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서    론

  Wegener 육아종증(Wegener's granulomatosis)은 특징적인 

임상 및 조직 소견을 나타내는 전신성 괴사성 혈관염의 한 

형태로 소혈관 및 중등도 크기의 혈관, 특히 소정맥과 소

동맥에 주로 침범하여 괴사성 육아종성 염증을 유발하는 

질환이다. 특징적인 세 가지 증후로는 호흡기의 괴사성 육

아종, 주로 소혈관을 침범하는 괴사성 육아종성 혈관염, 그

리고 국소성 분절성의 형태로 흔히 발생하는 사구체 신염

이 있으나, 상기 세 가지 증후가 항상 나타나는 것은 아니

다. 피부 증상은 40∼50%에서 관찰되며, 가장 흔한 병변은 

자반이다1,2. 그 외의 피부증상으로는 구진 및 궤양, 결절, 

괴사성 구진, 담마진 등이 있으며, 괴저성 농피증의 임상양

상을 보이는 심한 피부증상을 보이는 예도 드물게 보고되

고 있다
3. 

  본 질환은 비교적 드문 혈관 질환으로서, 국내에서는 피

부과 관련 문헌상 1예의 보고가 있다4. 저자들은 폐, 신장 

등의 침범은 없었으나 비점막 침범과 심한 피부괴사를 보

이는 Wegener 육아종증을 경험하고 문헌고찰과 함께 이를 

보고한다. 

증    례

  환자는 20세 여자로 2년 전부터 얼굴, 팔, 다리에 발생한 

다양한 크기의 피부 궤양 및 자반을 주소로 내원하였다. 

내원 당시 팔의 자반에서 시행한 조직검사결과 괴사성 혈

관염 소견이 나타나 전신 부신피질호르몬제 및 항혈전제, 

dapsone 등으로 치료하였으나 호전과 악화가 반복하였다. 

환자는 내원 후 2년부터 코막힘 증세가 있어 비점막과 피

부에서 조직검사를 시행하였다. 조직검사 소견상 육아종성 

혈관염의 소견을 보여 Wegener 육아종증 진단 하에 전신

적인 부신피질호르몬제 및 cyclophosphamide로 치료를 시

작하였다. 과거력과 가족력상 특이 사항은 없었다. 환자는 

내원 당시에는 피부증상 외에 특별한 증상을 호소하지 않
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Wegener's granulomatosis is an uncommon condition characterized by necrotizing vasculitis of unknown cause. The 

classic clinical triad consists of necrotizing granulomatous inflammation of the respiratory tract, necrotizing 

glomerulonephiritis, and necrotizing vascultitis affecting predominantly small vessels. The skin manifestations are 

frequent, and the most common lesion is purpura distributed on the limbs and trunk. However, severe skin invol-

vement is not common. A 20-year old female presented with purpuric macules on the whole body, which became 

necrotic. The lungs or kidneys were not affected. However, the histopathologic findings of the skin and nasal mucosa 

revealed the features of necrotizing vasculitis and granulomatous inflammation. Therefore, we diagnosed Wegener's 

granulomatosis, which showed unusually severe skin necrosis. She was treated with systemic corticosteroids and 

cyclophosphamide, but leukopenia, sepsis, and infective endocarditis continuously developed. She died of a cerebral 

hermorrhage due to overdose of coumadin, which had been used following a cardiac operation for infective endo-

carditis. (Korean J Dermatol 2006;44(7):892∼895)
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았으나, 내원 후 2년부터 코막힘을 호소하였다. 피부 소견

상 내원 시 얼굴, 팔, 다리에 다양한 크기의 피부 궤양과 

자반이 관찰되었으며(Fig. 1A, B), 시간이 지남에 따라 괴

사가 악화되었다(Fig. 1C). 내원 시 일반혈액검사상 백혈구 

수치의 감소를 보였으나(3,960/μl, 호중구 59.6%, 림프구 

24.0%), 일반화학검사, 요검사, 항핵 항체 검사, 류마티스 

인자, 항ds-DNA항체, pANCA, cANCA, C3, C4 검사에서 

모두 음성 혹은 정상 범위였다. 내원 시 시행한 흉부 X선 

검사 및 복부 초음파 검사상 특이 소견은 관찰되지 않았

다. 내원 2년 후 코막힘 증세가 있어 시행한 PNS MRI상 

비중격 천공소견과 함께 비강 및 부비동을 채우는 비점막

의 비후 소견이 관찰되었다. 내원 시 발의 병변에서 시행

한 조직검사상 괴사성 혈관염의 소견을 보였고(Fig. 2A), 2

년 후 팔과 비점막의 병변에서 조직검사를 시행하여 각각 

육아종성 혈관염 소견(Fig. 2B) 및 비점막 괴사 소견(Fig. 

2C)이 관찰되었으나, Epstein-Barr 바이러스에 대한 면역형

Fig. 1. (A) Multiple variable sized 

erythematous purpura and necrotic ul-

cers on the face (B) Variable sized 

purpura with ulceration on the lower 

leg (C) Deep ulceration and necrosis 

on the lower leg (2 years after the 1st 

visit)

Fig. 2. (A) Biopsy of the foot on the 

1st visit shows fibrin deposits on the 

vessel walls and perivascular infiltra-

tions with neutrophils and lympho-

cytes (H&E, ×100). Inset: lympho-

histiocytic cellular infiltration and fi-

brinoid necrosis with RBC extrava-

sation, which is compatible with the 

vasculitis (B) Perivascular granulomat-

ous infiltration composed of the lym-

phocytes and the epitheliod histiocytes 

is present in the biopsy of the arm (2 

years after the 1st visit). (C) Biopsy 

from the nasal mucosa shows marked 

necrosis with karyorrhexisis and neu-

trophilic infiltration (2 years after the 

1st visit).
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광 염색에는 음성 소견을 보였고, 중합효소연쇄반응에서 

결핵균 DNA는 검출되지 않았다. 이에 Wegener 육아종증

으로 진단하고 전신 스테로이드(prednisolone 40 mg/day) 

및 cyclophosphamide (100 mg/day)로 치료하여 피부궤양이 

호전되고 새로운 병변은 발생되지 않아 전신 스테로이드

는 감량하였다(prednisolone 20 mg/day). 그러나 cyclophos-

phamide 투여 4주 후부터 백혈구 수치가 감소하기 시작하

여(투여 3주 후 6,030/μl; 투여 4주 후 2,580/μl) 투여 5주 

후에는 심한 백혈구 수치 감소(1,530/μl, 호중구 95.2%, 림

프구 2.6%)와 함께 패혈증 및 패혈증에 따른 감염성 심내

막염이 발생하여 cyclophosphamide 및 전신 스테로이드를 

중단하고 감염 내과로 전과되어 항생제 치료를 시작하였다

(Vancomycin 2 g/day). 항생제 치료 후 패혈증 증세는 호전

되었으나 cyclophosphamide 중단 후 다시 자반 및 피부궤

양이 재발하였다. 이에 전신스테로이드 치료(methylpred-

nisolone 12∼20 mg/day)와 함께 면역글로불린 정맥주사(1 

g/kg/day×3 days) 및 etanercept (25 mg/week×4회) 등으

로 치료하였으나 증상이 호전되지 않았고, 환자 및 보호자

가 원하여 사설요양원으로 옮겨 치료받던 도중 감염성 심

내막염을 수술한 후 복용한 쿠마딘의 과용량으로 인해 뇌

혈관 출혈이 발생하여 사망하였다.

고    찰

  Wegener 육아종증은 아직 정확한 원인이 밝혀져 있지 

않은 자가 면역질환으로 1931년 Klinger에 의해 처음 기술

되었고, 1936년 Wegener에 의해 새로운 질환으로 정립되

었다5. 본 질환의 진단은 상기도의 염증, 흉부 X-선 검사상 

이상소견, 요침사(urinary sediment), 그리고 조직검사상 육

아종성 염증의 4가지 조건 중 2가지 이상을 만족시킬 때 

내릴 수 있다. 본 환자는 부비동염 및 비중격 천공과 함께 

피부에서 시행한 조직검사상 육아종성 염증소견이 있어 4

가지 조건 중 2가지를 만족시켜 Wegener 육아종증으로 진

단할 수 있었다. 또한 Daoud 등이 제시한 ELK 분류에 따

르면 상기도, 폐, 신장 중 한 군데 이상을 침범하고, 조직

검사소견상 궤사성 육아종 같은 특이소견이 나타나거나 

C-ANCA 양성일 때 Wegener 육아종증으로 진단할 수 있

으며, 귀(ear), 코, 인두 등의 상기도 침범을 보일 때 E형, 

폐(lung) 침범일 경우는 L형, 신장(kidney)의 경우는 K형, 

두 가지 이상 침범한 경우는 EL형, EK형, LK형, ELK형 

등으로 분류할 수 있다6. 본 환자는 E형으로 분류할 수 있

고 이는 Daoud 등6
의 연구에 의하면 가장 흔히 나타나는 

임상형이다. 

  본 질환은 어느 연령에나 나타날 수 있지만 호발 연령은 

30∼40세이며, 남자에서 다소 많이 발생하는 것으로 알려

져 있다. 초기 증상은 주로 상기도 증세로 콧물, 코막힘, 

부비동염, 비점막궤양, 중이염 등의 증세가 나타난다. 하지

만 발열, 관절통, 체중감소 등 비특이적인 증세가 초기증세

로 나타날 수도 있으며, 상기도 증세라 하더라도 안장코 

기형이나 비중격천공, 흡기시 천명(stirdor) 등은 질병의 후

기에 보인다1. 질병의 전체 기간 중 각 장기의 침범되는 양

상을 살펴보면 상기도 침범은 75∼92%에서 보이며, 폐침

범은 결절, 공동형성, 늑막 삼출의 형태로 73∼85%에서 나

타난다. 신장 침범은 60∼77%에서 일어나며, 국소성 분절

성 사구체신염이 가장 흔히 관찰된다1,7. 그 외에도 안구돌

출 등의 안증상, 관절통을 호소할 수 있으며, 피부, 심장, 

신경계, 소화기계 등에도 침범하여 침범한 장기에 따라 다

양한 증상을 보일 수 있다1. 

  피부 병변은 40∼50%에서 관찰되며, 자반이 가장 흔히 

관찰되는 피부 소견이다. 자반은 흔히 괴사 혹은 반상 출

혈을 동반하며, 그 외의 피부병변으로는 결절, 궤양, 괴사

성 구진, 담마진 등이 나타날 수 있다1. 본 환자에서처럼 

피부 병변이 다른 증상에 선행해서 나타나는 경우는 드문 

편으로 13% 이하로 보고되고 있다2. 괴저성 농피증과 같은 

심한 피부괴사를 보이는 경우는 Reed 등
8의 보고에서 피부 

침범이 있는 118명의 환자 중 10명에서만 나타났으며, 

Daoud 등6
의 보고에서는 244명 중 8명에서 관찰되었다. 본 

환자에서도 피부괴사를 보였으나, 기존의 보고에서 주로 

목에 국한되어 나타나는 악성 농피증이 많았던 것과 달리 

전신에 걸쳐 피부 괴사를 보였다는 점에서 특이할 만 하였

다. 한편 본 환자와 같이 심한 피부괴사를 보이는 경우 피

부와 비점막을 침범한 괴저성 농피증(pyoderma gangreno-

sum)과 감별이 힘들 수 있는데, 본 환자에서는 조직학적으

로 특징적인 육아종이 보이고, 임상적으로 비중격 천공뿐 

아니라 비점막 비후 등의 상기도 침범소견을 보여 We-

gener 육아종증으로 진단할 수 있어 괴저성 농피증은 배제

할 수 있었다. 

  조직학적 소견은 비특이적인 경우가 많은 것으로 알려

져 있으나 25∼50%에서는 괴사성 육아종이나 괴사성 혈관

염 같은 특이적인 소견을 보인다. 괴사성 육아종은 호중구

와 함께 림프구양세포, 형질세포, 거대세포 등 여러 형태의 

세포들이 괴사 중심부를 둘러싸고 있는 책상육아종 형태

로 나타나며, 괴사성 혈관염은 주로 소혈관에 섬유소양 물

질의 침착을 보이면서 대부분 호중구로 구성된 염증세포 

침윤과 다수의 핵진이 관찰되는 특징을 갖는다4
. 본 환자

의 경우 처음 시행한 조직검사에서는 비특이적인 혈관염 

소견을 보였으나, 두 번째 조직검사에서 육아종성 혈관염 

소견을 보여 진단에 도움이 되었다(Fig. 2B). 

  Wegener 육아종증의 진단적 가치를 지닌 검사로 호중구 

일차과립과 단핵구의 효소 성분에 대한 항체인 ANCA를 

들 수 있다. ANCA는 두 가지 형태의 양성 반응을 보이는

데, 호중구의 일차 과립에 포함된 myeloperoxidase 등의 항

원에 대한 항체인 P-ANCA (perinuclear staining)와 호중구 

serine protease PR3에 대한 항체인 C-ANCA (cytoplasmic 

staining)가 있다. Wegener 육아종증의 경우 주로 C-ANCA

에 양성 반응을 보여 약 75∼90%의 환자가 양성소견을 보이

며, P-ANCA는 약 20%에서만 양성 소견을 보인다. ANCA는 

질환의 활동성과 전신으로 침범된 범위 등과 밀접한 연관
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을 보여 활동성이 있는 경우 96%까지 양성률을 보이며 완

화기에는 41%에서만 양성반응을 보인다9. 또한 신장침범 

없이 폐증상을 주로 보이는 국한형의 경우에서도 ANCA 

음성인 경우가 많은 것으로 알려져 있다. 본 환자의 경우 

ANCA 음성소견을 보였는데, 이는 환자가 심한 피부 괴사

를 보이긴 하지만 폐나 신장과 같은 내부 장기의 침범이 

없는 것과 관련이 있을 것으로 생각한다. 

  치료를 시행하지 않을 경우 2년 이내에 90% 이상이 사

망하는 치명적인 경과를 보이나, cytotoxic therapy가 개발

되면서 점차 생존율이 증가하고 있다. 특히 부신피질호르

몬제와 cyclophosphamide를 함께 투여한 경우 완전 관해율

이 증가하는 것으로 알려져 있다1,4. 본 환자에서도 predni-

solone과 cyclophosphamide를 함께 투여한 후 괴사된 피부

가 치유되고 새로운 피부 병변이 발생되지 않았으나 패혈

증이 발생하여 cyclophosphamide를 중단할 수밖에 없었다. 

최근 etanercept 및 infliximab 같은 TNF-α 억제제가 Wege-

ner 육아종증의 치료에 시도되고 있으나 효과가 기대에 미

치지 못하고 심각한 감염이 동반하는 등의 한계가 보고되

었다10. 

  저자들은 비점막 침범 외에 폐와 신장 등의 전신 침범은 

거의 없으나 심한 피부괴사를 보인 Wegener 육아종증 1예

를 경험하고 비교적 비전형적인 임상양상을 보이는 예라 

생각하여 보고한다. 
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