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베게너 육아종증 환자에서 발생한 피질 정맥 혈전증 1예

최정란ㆍ박   원

인하대학교병원 류마티스내과학교실

A Case of Cortical Vein Thrombosis in Wegener’s Granulomatosis

Jung Ran Choi, Won Park

Division of Rheumatology, Department of Internal Medicine, Inha University College of Medicine, Incheon, 
Korea

Wegener’s granulomatosis is an uncommon disease charac-

terized by variable degrees of disseminated vasculitits in-

volving both small arteries and veins. This disease is rarely 

associated with thrombosis. Isolated reports of intracranial 

thromboses of large and small vessels have been described 

in both adults and children. This report describes the first 

case of cortical vein thrombosis which was central nervous 

system manifestation in Wegener’s granulomatosis. 

Key Words. Cortical vein thrombosis, Wegener’s gran-

ulomatosis

서      론

 베게너 육아종증은 주로 상기도와 하기도에 발생하는 육

아종성 염증, 작은 크기와 중간 크기의 혈관에 나타나는 

다양한 정도의 혈관염을 특징으로 하는 병인불명의 전신

성 질환이다. 베게너 육아종증은 상기도와 하기도에 발생

하는 국소 육아종으로 시작되고, 다양한 시기를 거친 후 

혈관염 증상으로 발현되는 전신적인 상태로 진행한다고 

추정되고 있다. 베게너 육아종증은 주로 기도, 폐, 신장을 

침범하며 기타 피부, 안구, 관절 등도 침범한다 (1). 신경학

적인 합병증을 동반한 베게너 육아종증은 드물지 않게 나

타나는 것으로 알려져 있다. 신경학적인 증상은 주로 말초 

신경계 침범으로 나타나고 중추 신경계 침범은 베게너 육

아종증에서 흔하지 않다 (2). 혈관염에 의한 피질 정맥 혈

전증으로 신경학적인 증상이 발현된 경우는 베게너 육아

종증 환자에서 국외에서도 드물게 보고 되어 있으나 아직 

국내에서는 베게너 육아종증에 연관된 피질 정맥 혈전증

이 보고된 바 없다 (3,4). 저자들은 베게너 육아종증 환자

에서 중추 신경계 증상으로 나타난 피질 정맥 혈전증을 경

험하여 이를 보고하고자 한다. 

증      례

 환  자: 48세 남자

 주  소: 두통을 동반한 발열, 좌측 첫번째 발가락 궤양

 현병력: 2003년 3월 양쪽 청력소실과 겹보임 증상으로 시

행한 기능성 뇌자기 공명 영상에서 경수막염 (Pachymeni-

ngitis), 범부비동염, 만성중이염, 유양돌기염, 우측 안와가

성종양 소견 보였고 C형 항호중구세포질항체 양성으로 베

게너 육아종증 진단 후 면역글로불린, cyclophosphamide, 

스테로이드 충격요법 치료를 시행하였다.  2003년 4월 양

쪽 손가락과 발가락 골수염 동반된 궤양에서 메티실린 저
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Figure 1. (A) 14 days prior to the 

incident, the venous sinus occlu-

sion CT imaging is normal. (B) 

Accident when the underlying, the 

venous sinus thrombosis.

Figure 2. (A) Right internal carotid 

artery angiography shows obstruction 

of right transverse sinus (arrow) and 

sigmoid sinus (small arrow) in 

venous phase, comparing normal left 

transverse sinus. (B) Right internal 

carotid arteriography shows total 

non-visualization in vein of Galen 

(arrow) and straight sinus (small 

arrow) and shows abnormal collateral 

vessels (white arrow) around the 

sinuses. 

항성 황색포도구균 배양되어 vancomycin 치료하였으나 골

수염 호전없어 왼쪽 2, 3, 4번째 손가락뼈와, 양쪽 2, 3, 4, 

5번째 발가락뼈 절제술 후 주기적 cyclophosphamide, meth-

ylprednisolon 치료하며 경과 관찰 중 2004년 2월 9번째 cy-

clophosphamide 1 g 치료 후 자의로 외래방문 하지 않았다. 

2007년 3월 전신 관절통과 체중감소로 내원하여 cyclo-

phosphamide, methylprednisolone 치료 중 왼쪽 콩팥 요관돌

과 물콩팥증으로 이중 J 요도카테터 삽입하였고, 2008년 

4월 황색육아종깔때기 콩팥염 (Xanthogranulomatous pyelo-

nephritis)로 의심되어 좌측 콩팥절제술 하였고 조직 검사

에서 육아종 소견 보여 베게너 육아종증에 합당하였다. 

2009년 2월 두통과 오른쪽 안구 돌출로 내원하여 시행한 

검사상 경수막염과 우측 안와가성종양 악화 소견 보여  

cyclophosphamide 치료 후 methylprednisolone 16 mg 치료 

유지하며 외래에서 경과 관찰하던 중 두통을 동반한 발열

을 주소로 응급실에 내원하였다.

 과거력 및 가족력: 특이사항 없음

 이학적 검사: 응급실 내원 당시 진찰 소견에서 혈압 110/70 

mmHg, 맥박수 100회/분, 호흡수 23회/분, 체온 38.2oC이었

고, 의식은 명료하였다. 흉부 청진과 심음은 정상이었고, 

오른쪽 안구 돌출은 없었다. 좌측 엄지발가락은 허혈성 궤

양과 세균성 2차 감염을 의심하게 하는 화농성 발적과 분

비물이 관찰되었다. 

 검사 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 13,000/mm3, 혈소판 

467,000/mm3, C-반응단백은 14g/dL (정상 0∼5 g/dL), 적혈

구침강속도는 98 mm/hr으로 급성기 반응물질의 증가를 보

였다. 혈색소 10.2g/dL, 헤마토크리트 29%, 저색소성 소구

성 빈혈 소견을 보였고, BUN 15 mg/dL, creatinine 1.2 

mg/dL, 총 단백 6.5 g/dL, 알부민 3.2 g/dL, AST 26 IU/L, 

ALT 30 IU/L로 특이소견은 없었다. 혈액응고검사에서 PT 

13.5초, aPTT 34.2초이었으며, 항인지질 항체 및 응고단백

이상에 대한 검사는 시행하지 않았다. 면역혈청검사에서 
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항핵항체 양성 (cytoplasmic type, 1：320), C형 항호중구세

포질항체 양성, P형 항호중구세포질항체 음성이었다. 소

변검사에서 비중 1.020, pH 5.5, 단백뇨 음성, 잠혈 반응 음

성으로 정상소견이었다. 혈액에서 페니실린 감수성 황색

포도구균 배양되었다. 

 영상 소견: 단순 흉부 방사선 검사에서 정상이었고, 뇌전

산단층촬영에서 새로운 병변을 의심할 만한 소견은 없었

다. 족부 자기공명 영상 촬영 T2 영상에서 좌측 엄지발가

락뼈 골수와 연부조직 신호 증가되었으며, 전신 뼈 스캔에

서 발가락 병변 부위에 열소가 관찰되었다.

 경과 및 치료: 환자는 임상 증상과 검사 소견을 바탕으로 

패혈증이 동반된 골수염으로 진단하여 1세대 세팔로스포

린으로 치료하던 중 입원 14병일째 약 30분 정도 간대발작

이 발생하여 시행한 뇌 전산단층 촬영에서 경질막에 조영 

증강 소견 보여(그림 1) 정맥 혈전증 의심되어 시행한 뇌 

혈관 조영술 정맥기에서 우측 가로 정맥굴(transverse sinus)

과 구불 정맥굴(sigmoid sinus) 폐쇄, 곧은 정맥굴(straight si-

nus)과 갈렌 정맥(vein of Galen)이 전혀 보이지 않았으며, 

비정상적인 곁혈관들이 보였다(그림 2). 뇌파도는 정상 소

견 보였다. 환자의 증상과 뇌 혈관 조영술을 바탕으로 베게

너 육아종증 환자에서 발생한 피질 정맥 혈전증으로 진단

되었고, 항경련제(carbamazepine), 항응고제 치료(conventio-

nal heparin), methylprednisolon 24 mg/day로 치료 시작하였

다. 8주 이상의 항생제 치료로 피부 궤양은 호전되었고, 추

적 관찰로 시행한 전신 뼈 스캔에서 열소는 사라졌다. 환자

는 diazepam 2 mg/day, trazodon 25 mg/day, 와파린 5 mg/day, 

methylprednisolon 16 mg/day로 감량하여 퇴원하였으며 이

후 추적 관찰 6개월 동안 신경학적인 증상 재발 없이 치료 

유지 중이다. 

고      찰

 베게너 육아종증은 국소 육아종으로 시작되고, 다양한 

시기를 거친 후 혈관염 증상으로 발현되는 전신성 질환으

로 추정되고 있다 (1). 대부분 중추 신경계 침범의 형태로 

나타나는 대뇌 혈관염은 베게너 육아종증 환자의 4%에서 

발생한다. 대뇌 혈관염은 뇌내 또는 지주막하 출혈, 일과

성 허혈 발작이나 대뇌나 척수의 일과성 허혈 발작이나 경

색, 동맥이나 정맥 혈전과 관련이 있다. 중추 신경계 침범 

증상은 매우 다양하게 나타나며, 불완전마비와 발작 등의 

신경학적 증상과 의식 변화, 인지 장애나 치매 등의 신경

정신적 증상이 포함된다 (2,5). 자기공명영상에서 대뇌 혈

관염의 전형적인 소견은 백색질 병변으로 높은 민감도로 

보여질 수 있지만 비특이적 병변이다. 고식적 혈관촬영술 

같은 영상 기술들은 작은 혈관염을 발견하기 어렵고, 종종 

조직 검사도 불가능하기 때문에 베게너 육아종증에서 대

뇌 혈관염의 진단은 어렵다. 대뇌 혈관염이 의심되면 환자

의 질환 활성도, 질환의 진행상태, 면역억제 정도와 심혈

관 질환 위험요인을 확인해야 한다. 또한, 면역억제상태에

서 발생하는 대뇌 혈관염과 비슷한 증상의 중추 신경계 감

염을 감별하여야 한다. 

 베게너 육아종증에서 신경학적 증상에 대한 효과적인 면

역억제제에 대한 연구는 없다. 임상적으로 중증 베게너 육

아종증의 치료에 준하여 cyclophosphamide와 고용량 스테

로이드 병합치료로 관해를 유도하고, methotrexate나 aza-

thioprine로 치료를 유지한다 (6). 

 신경계 증상으로 발현된 베게너 육아종증 환자의 약 9% 

정도에서 심각한 손상을 나타내고, 이는 말초 신경계를 침

범한 경우보다 중추 신경계를 침범한 경우가 더 심한 손상

을 받는다 (7). 이러한 높은 비율의 손상을 예방하기 위하

여 베게너 육아종증의 조기 진단과 빠르고 적절한 치료가 

필요하다. 

 베게너 육아종증에서 발생하는 흔한 신경학적 합병증은 

다발성 단신경염(mononeuritis multiplex) 같은 말초 신경계 

침범과 시력 장애를 유발하는 육아종성 안와종이다. 시력 

장애로 발현된 베게너 육아종에 대한 여러 사례들이 외국

과 국내에서 보고되었다. 중추 신경계 침범의 형태로 나타

나는 대뇌 혈관염은 드문 것으로 알려져 있고, 그 중 베게너 

육아종증에서 발생한 피질 정맥 혈전증의 예는 Mickle 등에 

의해 처음으로 보고되었다 (3,4). 국내에서는 하 등이 보고

한 뇌경색과 뇌내출혈로 발현된 베게너 육아종증 1예가 중

추 신경계 침범으로 나타난 혈관염의 유일한 보고이다 (8).

 저자들은 국내에서 아직 보고된 바 없는 피질 정맥 혈전

증으로 발현된 중추 신경계 침범 베게너 육아종증 예를 진

단하고 치료하였기에 보고하는 바이다. 

요      약

 베게너 육아종증에서 신경학적인 증상으로 발현되는 혈

관염은 주로 뇌내출혈에 의해서 나타나며, 동맥 또는 정맥 

혈전증으로 나타나는 경우는 드물다. 국내에서는 아직 베

게너 육아종증에 연관된 피질 정맥 혈전증이 보고된 바 없

다. 이에 저자들은 베게너 육아종증 환자에서 중추 신경계 

증상으로 나타난 피질 정맥 혈전증을 경험하여 이를 보고

하고자 한다. 
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