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－Abstract－

Diffuse alveolar hemorrhage is a rare but serious and frequently life-threatening 

complication of a variety of conditions. The first goal in the management of patients with 

diffuse alveolar hemorrhage is to achieve or preserve stability of the respiratory status. 

Subsequently, the differential diagnosis is aimed at the identification of a remediable cause of 

the alveolar hemorrhage. The most common causes of diffuse alveolar hemorrhage with 

glomerulonephritis are microscopic polyangiitis and Wegener’s granulomatosis, followed by 

Goodpasture syndrome and systemic lupus erythematosus. Microscopic polyangiitis (MPA) is 

a distinct systemic small vessle vasculitis affecting small sized vessels with few or no 

immune deposits and with no granulomatosus inflammation. The disease may involve multiple 

organs such as kidney, lung, skin, joint, muscle, gastrointestinal tract, eye, and nervous 

system. MPA is strongly associated with antineutrophil cytoplasmic autoantibody (ANCA) 

that is a useful serological diagnostic marker for the most common form of necrotizing 

vasculitis. Our report concerns a case of microscopic polyangiitis with diffuse alveolar 

hemorrhage in a 54-year-old man. He was admitted to our hospital due to dyspnea upon 

exertion and recurrent hemoptysis. Laboratory findings showed hematuria, proteinuria and 

deterioration of renal function. In the chest CT scan, diffuse ground glass appearance was
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서    론

미만성 폐포출혈은 드물지만 아주 위험하고 

다양한 질환으로부터 발생하는 합병증이다. 이

들 폐포출혈증후군의 원인 질환으로는 베게너

육아종증, 전신성홍반성낭창, 베체트병, Henoch 

-Schonlein 자반증, 그리고 현미경적 다발혈관

염 등이 있는데, 이들은 원인 질환에 관계없이 

기침, 호흡곤란, 객혈 등의 임상소견과 방사선

학적 소견 등이 유사하여 감별이 어렵다. 현미

경적 다발혈관염은 1948년 Davson에 의해 처

음으로 소개되었는데 주로 세동맥, 세정맥, 모

세혈관을 침범하는 괴사성 혈관염으로 전신의 

장기를 다양하게 침범하는 질환이다. 이 질환

은 비교적 드물게 발생하는데 주로 40-60세에 

발생한다. 현미경적 다발혈관염은 중간크기의 

혈관을 침범하는 고전적 형태의 결절성 다발성

동맥염과는 달리 작은 혈관 및 모세혈관을 침

범하며 급성 진행성 사구체신염이 동반되고, 

폐출혈을 일으킬 수 있다. 또한, 결절성 다발동

맥염보다 재발이 더 흔하며 ANCA 양성율이 

더 높다. 대부분의 환자들은 입원 시 신장기능

이 감소되어 있고 적극적으로 치료하지 않을 

경우 급속히 악화되는 양상을 보인다.

저자 등은 호흡곤란과 객혈을 주증상으로 

입원한 환자에서 방사선학적, 병리학적, 혈청학

적 검사결과 폐포출혈증후군이 의심되어, 흉강

경을 이용한 조직병리 검사에서 현미경적 다발

혈관염을 진단받은 1예를 경험하였기에 보고하

는 바이다.

증    례

54세 남자 환자가 2개월 전부터 시작된 호

흡곤란과 객혈이 있어 개인병원에서 시행한 전

산화 단층촬영상 간질성 폐질환이 의심되어 본

원 호흡기내과 외래를 방문하였다. 환자는 대

증치료로 객혈 등의 증상은 호전되었으나 단순

흉부촬영상 폐침윤 소견이 증가되어 흉부외과

에서 흉강경을 이용한 폐조직 검사를 시행하였

다. 폐조직 검사 후 호흡곤란이 심해지며 단순

흉부촬영상 폐침윤 소견이 악화되어 중환자실

로 이송되어 치료하였다. 과거력상 20년 전 폐

결핵을 진단받고 치료하여 완치판정을 받았으

며 2개월 전부터 위궤양으로 개인병원에서 약

물치료중인 것 외 다른 특이 병력은 없었다. 

가족력상에도 특이 병력은 없었고, 25년간 하

루 1갑의 흡연력이 있었다.

신체검사상 혈압은 120/70 mmHg, 맥박은 

80회/분, 체온은 36.6℃, 호흡수는 20회/분이었

다. 외관상 두경부에 림프절 종대나 종괴는 없

었으며, 흉부 청진 결과 양측 폐하에 나음이 

seen in both lower lungs. A lung biopsy revealed small vessel vasculitis with intraalveolar 

hemorrhage and showed a positive reaction to against perinuclear ANCA. The patient was 

treated with prednisolone and cyclophosphamide. Chest infiltration decreased and hemoptysis 

and hypoxia improved. He is still being followed up in our hospital with a low dose of 

prednisolone.

Key Words: Microscopic polyangiitis, ANCA, Alveolar hemorrhage
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들렸으며, 복부 및 사지의 이상소견도 없었다.

검사실 소견상 백혈구 수치는 7300/mm3, 혈

색소 7.0 g/dL, 혈소판 314,000/mm3, 중성구 

65.8%, 호산구 4.6%였으며 적혈구 침강계수

(Wintrobe 법)는 139 mm/H이었으며, 혈청 생

화학 검사에서는 혈중요소질소 25.6 mg/dL, 크

레아티닌 1.9 mg/dL, 총단백질 8.4 g/dL, 알부

민 3.4 g/dL이고 유산탈수소효소 345 U/L, 

AST 19 U/L, ALT 19 U/L, 콜레스테롤 134 

mg/dL, Ca/P 7.4/4 mg/dL, 요산 7.9 mg/dL, 

Na/K/Cl 137/5/104 mEq/L 이었다. 산소투여 

없이 시행한 동맥혈 가스분석 소견은 pH 7.47, 

PaCO2 29.2 mmHg, PaO2 83.1 mmHg, BE 

-1.2 mmol/L, HCO3 21 mmol/L, SaO2 96.9%

이었다. 대변 잠혈반응은 음성이었다. 요검사에

서 pH 5.5, 단백 1+, occult blood 3+, 요비중 

1.015, 현미경 검사상 적혈구 5-10개/HPF, 백

혈구 2-3개/HPF 소견을 보였고 24시간 뇨의 

총 단백량은 1.3 g, 크레아티닌 청소율은 17 

ml/min이었다.

혈청 면역화학 검사에서 C3 69.6 mg/dL, C4 

17.2 mg/dL 이었고, IgG 385 mg/dL, IgA 18.8 

mg/dL, IgM 108.1 mg/dL 이었다. 항핵항체가 

약한 양성이었으며, CRP 31 mg/dL, HBs Ag, 

ASO, RA factor 등은 음성이었다. 간접면역형

광법상 p-ANCA는 양성이었다. 

심전도 검사에서 이상소견은 없었다.

폐기능 검사에서 노력성 폐활량(forced vital 

capacity, FVC)은 2.95 L (기대치의 76%), 1초

간 노력성 호기량(forced expiratory volume at 

one second, FEV1)은 2.39 L (기대치의 82%), 

FEV1/FVC 91%로 제한성 환기장애가 의심되

었다.

환자는 내원 당시 단순흉부촬영에서 양측 

하부 폐야에 간유리 음영이 관찰되었고(Fig. 1), 

고해상도전산화단층촬영에서 미만성 간유리 음

영이 양측 폐에서 관찰되었으며, 양측 폐하엽

에서 더 뚜렷이 관찰되었다(Fig. 2).

Fig. 1. Chest X-ray. There is a dense multilobar 

pulmonary opacification with air bronchograms in 

both lungs.

Fig. 2. Chest CT scan. Diffuse ground glass 

appearance is seen in both lower lungs.
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흉강경을 이용한 폐조직 검사를 시행하였으

며, 병리조직 검사상 기관지 조직의 폐포벽들

(alveolar septa)이 확장되어 있었고, 림프구와 

중성구 등이 침착되어 있었다. 모세관주위는 

특히 많은 수의 중성구들이 침착되어 있었으며 

주위조직의 괴사소견이 관찰되었다. 괴사된 폐

포 내에 단백물질의 삼출물이 있었는데, 적혈

구, 중성구, 그리고 hemosiderin-laden macro- 

phage들도 포함되어 있었다. 호중구들도 관찰

되나 육아종은 보이지 않았다. 폐포출혈을 동

반한 세동맥과 세정맥의 혈관염으로 진단되었

다(Fig. 3).

환자는 흉강경을 이용한 조직검사 시행 후 

호흡곤란과 단순흉부촬영상 폐침윤이 더욱 악

화되어 중환자실에서 치료하였다. 경험적인 항

생제 및 대증치료를 하였으며, 현미경적 다발

혈관염으로 진단하여 경구용 Steroid (Delta- 

cortef) 60 mg과 Cyclophosphamide 1200 mg 

(1 time/month)을 이용한 병합치료를 시작하였

고, 내원 14일 후 호흡곤란 증상 및 단순흉부

촬영 소견이 호전되어(Fig. 4) 현재 외래에서 

추적 관찰중이다.

고    찰

미만성 폐포출혈은 드물지만 매우 위험한 

증상으로 주된 치료는 환자 호흡상태의 안정성

을 유지하는 것이며 폐포출혈의 원인을 규명하

여 치료하는 것이 중요하다. 폐포출혈 증후군

의 원인 질환으로는 심한 신부전을 가진 환자

에서 요독증과 관계된 응고장애의 결과로 나타

나는 경우1)와 전신적인 질환과 사구체 질환이 

동반된 경우 등 다양하다. 폐포출혈 증후군과 

사구체신염이 동반된 질환 중 가장 흔한 원인

으로는 현미경적 다발혈관염과 베게너육아종, 

Goodpasture 증후군, 그리고 전신성홍반성낭창 

등이 있고,2) 교원성 질환과 관계된 다발성 근

Fig. 3. There is a expansion of alveolar septa by 

infiltration of neutrophils and intraalveolar proteina- 

ceous materials containing erythrocytes and 

necrotic neutrophils. (H&E stain, x400)

Fig. 4. Chest X-ray. There is a resolution of 

radiographic change after successful treatment.
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염
3)
 혹은 Antiphospholipid 증후군

4)
 등이 있으

나 매우 드문 질환들이다.

혈관염은 감염, 과민반응 및 자가면역을 포

함하는 다양한 기전에 의해 유발되는 혈관에 

대한 염증반응이다.5) 전신성 혈관염은 광범위

하면서도 매우 다양한 질병으로 나타나는데 그 

중 현미경적 다발혈관염은 고전적인 결절성 다

발성동맥염의 한 아형으로 1948년 Davison 등

에 의해 처음 소개되었다. 이후 1992년 Chapel 

Hill Consensus Conference에서 침범되는 동맥

의 크기로 혈관염을 분류하였으며, 현미경적 

다발혈관염을 중간 크기 이상의 혈관을 침범하

는 결절성 다발성동맥염과 구별하였다. 그리고, 

현미경적 다발혈관염을 모세혈관, 세정맥 및 

세동맥 등 작은 혈관을 침범하며 면역복합체의 

침착이나 육아종성 염증을 보이지 않는 괴사성 

혈관염으로 정의하였다.6)

현미경적 다발혈관염은 임상적으로 신장병

변을 주로 유발하며 근신경계, 피부, 폐, 장관 

등을 침범하는 것으로 알려져 있다. 발병 연령

은 40-60세 사이가 가장 많으며, 남녀의 발생

비는 1-1.8:1 정도이다.
7, 8)
 임상양상은 대개 초

기에는 열, 체중감소, 허약감, 근육통 등 비특

이적 증상을 호소하고, 가장 흔한 증세는 신장

침범에 의한 것으로 약 90%에서 부종, 감뇨, 

현미경적 혈뇨, 단백뇨 등의 소견을 보이며, 치

료를 하지 않는 경우 빠른 속도로 진행되어 급

속 진행성 사구체염의 양상을 보이기도 한다. 

또한 고혈압이 19-35%의 환자에서 나타난다.8) 

현미경적 다발혈관염에서 폐출혈은 12-29%에

서 발생하는데
9)
 폐출혈의 가장 흔한 증상은 

객혈이며, 이로 인해 호흡곤란, 빈혈이 동반되

고 모세혈관염으로 인하여 미만성 폐포 손상으

로 진행하기도 한다.

진단은 대개 임상적으로 의심되는 경우에 

혈청학적 검사 소견과 함께 조직생검에서 혈관

염의 존재를 확인해야 된다. 비특이적으로 C-

반응단백과 적혈구 침강속도의 증가 및 백혈구 

증가의 소견을 보이며 소수의 환자에서 호산구 

증가를 보일 수 있고 대개 진단 당시 신기능의 

감소를 보인다. 대부분 혈청 보체가는 정상이

고, 류마토이드 인자는 50%에서 양성이며, 항

핵항체는 20-30%에서 양성을 보인다.10, 11) B

형 간염 항원은 거의 모든 환자에서 음성이다.
8)
 

가장 중요한 검사소견은 ANCA이며, 75-90  

%에서 양성소견을 보인다.10) 대부분의 경우 

myeloperoxidase에 대한 항체인 perinuclear 

ANCA가 양성이나 cytoplasmic ANCA 양성인 

경우도 있으며12) 이런 경우 베게너육아종증과

의 구별이 힘들 수도 있다. 조직검사는 신장이

나 피부, 말초신경에서 하게 되는데, 다발혈관

염은 흔히 급속 진행성 사구체염이 동반되므로 

신조직 검사가 필요하다.
13)

본 환자는 내원 2개월 전부터 간헐적인 호

흡곤란과 객혈로 인하여 개인병원에서 시행한 

전산화 단층촬영상 간질성 폐질환이 의심되어 

내원하였다. 과거력상 천식 등의 질환은 없었

다. 내원 당시 신기능의 감소 소견이 있었으며 

육안혈뇨와 1.3 g/일의 단백뇨 및 1.9 mg/dL의 

크레아티닌 상승을 보였고, B형 간염 표면 항

원, 류마토이드 인자는 음성이었다. 항핵항체는 

약한 양성이었으며, 혈청 보체나 호산구 수는 

정상범위였다. 신기능의 급속한 진행은 없었으

나 단순흉부촬영상 폐침윤 소견이 악화되어 흉

강경을 통한 조직검사를 시행하였다. 조직검사

상 세동맥과 세정맥에 혈관염 소견이 관찰되며 

육아종의 소견은 없었고, p-ANCA가 양성으로 

현미경적 다발혈관염으로 진단하였다. 환자는 
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steroid와 cyclophosphamide로 치료를 시작하

였으며 폐침윤과 호흡곤란 등의 증상은 호전되

었으나 신기능의 회복 소견이 없어 신조직검사

를 시행하려 하였으나 환자 사정상 하지 못하

였다.

현미경적 다발혈관염의 치료는 고용량의 

steroid와 cyclophosphamide의 병합요법이 표

준치료로 되어 있으며14, 15) 이러한 치료를 받은  

환자에서 75%는 완전관해, 16%에서 부분적 관

해를 보고하기도 하였다. 그러나 50%의 환자

에서 재발하였고, 투약으로 인한 부작용도 상

당하였다.16) 신장이나 폐 병변이 심한 경우는 

고용량의 methylprednisolone 충격요법과 혈장 

교환술을 시도해 볼 수 있으며, 이외 정맥용 

면역글로불린이 최근 시도되어 부작용은 적고 

효과는 좋은 것으로 보고되기도 한다.
17, 18)

예후는 내원 당시 신부전, 단백뇨의 정도와 

주요기관의 침범여부, 나이에 따라 달라지는데 

5년 생존률은 60-70% 정도이며 말기 신부전으

로 진행되는 경우가 약 20% 정도이다.19) 현미

경적 다발혈관염은 재발을 잘하는 것으로 알려

져 있으며, 초치료 종결 후 5년 이내에 재발할 

확률은 50%이다.20) 주요 사망 원인은 혈관염 

자체가 조절되지 않는 경우, 또는 감염이 병발

한 경우이며 환자가 고령이면서 신부전이 있으

면 조기 사망의 위험이 증가한다.21)

본 증례는 폐포출혈을 동반하고 p-ANCA 

양성이며, 비교적 진행이 늦은 사구체 신염을 

동반한 질환으로 흉강경을 통한 조직검사를 

시행하여 현미경적 혈관염으로 진단하였으며, 

steroid와 cyclophosphamide를 병합하여 치료

하여 폐침윤과 호흡곤란 등이 호전된 예를 경

험하였기에 보고하는 바이다.
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