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신장이식 환자에서 발생한 구진성 점액증의 1예
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Papular Mucinosis in a Renal Transplantation Recipient
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Papular mucinosis (PM, scleromyxoedema) is a rare dermatologic disease. It is histologically characterized by a focal dermal deposit 

of mucin within the skin. Although PM is accepted as an idiopathic disease in most cases, some authors argued that it may be 

a cutaneous manifestation of a systemic disease. Here, we describe a 68-year-old male kidney transplantation recipient with a 

complaint of intractable itching sensation on the forehead. We diagnosed the skin lesions as PM, which were improved after cyclo-

sporine dose reduction.
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Case Report

서  론

구진성 점액증(papular mucinosis, scleromyxoedema)은 

1906년 Dubreuilh(1)에 의하여 처음 기술된 질환이지만 그 

질환의 희소성에 의하여 어떠한 인자에 의하여 발병 및 악

화되는지 밝혀지지 못한 질환이다. 구진성 점액증은 안면

부 및 사지의 신측부에 호발하고, 소양감이 주된 증상이며, 

병리조직학적인 소견으로는 섬유모세포 증식과 비정상적

인 과도한 진피 내 점액 침착을 보이는 질환이다(1-3). 이

러한 질환은 별다른 치료 없이 자연치유가 되기도 하지만 

그렇지 않는 경우 극심한 소양증 및 피부형태 변화로 환자 

삶의 질을 저하시킬 수 있다.

구진성 점액증은 다양한 전신 질환과 동반되어 발생하

기도 하지만(4), 신장이식 환자에서 구진성 점액증이 발병

한 증례는 극히 드물고 국내에는 보고된 예는 없다. Braue 

등(5)이 신장이식을 받은 환자에서 구진성 점액증을 진단

하였고 자연 치유된 증례를 보고하였을 뿐이다. 이에 저자

들은 국내 성인 신장이식 환자에서 진단된 구진성 점액증

이 고식적인 치료에 반응을 보이지 않았으나 cyclosporine 

용량 조절 후에 호전된 1예를 문헌고찰과 함께 보고하고

자 한다.

증  례

환자: 68세 남자

주소: 이마 부위의 소양감을 동반한 구진성 홍반

현병력: 당뇨 신장병증으로 인한 말기신부전으로 내원 

14년 전에 생체 신장이식을 받고 꾸준히 외래 관찰 중인 
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Fig. 1. (A) Multiple, relatively well-demarcated, flesh or erythematous colored papules on the forehead. (B) Facial dome-shaped, 

skin-colored papules resolved 2 weeks after reduction of cyclosporine.

환자로 내원 4개월 전부터 특별한 유발요인 없이 이마에 

소양감을 동반한 구진성 홍반이 발생하였다. 이에 대한 치

료로 hydroxyzine HCl (Korea UCB, Seoul, Korea) 처방 후 

경과 관찰만 하였다. 내원 28일 전 안면부 구진성 홍반이 

서서히 악화되어 피부과 권고 하에 기존에 사용하던 cy-

closporine A (CsA, Novartis, Basel, Switzerland) 용량을 

150 mg/day에서 200 mg/day으로 증량하였다. 그러나 안면

부 피부병변 및 가려움증은 더욱 악화되어 외래에 내원하

였다. CsA 외 자가약 처방에 변화는 없는 상태였고, 한약 

복용력이나, 여행력은 없었다.

내원 당시 면역 조절 약제로 CsA 200 mg/day, mycophe-

nolatemofetil (MMF, Roche, West Sussex, United Kingdom) 

500 mg/day, deflazacort (Handok, Seoul, Korea) 6 mg/day

를 복용하였다.

과거력: 내원 24년 전 당뇨병을 진단받고, 14년 전 당뇨

에 의한 말기신부전으로 유지 혈액투석 받았다. 같은 해에 

생체 신장이식을 받았으며 현재는 만성거부반응 상태로 

외래 경과 관찰 중이었다.

진찰소견: 내원 당시 만성 병색을 보였다. 의식은 명료하

였고 혈압 120/70 mmHg, 체온 36.8oC, 맥박수 88회/분이었

으며 그 외 특이소견은 관찰되지 않았다. 이마는 국소적으

로 붉은색을 띠고 있었고 구진에 의한 안면 윤곽 변화가 

심하였으며, 피부병변은 차갑고 건조하였다(Fig. 1A).

검사소견: 말초 혈액검사에서는 백혈구 5,800/mm3 (호염

구 1.3%, 호중구 68.5%, 호산구 2.6%), 혈색소 13.3 g/dL, 

혈소판 299,000/mm
3이었다. 면역혈청검사에서 C-반응단

백은 0.3 mg/dL이었고, 혈청 생화학검사에서 혈중 요소질

소 35.8 mg/dL, 크레아티닌 2.05 mg/dL, 사구체여과율 35 

mL/min/1.73 m
2, 총 단백 6.2 g/dL, 알부민 3.8 g/dL, 칼슘 

9.0 mg/dL, 인 4.3 mg/dL, 아스파르테이트 아미노전달효소

/알라닌 아미노전달효소 22/35 IU/L, 전해질은 나트륨 137 

mEq/L, 칼륨 4.2 mEq/L이었고, 그 외 혈액검사에서 저밀

도지질단백 81 mg/dL, 고밀도지질단백 54 mg/dL, 당화혈

색소 8.7%, 갑상선자극호르몬 1.35 mIU/L, 유리티록신 

1.09 ng/mL이었다. A/G ratio는 1.43이었고, 혈청과 소변에

서 검사한 단백질 전기영동검사에서 단클론성 감마혈증의 

소견은 보이지 않았다. IgG 977 mg/dL, IgA 241 mg/dL, 

IgM 47 mg/dL이었으며, CsA 최저치는 134 ng/mL이었다. 

영상학적 소견: 심장의 크기는 정상이었으며, 과거 폐결

핵 후유증에 의한 양측 폐의 기관지 확장 소견은 이전 검

사와 큰 변화 없었다.

치료 및 임상경과: 피부병변의 진단을 위해서 외래에서 

펀치생검을 시행하였다. H&E 염색 상, 표피, 기저층과 망

상 진피층의 상부는 정상 소견을 보였으나, 망상 진피층의 

하부는 점액소(mucin)가 축적된 아교섬유가 확장된 소견을 

보였다(Fig. 2). Alcian blue 염색으로 점액소가 축적이 되어 

있음을 확인하여 구진성 점액증을 확진하였다(Fig. 3).

내원 초기 심한 소양증을 호소하여, 항히스타민제와 더

불어 국소 스테로이드 도포제(desoxymethasone)와 병변내 

부신피질호르몬제(triamcinolone) 주입과 같은 치료를 시

행하였다. 그러나 환자는 이마 부위의 구진성 홍반의 호전

없이 지속적으로 소양증을 호소하였다. 내원 28일 전 피부

과 협진을 통해서 CsA 용량을 150 mg/day에서 200 mg/day으

로 증량한 후 오히려 피부병변이 지속되고 악화되어 CsA의 

용량 조절과 피부병변이 관련이 있을 수 있다고 판단하였다. 

내원 1주일 후, CsA 용량을 200 mg/day에서 100 mg/day로 
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Fig. 2. A skin biopsy specimen shows (A) intact epidermis, deposition of mucinous materials (HE stain, ×40). (B) Deposition of mucinous

materials between the collagen bundles and around the sweat glands (HE stain, ×100).

Fig. 3. Histopathologic specimens. (A) Alcian blue staining showing the deposits of mucin in the dermis (×40). (B) Alcian blue positive

mucin deposits were found in the dermis (×100).

감량하여, CsA 최저치가 134 ng/mL에서 67 ng/mL로 감소하

였다. CsA 감량 2주 후, 이마 부위 소양증 및 구진성 홍반은 

호전되었다(Fig. 1B). 환자는 이후 별다른 이상 소견 보이지 

않아 본원 신장내과 외래 추적 관찰 중이다.

고  찰

대부분의 구진성 점액증은 치명적이지는 않지만 만성

적인 임상 경과를 보이고 극심한 소양증과 함께 홍반성 구

진을 동반하는 것이 특징인 질환이다(4). 단클론성 감마혈
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증과 갑상선 질환없이 극심한 소양증을 호소하는 환자에

서 구진성 발진 부위 피부생검을 시행한 결과 진피 내 점

액질 침착과 섬유아세포 증식을 보이면 구진성 점액증을 

진단할 수 있다(6). 진피 내 점액질 성분은 콘드로이틴

(chodroitin)와 헤파린(heparin)에 부착되어 있는 히알루론

산(hyaluronic acid)으로 구성된 산성 점다당질이라고 하

지만(7) 이러한 점액질 침착을 야기하는 원인에 대해서는 

명확하게 규명되지는 못하였다. 구진성 점액증은 피부병

변 단독으로 진단되기도 하지만 다양한 전신질환과 같이 

동반되기도 한다. 관련성 있는 전신질환으로는 내분비 질

환(갑상선 항진증, 갑상선 저하증), 악성종양(균상식육

종), 감염성 질환(상기도 감염과 연관된 경화부종), 결체

조직 질환(홍반성 루프스) 등이 있으며, 국내에서 보고된 

문헌에서는 신장암, 담석증, 지루성 피부염, 림프종 등이 

동반되었다고 보고하기도 하였다(8,9). 하지만, 국내에서 

신장이식을 시행한 환자에서 나타나는 구진성 점액증의 

증례는 보고된 바 없었다. 

아직까지 구진성 점액증의 원인에 대해서는 명확하게 

밝혀진 바는 없다. 많은 연구들에서 비정상적인 혈청 내의 

IgG에 관하여 언급하고 있는데 이는 구진성 점액증 환자

의 혈청이 섬유아세포를 증식시키고 DNA 합성을 촉진시

킨다는 사실이 밝혀졌기 때문이다(10). 하지만, 이상단백

질(paraprotein)을 혈청에서 제거한 후에도 섬유아세포의 

증식이 멈추지 않는 점은 아직 밝혀지지 않은 혈청인자가 

관여하고 있을 것이라는 점을 시사해준다(4). 이러한 모호

한 발병 원인 때문에 아직까지는 만족할 만한 치료 방법이 

확립되지 못한 것이 현실이고 단지 여러 가지 방법이 시도

되고 있을 뿐이다. 더구나 국소적인 구진성 점액증은 특별

한 치료 없이 자연 호전되는 경우도 있어서 적극적인 치료

가 필요할 지에 대한 의구심이 들기도 한다. 하지만 소아 

환자에서는 구진성 점액증이 자연 호전되는 경우가 종종 

보고되고 있으나, 성인의 경우 자발적인 호전은 흔하지 않

은 것으로 알려져 있기 때문에 구진성 점액증에 치료에 대

한 연구는 지속되고 있다(5). 최근에는 병변 내 부신피질

호르몬 주입 및 전신 투여, 혈장 반출법과 항암제

(mephalan) 또는 면역억제제(cyclophosphamide, CsA) 투

여, 광화학 요법(photochemotherapy), Vit-A 제제 등의 치

료가 효과가 있다는 보고들이 있다(9,11). 그러나 이러한 

치료들 역시 그 효과에 대해서 아직까지는 장담할 수는 없

다.

본 증례 환자는 장기적인 소양증을 호소하였고 고식적

인 치료에도 반응이 없기 때문에 피부조직검사를 시행하

여 구진성 점액증으로 진단받으나, 진단 후 구진성 점액증

에 대한 추가적인 치료에도 전혀 반응하지 않았다. 피부병

변 치료를 위한 CsA 용량을 증량 하였고 구진성 점액증 

확진 후에 추가적인 치료에도 불구하고 피부병변 및 소양

증은 더욱 악화되어 CsA의 용량 증가와 구진성 점액증의 

관련성을 고려하였다. 이러한 상황에서 CsA 용량을 100 

mg/day까지 낮춘 후에 피부병변 및 소양증이 빠르게 호전

되었다. 이로 미루어 CsA 용량이 구진성 점액증의 악화 및 

호전과 관련이 있을지도 모른다는 추측을 하였다. 그러나 

아직까지 신장이식 환자에서 흔히 사용되는 CsA이 구진성 

점액증과 직접적인 관련성이 있다는 보고는 없다. 단지 CsA

가 HT29-18N2 human colonic goblet cell line에서 세포 분화

를 촉진시켜서 점액(mucin)이 포함된 분비 과립세포가 증

가했다는 생체외(in vitro) 결과 보고만 있을 뿐이다(12). 오

히려 신장이식과 관련 없는 환자에서 발생한 구진성 점액

증을 CsA으로 치료된 사례가 있지만, 이때 사용한 CsA의 

최대 용량은 100 mg/day이었다(13). 신장이식 환자에서 

발생된 구진성 점액증 환자에 대한 국외 보고는 1예 뿐으

로 이때는 치료를 하지 않고도 구진성 점액증이 자연 치유

가 되었지만(5) CsA를 사용하고 있지 않았기 때문에 구진

성 홍반과 CsA 용량 간의 관련성을 논의할 수 없다. 이러

한 상황을 미루어 볼 때, CsA 용량과 구진성 홍반의 인과 

관계를 명확히 규명할 수 없다. 그렇지만 적어도 본 증례

는 CsA 용량 조절이 고식적 치료에도 반응을 보이지 않는 

구진성 홍반증을 가진 신장이식 환자에서 하나의 치료 수

단이 될 수 있음을 제시한다 할 수 있다.

만성 콩팥병 환자에서 소양증을 동반한 피부질환은 대

략 25%이지만(14), 신장이식 환자에서는 이에 대하여 조

사된 바가 없다(15). 이러한 상황에서 비록 국내에 처음 

보고하는 신장이식 환자에서 발생한 구진성 점액증 증례

이지만, 그동안 이 질환에 대해서 간과하고 지나쳤을 가능

성도 많을 것이다. 그러므로 신장이식 환자에서 안면부 혹

은 사지 신측부에 구진성 홍반을 동반한 만성 소양감을 호

소한다면, 구진성 점액증을 의심하여야 할 것이다. 또한 

일반적인 구진성 점액증이 아닌 신장이식 환자에서 발생

한 구진성 점액증의 경우에 고식적인 치료에도 반응을 잘

하지 않는다면, 악화인자로써 CsA 용량 조절을 고려할 것

을 증례를 통하여 제시하는 바이다. 
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