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복시형태로 나타난 베게너 육아종증 1예

배경민ㆍ이우진ㆍ정유진ㆍ김윤성ㆍ김현숙

조선대학교 의과대학 내과학교실

A Case of Wegener’s Granulomatosis Presenting as a Diplopia

Kyung-Min Bae, Woo Jin Lee, Yu-Jin Jeong, Yun Sung Kim, Hyun-Sook Kim

Department of Internal Medicine, College of Medicine, Chosun University, Gwangju, Korea

Wegener’s granulomatosis (WG) is a multisystemic gran-

ulomatous inflammatory disorder which is presumably 

caused by an autoimmune response. It typically targets the 

upper and lower respiratory tract and the kidney. Ocular 

involvement occurs in 50 to 60% of WG patients. 

However, orbital myositis and diplopia as a presenting 

symptom is a rare ocular manifestation. We present the 

case of a 49-year-old man who was admitted with bilateral 

diplopia due to orbital myositis under a diagnosis of WG. 

He was successfully treated with high dose corticosteroid 

therapy.
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서      론

 베게너 육아종증(Wegener’s granulomatosis)은 전신의 육

아종성 염증과 조직의 괴사를 특징으로 하는 원인불명의 

면역 질환인 혈관염이다. 주로 상기도 및 폐를 침범하며 

그 외에도 침범하는 장기에 따라 다양한 임상양상을 보인

다 (1). 베게너 육아종증은 전체 유병기간 동안 약 50∼

60%까지도 안구 증상을 보일 수 있는데 결막염, 공막염, 

각막궤양, 포도막염, 시신경병증, 망막중심동맥폐쇄, 비루

관폐쇄, 안구돌출, 그리고 외안근염 등으로 다양하다 (2). 

그러나 진단 당시 안구증상을 보이거나 또는 안구증상이 

질병의 첫 발현 증상인 경우는 8∼16% 정도로 흔치 않으

며 영상의학적으로 증명된 외안근염은 매우 드물다 (2).

 저자들은 반복되는 부비동염의 과거력이 있는 49세 남자 

환자가 양측성 복시를 주소로 내원하여 임상증상, 안구 자

기공명영상(Magnetic Resonance Imaging, MRI)에서 확인된 

외안근염, 항호중구세포질항체(Anti-neutrophil cytoplasmic 

antibody, ANCA) 양성 등의 소견으로 베게너 육아종증으

로 진단되고 고용량 스테로이드로 복시가 호전된 증례를 

경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증      례

 환  자: 49세 남자

 주  소: 양측성 복시 

 현병력: 내원 2주일 전부터 갑자기 생긴 복시를 주소로 내

원하였다. 복시는 점점 심해지고 특히 우안의 복시가 더 

심했다. 인근 병원에 방문하여 치료 받았으나 증상 악화되

어 정확한 평가 위해 내원하였다.

 과거력 및 사회력: 당뇨나 고혈압, 간염 등의 병력은 없으나 

이전에 만성 부비동염으로 이비인후과를 자주 다녔었다. 

 가족력: 특이 소견 없음.
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Figure 2. (A) Fat suppressed con-

trast enhanced T1WI shows ill- 

defined enhancement and thicke-

ning of the sclera in right orbit 

(arrows). (B) Ill-defined enhance-

ments are also seen in the right 

retrobulbar fat and lateral rectus 

muscle (arrowheads).

Figure 1. Previous X-ray examination shows wall thickening of 

both maxillary sinuses.

 이학적 소견: 내원 당시 활력증후는 혈압 120/70 mmHg, 맥

박 70회/분, 호흡수 20회/분, 체온 36.5oC 이었다. 결막은 창

백하지 않았으며, 경부 림프절 종대 및 갑상선 비대는 없

었다. 안구 소견상 특이소견 관찰되지 않았으나 복시로 눈

을 잘 뜨지 못했다. 안진이나 현훈, 이명의 소견은 없었다. 

부비동의 압통은 없었으며 청진상 저명한 수포음(crackle) 

소견은 들리지 않았고 심음은 정상이었다. 복부 검사상, 

복부 팽만이나 압통 등은 없었으며 신경학적 검사상 특이

소견 없었다.

 검사실 소견: 내원시 시행한 말초혈액검사에서 백혈구 

7,250/mm3 (호중구 69.3%, 림프구 19.5%, 단핵구 5.4%, 호

산구 5%), 혈색소 12.5 g/dL, 혈소판 218,000/mm3이었다. 혈

액생화학검사에서 AST/ALT 36/41 U/L, 총 단백 7.01 g/dL, 

알부민 3.27 g/dL, 혈액요소질소 21.9 mg/dL, 크레아티닌 

1.01 mg/dL, 나트륨 138 mEq/L, 칼륨 3.8 mEq/L, 마그네슘 

2.3 mEq/L, 칼슘 7.9 mg/dL, 인 3.0 mg/dL, 혈당 120 mg/dL, 

총 콜레스테롤 215 mg/dL, LDH는 471 U/L (정상: 180∼

460)였으며 ESR 65 mm/hr, CRP 1.59 mg/dL로 증가되었다. 

요화학 검사상 혈뇨나 단백뇨 없었으며 HBs Ag, HBs Ab, 

anti- HCV Ab, VDRL, anti-HIV 모두 음성이었다. 항핵항체

는 homogenous 양상으로 1：100의 역가를 보였고 ANCA

는 PR3-ANCA 88 units, MPO-ANCA 35 units로 모두 양성

이었다.

 방사선 소견: 흉부방사선 소견은 폐문부 림프절의 증대 없

는 정상 소견이였고 부비동 영상에서 현재 부비동염의 소

견은 없었으나 이전 이비인후과 내원시, 양측 부비동염이 

있었으며(Figure 1) 2개월간 항생제 투여하였고 이로 인해 

내원시에는 부비동염이 호전된 상태였다. 두부 및 안구의 

MRI T1 강조영상에서 우측 안구 공막의 비후와 조영증가

를 보였고 우측 안구뒤지방층, 상직근, 위눈꺼풀올림근, 

외직근의 조영 증가를 보였다(Figure 2).

 치료 및 경과: 상기 환자의 베게너 육아종증을 확진하기 

위해서는 조직검사가 필요하나 현재 부비동염이나 폐의 

병변 등이 없어서 시행하지 못하였고 안구의 병변도 급성

기여서 조직검사에 적절치 못하였다. 그러나 반복적인 부

비동염의 과거력과 MRI 소견, ANCA 양성으로 베게너 육

아종증 진단 하에 고용량 스테로이드 투여하였다. 프레드

니솔 500 mg/일 3일간 투여 후 증상 호전되어 사이클로포

스파마이드(Cyclophosphamide)는 투여하지 않고 저용량 

경구 스테로이드와 하이드록시클로로퀸(Hydroxychloro-

quine) 투여하였으며 재발 없이 유지되어 외래에서 추적 

관찰하였다.

고      찰

 베게너 육아종증은 원인이 명확히 밝혀지지 않은 자가면

역질환으로 소혈관에 괴사성 혈관염과 육아종성 염증반응

을 일으키는 전신질환이다 (1). 상하기도 및 폐를 침범하는 

임상 양상이 가장 흔하며 진단과 치료가 늦어져 여러 장기
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를 침범하여 치명적인 결과를 초래할 수 있으므로 조기 진

단 및 치료가 매우 중요하다. 1990년 미국류마티스학회

(American College of Rheumatology)에서 제안한 베게너 육

아종증의 분류 기준에 따르면 1) 5개 이상의 적혈구 또는 

적혈구원주를 포함하는 요침전물, 2) 결절, 공동, 고정된 

침윤을 보이는 비정상적인 흉부방사선영상, 3) 조직검사

상 육아종성 염증, 4) 구강궤양 또는 만성 부비동염의 등의 

4가지 범주 중 2가지 이상에 해당할 경우 베게너 육아종증

에 대한 민감도가 88.2%, 특이도가 92.0%에 이른다고 하였

다 (3). 그러나 폐, 심장을 제외한 비특이적인 장기를 침범

할 경우의 민감도가 낮아져 이후 1998년 발표된 일본 후생

노동성(MHLW)의 진단기준에서는 1) 증상(폐, 신장, 만성 

부비동염 등의 증상), 2) 조직검사결과, 3) ANCA 양성의 

세 가지 기준을 제시하여 이 중 두 가지 이상의 전형적인 

증상이 있을 경우 ANCA 양성여부와 관계없이 베게너 육

아종증을 진단할 수 있다고 하였다 (4). 

 임상 양상으로 호흡기를 침범하는 경우가 약 85%로 가장 

흔하며 신장침범도 전 유병 기간 동안 70∼80% 정도로 보

고되고 있다. 안구 침범의 경우도 전체 유병 기간 동안 약 

50∼60% 정도를 보이며 연구에 따라 87%까지 보고 되기

도 한다 (1). 하지만 진단 당시 안구증상을 보이거나 또는 

안구증상이 질병의 첫 발현 증상인 경우는 8∼16% 정도로 

드물게 보고되고 있다 (2). 국내의 경우 이 등이 망막색소

상피 박리와 망막하 출혈을 동반한 베게너 육아종증을 보

고 하였고, 임 등이 망막혈관염에 의한 실명과 심근허혈이 

동반된 예를 보고 하였으며 최가 안구합병증을 동반한 베

게너 육아종증 5예 등을 보고 하였으나 대부분 인후두 증

상이나 다른 전신질환을 동반하고 있었으며 안구침범이 

초기증상으로 나타나고 외안근염이 MRI로 확인된 경우는 

아니었다 (5-7). 베게너 육아종증의 안구침범은 안구 및 안

와, 부속기에 모두 가능하여 결막염, 공막염, 각막궤양, 포

도막염, 시신경병증, 망막중심동맥폐쇄, 비루관폐쇄, 외안

근염, 그리고 안와종양 등으로 발현되며, 그 중 각막공막

염 및 안와종양 등으로 인한 안구돌출이 가장 흔하게 보고

되고 있다 (2). 외안근염은 외안근 신경혈관의 혈관염 또는 

지속적인 염증으로 인한 근육의 침범으로 나타난다 (8). 

Woo 등의 연구에 의하면 29명의 안구 및 부속기를 침범한 

베게너 육아종증 환자 중 15명이 복시를 보였으며 이 중 

3명만이 컴퓨터 단층 촬영(Computed tomography, CT) 등의 

영상의학적 방법으로 외안근 침범이 확인되었다 (9). 

Salam 등은 베게너 육아종증의 초기형태로 나타난 근염을 

다룬 논문에서 가장 흔하게 침범되는 외안근은 수평직근 

이며 이는 지속적인 부비동 질환으로부터의 직접적인 전

파에 의한 것으로 설명하였다 (10). 외안근의 침범은 내직

근이 가장 흔하며 외직근이 두 번째를 차지하고 있지만 대

부분은 미만성으로 안와 연부조직을 침범하기 때문에 각

각의 외안근 침범을 구별하기가 어려운 경우가 많다 

(10,11). 외안근 침범은 CT에서도 외직근의 비후 및 조영 

증가로 확인가능 하지만 최근 들어서는 MRI 가 가장 좋은 

영상의학적 방법으로 추천되고 있다 (10).

 이번 증례에서 환자는 다른 호흡기 증상 및 전신질환 없

이 복시를 주소로 내원하였으며 두부 및 안구의 MRI T1 

강조영상에서 우측 안구 상직근, 외직근의 조영 증가 및 

공막의 비후와 조영 증가, 우측 안구 뒤 지방층, 위눈꺼풀 

올림근의 조영 증가를 보였다. 본 증례처럼 증상 자체가 

비특이적이며 다른 심각하지 않은 안과적 질환과 증상이 

비슷한 경우가 많아 진단 및 치료가 지연되는 경우가 많

다. 따라서 다른 상하기도 증상이 동반되거나 원인 불명의 

안구 침범이 있는 경우, 반드시 베게너 육아종증을 포함한 

전신적 평가가 이루어져야 하겠다.

 베게너 육아종증의 치료는 현재 고용량 스테로이드와 사

이클로포스파마이드 병합투여가 표준치료로 강조되고 있

으며, 병합요법 이후 베게너육아종증 환자의 10년 생존율

이 75% 이상으로 극적인 향상을 보였다 (12). 하지만 면역

억제제의 사용으로 인한 기회감염 및 사이클로포스파마이

드의 장기간 사용에 따른 방광암, 혈액종양 등이 보고되고 

있어 이에 대한 지속적인 감시가 필요하다. 현재의 표준치

료로 약 75%의 환자에서 완전 관해에 도달하게 되지만 이 

중 약 50%에서는 다시 재발을 하게 되고 만성신부전, 청력

장애, 기관협착, 시력저하 등의 영구적인 장애를 초래하기

도 한다 (12). 이러한 장기손상의 빈도는 치료의 시작시기

와 밀접한 관련이 있기 때문에 신속한 진단과 치료가 매우 

중요하다고 할 수 있다.

 재발 및 장기손상의 빈도를 낮추기 위해 최근에는 고용

량 스테로이드와 사이클로포스파마이드 병합투여 후 메토

트렉세이트(Methotrexate) 또는 아자치오프린(Azathioprine)

를 유지 치료하기도 한다 (13). 사이클로포스파마이드의 

독성을 줄이기 위해 부작용이 적은 마이코페놀레이트 모

페틸(mycophenolate mofetil)을 사용하기도 하나 일부에서

는 재발율이 43%까지 보고되기도 한다 (14). 또한 표준치

료에 저항성을 보이는 경우에 종양괴사인자 억제제

(etanercept, infliximab)를 사용하기도 하며 CD20 단일항체

에 대한 항체인 리툭시맵(rituximab), 15-deoxyspergualin 등

을 사용하기도 한다 (15). 

 본 증례 역시 반복적인 부비동염의 과거력과 MRI 소견, 

ANCA 양성으로 베게너 육아종증 진단 하에 프레드니솔 

500 mg/일 3일간 투여 후 증상 호전된 예로, 신속한 진단과 

치료가 비특이적인 안구증상을 보이는 베게너육아종의 관

해와 면역억제제의 투여도 줄이는 것을 시사한다.

요      약

 베게너 육아종증의 안구 침범은 드물지 않으나 증상 자

체가 비특이적이고 안구 증상이 질병의 첫 발현인 경우는 

상대적으로 흔치 않다. 다른 심각하지 않은 안과적 질환과 

증상이 비슷한 경우가 많아 진단 및 치료가 지연되는 경우

가 많으므로 원인 불명의 안구 침범이 있는 경우, 반드시 
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베게너 육아종증을 포함한 전신적 평가가 이루어져야 하

겠다. 본 증례는 49세 남자 환자가 양측성 복시를 주소로 

내원하여 베게너 육아종증에 동반된 외안근염으로 진단하

고 고용량 스테로이드로 복시가 호전된 경우로 문헌고찰

과 함께 증례 보고하는 바이다.
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