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W e g e n e r’s granulomatosis (WG) is a multisystemic inflammatory disease char-

acterized by necrotizing granulomatous inflammation and vasculitis of unknown

etiology which classically affects the upper airway, lung, and kidney. Subglottic

stenosis (SGS) is rare and occurs independently of other features of active WG.

SGS can be a life-threatening manifestation of disease, and prompt diagnosis is

essential. Since the presenting symptoms of SGS can be nonspecific, SGS should

be considered in the differential diagnosis of any patient with WG who has

increasing dyspnea, voice change, or cough. Although both surgical and medical

treatments have been utilized, the optimal therapeutic approach to SGS in

patients with WG has not been determined. So far, a case of WG with SGS has

not been reported in Korea. Recently, we experienced a case of 59-year-old

woman with SGS in WG. She responded to prednisolone and methotrexate ther-

apy and did not require surgical intervention. So we report this case with a

review of literatures.
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서 론

베게너 육아종증은 부비동염 및 비강궤양 등의 상

부 호흡기계, 폐, 그리고 신장 등에 주로 발생하는 육

아종성 혈관염이다1 ). 본 질환은 1 9 3 1년 K l i n g e r2 )에

의해 처음 기술되었고, 1936년 W e g e n e r3 )에 의해 비

로소 새로운 질환으로 정립되었다. 외국 문헌에 의하

면 육아종성 염증과 반흔에 의한 성문하 협착은 베게

너 육아종증 환자의 8 . 5 ~ 2 3 %에서 보고되고 있으며4 -

6 ), 생명에 직접적인 위협 요소가 될 수 있어 빠른 진

단이 필수적이다. 그러나 성문하 협착은 베게너 육아

종증의 진단 당시에 동반되는 경우는 드물고, 증상이

비특이적이어서 진단이 어렵다. 또한 병의 전신적인

활성도와는 무관하기 때문에 치료중 호흡곤란, 음성

변화, 기침이 증가되는 경우에 감별해야 하는 것으로

알려져 있다7 ). 국내에서는 김8 )이 처음 보고하였으며,

이후 1 0여 차례의 증례 보고가 있었으나 성문하 협착

을 동반한 베게너 육아종증에 대한 문헌은 없었다. 저

자들은 성문하 협착을 동반한 베게너 육아종증 환자

를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환이자 : 여자 5 9세

주이소 : 호흡곤란, 복시

현병력 : 환자는 1 9년 전 베게너 육아종증으로 진

단받고, 진단 당시부터 4년간 경구용 c y c l o p h o s-

p h a m i d e를 투약받다가 임의로 중단하였으며, 7년

전 우측 전두동 점액종및 좌측 안와내 종물로전두-

접형동 절제술을 시행받았다. 그후 특별한 증상이

없어 추적관찰 하지 않고 지내던 중 6개월 전부터

호흡곤란 및 복시가심해져 입원하였다.

과거력 : 2 4년 전 폐결핵으로 1 8개월간 약물치료를

받았고, 8년 전 고혈압 진단받고 약물 복용 중이다.

가족력 : 특이 사항 없음.

이학적 소견 : 내원 당시 신장은 150cm, 체중은

78kg 이었고, 혈압 180/90mmHg, 맥박수 7 0회

/min, 호흡수 1 9회/min, 체온은 3 6 . 5。C였다. 의

식은 명료하였으나 만성 병색을 보였다. 안구돌출

측정 검사(우측 14mm, 좌측 2 2 m m )에서 좌측의

안구돌출이 관찰되었고 안장코 소견을 보였다(그림
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Fig. 1. Saddle nose deformity in Wegener’s gran-

u l o m a t o s i s .

Fig. 2. In subglottic stenosis, flattening of the

inspiratory phase of the loop is seen,

which is diagnostic of an extrathoracic

airway obstruction.



1). 흉부 청진상 협착음이 들렸으며 심박동은 규칙

적이었다. 기타 특이 소견은없었다.

검사소견 : 말초혈액검사에서 혈색소 1 3 . 2 g / d L ,

헤마토크리트 40.9%, 백혈구 7 , 3 0 0 / m m3, 혈소판

2 2 1 , 0 0 0 / m m3, 적혈구 침강속도(ESR) 15

mm/hr, CRP 0.4mg/dL 였다. 혈청 전해질 검사

상 Na+ 140mmol/L, K+ 3.6mmol/L, Cl-

105.8mmol/L, total CO2 26mmol/L 이었다. 혈

청 생화학 검사상 칼슘 9.2mg/dL, 무기인

4.9mg/dL, 총단백 6.4g/dL, 알부민 3 . 9 g / d L ,

BUN 14mg/dL, creatinine 0.7mg/dL 이었고,

대변 잠혈 반응검사는 음성이었다. 소변 검사에서는

비중 1.015, 뇨단백(-), 잠혈반응(2+) 였고, 광확대

시야에서 2-3/HPF, 적혈구 이형성은 관찰되지 않

았다. 24시간 소변검사에서 뇨단백 811mg, 크레아

티닌 청소율은 6 2 . 7 m L / m i n / 1 . 7 3 m 2였다.

면역 혈청검사에서 ASO titer 25.3 IU/L, 류마

티스 인자 음성, VDRL 음성, 항핵항체 음성, 항

dsDNA `항체 음성, 혈청 보체C3/C4: 66.9/20.9

m g / d L (정상치: 45-86/11-47)였다. 면역 형광 검사

상 c형 항호중구세포질 항체 양성, p형 항호중구세포

질 항체 음성이었고, 효소결합 면역흡착 검사

( E L I S A )에서 항proteinase-3 항체 9 5 . 3 U / m L (정

상＜5U/mL), 항myeloperoxidase 항체 0 . 5

U / m L (정상＜5 U / m L )였다.

폐기능 검사상 흡기시 유량기량 곡선이 편평해지
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Fig. 3. Magnetic resonance imaging of the neck. (A) An axial image reveals marked nodular narrow-

ing(closed arrow) of upper trachea. (B) A sagittal image reveals two foci of subglottic stenosis

(closed arrows).

Fig. 4. Histopathology of the nasal mucosal biopsy. (A) Vasculitis and hemorrhagic necrosis were

observed (H&E ×40). (B) Granulomatous involvement of subepithelial stroma with inflammato-

ry debris and necrosis of collagen (H&E ×4 0 0 ) .



는 양상을보였다(그림 2 ) .

내시경 검사 및 방사선 소견 : 흉부 X -선 검사는

정상이었고, 부비동 X -선상 양측 상악동의 혼탁 소

견이 보였다. 경부 자기공명 영상에서 성대 직하방

에서 3cm 길이의 기도 협착 소견이 관찰되었고(그

림 3), 후두경 검사에서도 성문 아래 1 c m까지 육아

종성 병변이 관찰되었으나 협착이 3mm 이내로 심

해서 더 이상의 내시경 관찰이 불가능하였다. 경정

맥 신우 조영술은 정상이었다.

조직병리 소견 : 비강 점막 생검에서 괴사성 혈관

염과 육아종을 동반한 만성 염증 소견이 관찰되었다

(그림 4). 신장 조직검사상 국한성 증식성 사구체

신염(focal proliferative glomerulonephritis) 소

견을 보였다.

치료 및 임상 경과 : 환자는 일일 용량으로 p r e d-

nisolone 60mg, cyclophosphamide 100mg을 경

구 투여하였으나, 투약 시작 후 7일째 육안적 혈뇨

가 있어 cyclophosphamide 투약을 중단하고

m e t h o t r e x a t e를 주당 7.5mg 투약하였다. 약물 투

약 1 4일째 호흡곤란 및 복시 증상이 호전되어 퇴원

하였고, 3개월 후 항proteinase-3 항체는 1 5 . 3

U / m L으로 호전되었다.

고 찰

베게너 육아종증은 전신성 괴사성 혈관염의 한 형

태로 소혈관 및 중등도 크기의 혈관, 특히 소정맥과

소동맥에 주로 침범하여 괴사성 육아종성 혈관염을

유발하는 질환이다6 ). 베게너 육아종증의 원인은 정

확하게 알려져 있지 않지만 육아종, 혈관염이 주 증

상인 것으로 보아 과민성(hypersensitivity) 혹은

자가 면역질환의 일종으로 생각되어왔으나9 , 1 0 ), 환자

의 혈청내에 항호중구세포질항체가 특이하게 나타날

뿐만 아니라 치료후 역가가 떨어지고 재발시 다시

상승하는 점 등은 항호중구세포질항체가 질환의 병

인에 관여함을 보여주고 있다1 1 , 1 2 ). 특징적인 증상으

로는 호흡기계의 괴사성 육아종, 상부와 하부 기도

의 육아종성 혈관염, 그리고 국소성 분절성의 형태

로 발생하는 사구체신염이 있으나, 이중 한 두 가지

의 증후가 나타나지 않는 증례들도 보고되고 있어

진단에 이 증후들이 필수적인 것은 아니다.

본 질환은 남녀비는 1 . 6 : 1로 남자에서 더 많이 발

생하며, 어느 연령에서나 나타날 수 있지만 4 0 ~ 5 0

세 사이에서 호발하는 것으로 알려져 있다9 ). 초기증

상은 대부분이 상기도나 하기도에서 시작되며 비염,

부비동염, 비폐색, 중이염, 비출혈 등의 증상이흔하

고 기침, 객담, 호흡곤란, 흉통, 객혈 등의 하기도

증상은 1/3 에서 나타난다1 3 ). 그외 발열, 체중감소,

관절통, 식욕부진, 피부발진 등이 나타난다. 침범장

기는 폐, 부비동, 신장, 관절, 비인두, 귀, 눈, 피부

등의 순서로 침범되나 전신 어느 장기나 침범될 수

있으며 임상증상은 침범된 장기의 기능부전으로 나

타난다4 - 6 ). 부비동염은 전체의 6 7 %에서 초기 증상으

로 관찰되며, 비중격에 육아종성 염증이 발생하는

경우 본 환자에서처럼 비중격 천공이나 특징적인 안

장코 기형을 보일 수 있다1 ). 폐에 침범하는 경우 결

절이나 공동형성, 늑막삼출의 소견을 보이며 때로는

심한 페출혈도 유발될 수 있다. 신장 침범은

8 0 ~ 8 5 %에서 일어나며, 국소성 분절성 사구체신염

이 가장 흔히 관찰된다. 환자의 1 5 %에서는 안과적

이상을 보이며 대개 통증을 동반한 안구돌출 등의

증상이 동반된다. 본 증례에서도 안구돌출 및 복시

가 있었으나 경구 스테로이드 요법에 호전되었다.

성문하 협착은 육아종성 염증과 반흔에 의한 것으

로 그 자체가 생명에 위협적인 요인이 될 수 있다4 - 6 ).

협착을 동반한 환자의 5 2 %에서 기도확보를 위한 기

관절개술이 필요하고 이들중 발관( d e c a n n u l a t i o n )

률은 0 ~ 8 6 %로 보고되고 있다1 4 , 1 5 ). 진단은 본 증례

에서처럼 청진상에서 협착음이 있는 경우에 도움이

되며 폐기능 검사에서 흡기시 유량기량 곡선이 편평

해지는 양상을 관찰할 수 있다. 그러나 성문하 협착

의 정도나 길이를 알기 위해서는 컴퓨터 단층촬영이

나 자기공명영상을 시행하거나, 후두경을 통해 관찰

하여야 한다. 성문하 협착 부위의 조직검사는 별 진

단적 가치를 가지지 못하며 약 5% 내에서만이 육아

종성 병변이나 혈관염의 소견이 관찰되는 것으로 보

고되고 있다7 ). 성문하 협착이 진단되면 기도폐색에

대한 징후에 대해 주위 깊게 관찰해야 하는데, 폐색

은 성문하 협착 자체로써 뿐만 아니라 점막의 염증이

나 기도 감염에 의한 분비물로 협착 부위가 막혀서

올 수 있다. 폐기능 검사나 방사선학적인 추적 검사

는 협착의 경중을 평가하는데 있어서는 민감도가 떨

어지고 후두경 검사를 통한 육안 관찰이원칙이다.

성문하 협착의 치료를 위해서는 협착이 급성 염증
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에 의한 것인지 오랜 기관 삽관이나 상부 호흡기 감

염 후의 후유증과 같은 비염증성 반흔에 의한 것인

지를 구별해야 한다. 급성 염증에 의한 경우는 스테

로이드나 cyclophosphamide 약물 치료로 협착이

호전되나 다른 장기의 침범 없이 성문하 협착만으로

진단된 베게너 육아종증은 스테로이드로 치료하지

않는다. 그 이유는 성문하 협착이 질병의 활성도와

는 연관이 없고 전신적인 치료에 대한 반응도 일정

하지 않아 환자의 5 0 %에서는 스테로이드 치료 중에

도 협착이 진행하기 때문으로 외과적 치료가 필요하

다7 ). 그러나 환자가 전신성 질환의 형태를 보이고

약물 치료를 시행하지 않은 상태라면 2개월 이상 약

물 치료를 하며 경과를 관찰한다. 성문하 협착을 동

반한 베게너 육아종증 환자의 외과적 치료는 복잡하

고도 다양한 접근 방식을 가지는데 현재까지 알려진

치료법으로는 내시경적 확장술, 내시경적 절제술,

후두기관 성형술 등이 있다. Lebovics 등5 )에 의하면

성문하 협착이 동반된 2 5명의 환자중 5명은 세포독

성 약물과 스테로이드 약물 치료 만으로 증상의 호

전이 있었으나 나머지 2 0명중 1 3명은 치료중에 기관

절개를 시행하였음을 보고하였다. Langford 등7 )에

의하면 4 3명의 성문하 협착 환자 가운데 1 1명의 환

자는 면역억제제 요법 만으로 협착의 진행이 억제되

었으나 3 2명의 환자는 외과적 치료를 요하였고, 그

중 2 0명은 기관내 확장술 및 스테로이드 주입술을

시행하여 추가적인 수술이나 추후에 기관절개가 필

요없었음을 보고하였다. 본 환자의 경우 십여년 간

약물복용을 중단하였고, 안구 및 신장의 침범 등 전

신적인 질병의 활성 소견이 있어 p r e d n i s o l o n e과

m e t h o t r e x a t e를 사용하였고 치료기간 중 복시와

호흡곤란 증상이 좋아져 수술은 고려하지 않았는데

치료 기전으로는 스테로이드가 염증반응을 억제하

고, 섬유아세포에 의한 콜라겐 합성이나 반흔 형성

을 억제하기 때문으로 생각되며, 또한 켈로이드에서

관찰되듯이 스테로이드에 의한 콜라겐의 흡수 및 위

축도 관여할 것으로추정된다.

베게너 육아종증은 적절한 치료를 받지 못하면 중

증의 경과와 합병증을 남기는 질환이다. 따라서, 빠

른 진단과 치료가 장기적인 예후를 결정하는데 중요

하다. 특히 성문하 협착은 기도 확보를 위해 기관절

개를 요하는 응급 질환으로 베게너 육아종증의 치료

중에 나타나고 증상이 비특이적이어서 진단이 어렵

다. 성문하 협착은이유를 알 수 없으나 2 0세 미만의

환자에서 보다 호발하는 것으로 되어 있다. 따라서

젊은 환자, 호흡곤란, 기침, 음성변화를 호소하는 경

우에 주의를 기울여서 감별해야 할 것으로 생각된다.

요 약

성문하 협착을 동반한 베게너 육아종증은 국내에

서는 아직 문헌상 보고된 예가 없다. 성문하 협착은

베게너 육아종증의 진단 당시보다 치료 중에 나타나

며 갑작스런 기도 페색 등으로 응급처치를 요할 수

있어 병의 빠른 진단이 요구되기에 본 증례를 문헌

고찰과 함께 보고하는 바이다.
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