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Henoch-Schönlein 자반증 임상양상으로 나타나 진단이 늦어졌던 웨게너 육아
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A Case of Wegener's Granulomatosis with Delayed Diagnosis due to 
Clinical Features of Henoch-Schönlein Purpura
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Wegener's granulomatosis is a systemic vasculitis of the medium and small arteries, as well as of the venules, 
arterioles, and occasionally large arteries, and primarily involves the upper and lower respiratory tracts and the 
kidneys. Renal symptoms of Wegener's granulomatosis are indistinguishable from those of vasculitis such as 
Henoch-Schönlein purpura and microscopic polyangiitis. This case, though initially diagnosed as Henoch-Schönlein 
purpura, was confirmed as Wegener's granulomatosis from a lung biopsy fifteen years after the initial diagnosis. 
We report this case with a review of the literature.  (Tuberc Respir Dis 2007;63:531-536)
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서   론

　웨게너 육아종증은 주로 중형 내지 소형동맥을 침범하

는 전신적 혈관염의 한 형태로
1
, 주로 상, 하부 호흡기계와 

신장을 침범하며, 신경계, 피부, 안질환, 소화기계, 심장, 

관절 등을 침범하기도 한다. 침범장기나 임상양상이 유사

하기 때문에 간혹 혈소판 비감소성 자색혈반, 사구체신염, 

소화기계 질환, 관절염을 특징으로 하는 Henoch- 

Schönlein 자반증과 구분이 어려운 경우가 있다2.
　저자들은 15년 전 Henoch-Schönlein 자반증으로 진단
되어 치료 받아오던 46세 남자환자에서 웨게너 육아종증

을 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증   례

  환 자: 김○○, 남자 46세 

  주 소: 우측 중간 폐엽에 발생한 공동성 종괴

  현병력: 3개월 전 코 막힘과 콧물 증상으로 내원하여 

시행한 단순 흉부 방사선 사진에서 관찰되었던 우측 폐 

중엽의 공동성 종괴의 크기가 증가하여 진단 및 치료 위해 

내원하였다.

  과거력 및 가족력: 환자는 21세에 결핵균 검사나 조직

검사로 확인되지 않았으나 경험적인 폐결핵 치료를 2년간 

받았으며, 31세에는 양측 하지의 자색 홍반, 근육통, 관절

통, 콧물, 비폐색을 주소로 입원하였다. 당시 크레아티닌 

1.4 mg/dL, 소변검사에서 단백뇨와 혈뇨가 검출되었고, 

ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibodies)는 시행되

지 않았다. 신장 조직검사에서 IgA 양성인 백혈구 파괴 

혈관염(leukocytoclastic vasculitis) 소견을 보여 임상증상

과 종합하여 Henoch-Schönlein 자반증으로 진단하고, 38
세까지 프레드니솔론 치료를 하였다. 또한 당시 코막힘 

증상으로 시행한 비강조직검사에서는 농양(abscess) 소견

으로 7일간 항생제 치료를 하였다. 이후 환자는 33세에 

단순 흉부 방사선 사진에서 우측 폐 상부에서 공동성 병소
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Figure 1. On patient’s facial picture, a saddle nose is
observed.

Figure 2. Chest radiography shows cavitary lung mass at
the right upper lung field.

가 발견되어, 항산균 도말 음성이었으나 흉부 전산화단층

촬영 소견상 폐결핵의 가능성이 있어 다시 폐결핵 치료를 

하였으며, 37세에 흉부 전산화단층촬영에서 감염성 낭포

(infected bullae)로 우측 상엽절제술을 시행하였고, 조직

소견은 섬유증과 괴사를 동반한 만성 기질성 폐렴(chronic 

organizing pneumonia with fibrosis and necrosis)이었

다. 당시 C-ANCA (circulating antineutrophil cytoplasmic 

antibodies)는 양성이었다. 42세에 혈청 크레아티닌 2.0 

mg/dL, 단백뇨 2.1 g/day, C-ANCA 양성으로 시행한 신장 

조직검사에서 IgA 음성인 국소 괴사를 동반한 미만 혈관

간세포 증식 사구체신염(diffuse mesangial proliferative 

glomerulonephritis with focal necrotizing glomerulitis)

으로 프레드니솔론과 시클로포스파미드를 6개월간 복용

하였고, 이후 4년 동안 프레드니솔론 10 mg을 복용 중이

었다. 그 외에 당뇨병, 고혈압, 심장병, 간염 등의 병력은 

없었고 흡연력 없었으며, 가족력이나 사회력에서 특이 소

견 보이지 않았다.

  신체검사 소견: 내원 당시 혈압 120/70 mmHg, 맥박 

75회/분, 호흡수 20회/분, 체온 36.5
o
C이었으며, 만성병색

을 보였다. 의식은 명료하였으며, 전신에 발진은 관찰되

지 않았고, 촉진되는 경부 림프절은 없었으나, 안장코

(Figure 1)가 관찰되었다. 흉부 진찰 시에 우상폐야에서 

호흡음이 감소되어 있었고 천명음은 관찰되지 않았으며, 

심음은 규칙적이었으며 심장 잡음은 없었고 복부 검사 시 

특이한 점은 없었다. 신경학적 검사에서 근 쇠약 등의 이

상소견은 관찰되지 않았다.

  검사실 소견: 내원 당시 말초 혈액검사상 백혈구 

8,770/mm
3 
(호중구 83.4%), 혈색소 11.4 g/dL, 혈소판 

371,000/mm
3
이었으며, 혈액 응고 검사상 aPTT 40.7초, 

PT 14.1초였다. 생화학검사상 AST 20 U/L, ALT 17 U/L, 

단백질 6.8 mg/dL, 알부민 3.2 mg/dL, 혈액 요소 질소 

39 mg/dL, 크레아티닌 3.1 mg/dL, Na 141 mEq/L, K 5.1 

mEq/L, Cl 108 mEq/L, 요산 10.6 mg/dL, 칼슘 9.1 mg/ 

dL, 인 4.4 mg/dL였다. 소변검사에서 비중 1.015, pH 5.0, 

단백 음성, 당 음성, 케톤 음성, 적혈구 0∼1/HPF, 백혈구 

0∼1/HPF였으며, 24시간 소변검사에서는 단백질 143.5 

mg/day, 크레아티닌 청소율은 34.2 mL/min이었고, 단백

면역검사에서 C-ANCA가 양성, P-ANCA (perinulcear an-

tineutrophil cytoplasmic antibodies)는 음성으로 나타났

다. 혈액 배양에서 미생물은 관찰되지 않았으며 가래검사

에서도 결핵균이나 진균은 배양되지 않았다.

  방사선학적 소견: 단순 흉부 방사선 사진에서 우측 폐 

상부에 종괴가 관찰되었다(Figure 2). 흉부 전산화단층촬

영에서 우측 폐 상부에 불규칙한 경계를 가지는 5.6×3.4 

cm 크기의 조영 증강이 되지 않는 종괴와 종괴 내부에 

여러 크기와 모양의 공동이 관찰되었으며(Figure 3), 코막

힘, 콧물 증상으로 시행한 안면 전산화단층촬영에서는 양

측 상악동염 소견이었다(Figure 4).

  임상 경과: 흉부 전산화단층촬영에서 악성종양의 가능

성이 배제되지 않고 흉막과의 유착이 심해 흉부외과로 전
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Figure 3. Chest CT scans show an irregular shaped mass consisted of various size of cavities with surrounding
fibrosis and speckled margins (A; mediastinal setting view, B; lung setting view).

Figure 4. Facial CT shows small fluid density and thickening of bony wall in the right and left maxillary sinuses. Axial
(A) and coronal (B) view.

Figure 5. Cut surface shows a rather ill-defined mass,
which is consisted of varying sized multiple cyst with 
dense fibrous walls in the middle lobe, measuring 5×4
cm in size.

과 되어 폐절제술 및 비강의 조직검사를 시행하였다.

  수술 및 병리 소견: 수술 적출물의 육안조직검사에서 

여러 개의 낭포를 포함하는 5×4 cm 크기의 종괴가 폐중

엽에 위치하고 있었다(Figure 5). 현미경 검사에서 침범된 

폐조직은 불규칙한 모양의 섬유성 괴사와 많은 조직구

(histiocyte)및 다핵거대세포(multinucleated giant cell)에 

둘러 쌓여 있는 동맥과 정맥의 괴사성 혈관염(Figure 6)을 

보였고, 조직 항 산성 염색에서는 음성을 나타내었다. 동

시 시행한 비강의 현미경 조직검사에서는 급, 만성 염증과 

괴사성 혈관염 소견으로 나왔으며, 이러한 조직 소견은 

웨게너 육아종증에 합당한 소견이었다.

  치료 및 경과 관찰: 환자는 프레드니솔론 70 mg과 시클

로포스파미드 125 mg을 복용 후 퇴원하였으며, 1개월 후 

외래 추적관찰 시에 C-ANCA는 음성 반전의 소견을 보였

고 단순 흉부 방사선 소견상 흉부 종괴는 관찰되지 않았다.
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Figure 6. On microscopic examination, the granulomatous necrotizing vasculitis of large arteries and veins (A; H&E stain,
×200), surrounded by irregular shaped fibrinous necrosis and histiocytes and multinucleated giant cells (B; H&E stain,
×400).

고   찰

　웨게너 육아종증은 전신적 혈관염의 가장 흔한 형태의 

하나이며, 진단시의 평균나이는 50세이다. 상, 하부 기도

만을 침범하는 제한적 형태가 25%에서 보고되지만, 궁극

적으로 이 환자들 중 많은 수는 사구체신염으로 진행하게 

된다
3
.

　웨게너 육아종증의 상부 기도 침범시에는 지속적인 콧

물, 농성, 출혈성 비루, 구강, 비강 궤양, 부비동 통증이 

주로 나타나고, 좀더 드물게 이통, 쉰소리, 난청 등이 나타

날 수 있다. 이에 비해 하부 기도를 침범 할 때에는 기침, 

호흡곤란뿐만 아니라, 객혈, 흉막 통증 등이 나타날 수 있

다. 흉부 방사선 소견으로는 결절, 공동, 흉수 및 폐포출혈

을 의미할 수 있는 미만성 혼탁 등으로 나타날 수 있다4.

　웨게너 육아종증의 신장 침범 양상은 적혈구 혈뇨, 단

백뇨뿐만 아니라 급성신부전 형태로 나타날 수 있으며, 

이것은 현미경적 다발성 혈관염(microscopic polyangiitis)

이나 적혈구 혈뇨, 단백뇨로 나타나는 Henoch-Schönlein 
자반증의 임상 소견과 구분이 어렵지만, 혈액학적으로 

C-ANCA 양성, 임상적으로 상, 하부 기도의 침범 유무, 조

직학적으로 육아종성 염증 소견이 현미경적 다발성 혈관

염 및 기타 신장 제한적 혈관염 등과 구분하는데 도움이 

될 수 있다5,6.

  ANCA는 C-ANCA와 P-ANCA로 구별되며, 웨게너 육아

종증 환자의 90%에서 C-ANCA 양성, 현미경적 다발성 혈

관염 환자의 70%에서 P-ANCA 양성이다
7
.

　웨게너 육아종증은 침범 부위의 조직 검사로 확진된다. 

특징적인 조직소견은 혈관염과 육아종성 염증(vasculitis 

and granulomatous inflammation)이며, 각 조직 별로 보

면, 피부는 면역형광염색에서 보체나 면역글로불린이 나

타나지 않는 백혈구 파괴 혈관염(leukocytoclastic vasculi-

tis)이며, 신장 조직검사에서는 괴사성 분절 사구체신염

(necrotizing segmental glomerulonephritis)을 특징으로 

한다
8,9
. 이에 비해 Henoch-Schönlein 자반증은 조직검사

에서 웨게너 육아종증과 동일한 백혈구 파괴 혈관염

(leukocytoclastic vasculitis)을 나타내지만, IgA 등의 면역

복합체의 침착을 보인다
2
.

　웨게너 육아종증의 신장침범 소견은 다른 전신적 혈관

염의 신장침범과 비슷하여 구분이 안가는 경우가 많아, 

진단을 잘못하여 초기치료에 실패하기도 하며, 초기 신장 

질환으로 표현된 후 수개월내지 수년 후에 상, 하부 기도 

침범 소견으로 나타나 웨게너 육아종증으로 진단된 경우

도 많다
5
. Woodworth 등에 의해서 초기 사구체신염으로 

진단되었던 총 68명의 환자들이 초기 조직검사에서 육아

종이 관찰되지 않았었는데 이들 중 5명의 환자에서 이후 

웨게너 육아종증이 진단되었다. 환자를 분석한 결과 이들 

중 한 환자만이 폐출혈의 초기 증상을 가지고 있었고, 나

머지는 초기 호흡기 증상을 나타내지 않은 상태에서 사구

체신염을 진단 받은 후 4∼78개월 후에 상, 하부 호흡기 

증상이 동반되어 시행한 폐조직 검사결과 웨게너 육아종
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증으로 진단된 것으로 나타났다
5
.

  Miyata 등은 초기 Henoch-Schönlein 자반증의 증상으
로 나타난 이후 웨게너 육아종증으로 진단된 증례를 보고

하였는데, 초기 증상은 본 예의 환자와 동일한 자색혈반, 

관절통이었지만, 호흡기증상은 객혈 이외에는 특이 증상 

없었다. 자색혈반 조직검사에서도 백혈구 파괴 혈관염

(leukocytoclastic vasculitis) 및 IgA 증가 소견을 보였고, 

C-ANCA 양성이었다. 콧물, 코막힘 등의 부비동염 증상은 

이후 경과 관찰 중에 나타났고, 부비동 조직검사상 육아종

성 염증 소견으로 웨게너 육아종증으로 진단되었다
2
.

  본 증례는 Henoch-Schönlein 자반증으로 진단된 지 15
년 후에 웨게너 육아종증으로 진단된 경우로서, 신장 제한

적 혈관염이 이렇게 늦게 웨게너 육아종증으로 진단된 것

에 대해 두 가지 가능성을 고려해 볼 수 있겠다. 첫 번째, 

초기 웨게너 육아종증의 진단이 늦었을 가능성과 두 번째, 

실제로 초기 신장만 침범했다가 이후 폐 침범의 형태로 

나타났을 가능성이다. 첫 번째 가능성을 살펴보면 본 예

의 환자는 21세에 결핵균 검사나 조직검사로 확인되지 않

고 경험적으로 폐결핵 치료를 받았으며 웨게너 육아종증

의 폐침범 소견을 결핵으로 판단했을 가능성이 있고, 또한 

31세에 처음 Henoch-Schönlein 자반증을 진단 받았을 때, 
비폐색과 비루의 상부기도 증상이 동반되어서 웨게너 육

아종증의 비강침범에 의한 증상이었을 가능성이 있다. 비

록 비강 조직검사에서 농양소견이었으나 웨게너 육아종

증의 상부기도 조직소견이 육아종성 특징을 보이는 급, 

만성 염증임을 고려할 때, 초기부터 잘못 진단 되었을 가

능성이 있다. 더구나 환자는 지속적으로 비폐색 증상의 

악화와 호전을 반복하였고, 이것은 37세와 42세에 모두 

C-ANCA가 양성소견으로 나온 것과 42세에 시행한 신장 

조직 검사에서 괴사성 분절 사구체신염(웨게너 육아종증

의 신장 조직 소견과 일치)을 보였으므로 초기부터 진단이 

잘못되었을 가능성이 더 크지만, 처음 Henoch-Schönlein 자
반증을 진단받았을 때 ANCA 검사를 시행하지 않아서 두 

질환의 감별진단이 어렵다.

  두 번째, 실제로 호흡기계로의 발현이 늦게 나타났을 

가능성에 대해서는 Henoch-Schönlein 자반증으로 처음 
진단 시 형광면역검사에서 IgA 양성(3+)인 것이 뒷받침한

다. 이것은 웨게너 육아종증의 신장 조직 형광면역검사에

서 IgA가 거의 검출되지 않는 것과는 상반된 소견이다
8
.

  본 예는, 초기 신장질환 환자의 원인질환으로서 웨게너 

육아종증도 고려해야 함을 보여준다. 특히 신장질환 환자

에서 비폐색, 비루 등의 상부기도 질환과 기침, 호흡 곤란 

등의 비특이적 호흡증상을 호소할 시, 반드시 웨게너 육아

종증을 의심하여 C-ANCA 등의 면역학적 검사와 흉부방사

선, 흉부와 두경부 전산화단층촬영 등의 영상의학적 검사, 

필요에 따라 침범 장기의 조직검사를 시행하는 것이 웨게

너 육아종증의 조기진단 및 치료에 중요함을 시사한다.

요   약

  웨게너 육아종증은 중형내지 소형의 동맥과 정맥을 침

범하는 전신적 혈관염의 한 형태로 상, 하부 기도 및 신장

의 질환을 특징으로 한다. 신장에 국한된 질환으로 나타

날 때에는 Henoch-Schönlein 자반증, 현미경적 다발성 혈
관염 등의 기타 신장 침범 혈관염과 구분하기 어렵다. 본 

증례에서는 초기 신조직검사에서 IgA 양성으로 Henoch- 

Schönlein 자반증으로 진단되고, 15년 후에 폐조직 검사
에서 웨게너 육아종증으로 진단된 1예를 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고한다.
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