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박리성 간질폐렴과 기질화 폐렴으로 치료하였으나 악화된 환자 1례

증    례
환 자 : 67세 남자 
주 소 : 호흡곤란 
[bookmark: _GoBack]현병력 : 1년전부터 발생하여 서서히 악화되는 운동시 호흡곤란을 주소로 연고지 병원 내원하였고, 흉부 전산화 단층촬영 시행 후 간질성 폐질환 의심되어 2016년 8월 본원 전원 되었다. 내원 당시 호흡곤란 (mMRC grade 2) 외의 기침, 객담 등의 증상은 없었다. 진단을 위하여 입원 후 기관지내시경 검사 (기관지 폐포세척 및 경기관지폐생검)와 비디오 보조 흉강경하 쐐기절제술을 시행하였다. 
과거력 : 5년전 고혈압 진단 후 약 복용 중이었다. 
사회력 : 80갑년의 흡연력이 있었으며, 증상 발생 약 6개월 전에 (내원 1년 6개월 전) 금연하였다.  수십 년간 사우나를 운영하였고, 증상 발생 1년전부터 사우나와 같은 건물에서 거주하고 있었다. 
이학적 소견: 내원 당시 활력 징후는 혈압 125/64 mmHg, 맥박 74회/분, 호흡 18회/분, 체온 36.0℃말초 산소포화도 94% 였다. 흉부 청진 양측 폐야에서 흡기시 수포음이 청진되었고 곤봉지가 관찰되었다. 
검사실 소견 : 입원 당시 혈액 검사상 혈색소 13.9g/dL, 백혈구 4,610/mm3(다형백혈구 53.8%, 림프구 33.2%, 단핵구 8.2%, 호산구 4.8%) 혈소판 152,000/mm3 였다. 신기능 검사와 간기능 검사는 정상이었다. ESR 31 mm/hr, CRP 1.04 mg/dL, LDH 1100 IU/L, CK 110 IU/L 였고, RF 7.0 IU/mL, FANA 1:40, 그 외 자가항체들도 모두 음성이었다. 동맥혈 가스분석 검사상 pH 7.43, PaCO2 34.3 mmHg, PaO2 65.6 mmHg, HCO3 22.4 mmol/L, SaO2 92.6% 였다. 폐기능 검사상 FVC 2.72 L (예측치의 57%), FEV1 2.23 L (67%), FEV1/FVC 82%, DLco 6.1 mL/mmHg/min (27%), TLC 3.67 L (56%) 로 측정되었다. 
방사선학적 소견 : 단순 흉부 방사선 검사상 양측 폐의 말초 부위에 미만성 음영증가 소견이 있었다. 흉부 고해상 전산화 단층촬영 영상에서는 양측 폐 흉막 하 및 기관지혈관속을 따라 폐실질의 간유리음영과 경미한 망상음영이 동반되었다. 
기관지내시경 소견 : 기관지 내 특이 병변은 관찰되지 않았다. 기관지폐포 세척액 분석에서 다형백혈구 1%, 림프구 6%, 호산구 15%로 보고되었다. 
병리학적 소견 : 조직병리 검사에서 폐포 내 색소침착 대식세포 축적 소견이 미만성으로 관찰되었으며, 다발성의 기질화 폐렴 소견도 함께 보였는데 일부는 섬유화 소견을 보였다. 종합적으로는 기저 박리성 간질폐렴에 기질화 폐렴이 동반 된 것으로 진단하였다. 
치료 및 임상 경과 : 진단과 동시에 정주용 스테로이드 (1mg/kg) 치료를 시작하였고, 금연도 지속적으로 유지하였다. 고용량 스테로이드 치료 1개월 이후부터 스테로이드 용량을 천천히 감량하여 유지하였으나 호흡곤란이 호전 되지 않았고, 치료 3개월 째 시행한 흉부 고해상 전산화 단층 촬영상 흉막 하 간유리음영과 망상음영이 더욱 진행하였다. 치료 약 4.5개월 째 호흡곤란이 mMRC grade 4 로 진행하여 재입원하였고 동맥혈 가스분석 검사상 pH 7.45, PaCO2 37.5 mmHg, PaO2 45.3 mmHg, HCO3 25.4 mmol/L, SaO2 83.9% 및 폐기능 검사상 FVC 1.70 L (예측치의 34%)으로 악화되었다. 폐이식 준비와 동시에 1개월 간격의 Cyclophosphamide 치료를 시작하였다.  Cyclophosphamide 4회를 앞두고 응급실을 통해 입원하였으며, 호흡 부전이 급격하게 진행하여 기도 삽관 및 체외막산소화장치 (ECMO) 삽입하였다. ECMO 9일 째 폐 이식 수술을 받았다. 적출 된 폐의 병리 검사상 만성적인 간질의 염증과 섬유화로 인해 완전히 파괴된 소견을 보였고, 간질의 뚜렷한 비후와 폐포 내 대식세포와 다핵성거대세포, 세기관지 중심성 염증에 동반된 편평상피 화생 소견을 보였다. 
