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There have been few case reports on the association of vocal cord palsy and

pulmonary hypertension in a systemic lupus erythematosus (SLE) patient. Most

cases had left vocal cord palsy caused by compression of left recurrent laryngeal

nerve secondary to pulmonary hypertension, and only two cases in the literature

were caused by vasculitis or inflammation of the right recurrent laryngeal nerve

not related to pulmonary hypertension. Recently, we have experienced a 23-

year-old female patient who presented hoarseness and multiple joint pain. She

was diagnozed as SLE and left vocal cord palsy, and echocardiographic examina-

tion demonstrated enlargement of right atrium, right ventricle, and elevated

right ventricular pressure (systolic pressure 47mmHg). She took high-dose glu-

cocorticoid and calcium channel blocker. About one month later, there was sig-
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서 론

전신성 홍반성 루푸스는 여러 장기를 침범하는 자

가면역질환으로, 현재까지 정확한 원인은 알 수 없으

나 자가항체와 보체가 결합된 면역복합체의 침착에

의해 조직의 손상이 일어나는 질병이다1 ). 전신성 홍

반성 루푸스 환자에서 폐침범은 약 5 0 ~ 7 0 %의 환자

에서 동반된다고 보고되며2 ), 폐동맥 고혈압은 약

9 ~ 1 4 %의 환자에서 동반되는데 대부분 경하거나 무

증상인것으로알려져있다2 , 3 ). 전신성 홍반성 루푸스

환자에서 후두질환의 유병율은 잘 알려져 있지 않으

나 드문 것으로 생각되고4 ) 성대마비는 더욱 드물어

지금까지 세계적으로 적은 수의 증례보고만이 있을뿐

이다5 - 7 ). 보고된 대부분의 예들에서는 폐동맥 고혈압

과 동반된 좌측 성대마비였고5 , 6 ) 단지 일부 예에서만

폐동맥 고혈압이 없이, 혈관염으로 인한 반회신경염

에 의한 것으로 생각되는 우측 성대마비가 동반되었

다7 ). 최근 저자들은 전신성 홍반성 루푸스에 동반된

폐동맥 고혈압 및 좌측 성대마비 환자 1예를 경험하

였기에문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환이자 : 전 ○ 순, 여자 2 3세

주이소 : 애성(hoarseness) 5개월, 다발성 관절

통 3년

현병력 : 환자는 내원 3년 전 좌측 손목관절에 통

증과 부종이 있었고 이후 양측 손목의 대칭적인 관

절통으로 진행하였으나 별다른 치료 없이 지내왔다.

환자는 내원 5개월 전 갑자기 발생한 애성을 주소로

본원 이비인후과에 내원하여 좌측 성대마비를 진단

받았고 다발성 관절통에 대한 진단을 위해 류마티스

내과로전과되어 입원하였다.

과거력 : 특이사항 없음

가족력 : 특이사항 없음

이학적 소견 : 내원당시 체온은 3 7 . 4�C, 맥박은

6 8회/분, 호흡수는 2 0회/분, 혈압은 1 2 0 / 7 0

m m H g이었다. 환자는 만성병색을 보였고 피부에

발진은 관찰되지 않았다. 결막은 창백하지 않았고

공막에 황달 소견은 없었으며 구강내 궤양은 관찰되

지 않았다. 경부 강직이나 경부 림프선 종대는 없었

다. 흉부 청진상 특이소견은 없었고 복부 진찰상 간

과 비장은 촉지되지 않았다. 양측 수부, 손목 및 족

부 관절과 양측 슬관절, 견관절 및 악관절에 압통과

부종이 있었고 신경학적 검사상 양측 종골( c a l c a-

n e u s )부위의감각이 저하되어 있었다.

검사소견 : 말초혈액검사상 백혈구 2 , 6 0 0 / m m3(다

핵구 43%, 림프구 20%, 단핵구 33%), 혈색소

9.8g/dl, 적혈구용적 31%, 혈소판 1 8 0 , 0 0 0 / m m3이

었고 뇨검사는 정상이었으며 혈청생화학검사상 총단

백 7.6g/dl, 알부민 3.0g/dl, AST 56 IU/L, ALT

36 IU/L, alkaline phosphatase 84 IU/L, 총빌리

루빈 0.5mg/dl, 혈중요소질소 14mg/dl, 크레아티닌

1 . 2 m g / d l이었다. 적혈구침강속도(ESR) 58mm/hr,

C -반응단백 2 . 6 5 m g / d l (정상 0.8mg/dl 이하)이었고

혈중전해질은 정상이었으며 prothrombin time

1 3 . 9 s e c (정상의 87%), activated partial throm-

boplastin time 39.5 sec(정상 20~30 sec)이었다.

B형 간염 표면항체는 음성이었고 갑상선 호르몬검사

는 정상이었다. 면역학적검사는 VDRL 음성, 류마티

스 인자 332 IU/dl(정상 20 IU/dl 이하), C3 51mg

/ d l (정상치 45~86mg/dl), C4 28mg/dl(정상치

11~47mg/dl), CH50 24/ml, IgG 3160mg/dl(정

상 802~1760mg/dl), IgA 190mg/dl(정상 9 3 -

445mg/dl), IgM 470mg/dl(정상 9 5 ~ 2 8 0 m g / d l )이
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nificant improvement of hoarseness, arthritis, and cardiomegaly, and showed

improvement of the left vocal cord palsy on the laryngoscopic examination. We

report a case of left vocal cord palsy and pulmonary hypertension accompanied

by SLE who experienced improvement of hoarseness after steroid treatment.

Key Words : Vocal cord palsy, Pulmonary hypertension, Systemic lupus erythe-

m a t o s u s



었다. 항핵항체는 1 : 6 4 0으로 양성(speckled pat-

t e r n )이었고 면역형광법과 E L I S A로 시행한 항d s -

DNA 항체는 모두 음성이었다. 항 ENA 중에서 항

Sm 항체 음성, 항 Ro 항체 음성, 항 La 항체 음성

이었고 E L I S A로 시행한 항 nRNP 항체는 양성이었

으며 루푸스 항 응고인자(lupus anticoagulant)는

음성, 항 cardiolipin IgM/IgG 항체는 모두 음성이

었다. 신경전도검사는 정상이었고 안구건조증이 의심

되어 시행한 S h i r m e r검사상 양성이었으며 후두내시

경검사상 좌측 성대가 외측부에 고정된 마비 소견을

보였다(그림 1). 폐기능 검사에서는 FVC 2.36L (예

측치의 61%), FEV 1 1.83L (예측치의 5 9 % ) ,

F E V1/FVC 78%로 중등도의 혼합성 호흡부전 소견

을 나타냈다.

방사선 소견 : 단순 흉부방사선 검사상 폐야는 깨

끗하였고 경도의 심비대가 관찰되었으며(그림 2) 관

절사진상 특이소견은 없었다. 구강건조증이 있어 시
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Fig. 1. Initial laryngoscopic examination showed

median fixation of the left vocal cord.

Fig. 2. Chest PA X-ray showed cardiomegaly, but

no parenchymal lesion.

Fig. 3. Echocardiography showed enlarged right

atrium and right ventricle.

Fig. 4. Follow-up laryngoscopic examination

demonstrated normal movement of the left

vocal cord.



행한 타액선 신티그래피(salivary scintigraphy)상

우측 이하선과 악하선에 염증 소견이 있었다. 심초

음파검사상 우심방과 우심실의 확장 및 우심실압의

증가(수축기압 4 7 m m H g )와 경도의 심낭액이 관찰

되었고(그림 3), 승모판, 폐동맥판 등의 판막에는

이상소견이 없었다. 입원 전 외래에서 시행한 경부

컴퓨터전산화단층촬영상 이상 소견은없었다.

임상 경과 : 환자는 전신성 홍반성 루푸스에 의한

다발성 관절염과 심낭염, 폐동맥 고혈압 및 좌측성대

마비 진단하에 고용량 prednisolone (1mg/kg/day)

와 nifedipine (30mg/day)를 경구 투여하였고 약

한달 후 관절통과 애성및 심비대의 호전을 보여스테

로이드의 감량을 시행하였으며, 당시에 시행한 후두

내시경검사상 좌측 성대마비의 호전이 관찰되었다(그

림 4). 현재 환자는 prednisolone 15mg와 n i f e d i p-

ine 30mg 복용하며 외래에서 추적관찰중이다.

고 찰

전신성 홍반성 루푸스 환자에서의 폐, 늑막 질환은

비교적 흔하여 약 5 0 ~ 7 0 %의 환자에서 동반되는데

여기에는 늑막염, 급성 루푸스 폐장염, 만성 간질성

폐질환, 폐포 출혈, 호흡근 및 횡격막 장애, 무기폐,

폐색성 세기관지염, 폐동맥 고혈압과 폐색전증을 포

함하는 폐동맥 질환 등이 있다2 ). 이중 폐동맥 고혈압

은 약 9 ~ 1 4 %의 빈도를 보이는데, 대부분의 경우

경하거나 증상이 없고, 중증의 폐동맥 고혈압은 매우

드물지만 예후가 불량하다고 알려져 있다2 ). 전신성

홍반성 루푸스에 동반된 폐동맥 고혈압의 경과에 대

해 Winslow 등은 경한 폐동맥 고혈압도 시간이 경

과함에 따라 점차로 폐동맥압이 증가하는 경향을 보

인다고 하였다3 ). 전신성 홍반성 루푸스 환자에서 폐

동맥 고혈압이 발생하는 기전은잘 알려져 있지 않지

만 다음의 몇가지 가능성이 제시되었다3 ). 첫째로, 간

질성 폐질환에 의한 폐혈관의 감소를 들 수 있고 둘

째로, 혈관염, 세동맥 혈전증 및 색전증에 의해 혈관

의 직경이 좁아지는 경우가 있으며 셋째로, 전반적인

혈관의 수축을 들 수 있다. 이중 혈관염에 의해 폐동

맥 고혈압이 발생하는 경우는 드물고 간질성 폐질환

이나 폐섬유화에 의해 유발되는 경우가 많다. 폐동맥

고혈압을 동반한 전신성 홍반성 루푸스와 항 c a r d i-

olipin 항체와의 연관성이 제시되었는데8 ) 항 c a r d i-

olipin 항체가 혈액을 과응고상태로 만들어 혈전이

잘 생기게 하거나9 ) 이 항체가 혈관내피세포에서

p r o s t a c y c l i n의 형성, 분비를 억제함으로써 혈관수

축을 일으키게 하여 폐동맥 고혈압을 유발하는 것으

로 설명하고 있다1 0 ). 전신성 홍반성 루푸스에 동반되

는 폐동맥 고혈압의 조직학적 소견으로는 다양한 정

도의 혈관평활근 비후, 과증식, 내막 섬유화, 소동맥

의 염증세포 침윤 등을 볼 수 있고 이런 소견은 일차

성 폐동맥 고혈압에서의 조직소견과 유사하다1 1 ). 본

증례의 경우는 임상적 증상이나 단순 흉부방사선 검

사상 간질성 폐렴을 시사할 만한 소견을보이지 않았

으며 폐기능 검사에서도 중등도의 혼합성 호흡부전

소견을 보여 폐동맥 고혈압의 기전으로 폐섬유화보다

는 다른 원인을고려해야 할 것이다.

전신성 홍반성 루푸스 환자에서 동반되는 후두질

환의 빈도는 불명확하지만 드문 것으로 생각되고 여

기에는 후두염, 후두개염, 후두하 협착, 점막부종,

성대마비 등이 있다4 ). 전신성 홍반성 루푸스 환자에

서 성대의 장애에 의한 애성( h o a r s e n e s s )이 생기는

기전은 첫째로, 전신성 홍반성 루푸스가 성대에 병

발하는 경우로 피열골염(arytenoiditis), 윤상피열

관절염(cricoarytenoid joint arthritis), 성대결절

등을 들 수 있고7 ), 둘째로는 반회후두신경의 장애에

의한 성대마비를 들 수 있다5 - 7 ). 전신성 홍반성 루푸

스 환자에서 성대마비가 발생하는 기전은 첫째, 폐

동맥 고혈압이 동반된 경우 확장된 폐동맥에 의해

반회신경이 직접적으로 눌리는 경우와5 , 6 ) 둘째, 혈관

염에 의한 이차적인 신경염으로 인한 것 등을 들 수

있다7 ). 폐동맥 고혈압에 의해 성대마비가 오는 경우

는 매우 드물고 거의 대부분 좌측 성대의 마비가 발

생하게 되는데 이는 좌측 반회후두신경이 확장된 폐

동맥과 동맥 인대(ligamentum arteriosum) 사이

로 주행함으로써 이 사이에서 압박되기 때문이다6 ).

전신성 홍반성 루푸스 환자에서 폐동맥 고혈압과 좌

측 반회후두신경마비가 있었던 한 예에서 사후검사

상 반회후두신경이 폐동맥에 의해 눌리는 것을 관찰

할 수 있었다6 ). 폐동맥 고혈압이 동반되지 않은 전

신성 홍반성 루푸스 환자에서 성대마비가 오는 경우

는 매우 드문데 지금까지 문헌상 보고된 2예에서는

폐동맥 고혈압 없이 우측 성대마비가 있었고 스테로

이드 투여후 빠른 증세의 호전을 보였다7 ). 본 예에

서는 폐동맥 고혈압이 동반되어 있고 좌측 성대마비
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가 생긴 점 등으로 보아 폐동맥 고혈압에 의해 좌측

성대마비가 온 것으로 생각할 수 있을 것이다. 그러

나, 폐동맥 고혈압이 심하지 않았고, 신경전도검사

상 정상이었으나 임상적으로 양측 종골 부위의 감각

저하 증상이 동반되어 있어 신경염에 의하여 성대마

비가 발생했을 가능성도 완전히 배제할 수 없을 것

이다. 전신성 홍반성 루푸스에 동반된 폐동맥 고혈

압의 치료는 아직까지 정립된 것이없으나 혈관확장

제, 항응고제, prostacyclin, prostaglandin E1,

고용량 스테로이드, 스테로이드 충격요법, 면역억제

제, 심폐이식 등의 방법이 있다. 칼슘통로 억제제 등

의 경구 혈관확장제는 일차성 폐동맥 고혈압이 있는

환자에서 운동능력을 향상시키고 생존율을 높인다는

보고가 있으나 30% 정도의 환자에서만 반응을 보인

다1 2 ). Shinohara 등은 폐동맥 고혈압을 동반한 복

합성 결체조직질환 환자에서 고용량의 d i l t i a z e m과

산소요법으로 증상과 혈역학적 상태의 호전을 보고

하였다1 3 ). 항응고제의 경우 일반적으로 w a r f a r i n이

일차성 폐동맥 고혈압에서 혈전색전증을 예방하기

위해 추천되고 있다3 ). 정주용 p r o s t a c y c l i n과

prostaglandin E1은 전신 경화증 환자의 폐동맥

고혈압에서 운동능력을 향상시키고 삶의 질을 높이

는 것으로 보고되었는데 발열등의 부작용이 있고 비

용이 많이 들며 점차 용량을 증가시켜야 하는 단점

이 있다1 4 ). 스테로이드와 기타 다른 면역억제제의 경

우 일부에서는 좋은 효과를 보고하였으나 일차성 고

혈압에서와 마찬가지로 전신성 홍반성 루푸스에 동

반된 폐동맥 고혈압에서 뚜렷한 효과를 보이지 못하

고 있다. 폐이식은 일차성 폐동맥 고혈압에서는 시

행되어 왔으나 아직까지 결체조직질환에 합병된 폐

동맥 고혈압에서는 시행되지 않았다1 5 ). 본 증례의 경

우 고용량의 스테로이드와 경구 혈관 확장제의 사용

으로 애성과 관절염의 호전을 경험하였고 후두내시

경상 좌측 성대마비의 호전을 확인할 수 있었다. 전

신성 홍반성 루푸스에 동반된 폐동맥 고혈압의 전반

적인 예후는 좋지 않아서 2년 생존율이 5 0 %에 못미

치는 것으로 알려져있다2 ).
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