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= Abstract =

A Case of Wegener's Granulomatosis with Colitis

Hye Jin Won, M.D., Seong Hoon Han, M.D., Hye Kyeong Park, M.D., Hyo Seung Ahn, 
M.D., Hyun Min Lim, M.D., Jung Yeon Kim, M.D.*, Won Choong Choi, M.D.

Departments of Internal Medicine and Pathology*, Sanggye-Paik Hospital, 
Inje Universtiy College of Medicine, Seoul, Korea

  Wegener's granulomatosis is an uncommon disease that is characterized by granulomatous 
necrotizing vasculitis affecting small vessels. It typically targets the upper and lower respiratory 
tract and the kidney, but gastrointestinal involvement is rare. A 41-year-old man who has been 
already diagnosed with Wegener's granulomatosis by nasal cavity biopsy was admitted with 
bloody diarrhea and high fever. He had discontinued taking the immunosuppressive medication. 
His colonoscopic finding revealed colitis and ulcer lesions which biopsies show vasculitis and 
ill-defined granuloma. Therefore he was treated with systemic steroid and improved dramatically.
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서      론

  베게너 육아종증(Wegener's granulomatosis)은 전신

적인 소동맥과 소정맥을 침범하는 혈관염의 한 형태

로 조직학적으로 괴사성 육아종성 혈관염을 특징으

로 하는 드문 질환이다. 전형적으로 상부 호흡기계, 

폐 및 신장 등을 침범한다고 알려져 있으며 임상적 

증상으로 부비동염 및 비강 궤양, 폐 결절, 늑막 삼

출 및 사구체 신염 등을 특징으로 한다. 그 밖에도 
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Fig. 1. There were several ulcerative lesions with peripheral mucosal edema and petechiae in the 

ileocecal valve (A) and colon (B).

드물기는 하지만 안구, 관절, 피부 및 위장관계 등 

전신적으로 침범이 가능하며 침범한 장기에 따라 다

양한 임상 증상이 나타날 수 있다. 베게너 육아종증

의 위장관계를 침범한 사례에 대해서 몇 차례의 증

례 보고들을 통하여 알려져 있으나 (1) 국내에서 보

고된 사례는 아직 없었다. 이에 저자들은 이미 진단 

받은 베게너 육아종증 환자에서 발생한 대장염을 경

험하였기에 보고하는 바이다. 

증      례

  환자는 41세 남자로 1993년 코막힘, 비출혈을 주

소로 타 병원에서 비중격 조직 검사를 시행, 베게너 

육아종증을 진단 받았던 분으로 2004년부터 본원으

로 전원 되어 프레드니솔론 10 mg과 사이클로포스

파마이드 50 mg를 경구 복용하고 있었다. 내원 한달 

전 설사로 개인의원에서 대증 치료를 받은 후 호전

되었으며 내원 전일 다시 발열과 함께 하루 10차례 

가량의 혈변을 동반한 수양성 설사로 응급실을 방문

하였다. 특별한 음식을 먹거나 여행을 하지는 않았

다. 환자는 과거력에서 상기진단 외에 만성 C형 간

염 병력이 있던 상태였고 간수치가 증가하여 인터페

론 치료와 함께 두 달간 사이클로포스파마이드를 중

단한 상태였다. 내원 시 혈압은 110/80 mmHg, 맥박

수는 분당 117회, 호흡수는 분당 20회, 체온은 

38.0
o
C였다. 의식은 명료하였으며 급성 병색 소견이

었다. 흉부 진찰에서 특이 소견은 없었고, 복부 진찰

에서 복부의 압통이 있었으며 반발통은 없었다. 비

강 중격 점막에는 딱지가 있었고 2년 전부터 냄새를 

맡는데 장애가 있었다. 검사실 소견에서 백혈구 

5,640/mm
3
, 혈색소 13.3 g/dL, 혈소판 114,000/mm

3
이

었다. 생화학 검사에서 공복 혈당 112 g/dL, albumin 

4.2 g/dL, 총빌리루빈 1.2 mg/dL, 직접 빌리루빈 0.4 

mg/dL, AST 22 IU/L, ALT 25 IU/L, BUN 11 mg/dL, 

크레아티닌 0.8 mg/dL, 혈청 아밀라제 11 IU/L, 혈청 

리파제 163 IU/L이었다. 소변 검사에서 현미경적 혈

뇨, 대변 잠혈 반응 검사 1,502 ng/ml, 대변 백혈구 

5-9/HPF, CRP 11.4 mg/dL, HIV 항체 음성, 혈액 세

균배양 검사 및 대변 세균배양 검사는 음성이었다. 

면역 혈청검사는 C-ANCA 1：160배로 이전 검사 수

치와 차이 없었다. 입원해서 시행한 대장 내시경에

서 돌막창자판막 및 가로, 하행 결장 부위에 점막 

부종 및 궤양 소견이 관찰되었고(그림 1), 조직검사

상 혈관염과 육아종 소견을 나타내었다(그림 2). 이

와 같은 소견으로 프레드니솔론을 1 mg/kg/day로 증

량하여 치료하였고 증상 및 혈액 검사 등의 호전 보

여 환자는 퇴원하였다.

고      찰

  베게너 육아종증은 아직 원인이 정확히 밝혀지지 

않은 자가 면역질환으로 괴사성 혈관염과 육아종성 
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Fig. 2. (A) Chronic vasculitis with intravascular neutrophilic thrombi (arrow) in lamina propria on the ileocecal valve 

(H&E stain ×100). (B) Ulcer with ill-defined granulomas (arrows) on the colon (H&E stain ×200).

염증반응을 일으키는 전신 혈관 질환이다 (2). 진단

은 상기도의 염증, 흉부 방사선 검사상 이상소견, 현

미경적 혈뇨, 그리고 조직검사상 육아종성 염증의 4

가지 조건 중 2가지 이상을 만족시킬 때 내릴 수 있

다 (3). 본 환자는 부비동염 및 비출혈과 함께 진단

당시 현미경적 혈뇨가 있던 분으로 비중격에서 시행

한 조직검사 상 육아종성 염증소견이 있어 4가지 조

건 중 3가지를 만족시켜 베게너 육아종증으로 진단

되었던 환자였다. 베게너 육아종증의 경우 주로 호중

구 serine protease PR3에 대한 항체인 C-ANCA에 양

성 반응을 보여 약 75∼90%의 환자가 양성소견을 

보이며 myeloperoxidase 등의 항원에 대한 항체인 

P-ANCA는 약 20%만 양성 소견을 보인다. C-ANCA

는 민감도 87.1%, 특이도 93.6%로 매우 높아 진단에 

도움이 되며 질환의 활동성과 전신침범 범위 등과 

밀접한 연관을 보인다고 알려져 있다 (4). 베게너 육

아종증의 원인은 완전히 알려져 있지는 않지만 여러 

연구에서 PR3-ANCA가 베게너 육아종증과 밀접한 

연관성이 있을 뿐만 아니라 병리기전에 직접적인 역

할을 한다는 사실을 지지하고 있다 (5). 세포내의 

serine protease PR3가 표면으로 이동한 후 여기에 

ANCA가 결합할 때 매개되는 호중구의 활성화로 여

러 가지 사이토카인 등이 분비되며 이것이 혈관내피 

세포의 손상을 일으킨다는 것이 관찰되었다 (6). 그

밖에 T세포 매개성 면역기전이 관여한다는 사실은 

염증병소에서 T세포의 clonal expansion을 발견함으

로써 확인되었다 (7).

  베게너 육아종증은 주로 상기도 및 폐, 신장 등으

로 발현되며 위장관 및 소화관 침범은 드물다고 알

려져 있다 (8). Haworth와 Pusey는 45명의 베게너 육

아종증 환자 중 10%에서 위장관 증상이 나타났다고 

보고하였다 (1). 베게너 육아종증에서 위장관 증상 

발현시 침범 부위는 위장관 어느 부위라도 가능하고 

복통, 설사와 같은 비특이적인 증상이 주로 나타나

며 혈변, 복막염, 위장 천공 등을 드물게 일으키기도 

한다. 대개 진단 후 첫 2년 이내에 나타났는데 본 

증례는 13년 후에 증상이 나타났다 (9). 대장 병변의 

경우 허혈, 궤양성 변화와 점막의 부종 및 출혈 등 

비특이적인 소견이 관찰되므로 육안으로 다른 염증

성 대장질환과의 감별이 어렵다. 내시경적 조직검사

를 시행하더라도 조직병리학적 확진인 육아종성 괴

사성 혈관염을 보이게 되는 경우는 드물기 때문에 

베게너 육아종증의 진단에 어려움이 있다. 대장을 

침범한 경우는 전 세계적으로 11예가 증례 보고되었

으며 이중 조직학적으로 괴사혈관염을 보인 경우는 

단지 4예에 불과하다 (10). 본 환자의 경우에는 내시

경적 조직 검사에서 만성 혈관염 및 육아종 등 베게

너 육아종증의 특징적인 소견을 보여 다른 원인과 

감별할 수 있었다. 만성 C형 간염에서 인터페론 치

료를 시행할 경우 극히 드물게 허혈성 대장염이 발

생하기도 하여 본 환자에서 감별이 필요한데 인터페

론 치료중 나타나는 허혈성 대장염의 보고에 의하면 



― 대한류마티스학회지 제 14 권  제 4 호 2007 ―

― 378 ―

병력에서 인터페론을 치료 중에 발생하여 끊으면 호

전되는 경과를 나타내었고 본 환자에 있어서는 인터

페론 치료가 끝나고 두 달이 지난 상태에서 발생하

였으므로 경과에서 차이가 난다. 또한 이러한 경우

에 나타나는 허혈성 대장염은 점막 출혈 및 부종과 

궤양 등의 소견은 유사하지만 조직검사에서 혈관염

이나 육아종이 나타나지 않는 점으로 베게너 육아종

증에 의한 대장염과 감별이 가능하였다 (11). 베게너 

육아종증 환자의 위장관 침범 사례 중 위장관 천공 

등과 같은 치명적인 경우도 발생할 수 있으므로 가

능하면 빠른 시간 내에 스테로이드와 면역억제제를 

투여해야 한다 (9,12). 베게너 육아종증의 위장관 침

범은 드물게 발생하지만 장천공 등 심각한 합병증을 

초래할 수 있으므로 다양한 위장관 증세에 대한 세

심한 주의가 필요할 것으로 생각된다.

요      약

  베게너 육아종증은 전신적인 소동맥과 소정맥의 

괴사성 육아종성 염증을 일으키는 매우 드문 질환이

다. 이 질환은 전신적으로 침범이 가능하지만 전형

적으로 부비동염 및 비강 궤양 등의 상부 호흡기계 

및 폐와 신장 등을 주로 침범하며 소화기관을 침범

하는 경우는 드물다고 알려져 있다. 외국에서는 위

장관을 침범한 증례보고가 몇 건 있으나 국내보고는 

아직 없었다. 이에 본 저자들은 베게너 육아종증으

로 인한 대장염을 경험하였기에 보고하는 바이다.
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