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가역성 후백질 뇌병증 증후군이 발생한 p-ANCA 베게너 육아종증 1례 
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서론 : 가역성 후백질 뇌병증은 다양한 원인에 의하여 두정엽피질 및 피질하 백색질에 혈관탓 부종을 보이는 증후군이다. 다양한 

원인중에 p-ANCA 연관 혈관염은 보고되지 않았다.본 저자들은 임상적으로 급속 진행성 사구체염으로 발현되고 조직검사에서 

p-ANCA 양성 베게너 육아종증으로 진단된 환자가 가역성 후백질 뇌병증 증후군이 발병한 환자를 경험하였기에 증례로 보고하고

자 한다. 증례 : 54세 여자가 내원 2달 전부터 발생한 발열과 심초음파 상의 이상소견으로 정밀 검사 및 치료 위해 본원 순환기 

내과로 전과되었다. 환자는 2달간 발열이 있었으나 오한은 동반되지 않았고 식욕감퇴와 피곤함의 증상으로 인근지역의 종합병원에

서 심초음파 시행하여 심방 중격 결손이 의심되었으며 정밀 검사 위해 본원 순환기 내과로 전원 되었다. 환자는 내원하여 시행한 

심초음파 에서 심방중격 결손은 없는 것으로 확인되었으나 38도 이상의 발열 지속되고 검사실 검사에서 Creatinine 3.0 mg/dL측정

되며, 복부 초음파에서 양측 신수질의 조영 증가 소견으로 신장내과 전과되었다. 과거력 에서 35년 전 폐결핵으로 약 복용 후 완치 

판정받은 기왕력 외 특이 내과적 질환력 없었다. Creatinine 지속적으로 상승하여 임상적으로 급속 진행성 사구체 신염 진단하에 

신장조직검사 시행하였다. 조직검사 결과 괴사성 혈관염 소견과 육아종을 보이며 p-ANCA 양성 소견으로 베게너 육아종증 진단 

하에 steroid와 cyclophosphamide 투여하였다. 환자의 발열은 다시 발생하지 않았으나 약물 치료 8일째에 두차례의 전신성 경련 일어나 

시행한 뇌 MRI에서 양측 두정엽피질 및 피질하 백색질과 좌측 전운동피질에 T2강조영상과 FLAIR 영상에서 고신호강도가 있으며 확산

강조영상에서는 신호변화가 없는 가역성 후백질 뇌병증의 혈관탓부종으로 생각되는 병변이 있었고 현재까지 치료중이다. 
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급격한 신기능 저하로 발현된 급성 세뇨관간질신염 동반 IgA 신증 1예 
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IgA 신증은 우리나라를 포함하여 전세계적으로 가장 흔한 일차성 사구체신염으로, 주로 무증상의 반복적 혈뇨나 단백뇨를 동반하

고 드물게 다량의 단백뇨나 급속진행사구체신염을 보이기도 한다. 초기에는 비교적 예후가 양호한 질환으로 생각되었으나 최근에는 

많은 환자들이 말기신부전으로 서서히 진행한다고 알려져 있고, 특히 세뇨관간질 손상은 급속한 신기능 저하와 관련이 있다고 알려

져 있다. 저자들은 육안적 혈뇨와 좌측옆구리 통증을 주소로 내원하여 급격한 신기능 저하를 보인 39세 남자환자에서 신조직검사로 

세뇨관간질신염이 동반된 IgA 신증이 진단된 예를 경험하여 이를 보고하는 바이다. 증례 : 39세, 남자. 3일전부터 시작된 육안적 

혈뇨와 좌측옆구리 통증을 주소로 내원. 내원 당시 소변검사상 알부민(2+), 요잠혈(4+), RBC many/HPF, WBC 1-4/HPF, 혈액검사

상 BUN 67 mg/dl, Cr 8.5 mg/dl. 입원 후 Cr 9.3 mg/dl 까지 상승하면서 구역, 구토 등 요독증상이 있어 혈액투석 시작. 신조직검사

상 세뇨관간질의 염증을 동반한 IgA 신증 소견보임. 입원 7일째부터 Cr 감소하면서 요독증상 호전되어 혈액투석 중단함. 입원 3주 

후 BUN 28 mg/dl, Cr 1.5 mg/dl 까지 호전되었고 입원 2달 후 현재 외래에서 경과관찰 중으로 BUN 13 mg/dl, Cr 0.8 mg/dl 로 

정상화 된 상태임. 




