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미만성 기관ㆍ기관지 침범으로 발현한 재발다발연골염 1예

유경모ㆍ황지원ㆍ안중경

성균관대학교 의과대학 강북삼성병원 내과학교실

A Case of Relapsing Polychondritis Presenting with Diffuse 
Tracheobronchial Involvement

Kyung Mo Yoo, Jiwon Hwang, Joong Kyong Ahn
Department of Internal Medicine, Kangbuk Samsung Hospital, Sungkyunkwan University School of Medicine, Seoul, Korea

Relapsing polychondritis is a rare autoimmune disease involving the cartilaginous structures of the whole body. Its diagnosis 
can be difficult when the typical clinical features such as auricular chondritis are absent. Here, we report on a case of a 
51-year-old female who presented with cough, dyspnea, and polyarthritis. Chest computed tomography showed the diffuse in-
volvement of tracheobronchial cartilage. According to Damiani’s criteria, she was diagnosed as relapsing polychondritis even 
though there was no unique involvement of auricular cartilage, and high dose steroid and immunosuppressive therapy were 
then started. This case indicated that patients who have tracheobronchial cartilage involvement without definite auricular chon-
dritis should be considered for relapsing polychondritis as a differential diagnosis. (J Rheum Dis 2015;22:374-377)
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서 론

재발다발연골염(relapsing polychondritis)은 귀, 코, 눈, 

후두, 기관지 및 관절 등 전신의 연골조직을 침범하여 조

직의 염증 및 파괴를 반복하며 섬유화를 일으키는 드문 자

가면역질환이다. 연골 외에도 내이, 피부조직, 신장, 신경

계, 심장 판막 등에도 병변을 일으킬 수 있어 다양한 임상 

양상을 보인다. 예후는 침범되는 장기에 따라 달라지며 호

흡기계의 침범으로 인한 급성 기도폐색 혹은 호흡기 감염

이 중요한 사인이 되고 있다. 

재발다발연골염의 진단에 특이적인 검사는 없으며 임상 

양상과 조직학적 소견을 바탕으로 진단하게 된다. 따라서 

이개연골염 등 전형적인 임상 소견을 보이는 경우에는 조

기에 진단할 수 있으나 그렇지 않은 경우에는 첫 증상부터 

확진까지의 기간이 길어진다. 전형적인 임상 증상이 없이 

미만성 기관 및 기관지의 연골 침범에 의해 호흡기 증상이 

첫 증상으로 발현하는 경우는 국내에서 드물게 보고되고 

있다[1-4]. 

저자들은 전형적인 증상인 이개의 침범 없이 기관 및 기

관지 연골의 미만성 침범이 첫 증상으로 발현된 재발다발

연골염 환자 1예를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증 례

51세 여자 환자로 3개월 간 지속된 기침 및 호흡곤란을 

주소로 내원하였다. 내원 1달 전부터는 외상병력 없이 및 
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Figure 2. Chest computed to-
mography showed diffuse thick-
ening of tracheobronchial wall 
(A) axial view (B) coronal view.

Figure 1. Saddle nose deformity. 

우측 중족지관절과 우측 무릎의 통증 및 부종이 동반되어 

타병원 정형외과에 내원하였으나 증상은 호전이 없었다. 

기침 및 호흡곤란에 대해 천식 의증 하에 호흡기내과에 입

원해 있던 중, 관절의 동통 및 부종이 악화되고 발열이 관

찰되어 류마티스내과에 협진이 의뢰되었다. 과거력상 특

이 병력은 없었다.

내원 당시 생체 활력 징후는 혈압 100/60 mmHg, 맥박

수 100회/분, 호흡수 18회/분, 체온 37.6oC였다. 양측 이

개에 발적, 부종은 관찰되지 않았다. 비연골의 경미한 변

형에 의한 안장코 의심 소견이 관찰되었으나 콧잔등의 통

증과 부종을 경험한 적은 없었다(Figure 1). 간헐적인 애

성을 호소하였으나 후두 내시경을 시행하였을 때 특이 소

견이 없었다. 흉부 청진에서 양 폐야에 천명음이 청진되었

다. 사지 소견에서 양측 무릎관절, 양측 손의 지간관절 및 

양측 발의 중족지관절에서 열감을 동반한 부종 및 압통이 

관찰되었다. 난청 및 현훈은 관찰되지 않았다. 첫 내원 시

에는 공막 및 결막에 특이 소견이 없었으나 입원 후 우측 

안구의 충혈, 통증을 호소하여 안과 재검진을 시행했을 때

에는 우측 포도막염이 관찰되었다. 

입원 당시 시행한 말초혈액검사에서 백혈구 7,500/mm3, 

혈색소 10.4 g/dL, 혈소판 544,000/mm3였다. 적혈구침강

속도는 120 mm/h, C-반응단백은 16.96 mg/dL로 상승해 

있었다. 면역학적검사에서 C3, C4, 항핵항체, 항중성구세

포질항체, 류마티스인자, 항CCP항체, 저온응집소 등은 모

두 음성이었다. 폐기능검사에서 forced vital capacity (FVC) 

2.88 L (기대치의 92%), forced expired volume in one sec-

ond (FEV1) 1.39 L (기대치의 59%), FEV1/FVC 48%로 

폐쇄성 기도질환 소견이 관찰되었다. 심장초음파 소견은 

정상이었다.

방사선학적 소견은 단순 흉부 방사선촬영 상 폐 실질의 

이상 소견은 관찰되지 않았으나 기관ㆍ기관지 벽의 비후

가 의심되었다. 흉부 전산화단층촬영에서 미만성의 기관ㆍ

기관지 벽의 비후가 관찰되었고, 점막의 비후는 후벽까지 

침범된 상태였다. 석회화 소견은 동반되지 않았다(Figure 2).

기관지내시경 소견은 주 기관지부터 기관지 제1분지까

지 기관지 점막의 비후로 인해 기관지 내경이 전반적으로 

좁아져 있었고, 점막의 결절 형성이나 미란 소견은 보이지 

않았다. 검사 시행 도중 기관지가 허탈되면서 산소포화도

가 70%까지 감소하여 검사를 중단하였고, 기관지 폐포 세

척 및 조직검사는 시행하지 못하였다.

호흡기계 연골의 침범, 염증성 다발관절염, 비연골염, 포

도막염 소견을 종합하여 재발다발연골염으로 진단하고 류

마티스내과로 전과 후 치료를 시작하였다. 미만성 기관ㆍ

기관지 점막 비후로 인한 호흡곤란이 악화되어 스테로이

드 충격 요법을 시행하였고 이후 기침, 호흡곤란, 관절염 

등 제반 증상이 점차 호전되었다. 스테로이드 충격 요법 

이후 용량을 감량하여 경구 prednisolone로 전환하고 경

구 cyclophosphamide를 추가하였고, 환자 상태가 안정화

되어 퇴원하였다. 추적 관찰을 위해 시행한 흉부 전산화단

층촬영 시 기관ㆍ기관지 점막의 비후는 변화가 없었으나 
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적혈구침강속도와 C-반응단백이 정상화되고 임상 증상이 

안정적으로 잘 조절되어 현재 외래에서 경과 관찰 중이다.

고 찰

재발다발연골염은 1923년 Jaksch-Wartenhorst [5]에 의

해 연골조직의 파괴와 섬유 결체조직으로의 대체를 일으

키는 다발성 연골질환으로 처음 기술된 이후 1960년 Pearson 

등[6]이 현재처럼 명명하였다. 질병의 진단에는 특징적인 

임상 양상이 중요하며 1976년 McAdam 등[7]이 양 이개

의 재발연골염, 비미란성의 염증성 다발관절염, 비연골에 

발생하는 연골염, 다양한 안조직의 염증, 후두 및 기관연

골을 포함한 호흡기를 침범하는 연골염, 청각장애, 이명, 

현훈 등의 증상이 동반되는 전정기관 및 달팽이관의 손상 

등 6개의 진단 기준을 제시하였고, 1979년 Damiani와 

Levine [8]은 위 진단 기준에 조직병리학적 소견과 steroid 

및 dapsone에 대한 반응 여부를 추가하였다.

가장 흔한 증상은 이개연골염이고 그 외에 관절염, 안구 

침범, 비연골염, 기관지 연골 침범 순으로 흔하게 나타난

다. 호흡기계의 침범은 병의 전체 경과 중 20%∼50%가량 

보고되고 있으며 재발다발연골염의 가장 흔한 사망 원인

이다[7]. 호흡기계 침범 시 애성, 만성 기침, 압통, 천명 및 

호흡곤란 등의 증상이 관찰되며 급성 기도폐색이나 분비

물 제거 감소로 인한 호흡기 감염 발생 시 사망률이 높다. 

침범된 호흡기계의 위치에 따라 증상 및 중증도가 달라질 

수 있으며, Eng과 Sabanathan [9]은 62명의 호흡기 침범 

환자의 보고에서 후두와 상부 기관의 침범이 흔하다고 보

고하였다. 

재발다발연골염은 빈도가 드물고 특이적인 검사가 존재

하지 않아 진단과 치료가 늦어지는 경우가 많다. Trentham

과 Le [10]는 재발다발연골염의 처음 증상 발현 시점부터 

확진까지의 평균 기간을 2.9년으로 보고하였다. 특히 임상

적으로 이개연골염이나 안장코 같은 특징적인 증상들이 

진단의 단초를 제공하며 조직 검체를 얻기에도 용이하나, 

이러한 소견 없이 호흡기계 침범만이 존재하거나 첫 증상

으로 발현되는 경우는 임상 경험이 적어 간과하거나 다른 

질병으로 오인되는 경우가 많아 진단이 어렵다. 본 증례와 

같이 이개연골염 소견 없이 하부 호흡기계의 미만성 기관ㆍ

기관지 연골 침범이 첫 증상으로 발현된 경우는 국내에서 

드물게 보고되고 있다[1-4]. 임상 양상이 명확하지 않은 

경우 조직학적 진단이 도움이 되며 이개, 비연골이나 기관

지의 검체를 주로 채취한다. 조직 채취가 어려울 경우 

Damiani criteria에서 제시된 대로 steroid 치료 후 연골염

의 호전 유무가 도움이 될 수 있다[8]. 

미만성 기관벽 비후가 관찰될 경우 육아종증다발혈관염,

아밀로이드증, 골연골형성증, 사르코이드증 등을 감별해

야 한다. 특히 육아종증다발혈관염은 안장코 변형, 후두 

및 기관 등 호흡기계 침범, 관절염, 안조직의 염증 등 임상 

양상이 재발다발연골염과 유사하며, 두 질병이 같이 동반

되는 경우가 있어 감별이 어렵다. 두 질병의 감별을 위해 

병변의 조직 생검이 도움이 되며, 폐의 공동성 침윤이나 

특징적인 피부 병변 같은 소견이 육아종증다발혈관염에 

보다 특이적인 감별점이 될 수 있다. 재발다발연골염의 호

흡기계 증상은 치료 불응성 만성 천식으로 오인되는 경우

도 있으며, 천식 치료로써 스테로이드를 투여하여 증상이 

일부 완화된 경우 더욱 감별이 어렵다[11]. 

호흡기계 침범 시 빠른 약물 치료가 호흡기계 연골의 비

가역적인 파괴 및 협착을 예방할 수 있으므로 정확한 조기 

진단이 중요하다[12]. 기관지 내시경은 조직 병리 검체를 

얻을 수 있다는 장점이 있으나 본 증례와 같이 검사 수행 

시 기도 허탈, 호흡곤란 악화와 같은 위험성을 동반할 수 

있다. 흉부 전산화단층촬영은 기관ㆍ기관지 벽의 비후, 내

강의 협착, 연골 석회화 등을 관찰할 수 있어 호흡기계 침

범을 관찰하는 데 도움이 된다. 대부분 전벽과 측벽을 침

범하며 후벽은 보존되는 것이 특징이나 본 증례의 경우 후

벽까지 침범되었다. 이와 같은 경우 조직검사를 통해 전체 

벽을 침범하는 다른 병인을 감별하는 것이 좋으나 본 증례

의 경우 기관지 내시경 시행 도중 급격한 산소포화도 저하

로 검사가 중단되어 조직검사를 시행하지 못하였다. 

내과적 치료로는 질병활성을 억제시키고 증상을 경감시

킬 목적으로 스테로이드를 기본으로 사용하며 호흡기계, 

심혈관계 등 중요 장기를 침범한 경우에는 고용량 스테로

이드 정주 요법이 필요하다. 스테로이드에 효과가 없거나 

급성 기도 허탈 등 중증의 경우에 cyclophosphamide, aza-

thioprine과 같은 면역억제제를 사용한다. 최근 tumor ne-

crosis factor-α antagonist 등 biologics가 효과가 있다는 

일부 연구가 보고되었다[13]. 

요 약

본 증례는 이개연골염 등 특징적인 증상없이 기관ㆍ기관

지 연골의 미만성 침범으로 인한 호흡기 증상으로 처음 발

현된 사례로서, 드물지만 재발다발연골염에서 기관ㆍ기관

지 연골의 침범이 유일한 증상으로 나타나거나 초기 증상

으로 발현되는 경우가 있으므로 원인이 규명되지 않는 만

성 호흡기계 연골염의 경우 재발다발연골염의 가능성을 

고려해야 하겠다.
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