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서    론

문맥고혈압은 주로 간경화와 같은 진행된 만성간질

환 (advanced chronic liver disease) 환자에서 발생하

며, 정맥류 출혈, 복수, 간성혼수 등의 다양한 합병증을 일

으킬 수 있다 (1). 이는 주로 만성 바이러스간염, 과다 알

코올 섭취, 비만 또는 기타 대사 이상으로 인한 진행된 만

성간질환 환자에서 발생한다. 하지만, 순간탄성측정법 

(transient elastography) 같은 비침습적인 검사가 많이 시

행되면서 간탄성도 (liver stiffness) 측정치가 높지 않아

도 문맥고혈압이 있거나, 문맥고혈압이 간 섬유화 정도와 

일치하지 않는 경우가 종종 발견되었고 이를 idiopathic 

portal hypertension, non-cirrhotic portal fibrosis, 

hepatoportal sclerosis 등의 다양한 명칭으로 혼용하여 

사용하였다 (2).

이에 2016년 유럽간학회에서는 Schouten 등의 연구

를 참고하여 간경화가 없는 문맥고혈압 환자 중에서 문

맥고혈압의 원인이 불분명하고 간문맥이나 간정맥 폐쇄

가 없는 경우를 통칭하여 idiopathic noncirrhotic portal 

hypertension (INCPH)으로 정의하였다 (2, 3). 하지만 이 

정의는 몇가지 제한점이 있는데, INCPH의 초기에는 문

맥고혈압이 발현되지 않을 수 있고, 바이러스간염이나 알
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코올성 간질환이 INCPH 환자에게 동반될 수 있으며, 약 

40%의 INCPH 환자에서 경과 중에 간문맥혈전이 발생한

다는 것이 알려졌기 때문이다 (4). 

이러한 제한점을 극복하기 위해 2019년 Vascular Liver 

Disease Interest Group은 새로운 개념을 제안하였고, 대

부분의 병변이 intrahepatic portal venule이나 sinusoid

를 침범하여 대부분 sinusoid 전단계의 문맥고혈압 

(presinusoidal portal hypertension)을 유발하기에 이를 

porto-sinusoidal vascular disease (PSVD)로 명명하였다 

(4). 따라서 PSVD는 INCPH 보다 질환의 다양한 측면을 

반영하는 좀 더 포괄적인 개념이다. 

	

정의 및 진단기준

PSVD의 정의는 조직학적으로 간경화가 없고, 문맥고혈

압의 여부와는 상관없이 이 질환을 시사하는 임상적인 징

후나 조직학적 병변이 있는 경우를 기반으로 한다 (4). 따

라서 간 조직검사가 진단에 필수적이다. 이에 더해 1) 문

맥고혈압을 시사하는 한 개 이상의 특이적인 임상 징후가 

있거나, 2) PSVD를 시사하는 한 개 이상의 특이적인 조

직학적 병변이 있거나, 3) 한 개 이상의 비특이적인 임상

적 징후와 조직학적 병변이 함께 있는 경우 진단할 수 있

다 (Table 1). 정의상으로는 간경화가 없는 환자에서 문

맥고혈압을 시사하는 특이적인 임상적 징후가 없더라도 

obliterative portal venopathy, nodular regenerative 

hyperplasia, incomplete septal fibrosis/cirrhosis와 

같은 특이적인 조직학적 병변이 있다면 PSVD를 진단

할 수 있다. 하지만 Budd-Chiari syndrome, sinusoidal 

obstruction syndrome과 같은 간정맥유출로 폐쇄와 연

관된 질환이나 미세혈관손상과 연관있는 sarcoidosis, 

congenital hepatic fibrosis 등의 질환은 PSVD에서 제외

된다 (4). 

PSVD와의 관련성이 제기된 여러 약제나 간외질환

들이 알려져 있는데, 면역질환이나 혈액질환을 치료하

기 위해 사용하는 일부 면역억제제와 질환 그 자체, HIV

의 치료제와 HIV 감염 그 자체, 그리고 혈전유발상태 

(prothrombotic condition) 등이 있다 (Table 2) (4).

임상적인 측면

문맥고혈압이 동반된 PSVD 환자들의 가장 흔한 이상

검사소견은 저혈소판증이다 (4). 80% 이상의 환자에서 

경미한 간수치의 증가가 있다 (5). 문맥고혈압의 합병증

으로 20-44%의 환자에서 초기 진단시 정맥류 출혈을 보

이며, 약 20-50%의 환자에서 복수가 발생한다 (6, 7). 또

Table 1. Definition and diagnostic criteria of porto-sinusoidal 
vascular disease

Signs of portal hypertension
Histological lesions 
suggestive of PSVD

Specific Varices
Portal hypertensive 
bleeding
Porto-systemic collaterals 
at imaging

Obliterative portal 
venopathy
Nodular regenerative 
hyperplasia
Incomplete septal fibrosis/
cirrhosis

Not 
specific

Ascites
Thrombocytopenia
Splenomegaly

Portal tract abnormalities 
(multiplication, increased 
number of arteries, 
periportal vascular 
channels, aberrant vessels)
Architectural disturbance 
(irregular distribution of the 
portal tracts and central 
veins)
Non-zonal sinusoidal 
dilatation
Mild perisinusoidal fibrosis

To diagnose PSVD, at least one of the following three criteria should be 
met without evidence of cirrhosis in a liver biopsy: 1) one specific sign of 
portal hypertension, 2) one specific histological lesion suggestive of PSVD, 
and 3) one non-specific sign of portal hypertension AND one non-specific 
histological lesion suggestive of PSVD in combination.
PSVD = porto-sinusoidal vascular disease.

Table 2. Extrahepatic conditions known to be associated with porto-
sinusoidal vascular disease
Immune disorders Common variable immune deficiency

Inflammatory bowel disease
Celiac disease

Prothrombotic 
conditions

Protein C or S deficiency
Factor II or V gene mutation
Antiphospholipid syndrome
ADAMTS13 deficiency

Drug exposure Didanosine
Azathioprine
Oxaliplatin

Infections Human immunodeficiency virus 
Repeated gastrointestinal infections

Hereditary diseases Turner’s syndrome
Adams-Oliver syndrome
TERT mutations
Cystic fibrosis
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한 PSVD의 진단 후 5년 이내에 약 30-40%에서 간문맥

혈전증이 발생한다는 보고도 있다 (6-8). 하지만 이런 징

후는 간경화에서도 동일하게 나타날 수 있기 때문에 임상

적으로 문맥고혈압이 동반된 PSVD를 간경화로 오인할 

수 있고 최종 진단이 지연될 가능성이 있다. 한 연구에 따

르면, PSVD 환자의 약 72%가 처음에 간경화로 오인되었

고, PSVD로 최종 진단되기까지의 중위 시간은 32개월이

었다 (9). PSVD와 간경화 모두 문맥고혈압에 동반될 수 

있는 합병증들을 예방하고 합병증이 발생한 경우 그에 맞

는 치료를 해야한다는 점에서 동일하지만, PSVD는 간경

화보다 상대적으로 간기능이 더 보존되어 있고 예후도 더 

좋은 것으로 알려져 있어 차이점이 존재한다 (10). 또한 만

성 바이러스간염이나 알코올성 간질환이 동반되지 않은 

PSVD의 경우 간암 (hepatocellular carcinoma) 발생 감

시 (surveillance)의 필요성이 높지 않기 때문에 간경화와

의 감별이 중요하다 (4). 하지만 임상적으로는 두 개의 질

환을 구분하는 것이 쉽지 않기 때문에 문맥고혈압이 있는 

경우 평가를 위해 시행하는 초음파, CT, MRI, 초음파탄성

측정법 (ultrasound elastography)과 같은 검사를 통해 

PSVD의 가능성을 제시할 수 있어야 하겠다. 이를 통해 필

요시 PSVD의 진단을 위해 필수적인 간 조직검사를 임상의

에게 제안하는 것이 영상의학과 의사의 역할이라고 할 수 

있겠다. 

영상의학적 소견

여러 연구들에 따르면 간경화와 비교하여 PSVD를 시

사하는 영상의학적 소견들이 보고가 되었다 (Table 3). 

CT나 MRI와 같은 단면영상에서 가장 중요한 감별점은 

간경화의 전형적인 소견인 간표면결절성 (liver surface 

nodularity)이 PSVD에서는 낮은 비율로 보인다는 점이다 

(Fig. 1A). 한 연구에 따르면 정성적으로 판단한 간표면결

절성의 비율이 간경화에서는 약 89% 였으나, PSVD에서

는 약 16% 였다 (9). 간표면결절성을 정량적으로 측정하는 

반자동 프로그램을 사용한 연구에서도 이와 동일한 결과를 

보였다 (11). 미상엽의 비대는 간경화와 PSVD에서 의미있

는 차이를 보이지 않았으나 4구역의 위축 소견은 PSVD보

다 간경화에서 흔하게 관찰되었고, 4구역의 너비는 그 자

체로도 PSVD와 간경화를 감별하는데 도움을 주는 소견이

지만 간표면결절성의 여부와 함께 고려시 두 질환의 감별

에 대한 진단능이 좀 더 향상되는 것으로 보고되었다 (Fig. 

1E) (9, 11-13). 이와 함께 문맥고혈압이 동반된 PSVD와 간

경화 모두 정맥류나 복수, 비장비대가 보일 수 있지만, 비

슷한 간기능을 보이는 경우 문맥고혈압의 정도는 간경화보

다 PSVD가 좀 더 심한 경향을 보였다 (9). 

조영증강 CT나 MRI에서 보이는 간문맥 이상 여부가 

두 질환의 감별에 도움을 줄 수 있다. PSVD는 진단기준

에서도 알 수 있듯이 obliterative portal venopathy가 주

요 조직학적 병변이기 때문에 간경화보다 간문맥 이상 소

견이 더 자주 발견된다 (Figs. 1E and 1F). 한 연구에 따

르면 간내 및 간외문맥의 이상 소견 (혈전증, 문맥 직경

의 감소, 간내문맥의 숫자 감소)의 비율이 간경화에서는 

17%, PSVD에서는 71% 였다 (14). 다른 연구에서는 조영

증강 CT의 동맥기나 문맥기에서 간실질의 비균질 조영증

강 (heterogenous enhancement)의 비율이 간경화보다 

PSVD에서 높았고, 간세포특이조영제를 사용한 MRI에서

는 비슷한 간기능을 보이는 경우 간담도기 (hepatobiliary 

phase)에서 간실질의 신호강도가 주변 혈관에 비해서 높

은 경우가 간경화보다 PSVD에서 더 자주 보인다고 보고하

였다 (9, 13). 

초음파탄성측정법도 두 질환의 감별에 도움을 줄 수 있

다. 일반적으로 간경화보다 PSVD에서 간탄성도가 낮게 측

정되며 PSVD 환자에서 보고된 간탄성도의 중앙값은 6.2-

8.4 kPa이다 (Fig. 1C) (15-17). 순간탄성측정법을 이용한 

한 연구에 의하면 Baveno VI consensus에서 차용한 10 

kPa과 20 kPa을 각각 PSVD의 진단 및 제외 기준으로 삼

았을 경우 PSVD와 간경화의 감별을 위한 진단능은 민감

도 94%, 특이도 96% 이상으로 보고하였다 (1). 중간지대 

(gray zone) 인 10-20 kPa의 환자의 경우 간경화의 뚜렷

한 원인이 없거나 PSVD와 연관된 간외질환이 있는 경우 

PSVD의 가능성을 배제할 수 없으므로 간조직검사를 고

려해야 한다고 주장하였다 (18). 또 다른 연구에 의하면 비

Table 3. Imaging findings suggestive of porto-sinusoidal vascular 
disease rather than liver cirrhosis

Cross-sectional imaging Elastography
Smooth liver surface
Normal-sized or enlarged 
hepatic segment IV
Portal vein abnormality 
(thrombosis, reduced caliber, lack 
of visibility)
Splenic/mesenteric vein 
thrombosis
Marked signs of portal 
hypertension,
disproportionate to preserved 
liver function
Presence of benign focal liver 
lesions (FNH-like nodule)

Normal or slightly increased liver 
stiffness
Markedly increased spleen 
stiffness
Increased spleen/liver stiffness 
ratio

FNH = focal nodular hyperplasia.
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Fig. 1. A 44-year-old man with porto-sinusoidal vascular disease diagnosed by percutaneous liver biopsy. 
A–B. CT shows smooth liver surface (arrow in A) and findings of portal hypertension shown as splenomegaly and gastric varix (arrowhead in 
A). Note that the portal vein (arrow in B) and splenic vein (arrowheads in B) are patent. Histological finding of the biopsy specimen (not shown 
on the figure) shows a complete absence of the portal vein (obliterative portal venopathy). C–D. Ultrasound elastography using 2D shear wave 
elastography shows mild increase in liver stiffness (median liver stiffness value, 6.4 kPa shown on C), whereas spleen stiffness is markedly 
increased (median spleen stiffness value, 46.1 kPa shown on D). E–F. After 11 years, CT on the same patient shows that the overall volume of the 
liver has decreased, while the volume of segment IV has been preserved (arrowheads in E). Also, note that thrombosis has developed in the main 
portal vein (arrow in E) and splenic vein (arrows in F).  

E F

A B

C D



KJAR Imaging Findings of PSVD | Ji Hun Kang

32 www.e-kjar.org

장탄성도 (spleen stiffness) 측정시 그 정도는 간경화보다 

PSVD에서 유의하게 높았다 (Fig. 1D) (16, 17). 따라서 문

맥고혈압이 있는 환자에서 간탄성도의 수치가 정상이거나 

약간 높고 비장탄성도의 수치가 높은 경우 PSVD의 가능성

을 고려해야 하겠다 (16, 19).

PSVD에서 가장 흔한 국소간병변은 양성 병변인 국소결

절증식양 결절 (focal nodular hyperplasia-like nodule) 

이며 약 12.5-14.0%에서 발견된다 (9, 20). 간암과의 영상

의학적 감별이 중요한데 두 질환 모두 동맥기에서 강한 조

영증강을 보이나 간암과는 달리 국소결절증식양 결절은 문

맥기 혹은 지연기 씻김 (washout)이 없고 간세포특이조영

제를 사용한 MRI에서 간담도기에 주변 간조직과 비슷하거

나 높은 신호강도를 보이는 것이 특징적이다. 정의 및 진단

기준 참고시 PSVD에서 간암의 위험인자인 만성간질환이 

동반될 수 있기 때문에 동반된 만성 간질환의 비율에 따라 

간암의 발생률이 다양하게 보고되었다. 동반된 만성간질환

이 없는 43명의 PSVD 환자로 구성된 한 연구에서는 중위 

46개월의 추적관찰동안 간암이 발생하지 않았으나 (9), 다

른 연구에서는 91명의 PSVD 환자 중 30% 이상의 환자에

서 만성간질환이 있었고 중위 37개월의 추적관찰동안 2명

의 환자에서 간암이 발생하였다 (21). 

문맥고혈압 환자에서 조직검사가 필요한 경우

이와 같은 영상의학적 소견들을 종합하여 문맥고혈압

의 징후가 있는 환자에서 원인 질환을 감별하기 위해 조

직검사가 필요한 경우를 알아보고자 한다 (Fig. 2). CT나 

MRI와 같은 단면영상에서는 간표면결절성 및 4구역위축 

여부를 각각 평가기준으로 삼아 판단하며 (11), 초음파탄

성측정법에서는 순간탄성측정법을 기준으로 Baveno VI 

consensus에서 차용한 10 kPa과 20 kPa의 두개의 절단

값 (dual cut-off)을 사용한다 (1, 18). 간표면결절성과 4구

역위축이 모두 있는 경우와 간탄성도가 20 kPa 이상인 경

우 PSVD보다는 간경화의 가능성이 높고, 그 외의 경우는 

PSVD의 가능성을 배제할 수 없기 때문에 필요시 간 조직

검사를 고려해야 한다. 단면영상과 초음파탄성측정법 모두 

두개의 평가기준과 두개의 절단값을 사용하므로 중간지대

가 발생한다. 즉 단면영상에서는 간표면이 매끈하거나 4구

역의 크기가 정상이거나 약간 증가한 경우, 초음파탄성측

정법에서는 간탄성도가 10-20 kPa인 경우이며, 특히 환자

가 간경화의 뚜렷한 원인이 없거나 PSVD와 연관된 간외질

환이 있는 경우 PSVD의 가능성을 배제할 수 없으므로 간

조직검사를 고려해야 한다. 

Fig. 2. Cases of portal hypertension where liver biopsy should be considered on cross-sectional imaging and transient elastography.
LSM = liver stiffness measurement; PSVD = porto-sinusoidal vascular disease.
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결    론

Porto-sinusoidal vascular disease는 idiopathic non-

cirrhotic portal hypertension의 엄격한 정의에서 제기된 

제한점들을 극복하기 위해 비교적 최근에 제안된 개념으로 

아직 의사들에게 잘 알려져 있지 않은 질환이다. 문맥고혈

압과 연관된 징후로 발현하는 경우가 많기 때문에 임상적

으로는 간경화와 구분이 쉽지 않으나 영상 검사를 통해 두 

질환의 감별에 도움을 주는 단서를 얻을 수 있다. 따라서 

영상의학과 의사는 문맥고혈압의 평가를 위해 시행한 영상 

검사에서 간경화와 구분되는 PSVD의 소견에 대해 알고 있

어야 하며 PSVD의 진단을 위해 필수적인 조직검사를 제안

할 수 있어야 하겠다. 
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Porto-sinusoidal Vascular Disease:

영상의학과 의사가 알아야 할 것

강 지 훈

한양대학교 구리병원 영상의학과, 한양대학교 의과대학 의학과

초    록

Porto-sinusoidal vascular disease (PSVD)는 문맥고혈압을 유발할 수 있는 비교적 드문 간의 혈관질환이다. 

PSVD는 간경화와 유사한 임상소견을 보이기 때문에 임상적으로는 진단이 어렵다. 하지만 영상의학적 검사는 PSVD

와 간경화의 감별에 중요한 단서를 제공할 수 있다. 이 종설은 단면영상 및 초음파탄성측정법에서 PSVD를 시사하는 

소견에 대해 알아보고, 이를 통해 임상의에게 PSVD의 진단에 필수적인 조직검사를 제안할 수 있게 한다.


