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식도 이완 불능증과 간질성 폐렴을 동반한 전신성 홍반성 낭창
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Systemic Lupus Erythematosus Associated with Interstitial 
Pneumonia and Achalasia
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Systemic lupus erythematosus (SLE) is a multisystem disorder where the etiology is not clearly known. Symptomatic 
chronic interstitial pneumonitis is an uncommon manifestation, with a reported prevalence of 3∼13%. Achalasia 
is rare disease that presents with failure in the relaxation of the esophagus sphincter. A 22-year-old woman was 
admitted to our hospital because of fever, cough and dyspnea. The patient had a history of pericardial effusion 
and Raynaud’s phenomenon. The results of laboratory tests indicated the presence of lymphopenia and included 
positive antibody tests for antinuclear antibody and anti Sm antibody. A chest X-ray demonstrated the presence 
of peribronchial infiltration on both lung fields. A Chest CT image showed interlobar septal thickening, ground-glass 
opacity and a honeycomb appearance in both lung fields and esophageal dilatation with air fluid level. An 
esophagogram showed the presence of dilated esophagus ends that represented the non-relaxed lower esophageal 
sphincter. Manometry demonstrated incomplete sphincter relaxation. The case was diagnosed as systemic lupus 
erythematosus associated with interstitial pneumonia and achalasia.  (Tuberc Respir Dis 2008;65:323-327)
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서   론

  전신성 홍반성 낭창은 감수성 유전자와 환경적 요인의 

상호작용에 의해 비정상적인 면역반응이 생김으로써 발

생한다고 생각된다. 또한 여러 증상과 징후가 모여 하나

의 질환으로 분류되는 질환이다. 전신성 홍반성 낭창은 

류마티스 관절염, 다발성 근염, 공피증과 더불어 간질성 

폐렴을 일으키는 중요한 교원 질환 중에 하나이다. 전신

성 홍반성 낭창 중 3%는 진단 당시 임상적으로 중요한 

의미를 갖는 정도의 폐실질을 침범하고 17% 정도는 흉막

을 침범하는 것으로 알려져 있다. 전신성 홍반성 낭창에

서 위장관 증상은 흔하지만, 주로 식욕부진, 오심, 구토, 

설사, 복수, 췌장염, 장혈관염의 형태로 발현되나, 식도 이

완 불능증이 동반된 예는 드물다. 이에 저자들은 식도 이

완 불능증을 동반한 전신성 홍반성 낭창 환자에서 병발된 

간질성 폐렴 환자를 경험하였기에 이를 보고하는 바이다.

증   례

  환  자: 이○○, 22세 여자

  주  소: 내원 전일부터 시작된 발열

  현병력: 입원 한달 전부터 시작된 가래가 동반된 기침

이 있었고, 이후 New York Heart Association functional 

class III의 호흡곤란이 동반되어, 입원 10일 전 본원 외래 

방문하였다. 외래 내원 당시 발열은 없었으나 양 폐야에 

폐침윤 소견 있어 폐렴 의심 하에 telithromycin을 처방 

받고 귀가하였다. 그러나 항생제 복용 후에도 증상의 호

전이 없었고, 입원 1일 전 39
o
C의 발열이 생겨 다시 외래 

방문하여 입원하였다. 3년 전부터 레이노 현상이 발생하

였으나 이에 대한 평가 및 치료는 하지 않았다. 소화 불량 

이외의 특이한 위장관 증상은 없는 상태였다.

  과거력: 4년 전 중등도 이상의 심막 삼출액이 있어 타 
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Figure 1. Chest PA shows diffuse reticularities with peri-
bronchial infiltration on both lower lung fields.

병원에서 심장막 천자술을 시행하였으나 심낭 삼출액의 

원인에 대한 진단은 내려지지 않았음. 

  가족력: 어머니가 류마티스 관절염으로 치료중임.

  사회력: 비흡연가였고 한 달에 한두 차례씩 맥주 두 잔

을 마시는 정도의 음주력이 있었음.

  신체검사 소견: 혈압 110/70 mmHg, 맥박 93회/분, 호

흡수 20회/분, 체온 39
o
C였다. 급성 병색이었고 의식은 명

료하였다. 결막의 창백이나 공막의 황달 소견은 관찰되지 

않았다. 흉부 청진에서 심음은 규칙적이었으나, 양폐야에

서 흡기시 수포음이 청진되었다. 복부는 부드럽고, 간이

나 비장은 만져지지 않았고, 장음은 정상적이었으며, 복부 

압통 및 반발통은 없었다. 관절 부종은 없었고 사지에 구

진성 발진이 있었다. 

  검사실 소견: 말초 혈액 검사에서 혈색소 12.9 g/dl, 백

혈구수 10,500/mm
3 

(호중구 74%, 림프구 16%), 혈소판 

310,000/mm
3
이었으며, 반복적으로 시행한 말초 혈액 검

사에서 림프구 감소증(928/mm3, 1283/mm3)을 보였다. 

동맥혈 가스 검사는 pH 7.43, PaO2 71 mmHg, PaCO2 37 

mmHg, HCO3
−

 24 mEq/L, 산소 포화도는 94%였고, 생화

학 검사에서 AST 31 IU/L, ALT 28 IU/L, 총단백 8.8 

gm/dl, 알부민 3.8 gm/dl, 혈청요소질소 9.8 mg/dl, 크레

아티닌 1.0 mg/dl, 전해질 나트륨 140 mEq/L, 칼륨 3.6 

mEq/L, C-반응성 단백질은 5.6 mg/L (정상치 0∼8)로 정

상소견이었으며, 적혈구 침강속도 88 mm/hr (정상치 0∼

19) 상승되었다. 소변검사에서 이상 소견이 없었다. 항핵

항체(FANA titer＞1：1280) 양성, 류마티스 인자 118 

IU/ml (정상치 0∼20) 양성, anti-dsDNA항체 음성, an-

ti-Sm항체 132 unit/ml (정상치＜20) 양성, anti-RNP항체 

131 IU/ml (정상치 0∼20)양성, anti-SSA (Ro)항체 73 

unit/ml (정상치＜20) 양성, anti-SSB (La)항체 음성, an-

ti-scl70 항체 음성, anti-centromere 항체 음성이었다. 심

전도에는 특이소견이 없었으며, 심초음파 소견에서는 좌

심실과 우심실의 기능은 정상이었고 심막 삼출은 없었다. 

수지의 손톱주름에서 모세혈관 고리(capillary loop)의 확

장과 정상 모세혈관의 손실 소견을 보였다. 

  폐기능 검사: 노력성 폐활량(FVC)은 1.58 L (예측치의 

44%), 1초간 노력성 호기량(FEV1)은 1.46 L (예측치의 

50%), FEV1/FVC 93%, 전폐용량(TLC) 1.97 L (예측치의 

47%)로 중증의 제한성 환기장애의 양상을 보였고, DLCO

는 예측치의 34%로 감소되어 있었다.

  방사선 소견: 내원 당시의 단순 흉부 방사선 검사에서 

양 폐하의 기관지 주변의 침윤 소견이 보였고(Figure 1), 

흉부 컴퓨터 단층 촬영에서는 양 폐야의 소엽간 중격의 

비후 및 간유리음영 그리고 망상형 침윤이 관찰되며 일부분

에서는 벌집 모양의 폐를 보이고 있었다(Figure 2). 또한 

식도의 확장소견과 내부의 air-fluid level을 보였다(Figure 

3A). 바륨 식도 조영술에서 식도 체부의 확장과 새부리 

모양의 하부 식도 괄약근의 형태를 보이고 있었으며(Figure 

3B), 내시경에서도 식도 운동 저하에 따른 음식물의 저류를 

확인할 수 있었다. 또한 식도 내압 검사에서 식도 체부의 

연동운동의 소실 및 하부 식도 괄약근의 이완 부전 소견이 

있어 식도 이완 불능증에 합당한 소견을 보였다.

  치료 및 경과: 환자는 림프구 감소증, 심막삼출의 과거력, 

항 sm 항체 양성, 항핵항체 양성으로 전신성 홍반성 낭창으

로 진단하였으며, 만성간질성 폐렴과 식도 이완 불능증이 

동반된 환자로 진단하였다. 프레드니솔론을 1 mg/kg의 용

량으로 시작하여 7일간 유지하였고, 이후 감량하였다. 발열

과 기침 호흡곤란 등의 증상은 호전되었으며, 진단 후 2개월

째에 폐기능 검사와 흉부 컴퓨터 단층 촬영을 추적하였다. 

흉부 컴퓨터 단층 촬영에서는 간유리음영은 소실되었지만 

양폐야의 소엽간 중격의 비후, 망상형 침윤과 벌집 모양의 

소견은 변화가 없었다. 폐기능 검사에서는 노력성 폐활량

(FVC) 1.75 L (예측치의 48%), 1초간 노력성 호기량(FEV1)

은 1.66 L (예측치의 57%), FEV1/FVC 95%, 전폐용량(TLC) 

2.16 L (예측치의 49%), 폐확산능(DLCO)은 예측치의 32%

로 이전과 큰 변화 없었다. 현재 외래에서 메틸프레드니솔

론 4 mg, 부실라민(bucillamine) 300 mg, 하이드록시클로

로퀸 설페이트(Hydroxychloroquin sulfate) 400 mg, 비스
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Figure 2. HRCT scan shows interlobular septal thickening, ground glass opacity and  honeycomb appearance on right
upper lung and both lower lungs.

Figure 3. (A) Chest CT 
shows dilated middle and 
lower esophagus which filled 
with food. (B) Barium esoph-
agography shows that lower 
esophageal sphincter dose
not relax normally and the 
esophageal body under-
goes nonperistaltic contrac-
tion.

테로이드성 소염제를 복용하며 경과 관찰중이다. 식도이완 

불능증에 대해서는 별다른 증상이 없어 경과 관찰중이다.

고   찰

  본 환자는 1개월 이상 지속된 가래를 동반한 기침과 호흡

곤란이 주 증상이었고, 발열을 동반하였으며, 1997년 

American Rheumatism Association (the American College 

of Rheumatology)에서 제시한 개정된 전신성 홍반성 낭창

의 진단기준에 해당하는 항핵항체(ANA)의 양성소견과, an-

ti-Sm항체의 양성, 림프구 감소증을 보였고, 과거력에 원인

미상의 심막 삼출(pericardial effusion)의 병력이 있어 11가

지의 항목 중 4가지를 만족하여 진단기준에 합당하다. 그 

외에 레이노이드 현상(Raynaud's phenomenon)이 동반되

었으며, 수지의 손톱주름에서 모세혈관 고리(capillary 

loop)의 확장과 정상 모세혈관의 손실 소견을 보였다. 

  전신성 홍반성 낭창은 자가 면역질환으로 전신 장기에 

교원질의 침착과 혈관계에 염증을 일으킨다. 그 중 환자의 

절반 이상이 폐 또는 흉막 침범을 하여, 일차적으로 흉막염

과 흉막 삼출, 급성 루푸스 폐질환, 폐출혈, 폐동맥고혈압

과 혈관염, 폐쇄성 세기관지염, 간질성 폐질환을 일으키고, 

이차적으로는 횡경막 운동장애에 의한 무기폐, 기회감염, 

산소중독, 흡인성 폐렴, 심부전, 신부전을 일으킬 수 있다1. 

전신성 홍반성 낭창에 생길 수 있는 간질성 폐질환으로는 

통상성 간질성 폐렴, 비특이성 간질성 폐렴, 폐쇄성 세기관

지염 등이 보고되고 있으며2, 전신성 홍반성 낭창 환자에서 
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간질성 폐렴 유병률은 알려져 있지 않으나, 질병의 경과 

관찰 도중 1∼6% 정도에서 간질성 폐질환이 발생하는 것

으로 되어 있다. 비특이성 간질성 폐렴은 여성에게 호발하

며, 40∼50대에 흔하고, 점차 악화되는 호흡곤란, 기침, 

발열 등이 평균 8개월 정도 지속되는 아급성 또는 만성 

경과를 보인다. 비특이성 간질성 폐렴의 흉부 방사선 검사

상 특징은 양측성 폐실질의 침윤 및 간유리 음영이 보이고, 

흉부 고해상도 전산화 단층촬영상에서 특징적 분포가 없는 

양측성 하엽성의 산발성 간유리 모양의 음영과, 드물지만 

다양한 정도의 벌집모양 병변이 보이는 특징이 있다고 보

고되고 있다. 비특이성 간질성 폐렴의 병리 소견은 일정한 

간질성 염증 및 섬유화가 공존하며, 염증과 섬유화의 상대

적 비율은 다양하며, 침윤하는 염증세포는 주로 소림프구

이다. 섬유화는 보통 섬유모세포는 적고 성숙한 콜라겐으

로 구성되나 약 20% 정도에서 적은 수의 섬유모세포부위

가 보이며, 폐쇄성 세기관지염 기질화 폐렴(BOOP) 소견도 

소규모로 보인다고 보고되고 있다3. 비특이성 간질성 폐렴

의 치료는 스테로이드에 비교적 잘 반응하나, 반응이 나쁘

면 azathioprine이나 cyclophosphamide로 치료한다. 본 

환자의 경우 조직검사를 시행하지는 못하였지만, 아급성 

호흡곤란, 흉부 컴퓨터 전산 촬영과 폐기능 검사 등의 소견

으로 보아 섬유화가 동반된 비특이성 간질성 폐렴 혹은 

통상성 간질성 폐렴 형태의 미만성 간질성 폐렴을 동반한 

것으로 사료된다. 

  식도 이완 불능증은 연하시 하부식도 괄약근의 이완불

능을 특징으로 하는, 흔하지 않은 식도 운동 질환이다4. 

증상은 진행하는 연하곤란, 흉골 뒤 팽만감, 와위시 소화

되지 않은 음식의 역류, 흉통, 기침, 체중감소 등이 있다
1
. 

원인은 명확하게 알려져 있지 않으나, 식도 평활근의 신경

절 손상으로 생각하고 있으며 일차성과 속발성으로 분류

한다. 대부분의 경우는 일차성이지만 속발성인 경우로는 

샤가스병5, 유전분증, 쇼그렌증후군, 가족성 부신피질성 

스테로이드 결핍 증후군, 위분비저하, 다발성 내분비성 종

양, 악성 종양 등에 의해 발생할 수 있다
4-6

. 식도 이완 불

능증의 진단은 특징적인 임상증상과 식도 조영술 및 식도

내압검사로 할 수 있다. 식도조영술에서 식도 하부가 새 

부리 모양(bird-beak)으로 부드럽게 좁아져 있고 그 상부

식도가 확장되어 있는 소견이 관찰된다. 식도내압검사에

서는 하부식도 괄약근의 불완전한 이완 및 하부식도 괄약

근의 높은 압력, 식도체부의 무연동 운동, 체부의 저수축

파, 동시수축 등을 보인다7. 식도를 침범할 수 있는 결체조

직 질환으로 위장관의 섬유화를 일으키는 전신성 경화증

이 있다. 전신성 경화증에서는 식도 침범이 가장 흔한데 

연하곤란의 증상이 65%에서 있고, 부검례에서는 74%에

서 근위축이나 섬유화가 나타나며, 40%에서 식도염이나 

궤양의 소견이 있는 것으로 알려져 있다
6
. 전신성 경화증 

환자들의 식도 운동 검사 소견은 하부식도체부 연동파의 

진폭이 감소하거나 소실되고, 하부식도 괄약근압이 감소

하는 변화는 보인다
8
. 이에 따라 연하곤란, 흉골하 작열감 

및 음식물 역류등의 식도관련 증상들이 자주 발생한다9. 

따라서 본 환자에서 확인된 식도 체부의 연동운동의 소실 

및 하부식도 괄약근의 이완부전, 바륨식도조영술에서 보

였던 새 부리 모양의 하부식도 괄약근 형태는 식도이완 

불능증에 합당하며, 전신성 경화증에서 보이는 식도 변화

와는 다른 것이다. 또한 본 환자는 사지나 체간에 피부 

경화를 의심할 만한 병변이 없었고, 전신성 경화증에서 

보일 수 있는 anticentromere Ab나anti scl-70 Ab 모두가 

음성이었다. 이에 저자들은 전신성 홍반성 낭창 환자에서 

간질성 폐렴과 식도 이완 불능증이 동반된 환자를 경험하

였고, 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

요   약

  전신성 홍반성 낭창은 자가 면역 질환으로 폐와 흉막을 

침범하며, 드물게 다양한 형태의 간질성 폐질환을 일으킨

다. 식도 이완 불능증은 식도 운동 질환으로 전신성 홍반

성 낭창과 동반한 예는 아주 드물다. 전신성 홍반성 낭창

에 속발한 식도 이완 불능증의 기전에 대해서는 향후 연구

가 필요할 것으로 사료된다. 전신성 홍반성 낭창에서 간

질성 폐렴과 식도 이완 불능증을 동반한 환자를 경험하였

기에 이를 보고하는 바이다.
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