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서 론

교원성질환은전신성질환으로서폐를침범할경우, 간

질성폐질환과흡인성폐렴, 세기관지염(bronchioli-

tis), 기질화폐렴(organizing pneumonia), 혈관염과폐포

출혈등을발생시킬수있는데특히미만성폐질환의형태로

간질성폐질환이흔히발생된다.

간질성 폐질환으로는 통상성 간질성 폐렴(usual inter-

stitial pneumonia, UIP)과 비특이성 간질성 폐렴(nons-

pecific interstitial pneumonia, NSIP)이가장흔하게발생

하는데 특발성 폐섬유화증(IPF) 등과의 감별이 어려울 수

있으나교원성질환에의하여발생할경우에는흉막을자주

침범하며, 폐상부를흔히침범하여섬유화를발생시키고기

관지확장증 발생빈도가높다.

일반적으로교원성질환에의한간질성폐질환은특발성

간질성폐질환(idiopathic interstitial lung disease, IIP)보

다예후는좋은편이며, 만성적인마른기침과진행성호흡곤

란 등의 특징적 증세와 양측폐 하부에서 들리는 미세 악설

음(fine crackles)은 다른 특발성 간질성 폐질환과 별다른

차이없이나타난다.

High-resolution computed tomography (HRCT) 소

견으로는 망상결절음영(reticulonodular shadowing)과

젖빛음영(ground glass opacity), 벌집모양(honeycomb

pattern) 등역시특발성간질성폐질환(IIP)과차이가없이

발생하지만교원성폐질환에서는폐결절, 흉막병변, 소기도

병변인 세기관지염, 기관지 확장증 등이 자주 나타나는 차
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특 집ILD in CVD

이를보여준다.

폐기능검사상에는역시제한성장애(restrictive pattern)

와확산능(diffusion capacity)의감소가크고, 안정시동맥

혈 산소 분압은 병이 아주 진행되기 전에는 비교적 정상소

견을보여준다.

본특집에서는각각의교원성질환에서발생하는간질성

폐질환의병리소견과병태생리, 임상적특성을열거하고최

근까지보고된치료에대해서알아보고자한다.

피부경화증(Scleroderma)

1. 임상양상

피부경화증(scleroderma)에서간질성폐질환은 흔한소

견으로환자의 70~80%까지병리학적으로나타난다. 폐증

상이피부경화증에선행하는경우는거의드물고, 대부분은

피부경화증의 진행과정에서 점차적 증상으로 표현된다. 노

작성 호흡곤란, 마른 기침이 가장 흔한 증상이며 폐섬유화

가방사선적으로보이지않을때에도호흡곤란이나타날수

있으며, 이는폐혈관염이동반되어있음을나타낸다.

진찰소견에서 가장 흔한 이상소견은 미세 악설음(fine

crackles)이양쪽폐하부에서관찰되는것이다. 폐섬유화는

우선적으로 폐의 하부에서 발생하고 점차적으로 폐하부

2/3 정도까지 확장되며, 방사선적으로 발견되는 간질성 폐

질환의빈도는25~65%로다양하다.

폐기능 검사에서 TLC (total lung capacity), VC (vital

capacity), FVC (forced vital capacity), 일산화탄소의

DLco (diffusing capacity for CO)가 감소된 제한적 장애

소견을보이나잠재된상태에서는정상폐기능을가지고있

으며, 이때는심폐운동시험을하면 간질성폐질환이있음

을증명할수있다.

폐확산능(DLco)이 간질성폐질환의정도를반영하는가

장좋은지표라고보고있으며, 일반적으로피부경화증에서

간질성폐질환이있는환자들은특발성폐섬유화증(IPF)을

갖고있는환자들에비해더나은생존율을보인다.

2. 병 리

피부경화증(scleroderma)의 폐섬유화 소견에서 UIP로

진단되면 특발성 폐섬유화증(IPF)과 형태학적으로 구분할

수없다. 초기에는간질성부종, 염증세포침윤, 섬유모세포

(fibroblast)의 증식소견이 나타나고 질병이 진행되면서 큰

낭종성폐포(cystic airspace)를보일수있으며전형적으로

수많은작은낭종(cyst)들이확장되면서간질섬유화및 기

관지주변의섬유화가함께발생한다.

폐고혈압은 폐실질에서 발생되는 기저 섬유화에 이차적

으로 나타나며 최근 피부경화증에서 발생한 간질성 폐질환

환자들의폐조직검사의병리소견은UIP보다NSIP 소견이

Figure 1.  Pulmonary hypertension in systemic sclerosis in a 46-
year-old woman.

Figure 2.  Fibrosing alveolitis in systemic sclerosis, in a 46 -year-
old woman.
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좀 더 흔하다고 보고되고 있고 follicular bronchiolitis도

종종보고되고있다.

BOOP (bronchiolitis obliterance organizing pneu-

monia), DAD (diffuse alveolar damage)는 상대적으로

피부경화증 환자에서 비교적 드물게 발생하지만 최근에 급

성이나아급성폐손상의비특이적소견으로보고되고있다.

3.  병태생리학

병인은 아직 잘 알려져 있지않으며 혈관적, 면역학적 연

관된염증가설이유력하며폐섬유화발생에복합적으로작

용할것으로생각된다. 폐모세혈관의내피손상의기전은아

직확실치는않으나, 피부경화증환자에서내피세포에작용

하는여러가지자가항체들이발견되어면역성손상을뒷받

침한다. 또한 초기 과정에서 매우 높은 수치의 Type I과

Type III collagen messenger ribonucleic acid (mRNA)

을가진활성화된섬유모세포들은 혈관에인접해서존재하

여섬유모세포활성화와조직의섬유화가모두혈관과관련

이 있음을 암시한다. 섬유화과정에서 콜라겐(collagen)의

생성에역할을한다고알려진 endothelin-1의증가가피부

경화증 환자들의 혈장에서 높게 발견되며 혈관내피세포에

서도증가된소견을보여준다.

Endothelin-1의 증가는 폐포 염증세포에서 분비되는

TNF-alpha, TGF-beta, IL-8에의해매개되는것으로추측

되고 있으며 피부경화증 환자의 폐모세혈관 내피세포에서

endothelin-1이 다른 성장인자(growth factors)들과 함께

섬유모세포의활성화에작용할것이라고보고있다.

또한간질성폐질환을가진피부경화증환자들은폐포내

에 중성구(neutrophils)와 호산구(eosinophils), 활성화된

대식세포를많이포함하고있고, 기관지폐포세척액내에서

림프구(lymphocyte)가증가된소견이자주나타나며 이런

소견은폐증세가없더라도폐섬유화로 진행되는초기과정

에있음을의미한다.

환자의 폐포 대식세포(alveolar macrophage)들은 정상

인의 폐포 대식세포 보다 더 많은 양의 superoxide anion

을 분비하고 IL-1, IL-6, TNF-alpha, fibronectin, growth

factor 등의 분비를비정상적으로 많이하여, 염증세포들을

모이게하고 adhesion molecule의발현을유도한다. 최근

보고에 의하면 피부경화증과 관련된 간질성 폐질환 환자들

에서 폐포 대식세포에서 IL-8 mRNA와 IL-8 protein의 증

가된 표현을 증명했는데, IL-8의 높은 수치는 폐포 내에서

중성구의증가와연관관계가있다.

결과적으로 기관지 폐포 세척액에 포함된 염증세포들은

활성산소(reactive oxidant species)들과 collagenase, neu-

trophil elastase들을증가시켜폐구조를손상시킬수있고,

혈관내에서응고체계를더욱활성화시킬수있다.

또한 비만세포(mast cells)는 간질 섬유모세포와 밀접한

관계가 있는것으로 알려졌는데, 비만세포의 비율과 his-

tamine과 tryptase의 수치는 폐섬유화가 있는 환자에서 더

높아서폐섬유화과정에영향을주는것으로생각되고있다.

결론적으로 염증세포와 면역 관련세포 들이 복합적으로

피부경화증 환자의 폐에서 손상과 복구 과정을 반복하면서

폐섬유화에영향을줄것으로 생각된다.

4. 치 료

폐포염이폐용적의감소와연관되어있다는개념에기초

해서 몇몇의 항염증약들이 피부경화증 폐섬유화의 치료에

이용되고있다.

코르티코스테로이드가폐섬유화치료에명확한효과는없

지만초기에이용했을때폐기능이향상되는것으로알려져

있고, Colchicine은 폐포대식세포에서 fibroblast growth

factors (FGF)의 분비를 억제하는 작용을 하나, 명확한 효

과가증명되지는않았다.

D-penicillamine은콜라겐형성을억제하여폐확산능을

향상시키지만, FVC는 호전되지 않는 면이 있고 Chloram-

bucil도 명확한 향상을 보이지 못했으나, Cyclophospha-

mide는 폐포염의 치료에 가장 성공적인 결과를 보여주어

중요한치료제로사용된다.

Cyclosporin A은 폐 섬유화 치료에서는 효과를 증명하

지 못했으나 피부 두께는 감소시키는 효과가 있었고 단일

폐이식은말기폐섬유화가발생된환자에서시행할수있으

나, 지속적인위식도역류로이식후에합병증이자주발생

할수있으며이식의유지가어렵다는문제점이있다.
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특 집ILD in CVD

류마티스 관절염(RA)

1. 임상양상

류마티스관절염(RA)에서간질성폐질환(ILD)은단순흉

부방사선(simple chest film) 소견상 1.6~5%의 비교적 낮

은빈도로발견되나HRCT에서는30~40%에서발견된다.

환자들의 41%에서 폐확산능(diffusion capacity) 감소

소견이 있고 이들 환자중의 약 50%에서 폐조직 검사에서

림프구가침윤된섬유화가보이면서, 더욱이무작위로선택

된환자들에서시행된폐생검의 80%에서간질성병변이발

견될정도로비교적흔히발생할수있다. 간질성폐질환을

가진 환자의 거의 반은 무증상이고 늑막과 폐의 병변은 명

확히 남성과 흡연자에서 증가하며 피하의 류마토이드 결절

이많거나, 혈중의 rheumatoid factor 또는 항핵항체(anti-

nuclear antibody)의역가가높으면간질성폐질환발생의

중대한 위험요소로 고려된다. 그러나 간질성 폐질환 (ILD)

의빈도와관절성질환의중증도와는연관성이없다.

또한 간질성 폐질환(ILD)의 상대적 위험은 non-M1M1

alpha 1-antitrypsin 환자들에서상당히증가되어있다. 폐

질환발병의평균연령은40~50대이다.

임상적 증세는 비특이적이나 점진적인 노작성 호흡곤란,

마른기침이가장흔한증상이다. 호흡곤란은질환의경과

에서 비교적 늦게 나타나는데 이는 다발성 관절염(polyar-

thritis)으로 인해 환자 들이 운동을 포함한 육체적 활동에

제한이있기때문이다.

청진소견상양측폐하부에서미세악설음(fine crakle)이

대부분의환자에서관찰되지만, 곤봉지(clubbing)는 IPF환

자에서보다드물게나타난다.

방사선적 소견은 다른 교원성 질환에서 기인한 간질성

폐질환과 구별되지 않으며, 단순 흉부방사선에서 초기 섬

유화를가진환자들은정상으로보이다가병변이망상결절

(reticulonodular) 형태로폐하부부터점차진행되면서나

타난다.

말기섬유화로진행되면전형적인벌집모양(honeycom-

bing pattern)이 발생하고 흉막액이 동반되는 경우가 일반

적이다. IPF 및 다른교원성질환에서와마찬가지로HRCT

는 RA에서 간질성 폐질환의 평가에 단순가슴사진(simple

chest film)보다훨신높은정확도를보이며젖빛음영, 폐하

부의 벌집모양, 기관지 확장(bronchiectasis) 및 폐기종을

포함하는 병변을 흔히 보인다. HRCT는 단순가슴사진에서

Figure 3.  RA with fibrosing alveolitis in a 47-year-old woman. CT
scan shows honeycombing, irregular linear hyperatte-
nuating areas in the basal areas of both lungs.

Figure 4.  RA with NSIP in a 48-year-woman. CT scan shows
patchy distribution of irregular linear hyperattenuating
areas and ground glass attenuation in both lungs.
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정상소견을보이는RA환자들에서상당부분간질성폐장염

을 발견할 수 있어 단순방사선에서 적은 변화 또는 간질성

폐질환의위험인자가있는모든RA환자들에서시행할필요

가있다.

2. 병 리

RA와 관련된 간질성 폐질환의 병리소견은 IPF를 포함한

다른 교원성 질환들과 구분되지 않는다. 병변들은 초기 세

포침윤 정도에서 벌집 모양(honeycombing)을 가진 말기

섬유화까지다양하게나타날수있고, 이중UIP가가장빈번

한 병변이나 nonspecific interstitial pneumonia (NSIP),

desquamative interstitial pneumonia (DIP)나 bronchi-

olitis obliterans with organizing pneumonia (BOOP)소

견도비교적자주발생한다. 또한면역글로부린과류마토이

드인자의 침착이 있는 proliferative bronchiolitis나 con-

strictive bronchiolitis 소견이보일수있고, 이들환자들에

서는 빠르게 진행하는 기도 폐쇄가 나타나며 종종 치료에

반응이없어예후가나쁠수있다.

이 외에도 소기도를 따라서 림프구의 침윤과 germinal

center를동반한 follicular bronchiolitis가발생될수있다.

소기도 병변과 함께 전체 RA환자의 방사선소견상 약

0.2%에서 necrobiotic nodule이 발견되며실제로조직병

리 소견에서는 더 자주 관찰된다. 결절의 크기는 다양하고

주로흉막과연접한부분에호발한다. 조직소견상중심부에

fibrinoid necrosis가 있으면서 주변에 조직구(histiocyte),

거대세포(giant cell)들이 있고 종종 육아종(granulomas)

이형성되어있다.

3. 병태생리(Pathophysiology)

RA환자의폐포벽에는일반적으로염증세포와폐포대식

세포(alveolar macrophages)에서 활성화 될 수 있는 면역

복합체가 존재하며, 중성구 폐포염(neutrophil alveolitis )

이임상적으로간질성폐질환을가진RA환자들에서자주발

견되고 기관지 폐포세척액에서 중성구의 비율이 높을수록

폐확산능의감소와연관되어있다. 이들환자들에서는중성

다핵구가 활성화되면서 myeloperoxidase, collagenase,

elastase의분비가증가되어있으며기관지폐포세척액에서

procollagen peptide가다량포함되어있고면역복합체의

농도와 히스타민(histamine) 수준 역시 현저하게 증가되어

있는특징이있다. 

임상 증상이 발현되지 않은 림프구성 폐포염(lympho-

cytic alveolitis)이 정상 폐방사선과 폐기능을 가진 환자들

의약1/3에서발견되며, 이들환자들에서도 폐포대식구는

활성화되어 superoxide anion, fibronectin, TNF-alpha

를증가시키며이런현상은임상적으로간질성폐질환을가

진환자들에서더자주발견된다.

간질성 폐질환을 예측할 수 있는 위험인자로는 남성, 혈

청내 ANA 수치가높거나말초혈액 CD4 림프구비율이높

은 경우이다. 또한 간질성 병변의 발달에서 Proteinase -

antiproteinase 불균형이non-M1M1 a1-antitrypsin 표현

형을가진RA환자들에서상대적으로간질성폐질환의발생

위험이증가하는것으로알려져있다.

4. 치 료

IPF와 비교하여 RA와 관련된 간질성 폐질환은 대부분의

연구에서폐기능의악화가비교적천천히진행되며더나은

Figure 5.  RA with necrobiotic nodule in a 47-year-old woman.
High-resolution computed tomography shows a rheu-
matoid nodules located in the both lungs.
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예후를 가진 것으로 알려져 있다. 그러나 5년 생존율은 약

39% 정도이다. 적은 경우에 자발적 치유를 보이는 경우도

보고되나 면역억제 치료와 혈장 교환술(plasmapheresis)

에도반응을잘안보이는경우도보고되어있다.

IPF에서 처럼, 기관지 폐포세척액내에 lymphocyto-

sis(〉11%)는치료에좋은반응를보이고 반면중성구비율

이높으면 대개나쁜예후를보인다.

폐조직 소견상 세포성 염증 병변(NSIP cellular type,

DIP)과 BOOP는 치료에 비교적 잘 반응하며, 좋은 예후를

보인다.

코르티코스테로이드는 일차적 치료제로 이용되고 있으

며, 초기에 보통 프레드니손(prednisone) 1mg/kg/day을

6~8주간 사용하고 순차적으로 임상적, 폐기능을 평가하면

서감량한다.

코르티코스테로이드의 치료 반응은 매우 다양하며 초기

반응이있을때는장기간으로유지한다. 이외에methotrex-

ate, azathioprine, cyclophosphamide가 초기 치료에 단

독또는프레드니손과복합으로이용할수있다.

따라서코르티코스테로이드에반응이잘안될경우코르

티코스테로이드와azathioprine, cyclophosphamide 또는

methotrexate를 복합적으로 사용하거나 cyclosporine을

사용할수있다. 다만진행된간질성폐질환이있을경우는

재발의 가능성을 배제할 수 없으나 단일 폐이식(single

lung transplantation)이우선적으로고려되어져야한다.

5. Rheumatoid pneumoconiosis

Rheumatoid pneumoconiosis는 Caplan’s syndrome

으로 알려져 있으며 RA 환자에서 다수의 폐결절이 있으면

서광산먼지에노출력이있을때정의되어진다. 대부분환

자들은본격적인질병의발생이전에는경증의진폐증정도

만있지만점차진행하여 RA를가진광부의 50%에서점진

적인 중증 폐섬유화증으로 진행된다. Caplan’s syndrome

A B

Figure 6.  Systemic lupus erythematosus and acute lupus pneumonitis CT scans (3-mm collimation) obtained with lung window at the
levels of the aortic arch (A) and lingular segmental bronchus (B) show airspace consolidation in the right upper lobe and ground-
glass attenuation in the left upper lobe. Bronchial dilatation is seen in the consolidation in the right upper lobe (RadioGraphics
2002; 22: S151-S165). Images by courtesy of Kyung Soo Lee, MD; Samsung Medical Center, Sungkyunkwan University School
of Medicine.
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환자에서는 대부분 류마토이드 인자를 폐결절 조직에서 발

견할 수 있고, 혈중의 류마토이드 인자들도 전체 환자의

70%에서발견될정도로높은분포를보인다.

전신성 홍반성 낭창
(Systemic Lupus Erythematosus)

1. 임상양상

SLE환자에서만성적폐섬유화는비교적드물며, 급성루

푸스 폐렴(acute lupus pneumonitis) 또는 폐포 출혈(al-

veolar hemorrhage) 형태가 자주 나타난다. 급성 루푸스

폐렴은 감염원이 없는 열성 폐렴 형태이고, 폐포 출혈시에

는기관지폐포세척술시 haemosiderin을함유한폐포대식

세포를 흔히 관찰할 수 있다. 증세로는 호흡곤란, 빈맥, 기

침, 열, 흉막통, 객혈 등이 나타나고 가슴 방사선에서 전형

적으로 편측 또는 양측의 경결(consolidation)이 주로 폐

지저부에 관찰 되는데 흉막액이나 무기폐가 연관되어 나타

나기도한다.

2. 병리소견과병태생리

급성루푸스폐렴(acute lupus pneumonitis) 및폐포출

혈(alveolar hemorrhage)증후군에서 병리소견은 간질성

폐렴(interstitial pneumonitis), hyaline membranes, 폐

포괴사 및 부종, 미세혈관 색전증(microvascular throm-

bosis) 등의소견이보이고혈관염의증거없이동맥과정맥

에다핵세포의침윤등이나타난다. 폐포벽의섬유화(alve-

olar septal fibrosis)는 폐포 출혈이 반복되면서 나타날 수

있고세포벽과간질, 내피세포를따라 IgG, C3가침착된소

견을 보여줘서 면역 복합체 침착에 의해 폐포 손상이 발생

된다는가설을뒷받침한다.

일부환자의기관지폐포세척액에서획득되어진CD8 세

포, CD56/CD16/CD3 (NK) 세포의 수는 폐확산능과 역비

례의관계가있고내쉰공기에서높은 nitric oxide (NO)가

발견되는 데, 이는 폐에서 염증과정의 진행에 의해서 발생

하는것으로추측된다. 만성간질성폐렴은흔한소견은아

니지만UIP, NSIP, BOOP 등이보고되어있다.

3. 치 료

SLE에서 사망의 주요한 원인은 감염이기 때문에 폐침범

의원인으로감염을배제하는것이첫단계이다. 급성루푸

스폐렴에서 전체사망률의 50%가발생할수있어 이런경

우즉각적인코르티코스테로이드, 면역억제제, 혈장교환술

(plasmapheresis) 등이치료로이용되고있다. 일반적으로

azathioprine (2~2.5mg/kg~1/day), cyclophosphamide

(2mg/kg-1/day) 같은면역억제제와함께코르티코스테로

이드(1~2mg/kg-1/day) 병합 치료가 좋은 방법으로 광범

위하게 보고되고 있으나 만성으로 섬유화가 진행된 상태에

서는효과가제한적이다.

피부 근염(Dermatopolymyositis)

1. 임상양상

피부근염(DPM) 환자의 5~9%에서 간질성 폐질환이 발

견되고있으며, 임상적표현형은3가지형태로나타날수있

는데①Hamman-Rich syndrome과비슷하게급성열, 호

흡곤란, 폐침윤이 발생하면서 빈번히 빠르게 진행하는 형

태, ② 방사선적 이상이 서서히 나타나며 천천히 진행하는

노작성호흡곤란을가진형태, ③ 증상은없으나방사선소

Figure 7.  SLE with NSIP in a 42-year-old woman. CT scan shows
patchy distribution of irregular linear hyperattenuating
areas and ground glass attenuation with traction bron-
chiectasis in both lungs.
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견과폐기능이상을가지는형태를보일수있다.

일반적으로단순방사선소견상양측폐기저부에침윤을

자주 나타내고 HRCT상에는 흉막이상과 젖빛음영, 다발성

경결등이나타날수있다. 폐기능은제한성장애와폐확산

능(DLCO)감소를보인다.

혈청항체검사상Anti Jo-1 antibody가피부근염에서간

질성 폐질환과 연관된 주된 중요 표지자이며, PL-7 (thre-

onyl - transfer RNA synthetase)항체와 PL-12 (alanyl -

transfer RNA synthetase)항체가연관이있는것으로알려

져있다.

2. 병리및병태생리

피부근염(DPM) 폐에서 나타나는 주된 병리적 소견은

BOOP, UIP, NSIP, DAD (diffuse alveolar damage) 이다.

BOOP에서는 종말 세기관지 안으로 염증성 폴립이 돌출되

어있는특징이있으며NSIP와함께비교적좋은예후를보

이나UIP소견을보일때에는예후가나쁘다.

DAD는폐포손상이광범위하게발생하면서폐포벽부종

과함께 fibrin 침착과 hyaline membrane형성이특징적으

로나타나고역시예후가나쁘다.

3. 치 료

코르티코스테로이드가 BOOP과 같이 발열, 호흡곤란을

보이는경우효과있다고되어있으며반면UIP소견을보이

는환자는치료에대한반응이약해, 5년생존율이33%정도

이다.

피부근염에 의한 간질성 폐질환에서 코르티코스테로이

(1~2mg/kg-1/day)와 cyclophosphamide (2mg/kg-1/

day)의 병합 치료가 초기 치료에 좋은 반응이 있음이 보고

되었고, 특히 기관지 폐포 세척액에서 중성구나 호산구 폐

포염을 가진 환자에서 간질성 폐질환 발생이 높아서 이들

환자에서는 면역억제제 조기 치료가 필요하고 예후와 관련

해서는고령환자, 짧은질환기간, 연하곤란, 초기관해유도

치료의실패가있을시에경과가나쁜경향이있다. 

쉐그렌 증후군(Sjögren’s Syndrome)

쉐그렌 증후군에서 간질성 폐질환의 발생은 일반적으로

드물며, 발생형태로는 follicular bronchiolitis에서부터가

성 림프종(pseudolymphoma), 악성 림프종를 포함한

lymphoid interstitial pneumonia의 형태가 비교적 흔하

지만, 벌집모양(honeycombing)을 가지는 말기 폐섬유화

로의진행은드물다.

최근에는 BOOP, 범발성 세기관지염(diffuse panb-

ronchiolitis)도발생됨이보고되었다.

기관지 폐포 세척액 분석 결과에서 정상 소견을 가진 환

자들보다 폐포염를 가진 환자들은 면역글로부린, beta2 -

microglobulin, 류마토이드 인자, 항핵항체(antinuclear

antibodies)가높게나타난다.

특히 CD8+림프구 의 비율이 임상경과와 관련성이 높은

데, 기관지 폐포 세척액에서 CD8+림프구가 증가하면서

CD4+/CD8+ 비율이감소된환자들은빈번한기침, 호흡곤

란, 간질성 폐질환의 방사선적 소견, 폐기능의 이상이 더욱

자주보인다.

아울러쉐그렌증후군을가진환자들에서자연살해세포

(natural killer cell)의 기능이 약해져 있고 폐 림프구에서

IL-2의생산이감소된현상이나타나는데이러한것들은폐

Figure 8.  Dermatopolymyositis. High-resolution computed tomo-
graphy at the level of the hila shows a bronchiolitis obli-
terans with organizing pneumonia pattern (ERJ 2001;
18: S32, 69s-80s).  
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에서 림프구 매개 염증 반응이 발생하여 병변이 발생함을

뒷받침한다.

병리소견상 lymphoid interstitial pneumonia는양성으

로 생각되나 일부 환자에서는 전암 상태일 수 있으며 빈번

하게 follicular bronchiolitis가같이존재한다.

치료제로서스테로이드와면역억제제는침샘등이침투

된 환자들의 약 절반정도에서 효과가 있음을 보였고

chlorambucil은일부환자에서극적인

호전을 보인다는 보고가 있다. 반대로

일부 환자들에서는 강력한 화학치료에

도 불구하고 림프종(lymphoma)으로

발전되어예후가나쁘다.

Mixed Connective
Tissue Disease (MCTD)

MCTD환자에서 폐침범은 20~85%

에서보고되어있으며간질성폐질환의

발생은 UIP와 NSIP가 잦은 것으로 알

려져 있다. MCTD에서 나타나는 간질

성폐질환의임상양상은피부경화증에

서와 비슷하고, 병리소견상 폐포 염증

과정과 점진적으로 벌집양상(honey-

comb)으로 진전되면 UIP소견을 보이

면서특발성폐섬유화증과비슷한양상을보인다. 일반적으

로섬유화의정도는피부경화증이동반된환자들에서더심

하다. 폐기능에서는 폐확산능 장애가 67%정도에서 보이고

50%에서는 제한성 장애가 보고되어 폐확산능이 MCTD에

서 폐기능을 평가하는 가장 민감한 지표가 된다. 치료제로

코르티코스테로이드와 chlorambucil, cyclophosphamide

같은 제제들이 급성 치료에 효과적이라고 보고되었으나 일

Figure 9.  Dermatomyositis and usual interstitial pneumonia (A, B) CT scans obtained at the levels of the bronchus intermedius (A) and
liver dome (B) show patchy areas of ground-glass attenuation and irregular linear hyperattenuating areas with random distribu-
tion in both lungs. (C) Photomicrograph (original magnification, x 12.5; H-E stain) shows irregular interstitial fibrosis (arrows) and mo-
nonuclear cell infiltration with subpleural predominance. Germinal center formation is also seen (arrowheads) (RadioGraphics
2002; 22: S151-S165). Images by courtesy of Kyung Soo Lee, MD; Samsung Medical Center, Sungkyunkwan University School
of Medicine.

A B C

A B

Figure 10.  Sjögren’s syndrome and lymphoid interstitial pneumonia (A) CT scan shows
centrilobular nodules and branching linear structures (straight arrow) in the right
lung. Many thin-walled cysts (curved arrows) were seen in both lungs. (B) Photo-
micrograph (original magnification, x 20; H-E stain) shows diffuse lymphocyte infiltra-
tion in the peribronchovascular interstitium and surrounding alveolar septa (arrows)
(RadioGraphics 2002; 22: S151-S165). Images by courtesy of Kyung Soo Lee,
MD; Samsung Medical Center, Sungkyunkwan University School of Medicine.
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특 집ILD in CVD

부 피부경화증양상이 위주로 나타나는 환자들에서는 스테

로이드또는면역억제제치료가비교적효과가덜한편이다.

결 론

폐에간질성폐질환을발생시킬수있는교원성질환으로

는피부경화증, 류마티스관절염, 전신성홍반성낭창(SLE),

피부근염, 쉐그렌 증후군(Sjögren’s syndrome), mixed

connective tissue disease 등이 있으며, 각각의 교원성 질

환에따라다양한형태의간질성폐질환이나타날수있는데

병리소견으로는 usual interstitial pneumonia (UIP), des-

quamative interstitial pneumonia (DIP), nonspecific

interstitial pneumonia (NSIP), lymphoid interstitial

pneumonia (LIP), bronchiolitis obliterans with organi-

zing pneumonia (BOOP), bronchiolitis, diffuse alveo-

lar damage (DAD) 등이대표적으로나타난다.

임상양상, 예후, 치료반응은동반된간질성폐질환의병

리적소견과기저의교원성질환(collagen vascular disea-

se)이무엇이냐에따라다양하게나타나지만일반적으로특발

성간질성폐질환(idiopathic interstitial lung disease)에의

한폐병변보다치료에대한반응과예후가비교적좋은편이다.
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Peer Reviewers Commentary

최근 우리나라에서도 교원성 질환의 빈도가 증가함에 따라 이에 합병되는 간질성 폐질환의 빈도 또한 증가 추세에 있어
임상 의사들의 관심이 증가하고 있다. 본 논문은 이러한 시점에서 이들 질환에서 나타나는 다양한 간질성 폐질환에 대한
병태 생리, 임상적 특징과 치료에 대해 광범위한 내용을 적절하게 기술하고 있다. 교원성 질환에서 간질성 폐질환의 합병
은 주요 사망 원인 중 하나이며, 치료 약제의 부재 및 치료 성적의 부진 등으로 임상 의사로부터 관심을 받지 못했지만,
최근 CT의 발달로 교원성 질환에서 폐합병증의 조기진단이 가능하며, 적극적인 면역억제제의 사용에 따른 임상 경과의
호전 등이 보고되면서 관심이 높아지고 있는 실정이다. 하지만 교원성 질환에서 임상적으로 중요한 간질성 폐질환의 빈
도, 진단에서의 폐조직 검사의 역할, 폐합병증의 진단 방법 및 적절한 치료 방법 등이 구체적으로 확립되어 있지 않고 치
료효과를입증할만한대조연구가적은실정이어서향후신뢰있는전향적연구가필요함을인식하여야하겠다.

[정리:편집위원회]


