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Churg-Strauss syndrome (CSS), known as eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, is a rare type of systemic vasculitis 

characterized by the presence of asthma, peripheral eosinophilia, and necrotizing vasculitis with eosinophilic infiltration of multiple 

organs. Approximately 3-4% of all CSS cases are associated with alveolar hemorrhage. Untreated CSS may lead to a poor 

prognosis, but glucocorticoid and cytotoxic agent treatments may result in clinical remission. The careful diagnosis and under-

standing of CSS is important for making treatment decisions and providing effective care. Here, we report a case of CSS with 

diffuse alveolar hemorrhage. (Korean J Med 2015;89:738-741)
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서     론

척-스트라우스 증후군(Churg-Strauss syndrome)은 호산구육

아종증다발혈관염(eosinophilic granulomatosis with polyangiitis)

으로도 불리우며 기관지 천식, 알레르기 비염을 앓은 환자에

게서 호산구 증가 및 전신 혈관염을 특징으로 하는 질환이

다[1]. 보통 항중성구 세포질 항체(antineutrophil cytoplasmic 

antibodies, ANCA)와 관련된 비정상적인 면역 반응, 약물, 감

염, 유전적인 원인 등 다양한 요인들에 의해 발생된다고 알

려져 있으나 아직까지 명확한 발병기전은 알려져 있지 않다

[2]. 조직학적 특징으로는 괴사성 혈관염, 혈관 외의 육아종, 

조직과 주변 혈관의 호산구 침윤 소견을 보인다. 척-스트라

우스 증후군은 전신 소혈관의 침범으로 폐, 피부, 심장, 신경 

및 소화기 계통의 다양한 장기에 침범될 수 있는 질환으로 

상대적으로 미만성 폐포 출혈은 약 4% 정도로 매우 드문 질

환이다[3]. 우리는 미만성 폐포 출혈이 발생한 척-스트라우스 

증후군 환자를 경험하였고 고용량 스테로이드 및 cyclophos-

phamide 병합요법을 통해 성공적으로 치료하여 이를 보고하

고자 한다.

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.3904/kjm.2015.89.6.738&domain=pdf&date_stamp=2015-12-1
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Figure 1. Chest X-ray shows that both lung parenchyma, espe-
cially the lower lobes, have consolidation, linear opacities, and 
small pleural effusions. L, left.

A B

Figure 2. (A) Chest X-ray shows that both lung parenchyma, especially the upper lobes, have diffuse 
consolidation. (B) Chest computed tomography reveals that both upper lobes have bilateral diffuse ground 
glass opacity and a crazy-paving pattern. L, left.

증     례

환  자: 57세 여성으로 오른쪽 상완, 왼쪽 종아리에 홍반

성 자반의 피부 병변과 발열을 동반하였으며 소량의 객혈을 

주소로 내원하였다.

과거력: 30년 전에 천식을 진단받고 흡입기 치료를 받고 

있었다.

진찰 소견: 환자분 내원 당시 활력 징후는 혈압 125/80 

mm Hg, 맥박수 분당 80회, 호흡수 20회/min, 체온은 38.5℃
였고 의식은 명료하였다. 심음은 규칙적이었고 심잡음은 없

었으며 흉부 청진상 양쪽 폐상엽에 천명음이 청진되었다. 또

한 오른쪽 상완과 왼쪽 종아리 부위에 홍반성 자반의 피부병

변이 관찰되지만 감각 저하 및 통증은 없었다.

검사실 소견: 말초혈액 검사상 백혈구 19,350/μL (호중구 

64.4%, 호산구 23.1%), 혈색소 9.9 g/dL, 헤마토크릿 25% 혈

소판 180,000/μL으로 호산구증가증이 보였다. 생화학적 검사

상 AST/ALT 25/31 IU/L, 총 빌리루빈이 1.26 mg/dL, 총 단백 

4.9 g/dL, 알부민 2.9 g/dL이었고 고감도 C-반응성 단백은 

188.27 mg/L로 증가되어 있었다. 신기능 검사에서 크레아티

닌은 1.56 mg/dL로 상승되어 있었고 요검사상 혈뇨 소견은 

없었으며 단백뇨 1+를 보였다. 혈청 anti-PR3 ANCA와 mye-

loperoxidase specific (MPO)-ANCA는 정상이었다. 왼쪽 종아

리 부위에서 조직검사를 시행하였으며 조직검사상 백혈구 

파쇄성 혈관염과 호산구 침윤(Leucocytoclastic vascultitis with 

eosinophilia) 소견이 보였다.

영상의학적 소견: 단순 흉부 방사선 검사에서 양쪽 폐하

엽으로 선음영의 증가가 있고 늑골횡격막각의 둔화 소견이 

있었다(Fig. 1). 또한 부비동 단순 X선 검사상 만성 부비동염 

소견이 관찰되었다.

환자는 미국 류마티스 학회(American college of rheumatology 

guideline) 기준에 따라 천식, 호산구증가증, 피부조직검사상 

호산구 침윤, 만성 부비동염, 폐 침윤으로 진단기준 4가지를 



－대한내과학회지: 제 89 권 제 6 호 통권 제 664 호 2015－

- 740 -

Figure 3. Chest X-ray following treatment with steroid pulse 
therapy with cyclophosphamide does not show active pulmo-
nary parenchymal lesions or a nodular mass in either lung.

만족하여 척-스트라우스 증후군을 진단할 수 있었다[1].

임상경과 및 치료: 척-스트라우스 증후군 치료를 위해 경

구 스테로이드 50 mg (1 mg/kg)을 2일간 사용하였다. 그러나 

3일째 대량 객혈이 발생하면서 산소수치 감소 및 의식 저하

가 발생하여 중환자실로 전동하였다. 중환자실로 전동 후 단

순 흉부 방사선 검사에서 양쪽 폐상엽으로 음영이 증가하였

고(Fig. 2A) 전산화 단층촬영에서 폐 양측 상엽에 미만성의 간

유리 음영이 보이는 “불규칙한 돌조각 보도모양(crazy paving 

pattern)”이었으며 흉막 삼출액 소견을 보였다(Fig. 2B).

전동 후 고용량 스테로이드(1 g/day)를 3일간 치료하였으며, 

고용량 스테로이드 치료 다음날 cyclophosphamide 1,000 mg을 

투여하였다. 환자는 고용량 스테로이드 및 cyclophosphamide 

투여 후 점차 흉부 사진상 폐상엽의 음영이 호전되었고(Fig. 3) 

혈액 검사상 백혈구(호산구 및 호중구) 수치, 염증 수치, 단

백뇨 및 피부 병변이 호전되었다. 한 달 후 cyclophosphamide 

1,000 mg을 한 번 더 투여하여 총 2번 시행하였고 스테로이

드는 20 mg까지 감량하였다. 환자는 합병증 없이 퇴원하였

으며, 1년이 지난 현재 스테로이드(prednisolone) 2.5 mg, aza-

thioprine 100 mg을 유지하면서 외래 추적관찰 중이다.

고     찰

척-스트라우스 증후군은 드문 질환으로 말초혈액의 호산

구증가, 천식과 전신혈관염의 특징을 가지고 있다. 임상적으로 

척-스트라우스는 폐, 신경, 피부, 심장 및 소화기 등 전신을 

침범하는 질환이며 특히 피부, 소화기, 말초신경 침범은 흔

하나 미만성 폐포 출혈은 매우 드문 것으로 알려져 있다[3]. 

척-스트라우스 증후군 진단은 1990년 미국 류마티스 학회 기

준(American college of rheumatology)에 따라 천식, 말초혈액

에 호산구증가, 부비동염, 폐 침범, 말초신경염, 혈관염과 주

변 혈관의 호산구 침윤 등을 만족해야 한다[1]. 본 증례의 경

우 천식의 과거력, 말초혈액의 호산구증가, 피부 병변, 만성 

부비동염 그리고 폐 침윤 등의 소견으로 척-스트라우스 증후

군을 진단할 수 있었다.

일반적으로 웨그너씨 육아종증(Wegner’s Granulomatosis), 

결절성 다발성 동맥염(polyarthritis nodosa) 및 척-스트라우스

(Churg-strauss) 증후군 등의 전신혈관염에서 항중성구 세포

질 항체는 좋은 혈청학적 진단검사 방법이다. 척-스트라우스 

환자의 경우 60-70% 정도에서 항중성구 세포질 항체가 발견

되며 거의 대부분 anti MPO antibody와 관련이 있다[4]. 하지

만 본 환자의 경우 항중성구 세포질 항체는 음성이었다. 피

부 병변의 경우 약 3분에 2 정도로 흔하게 나타나는 증상으

로 보통 피부 병변은 촉지 가능한 자반성 피부결절이나 두

드러기 형태로 나타난다[1]. 본 증례 환자의 경우 오른쪽 팔

과 다리에 홍반 구진성 발진형태로 나타났으며 조직검사상 

호산구 침착이 보이는 혈관염 소견을 보였다. 척-스트라우스 

증후군 환자에서 소화기계 침범도 약 50% 정도에서 발생한

다[5]. 주로 복통이나 설사, 혈변 등으로 나타나며 드물게 허

혈성 장염, 췌장염, 급성 담낭염 형태로 나타나는 경우가 있

으며 예후가 좋지 않다고 보고되고 있다[5]. 급성 담낭염의 

경우 국내에서도 한 차례 보고된바 있으나 일반적으로 아주 

드물게 나타나는 것으로 알려져 있다[6]. 척-스트라우스 증

후군은 웨그너씨 육아종증, 결절성 다발성 동맥염(polyarthritis 

nodosa)만큼 흔하지 않은 증상이다. 신장을 침범한 경우 단백

뇨, 사구체 신염, 간질성 신염 형태로 나타나면 심각하게는 

신부전 형태로 나타날 수 있다[3]. 조직검사를 통해 진단하

지만 본 증례의 경우에는 조직검사를 시행하지 않았으며 스

테로이드 및 면역억제 치료 후에 신장기능이 호전되는 것을 

관찰할 수 있었다.

척-스트라우스 증후군에서 가장 흔하게 동반되는 증상은 

천식이다. 기침, 호흡곤란, 알레르기성 비염과 부비동염, 심한 

경우에는 폐포 출혈로 인한 객혈을 동반할 수 있다[7]. 보통 

미만성의 폐포 출혈은 객혈, 빈혈이 있고 폐기능 검사상 일

산화탄소확산능 검사(DLco) 상승 및 영상학적 소견상 양측으

로 미만성 폐포 침윤이 있는 경우 의심해 볼 수 있다. 그러나 
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약 30% 정도에서는 객혈을 동반하지 않고 폐포 침윤의 경우 

일측성으로 나타나는 경우가 있어 미만성 폐포 출혈을 규명

하기 어려울 수 있다[8]. 본 증례 환자의 경우 폐포 출혈의 다

른 원인을 감별하기 위해 특히 침습적 아스페르길루스증, 한

탄바이러스 감염 검사를 위해 전산화 단층촬영 및 혈액 검사

를 시행하였으나 관찰되지 않았다. 또한 약물 반응 등도 원인

이 될 수 있으나 약물 복용력도 없었고 독소 노출 및 심장 질

환 등도 관찰할 수 없었다. 미만성 폐포 출혈이 의심되는 경

우에는 기관지 내시경을 통해서도 진단할 수 있다. 기관지 폐

포 세척액 검사를 시행하여 혈성 회수액이 진해지는 것으로 

진단할 수 있다[5]. 미만성 폐포 출혈 환자에서 항중성구 세

포질 항체 존재유무 또한 중요한 단서가 될 수 있다. 이러한 

항중성구 세포질 항체의 아형을 통하여 혈관염의 종류를 확

인할 수 있겠다[10]. 본 증례와 같이 척-스트라우스 증후군에

서 발생한 미만성 폐포 출혈은 매우 드문 경우로 국내에서는 

본 증례를 포함하여 세 차례 밖에 보고되지 않을 만큼 드물

고, 이전의 보고에서는 모두 20대에서 발생한 것과는 다르게 

본 증례에서는 좀 더 고연령의 여성에서 발생하였다. 전신 혈

관염을 가진 환자에게서 발생하는 폐포내 출혈은 매우 심각

한 결과를 초래하며 호흡부전 및 사망에 이를 수 있다. 따라

서 미만성 폐포 출혈의 빠른 진단 및 치료가 필요하겠다. 폐

포 출혈이 진단된 환자는 부신피질 충격요법 단독으로 사용

하거나 부신 피질 충격요법과 cyclophosphamide 병합요법으

로 치료할 수 있다. 또한 부신 피질 호르몬과 혈장 교환술, 

cyclophosphamide 병합요법으로 치료한 보고도 있다[9]. 본 증

례의 경우 척-스트라우스 증후군 환자에서 대량 객혈이 발생

하였고 영상학적 검사상 양측성으로 미만성의 폐포 침윤이 

있어서 미만성 폐포 출혈을 진단하였고 고용량 스테로이드 

치료 및 면역억제 병합요법 치료로 임상증상이 호전되었다.

요     약

척-스트라우스 증후군은 스테로이드 및 면역억제 치료로 

적절하게 치료하지 않을 경우 예후가 좋지 않고 임상적 관

해에 도달하기 어려운 질환이다. 본 증례 환자의 경우 항호

중구성 항체 음성 혈관염의 척-스트라우스 증후군으로 스테

로이드 및 cyclophosphamide 치료를 시행하였고 임상증상이 

호전된 증례이다. 따라서 척-스트라우스 증후군이라는 질병

을 잘 이해하고 진단하여 치료하는 것은 환자의 예후 및 경

과에 중요한 역할을 한다.

중심 단어: 척-스트라우스 증후군
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