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서  론

호산구육아종증다발혈관염(eosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis, EGPA)은 척-스트라우스증후군(Churg-Strauss syn-
drome)으로도 불리는 질환으로 기관지천식과 호산구 증가 및 전
신 혈관염을 특징으로 한다.1 조직학적으로 괴사 혈관염, 혈관바깥

육아종, 조직과 주변 혈관의 호산구 침윤 등을 보이며 환자의 약 
40%에서 항중성구 세포질항체(anti-neutrophil cytoplasmic anti-
body, ANCA)가 관찰된다.2 EGPA는 폐, 신경계, 소화기계 및 심장

을 침범할 수 있고, 심장 침범은 EGPA 환자의 주요 사망 원인 중 하
나이다.3 심장 침범은 무증상 심전도 이상부터 심막삼출, 심근염, 심
부전 및 급사 등 다양한 형태로 나타나므로3 조기 평가와 적극적 대
처가 중요하다. 그러나 심장을 침범한 EGPA도 대체로 초기 증상은 
호흡곤란뿐이므로, 천식으로 인한 호흡곤란으로 간주되어 흡입 
약제만 사용하느라 진단이 지연되기도 한다. 저자들은 지속성천식

과 급성담낭염의 병력을 가진 여자 소아 환자에서 호흡곤란의 평
가 중 진단한 EGPA의 심장 침범 사례를 경험하였기에 이를 보고하

는 바이다. 

증  례

환자: 14세 여자

주소: 재발성호흡곤란과 체중 감소 
현 병력: 환자는 내원 2년 전(12세경) 호흡곤란이 발생하여 폐기

능 평가 결과 천식으로 진단받았다. 평소에는 흡입스테로이드를 규
칙적으로 흡입하고 급성 악화가 간헐적으로 생길 때는 악화 기간에

만 전신스테로이드를 복용하도록 교육받았다. 그러나 천식은 쉽게 
조절되지 않아 1년간 6차례 입원치료를 받을 정도로 빈번하게 악화

되었다.
내원 1년 전(13세경)부터는 호흡곤란과 함께 복통, 구토, 설사 등
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천식발작과 유사한 심부전으로 발현한 소아 호산구성 
육아종성 다발혈관염(Churg-Strauss 증후군) 1예
김민정, 이보라, 박지수, 최윤정, 송미경, 이소영, 서동인
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A pediatric case of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis 
accompanied by heart failure mimicking an asthma attack 
Min Jung Kim, Bo Ra Lee, Ji Soo Park, Yun Jung Choi, Mi Kyoung Song, Soyoung Lee, Dong In Suh

Department of Pediatrics, Seoul National University College of Medicine, Seoul, Korea

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA, also known as the Churg-Strauss syndrome) is a disorder characterized by 
asthma, peripheral eosinophilia and systemic vasculitis. It rarely occurs in children, so that physicians may frequently mistake it for a 
simple uncontrolled asthma. Since a subsequent cardiac involvement is critical for the prognosis, it is important to suspect EGPA in 
children with severe, uncontrolled asthma. The cardiac manifestations in EGPA are variable from asymptomatic electrocardiogram 
abnormalities to pericarditis with pericardial effusion, myocarditis with cardiomyopathy, heart failure, and sudden cardiac death. Al-
though delayed treatment may lead to fatal cardiac complications in EGPA, adequate immune suppression can reverse cardiac im-
pairment. We report a 14-year-old girl with persistent asthma refractory to steroids who was eventually diagnosed with an anti-neu-
trophil cytoplasmic antibody-negative EGPA. (Allergy Asthma Respir Dis 2019;7:212-217)
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이 간헐적으로 나타났다. 복통과 구토는 사라지지 않은 채 악화와 
호전을 반복하여 급성담낭염 의심하에 담낭절제술을 시행받았다. 
병리 검사 결과 수술 표본에서 담낭결석은 관찰되지 않은 반면 호
산구 침윤을 동반한 육아종성 혈관염이 관찰되었다. 한편 환자는 
해당 수술 이후로 좌측 상하지의 감각이 떨어지고, 운동 능력이 감
소하였다. 근전도 및 신경전도 검사 결과 천골 신경총병증에 부합하

는 소견이었다. 환자와 보호자는 오랜 기간의 보존적 치료에도 신
경계 증상이 호전되지 않자 자의로 퇴원한 뒤 외래에 가지 않았다. 
이후에도 호흡곤란은 되풀이되었고, 급기야 3개월 사이 체중이 

약 10 kg 감소하여 이차 자문을 위해 본 기관을 방문하였다. 천식의 
급성 악화를 의심하여 전신스테로이드를 투여하고 기관지 확장제

를 흡입하였으나 주관적 호전이 크지 않았다. 흉부방사선 사진에서 
다량의 흉수와 폐부종이 확인되어 추가 평가 및 치료방침 결정을 
위해 입원하였다. 

과거력: 환자는 알레르기비염이 있어 검사를 시행하였고 개, 옥
수수, 우유에 알레르기가 있다고 들었다. 

가족력: 환자부와 환자모가 알레르기비염으로 약물 복용 중이

었다. 환자의 이모 2명이 40대에 천식이 발생하였다.
신체 검진 소견: 환자는 키가 167 cm (90–95 백분위수)이나 몸

무게는 41.2 kg (5–10 백분위수)이었다. 활력 징후는 혈압 156/102 
mmHg, 맥박 수 분당 136회, 호흡 수 분당 28회, 체온 36.9°C, 산소

포화도는 91%였고 의식은 명료하였다. 호흡할 때 보조근을 사용하

여 가슴 뒤 당김이 관찰되었다. 양쪽 폐 전 영역에서 천명음과 흡기 
협착음이 들렸다. 신경학적 검진 결과 왼쪽 하지 및 왼쪽 3, 4, 5번째 
손가락의 감각이 저하되었고, 왼쪽 발목의 발등굽힘은 grade 1, 왼
쪽 발가락의 발등굽힘과 발바닥굽힘은 각각 grade 2, 4로 정상인 
오른쪽에 비해 모두 저하되어 있었다. 왼쪽 하지는 근육위축이 관
찰되었다.

검사 소견: 혈액검사 결과 호산구 수는 600/mm3로 전체 백혈구 
중 6%를 차지하였고, B-type natriuretic peptide는 1,797 pg/mL였
다. 혈액에서 측정한 ANCA는 음성이었다. 흉부 전산화 단층촬영

에서 다량의 흉수와 심장비대가 관찰되었고(Fig. 1), 심장초음파 결
과 좌심실이 확장되고 구출분획이 19.1%로 감소해 있었다(Fig. 
2A). 심장 자기공명영상 결과 좌심실의 전반적인 운동저하와 중하

방 및 측하방 심벽의 후기 가돌리늄 조영증강이 관찰되었는데, 이
는 비허혈성 확장성심근병증에 합당한 소견이었다(Fig. 2B). 단순 
부비동 영상에서는 양측 상악동의 점막골막의 비후가 확인되어 부
비동염에 합당하였다. 뇌 및 척수 자기공명영상에서 뇌실주위백질

의 T2 조영 증강 병변이 관찰되었고, 이는 소혈관 침범을 시사하는 
소견이었다. 소화기 불편감에 대해 입원 도중 상부위장관내시경을 
시행하였고, 십이지장 조직검사에서 고배율 시야당 2개 정도의 호
산구 침윤이 관찰되었다(Fig. 2C). 

치료 및 경과: 환자는 미국류마티스학회의 기준에 따라4 EGPA, 

그중에서도 확장성심근병증이 동반된 EGPA로 진단되었다. 질병

의 관해를 유도하고자 경구스테로이드와 함께 고용량 cyclophospha-
mide를 투약하였다. 경구스테로이드는 프레드니솔론을 매일 60 mg 
(1.5 mg/kg/day)으로 투여를 시작하여 이후 40 mg (1 mg/kg/day)
으로 유지하였다. Cyclophosphamide는 600 mg (15 mg/kg)의 용
량으로 2주마다 정맥 투약하였다. 치료과정에 따른 환자의 호산구 
수치 및 임상 경과의 변화는 Fig. 3과 같다. 호산구분율은 스테로이

드치료 전 38.3%에서 cyclophosphamide 첫 번째 용량 투여 후 
0.1%로 감소하였고, B-type natriuretic peptide는 1,797 pg/mL에서 
첫 용량 투여 후 368 pg/mL로 감소하였다. 심장구출분획은 세 번
째 투여 후 37.4%까지 증가하였다. 호흡곤란 정도는 modified 
Medical Research Council 호흡곤란 척도를 이용하여 환산한 결
과 처음 본 기관에 내원하였을 때는 3점으로 평지에서 몇 분만 걸
어도 숨을 쉬기 어려운 정도였으나 치료 후에는 1점으로 언덕을 오
를 때 숨이 차는 정도까지 감소하였다. Cyclophosphamide 투여를 
종료하고 enalapril과 carvedilol을 투약하며 추적한 외래에서 심장

구출분획은 45%까지 호전되었으며(Fig. 2D), 흉부 방사선에서 흉
수는 소실되었다(Fig. 4). 폐기능도 호전되었는데, cyclophospha-
mide를 세 차례 투여 후 시행한 폐기능검사에서 강제폐활량(forced 
vital capacity, FVC)과 1초강제호기량(forced expiratory volume in 
one second, FEV1)은 각각 예측치 대비 92%와 86%를 나타내었으

며, FEV1/FVC은 90%였다. 
신경 증상에 대해 근전도검사와 신경전도검사를 다시 시행한 결

과 말초신경병증에 부합하였다. EGPA에 따른 다발 단일신경병증

Fig. 1. Chest computed tomography reveals interlobular septal thickening and 
large amount of bilateral pleural effusion with passive atelectasis.
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으로 판단하여 vitamin B 복합제를 복용하고 있으나 환자의 신경 
증상은 cyclophosphamide 세 차례 투여 후에도 별다른 호전이 없
었다. 
환자는 cyclophosphamide 추가 투여를 중단하였고, 부작용을 

줄이기 위해 프레드니솔론을 deflazacort로 변경하였다. 증상을 추
적 관찰하며 약 4개월에 걸쳐 deflazacort 용량을 서서히 줄이던 중, 
기침이 늘고 이전에 들렸던 천명음이 양쪽 폐에서 다시 크게 들려 
악화로 간주하고 약제를 프레드니솔론으로 변경하였다. 초기 20 
mg/day로 재투여 후 증상은 호전되었고, 이후 프레드니솔론을 10 
mg까지 감량하였으나 기침과 호흡곤란이 악화와 부분적 완화를 
반복하여 투여를 지속하고 있다. 

고  찰

이 증례는 천식 치료에도 잘 조절되지 않는 호흡곤란을 보인 환
자에서 다발 장기에 대한 평가 후, 소아에서 드문 질환인 EGPA를 
진단하고 치료한 사례이다. 비특이적 개별 증상에 대해 다발혈관

Fig. 2. (A) Pretreatment echocardiography shows severe left ventricular dysfunction with ejection fraction of 19.1%. (B) Pretreatment cardiac magnetic resonance im-
aging reveals that late gadolinium enhancement at midinferior and inferolateral wall of left ventricle. (C) Duodenal biopsy shows mild eosinophilic infiltration (H&E, 
× 200). (D) Posttreatment echocardiography shows improved left ventricular ejection fraction of 45% without mitral regurgitation.

A

C

B

D

Fig. 3. Time changes in the blood eosinophilia, ejection fraction, B-type natri-
uretic peptide and degree of dyspnea during treatment. Green box indicates the 
blood eosinophil percent, solid line with square stands for the ejection fraction, 
and the dotted line with empty circle represents the B-type natriuretic peptide. 
Dyspnea scale is described using a modified Medical Research Council dys-
pnea scale.
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염을 의심하고, 심장질환을 함께 살펴보고 치료한 뒤 비로소 호흡

곤란 문제가 해결되었다. 아직 몇몇 장기에 대해 회복이 되지 않았

고, 조절 약제 중 부신피질스테로이드에는 의존적이나 호흡기 및 
순환기 문제를 성공적으로 조절한 가운데 일상생활을 잘 영위하고 
있다. 

Churg-Strauss 증후군으로도 알려진 EGPA는 1951년에 Churg
와 Strauss에 의해 처음 보고되었다.1 이후 미국류마티스학회에서

는 기관지천식, 부비동염, 말초혈액 내 호산구증가증(eosinophil 
10% 이상), 이동성 폐침윤, 단발성 또는 다발성 신경병증, 조직검사

상의 혈관 외 호산구 침윤의 6가지 기준 중에 4가지 이상을 만족할 
때 EGPA로 진단하도록 기준을 마련하였는데,4 이 증례는 EGPA의 
이 기준을 충족시키고 있다. EGPA는 호발 연령이 25–50세로 주로 
성인에서 발생하지만5,6 소아에서 발생하는 경우, 성인에서보다 생
명을 위협할 만큼 중증도가 높게 나타나는 경향을 보인다.7,8

EGPA는 전신 혈관염으로, 폐, 소화기, 심장 등 여러 장기를 침범

할 수 있는데, 침범한 장기에 따라 임상적 증상이 다양하게 나타난

다.3 EGPA의 가장 흔한 증상은 천식인데, 프랑스에서 EGPA 환자 
96명을 대상으로 장기간 추적한 연구에서 소화기관은 33%에서 침
범한 반면 천식은 100%에서 관찰되었다.9 한편 영국에서 시행된 대
규모 연구에서는 소아 연령대 EGPA 환자에서 가장 흔하게 침범하

는 기관이 호흡기로, 약 76%가 천식의 과거력이 있었다.8 이 증례의 
환자도 호흡기계 증상이 첫 번째로 발현하였는데, 심장 침범이 확
인되기 2년 전 폐기능검사로 천식을 진단받았다. 
영국의 대규모 연구에 의하면 소아에서는 피부 증상이 61%, 소

화기 증상이 46%에서 보이며 심장 침범이 46%로 많고 신경 증상은 
15%로 낮았다.8 반면 성인은 주로 호흡기, 신경계, 피부 등을 침범하

고 심장이나 소화기관 침범은 상대적으로 드물었다.5 또한 소아 
EGPA 환자는 약 77%에서 ANCA 음성인데,8 ANCA 양성 환자들

은 단일신경염이나 폐포 출혈, 자반증과 같은 소혈관을 침범하는 

특징을 보이는 반면, ANCA 음성 환자들은 심장이나 폐를 침범하

는 경우가 양성인 환자들에 비해 더 흔하다.2 이 증례는 바로 소아

에서 흔한 ANCA 음성이면서 심장 침범을 보인 경우에 해당한다.
이 증례의 환자는 천식을 진단받은 1년 후, 심장 침범이 확인되기 

1년 전에 무결석 담낭염으로 담낭절제술을 시행받았는데, 조직 검
사 결과 육아종성 혈관염과 호산구 침범이 확인되었다. EGPA가 
소화기계 침범 중에서 담낭염을 주 증상으로 발현한 증례는 흔하

지 않다. 국내의 경우 1993년에 첫 증례가 발표된 이후 총 7증례가 
보고되었으나 조직검사로 호산구혈관염이 확인된 예는 2013년에 
처음으로 보고되었다.10-12 또한 이들은 모두 성인이었다. 일반적으

로 천식과 담낭염이 동반되는 경우는 매우 드물기 때문에 소아에

서 천식이 무균성담낭염과 동반된다면 EGPA의 가능성을 반드시 
고려해 보아야 한다.  

EGPA에서 심혈관계 침범은 심근염, 심근 경색, 울혈성 심부전 등
으로 나타나는데, 이는 EGPA에서 가장 주요한 사망 원인이다.3 증
상이 있는 심장 침범은 소아에서 27%에서 47%까지 보고되며 조기

사망 및 불량한 예후의 주요 원인을 차지하고 있다.5,7,13 한 연구자

는 증상이 없는 EGPA 환자에서 심장 자기공명영상의 이상 소견을 
보고하면서 EGPA에서는 심혈관계 증상이 없더라도 영상 검사를 
최대한 빨리 광범위하게 시행할 필요가 있다고 주장하였다.8 EGPA
에서 적극적인 선별검사 및 면역억제 치료가 비가역적인 심근 손상

을 예방할 수 있기에, 소아에서의 사망률 및 이환율을 낮추기 위해 
EGPA 진단 후 심장 침범을 조기에 확인하고 적극적으로 치료하는 
것이 추천된다.3,8 이 증례의 경우 치료에 잘 반응하지 않는 호흡곤

란을 가진 환자에서 천식에 준한 치료를 지속하였고, 무결석 담낭

염이 발견된 당시 수술 후 조직 검사에서 육아종성 혈관염 및 호산

구 침윤이 확인되어 EGPA 가능성을 의심하였으나 적극적인 추가 
검사 및 치료를 시작하지 않아 결국 1년만에 확장성심근병증에 의
한 심부전이 발생하였다. EGPA와 천식의 발병 시기의 선후 관계를 

Fig. 4. Chest radiographs before cyclophosphamide infusion (A), after the 1st cyclophosphamide infusion (B), and after the last infusion (C).

A B C
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정확하게 파악하기는 어려우나 천식이 통상적 치료에 잘 반응하지 
않고 다발 장기의 비특이적 증상을 보일 때, EGPA의 가능성을 염
두에 두고 심장 침범 여부를 정기적으로 감시하였다면 보다 이른 
진단과 대처가 가능하였을 것으로 생각한다. 

EGPA 환자의 초기 치료는 코르티코스테로이드 단독 요법인데, 
불량한 예후 인자를 가지고 있는 경우에는 면역억제제를 코르티코

스테로이드와 함께 사용하는 것이 추천된다.13 EGPA의 예후를 예
측하는 지표인 the five-factors score에 따르면 다섯 가지 불량한 예
후 인자로 고크레아티닌 혈증, 단백뇨, 심근 병증, 소화기계 침범, 신
경계 징후가 있는데,14 이 증례는 이 중 세 가지가 해당된다. 그러므

로 이 증례와 같이 심장을 침범한 EGPA 증례에서는 코르티코스테

로이드와 cyclophosphamide pulse 치료가 추천되며, 심장 기능의 
회복과 생존율의 향상을 기대할 수 있다.15 EGPA는 전신 질환이므

로 심장 침범만으로 심장 이식의 적응증이 되지는 않으나, 약물 치
료에 잘 반응하지 않을 경우 심장 이식을 시행하기도 한다.16 이 증
례와 같이 소아에서 심장 침범이 확장성심근병증으로 발생한 
EGPA의 예는 흔하지 않다. 그러나 면역억제치료가 EGPA의 활성

도를 조절하며, 심장 기능이 질병 자체의 적극적 치료와 심부전에 
대한 관리를 통해 가역적으로 회복된다는 점을 고려할 때 적극적

인 면역억제치료로 심장 기능 회복을 기대할 수 있다.17

EGPA에서 동반된 심한 천식도 적절한 치료로 EGPA가 관해에 
이르면 폐기능이 호전된다는 보고가 있다.18 이 증례의 환자도 cy-
clophosphamide 세 차례 투여 후 폐기능이 정상으로 돌아왔으나, 
주관적 호흡곤란은 프레드니솔론 용량을 줄임에 따라 악화와 부
분적 호전을 반복하며 의존성을 보이고 있다. Interleukin-5 (IL-5)
가 호산구 염증을 일으키는 데 주요 역할을 한다는 점에 착안하

여,19 최근 심한 호산구천식의 치료에 사용되는 IL-5 단일클론항체

(anti-IL-5 monoclonal antibody, mepolizumab)를 치료에 반응하

지 않는 EGPA 환자에게 적용해 보자는 주장이 주목받고 있다.20 실
제로 EGPA에서 mepolizumab을 적용한 무작위배정 이중눈가림 
위약대조 시험의 결과에 따르면 위약을 투약한 군에 비해 mepoli-
zumab을 투약한 군에서 관해에 이른 비율이 높았으며, 스테로이

드 사용량도 더 적었다.19,20 현재 환자에게 mepolizumab을 사용하

는 방안에 대해 적극적으로 검토하고 있으며, 이 치료를 통해 증상

을 호전시키고, 프레드니솔론을 성공적으로 끊을 수 있게 되기를 
기대하고 있다.
저자들은 천식 치료에도 잘 조절되지 않는 호흡곤란을 보인 환자

에서 다발 장기에 대한 평가 후, 소아에서 드문 질환인 EGPA를 진
단하고 치료였기에 이를 보고하는 바이다. 이 증례는 적극적 대처

로 심장 침범은 돌이킬 수 있었으나 신경병증은 회복하지 못하였는

데, 치료에 잘 조절되지 않는 호흡곤란을 보이는 환자에서 천식 외
에 EGPA의 가능성을 반드시 고려해야 함을 잘 보여주는 증례이다.
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