 소용돌이 (whorled appearance)를 볼 수 

있다. 림프종이 장간막에 발생한 경우에는 다발성으로 발생

하는 림프절 비대가 장간막 혈관을 감싸며 샌드위치 징후를 

볼 수 있다. 중간엽종양은 매우 드물게 보고 되고 있으며 신

경집종 (schwannoma)이나 민무니근 종양 (smooth muscle cell 
tumor)이다. 이러한 장간막 원발성 종양들은 Castleman병에

서 보이는 강한 조영증강과 과혈관성과 같은 영상소견을 보

이는 경우가 매우 드물다.
영상검사에서 강한 조영증강을 보이는 장간막에 단일 종괴

를 발견했을 때 유리질 혈관형 Castleman병을 먼저 고려할 수 

있으나, 드물게는 형질세포형 Castleman병일 수 있음을 본 증

례는 보여 주고 있으며, 이러한 상황에서 예후가 안 좋을 수 

있는 형질세포형 Catsleman병의 가능성에 대해서도 주의 깊

게 고려해야 할 것이다.
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