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A Case of Typical Cogan’s Syndrome with Aortitis
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  Cogan’s syndrome can accompany a variety of systemic vasculitides including aortitis. A 
45-year-old woman with a history of typical Cogan’s syndrome presented with orthopnea and 
exertional dyspnea. Echocardiography demonstrated severe aortic valve insufficiency. Computed 
tomographic angiography demonstrated active vasculitis affecting the ascending and descending 
aortas and also showed stenosis of the left subclavian artery, both renal arteries, the celiac axis, 
the superior mesenteric artery, and the right common iliac artery. She received high dose 
corticosteroid and then underwent an aortic valve replacement. This is the first case of Cogan’s 
syndrome with aortitis in Korea.
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Fig. 1. Initial axial views of computed tomographic angiography revealed a thickened vascular wall with delayed 

enhancement in the right carotid artery, aortic arch, and descending aorta (A). The 3-D reconstruction images 

showed focal or diffuse stenotic lesions of the major branches of the aortic arch and abdominal aorta (B). Black 

thick arrow, the left common carotid artery; black thin arrow, the right innominate artery and common carotid 

artery; white thick arrow, the left subclavian artery; white thin arrow, the right common iliac artery. 

서      론

  Cogan 증후군은 비매독성 사이질 각막염(interstitial 

keratitis)과 전정 청각 기능장애를 특징으로 하는 드

문 원인 불명의 염증성 질환으로 전신성 혈관염이 

동반되기도 한다. Cogan 증후군에서 가장 특징적인 

심혈관계 임상상은 대동맥염과 이로 인한 대동맥판 

부전이며 외국 연구에 의하면 Cogan 증후군 환자의 

10∼12%에서 대동맥 침범이 관찰된다 (1-3). 국내에

는 현재까지 4편의 Cogan 증후군 증례가 보고되어 

있으며 이중 박 등의 증례에서는 하지에 발생한 백

혈구파괴혈관염이 관찰되었다 (4-7). 하지만 대동맥 

침범은 보고된 바 없다. 저자 등은 대동맥염을 동반

한 Cogan 증후군 환자를 경험하였기에 이를 보고하

고자 한다.

증      례

  환  자: 45세 여자
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Fig. 2. The time-course of CRP and ESR levels during 

the immunosuppressive treatment of the patient. 

The dosage of azathioprine was increased to 150 

mg/day, that of cyclosporine to 100 mg/day, and 

that of methotrexate to 17.5 mg/week. black 

circles (●), CRP; white diamonds (◇), ESR.

  주  소: 1달 전부터 시작된 운동시 호흡곤란 

  현병력: 환자는 10년 전 갑작스런 청력 저하가 발

생하였으며 9년 전부터 간헐적인 충혈 및 시력 저하

의 증상이 있었다. 점차 청력 저하가 진행하여 6년 

전에 이비인후과에서 양측 감각신경성 청력 소실로 

인공 와우이식을 받았으며, 당시 안과에서 양측 사

이질 각막염이 확인되어 Cogan 증후군으로 진단받

았다. 인공 와우이식술을 시행한 2개월 후부터 양측 

손목 및 좌측 무릎 관절염이 발생하여 3년 전부터 

류마티스관절염 진단하에 methotrexate 7.5 mg/주 등

의 약물을 복용하였으며 2년 전 심잡음이 발견되어 

대동맥판막 부전으로 진단받고 보존적 치료를 받고 

있었다. 환자는 4달 전부터 발생한 기좌 호흡과 1달 

전부터 악화된 운동시 호흡곤란으로 본원 흉부외과

에 입원하였다. 

  환자는 구강 및 성기부 궤양, 피부 발진, 레이노현

상, 광과민증, 염증성 요통 및 부착부염, 연골부위 

종창 및 통증 등의 증상을 경험한 바 없었다.

  과거력 및 가족력: 특이 사항 없었다.

  진찰 소견: 입원 당시 생체 징후는 우측 상완 혈압 

148/81 mmHg, 좌측 상완 혈압 143/81 mmHg, 맥박 

112회/분, 호흡 20회/분, 체온 36.5oC이었다. 경부에서 

양측 경동맥 및 좌측 쇄골하 부위에서 잡음이 들렸

으며, 흉부청진상 폐수포음과 좌측 흉부상연에서 수

축기 및 이완기 심잡음이 들렸다. 복부 검진 상 복

수나 간, 비장비대는 동반되지 않았다. 요골동맥, 상

완동맥, 대퇴동맥 및 족배동맥의 맥박은 촉지되었으

며 팔과 다리에 부종은 관찰되지 않았다. 피부에 발

진은 관찰되지 않았으며 관절 진찰에서 활동성 관절

염의 소견은 없었다. 

  검사실 소견: 말초혈액 검사에서 백혈구 6,790/ 

mm
3
 (호중구 58.9%, 림프구 35.2%), 혈색소 10.3 g/dL, 

혈소판 315,000/mm
3
이었다. C-반응단백은 5.14 mg/dL

이었다. 매독반응 검사는 음성이었고 B형 간염 항원 

및 C형 간염 항체는 음성이었다. 간기능, 신장기능 

및 소변 검사는 정상이었으며 류마티스인자, 항핵항

체, 항-CCP 항체, 한랭글로불린은 모두 음성이었다. 

보체 C3 및 C4는 각각 134 mg/dL (참고치 70∼150 

mg/dL), 35 mg/dL (참고치 10∼35 mg/dL)으로 정상 

범위였다.

  방사선학적 소견: 흉부 방사선에서 심비대 소견, 

폐부종 및 우측 흉수가 관찰되었다. 수부 및 무릎관

절 방사선 사진상 관절강 협소나 골미란의 소견은 

관찰되지 않았다. 

  심혈관검사: 경흉부 심초음파 검사상 전반적인 심

실벽의 운동 및 좌심실 수축 기능이 저하되어 있었

으며(심실박출계수 44%) 소량의 심낭삼출이 관찰되

었다. 심한 대동맥판막 기능부전과 중등도의 삼첨판 

기능부전이 동반되어 있었으며 우심실 수축기압은 

75 mmHg이었다. 관상동맥 조영술 검사는 정상이었

다. 컴퓨터단층 혈관조영 검사상 상행 대동맥부터 

신동맥 아래 부위까지의 대동맥 및 우측 무명동맥

(innominate artery)에 활동성 혈관염이 관찰되었고(그

림 1A), 양측 경동맥, 좌측 쇄골하 동맥, 양측 신동
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Fig. 3. Computed tomographic angiography taken after 

21 months still revealed active aortitis.

맥, 복강동맥의 기시부, 상장간막, 우측 총장골동맥 

부위에 다양한 정도의 협착이 발견되었다(그림 1B).

  치료 및 경과: 활동성 대동맥염이 존재하여 고용

량 methylprednisolone을 정주하면서 중증의 대동맥 

판막 기능 부전에 대하여 대동맥판막 치환술과 삼첨

판막 성형술을 시행받았다. 술후 경구 prednisolone을 

서서히 감량하는 도중 급성 반응기 물질이 다시 증

가하여 prednisolone 증량과 함께 azathioprine, metho-

trexate 혹은 cyclosporine 등의 면역억제제를 추가하

였으나 급성 반응기 물질의 농도는 잘 조절되지 않

았고 1년 2개월 후 신동맥 협착에 의한 신성고혈압

으로 경피적 신동맥 중재적 성형술을 시행받았다(그

림 2). 이후 prednisolone, methotrexate 및 azathioprine

을 복합 투여 중이나 추적한 컴퓨터단층 혈관조영검

사에서 대동맥 분지의 협착의 진행이나 새로운 혈관 

침범은 없지만 활동성 혈관염이 남아 있는 상태이다

(그림 3). 

고     찰

  Cogan 증후군 환자의 15∼20%에서 사구체신염, 

정맥염, 백혈구파괴혈관염, 중등도 크기의 동맥염 등 

다양한 형태의 혈관염이 동반되는 것으로 보고되었

는데, 가장 특징적인 혈관염은 대동맥염으로 10∼

12% 환자에서 동반된다고 보고되었다 (1-3). 전신성 

침범이 없는 Cogan 증후군에서 약 50%에서 발생하

는 심각한 청력소실 이외에는 일반적으로 예후가 좋

으나 대동맥염이 발현된 경우 이의 합병증으로 사망

률이 증가하는 것으로 알려져 있다 (3,8). 

  염증성 안질환, 전정청각 증상 및 대동맥염 임상

상을 보이는 경우 베체트병, 재발성 다발성 연골염, 

Cogan 증후군, 베게너 육아종증, 거대세포 동맥염 

등을 감별하여야 한다 (9). 본 증례의 환자에서는 상

기 질환을 시사하는 특징적인 임상상이 없었고 과거

력상 감각신경성 청력소실과 양측 사이질 각막염이 

있어 전형적인 Cogan 증후군에 합당한 환자로 진단

하였다 (1-3). Cogan 증후군에서의 대동맥과 그 분지

의 침범 양상은 타카야수 동맥염과 동일한 양상인데 

(8), 타카야수 동맥염에서도 염증성 안질환이나 감각

신경성 청력 손실이 보고된 바 있다 (10,11). 하지만, 

본 증례의 환자는 타카야수 동맥염의 1990년 미국 

류마티스학회 분류 기준 (12) 중 쇄골하 심잡음 및 

혈관조영술 이상 두 가지 항목만 만족하고 타카야수 

동맥염에서 매우 드물게 발생하는 안질환 및 청각신

경 장애가 같이 존재하고 대동맥염보다 수년 앞서 

발생하였다는 점에서 타카야수 동맥염과 Cogan 증

후군 중첩보다는 Cogan 증후군에 의한 대동맥염으

로 판단하였다. 또한, 15∼23%의 Cogan 증후군 환자

에서 관절염이 동반되므로 본 증례에서 관찰되었던 

비미란성 소수관절염도 류마티스인자 및 항-CCP 항

체 음성인 류마티스관절염보다는 Cogan 증후군의 

전신성 임상상의 하나로 생각된다 (1,2). 

  Cogan 증후군의 안질환은 대부분 국소 치료로 반

응을 잘 보여 부신피질호르몬제제의 전신투여가 필

요하지는 않으나 청력소실은 고용량의 부신피질호르

몬제제 치료가 필요하며 부신피질호르몬제제의 용량
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을 감소시킬 목적으로 면역억제제를 사용할 수 있

다. 하지만, 고용량의 부신피질호르몬제제에 대한 반

응이 없는 경우 추가적인 면역억제제 치료에 대한 

반응도 크지 않은 것으로 알려져 있다 (3). 면역억제

제로는 methotrexate, azathioprine, mycophenolate, cy-

closporine, cyclophosphamide 등이 시도되었으나 Cogan 

증후군에서의 효과는 충분히 평가되지 않은 상태이

다 (1-3). 본 증례의 환자도 감각신경성 청력 소실에 

대한 부신피질호르몬제제에 대한 반응이 충분하지 

않아 결국 인공 와우이식술을 시행받았는데, 대동맥

염의 활동도를 조절하기 위하여 시도된 면역억제제

에 대한 반응도 기대에 비하여 크지 않았다. 

  최근에 부신피질호르몬제제 및 면역억제제 치료에 

불응하는 Cogan 증후군에서 종양괴사인자 차단제를 

이용하여 효과가 있음이 보고하였다 (13). 상기 증례 

보고들에서 대동맥염이 동반된 환자는 없었으나 기

존 약제에 반응이 없는 타카야수 동맥염에서도 종양

괴사인자 차단제가 성공적으로 사용된 보고가 있어 

(14) 본 증례의 환자와 같이 부신피질호르몬제제 및 

면역억제제에 반응이 없는 경우 고려하여 볼 수 있

을 것으로 생각된다.

요     약

  전형적인 Cogan 증후군 환자에서 특징적인 대동

맥염과 이로 인한 대동맥 판막 기능 부전이 동반된 

증례를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바

이다.
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