
Korean J Hematol Vol. 42, No. 1, March, 2007 □ Case Report □

진성적혈구증다증에 동반된 국소성분절성사구체경화증 1예

강원대학교 의과대학 내과학교실

박명옥․백현정․송서영

󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚󰠚
A Case of Polycythemia Vera Combined with

Focal Segmental Glomerulosclerosis

Myoung Ok Park, M.D., Hyun Jeong Baek, M.D. and Seo Young Song, M.D.

Department of Internal Medicine, College of Medicine, Kangwon National University, Chuncheon, Korea

Polycythemia vera (PV) is a myeloproliferative disorder that results from clonal expansion of a trans-

formed hematopoietic stem cell, and this is associated with a prominent overproduction of erythrocytes, 

and to a lesser extent, expansion of the granulocytic and megakaryocytic elements. Secondary polycythe-

mia is occasionally associated with renal diseases such as renal tumors, cysts, hydronephorosis, renal 

transplantation, renal artery stenosis and Bartter’s syndrome, and it is rarely associated with nephritic 

syndrome, nephrosclerosis, chronic glomerulonephritis (GN) and membranous nephropathy. Although 

cases of erythrocytosis with concomitant GN have occasionally been reported, there are few reports regar-

ding PV. Focal segmental glomerulosclerosis (FSGS) is one of the most frequent forms of GN. However, 

its association with PV has rarely been described. We report here on one patient with concomitant PV 

and FSGS along with a review of the previously reported literature. (Korean J Hematol 2007;42:58-61.)
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서      론

  진성적혈구증다증은 모든 조혈간세포의 생성이 증가

하나 특히 적혈구 증가가 특징적인 골수성 증식성 질

환으로 평균 60세 이후에 남자에서 약간 더 많이 생기

는 것으로 되어 있으며 합병증에는 혈전증으로 인한 

뇌출혈 등의 출혈성 질병, 위궤양, 통풍, 급성 골수구성 

백혈병 등이 있다. 이 질환에서 사구체병증은 매우 드

물게 동반되는 질환으로, 국내에서는 IgA 신병증과 동

반된 경우가 3예 보고된 바 있다.1-3) 국소성분절성사구

체경화증은 여러 전신 질환과 관련하여 2차적으로 발

생하기도 하지만 진성적혈구증다증과 동반된 예는 외

국에서는 보고된 바 있으나
4-6)

 국내에는 아직까지 보

고된 바 없다. 저자들은 국소성분절성사구체경화증과 

동반된 진성적혈구증다증 1예를 경험하였기에 이를 

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

  환  자: 이○○, 60세, 남자

  주  소: 어지럼증
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Fig. 1. Bone marrow biopsy. Bone marrow biopsy section 
shows hypercelluar marrow with erythroid and mega-
karyocytic hyperplasia (H&E stain, ×200).

Fig. 2. Renal biopsy. Light microscopy revealed sharply de-
marcated segmental lesions (arrow) located in the glomer-
ular tuft. Epithelial cells did not show any proliferation and
there were no foamy endothelial cells (Masson’s Trichrome
stain, ×250).

  현병력: 한달 전부터 간헐적인 어지럼증으로 인근 병

원을 방문하여 혈액검사 소견의 이상으로 내원하였다.

  과거력: 3년 전부터 고혈압, 고지혈증을 진단 받고 

외부 병원에서 aspirin (Astrix
Ⓡ
, 100mg), amlodipin 

(NorvascⓇ, 5mg), atrovastatin (LipitoⓇ, 10mg)을 복용 

중이었다. 흡연력은 20갑년으로 15년 전에 금연하였

다.

  가족력: 특이사항은 없었다.

  신체검사: 내원 당시 혈압은 160/90mmHg였으며, 맥

박은 76회/분, 호흡수 20회/분, 체온 36.7
o
C였다. 의식

은 명료하였으며 흉부청진에서 수포음이나 심잡음은 

들리지 않았고 복부는 정상 장음이었다. 간과 비장이 

만져지지는 않았으며 사지의 맥박은 규칙적이고 대칭

적으로 촉지되었다.

  검사 소견: 일반혈액 검사상 혈색소 19.0g/dL, 헤마

토크릿 56.5%, 백혈구 9,300/μL, 혈소판 453,000/μL였

다. 백혈구염기성인산분해요소는 165U/L로 증가되어 

있었고 혈청 ferritin은 33.07ng/mL로 측정되었다. 혈청 

총 단백 6.2g/dL, 알부민 3.5g/dL, BUN 12.1mg/dL, 

Creatinine 1.2mg/dL였으며 요산은 7.5mg/dL로 약간 

상승되어 있었고 소변 검사에서 단백이 4+였다. 혈액 

내 B형 간염 표지자와 C형 간염 바이러스 항체 검사는 

음성이었다. 

  방사선학적 소견: 단순 흉부촬영에서 특이 소견은 없

었고, 복부 컴퓨터 단층 촬영상 비장종대가 관찰되었

다. 신 초음파 도플러에서 혈관이나 혈류 이상은 관찰

되지 않았다.

  진단 및 임상경과: 동맥혈가스분석에서 산소포화도

는 96.4%로 저산소증의 소견은 없었고, 혈청 eryth-

ropoietin은 7.79mU/mL로 감소되어 있었다. 골수조직

검사에서 적혈구계와 거대핵세포의 증식을 확인할 수 

있었고(Fig. 1), 염색체 이상은 관찰되지 않았다. 적혈

구의 증가와 함께 병력과 검사 소견에서 이차적인 적

혈구증다증의 원인이 없으며 혈소판 수의 증가, 복부

컴퓨터 단층 촬영상 비장종대 소견 등을 종합하여 진

성적혈구증다증으로 진단하였다.
7)
 한편, 24시간 요단

백은 3,235mg이었고 요단백 전기영동검사에서 비선택

적 사구체성 단백뇨의 소견을 보였다. 신조직검사에서 

광학 현미경 소견상 사구체 내에 국소적 섬유화와 정

상적인 모세혈관의 구조가 변형되어 있는 소견을 보였

으나 그 외의 부분은 정상 소견을 보였다(Fig. 2). 면역

조직화학 검사상 C3 외에 IgG, IgA, C1q, fibrinogen 등

의 침전(deposition)은 관찰되지 않았으며 전자현미경 

검사에서도 침전물은 관찰되지 않았다. 결론적으로 진

성적혈구증다증에 동반된 국소성분절성사구체경화증

으로 진단하였고, 국소성분절성사구체경화증에 대하

여는 먼저 안지오텐신 전환효소 차단제를 사용하기로 

하고, 추후 스테로이드 사용을 고려하기로 하였다. 진

성적혈구증다증에 대하여는 아스피린 투여와 주기적

인 사혈을 시행하면서 경과를 관찰하기로 하였다. 사

혈 후 환자의 헤모글로빈은 16.1g/dL였으며 어지럼증

도 호전을 보였다. 요단백은 치료 한달 경과 후 



60  Korean J Hematol Vol. 42, No. 1, March, 2007

2,560mg으로 감소하는 경향을 보였다. 현재는 사혈대

신 hydroxyurea를 투여하면서 외래 추적 관찰 중에 있

다.

고      찰

  진성적혈구증다증은 모든 조혈간세포의 생성이 증

가하는 골수성 증식성 질환으로 특히 적혈구 증가가 

특징이며 이로 인한 혈액의 양 및 점도의 증가로 두통

이나 어지러움 등을 일으킬 수 있다. 적혈구 증가와 함

께 혈소판 증가도 동반되는 것이 일반적이며 혈액 점

도의 증가와 혈소판 기능이상으로 혈전증의 가능성이 

커지므로 심근 경색이나 뇌졸증으로 인한 사망의 원인

이 되기도 한다.8) 이차적인 적혈구증가증은 여러 신장 

질환과 동반되어 나타날 수 있지만 신증후군이나 만성 

사구체신염과 동반되는 경우는 드문 것으로 알려져 있

다. 사구체신염에서 신질환의 진행은 산화적 스트레스

(oxidative stress)와 전염증 사이토카인(proinflamma-

tory cytokine)의 증가로 인한 사구체 내피세포의 기능

이상이 중요한 역할을 하는 것으로 알려져 있다. 이로 

인해 단백뇨가 조장되고 전구응고물질(procoagulant)

의 활성도가 증가되어 혈액응고항진, 과다점도가 초래

되어 신장 혈류가 영향을 받게 된다.9) 이러한 사구체

신염이 진성적혈구증다증과 동반되어 나타난다면 혈

전증의 위험성이 더욱 증가하리라 여겨진다. 하지만 

진성적혈구증다증과 사구체신염이 동반되어 나타난 

사례는 국내외적으로 소수 예가 보고되어 있으며1-6) 

이 중에는 진성적혈구증다증으로 진단된 환자에서 4

년이 지난 후 이차적으로 국소성분절성사구체경화증

이 발병된 예가 있으며 진성적혈구증다증 치료 후 단

백뇨가 호전되었음을 보고하고 있다.
4)
 진성적혈구증

다증에서 국소성분절성사구체경화증의 진행되는 기전

은 높은 혈소판 수치로 인해 비정상적 혈소판 활성이 

나타나고, 혈소판-유래성 성장인자(platelet-derived gro-

wth factor) 및 사이토카인을 통해 사구체 증식의 원인

이 되고 이것이 진행하여 사구체 경화 및 단백뇨가 나

타나는 것으로 설명하기도 한다.
5,10,11)

 하지만, 본 환자

의 경우에는 혈소판 수가 453,000/μL으로 매우 높다

고는 할 수 없어, 비정상적 혈소판 활성 외에 다른 기

전이 있을 것으로 생각된다. 진성적혈구증다증의 치료

는 증상이 있는 경우 사혈을 반복하면서 임상경과를 

지켜보고 혈전증의 위험을 낮추고자 aspirin을 투여하

는 것이 권장되고 있다.12) 사혈이 자주 필요하거나 혈

전증이 심할 경우 골수 억제 치료를 시행할 수 있으며 

주로 hydroxyurea를 사용한다. 

  국소성분절성사구체경화증과의 치료로는 안지오텐

신 전환효소 억제제를 사용하는 것이 단백뇨의 감소를 

효과적으로 기대해 볼 수 있는 치료로 되어 있다.
13)
 안

지오텐신 전환효소 억제제는 모든 국소성분절성사구

체경화증과 관련하여 2차적으로 나타난 과여과 상태

의 단백뇨 환자에서 사용되는 것이 권장된다. 그러나 

지속적으로 단백뇨 및 신병증이 진행하는 경우에는 

steroid 및 골수를 억제하는 치료가 요구된다. 

  진성적혈구증다증에 사구체신염이 동반된 경우 진

성적혈구증다증을 치료함으로써 단백뇨가 줄어드는 

가에 대하여는 이견이 있다. 형질세포 증식 장애와 동

반된 국소성분절성사구체경화증 13예의 코호트 연구

에서, 형질세포 질환을 교정하면서 단백뇨 소실 등 임

상적 호전이 있었고 형질세포 질환이 악화됨으로써 다

시 단백뇨가 심해지는 양상을 보였다고 하였다.
14)
 또 

다른 예에서는 진성적혈구증다증 환자에서 국소성분

절성사구체경화증이 동반된 환자가 이후 대량의 단백

뇨로 진행하게 되었으며 이 환자의 경우 심한 혈소판 

증다증의 치료를 위해 hydroxiuria 등을 사용하여 치료

하였으나 조절이 되지 않았고 결국 혈액 투석을 받게 

된 경우가 보고되어 있다.
6)
 이 증례에서는 사혈과 함

께 단백뇨의 치료를 위해 처음부터 안지오텐신 수용체 

차단제를 사용하였기 때문에 단백뇨의 호전이 사혈의 

효과인지 안지오텐신 수용체 차단제의 효과인지 확실

히 말하기는 어렵다. 하지만 앞서 언급한 사례들은 진

성적혈구증다증이 조절되면서 단백뇨 등 신병증의 경

과가 호전되는 것으로 보아 진성적혈구증다증의 치료

가 사구체 신병증의 악화를 막고 만성신부전으로의 진

행을 방지할 수 있음을 시사한다. 그러므로 진성적혈

구증다증 환자에서 드물기는 하지만 단백뇨 유무에 대

한 선별 검사가 필요하며 단백뇨가 있는 경우 신장조

직검사를 통한 사구체 신병증에 대한 진단 및 치료가 

환자의 예후 및 삶의 질을 향상시킬 수 있는 중요한 

인자가 될 수 있을 것으로 생각된다.
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요      약

  적혈구증다증은 여러 신장 질환에 동반되어 나타날 

수 있으나 사구체신염과 같은 신병증과 동반되는 경우

는 드물며, 국소성분절성사구체경화증은 여러 전신 질

환과 동반되어 발생하기도 하지만 진성적혈구증다증

과 동반된 예의 국내 보고는 아직 없다.

  저자들은 어지러움을 증상으로 내원하여 검사상 진

성적혈구증다증으로 진단된 환자에서 단백뇨가 있어 

신장조직검사를 통해 국소성분절성사구체경화증이 동

반되어 있음을 확인한 후, 사혈과 안지오텐신 수용체 

차단제로 임상적인 호전을 보인 1예를 경험하였기에 

이를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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