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유방의 종괴로 발현된 항호중구세포질항체 음성 육아종 다발혈관염
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Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a disease char-

acterized by a granulomatous necrotizing vasculitis of the 

small vessels, along with the presence of antineutrophil cy-

toplasmic antibody (ANCA), serologically. GPA is a multi-

system disease, in which the diagnosis is frequently based 

on respiratory and renal manifestations, with rare breast 

invasion. To date, several cases of breast invasion by GPA 

have been published, and most cases have been positive for 

ANCA. However, ANCA-negative forms of breast invasion 

by GPA are extremely rare and have not been reported 

in Korea thus far. Therefore, we report a case of 

ANCA-negative GPA in a 70-year-old woman, who was ini-

tially presented with a localized palpable mass in the left 

breast.

Key Words. Granulomatosis with polyangiitis, Antibodies, 
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서      론

 육아종 다발혈관염은 특징적인 병리소견인 육아종성 병

변과 괴사성 혈관염 소견을 보이는 원인 미상의 자가 면역

성 질환이다 (1). 주로 침범하는 장기는 폐와 신장이지만 

신체의 모든 장기를 침범 할 수 있는 것으로 알려져 있다 

(2). 미국류마티스학회(American College of Rheumatology) 

진단 기준에 의하면 1) 5개 이상의 적혈구 또는 적혈구원

주를 포함하는 요침전물, 2) 결절, 공동, 고정된 침윤 등을 

보이는 비정상적인 흉부방사선 영상, 3) 조직검사 결과 육

아종성 염증, 4) 구강궤양 또는 코 분비물의 네 가지 조건 

가운데 두 가지 이상을 만족할 때 육아종 다발혈관염을 진

단 할 수 있으며 민감도는 88.2%, 특이도는 92%로 알려져 

있다 (1). 이러한 육아종 다발혈관염은 드물게 유방을 침범 

할 수 있으며 국외에는 다수의 증례가 보고되었다 (3). 그

러나 항호중구세포질항체(Antineutrophil cytoplasmic anti-

body, ANCA) 음성을 보이면서 유방을 침범한 육아종 다발

혈관염은 드물며, 특히 국내에서는 아직까지 보고된 예가 

없다. 이에 저자들은 유방의 종괴로 내원한 환자에서 조직 

검사로 진단된 항호중구세포질항체 음성 육아종 다발혈관

염 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고 하는 바이

다.
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Figure 1. (A) Breast ultrasonography shows the lesion which is the prominent superficial vessels with diffuse wall thickening (arrows) 

and increased echogenicity of subcutaneous fat, surrounding them (arrow heads). (B) Follow-up breast ultrasonography after treatment 

shows the lesion is replaced by normal vessel conditions and does not obtain increased echogenicity of subcutaneous fat anymore.

Figure 2. Histopathologic specimen of the breast demonstrates 

granulomatous inflammation in the small artery, media (arrow) 

and fibrinoid necrosis with neutrophilic infiltration in small artery, 

intima (arrow heads) (Hematoxylin and eosin, original magnifi-

cation ×200).

증      례

 환  자: 70세, 여자

 주  소: 내원 1개월 전부터 발생한 유방의 종괴 

 현병력: 내원 1개월전부터 미열과 관절통 등 전신 증상과 

함께 왼쪽 유방에 종괴가 만져지면서 국소적인 발적이 동

반되어 2차 병원을 방문하였고, 유방암을 감별하기 위해 

시행한 절제 생검에서 혈관염이 의심되어 본원으로 전원 

되었다.

 과거력 및 사회력: 특이 사항 없음

 이학적 소견: 내원 당시 활력징후는 혈압 100/60 mmHg, 맥

박 64회/분, 호흡수 20회/분, 체온은 37.0oC였다. 두경부 진

찰 결과 결막의 창백이나 공막의 황달 소견은 관찰되지 않

았고 경정맥 울혈이나 경부 림프절이 촉지되는 소견은 보

이지 않았다. 심음은 규칙적이고 잡음은 들리지 않았으며 

호흡음은 정상이었다. 좌측 유방에는 국소적 발적을 동반

한 종괴가 촉지 되었다. 복부는 부드러웠으며 장음은 정상

이었고 복부에 압통 및 반사 압통은 보이지 않았다. 상지 

및 하지의 오목 부종이나 신경학적 이상 소견도 관찰되지 

않았다. 

 검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 14,280 /mm3, 혈색

소 12.3 g/dL, 혈소판 680,000 /mm3이었다. 적혈구 침강 속

도는 67 mm/hr (정상 0∼20), C-반응 단백은 21.03 mg/dL 

(정상 0∼0.5)이었고, B형 간염 항원(HBs Ag) 및 C형 간염 

항체(HCV Ab)는 음성이었다. 일반화학검사에서 요질소

(BUN) 16.5 mg/dL (정상 6∼20), 크레아티닌(Creatinine) 

0.66 mg/dL (정상 0.5∼0.9), 전해질은 Na+ 137.8 mmol/L, 

K+ 4.4 mmol/L, Cl− 99.9 mmol/L이었다. 간기능 검사에서 

AST 20 U/L (정상 0∼37), ALT 35 U/L (정상 0∼41), ALP 

238 U/L (정상 35∼130), 총 빌리루빈은 0.26 mg/dL (정상 

0∼1.2), 총 단백질과 알부민은 각각 6.4 g/dL (정상 6.6∼

8.7), 3.2 g/dL (정상 3.5∼5.2)로 측정되었다. 소변검사에서 

단백뇨는 없었으며 요현미경검사 결과 적혈구 50∼99개로 

혈뇨가 관찰되었다. 항핵항체는 1 : 80이었고, 항호중구세

포질항체는 음성이었다. 

 방사선 소견: 단순 흉부 방사선 사진 및 흉부 컴퓨터 단층촬

영에서 육아종은 관찰되지 않았으며 두경부 검진 및 부비

동 방사선 검사에서도 특이소견은 없었다. 유방 초음파에서 

좌측 1시 방향으로 유두에서 4 cm 떨어진 부위와, 2시 방향

으로 유두에서 4 cm 떨어진 부위에서 소량의 액체저류소견

과 좌측 5시 방향으로 유두에서 6 cm 떨어진 부위, 우측 3시 

방향으로 유두에서 1 cm에서 10 cm 떨어진 부위까지 혈관

벽의 비후와 주위 피하지방에 에코발생도(echogenicity)가 

증가된 소견이 관찰이 관찰되었다(Figure 1A).
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 조직검사 소견: 유방 초음파 유도하에 시행한 생검검사에

서 소동맥의 혈관 중막의 육아종성 염증과 혈관 내막의 호

중구 침착, 섬유소양 괴사가 동반된 소견이 관찰되었다

(Figure 2).

 치료 및 경과: 진단 이후 메틸프레드니솔론(methylpredniso-

lone) 50 mg과 메토트렉세이트(methotrexate) 7.5 mg으로 치

료를 시작하였고, 투약 이후 발열 및 전신통 등의 전신 증

상이 호전되었고 추적 유방 초음파 검사 결과 유방의 병변

이 호전되었다(Figure 1B). 혈액 검사에서 적혈구 침강 속

도 28 mm/hr, C-반응 단백은 2.7 mg/dL으로 호전을 보였고 

혈뇨도 검출되지 않아서 퇴원하였다. 현재 메토트렉세이트

를 투약하면서 외래에서 추적관찰 중이다. 

고      찰 

 육아종 다발혈관염은 특징적으로 육아종을 형성하며 괴

사성 혈관염을 동반하고 다양한 장기를 침범하는 자가면

역질환이다 (4). 주로 40∼50대에서 주로 발생하지만 소아

에서부터 노인까지 다양한 연령층에서 나타날 수 있으며 

미국의 경우 유병률은 3.0/100,000으로 알려져 있다 (5). 육

아종 다발혈관염은 주로 호흡기계 및 신장을 침범하지만 

안구, 관절, 피부, 신경계, 소화기계, 심장, 관절 등을 침범 

할 수 있으며 유방을 침범하는 경우는 드물며 전체 육아종 

다발혈관염 환자의 2.3% 정도로 보고되고 있다 (6,7). 

 유방의 종괴가 전신 증상과 동반되어 나타날 경우 악성 

종양, 유육종증, 결핵, 매독, 진균 감염, 괴사성 유방염, 혈

관염 등의 다양한 질환의 감별이 필요하고 알려져 있다 

(8,9). 또한 혈관염 가운데 결절다발동맥염의 경우 국소적

인 유방의 종괴 형태로 발현 될 수 있으며, 이 경우 발열, 

피로감, 체중감소, 관절통, 전신통과 같은 전신증상을 동

반하지 않는 경우도 있고 유방암으로 오인될 수 있어 확진

을 위해서는 조직 검사가 필요하며 조직 검사에서는 소동

맥 또는 중형동맥의 섬유소양 괴사가 혈관벽을 분절상으

로 침범하는 것이 관찰 된다 (10). 이러한 다양한 원인 질

환과 국소적인 종괴의 형태로 발현하는 다른 종류의 혈관

염과 감별 진단을 위해서는 조직 검사가 필요하며 본 증례

에서는 유방 조직 검사에서 소동맥의 혈관 중막의 육아종

성 염증과 혈관 내막의 호중구 침착, 섬유소양 괴사가 동

반된 소견이 관찰되어 육아종 다발혈관염으로 진단되었

다.

 항호중구세포질항체는 육아종 다발혈관염과 같은 특발

성 괴사 소혈관 침범 혈관염에서는 민감도와 특이도가 높

으며, 전신적 증상을 보인 경우 양성율은 약 90%로 보고 

되고 있다 (4). 비록 항호중구세포질항체가 육아종 다발혈

관염을 진단하는데 효용도가 높다고 알려져 있으나 미국

류마티스학회 분류에서도 진단에 필수적인 요소로 언급하

고 있지 않으며, 국소적 증상만 있는 경우 양성율은 60% 

정도로 알려져 있다 (4). 본 증례 역시 혈액 검사에서 항호

중구세포질항체는 음성 소견을 보였으나 유방 조직 검사

에서 확인된 육아종성 혈관염 소견과 소변검사에서 현미

경적 혈뇨소견을 보여 미국 류마티스학회 진단 기준 가운

데 두 가지를 만족하여 육아종 다발혈관염으로 진단하였

다 (1).

 초음파검사는 류마티스 질환의 진단 및 평가에 많이 사

용되며, 최근에는 혈관염의 진단에도 이용되고 있다 

(11,12). 특히 대혈관을 침범한 혈관염에서 유용성은 많이 

알려져 있으며 흔히 혈관벽의 비후, 에코발생도의 증가 

및 혈관주위의 침윤소견을 보인다 (12). 본 증례에서 시행

한 유방 초음파검사 결과 혈관벽의 비후와 주위 피하지방

에 에코발생도가 증가된 소견이 관찰되어 혈관염이 의심

되어 조직검사를 시행하였고 육아종 다발혈관염을 진단

하였다. 육아종 다발혈관염은 정확한 진단을 위해서는 조

직검사를 포함한 적극적인 검사를 빨리 시행하는 것이 환

자의 예후에 매우 중요한데, 초음파검사는 유방종괴의 원

인으로 혈관염을 의심 할 수 있도록 해주며 조직검사의 

필요성을 제시해 주는 등 육아종 다발혈관염의 진단에 도

움을 줄 수 있을 것으로 생각된다.

 육아종 다발혈관염은 1950년대에는 뚜렷한 치료 방법이 

없어 평균 생존률이 5개월밖에 되지 않았으나, 글루코코

르티코이드와 사이클로포스파마이드의 병합요법이 표준

치료로 사용된 이후부터 약 75%의 관해율과 5년 생존률이 

80%까지 증가되었다 (13,14). 그러나 불임, 감염, 혈구감소

증, 출혈방광염, 암 등과 같은 사이클로포스파마이드 부작

용으로 인해 최근에는 생명을 위협하는 주요 장기의 침범

이 없는 초기 육아종 다발혈관염의 경우 치료에 글루코코

르티코이드와 메토트렉세이트를 병합하여 치료하는 방법

이 소개 되었으며, 표준치료에 반응이 없는 난치성 육아종 

다발혈관염의 경우 종양괴사인자 억제제와 CD20 단일항

체의 항체인 리툭시맵의 사용이 시도되고 있다 (4,15). 본 

증례의 경우 현미경적 혈뇨소견은 동반 되었지만 신기능 

이상이 동반되지 않았고 다른 주요 장기를 침범한 소견은 

관찰되지 않아서 글루코코르티코이드와 메토트렉세이트

의 병합요법으로 치료를 하였다. 환자는 투약 이후 발열 

및 전신통과 같은 전신 증상과 함께 유방의 병변과 혈뇨가 

호전되는 경과를 보였으며 혈액 검사에서 적혈구 침강 속

도와 C-반응 단백도 호전되었다. 

요      약

 육아종 다발혈관염은 드물게 유방을 침범하므로 유방의 

종괴가 촉지 되는 경우 종양, 농양, 감염뿐만 아니라 혈관

염도 감별진단으로 고려되어야 한다. 항호중구세포질항체

의 경우 혈관염의 진단에 도움이 되나 국소적 증상만 있는 

경우 음성으로 나타날 수 있어 정확한 진단을 위해서는 조

직 검사가 필수적이다. 이에 저자들은 발열과 같은 전신 

증상과 함께 유방의 종괴로 내원한 환자에서 육아종 다발

혈관염을 진단하고 치료한 1예를 경험 하였기에 문헌 고

찰과 함께 보고 하는 바이다.  
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