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Takayasu’s arteritis is a chronic vasculitic disease of the aorta, its major branches and the 
pulmonary arteries, resulting in stenosing, occlusive or aneurysmal lesion. While the precise etiology 
of Takayasu’s disease is unknown, an autoimmune mechanism or active tuberculous inflammation 
have been suggested. It is more common in young oriental women but has a rare incidence in 
children. 

We experienced a case of Takayasu arteritis type Ⅳ in an 8 years old girl. The diagnosis was 
made by physical examination and digital substraction aortography(DSA) which showed narrowing 
of left common carotid artery, right subclavian artery and left renal artery. The perfusion defect at 
posterior segment of right upper lobe was noted in lung perfusion scan. Medical treatment and 
percutaneous transluminal angioplasty(PTA) were performed. 

In addition to case report, a brief review of literature was added. 
 
KEY WORDS：Takayasu arteritis·Percutaneous transluminal angioplasty(PTA). 

 
 

서     론 

 

Takayasu 동맥염은 주로 대동맥과 그 주 분지 및 

폐동맥을 침범하는 염증성 질환으로, 그결과 동맥의 

협착, 폐쇄 또는 동맥류를 형성한다1,2). 원인은 뚜렷하

지 않지만 자가 면역질환3)이나 결핵과의4,5) 관련성이 

주장되며 전세계적으로 보고되고 있으나 동양인 특히 

젊은 여성에게서 호발하며 소아에서는 비교적 드문 

질환이다. 

보통 흉부대동맥, 복부대동맥, 신동맥 그리고 쇄골

하 동맥순으로 질환이 나타난다고6) 하지만 보고자에 

따라 폐동맥이 70%까지 침범 된다는 보고7)도 있다. 

치료로는 스테로이드제, 항결핵제 그리고 고혈압 및 

심부전에 대한 약물요법과 복구적 혈관 수술과 같은 

외과적 수술이 있으며 최근에는 경피적 혈관 성형술

로 좋은 성과를 보이고 있다. 

저자들은 전신 강직성 발작을 주소로 내원하여 이
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학적 검사상 우측 상지의 무맥증과 좌측 상지, 좌 우

측 하지의 고혈압을 보이며 대동맥 계수형 혈관 조영

술(digital substraction angiography, DSA) 및 폐관

류 검사상 폐동맥을 포함한 Takayasu동맥염(Type 

Ⅳ)으로 진단한 8세 여아 환아에서 경피적 혈관 성형

술과 스테로이드제 및 항 고혈압제로 치료한 1례를 

경험 하였기에 보고하는 바이다. 

 

증     례 

 

환 아：김○○, 8세 여아. 

현병력：96년 10월 전신 강직성 경련 발작, 우측 

상지의 무맥증 및 좌측 상지, 좌 우측 하지의 고혈압

을 주소로 지방 병원에 입원하여 치료중 보호자 원하

여 본원으로 전원된 환아이다. 

 과거력 및 가족력：생후 15일때 입양된후 BCG 예방 

접종은 받은 상태로 결핵의 가족력등 특이 소견은 없

었다. 

이학적 소견：전신 및 영양 상태는 비교적 양호한 

편이며 의식 상태는 명료하였다. 우측 상지의 맥박과 

혈압은 측정할 수 없었고 좌측 상지의 혈압은 150/ 

90mmHg, 좌 우측 하지의 혈압은 160/95mmHg로 

수축기 및 이완기의 혈압이 모두 95백분위 이상이었

으며 흉부 및 복부 검사상 특이 소견 관찰되지 않았다. 

검사 소견：말초 혈액소견은 혈색소 11.8g/dl, 백

혈구수 12,500/mm3, 혈침속도는 24mm/hr이었다. 

혈액 화학 검사는 총단백질 9.0g/dl, 알부민 4.7g/dl, 

SGOT 20U/L, SGPT 18U/L, BUN 20mg/dl, Crea-

tinie 0.6 mg/dl, 혈당 112mg/dl였다. 

혈청검사상 ANA, ANCA, VDRL, Rheumatoid fa-

ctor, HBsAg, HBsAb, LE cell 모두 음성이었고 CRP

는 3+, ASO 1039Todd unit, alpha-2-globu-lin 

10.64%, Gamma globulin 9.19%로 증가된 소견 보여 

주었고, 뇌 척수액 검사상 뇌압은 160cmH2O, RBC, 

WBC 모두 0/ul, protein 22mg/dl, Glucose 83mg/dl, 

Chloride 102mmol/L이었고 말초 정맥혈에서 renin 

19.7ng/ml, Aldosterone 257pg/ml였다. 

피부 결핵 반응은 음성이었으며 흉부 X-선 및 심

전도 소견은 모두 정상이었다. 

심장 초음파상 확장된 대동맥동 및 경한 대동맥 폐

쇄 부전증 소견을 보였고 뇌 MRI 상 특이 소견 관찰

할 수 없었다. 

입원 경과 및 치료：입원 2일째부터 항경련제(Ph-

enobarbital, Valproic acid), 항고혈압제(Enanapril) 

그리고 이뇨제를 투여한 후 경련 발작은 없었으나 혈

압은 잘 조절되지 않았다. 입원 4일째 시행한 Vasc-

ular Doppler상 우측 쇄골 하동맥과 그의 주요 분지 

그리고 좌측 총 경동맥 부위에 광범위한 혈관 협착 소

견을 보였고 입원 6일째 시행한 뇌혈관 조영술 및 대

동맥 계수형 감산 혈관 촬영술을 시행하여 대동맥궁, 

좌측 총경동맥, 좌측 신동맥과 우측 쇄골하 동맥을 포

함한 부위에 불규칙한 양상의 협착 소견이 관찰되어

Fig. 1. Aortogram shows diffuse narrowing of left common carotid artery and right subclavian artery(A), and 
left renal artery(B). 
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(Fig. 1) Takayasu동맥염으로 진단후 좌측 신동맥의 

협착 부위에서 경피적 혈관 성형술을 시행하였다(Fig. 

2). 그러나 우측 쇄골하 동맥과 좌측 총 경동맥은 거

의 완전한 폐쇄를 보여 경피적 혈관 성형술을 시행하지 

못하였다. 스테로이드제 투여를 시작하였으며 Tak-

ayasu동맥염에서 잘 동반되는 폐동맥 병변을 확인위

해 시행한 폐관류 검사상 우측 상엽의 후 분엽부위의 

관류 결손을 관찰 할 수 있었다(Fig. 3). 

좌측 신동맥 부위의 경피적 혈관 성형술후 혈압은 

120/80mmHg정도로 잘 유지 되었고, 입원 11일째, 

우측 상지의 무맥증은 계속되었으나 전신 상태 양호

하였으며 주관적 증상없이 퇴원한 후 현재까지 추적 

관찰 중인 환아로 우측 상지의 무맥증 이외에 정상 혈

압 유지된 상태로 비교적 건강하게 지내고 있다. 

 

고     안 

 

Takayasu동맥염은 주로 대동맥과 그 주 분지 및 

폐동맥을 침범하고 점차 진행하여 동맥의 협착, 폐쇄, 

확장 또는 동맥류를 형성 하는 만성 염증성 질환1,2)으

로, 1908년 Takayasu8)가 망막변화를 가진 무맥증을 

보고한 이래 비교적 많은 증례가 보고 되었다. 본 질

환은 전 세계적으로 보고되고 있지만 동양에서 많이 

보고 되고 있으며 발병 연령은 15∼45세의 젊은 여

성에서 호발하는 것으로 되어 있고 본 례에서와 같은 

소아에게는 비교적 드문 질환이다. 남여 성비는 지역

적인 차이가 있어 일본에서는 1：89), 중국에서는 1：

2.810), 인도에서는 1：1.43)등의 발생 빈도를 보고 하

였으며 우리 나라에서의 남여의 발생 빈도도 1：4.9

정도로 여자에서 발생 빈도가 높았다고 보고3,6,11,12) 

하였다. 원인으로는 확실히 규명되지는 않고 있지만 

이 질환에서 결핵 반응의 양성율이 높다는 보고와, 활

동성 결핵 환자가 많다는 점 그리고 대동맥 병소에서 

결핵에서 볼 수 있는 육아종성 병변이 나타나는 점등

을 들어 결핵과의 연관성을 주장5)하였고, 전신 홍반

성 낭창(SLE), 류마치성 관절염과 비슷한 일반 전신 

증상이 있고, 젊은 여성에게서 호발한다는 점과 혈침 

속도의 증가, ANA, Rheumatoid factor, LE cell의 존

재및 감마 글로블린과 알파 2-글로불린의 증가등, 그

리고 혈청내 대동맥 및 폐동맥에 대한 순환 항체를 증

명 하여 자가 면역설을 주장13)하기고 한다. 일본에서

는 HLA BW 5214)와 그리고 인도의 한 보고자는 

HLA B5, B21과의 연관성을 들어 유전적인 요인들이 

관여한다고 보고3) 하였다. 본 질환의 분류는 침범된 

부위에 따라 Oota(1940)15)의 분류가 통용되며 이러

한 분류는 진단및 치료면에서 중요하다. 

Type Ⅰ：대 동맥궁이나 대 동맥에서 기시된 혈관

에 국한된 경우 

Type Ⅱ：흉부 하행 대동맥과 복부 대동맥에 국한

된 경우 

Fig. 2. Percutaneous transluminal balloon angioplasty
was done at the narrowing site of left renal 
artery(A), and well figured out the renal artery 
after angioplasty(B). 
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Type Ⅲ：Type Ⅰ과 Type Ⅱ의 혼합형 

Type Ⅳ：Type Ⅰ, Ⅱ, Ⅲ중의 어느형과 폐동맥이 

함께 침범된 경우 

NaKao 등16)은 Type Ⅲ 동맥염이 65% 정도로 가

장 흔하며 다음이 Type Ⅳ 동맥염이 많다고 보고하

였으나 보고자에 따라 폐동맥이 70%까지 침범 된다

는7) 보고도 있다. 본 증례에 있어서는 폐 우측 상엽을 

침범한 Type Ⅳ의 Takayasu동맥염으로 분류 할 수 

있었다. 임상증상은 침범된 동맥병소의 부위와 침범정

도에 따라 다양하게 나타나는데 Strachan은17)전신 

증상을 무맥전기, 무맥기, 폐쇄기로 분류 하였다. 활동

적 염증 시기인 무맥 전기에는 전신적 증상으로 발열, 

무기력감, 식욕부진, 구토, 복통, 관절통, 빈혈등 비특

이적인 증상이 나타나며, 무맥기 혹은 폐쇄기에는 허

혈 증상과 동맥 폐쇄에 기인하는 이차적인 증상이 나

타나, 침범된 혈관 부위에 따라 혈관 잡음, 사지의 파

행증, 상완 동맥 그리고 요골 동맥의 맥박 약화 내지 

소실, 상지에서 혈압 부동, 대퇴 부위의 맥박 약화, 신

성 고혈압, 심부전, 협심증, 간질 발작, 일시적 마비, 

시력 저하등이 나타난다. 진단은 임상 양상및 이학적 

소견과 흉부 X선, 도플러 및 단층 심에코도 촬영술등

이 진단에 도움이 된다고 하나22) 가장 확실한 진단 

방법은 흉부 및 복부 대동맥 조영 촬영술이며 이는 병

변의 위치뿐만 아니라 침범의 정도를 알수 있으며 최

근에는 흉부 MR영상을18,19) 이용하여 혈관 조영술를 

시행하기 어려운 환아에서도 조영제를 사용 하지 않

고 비교적 안전하게 조기 진단및 향후 추적 관찰에도 

유용하게 사용되고 있다. 그리고 MR영상의 또다른 장

점은 Takayasu 동맥염에서 흔하게 나타나며 심부전

의 원인이 될 수도 있어 중요한 예후 인자로 작용되는 

대동맥 폐쇄 부전증을 관찰7) 할수도 있으나 단점으로

는 대동맥궁에서 멀리 떨어진 분지의 질환시에는 진

단이 어렵고, 진단과 동시에 경피적 혈관 성형술이 필

요한 경우는 동맥 혈관 조영술이 반드시 필요하다. 치

료는 대개의 경우 고혈압에 의한 울혈성 심부전 및 뇌

혈관 합병증을 막기 위해 활동적 염증 소견을 보이는 

시기에는 항 고혈압제가 투여가 필요하며 실제 신동

맥 협착에 의한 고혈압증 환아에서는 captopril이 효

과적이라는 보고6)가 있다. 그리고 혈침 속도가 증가

하거나 C-반응성 단백이 양성소견을 보일때 스테로

이드제 투여로 대개의 경우 임상 증상의 호전을 보이

며 무맥증이 있던 환아에서 무맥증의 소실을 보고하

는 경우도 있으나 뚜렷하지 않으며 결핵 반응에 강양

성이 나올 경우 항 결핵제 치료(INH)를 같이 하는 것

이 좋다고 한다14). 외과적 치료로는 질병이 활동성 일

때는 동맥 내강의 재협착 및 폐쇄가 자주 나타나므로 금

Fig. 3. The well circumscribed perfusion defect is noted at the posterior segment of right upper lobe in RPO
view(A) and RT-LAT view(B) of lung perfusion scan. 

AAAA BBBB 
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기로 되어 있으나 폐색성 증상이 심한 경우 측로술, 인

공혈관 교체술, 혈관내 혈전 제거술등을 할 수 있다20). 

경피적 혈관 성형술은 Khalilullah 등21)이 처음으로 

Takayasu 동맥염에서 좁아진 병변 부위를 넓히는데 

사용된 이후 비교적 좋은 결과들이 보고22,23)되고 있

다. 경피적 혈관 성형술의 합병증은 출혈, 가성 동맥

류, 동맥 내강 폐쇄 및 동맥벽 절개 등이 보고24)되고 

있다. 본 환아처럼 신동맥를 침범하는 환아에서 경피

적 혈관 성형술은 약물 투여로 조절되지 않는 고혈압

이 있으며 협착 부위를 통한 압력차가 20mmHg 이상

이며 혈관 조영술상 동맥 내강이 최소한 70%이상 좁

아져 있으며 적혈구 침전 속도가 정상인 경우 시행하

며 시행후 잔류 협착이 20∼30%이상이며 협착 부위

를 통한 압력차가 10mmHg이상인 경우 재협착이 올 

가능성이 많은 것으로 보고23)하고 있다. 만약 재협착이 

나타나면 수술적 방법이나 경피적 혈관 성형술을 다시 

시도 할 수 있다. 예후로는 침범된 동맥의 부위와 범위 

그리고 폐색의 정도에 따라 다양하며 때로 급성 전격성 

경과를 보일수 있다. 보고자에 따라 5년동안 사망율이 

7%25)정도에서 60%26)까지 다양 하며 사망원인으로는 

심부전증, 뇌혈관 질환, 경동맥 혈전증등으로 보고27,28)

되고 있다. 본 환아는 스테로이드제 투여 및 좌측 신동

맥의 경피적 혈관 재건술후 잘 조절되지 않던 혈압이 

조절되는등 비교적 양호한 결과를 보였으나 향후 계속

적인 추적관찰이 필요할 것으로 사료된다. 

 

요     약 

 

저자들은 전신 강직성 경련 발작, 고혈압, 우측 상

지의 무맥증을 보이며 대동맥 계수형 감산 혈관 조영

술상 대동맥궁, 좌측 총 경동맥, 좌측 신동맥과 우측 

쇄골하 동맥을 포함한 부위에 불규칙한 양상의 협착 

소견 관찰되며 폐관류 검사상 우측 상엽의 결손을 보

여 Takayasu 동맥염 Type Ⅳ로 진단된 8세 여아에

서 약물 요법및 좌측 신동맥의 협착 부위에서 경피적 

혈관 조영술을 시행한 1례를 경험 하였기에 보고 하

는 바이다. 
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