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□증 례□

1)

서 론

간질성 폐렴이란 폐 간질에 염증이 존재하는 이질성의 폐렴

군으로 폐의 섬유화를 일으켜 가스 교환에 장애를 일으키는 질

병이다
1)
. 성인을 비롯한 소아에서 매우 드문 질병으로 대부분

원인을 모르는 경우가 많아 특발성 간질성 폐렴이라고 한다. 간

질성 폐렴은 염증세포들과 면역 복합체들의 반응으로 폐포-모세

혈관 벽이 손상되어 비정상적인 가스 교환으로 제한성 폐질환을

일으킨다
1-3)
. 증상으로는 마른기침, 체중감소, 운동 시의 호흡곤

본 증례 보고는 2002년 제52차 대한소아과학회 추계학술대회에서 포스

터로 발표되었음.
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란, 흉통과 청색증 등을 나타낸다
1, 4, 5)
.

저자들은 조직 병리 검사상 원인이 밝혀지지 않은, 특발성 간

질성 폐렴으로 진단되어 스테로이드 투여로 임상적 호전을 보인

1례를 경험하고 1년 이상 추적 관찰 후 보고하는 바이다.

증 례

환 아:김 ○○, 8세, 남아

주 소:내원 1개월 전부터 시작된 잦은 마른기침, 운동 시

호흡곤란, 8 kg의 급속한 체중 감소

현병력:환아는 평소 건강하 으나, 내원 1개월 전부터 시작

된 잦은 마른기침, 운동 시 호흡곤란과 빈 호흡을 주소로 개인

의원에서 단순 흉부 방사선 사진을 촬 후 단순 폐렴으로 치료

받았으나, 증상 호전 없이 점차 체중 감소가 동반되어 한림의대

한강성심병원 소아과 외래를 통하여 입원하 다.

소아 특발성 간질성 폐렴 1례
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Interstitial lung disease refers to a group of pulmonary disorders characterized by inflammation of

the interstitium, derangements and loss of alveolar capillary units leading to disruption of alveolar

gas exchange, which induces symptoms of restrictive lung disease. Cases of interstitial pneumonia in

children are uncommon and mostly have unknown causes. We have experienced an 8-year old boy

who had symptoms of cyanosis, dry cough, dyspnea and abrupt weight loss. He had not been ex-

posed to organic dusts, allergens or any other systemic disease infections. Chest radiology showed

diffuse ground glass opacity in both lung fields. High resolution computed tomography(HRCT) show-

ed multiple small patchy areas of consolidation with an underlying ground glass appearance in both

lungs. The pathologic findings of lung biopsy tissue showed patchy areas of interstitial fibrosis, alve-

olar obliteration and nodular fibrotic areas, strongly suggesting interstitial pneumonia. No specific

finding of viral inclusion or any other evidence of infection was found under electromicroscopy. We

used peak flow meters to compare functional improvement. Forced expiratory volume in one second

(FEV1) was decreased to 25 percent of predicted value. The boy was given treatment with predni-

sone and showed improvements in HRCT findings after two months. He was able to tolerate easy

exercise in school and showed clinical improvements after one year of follow up. (Korean J Pediatr

2005;48:327-332)
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가족력:할머니는 천식과 당뇨가 있었고, 할아버지와 형은 결

핵으로 약물 복용 후 완치되었으며 그 외 특이사항은 없었다.

과거력:폐 독성약물 복용 등의 특이할 만한 기왕력과 아토

피와 음식에 대한 알레르기는 없었다.

진찰 소견:입원 당시 의식은 명료하 고, 혈압 110/70

mmHg, 맥박 124회/분, 호흡수 40회/분, 체온 36.5℃이었다. 호

흡시 늑골 함몰은 없었으나 입술의 청색증 소견이 있었고, 양

폐야에서 호흡음이 감소되어 있었으며, 그 외 특이 소견은 없었

다.

검사 소견:입원 당시 말초 혈액 검사에서 백혈구 수 12,170/

mm
3
(다핵구 70%, 림프구 22%), 혈색소 14.5 g/dL, 혈소판

410,000/mm
3
이었고, 적혈구 침강 속도는 29 mm/hr이었다. 말초

혈액 도말 검사상 독성 과립형 세포가 보 다. 생화학 검사상

총단백 7.9 g/dL, 알부민 4.8 g/dL, BUN/Cr 10.4/0.5 mg/dL,

AST/ALT 17/11 IU/L이었고, 전해질은 Na
＋
142 mEq/L, K

＋

4.6 mEq/L, Cl
－
104 mEq/L이었다. 대기 중에서 시행한 동맥혈

가스 분석상 pH 7.4, PaO2 65.7 mmHg, PaCO2 43 mmHg, BE

-4.8 mmol/L, HCO3 19.0 mEq/L, SaO2 91%이었다. 투베르쿨

린 피부 반응 음성이었고, 객담 및 혈액 배양에서 검출된 세균

은 없었으며, 마이코플라스마 항체 음성이었다. 비인두 흡인 물

을 이용한 바이러스 배양 검사는 음성이었고, 소변에서 CMV

IgG 양성이었다. 폐 기능 검사는 측정이 가능하 던 최대호기유

속계(peak flowmeter) 검사결과 90 L/min(25%)으로 감소되어

있었다.

방사선 소견:단순 흉부 방사선 촬 에서 양쪽 폐에 미만성

간유리(diffuse ground glass) 음 이 보 고(Fig. 1A), 흉부 고

해상도 전산화 단층 촬 (high resolution computed tomogra-

phy, HRCT)에서 전체 폐에 간유리 음 상과 함께 여러 개의

폐포 결절들(alveolar nodules) 및 기관지 혈관 다발들이 두꺼워

진 다발성의 폐 경화 소견을 보 다(Fig. 2A).

병리 조직학적 소견:정확한 조직학적 진단을 위하여 개흉

폐 생검을 시행하 다. 전신 마취 하에 좌측 8번째 늑간에 피부

절개를 한 후 좌측 폐 하엽에서 설상절제(wedge resection)를

하여 조직을 생검하 다. 육안적 소견은 전반적으로 분홍색의 균

일한 소견을 보 으나, 군데군데 연한 노란색의 반점형(patchy)

Fig. 2A. Chest high resolution computed tomography reveals
multiple small patchy consolidations in both lung suggesting
of multifocal pneumonia with underlying ground glass appear-
ance on admission.

Fig. 1A. Chest X-ray shows diffuse ground glass opacity in
both lung on admission.

Fig. 1B. Chest X-ray shows no significant interval change of
diffuse ground glass opacity in both lung after two months.
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병변들이 있었다(Fig. 3). 폐 생검 표본의 광학현미경 검사상 폐

간질의 섬유 화와 염증성 세포들의 침윤으로 결절 화된 부분이

정상 폐 조직과 혼재되어 있었고, 폐포 소실(alveolar oblitera-

tion)이 있었다(Fig. 4). 전자 현미경상 폐포벽에 염증성 세포들

이 침윤되어 있었으나, 바이러스성 봉합체나 감염된 소견은 보이

지 않았다(Fig. 5).

치료 및 경과:환아는 산소 공급과 프레드니손으로 치료받으

면서 증상 호전되어 23병일째 퇴원하 다. 외래에서 경과 관찰

하면서 2개월 후 시행한 단순 흉부 방사선상 큰 변화는 보이지

않았고(Fig. 1B), 흉부 고해상도 전산화 단층 촬 에서도 간유리

음 이 입원 시보다 더 증가한 소견을 보 으나 다발성 반점형

의 폐 경화 소견은 현저히 감소하 다(Fig. 2B). 퇴원 3개월 후

최대호기유속계 검사 결과 250 L/min(정상치 : 300-500 L/min)

으로 호전되었다. 환아는 퇴원 14개월 후 가벼운 운동은 할 수

있는 상태이며 지속적인 외래 관찰 중이다.

고 찰

간질성 폐렴은 소아에서는 매우 드문 이질성의 폐 질병 군으

로 폐포에서 가스 교환 장애를 일으키고, 제한성 폐질환의 증상

을 나타낸다
1-3)
. 또한 소아에서는 폐가 자라나는 과정에 있기 때

문에 병태생리가 어른보다 복잡하다. 여러 가지 원인들에서 비롯

된 초기의 폐 손상에 의해 폐포의 상피 층과 모세관의 내피가

Fig. 5. Electromicroscopic finding of lung biopsy reveals
pneumocytes admixed with fibroblasts and inflammatory cells.
There is no specific viral inclusion(EM, ×7,000).

Fig. 2B. Chest high resolution computed tomography reveals
improved finding of multifocal patchy consolidations. But un-
derlying ground glass appearance is more increased in both
lung and there is mild bronchiectatic change suggesting of fi-
brotic process after two months.

Fig. 4. Lung biopsy reveals patchy areas of interstitial fibro-
sis, alveolar obliteration and near-normal parenchyme between
the nodular fibrotic areas(H&E, ×40).

Fig. 3. Photograph of lung specimen from the base of left
lower lobe reveals pinkish homogenous pattern with light-yel-
lowish patch-like lesions.
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파괴되고, 이에 따른 면역반응이 활성화 되어 산화물질과 단백질

분해효소들이 분비되고 결과적으로 폐 간질과 실질에 심한 손상

을 초래한다
1, 2, 4-7)

.

간질성 폐렴은 폐 간질에 국한된 질병으로 이에 대한 역학

자료가 부족하다. 발생률은 연간 남자에서 100,000명 당 10.7명,

여자는 100,000명당 7.4명이고, 유병률은 남자는 100,000명당 29

명, 여자는 100,000명당 27명으로 추정되고 있으나, 특히 소아에

서의 확실한 자료는 없다
4, 8)
. 국내에서는 Oh 등

9)
이 1992년 특발

성 폐섬유화증 2례, 2002년 Chung 등
10)
이 9년 동안 소아 간질

성 폐질환으로 진단된 6례를 후향적으로 분석한 바 있고, 2002

년에 Kim 등
11)
이 소아 비특이성 간질성 폐렴 1례를 보고하 으

나, 국내에서의 발생률과 유병률에 대한 통계 자료는 없다.

소아에서 간질성 폐렴의 분류는 표준화 되어 있진 않으나, 원

인이 있는 경우와 없는 경우로 크게 분류할 수 있다. 원인이 있

는 경우는 첫째 바이러스 및 세균 감염에 의한 만성 호흡기 질

환으로 폐 손상이 폐쇄성 세기관지염의 형태로 진행한 경우, 둘

째 연하 장애 등에 의한 위액의 흡인으로 폐 합병증이 유발된

경우, 셋째 유기성 먼지 등에 의해 유발된 면역반응에 의한 과

민성 폐렴을 앓은 경우, 넷째 항암요법 또는 방사선 치료를 받

은 종양 환아, 다섯째 면역이 저하된 소아에서 기회 감염을 일

으킨 경우 등등이 해당된다
1, 2, 4-6, 12)

.

소아 간질성 폐렴의 원인 중 20%가 감염에 의한 것으로 추

정된다
13)
. Barbato 등

6)
의 연구에서는 아데노바이러스가 가장 많

은 항원으로 작용하 다. 반면, 본 증례에서는 바이러스와 마이

코플라스마 검사에서 양성 소견을 보이지 않았다. 소변에서 거대

세포 바이러스 항체(IgG) 약양성 소견을 보 으나, 이것이 환아

의 간질성 폐 질환과 관련이 있다고 보기는 어렵겠다. 원인이

없는 간질성 폐렴은 저자에 따라 여러 분류가 시도되었다. Kat-

zenstein과 Myers
14)
에 의하면, 간질성 폐렴에 대해 깊게 연구되

기 시작한 것은 1960년대를 지나면서 부터이다. 1969년 Liebow
15)
는 조직학적인 분류에 따라 5가지로 분류 후 통용되었으나, 그

후에도 여러 학자들에 의해 논란이 많았다
11)
. 1990년대를 지나

최근에는 보통형 간질성 폐렴(usual interstitial pneumonia,

UIP), 박리성 간질성 폐렴(desquamative interstitial pneumo-

nia, DIP), 급성 간질성 폐렴(acute interstitial pneumonia,

AIP; Hamman-Rich disease)과 비특이성 간질성 폐렴(non-

specific interstitial pneumonia, NSIP)으로 분류하고 있다
6, 14)
.

Barbato 등
6)
에서 대상 환아 131명 중 특발성 간질성 폐렴으

로 진단된 경우는 46명(35%)이었고, 간질성 폐렴의 아형으로 분

류된 18명 중 보통형 간질성 폐렴 6명, 박리성 간질성 폐렴 6명,

비특이성 간질성 폐렴 4명, 그리고 림프성 간질성 폐렴(LIP,

lymphoid interstitial pneumonia) 2명이었다. 발생 빈도는 대상

환아의 연령군 중 6-12세 군에서 가장 많았다. Chung 등
10)
의

연구에서는 개흉 폐 생검을 한 15명의 환아들 중 간질성 페렴은

모두 6례이었고, 이 중 보통형 간질성 폐렴 1명, 박리성 간질성

폐렴 2명, 비특이성 간질성 폐렴 3례이었다.

소아 간질성 폐렴은 2/3 이상에서 빈 호흡, 기침, 호흡곤란과

운동 시 심해지는 호흡증상을 나타내고, 주로 잠행성으로 지속된

다. 폐 하부에서 파열성 건성 수포음이 1/2 이상에서 청진 된다.

청색증과 제2 심음의 청진은 우심실 부전을 동반한 심한 간질성

폐렴을 시사한다
1, 4, 5)
. 본 증례에서는 기침, 운동 시 호흡곤란,

체중 감소와 입술 주위의 청색증 소견을 보 으나, 이상 심음이

청취되지 않았고 나이에 비해 성장 부진도 없었다.

폐 기능 검사상, 기능성 잔기량(functional residual volume,

FRV), 노력성 폐활량(forced vital capacity, FVC)과 1초간 노

력성 호기량(forced expiratory volume in one second, FEV1)

이 감소하고 결과적으로 총 폐용량(total lung capacity, TLC)

이 감소한다. FEV1/FVC는 정상이거나 증가하게 되어 제한성

폐 질환의 소견을 나타낸다
1, 4, 11, 12, 16-19)

. 일산화탄소의 확산 검

사(diffusion of carbon monoxide, DLco)의 감소는 폐 모세혈

관의 수축이나 환기-관류 장애를 나타낼 수 있다. DLco가 보통

형 간질성 폐렴 환자의 예후를 예측 할 수 있는 임상적 지표임

을 시사하는 보고도 있다
20)
. 본 증례에서는 폐 기능 검사를 여러

차례 시도했으나 환아가 시행하는데 어려움이 있어 최대호기유

속계를 이용한 폐 기능 상태만 비교하 다.

단순 흉부 방사선 소견은 간질형, 망상형, 결절형, 망상결절형

과 간유리 음 상 등으로 분류 할 수 있다
1, 16)
. 하지만, 임상증상

이 심한 경우에도 정상 소견을 나타낼 수 있어 흉부 방사선만으

로 질병의 정도를 판단하기엔 무리가 있다. 반면에 흉부 고해상

도 전산화 단층 촬 은 질병의 범위와 분포를 잘 나타내며 생검

부위를 선택하는데 도움을 준다
1, 18)
. 본 증례의 흉부 방사선 소

견에서 양측 폐 전체에 미만성의 간유리 음 이 보 고, 흉부

고해상도 전산화 단층 촬 에서 폐 전체에 간유리 음 상과 여

러 개의 폐포 결절들이 이룬 폐포 경화 소견을 보 다. 치료 두

달 후 시행한 흉부 방사선 소견에는 변화가 없었으나, 흉부 고

해상도 전산화 단층 촬 에서 폐 경화 소견은 감소하 다. 그러

나, 전반적으로 양측 폐에 간유리 음 상이 증가하고 폐혈관 모

양의 이상이 보여 폐포 손상과 함께 섬유화가 진행되었음을 시

사하 다. 기관지 내시경을 이용한 기관지폐포세획술(broncho-

alveolar lavage)이 감별 진단에 도움을 줄 수 있으나, 간질성

폐렴의 진단 방법으로는 한계가 있다
1, 18)
.

간질성 폐렴의 조직학적 소견은 진단에 매우 중요하나 구분이

힘들다. 염증 세포들의 반응에 의해 폐포 벽이 두꺼워지고 폐포

상피와 기저 막의 이상이 오며, 폐포 세포들의 증식과 전이가

나타난다. 질병이 진행되어 가면서 혈관들의 이상이 보이고 간질

세포들의 증가와 교원질로 구성된 섬유화가 나타난다. 어른에서

가장 흔한 형태인 보통형 간질성 폐렴의 조직학적 소견은 만성

염증 세포들이 혼재된 진행화 된 말기 섬유화 소견을 보이는 반

점형의 균일하지 못한 섬유화와 미세한 벌집모양(microscopic

honeycomb change)이 특징적이다
18)
. 반면에 급성 간질성 폐렴

은 벌집모양 없이 균일한 변화를 보이면서 폐포 손상과 섬유화

가 급속히 진행되는 것이 특징이다
1, 14, 16)

. 비특이성 간질성 폐렴
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은 박리성이나 급성 간질성 폐렴보다 섬유화가 더 뚜렷하다
17-19)
.

본 증례에서는 조직학적으로 폐포의 변형과 간질성 섬유화가 균

일하지 않게 분포하고 있었고, 섬유화 된 결절들 사이로 정상

폐 실질이 보여 간질성 폐렴 중에서도 보통형에 가장 가까운 소

견이었으나, 소아에서는 매우 드문 점으로 미루어 확진하기에는

무리가 있었다. 전자 현미경 소견에서 바이러스성 봉합체나 감염

의 소견은 보이지 않았으나, 섬유모세포와 염증 세포들이 섞여

있는 폐포 세포(pneumocyte)가 관찰되었다. 최근 국내에서는 간

질성 폐렴의 기전과 관련하여 angiotensin II의 증가와 폐 상피

세포의 apoptosis가 폐 섬유화의 진행 과정에 중요한 역할을 한

다는 것을 보고한 바 있다
21-23)
.

치료는 대증적 요법이 필수적이고, 저산소증 시엔 산소가 필

요하며 성장을 위한 적절한 양 공급을 하고, 병발성 감염을

위한 항생제의 투여가 필요 할 수 있다. 기관지 확장제에 반응

을 보이는 경우도 있다. 초기 약물 치료제는 부신피질 호르몬이

며, 이것은 염증 반응을 억제한다는 가정 하에서 사용된다. 프레

드니손을 1-2 mg/kg/day 용량으로 임상 증상과 폐 기능의 호

전이 보일 때까지 6-8주 이상 사용한다
1, 4, 5, 11, 12)

. 본 증례에서도

프레드니손을 경구 투여 한 후 증상의 호전을 보 고, 3개월 후

최대호기유속계 검사 결과 250 L/min(정상치 : 300-500 L/min)

으로 증가하 다. 오랜 기간의 부신피질 호르몬 치료를 요하는

경우엔 부작용에 대한 정기적인 검진도 필요하다
16)
. 다른 대치

약물에는 cyclophosphamide, azathioprine, cyclosporine, meth-

otroxate, IV gamma globulin 등이 있으나, 소아에서 이들 약

물들에 의한 치료 경험은 부족하다
4, 17)
. 메틸프레드니손(methyl-

prednisone)을 이용한 ‘pulse’ 요법 또는 hydroxychloroquine과

의 병합 요법이 호전을 보 다는 보고가 있다
16)
. Interferon

gamma-1β가 myofibroblast apoptosis를 유도하여 간질성 페

렴을 치료하려는 시도가 있다
8, 21)
. 폐 이식술을 시행할 수 있고,

그 후 재활 프로그램이 도움이 될 수 있다
1, 4, 5, 16)

.

미국에서 간질성 폐렴은 사망의 드문 원인으로 되어 있으나,

이것은 보고된 경우가 부족하기 때문이고, 간질성 폐렴으로 진단

된 후 5년 생존율은 50-70%로 추정된다
8)
. 소아 간질성 폐렴의

사망률은 20%로 높은 편이고, 다양한 예후를 가지고 있으나 폐

고혈압, 성장 부진과 심한 청색증을 동반 한 경우에 예후가 나

쁜 것으로 되어 있다
1)
. 본 증례에서는 진단 후 14개월까지 외래

에서 추적 관찰하 고, 가벼운 운동은 할 수 있는 상태로 임상

적인 호전을 보이고 있다.

요 약

저자들은 내원 1개월 전부터 시작된 잦은 마른기침, 운동 시

호흡곤란, 8 kg의 급속한 체중 감소가 주 증상인 8세 남아에서

특발성 간질성 폐렴으로 진단하고, 경구용 프레드니손으로 치료

한 후 1년 이상 추적 관찰하여 현재 학교에서 가벼운 체육활동

을 할 수 있을 정도의 임상적 호전을 보인 1례를 경험하 기에

문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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