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Henoch-Schönlein 자반병 신염으로 의심했던 현미경적 
다발혈관염 1례
인제대학교 상계백병원 소아청소년과, 서울대학교 의과대학 병리학교실* 

임종근 · 문경철* · 구자욱

A Case of Microscopic Polyangiitis Initially 
Suspected with Henoch-Schönlein Purpura 
Nephritis

Microscopic polyangiitis (MPA) is systemic small vessel vasculitis that is very rare 
in childhood. MPA is characterized by pauci-immune necrotizing small vessel 
vasculitis without clinical or pathological evidence of necrotizing granulo-
matous inflammation. Approximately 90% of patients have glomerulo nephritis 
that is accompanied by a variety of other organ involvement. A 10-year-old girl 
visited our clinic with clinical manifestations suggestive Henoch-Schönlein 
purpura nephritis such as purpuric skin rash, abdominal pain, arthralgia on 
both knees, massive proteinuria and microscopic hematuria. So initially we su-
spected Henoch-Schönlein purpura nephritis. However, later her perinuclear-
antineutrophil cytoplasmic antibodies(p-ANCA) test was positive, and her renal 
biopsy was consistent with microscopic polyangiitis. We began steroid therapy, 
combined with cyclophosphamide, ACE inhibitor. Currently she is a 12-year old, 
and until now she has been regularly examined in the out patient. We report 
a case of microscopic polyangiitis initially suspected with Henoch-Schönlein 
purpura nephritis.
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서론

현미경적 다발혈관염(microscopic polyangiitis)은 작은 크기의 혈관을 

침범하는 전신성 혈관염이다. 흔히 항호중구 세포질 항체(antineutrophil 

cytoplasmic antibodies, ANCA) 양성을 보이며, 침범한 혈관에 면역체 침착

이 거의 나타나지 않는 것을 특징으로 한다[1]. 베게너 육아종증(Wegener’s 

granulomatosis)과 달리 육아종성 염증반응이 없으며 대부분 p-ANCA 양성

을 보인다.
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현미경적 다발혈관염의 거의 대부분(90% 이상)에서 사

구체 신염과 함께 피부, 근육, 관절, 눈, 소화기, 신경계 등의 

다른 여러 장기의 침범이 동반되고[2], 진단 당시에 이미 신

장기능이 떨어져 있어 급속히 악화되는 급속 진행형 사구

체신염(rapidly progressive glomerulonephritis, RPGN)의 

형태로 진행하는 경우가 많다[3]. 현미경적 다발혈관염은 

대부분 성인에서 발생하며 소아에서는 매우 드물게 발생한

다[4].

저자들은 상기도염을 앓은 후에 하지의 자반병증, 복통, 

관절통이 있는 소아 환자에서 단백뇨와 현미경적 혈뇨 소

견을 보여, Henoch-Schönlein 자반병으로 인한 신염으로 

생각하였다. 그러나 신장 조직검사에서 국소 반월상 사구

체신염(focal crescentic glomerulonephritis)을 확인하고 

사구체 간질에 면역체 침착을 보이지 않으며, 혈청검사에서 

p-ANCA 양성을 확인하여, 현미경적 다발혈관염을 진단한 

예를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증례

환자: 정○○, 10세 8개월, 여자

주소: 하지 자반과 거품뇨

현병력: 수년 전부터 수개월 간격으로 다리와 팔에 자반

성 발진이 발생하고 저절로 호전되는 것을 반복해왔으며, 2

주전 기침, 콧물 등의 상기도염 1주 후에 발생한 하지 자반, 

무릎 관절 통증, 복통, 거품뇨 때문에 병원에 왔다.

과거력: 특이사항 없음

가족력: 특이사항 없음

진찰 결과: 입원할 때 활력징후는 혈압 110/80 mmHg, 

맥박수 116회/분, 호흡수 24회/분, 체온 36.6도이었고, 키 

150 cm (90-97 백분위수), 몸무게 38.7 kg (50-75 백분위

수)이었다. 흉부 청진에서 심잡음은 청진되지 않았고, 호흡

음은 깨끗하였다. 복부 팽만이나 압통은 없었으며, 전신적

인 부종이나 함요부종 소견은 없었다. 양하지에 Henoch-

Schönlein 자반과 비슷한 형태의 통증이 없는 자색반 피부

병변이 관찰되었다(Fig. 1).

검사 결과: 말초혈액검사에서 백혈구 7,660/mm3 (다핵

구 69.9%, 림프구 18%), 혈색소 10.6g/dL, 혈소판 403,000/

mm3이었고, 혈액 응고 검사는 정상이었다. 적혈구 침강속

도가 91 mm/hr 로 상승해 있었고, C-반응 단백은 음성이

었다. 혈중요소질소 14.9 mg/dL, 크레아티닌 0.90 mg/dL, 

총단백질 7.5 g/dL, 알부민 3.9 g/dL이었다. 

소변검사에서 pH 6.0, 비중 1.015, 잠혈 4+, 단백 2+, 당 

음성, 케톤 음성, 적혈구 many/HPF, 백혈구 0~1/HPF, 이형 

적혈구 80-100% 소견을 보였다. 24시간 소변검사에서 크

레아티닌 청소율은 74.9 ml/min/1.73m2로 경도의 신기능 

저하가 있었으며, 단백뇨는 1,028 mg/day이었다

혈청 총콜레스테롤 207 mg/dL, C3 160 mg/dL, C4 51 

mg/dL, IgG 1,552 mg/dL, IgA 262 mg/dL, IgM 204 mg/

dL으로 혈청 보체와 면역글로불린 농도는 정상 범위였다. 

류마티스 인자, HBsAg, anti-HBs 모두 음성이었으며, 항핵

항체(anti-nuclear antibody, ANA)는 homogeneous type 

1:320 양성이었다. p-ANCA는 1:640 양성, 골수세포형과산

화효소 항체(myeloperoxidase, MPO antibody) 정량검사

에서 115.3 U/mL (참고치 <21.0 U/mL)로 양성을 보였다. 

Cytoplasmic ANCA (c-ANCA)는 음성이었다

방사선 결과: 단순 흉부 X-선 결과는 정상이었다. 폐혈

관 침범 여부를 알기 위해 시행한 폐관류스캔(lung perfu-

sion scan)에서 이상은 없었다. 신장 초음파에서 양쪽 신실

질 음영이 증가되어 있어 양쪽 신실질 질환이 의심되었다. 

병리조직학 결과: 하지 자반에 대하여 피부 조직검사에

서 백혈구파괴 혈관염(leukocytoclastic vasculitis) 소견을 보

였다. 이는 Henoch-Schönlein 자반병 외에 다른 혈관염 증

후군에서도 나타날 수 있는 비특이적인 조직병리 소견이다.

신장 조직검사에서 국소 반월상 사구체신염의 병리 소견

Fig. 1. Skin purpuric rash in lower extremities.Fig. 1. Skin purpuric rash in lower extremities.
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을 보였다. 13개의 사구체 중 4개가 전엽성 혹은 분절성 경

화(sclerosis), 2개가 반월상(crescent) 형성을 보였고 사구

체 크기는 정상이었다. 세뇨관은 국소적인 위축성 변화를 보

였으며, 간질에 섬유화와 형질세포, 림프구의 침윤이 경미하

게 관찰되었으며(Fig. 2A) 육아종성 변화는 없었다. 면역형

광검사에서 면역글로불린, 보체 등의 면역체 침착은 보이지 

않았으며(Fig. 2B), 전자 현미경검사에서 전자 고밀도 침착

(electron dense deposit)은 관찰되지 않았다(Fig. 2C). 

치료와 경과: 초기에 저자들은 소아에서 흔한 혈관염인 

Henoch-Schönlein 자반병으로 생각하여  복통, 관절통 조

절을 위해 1주간 경구 프레드니솔론 치료를 시행하였다. 단

백뇨, 현미경적 혈뇨 증상으로 입원하여 신장조직검사를 시

행하고, 혈청검사에서 p-ANCA 양성을 확인하여 현미경적 

다발혈관염 진단 후 스테로이드와 면억억제제, ACE inhibitor 

치료를 시작하였다. 메틸프레드니솔론 정맥주사 충격 요법

(30 mg/kg/day, 3일간) 이후에 경구 프레드니솔론으로 전

환하고, 경구 cyclophosphamide (2 mg/kg/day) 12주 요법

을 시행하면서 MPO ANCA 33.2 U/mL, 단백뇨 451 mg/day 

로 검사소견이 호전되었고, 크레아티닌 청소율은 92.5 ml/

min/1.73m2로 정상화되었다.  이후 azathio prine (2 mg/kg/

day) 요법[5]을 시행하고, 현재까지 경구 프레드니솔론 용량

을 감량하면서 외래 추적 관찰 중이다. 

외래에서 정기적으로 소변과 혈액검사를 시행하면서 현재 

12세 9개월로 MPO ANCA 114.6 U/mL, 혈중요소질소 14.4 

mg/dL, 크레아티닌 0.80 mg/dL, 24시간 소변단백 474 mg/

day, 크레아티닌 청소율 71.0 ml/min/1.73m2로 급격한 신기

능 저하없이 약물 치료를 지속하고 있다(Fig. 3).

A B

C

Fig. 2. (A) Renal biopsy (light microscopy) : The glomeruli are segmentally sclerotic and crescentric. The 
tubules show mild atrophy. The interstitium is mild fibrotic and shows plasma cells and lymphocytes 
infiltration (PAS, x200). (B). Renal biopsy (immunofluorescence) : There is no evidence of immune 
complex deposition in the glomerular mesangium. (C) Renal biopsy (electron microscopy) : The 
glomerular basement membranes are normal. Electron-dense deposits are absent (x3,000).

Fig. 3. Follow-up data of MPO-ANCA, creatinine clearance(Ccr) and proteinuria.
Abbreviations : MPD, methylprednisolone pulse therapy; PD, oral prednisolone; 
CPM, cyclophosphamide; AZA, Azathioprine
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Fig. 3. Follow-up data of MPO-ANCA, creatinine clearance (CCr) 
and proteinuria. Abbreviations: MPD, methylprednisolone pulse 
therapy; PD, oral prednisolone; CPM, cyclophosphamide; AZA, 
azathioprine.
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고찰

현미경적 다발혈관염은 분절성 괴사성 사구체신염(seg-

mental necrotizing glomerulonephritis)을 특징으로 하는 

신침범을 가지는 결절성 다발동맥염(polyarteritis nodosa)

의 한 아형으로 1948년에 최초로 소개되었다[6]. 1994년 

Chapel Hill Consensus Conference (CHCC)에서 현미경

적 다발혈관염은 모세혈관, 세정맥, 세동맥을 침범하는 소

혈관염에 속하며 면역복합체나 육아종성 염증을 보이지 

않는 괴사성 혈관염으로 하나의 독립질환으로 정의되었다

[7]. 현미경적 다발혈관염은 베게너 육아종증, 척-스트라우

스 증후군(Churg-Strauss syndrome)과 함께 ANCA 연관 

혈관염의 범주로 분류된다. ANCA 연관 혈관염은, 모세혈

관, 세정맥, 세동맥과 같은 소혈관을 침범하는 혈관염으로, 

혈청검사에서 특징적으로 ANCA 양성을 보이며, 신장을 잘 

침범하고, 치료하지 않으면 예후가 불량하다는 공통점을 

가지고 있다. 베게너 육아종증은 조직학적으로 육아종성 

염증을 특징으로 하고, 대부분 c-ANCA 양성이며, 척-스트

라우스 증후군은 조직학적으로 호산구 염증, 혈관외 육아

종의 소견을 보이고 임상적으로 알러지 반응을 동반하는 

것이 현미경적 다발혈관염과의 차이점이다[4, 8].

현미경적 다발혈관염은 대부분 장년층에 호발하며, 소아

에서의 발생은 매우 드문 것으로 알려져 있다. 국내에서 현

재까지 성인에서 20여 증례가 보고되었으며[4], 소아에서

는 더욱 드물었다[9, 10]. 

임상적으로는 다른 혈관염 증후군과 구분하기 어려워 여

러 임상적 소견과 검사실 소견, 조직검사 소견을 종합하여 

진단하게 된다. 흔히 초기에는 발열, 체중 감소, 전신쇠약, 

근육통 등의 비특이적 전신증상이 나타나게 된다[9]. 진단

시 대부분 신장 침범 증상이 있으며, 현미경적 혈뇨, 단백

뇨 등을 보이고 치료하지 않으면 핍뇨와 부종을 나타내면

서 급속 진행성 사구체신염의 양상을 보일 수 있다[3]. 신

장 외에 흔한 임상 양상으로 폐 침범이 있으며 폐 침윤, 늑

막삼출, 폐 출혈까지 다양한 소견들이 나타난다. 그 외에 

두통, 경련 등의 신경계 증상, 복통, 출혈, 천공 등의 위장관

계 증상, 자반, 궤양, 괴사 등의 피부 증상, 관절통, 관절부종 

등의 근골격계 증상 등이 나타날 수 있다[3].

검사실 소견은 백혈구 증가, 적혈구 침강속도의 증가, C-

반응 단백의 증가, 정상적혈구 빈혈 등 전신적인 염증 반응

을 나타내는 비특이적인 소견을 보인다[4]. C3, C4의 보체

는 정상치이거나 다소 증가되어 있고, 70%에서 p-ANCA 

양성을 보이며[8], ANCA 역가가 질병의 활성도와 연관이 

있다고 알려져 있다[11].

신장 조직검사 소견은 국소 분절성 괴사성 사구체신염

(focal segmental necrotizing glomerulonephritis)을 보이

고 사구체 내 세포 증식은 심하지 않고 섬유소양 괴사와 세

포성 반월 형성이 특징적이다. 간질에는 주로 림프구, 조직

구, 형질세포들로 구성된 염증세포들이 침윤되어 보이며 육

아종성 반응은 보이지 않는다. 사구체 외의 혈관에 침범하

는 혈관염은 쉽게 관찰되지 않으며 주로 이환되는 혈관은 

소엽간 동맥과 세동맥, 세정맥과 모세혈관들이고 혈관벽의 

괴사성 염증을 보인다. 사구체의 면역 형광검사는 대개 음성

이다[12].

Table 1에서는 본 증례와 국내외에서 진단된 소아에서의 

현미경적 다발혈관염의 증례를 비교하였다[9, 10, 13-15]. 

성인의 경우 발병연령은 65-74세 사이에 가장 많으며, 남여 

발생 비율은 1.8:1이다[3]. 그러나 성인과는 달리 Table 1의 

여섯 증례 모두 여자이었으며, 모두 p-ANCA 양성을 보였

다. Peco 등[1]이 발표한 소아의 7례의 경우, 평균 발병 연령 

12세, 남여 비율이 1:6이었으나 여자 소아에서 많이 발생하

는 이유는 알 수 없었다. 폐출혈이 현미경적 다발혈관염의 

12-29%에서 관찰되며, 사망률, 이병율에 중요한 영향을 끼

친다[2, 3]. 본 증례는 다른 증례와는 달리 폐침범 증상이 

없었으며, 신기능 저하가 경미한 상태에서 진단되어 비교적 

조기에 치료를 시작해서 단백뇨의 감소와 신기능 정상화를 

보였으나, MPO-ANCA 농도는 아직까지 정상으로 회복되지

는 않았다.

Hattori 등[11]은 진단시의 혈청 크레아티닌 수치가 높고, 

신장 조직검사에서 섬유성 반월상, 전구성 경화와 같은 만

성 사구체 병변이 많을수록 말기 신부전으로 진행할 가능

성이 높아진다고 보았다. 본 증례는 진단할 때 혈청 크레아

티닌이 정상이고, 신장 조직검사에서의 만성 사구체 병변

의 비율도 적어 급격한 신기능 저하가 일어나지 않았을 것

으로 사료된다. 

현미경적 다발혈관염의 치료는 아직 명확히 확립되지는 

않았으나, corticosteroid와 cyclophosphamide 병합요법이 

널리 사용되고, 경구에 비해 정맥주사 pulse cyclospho-

sphamide가 효과적이라고 하며, 투석 의존성이 있는 환

자에서 혈장교환술이 예후에 도움이 된다는 보고가 있다

[16]. 최근에는 cyclophosphamide 대신에 관해 유도나 유

지요법으로 azathioprine이나 mycophenolate mofetil 요

법을 사용하며[5], 불응 또는 재발 질환에는 면역글로불린이

나 rituximab과 같은 치료법이 도입되고 있다[17]. 면역억제 

치료의 도입으로 현미경적 다발혈관염 소아의 예후는 상당

히 호전되었으나, 여전히 40-60%의 환자가 신부전으로 진

행한다[1]. 아직까지 소아 현미경적 다발혈관염 환자의 장
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기 추적관찰과 예후에 대한 보고가 드물어, 이에 대한 연구

가 앞으로도 많이 이루어져야 하는 실정이다. 

본 증례는, 상기도염 1주 후에 생긴 Henoch-Schönlein 
자반병과 유사한 하지의 통증이 없는 자색반 피부병

변, 관절통, 복통, 거품뇨로 내원하여 저자들은 Henoch-

Schönlein 자반병을 먼저 생각하였다. 단백뇨의 감별

진단을 위해 신장 조직검사를 시행하였으나, Henoch-

Schönlein 자반병 신염과는 달리 사구체간질에서의 IgA 등

의 면역 복합체의 침착은 없었으며, 국소 반월상 사구체신

염 소견을 보였다. 그리고 추가적인 면역혈청 검사를 통해 

p-ANCA 양성을 확인함으로써 현미경적 다발혈관염을 진

단할 수 있었다. 

본 증례에서 보듯이, 소아에서 흔한 혈관염인 Henoch-

Schönlein 자반병의 임상양상을 보일 경우, 비슷한 증상을 

보이지만 예후가 불량한 현미경적 다발혈관염 또는 다른 

혈관염을 염두에 두고 환자를 보는 것이 중요하다. 왜냐하

면 다른 혈관염의 초기 증상이 Henoch-Schönlein 자반병

의 임상증상과 흡사하며, 단백뇨, 현미경적 혈뇨로 나타나

는 Henoch-Schönlein 자반병 신염과 현미경적 다발혈관

염과 같은 신장 침범 혈관염과는 임상적으로 구분하기 힘

들다. 그러나 이 질환은 거의 대부분 급속 진행성 사구체신

염으로 처음 진단되므로, 환자를 조기에 찾아내서 사구체 

기능이 떨어지기 전에 적극적인 치료를 시작하는 것 필요

하다. 국외의 경우, 본 증례처럼 Henoch-Schönlein 자반병

처럼 보였지만 현미경적 다발혈관염으로 진단된 경우[18]

와 Henoch-Schönlein 자반병과 현미경적 다발혈관염이 

병발한 경우도 있었다[19]. 그러므로 소아에서 자반, 복통, 

관절통 증상으로 환자가 왔을 때, ANCA 등의 검사를 통하

여 Henoch-Schönlein 자반병 이외의 다른 혈관염과의 감

별이 중요하며, 특히 단백뇨와 현미경적 혈뇨와 같은 신장 

증상이 지속되면 감별진단을 위해 신장 조직검사가 필요하

다. 아울러 현미경적 다발혈관염의 국내에서의 증례가 적

으므로 국내에서 같은 증례를 통한 대단위 연구를 통해 본 

질환에 대한 경과 과정, 치료 등에 대한 전향적 연구가 필

요할 것으로 여겨진다.  

요약

Henoch-Schönlein 자반병 신염과 유사한 증상을 가지

는 10세 여자에게 발생한 급격한 신기능 저하를 동반하지 

않은 현미경적 다발혈관염 1례를 경험하였기에 보고하는 

바이다. 이 혈관염의 경우. 진단 시점 또는 치료 시작할 때

의 신장기능 저하가 심할수록 병의 예후가 나쁘므로[20], 

사구체 여과율이 떨어지기 전에 빠른 진단과 치료가 필요

하다. Henoch-Schönlein 자반병이 의심될 경우 단백뇨와 

Table 1. Patient Characteristics of the 6 Cases of Pediatric Microscopic Polyangiitis.
Case 1 [9] Case 2 [10] Case 3 [13] Case 4 [14] Case 5 [15] Our report

Sex female female female female female female
Age at diagnosis 
(years)

5 7 4 10 9 10

Main clinical feature pulmonary 
hemorrhage, RPGN

pulmonary 
hemorrhage, RPGN

pulmonary 
hemorrhage, 
urticaria rash, 
arthralgia, GN

purpuric rash, 
arthralgia, GN

pulmonary 
hemorrhage, 

anemia, RPGN

purpura, GN

Blood urea nitrogen
(mg/dL)

98 117 18.8 42 66 14.9

Serum creatinine
(mg/dL)

8.1 2.3 0.6 0.8 1.7 0.9

24hr urine protein 
(mg/m2)

415 2385 1958 809

Creatinine clearance 
(ml/min/1.73m2)

3.4 20.3 94.5 71.0

Percentage of glomeruli 
with crescent

43% (24/56) 50% 50% 18% (2/11)

p-ANCA positive positive positive (118 U/mL) positive positive positive (115.3 
U/mL)

Initial treatment MPD+oral steroid+ 
CPM+peritoneal 

dialysis

MPD+oral 
steroid+CPM+ 
plasmapheresis

Oral steroid+AZA+
plasmapheresis

MPD+Pulse CPM+ 
oral steroid+CPM

Hemodialysis+ 
immunosuppressive 

agent

MPD+oral 
steroid+CPM

Abbreviations: RPGN, rapidly progressive glomerulonephritis; GN, glumerulonephritis; MPD, methylprednisolone pulse therapy; CPM, cyclophosphamide; 
AZA, azathioprine
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혈뇨가 지속되면, 다른 혈관염과의 감별을 위해 ANCA, 신

장 조직검사가 도움을 줄 것으로 생각된다.
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