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전신홍반루푸스에 동반된 이차성 혈구포식성 림프조직구증 
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Three Cases of Secondary Hemophagocytic Lymphohistiocytosis 
Associated with Systemic Erythematosus Lupus
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Hemophagocytic lymphohistiocytosis (HLH) is a rare disorder characterized by fever, pancytopenia, hyperferritinemia, and 
phagocytosis of hematopoietic cells in bone marrow, liver, or lymph nodes. HLH can occur during the course of systemic lupus 
erythematosus (SLE), but can also be a presenting manifestation. Because development of pancytopenia occurs in less than 10 
percent of SLE cases, investigation for HLH is necessary when otherwise unexplained pancytopenia persists despite adequate 
treatment. We experienced three cases of secondary HLH associated with SLE. Among the three patients, two patients devel-
oped HLH during the clinical course of SLE. The other patient who presented with pancytopenia was first diagnosed with HLH, 
and later with SLE. In her case, HLH turned out to be a presenting manifestation of SLE. We report on three successfully treated 
cases, and discuss the prevalence, characteristics, treatments, and prognosis of secondary HLH associated with SLE. (J Rheum 
Dis 2015;22:180-185)
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서 론

혈구포식성 림프조직구증(hemophagocytic lymphohis-

tiocytosis, HLH)은 발열과 범혈구감소증, 페리틴의 증가

를 보이며 골수나 간, 림프절 등에서 혈구탐식을 특징으로 

하는 질환으로, 가족성과 이차성으로 분류된다. 바이러스 

감염, 악성 종양, 전신홍반루푸스(이하 루푸스), 성인형 스

틸씨병 등의 자가면역 질환, 그리고 약물에 의해 이차성으

로 혈구포식성 림프조직구증이 발생할 수 있는 것으로 알

려져 있다[1].

혈구포식성 림프조직구증은 루푸스의 경과 중에 발병하

는 경우도 있으나 종종 혈구포식성 림프조직구증을 통해 

루푸스가 새로이 진단이 되는 경우도 있다. 따라서 설명

되지 않는 혈구포식성 림프조직구증이 진단된 경우, 동반

된 기저질환으로 루푸스를 의심하고 항핵항체나 항이중

가닥-DNA 항체(anti-dsDNA) 검사를 적절히 시행할 필

요가 있다[2]. 또한 루푸스 환자에서 설명되지 않는 범혈

구감소증을 보이는 경우, 루푸스에 병발하여 이차성 혈구

포식성 림프조직구증이 발생한 것은 아닌지 의심해볼 필

요가 있다.

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.4078/jrd.2015.22.3.180&domain=pdf&date_stamp=2015-06-24
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혈구포식성 림프조직구증의 초기치료는 etoposide와 dex-

amethasone, cyclosporin A를 기초로 하며, 류마티스질환

에 동반된 이차성 혈구포식성 림프조직구증의 초기 치료

에서는 스테로이드 단독 투여를 고려할 수 있고, 만일 스

테로이드 치료에 반응이 없는 경우 cyclosporin A의 추가 

투여를 고려할 수 있다[1]. 

이에 저자들은 루푸스 환자에서 동반된 혈구포식성 림프

조직구증 3예를 성공적으로 치료하였기에 문헌 고찰과 함

께 보고하는 바이다.

증 례

Case 1
13세 여자 환자로 발열을 주소로 내원하였다. 환자는 1

년 1개월 전 발열과 관절통을 주소로 입원하여 협부발진, 

관절통, 우측 흉막삼출, 항핵항체 양성(1:2,560, homoge-

nous type), 항이중가닥-DNA 항체, 항카디오리핀 항체, 

루푸스항응고인자 양성 및 혈청 보체 저하를 보여 루푸스

로 진단하였다. 약 한달 전부터 루푸스의 악화로 인한 발

열로 입원하였다가 호전되어 퇴원하였으나 내원 전 3일간 

지속된 발열을 주소로 다시 입원하였다.

과거력상 특이 사항 없으며, 내원했을 때 혈압은 100/60 

mmHg, 맥박수 88회/분, 호흡수 20회/분, 체온은 38.5oC

였다. 만성 병색을 보였고 의식은 명료하였으며 왼쪽 엄지

손가락의 발적과 부종, 압통이 있었으며 구강 궤양은 없고 

복부 진찰에서는 특이 소견은 보이지 않았다.

임상검사실 검사에서 백혈구 4,600/μL (호중구 81.8%, 

림프구 14.7%), 혈색소 10.5 g/dL, 혈소판 271,000/μL였

으며, 적혈구 침강 속도는 49 mm/h, C-반응단백은 7.09 

mg/dL로 증가되어 있었다. 생화학적 검사에서는 특이소

견 없었으며 항이중가닥-DNA 항체는 양성(98 IU/mL 이

상), 혈청 C3는 64 mg/dL, C4는 5 mg/dL로 감소되어 있

었으며, 그 외 항RNP 항체, 항Smith 항체, 항Ro 항체, 항

La 항체는 모두 음성이었다. 항카디오리핀 immunoglo-

bulin (Ig) M, IgG 항체는 각각 23.0 IgM phospholipid 

unit (MPL) (정상 범위: 0.0∼12.5 MPL), 17.6 IgG phos-

pholipid unit (GPL) (정상 범위: 0.0∼15.0 GPL)로 상승하

였으며, 루푸스 항응고인자는 양성이었다. 소변 검사에서 

단백뇨 1+, 혈뇨 음성이었으며, 임의뇨 단백질/크레아티

닌비는 0.64였다. 입원 3일째 측정한 페리틴은 188 μg/L 

(정상 범위: 13∼150 μg/L), 중성지방은 159 mg/dL (정

상 범위: 35∼180 mg/dL)였다.

환자의 왼쪽 엄지손가락의 상처 및 발적이 있어 봉와직염

이 발열의 원인으로 생각되어 3세대 세팔로스포린계 항생

제를 투약하기 시작하였고, 혈액배양 검사에서 그람 양성 

구균이 동정되어 vancomycin을 추가로 투여하였다. 균혈

증을 의심하여 입원 4일째부터 methylprednisolone을 20 

mg/d에서 8 mg/d로 감량하였다. 적합한 항생제를 유지하

면서 상처부위 증상은 호전되었으나 발열이 지속되어, 감

염 후의 루푸스 악화로 생각되어 methylprednisolone을 

32 mg/d로 증량하였다. 스테로이드 증량 다음 날부터 열

은 소실되었으나 범혈구감소증(백혈구 2,700/μL, 혈색소 

9.4 g/dL, 혈소판 134,000/μL)이 진행되었고, 말초혈액 

도말 검사에서 백적혈구모증(leukoerythroblastosis)이 관

찰되었으며 혈청 페리틴이 9,000 μg/L로 상승하였다. 입

원 14일째 골수 검사를 시행하였으며, 그 결과 이차성 혈

구포식성 림프조직구증이 진단되었다. 루푸스 특이 혈구

포식성 림프조직구증으로 methylprednisolone 1 g/d를 3

일간 투약하였으나 2일 뒤 다시 발열이 있어 추가로 3일간 

methylprednisolone 1 g/d 투약하였다. 이후 발열 및 범혈

구감소증 호전되었고 혈청 페리틴이 정상 범위까지 감소

되어, 스테로이드를 점차 감량하여 prednisolone 60 mg/d 

경구로 유지하며 퇴원하였다. 현재 퇴원 후 7개월이 경과

되었으며 methylprednisolone 2 mg/d, tacrolimus 1 mg/d

를 유지하며 혈액검사에서 범혈구감소증 없이 추적관찰 

중이다. 

Case 2
27세 여자로 발열과 질출혈을 주소로 내원하였다. 내원 

2달 전부터 양 손가락과 발가락의 반상출혈이 자주 발생

하였고, 1달 전부터는 잇몸 출혈이 자주 있었으며, 3주 전 

동안 질 출혈이 지속되었고, 내원일 저녁부터 고열이 발생

하여 입원하였다.

과거력에 특이 사항은 없었고, 내원하였을 때 혈압은 

100/63 mmHg, 맥박은 109회/분, 호흡수는 30회/분이었

으며, 체온은 39.8oC였다. 급성 병색을 보였고 의식은 명

료하였으며 공막의 황달 및 구강 내 점막의 발적, 표피 박

리가 관찰되었다. 이외 신체 진찰에서는 특이 소견 보이지 

않았다.

임상검사실 검사에서 백혈구 1,500/μL, 혈색소 9.0 

g/dL, 혈소판 29,000/μL였으며 적혈구 침강 속도는 19 

mm/h였고 C-반응단백은 0.12 mg/dL였다. 생화학적 검

사에서는 총빌리루빈 1.2 mg/dL, aspartate transaminase 

(AST) 1,479 U/L, alanine transaminase (ALT)가 414 

U/L로 증가되어 있었으며 페리틴은 2,271 μg/L, 중성지

방 1,026 mg/dL로 각각 상승되어 있었다. 혈청 피브리노

젠은 207 mg/dL로 감소되었으며, 혈청 C3 20 mg/dL, C4 

3 mg/dL 미만으로 감소되어 있었다. 그 외 항RNP 항체, 

항Smith 항체, 항Ro 항체, 항La 항체, 항카디오리핀 IgM 

항체, 루푸스항응고인자는 모두 음성이었으며, 항카디오

리핀 IgG는 20.3 GPL (정상범위: 0.0∼15.0 GPL)로 경도

의 상승을 보였다. 소변 검사에서 단백뇨 2+, 혈뇨 2+였

으며, 임의뇨 단백질/크레아티닌비는 5.6였다. 

환자는 입원 2일째 골수 검사를 시행하였으며 입원 3일

째 혈구포식성 림프조직구증으로 진단되었다(Figure 1). 

단순흉부촬영에서 심비대가 있어 시행한 심초음파에서 심
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Figure 1. Bone marrow aspirate smear showing macrophage phagocyting (A) neutrophils and platelets and (B) platelets and red
blood cells. The border of macrophage is shown in white arrows (Wright stain, ×1,000).

낭 삼출이 보였으며, 단백뇨와 항핵항체 양성(>1:2,560, 

homogenous type), 항이중가닥-DNA 항체 양성(90 IU/mL), 

보체 저하를 보여 루푸스도 함께 진단되었다. 환자는 

methylprednisolone 1 g/d로 3일간 유지하였고 etoposide

도 함께 시작하였으며 스테로이드를 감량하면서 cyclo-

sporin A를 추가하였다. 입원 44일째 발열 없이 안정적인 

경과를 보이며 혈구수치가 모두 정상 범위로 회복되어 퇴

원하였고, 외래에서 etoposide는 총 12차까지 투여하였으

며 cyclosporin A를 경구로 유지하며 경과관찰 중이다.

Case 3

30세 여자로 발열을 주소로 내원하였다. 내원 15년 전 

타병원에서 관절통과 구강 궤양, 광과민성, 항핵항체 양성

으로 루푸스를 진단받았던 환자로, 내원 전 1주일 간 지속

된 발열로 본원에 입원하였다.

과거력상 천식을 진단받고 montelukast와 fexofenadine

을 복용 중으로, 잘 조절되고 있었다. 내원하였을 때 혈압

은 110/77 mmHg, 맥박수 85회/분, 호흡수 20회/분, 체온

은 38.0oC였다. 급성 병색을 보였고 의식은 명료하였으며 

피부 병변이나 구강내 궤양은 관찰되지 않았고, 흉부 진찰 

및 복부 진찰에서는 특이 소견을 보이지 않았다.

임상검사실 검사에서 백혈구 2,200/μL (호중구 51.9%, 

림프구 40.8%), 혈색소 12.1 g/dL, 혈소판 86,000/μL이

었으며, 적혈구 침강 속도는 56 mm/h, C-반응단백은 0.28 

mg/dL였다. 생화학적 검사에서는 AST 71 U/L, ALT 36 

U/L로 경미한 상승을 보였으며 중성지방은 118 mg/dL로 

정상이었다. 항핵항체는 양성(1:320, speckled type)을 보

였으나, 항이중가닥-DNA 항체는 5.9 IU/mL로 정상범위 

내의 결과였으며, 혈청 C3는 61 mg/dL로 감소되었으나, 

C4는 13 mg/dL로 정상이었다. 그 외 항RNP 항체, 항

Smith 항체, 항Ro 항체, 항La 항체, 항카디오리핀 IgG, 

IgM 항체, 루푸스항응고인자는 모두 음성이었다. 소변 검

사에서는 단백뇨와 혈뇨 모두 음성이었으며, 임의뇨 단백

질/크레아티닌비는 0.45였다.

적혈구 침강 속도 증가, 보체 감소, 백혈구 감소, 혈소판 

감소 및 정상 C-반응단백을 보이고 관절통이 동반되었으

므로 루푸스의 악화로 생각되어 스테로이드를 predniso-

lone 60 mg/d로 증량하였다. 그러나 입원 7일째까지 발열

이 호전되지 않고 백혈구 1,700/μL, 혈소판 9,500/μL로 

감소가 지속되었으며, AST 221 U/L, ALT 252 U/L, 페리

틴이 1,019 μg/L, 젖산탈수효소(lactate dehydrogenase)

가 1,682 U/L로 증가하여 methylprednisolone 125 mg/d

를 3일간 투여하였다. 골수검사에서 이차성 혈구포식성 림

프조직구증 진단되었으며, 이후에 발열이 없고 페리틴도 

감소 추세를 보이며 혈구감소증도 호전되어 경구 pre-

dnisolone 60 mg/d 유지하며 퇴원하였다. 환자는 이후로 

스테로이드 감량하여 중단하였고 혈구감소증 발생 및 루

푸스 악화 없이 추적관찰 중이다.

고 찰

혈구포식성 림프조직구증은 발열과 범혈구감소증, 페리

틴의 증가를 보이며 골수나 간, 림프절 등에서 혈구탐식세

포가 확인되는 것을 특징으로 하는 드문 질환이다. 엡스타

인바바이러스(Epstein-Barr virus), 단순포진바이러스 등

의 바이러스 감염, 자연살 세포(natural killer cell) 백혈병, 

말초 T 세포 림프종 등의 악성 종양, 루푸스, 성인형 스틸

씨병 등의 자가면역 질환, 그리고 약물에 의해 이차성으로 

혈구포식성 림프조직구증이 발생할 수 있는 것으로 알려

져 있다[3]. 루푸스에서 이차성으로 혈구포식성 림프조직

구증이 동반되는 빈도는 연간 10만 명 중 1.2명으로 보고

되고 있으며[1], 루푸스의 경과 중에 발병하는 경우도 있
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으나 Case 2에서처럼 혈구포식성 림프조직구증을 통해 루

푸스가 새로이 진단되기도 한다. 소아에서 연구된 바에 따

르면 루푸스에서 혈구포식성 림프조직구증이 발생한 환아

의 63.2%가 루푸스가 진단된 지 1개월 이내에, 76.3%가 

진단 6개월 이내에 혈구포식성 림프조직구증이 발생하였

다[4].

혈구포식성 림프조직구증의 진단 기준은 1991년도에 

Histiocyte Society에서 제시하였으며, (i) 발열, (ii) 비장비

대, (iii) 말초혈액에서 최소한 두 개의 계통 이상에서 발생

한 혈구감소증-헤모글로빈 ＜9 g/dL, 혈소판 ＜100× 

103/mL, 중성구 ＜1×103/mL, (iv) 공복 시 >256  mg/dL

의 고중성지방혈증 또는 ＜150 mg/dL의 저섬유소원혈증 

그리고 두 가지 모두를 만족하는 경우, (v) 조직학적으로 

악성종양의 근거 없이 골수 또는 비장 또는 림프절에서 혈

구탐식작용이 확인되는 것의 다섯 가지를 모두 만족시키

는 경우를 혈구포식성 림프조직구증으로 진단하였다. 이

후 발표된 hemophagocytic lymphohistiocytosis-2004 

(HLH- 2004)에서는 기존의 다섯 가지 항목에 더불어 자연

살 세포 활성도의 저하, 페리틴의 상승(≥500 μg/L), 

sCD25의 상승(≥2,400 U/L)이 새로 추가되어, 총 8개의 

항목 중 5개 이상을 만족하는 경우를 혈구포식성 림프조직

구증으로 정의하였다[5]. 새로 추가된 진단 기준 중, 

sCD25의 상승 정도를 측정하는 것은 병인 기전에서 핵심

을 담당하는 T 세포의 활성화 정도를 반영하므로 이는 진

단 및 치료의 반응 평가에 유용하게 사용될 수 있다[1]. 또

한 진단 기준에 포함되어 있지 않으나, 또 다른 진단 및 

치료 반응 평가에 사용될 수 있는 지표로는 sCD163이 있

으며, 이외에도 혈구포식성 림프조직구증에서 보일 수 있

는 임상 양상으로는 응고장애, 림프절 비대, 피부 발진, 황

달, 부종 등이 있다.

루푸스 환자들에게서 발생한 이차성 혈구포식성 림프조직

구증이 현재의 분류로 자리잡기 전, 루푸스 환자들에게서도 

자연 살세포 기능 저하로 인해 발생한 범혈구감소증, 간비

비대, 림프절 비대, 골수, 간, 림프절 등에서의 혈구탐식작

용, 고열, 페리틴 상승 등의 혈구포식성 림프조직구증과 비

슷한 일련의 증후군이 보고된 바 있으며, Hadchouel 등[6]

이 이를 대식세포 활성화 증후군이라 명명하였다. 대식세포 

활성화 증후군의 진단 기준은 대체로 혈구포식성 림프조직

구증의 진단 기준을 따랐으나[7], 자가면역 질환과 관련된 

혈구포식성 림프조직구증은 본 증례에서와 같이 일반적인 

혈구포식성 림프조직구증과 다소 다른 임상 양상을 보이는 

경우가 흔하여, 이에 대해 Kumakura 등[8]은 자가면역 연

관 혈구포식성 림프조직구증(autoimmune- associated he-

mophagocytic lymphohistiocytosis)을 새로이 정의한 바 있

다.

본 증례의 환자들에게서는 고페리틴혈증이 나타났으며, 

영상의학적으로 간비종대가 확인된 경우는 없었고, Case 

1, Case 3의 환자에서 중성지방의 증가를 확인할 수 있었

다. Case 3의 경우 기존에 루푸스로 인한 백혈구감소증이 

있던 환자에서 입원하였을 때 혈소판감소증이 함께 나타

났으며, 이는 루푸스 환자에서 동반된 혈구포식성 림프조

직구증의 경우, 백혈구 또는 적혈구감소증보다 혈소판감

소증이 더 흔하게 나타나며, 더 진단적 가치가 있다는 기

존의 자료와 일치한다[4,9]. Case 3에서와 같이 자가면역 

질환에서 발생한 이차성 혈구포식성 림프조직구증은 종종 

자가면역 질환 자체의 악화와 구분을 하기가 어려우며, 이

러한 경우 간비종대, 출혈성 경향, 중추신경계 침범 등의 

소견은 이차성 혈구포식성 림프조직구증을 더 시사하여 

구별점이 될 수 있다[4].

일반적으로 이차성 혈구포식성 림프조직구증의 발생에

는 감염이 중요한 유발 인자 역할을 하는 것으로 알려져 

있다. 반면, 루푸스, 성인형 스틸씨병에서 발생하는 이차

성 혈구포식성 림프조직구증은 질병 자체의 경과 중에 감

염이라는 유발 인자 없이도 질병의 활성도가 증가하며 발

생할 수 있다는 점이 특징적이다[9,10]. 이러한 점에 근거

하여 루푸스와 관련된 혈구포식성 림프조직구증은, 치료

되지 않고 있던 루푸스의 악화와 더불어 일어나는 루푸스-

특이 혈구포식성 림프조직구증, 그리고 루푸스 환자에서 

감염에 의해 유발된 혈구포식성 림프조직구증의 두 가지

로 분류될 수 있다. 경과를 고려하였을 때 Case 1의 경우

는 루푸스 환자에서 감염에 의해 발생한 이차성 혈구포식

성 림프조직구증에 해당하겠으며, Case 2와 3의 경우는 

질병의 활성화에 따른 루푸스-특이 혈구포식성 림프조직

구증으로 생각할 수 있다.

HLH-2004에서 제시한 초기치료는 총 8주로 구성되어 

있으며, etoposide와 dexamethasone, cyclosporin A를 기

초로 한다[5]. 류마티스질환에서 동반된 이차성 혈구포식

성 림프조직구증의 치료는 아직 확립이 되어 있는 것은 아

니나, 루푸스의 악화에 의한 경우는 스테로이드의 투여를 

고려할 수 있으며[1], 동반된 감염이 있는 경우 이에 대한 

적절한 항생제, 감마글로불린의 역할이 중요하겠으며 경

우에 따라서 스테로이드 사용에 있어 신중을 기해야 할 필

요가 있다[3]. 이처럼 루푸스와 관련되어 나타나는 혈구포

식성 림프조직구증 중 루푸스-특이 혈구포식성 림프조직

구증과 감염으로 인해 루푸스 환자에게서 발생한 혈구포

식성 림프조직구증은 그 치료에 있어 차이가 있기 때문에 

구별되어야 한다. 루푸스에서는 감염이라는 유발 인자 없

이도 혈구포식성 림프조직구증이 발생 가능하므로, 감염

의 동반 유무를 잘 확인하여 감염이 동반된 경우 감염에 

대한 적절한 치료와 함께 유지 중이던 면역억제제 치료의 

정도를 조절해야 하며, 반면 질병 자체로 인하여 발생한 

루푸스-특이 혈구포식성 림프조직구증인 경우 활성화된 

면역반응을 조절하기 위하여 적극적인 면역억제제의 투여

를 고려하여야 할 것이다[11]. 만일 스테로이드 치료에 반

응이 없는 경우 cyclosporin A의 투여가 효과적이며, 이후

에도 지속적으로 질병 활성도가 높다면 유지치료를 병행
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하며 조혈모세포 이식을 고려한다. 이차성 혈구포식성 림

프조직구증의 치료로서 조혈모세포 이식만이 분리되어 연

구된 것은 없으나, 가족성 혈구포식성 림프조직구증에서

는 이미 90년대부터 면역 억제치료만으로는 재발이 잦다

는 사실이 알려져 있었다. 이는 자연살세포, 대식세포 기

능 이상이라는 질환 자체의 기전 때문으로 생각되어, 가족

성 혈구포식성 림프조직구증에서는 조혈모세포 이식이 완

치를 위한 치료로 시행되어 왔다[12]. 이차성 혈구포식성 

림프조직구증의 기전에도 마찬가지로 자연살 세포와 대식

세포의 비정상적 활성화가 관여하기 때문에, 가족성 혈구

포식성 림프조직구증에서와 같은 방식의 치료가 적용될 

수 있는 것으로 생각되고 있다[13]. 본 증례에서는 질병의 

활성도가 높다고 판단되었던 Case 2에서는 처음부터 스테

로이드와 함께 etoposide와 cyclosporin A를 투약하여 임

상적 호전을 보였으며, 나머지 두 증례에서는 스테로이드 

충격요법 단독으로 치료 후 호전을 보였다.

HLH-2004에서 제시했던 혈구포식성 림프조직구증의 3

년 생존율은 55%이었으며, 한국의 소아에서의 혈구포식

성 림프조직구증의 예후는 이식 시행 후 5년 생존율이 

73.3%이었다[14]. 지금까지 류마티스질환에서 이차성으

로 발생한 혈구포식성 림프조직구증의 사망률은 8%∼

22%로 보고되고 있다[1]. 

루푸스와 이차성 혈구포식성 림프조직구증은 동시에 진

단되는 경우도 많고, 심지어 발병 당시에 루푸스를 시사하

는 증상이 없었던 경우도 보고되고 있어, Case 2에서와 같

이 설명되지 않는 혈구포식성 림프조직구증이 진단된 경

우, 동반된 기저질환으로 루푸스를 의심하고 항핵항체와 

항이중가닥-DNA 항체, 보체 검사 등을 적절히 시행할 필

요가 있겠다[2]. 

반면, 루푸스에서 혈액학적 이상을 보이는 것은 흔한 현

상이나, 보통은 하나 내지 두 개의 계통이 영향을 받으며 

세 개의 혈구 세포들이 모두 영향을 받는 범혈구감소증은 

10% 이하에서 발생하는 것으로 알려져 있다. 또한 범혈구

감소증이 나타나더라도 백혈구 수치가 2,000/μL 미만인 

중증은 드문 것으로 알려져 있다[15]. 따라서 루푸스 환자

에서 설명되지 않는 범혈구감소증을 보이는 경우, 범혈구

감소증을 일으킬 가능성이 있는 약제를 복용하고 있지 않

다면 루푸스에 병발하여 이차성 혈구포식성 림프조직구증

이 발생한 것은 아닌지 의심해볼 필요가 있다. 

자가면역 질환에서 동반될 수 있는 혈구포식성 림프조직

구증 중 특히 루푸스에 동반된 혈구포식성 림프조직구증

에 대해서는 아직 대규모 연구가 이루어진 바는 없어, 향

후 더 많은 증례를 통한 추가적인 연구가 필요하겠다.

요    약

루푸스에서 발생하는 이차성 혈구포식성 림프조직구증

은 감염 등의 유발 요인 없이도 질병 자체의 경과 중에 질

병의 활성도가 증가하며 발생할 수 있다. 루푸스에서 혈액

학적 이상을 보이는 것은 흔한 현상이나 범혈구감소증은 

10% 이하에서 발생하므로 루푸스 환자에서 설명되지 않

는 범혈구감소증이 지속되는 경우 이차성 혈구포식성 림

프조직구증이 발생한 것은 아닌지 의심해볼 필요가 있다. 

또한 설명되지 않는 혈구포식성 림프조직구증이 진단된 

경우, 기저질환으로 루푸스를 의심하고 적절한 검사를 시

행할 필요가 있겠다. 저자들은 루푸스 환자에서 감염에 의

해 유발된 혈구포식성 림프조직구증이 진단되어 항생제와 

스테로이드 치료 후 호전된 증례, 루푸스와 이차성 혈구포

식성 림프조직구증이 동시에 진단되어 스테로이드와 eto-

poside로 치료한 증례, 그리고 루푸스의 악화와 함께 발생

한 이차성 혈구포식성 림프조직구증에서 스테로이드 투여

만으로 호전된 Case 3예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함

께 보고하는 바이다.
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