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서  론

호산구 육아종증 다발혈관염(eosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis, EGPA)은 천식, 호산구증가증을 동반한 전신 혈관염
으로 조직학적으로 괴사성 혈관염, 혈관외 육아종과 조직과 주변 
혈관의 호산구 침윤의 특성을 보이는 질환이다.1,2 과거에는 Churg-
Strauss 증후군으로 불리었으나,1 2012년 Chapel Hill consensus 
conference (CHCC)에서 EGPA로 명명되었고 antineutrophil cy-
toplasmic antibody (ANCA) 연관 혈관염의 아형으로 분류되었다.3

EGPA는 전신 혈관염이므로 폐, 피부, 신경, 심장, 소화기계 등 여
러 장기를 침범할 수 있다.2 천식은 EGPA 환자의 95%–100%에서 
동반되며 다른 ANCA 연관 혈관염과 구분할 수 있는 특징적인 요
소이다.4,5 EGPA는 천식 이외에 다양한 기관지 폐 침범 양상을 보일 

수 있으나 기관지 내 병변으로만 발현되는 경우는 매우 드물다. 저
자들은 천식으로 치료 중인 환자가 발열을 주소로 내원하여 시행
한 흉부 전산화 단층촬영상 우중엽 무기폐와 기관지 내 결절이 관
찰되어 시행한 기관지내시경 조직 검사를 통해 EGPA로 진단한 사
례를 경험하여 이를 보고하는 바이다.

증  례

환자: 43세 여자
주소: 발열
현병력: 내원 17년 전 기관지천식을 진단받았으나 불규칙하게 치

료하면서 지내다 내원 2년 전부터 흡입 글루코코르티코이드/장기
작용 베타2작용제와 류코트리엔수용체길항제로 규칙적으로 치료
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기관지 내 결절과 무기폐로 발현한 호산구 육아종증 
다발혈관염 1예
류완호, 이원진, 조은정, 박혜경
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Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis presenting as an 
endobronchial nodule and atelectasis: A case report
Wan Ho Yoo, Won Jin Lee, Eun-Jung Jo, Hye-Kyung Park

Department of Internal Medicine, Pusan National University School of Medicine, Busan, Korea

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) is a rare, multisystemic, small-to-medium vessel vasculitis characterized by 
asthma, blood and tissue eosinophilia. Pulmonary manifestations in EGPA are variable; however, endobronchial lesions without pa-
renchymal involvement are rare. Herein, we describe a case of EGPA presenting as atelectasis and endobronchial nodule, which was 
confirmed by bronchoscopic biopsy. A 43-year-old woman with a history of asthma presented with fever, cough, and sputum. Chest 
computed tomography scan revealed an endobronchial nodule and total atelectasis in the right middle lobe. Bronchoscopy revealed 
a whitish nodular lesion blocking the right middle lobe bronchus at the origin of the right middle lobe bronchus. A bronchial muco-
sal biopsy specimen revealed chronic inflammation with eosinophilic angiitis and luminal eosinophilic abscess admixed with mu-
cus. Clinical presentation and pathological results of bronchoscopic biopsy were consistent with EGPA. All symptoms and chest ra-
diographic findings improved after initiating glucocorticoids. (Allergy Asthma Respir Dis 2024;12:160-164)
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받고 있으며 급성 악화력은 없었다. 한 달 전부터 잦은 코막힘과 후
비루가 있었다고 한다. 내원 1일 전 갑자기 발생한 발열로 인근 병원 
응급실에 내원하여 시행한 가슴 단순 X선에서 우측 폐하야에 침
윤이 보였고, 흉부 전산화 단층촬영에서 우중엽 무기폐 및 기관지 
내 결절이 관찰되어 추가적인 검사와 치료를 위해 본원으로 전원되
었다. 

과거력: 갑상선기능저하증, 내원 1년 전 우측 유방암으로 수술 
및 방사선 치료를 받았고 타목시펜을 복용 중이다. 

가족력: 특이 가족력은 없었다.
사회력: 흡연력은 없었다.
진찰 소견: 키 159.7 cm, 체중 58 kg으로 활력 징후는 혈압 116/ 

72 mmHg, 맥박 수 분당 82회, 호흡 수 분당 20회, 체온 36.4°C, 산
소포화도는 95%였고 의식은 명료하였다. 본원 내원 시 열감 및 오
한 증상은 없었고 modified Medical Research Council grade 1 정
도의 호흡곤란, 기침과 객담을 호소하였다. 가슴 청진에서 호흡음
은 정상이었다. 특별한 피부 병변 및 신경학적 이상 소견은 확인되
지 않았다.

검사 소견: 혈액검사에서 백혈구 8,750개/μL, 호산구는 1,297개/
μL로 전체 백혈구 중 15%를 차지하였다. 혈액요소질소 12.8 mg/dL, 
크레아티닌 0.79 mg/dL으로 신장기능 정상, C-반응성 단백 0.04 
mg/dL, 적혈구침강속도 43 mm/hr로 적혈구침강속도가 증가되어 
있었다. 소변검사는 정상이었다. 부비동 방사선 사진에서 양측 상
악동의 염증 소견이 관찰되었다. 가슴 단순 X선에서 우측 폐하야
에 폐침윤이 관찰되었고(Fig. 1A), 본원에서 재시행한 흉부 전산화 
단층촬영에서도 우중엽에 기관지 내 결절을 동반한 무기폐 소견이 
있었다(Fig. 1B and C). 입원 후 시행한 기관지내시경 검사에서 우
중엽 기관지 기시부에 기관지를 완전히 막고 있는 부종과 발적을 

동반한 백색의 결절성 병변이 확인되어 내시경적 겸자 생검을 시행
하였다(Fig. 2). 우중엽 기관지 기시부를 제외하고는 다른 부위에서 
기관지 내 병변은 관찰되지 않았다. 

치료 및 경과: 혈액 검사에서 총 IgE 263 IU/mL, 핵둘레 항호중
구세포질항체(perinuclear ANCA, p-ANCA) 양성, 기생충검사는 
음성, 심장형 크레아틴키나제 0.22 ng/mL, 고민감도 트로포닌 I 
3.77 pg/mL로 정상이었다. Multiple allergen simultaneous test를 
이용하여 측정한 혈청 알레르겐 특이 IgE 검사에서 Dermatopha-
goides pteronyssinus class 3, Alternaria class 3, Aspergillus fumig-
atus (Af) class 5, Cladosporium class 4, Penicillium class 3이었다. 
ImmnoCAP을 이용하여 측정한 혈청 Af 특이 IgE 항체는 6.49 kUA/L 
(class 3; 정상치, <0.35 kUA/L)이었고, 혈청 Af 특이 IgG 항체는 

Fig. 1. (A) Initial chest radiograph shows homogeneous increased opacity (arrows) in the right mid to lower lung zone. This lesion has a positive silhouette sign (arrow-
heads) with the right cardiac border, suggesting consolidation or atelectasis in right middle lobe. Lung (B) and mediastinal (C) window images of the initial contrast-
enhanced chest computed tomography (CT) scan demonstrate right middle lobe atelectasis (arrowheads) with an endobronchial nodule (arrow in C) at the origin of 
right middle lobe bronchus. (D, E) Follow-up chest radiograph (D) and lung window image of chest CT scan after 8 weeks of treatment with glucocorticoids show the 
resolution of the right middle atelectasis, with the disappearance of the endobronchial nodule. Faint ground glass opacity (arrows in E) is noted in the peripheral por-
tion of right middle lobe, which is a remnant lesion of previous obstructive pneumonia.

A

B
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Fig. 2. Bronchoscopy reveals whitish nodular mucosal lesion completely block-
ing the right middle lobe bronchus at the origin of right middle lobe bronchus.
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159 µg/mL이었다. 기관지 결절의 조직검사에서 호산구 침윤이 동
반된 혈관염과 점액이 혼재된 호산구성 농양이 관찰되었다(Fig. 3). 
기관지 폐포 세척액 배양 검사상 세균 및 진균 배양 음성, 항산균 염
색 도말 및 배양 음성이었다. 심전도 검사와 심장 초음파에서는 이
상이 없었고 입원 중 설사가 있어 시행한 복부 전산화 단층촬영과 
대장내시경에서도 특이 소견이 없었다. 기관지천식, 호산구증가증
(10% 이상), 부비동염, 기관지 결절의 조직검사상 호산구성 혈관염
의 소견으로 EGPA로 진단 후에 메틸프레드니솔론 1 mg/kg/day 투
여를 시작하였다. 다음 날부터 호흡곤란, 기침 및 객담은 호전되었
다. 현재는 메틸프레드니솔론을 감량하면서 경과 관찰 중이며 천식
은 흡입 글루코코르티코이드/장기작용 베타2 작용제로 유지하며 
조절하고 있다. 퇴원 8주 후에 시행한 흉부 전산화 단층촬영에서 
기존에 관찰되었던 우중엽 기관지 내 병변은 사라졌으며 무기폐도 
호전된 모습을 보였다(Fig. 1D and E).

고  찰

저자들은 발열을 주소로 내원한 기관지천식 환자에서 우중엽의 
무기폐와 기관지 내 결절 소견을 보여, 기관지내시경 조직검사를 통
해 EGPA로 진단한 증례를 보고하는 바이다. 

EGPA는 1951년에 Churg와 Strauss1에 의해 처음 보고되었다. 이
후 1990년 미국류마티스학회(Amecican College of Rheumatoogy, 
ACR)에서는 기관지천식, 말초혈액 내 호산구증가증(호산구 10% 
이상), 부비동염, 이동성 폐침윤, 단발성 또는 다발성신경병증, 조직
검사상의 혈관 외 호산구 침윤의 6가지 기준 중 4가지 이상을 만족
할 때 EGPA로 진단하도록 제안하였다.6 이 증례는 기관지천식으로 
치료 중인 환자에서 호산구증가증과 부비동염이 발생하였고 기관
지 내 결절의 조직검사에서 호산구성 혈관염이 관찰되어 이 기준
에 부합하였다. 

EGPA는 전신의 중간 크기와 작은 크기의 혈관을 침범할 수 있는 
혈관염이므로 여러 장기를 침범할 수 있다.2 이 중 폐 침범은 40%–
60%의 빈도로 보고되며 다양한 양상으로 나타나는데, 가슴 단순 

X선상 폐실질의 이동성 침윤성 병변이 가장 흔한 형태이다.4,7 흉부 
전산화 단층촬영에서는 간유리 음영, 비공동성 소엽중심성 소결
절, 기관지벽 비후 및 가지 치는 양상(tree-in-bud sign) 등 다양한 
양상을 보일 수 있다.8 유럽 다기관 연구에서 157명의 EGPA 환자를 
대상으로 기관지폐 침범 양상을 후향적으로 분석한 결과에 의하면 
흉부 방사선의 이상 소견은 58%에서 관찰되었고, 이 중 간유리 음
영이 29%, 경화성 병변이 29%, 결절 또는 종괴 형태가 9%, 흉수가 
10%를 차지하였고, 58%에서 양측성 병변이 관찰되었다.9 이 연구에
서 흉부 전산화 단층촬영상 기관지폐 병변의 양상은 공기공간 유형
(airspace pattern)을 보이는 경우가 30%, 기도 유형(airway pattern)
을 보이는 경우가 15%, 두 유형이 혼재된 경우가 10%, 두 유형을 구
분하기 힘든 경우가 45%를 차지하였다.9 
이 증례와 같이 EGPA가 폐실질의 병변 없이 기관지 내 병변으로

만 발현되는 경우는 매우 드물다. 이전 보고에서 기관지 내 병변이 
다발성으로 간유리음영과 같은 폐실질 침범 소견과 함께 발생한 증
례들은 보고된 바 있다.10-13 최근 Maranini 등14은 EGPA로 진단받
고 스테로이드와 아자티오프린을 복용 중인 환자가 혈액검사에서 
백혈구 증가, C-반응 단백과 적혈구침강속도 증가를 보여 원인을 
찾기 위해 시행한 검사에서 우중엽 증후군을 진단한 사례를 보고
한 바 있다. 이 증례에서는 기관지내시경상 우중엽의 기관지 협착과 
좌측 기관지 내 결절성 병변이 있었으나 조직검사에서 호산구성 혈
관염의 소견은 없었고, 항생제와 내시경을 이용한 기관지 확장술
을 이용하여 우중엽증후군을 치료하였다.14 이 사례를 고려할 때 
EGPA에서 기관지 내 병변은 매우 드물게 발생하지만 임상 증상만
으로 인지하지 못할 수 있으며, 반복적인 기관지 염증을 유발하여 
영구적인 기관지 협착이 발생할 수 있으므로 조기에 EGPA를 진단
하여 적절한 치료를 시작하는 것이 필요하겠다.
이 증례의 경우 최근 기관지천식 증상의 악화가 없었고 말초 혈

액 호산구 수가 1,297개/μL, 전체 백혈구의 15%로 중증 호산구 증
가가 아니었으며 기관지 내시경검사에서도 비전형적인 기관지 내 
결절성 병변이 확인되었기 때문에 육안 소견만으로 EGPA를 고려
하기는 어려웠다. 또한, 호산구증가를 동반하면서 혈청 Af 특이 IgE 

Fig. 3. The histopathology of bronchial mucosal biopsy. (A) The specimen shows eosinophilic infiltration around bronchial vessel (arrows) (hematoxylin and eosin 
[H&E], × 100). (B) Vascular wall destruction (arrows) with leukocytes and interspersed eosinophils is seen. The vascular lumen is filled with large amount of erythro-
cytes and eosinophils (**) (H&E, × 400). (C) Eosinophilic abscess composed of fibrinoid exudates and eosinophils is seen (H&E, × 400). 

A B C
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양성, Af 특이 IgG 양성인 결과를 보여 알레르기기관지폐 아스페르
길루스증(allergic bronchopulmonary aspergilllosis, ABPA)과 감
별이 필요하였다. ABPA의 진단에 있어 통일된 기준은 없으나, In-
ternational Society of Human and Animal Mycology에서는 천식
이나 낭성섬유증의 기저 질환이 있는 환자에서 아스페르길루스에 
대한 즉시 피부반응 또는 아스페르길루스 특이 IgE 상승과 총 IgE 
상승(>1,000 IU/mL)의 두 가지를 모두 동반하는 것을 진단의 필
수 항목으로 제안하였다.15 이 증례의 경우 Af 특이 IgE는 상승되었
지만 혈액 총 IgE가 263 IU/mL로 ABPA의 진단 기준에 해당되지 
않았다. 또한, ABPA는 조직검사에서 만성 기관지 염증, 호산구 침
윤을 동반한 점액마개(mucus plugs), 기도개형, 기관지확장증과 함
께 곰팡이 균사가 관찰될 수 있다.16 이 증례는 우중엽 기관지 내 결
절의 조직검사에서 호산구성 혈관염의 소견을 보였으므로 EGPA
로 진단하였으며, EGPA의 진단을 위해 조직학적 검사가 반드시 필
요한 경우라 하겠다.
이 증례에서는 p-ANCA 양성의 결과를 보였다. ANCA는 현재 

혈관염 진단에 큰 의미를 가지며 EGPA의 40%에서 양성을 보인다.7 
혈관염의 병태생리와 ANCA의 진단적 의의에 대한 이해가 높아지
면서 2012년 CHCC에서는 혈관염에 대한 명명법을 발표하였는데, 
이 명명법은 혈관염을 침범된 혈관의 크기에 따라 분류하였고 기존 
ACR 분류 기준에서 빠져 있는 ANCA 양성 여부를 혈관염의 중요
한 분류 기준으로 포함하여 ‘ANCA 연관 혈관염’이라는 하나의 카
테고리를 새로 제시하였다.3 ANCA 연관 혈관염에는 미세 다발혈
관염(microscopic polyangiitis), 육아종 다발혈관염(granulomato-
sis with polyangiitis), EGPA가 포함된다.3 ANCA 연관 혈관염 중 
미세 다발혈관염의 30%–50%, EGPA의 60%, 육아종 다발혈관염
의 67%–85%에서 폐 침범이 나타나는 것으로 알려져 있다.17 이 중 
기관과 기관지 내 병변은 육아종 다발혈관염의 15%–55%에서 발
생하고 미세 다발혈관염과 EGPA에서는 드물게 발생한다.17 육아종 
다발혈관염에서 기관과 기관지 내 병변이 발생한 경우에 이로 인한 
기관지 협착, 궤양, 출혈 등의 합병증이 발생할 수 있다.18 육아종 다
발혈관염의 기관지 내 병변은 조직학적 소견이 림프구, 다형핵 백혈
구나 형질세포를 포함한 비특이적 염증으로 관찰되어 EGPA와는 
조직학적으로 감별할 수 있다.18

EGPA는 장기의 침범에 따라 예후가 다양하며, 예후를 예측하는 
지표로 the five-factors score가 이용되고 있다.19 다섯 가지 불량한 
예후 인자로 고크레아티닌 혈증, 단백뇨, 심근병증, 소화기계 침범, 
신경계 징후가 있는데,19 이 증례에서는 이에 해당하는 인자가 없었
다. 따라서, 이 증례는 코르티코스테로이드 단독요법으로 치료하였
고 추적 검사에서 흉부 전산화 단층촬영상 기관지 내 병변은 호전 
양상을 보였다. EGPA의 관해 유도를 위한 초기치료는 불량한 예후 
인자가 없는 경우에는 코르티코스테로이드 단독요법이 추천되며 
프레드니손 0.5–1 mg/kg/day로 투여를 시작하여 3–18개월에 걸쳐 

서서히 감량한다. 불량한 예후 인자가 없는 EGPA 환자에서 코르
티코스테로이드 단독치료로 93%에서 관해를 보이나 35%에서 재
발하며, 79%에서는 조절을 위해 장기간 저용량의 코르티코스테로
이드 유지가 필요하다고 보고된 바 있다.20

EGPA에서 기관지 내 병변은 매우 드물게 발생하지만 반복적인 
기관지 염증을 유발하여 영구적인 기관지 협착이 발생할 수 있으
므로 조기에 진단하는 것이 필요하다. EGPA의 급성기에는 비전형
적인 증상을 보일 수 있고 이 증례와 같이 중증 호산구 증가 없이 
비특이적인 폐 침윤의 소견을 보일 수 있으므로 천식 환자에서 말
초 혈액 호산구가 증가되면서 흉부 방사선의 이상 소견을 보이는 
경우에 보다 적극적으로 EGPA를 감별 진단으로 고려할 필요가 있
겠다. 
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