[울산의대]

간질성 폐질환을 동반한 결절성 다발동맥염 (Polyarteritis nodosa, PAN) 1예
결절성 다발동맥염은 다양한 기관의 소-중형 동맥을 침범하는데, 주로는 신장, 심장의 침범이 잘 알려져 있습니다. 1990년 이전에 소-중형 동맥을 침범하는 경우에는 모두 결절성 다발동맥염으로 지칭하였으나, 1994년에 Chapel Hill Consensus Conference (CHCC)에서 현미경적 다발혈관염(microscopic polyangiitis, MPA) 개념이 새로이 만들어지면서 혈관염의 분류가 변경이 되었는데, 침범하는 혈관의 크기에 따라 3가지 큰 범주로 나눌 수 있고, PAN은 중혈관, MPA는 소혈관, 특히 세동맥, 모세혈관, 세정맥을 침범합니다. 다발혈관염 환자의 28-40%에서 폐혈관이 침범한다고 보고되었으나, 개정된 기준에 따르면 실제로는 MPA나 Churg-Strauss syndrome으로 알려졌고, 전통적인 결절성 다발동맥염 (classic PAN)이 폐혈관을 침범하는 경우는 매우 드뭅니다. 
혈관염을 진단 및 분류하는데 ANCA가 도움이 되는데 국가, 지역별로 차이가 있지만, ANCA 양성인 혈관염의 경우에 간질성 폐질환이 동반되는 경우가 26-39%까지 보고되고 있고, 현미경적 다발혈관염은 32-39%로 보고되었습니다. 하지만, 전통적인 결절성 다발동맥염과 동반한 간질성 폐질환은 매우 드물다고 알려져 있습니다.
이번 집담회에서 발표할 증례는 내원 1년 2개월 전부터 시작된 발열과 통증을 동반한 하지 피부 결절성 발진을 주소로 외부병원 내원, 유육종증으로 의심하여 스테로이드 및 hydroxychloroquine 으로 치료하다가, 간질성 폐질환을 동반한 결절성 다발 동맥염으로 진단된 74세 남자 환자입니다. 
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증     례
환자 : 74세 남자환자
주소 : 호흡곤란
현병력 : 5년 전 고혈압 진단받고 항고혈압약제 복용중인 상태였고, 3갑년의 과거 흡연자이다. 1년 2개월 전부터 발열, 근육통, 통증을 동반한 하지의 피부 결절로 연고지병원 입원하여 검사 진행하였으나 원인 밝히지 못하였고 8개월부터 얼굴이 붓기 시작하여 연고지 종합병원 입원하였다. 당시 검사 상 흉수가 관찰되었고, 하지에 있던 결절들이 상지, 목으로 범위가 넓어져 류마티스 내과 협진 후 피부 조직검사 및 자가항체 검사를 시행하였다. 조직검사에서 지방층염을 동반한 혈관염 소견이 보이고 ANA 1:80이 확인되었으나, ANCA 음성이고, 흉부 단층 촬영에서 종격동 림프절 비대가 관찰되어 유육종증 진단하에 스테로이드 및 hydroxychloroquine 복용을 시작하였고, 약 복용 5개월 경과 후부터 다시 피부 병변이 악화되어 본원 내원하였다. 

이학적 소견: 입원 당시 혈압 124/57 mmHg, 맥박 74회/분, 체온 36.9℃ 였다. 의식은 명료하였고 3개월 이상 지속되는 눈 마름과 최근 발생한 기침, 비화농성 객담 및 mMRC 2등급의 호흡곤란을 호소하였다. 
검사실 소견 : 혈액검사 결과 백혈구 10,000/mm3(중성구 84.3%, 림프구 10.1%), 혈색소 9.6g/dL, 혈소판 186,000/mm3이었고 화학검사에서 protein 7.5g/dL, albumin 2.9 g/dL, ESR 89 mm/hr, CRP 10.92 mg/dL 및 Angiotensin converting enzyme (ACE) 는 26.6 U/L 이었다. 요 침사검사에서 RBC 6-10/HPF가 보였고 소변 단백질/크레아티닌 비율은 846.8mg/g (urine creatinine 116.1 mg/dL)였다. 자가항체 검사에서 ANA 1:160 (nucleolar), ANCA는 음성이었다. 기관지내시경 폐포세척액에서 백혈구 510/uL (중성구 10%, 림프구 41%)이었다. 
폐기능 검사 : FVC 78 % predicted (3.08L), FEV1 89 % predicted (2.35L), FEV1/FVC 76으로 측정되었다. 
방사선학적 소견 : 전산화 단층 촬영에서 양 폐 하부의 흉막하에 망상결절형 음영과 간유리 음영이 확인되었다. 
병리학적 소견 : 흉강경하 폐조직생검(VATS)을 시행하였다. 폐 조직병리 검사상에서 소-중형 기관지동맥, 폐동맥을 침범하는 혈관염 소견이 관찰이 되며, 간질의 섬유화(interstitial fibrosis)가 보였다. 감염으로 인한 2차적인 혈관염을 배제하기 위해 시행한 TB-PCR 에서 음성이 확인되었고, 육아종은 관찰되지 않았다. 
