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1)

서 론

막증식성 사구체신염은 메산지움(glomerular

의 증식과 사구체 모세혈관 벽의 구조mesangium)

적인 변화를 특징으로 하는 사구체질환이다 막증식.

성 사구체신염은 병리학적 소견으로 형으로1, 2, 3

분류하는데 이중 제 형 막증식성 사구체신염은 전, 2

자현미경 소견 상 사구체 기저막에 전자고밀도 물질

을 동반한 사구체 기저막의 비후를 특징으로 하며

로 불리기도 한다[1], "dense deposit disease" .
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임상양상은 저 보체혈증 혈뇨 단백뇨 고혈압을 보, , ,

이며 주로 소아 후기나 초기 성인기에 발생하여 소,

아기에는 드물게 발견된다 제 형 막증식성 사구체. 1

신염이최근학교 검진에서조기발견되는 경우가 많

은데 반하여 제 형 막증식성 사구체신염이 학교 신, 2

체검진에서 발견된경우는 보고된사례가 없었다 저.

자들은 학교신체검진 상 우연히 발견된 단백뇨와 혈

뇨를 주소로 내원한 환아에서 시행한 경피적 신생검

에서발견된 제 형 막증식성 사구체신염을 경험하2

기에 보고하는 바이다.
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학교 신체검진 상 우연히 발견된 제 형2
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A Case of Type II Membranoproliferative Glomerulonephritis

Detected by School Urinary Screening Tests
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Type II membranoproliferative glomerulonephritis (MPGN) is characterized by thickening

of the glomerular basement membrane owing to electron-dense deposits on electron mi-

croscopy. We experienced a case of type II MPGN in a child presenting with proteinuria,

hematuria on school urinary screening tests. He had been treated with losartan and enala-

pril. This is the first case report of type II MPGN detected by school urinary screening

tests in Korea. Thus we report a case of 10-years-old male with type II MPGN with a

review of brief literature. (J Korean Soc Pediatr Nephrol 2010;14:79-83)
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현병력:환아는 평소 특이증상 없이 지내던 환아

로 개월전 학교에서 시행한 신체검진 상 단백뇨와7

현미경적 혈뇨 소견 보여 지역의원 방문하 다가 본

원으로 전원된 환아로 본원 외래에서 개월간 추적, 6

관찰하던중 단백뇨와현미경적 혈뇨 지속되어신생

검 시행함.

과거력:특이 과거력 없음

가족력:신질환 고혈압 당뇨 등의 특이사항 없음, ,

이학적소견:내원당시 신장 백138 cm (25-50

분위수 체중 백분위수 혈압은), 27 kg (25-50 ), 97/

맥박수 회분 체온은 호흡수57 mmHg, 73 / , 36.4 ,℃

회 분으로 정상범위에 있었다 신체검진 상 안면22 / .

창백 사지의 출혈반 얼굴이나 사지의 부종 등의 이, ,

상소견은 발견되지 않았다.

검사소견:외래 추적 검사시 시행한 아침 첫 소변

검사에서 비중 요단백 혈액1.015, pH 7.0, 2+,

적혈구 백혈구 으며3+, 30-49/HPF, 1-4/HPF

미세알부민 크레아티닌 이었고/ 37.8/76 (mg/dL) ,

입원당시 시행한 일반혈액 검사 상 혈색소는 12.6

았혈구용적률 백혈구g/dL, 34.1%, 6,640/mm
3

림프구 중성구 혈소판( 50.8%, 38%), 256,000/

mm
3
이었다 혈액 일반화학 검사 상 총단백. 6.1 g/

알부민 혈액요소질소dL, 4.1 g/dL, 16.3 mg/dL,

크레아티닌 칼슘 인0.8 mg/dL, 9.0 mg/dL, 4.8

총 콜레스테롤 콜레스mg/dL, 143 mg/dL, LDL-

테롤 콜레스테롤57 mg/dL, HDL- 76 mg/dL, PT/

로 정상이었다 혈청학적 검사aPTT 78%/38.3sec .

상 가 로 증가되어 있었고 혈ASO titer 290 IU/mL ,

청 와 는 각각 로 감C3 C4 17 mg/dL, 8.30 mg/dL

소되어 있었다 면역글로불린 검사 상. IgG 945 mg/

이었으며dL, IgA 228 mg/dL, IgM 117 mg/dL ,

항핵항체는 으로 로 양성mixed pattern 1:80 titer ,

항체와 항anti- ds-DNA anti- smooth muscle

체, ANCA, LE cell, cryoglobulin, direct Coombs

는 음성이었다 임의 요검사상 비중test . 1.025, pH

요단백 혈액 적혈구 백6.0, 2+, 3+, 10-19/HPF,

혈구 고 혈액과 요세균배양검사상 음5-9/HPF

성소견 보 다 시간 요검사상 단백질. 24 197.2 mg/

일 크레아티닌 일 크레아티닌 제거율은, 479.4 mg/ ,

78.2 ml/min/1.73m
2
이었다.

방사선 소견:흉부 방사선과 복부 방사선촬 소

견 콩팥 초음파 검사 상 이상소견은 관찰되지 않았,

다.

병리 조직학적 소견:광학 현미경 소견에서 사구

체의 크기가 커져있으며 메산지움 확장과 기질의 세

포수 증가소견이 관찰되었고 면역 형광 현(Fig. 1),

미경 소견에서는 메산지움의 침착소견이 관찰되C3

었으며 를 제외한 등의, C3 IgG, IgA, IgM, Cq1, C4

침착소견은 관찰되지 않았다 전자현미경(Fig. 2).

소견으로 사구체 기저막내의 불규칙한 분포를 보이

는 전자고밀도 물질에 의한 사구체 기저막의 리본모

양의 비후소견이 관찰되었고 족돌기(foot process)

의 소실소견도 관찰되었다(Fig 3A, Fig 3B).

치료 및 경과:환아는 조직 검사상 제 형 막증식2

성 사구체신염으로 진단되었고 외래에서 소변검사

추적관찰 시행하 다 외래 추적 검사시 고혈압이나.

부종 등의 증상은 나타나지 않았으며 조직검사 개, 1

월후 시행한 임의 요검사에서 비중 1.020, pH 6.0,

요단백 혈액 적혈구 백혈구2+, 3+, 20-29/HPF,

미세알부민 크레아티닌5-9/HPF, / 53.1/84 (mg/

Fig. 1. Renal biopsy (LM): The glomeruli is
increased size and have moderate mesangial
expansion with increased cellularity and me-
sangial matrix (H&E, 400).×
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측정되어 투dL) losartan 25 mg, enalapril 5 mg

여 시작하 다 약물 투여 주째 요검사 소견 상 요. 9

단백 혈뇨 적혈구 백혈구trace, 3+, 10-19/HPF,

로 단백뇨 호전되는 소견보이며 미세알1-4/HPF ,

부민 크레아티닌 로 측정되어 지/ 10.2/33 (mg/dL)

속적으로 추적 관찰 중이다.

고 찰

막증식성 사구체신염은 조직병리학적으로 내피세

포하 또는 기저막내 전자고밀도 물질에 의한 모세혈

관의 비후 메산지움 세포와 기질의 증가 모세혈관, ,

고리 내로의 삽입에 의한 기저막의 비후와 이중윤곽

모양 형성을 특징으로 하는 사구체질환이다 이[2].

중 제 형 막증식성 사구체신염은 년2 1963 Berger

와 에 의해 처음 기술되었으며 일차성 사Galle [3],

구체신염의 미만을 차지하는데 막증식성 사구2% ,

체신염의 가량의 비율로 발견된다 이 질15-20% .

환의 병리기전은 아직까지 불분명하지만 주로 보체,

계의 대체경로의 과도한 활성화에 의한 것으로 알려

져 있다[1, 4, 이들의 임상양상은 주로 단백뇨5].

나 급성 신염 무증상 단백(40-70%) (20-30%),

뇨와 혈뇨 고혈압 등으로 나(20-30%), (30-35%)

타나는데 주로 연장아와 젊은 성인에서 발병하며,

[6, 소아연령에서는 드물게 보고되고 있다7] [2].

검사소견 상 의 감소 를 보이며C3 (75%) C3NeF

가 존재 하는 경우가(C3 nephritic factor) (80%)

많다[1, 이러한 임상양상은 연쇄구균 감염후 사8].

구체신염과 유사한 소견을 보이므로 반드시 감별이

필요하고 실제로 이러한 사례가 등 에 의해, Kim [9]

Fig. 2. Renal biopsy (IF, C3): The glomerulus
stains for C3 in a peripheral and a mesangial
ring pattern ( 400).×

Fig. 3. Renal biopsy (EM): The glomerulus reveals segmental irregular distribution of
the ribbon-like thickening of the GBM by intramembranous electron dense deposits
(indicates) and distinctive ring-shaped electron-dense deposits within the mesangium
(A: 3,000,× B: 6,000).×
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보고된 바 있다 이 질환의 예후는 제 형 막증식성. 1

사구체신염의 경우 많은 연구에서 년 신생존률이10

약 가량되는 것으로알려져있지만50% [7, 제10],

형의경우 대부분 제 형보다 예후가 불량한 것으로2 1

알려져 있고 그 생존률은 년 생존률 에서3 30% 10

년생존률 까지 다양하게 보고되어 있으며 신이70%

식시 재발율이 제 형의 경우 가량인데 비하여1 30%

제 형의 경우 가량 되는 것으로 알려져있다2 90%

일반적으로 알려져 있는 예후인자 중 불량한[11].

예후를 시사하는 소견으로는 진단당시 신기능 감소,

고혈압 지속적인 신증후군 범위의 단백뇨 조직학적, ,

검사 상 광범위한 반월체 형성이 있는 경우 등으로

알려져 있지만 연구자에 따라다양한 차이를 보인다.

이 질환의 치료는 현재까지 정립된바 없으나 엔지오

텐신 전환효소 억제제나 엔지오텐신 수용체 길항제

투여를 통한혈압조절 및단백뇨 조절로 신기능을보

전하고 부신피질호르몬 투여, , cyclophosphamide

나 aza 등의 세포독성약물 항응고제 단일thioprine , ,

클론항체인 등의 다양한 약물을 이용한rituximab

치료가 시도되고 있다.

최근 국내에서 학교 집단신체검사를 통한 소아 신

장질환의 조기발견과 치료가 이루어지는 빈도가 높

아지고 있는데 이는 년 학교보건법상 집단신, 1998

체검사 항목에 소변검사가 의무화된데 기인하는 바

가 크다 하겠다 연구자들에 따라 다르지만 등에. Ko

의한 연구 에 따르면 무증상혈뇨를 보인환아의[12]

가 학교집단 뇨검사를 통하여 혈뇨를 발견하52%

고 약 가량에서 얇은기저막병, 50% (thin basement

이 에서 신병증membrane disease) , 14% IgA , 4%

에서 증후군 는 막형사구체신염 그리고Alport , 3% ,

에서 막증식형 사구체신염이 보고된 바 있다 막1% .

증식형 사구체신염 중 제 형의 경우 현재까지 학교1

집단 신체검사 상 발견된 경우는 종종 보고된 바 있

으며[13, 이들의 연구에 따르면 임상증상 없이14],

진단당시 단백뇨나 혈뇨 등의 소변검사 상 이상소견

만을 보이는 무증상 환자군에서 조기 치료가 이루어

질경우 진단당시증상을보이던 환자군에비하여신

기능 저하나 신증후군 고혈압 등의발현빈도가상대,

적으로 낮은 것으로 알려져 있다 이에 반해 현재까.

지 국내에서 보고된 사례 중 학교 집단신체검사에서

제 형 막증식형 사구체 신염이 발견된 경우는 없기2

에 본 증례를 보고하는 바이며 빈도는 낮지만 집단,

신체검사를 통하여 진행성 신장질환으로의 경과를

보일 수 있는 질환을 조기 발견할 수 있기에 집단신

체검사및 이상소견이발견된 군에대하여 보다적극

적인 검사가 시행되어야 할 것으로 판단된다.

요 약

막증식성 사구체 신염은 메산지움의 증식과 사구

체 모세혈관의 비후를 동반하는 진행성 신질환으로

병리학적 소견에 따라 형으로 분류할 수 있1, 2, 3

다 이 질환은 일차성사구체신염의 약 가량을차. 2%

지하는데 대개의 경우 만성적으로 진행하는 경과를,

보이며 다른 사구체신염에 비하여 신기능 소실로 진

행하는 경우가 많지만 효과적인 치료법이 정립되어

있지 않고 다양한 치료가 시도되고 있다 학교 집단.

신체검사에서 소변검사가 포함되기 시작하면서 제1

형 막증식성 사구체신염은 수차례 보고되었고 이들

에대한조기치료가신질환의 진행을늦추는데효과

적인 것으로알려져 있는데 반해 제 형 막증식성 사, 2

구체신염이 학교 집단신체검사에서 발견된 예는 현

재까지 국내에서 보고된 바 없기에 문헌고찰과 함께

보고하는 바이다.
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