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Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune disease with a loss of

the control over B lymphocytes which is normally exerted by T-suppressor cell.

The thymus play a central role in regulating and controlling immune reaction

through its effects on T cell differentiation of both T helper and T suppressor

cells. Tumors of the thymus are rare but have been reported in concurrence

with a variety of autoimmune diseases, including most frequently myasthenia

gravis and rarely SLE and other disorders. The association of thymoma and SLE

is very rare, fewer than 10 case reports in the world literature. The woman had

been thymectomized because of incidental thymoma. After two years, she was

diagnosed as SLE with features of arthritis, leukopenia, high titer of ANA,

positivity of anti-dsDNA and hypocomplementemia. We report here one case of

concurrent SLE and thymoma.
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서 론

전신성 홍반성 루푸스(systemic lupus erythe-

matosus, SLE)는 안면부의 피부발진, 구강 및 생

식기의 궤양, 광 과민성, 다발성 관절염, 발열, 식욕

부진 등의 전신 증상과 각 장기 침범 시에 나타나는

혈액, 신장, 신경, 장막의 장기별 증상을 동반하는

자가면역 질환으로서 다양한 자가항체가 혈액내에

나타난다. 이러한 현상의 원인은 아직 잘 밝혀져 있

지는 않으나 비정상적인 B -림프구의 기능항진과 B -

림프구의 조절역할을 하는 T -림프구의 기능 이상이

한 부분을담당하는 것으로 알려져있다1 , 2 ).

T -림프구의 성장과 관련된 흉선의 이상이 여러 자

가면역 질환 특히 중증근무력증, 전신성 홍반성 루

푸스, 피부근염, 다발성 근염, Sjögren 증후군, 경

피증 등과 동반되어 나타나는 경우들에 대하여 여러

문헌에 보고되고 있다3 ). 그리고 흉선이 면역 계통에

관여하는 기관이므로 이러한 보고들이 흥미롭게 생

각되어 왔다. 이중 흉선종과 전신성 홍반성 루푸스

의 동반은 아주 드물게 보고되고 있으며 전세계적

문헌에서도 1 0여 예만 보고되어 있고 국내에서는 아

직 보고된예가 없는 실정이다2 - 9 ).

흉선의 질환과 전신성 홍반성 루푸스 발생 사이의

관련성 여부는 밝혀져 있지 않으나, 이는 자가면역 질

환의 발생에 대한 유용한 정보를 제공해 주는 것으로

생각된다. 본 저자들은 흉선종과 전신성 홍반성 루푸

스가 병발된 예를경험하였기에 보고하는 바이다.

증 례

환환자 : 이 ○ 자, 여자 4 2세

주주소 : 다발성 관절통

현병력 : 본 환자는 9 7년 7월 치핵 수술 위해 개

인병원 내원하여 수술전 검사를 시행하던 중 흉부

단순촬영과 흉부 전산화단층촬영에서 흉선종이 의심

되어 본원 흉부외과로 입원하였다. 흉선종 절제술을

시행하여 혼합형 형태의 일부 피막 침입을 보이는

흉선종으로 진단되었으며 퇴원 후 흉부외과 외래에

서 추적관찰 하던 중 6개월 전부터 다발성 관절(양

측 근위부 수지관절, 손목관절)통이 있어 9 9년 8월

류마티스내과에 내원하였다.

과거력 : 환자는 1 9 7 3년 폐결핵으로 1 8개월간 약

물치료를 받았으며 1 9 7 8년 재발되어 다시 1년간 약

물치료 받은 이후 건강하게 지내왔으며 가족력에서

다른 특이소견은 없었다.

이학적 소견 : 내원 당시 혈압은 1 1 0 / 7 0 m m H g ,

맥박수 7 0회/min, 호흡수 2 0회/min, 체온은 3 6 . 5

℃이었다.

내원 당시 양쪽 근위부 수지관절과 손목관절의 동

통을 호소하였으며 압통과 종창이 오른쪽 근위부 수

지관절에서 관찰되었고, 한 시간 정도의 조조강직을

호소하였다. 레이노이드 현상과 광 과민성, 안면부

의 피부발진, 구강내 궤양은 관찰되지 않았고 촉지

되는 림프절도 없었다. 복부 촉진 검사에서 간과 비

장은 만져지지 않았고 흉부 청진 및 신경학적 검사

에서 특이사항은 없었다.

검사소견 : 흉선종 절제술 당시의( 1 9 9 7년 8월 6일)

혈액학적 검사 소견은 혈색소 11.2mg%, 헤마토크리

트 34.3%, 백혈구 3 , 0 4 0 / m m3(중성구 44.2%, 림프

구 38%), 혈소판 1 9 1 , 0 0 0 / m m3이었으며, 내원 당시

의 혈액학적 검사 소견은 혈색소 11.0mg%, 헤마토

크리트 32.1%, 백혈구 3 , 3 7 0 / m m3(중성구 5 5 . 2 % ,

림프구 33.2%), 혈소판 1 9 2 , 0 0 0 / m m3이었고, 뇨검

사에서 단백뇨, 혈뇨 등은 관찰되지 않았다.

내원 당시의 적혈구 혈침속도( E S R )는 24mm/ hr

이었으며 CRP, ASO, VDRL, 류마티스인자는 음

성이었다. 항핵항체는 1:640 이상, homogeneous

type 이었고 항 dsDNA 항체는 1 2 0 U / m l이상으로

양성이었으며 혈청 C3, C4는 각각 39.4mg/dl (참

고치 45~86), 8.04mg/dl(참고치 1 1 ~ 4 7 )로 감소

되어 있었다. 항-Ro 항체, 항-La 항체, 항-RNP 항

체, 항-Sm 항체는 모두 음성이었다.

방사선 소견 : 2년 전 흉선종 발견 당시의 흉부

단순 방사선 소견에서 좌측 폐문부에 6×5cm 크기

의 종양이 발견되었다. 흉선종 절제술 당시 시행한

흉부 전산화단층촬영에서 6×5cm 크기의 고형 종물

이 전종격종에서 발견되었으며 내부에 여러 개의 석

회화된 부분이 있었으나 괴사의 흔적은 보이지 않았

고 다른 주위 조직 침범의 증거는 보이지 않았으며

흉선종이 의심되었다(그림 1). 내원 당시 흉부 단순

방사선 소견에서 좌측 횡격막의 상승과 우측 상엽의

다발성 섬유화와 석회화 결절이 관찰되었으며 그 외

에 종양의 재발의 증거나 림프절 비대의 소견은 보
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이지 않았다.

조직병리학적 소견

육안적 소견(그림 2) : 완전히 절제된 고형 종물

은 얇은 섬유성 막으로 경계가 잘 지어져 있었으며

크기는 3×3 c m로 표면이 매끈하였고 전종격동에 붙

어 있었다. 절단면은 섬유성 중격에 의해 여러 엽으

로 나누어 지고 그 내부에 균일한 회백색의 고체 물

질로 채워진 다엽의 종양으로 이루어져 있었다.

현미경적 소견(그림 3) : 혼합형(mixed type)의

일부 피막 침입을 보이는 흉선종으로 진단되었으며

붙어 있던 정상 흉선 조직은 여포성 과증식 양상을

보였다.

임상 경과 : 환자는 다발성 관절의 동통, 백혈구

감소증과 항핵항체와 항 dsDNA 항체 양성으로 전

신성 홍반성 루푸스로 진단되었고 NSAID 투여후

다발성 관절통은 호전된 상태로 외래 추적관찰 중이

며 1 9 9 9년 1 2월 시행한 추적 흉부 전산화단층촬영

에서도 종양 재발의 증거는보이지 않았다.

고 찰

전신성 홍반성 루푸스는 흔하지는 않으나 악성 종

양과의 관련성이 여러 문헌에서 보고되고 있다4 , 1 0 ).

특히 비호치킨성 림프종과는 정상인보다 5배의 위험

률이 높은 것으로 알려져 있다1 0 ). 전신성 홍반성 루

푸스와 흉선 질환과의 연관성에 대해서는 여러 보고

들이 있어 왔으나 전신성 홍반성 루푸스와 흉선종의

병발은 드문 경우로 전세계적 문헌에서도 1 0여 예만

보고되어 있으며2 - 9 ), 국내에서는 보고된 예가 없는

실정이다.
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Fig. 1. The CT scan shows about 6×5cm sized

solid mass which contains curvilinear mul-

tiple calcification in anterior mediastinum

and no evidence of aortic or pulmonary

artery invasion.

Fig. 2. The specimen consists of a well-circum-

scribed with a thin fibrous capsule, mea-

suring 3×3cm from the anterior medi-

astinum. On resection, it reveals to be a

multilobulated mass composed of homoge-

nous gray-white, solid tissue divided by

multiple intersecting fibrotic septae.

Fig. 3. The thymoma is composite type (mixed

ype) and focally involving capsule, and

attached normal thymus shows follicular

hyperplasia. Lymphocytes in cortical dif-

ferentiated area are intermixed with

medullary epithelial cells having spindle

shape (H&E ×4 0 0 ) .



전신성 홍반성 루푸스는 T -림프구 아형의 불균형

과 밀접한 관계가 있다고 알려져 있으며 억제 T -림

프구의 기능 결함에 따른 여러 자가 항체의 증가가

병의 유발에 중요한 요인으로 여겨지고 있다1 , 2 ). 억

제 T -림프구의 기능 결함은 2가지 가설이 논의되고

있다. 첫째, 전신성 홍반성 루푸스 환자에서는 항T -

림프구 항체가 발견되고 있으며 이를 통해 T -림프구

아형의 불균형이 초래된다는 것과1 1 ) 둘째, T-림프구

의 분화를 담당하는 흉선의 기능 이상으로 인하여

T -림프구 아형의 불균형이 초래되고 특히 CD8 아형

의 감소가 초래되며 이를 통해 전신성 홍반성 루푸

스가 유발된다는 것이다. 이에 대한 동물 실험으로

정상적인 쥐에서 신생아시기에 흉선을 절제하면 생

후 몇 개월 내에 자가항체 특히 항핵항체가 많이 증

가되는 것으로 알려져 있으며 또한 자가면역 질환에

잘 이환 되는 종인 NZB/NZW mice에서 신생아시

기에 흉선을 절제하면 병의 진행 속도를 증가시키는

것으로 나타났다5 , 1 2 , 1 3 ). 흉선 내의 상피세포에서 생성

된 여러 인자들(thymosin, thymopoietin,

thymic humoral factor, thymostimulin)이 T -

림프구의 분화를 담당하는 것으로 알려져 있다1 3 , 1 4 ).

NZB mice에서 흉선 호르몬의 저하가 발견되었고

NZB mice에 흉선 호르몬을 투여했을 때 항 R N A

항체와 항 DNA 항체의 출연이 지연되었으며 전신

성 홍반성 루푸스 환자에서도 흉선 호르몬의 저하가

발견되어 이는 억제 T -림프구의 기능 결함과 동반되

어 있음이밝혀졌다1 3 , 1 5 ).

흉선종은 전종격동에서 가장 흔히 발견되는 상피

기원 종양으로 나이가 들수록 유병율이 높아지며 자

가면역질환과 동반을 잘 하는 것으로 알려져 있다.

특히 중증근무력증, 순수 적혈구 형성 부전증, 저감

마글로빈혈증과 동반을 잘 하며 류마티스 영역에서

는 전신성 홍반성 루푸스, 피부근염, 다발성 근염,

S jögren 증후군, 경피증 등이 관련 있는 것으로 알

려져 있다. 흉선종 치료의 원칙은 흉선종 절제술이

며 진행된 경우에도 방사선 치료 또는 항암 약물요

법 등을 병행할 수 있다3 ). 흉선종이 전신성 홍반성

루푸스와 동반된 경우는 전세계적으로도 1 0예 정도

밖에 되지 않아 두 질환의 연관성이 아직 확실히 밝

혀져 있지는 않으나 이에 대한 몇가지 가능성을 제

시한 문헌들이 있다(표 1). Steven 등6 )은 전신성

홍반성 루푸스 진단후 병발한 흉선종 2예를 발표하

면서 전신성 홍반성 루푸스에 의한 흉선 기능의 이

상으로 인해 흉선종이 형성되었을 가능성을 제시하

였고, Simeone 등7 )은 흉선종과 전신성 홍반성 루푸

스가 병발한 여러 예에서 흉선절제술을 시행하였으

나 전신성 홍반성 루푸스의 임상 경과에 영향을 미

치지 않았음을 보고하였다. 이들은 전신성 홍반성

루푸스에 의해 초래된 흉선의 기능 이상으로 인하여

흉선종이 발생되었을 가능성을 설명한다. 그러나 이

와 반대로 Calabress 등8 )은 중증근무력증의 치료를

위해 흉선절제술을 받은 후에 생긴 전신성 홍반성

루푸스 1예를 발표하면서 흉선절제술에 의해 야기된

억제 T -림프구 기능 결여로 전신성 홍반성 루푸스가
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Table 1. Summary data of published cases of SLE patients with thymoma and/or thymectomy

S o u r c e Age/sex at Signs & Interval at diagnosis
Thymoma type

Outcome of

( r e f e r e n c e ) diagnosis of SLE Symptoms of SLE of SLE & thymoma S L E

Moo Suk et al.
4 2 / F A, H, I 2 years b e n i g n e x a c e r b a t i o n

(This study)

Menon et al. (4) 6 2 / F A, S, I c o n c u r r e n t b e n i g n r e m i s s i o n

Z a n d m a n - G o d d a r d 4 8 / F A, C, H, I, R, S 2 years b e n i g n e x a c e r v a t i o n

et al. (5) 3 2 / F C, H, I c o n c u r r e n t b e n i g n r e m i s s i o n

Steven al. (6) 4 9 / F A, I, R 2 years i n v a s i v e e x a c e r v a t i o n

4 8 / F A, I, S 2 years i n v a s i v e d e a t h

Simeone et al. (7) N R A, I, S 1 year i n v a s i v e r e m i s s i o n

Calabrese et al. (8) 2 1 / M A, H, I, R 3 years thymectomy for MG e x a c e r v a t i o n

Ogawa et al. (9) 4 9 / F A, H, I, R 1 year b e n i g n e x a c e r v a t i o n

A: arthritis, C: cutaneous, H: hematological, I: immunological, R: renal

S: serositis, ANA: antinuclear antibodies, NR : not reported, MG : Myasthenia gravis



발생했다고 주장하였으며 Ogawa 등9 )은 흉선종의

치료로 흉선절제술을 시행한 후에 발생한 전신성 홍

반성 루푸스를 보고하면서 동일하게 억제 T -림프구

의 기능 결함을 전신성 홍반성 루푸스의 발생 배경

으로 설명하고 있다.

본 증례에서는 흉선종 절제술 이후 나타난 다발성

관절통, 자가항체 양성소견, 백혈구 감소증과 빈혈

의 지속, 적혈구 혈침속도 증가, 저보체역가 등을 근

거로 전신성 홍반성 루푸스가 진단된 것으로 흉선종

옆에 붙어 있던 정상 흉선 조직이 과형성증을 보인

것으로 보아 흉선의 과증식 중에 흉선종이 발생하

고, 이로 인해 T -림프구에 대한 면역학적 이상이 초

래되어 전신성 홍반성 루푸스가 유발되었을 가능성

이 있다. 또한 흉선종 수술 당시에도 자가항체에 대

한 검사는 하지 않았으나 백혈구 감소증과 빈혈이

있었던 것으로 보아 이미 불현성의(subclinical) 전

신성 홍반성 루푸스가 동반되어 있었다고도 생각된

다. 이는 흉선종 절제술 당시의 백혈구 감소증과 빈

혈은 불현성의(subclinical) 전신성 홍반성 루푸스

를 의미하며 흉선종 절제술이 전신성 홍반성 루푸스

를 활성화 시키는 결과를 초래하였을 가능성도 의미

한다. 이의 상관 관계에 대해서는 앞으로 추가적인

연구가필요할 것이다.

본 증례는 흉선종 절제술 이후 발현된 전신성 홍

반성 루푸스로 수술 당시에 전신성 홍반성 루푸스가

동반되었을 가능성을 고려한다면 흉선절제술이 전신

성 홍반성 루푸스의 증상 발현에 영향을 주는 것으

로 생각된다.

요 약

전신성 홍반성 루푸스는 B -림프구를 조절하는 억

제 T -림프구의 기능 결함으로 인하여 발생하는 자가

면역 질환으로 알려져 있으며 T -림프구의 분화와 성

장을 조절하는 흉선의 질환과 연관이 있을 것으로

생각된다. 흉선종과 동반된 전신성 홍반성 루푸스는

전세계적으로도 흔하지 않으며 이에 저자들은 흉선

종 절제술 이후 다발성 관절통을 주소로 내원하여

전신성 홍반성 루푸스를 진단받은 환자 1예를 경험

하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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