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서      론

 Wegener씨 육아종은 상, 하기도와 신장을 침범하는 

전신적인 혈관염으로 발병원인과 기전은 명확하지 않

으나 ANCA 발현과 관련하여 자가면역 질환의 일종으

로 알려져 있다.1) 대개 발열, 피로감 등의 일반적인 전

신증상과 함께, 두경부에서 흔히 볼 수 있는 염증성 질환

의 증상으로 발현하기 때문에 이비인후과 의사가 의심하

여 관련 검사를 시행 하지 않는 경우에는 단순한 부비동

염이나 중이염등으로 오진되어 진단 및 치료가 늦어지

는 경우가 많다.2) 

저자들은 갑작스레 발생한 양측 이루와 이통, 난청을 

호소하는 당뇨병 환자에서 양측 급성 중이염으로 인해 

속발된 악성 외이도염 의심 하에 치료 하던 중 이과적 증

상을 포함하여 발열의 호전과 악화가 반복되어 시행한 

전신 검사에서 뒤늦게 진단된 Wegener씨 육아종 1예를 

문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.
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- ABSTRACT -
Wegener’s Granulomatosis (WG) is necrotizing granulomatous vasculitis that has a strong affinity for upper re-
spiratory tract. WG often presents otorhinolaryngologic manifestations, otologic symptoms are initial sign in some 
cases. The otologic onset of WG is very challengable for prompt diagnosis of WG. Patients with otologic presen-
tations not responding to the standard treatment should be further investigated for a diagnosis of WG. We report a 
WG patient misdiagnosed with malignant external otitis caused by intractable acute otitis media. (J Clinical Oto-
laryngol 2016;27:295-300)
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치료를 받았으나 호전이 없어서, 양측 환기관 삽입술을 

시행 받았고 1주일간 입원하여 경정맥 항생제 치료를(cef-
triaxone, amikacin, 그리고 clindamycin)지속하였음에

도 불구하고 증상 호전이 없어 양측 악성 외이도염 의심 

하에 본원으로 전원되었다. 

본원에서 시행한 이학적 검사상 양측 고막과 외이도의 

발적, 종창 소견 보였으며, 양측 고막에 타원에서 시행 받

은 환기관이 삽입되어 있었고 그를 통해 중이강으로부

터 흘러나오는 점액성 이루소견 있어 균배양 검사를 시

행하였으나, 녹농균은 동정되지는 않았다(Fig. 1). 순음

청력검사상 기도청력 우측 79 dB, 좌측 78 dB, 골도청

력 우측 50 dB, 좌측 50 dB의 양측 혼합성 난청 소견을 

보였다. 측두골 전산화단층촬영상 양측 유양동은 함기

화가 잘 되어 있으나 유양동과 중이강내 염증 소견 관찰

되었으며, 뇌기저부로 염증 침범 유무 확인을 위하여 촬

영한 뇌자기공명영상에서 양측 중이 삼출액 및 유양돌

기염 소견이 관찰되었으나 뇌기저부 병변은 관찰되지 않

았다(Fig. 2). 내원 당시 흉부 방사선 소견에서는 좌하엽

의 부분적인 무기폐 소견 을 보였으며, 혈액 검사에서 적

혈구 침강속도(ESR)는 88 mm/hr(0.0~20.0 mm/hr), C반

A B
Fig. 1. The otoscopic finding of both tympanic membrane. A : There is redness and swelling in the right tympanic 
membrane. A large amount of mucoid discharge is coming through the ventilation tube. But no definite granulation 
tissue is seen in external auditory canal. B : Left tympanic membrane. The corresponding lesion appears.

Fig. 2. Temporal bone CT and contrast enhanced T1-weighted temporal bone MRI. A : Axial view of right side tempo-
ral bone CT. It shows diffuse fluid collection in mastoid air cells and middle ear cavity. B : Axial view of left side tempo-
ral bone CT shows corresponding lesion. C : Axial view of contrast enhanced T1-weighted temporal bone MRI shows 
only diffuse fluid collection in both mastoid air cell. 

A B C
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응단백이 7.78 mg/dL(0.0~0.5 mg/dL), 백혈구는 1,5640/ 

μL(4,000~10,000/μL)로 증가된 소견을 보였다. 당화혈

색소는 6.9%(3.7~6.4%)이고 경구 혈당강하제를 복용 

중이었으며 혈당은 비교적 잘 조절되고 있었다.

환자의 병력과 본원에서 시행한 검사를 종합하여 급

성 중이염에서 진행된 악성 외이도염을 의심하였고, 이전 

오랜기간의 항생제 사용으로 녹농균이 배양되지 않았

다고 판단하여 경험적으로 ceftazidime정주를 시작하

였다. 하지만 이루와 이통이 지속되어 입원 6일째 삽입된 

환기관이 감염의 원인이 될 수도 있다고 판단하여 양측 

환기관을 모두 제거하였다. 환기관 제거 후 이루와 발

열이 점차 양이 호전되는 양상이었으나, 입원 12일 째 다

시 열이 나기 시작하여 감염내과와 협진하에 tazocin으

로 항생제를 변경하고 보존적 치료를 시행하였다. 이후 

이통 및 이루는 호전을 보였으나 발열이 반복적으로 나

타나 입원 14일째 meropenem으로 항생제를 변경하였

고, 입원 23일째 imipenem과 teicoplanin을 병합한 광범

위 항생제 치료를 시작하였다. 그리고 귀 이외의 발열의 

원인을 찾기 위해 감염내과와 협진하에 소변, 혈액 및 

객담에서 균배양검사를 시행하였으나 원인균은 동정되

지 않았고, 경부, 흉부 및 복부 컴퓨터단층촬영을 시행

하였다. 흉부 컴퓨터단층촬영에서 우측 상엽, 중간엽 및 

좌측 하엽에서 이전에 없었던 폐결절이 발견되었고, 복

부 컴퓨터단층촬영에서 양측 신장이 다소 커져있는 소견

을 보였다(Fig. 3). 혈액 검사에서 크레아티닌이 2.24 mg/ 

dL(0.6~1.5 mg/dL)로 상승한 소견도 동반되어 Wegener

씨 육아종증을 의심하여 면역 검사를 시행하고, Wegener 

씨 육아종증의 호발 부위면서 이비인후과 외래에서 쉽게 

조직검사를 할 수 있는 비점막의 조직검사와 초음파 유

도하에 신장 조직검사 시행하였다. 면역 검사상 p-ANCA

는 음성이였으나 c-ANCA는 양성 소견을 보였으며, 비

점막 조직검사에서는 만성염증 소견만을 보였으나 신장 

조직검사에서 국소적인 괴사성 사구체신염 소견이 보여

서 Wegener씨 육아종증으로 최종 진단되었다(Fig. 4). 

이후 환자는 내과로 전과되어 prednisolone과 cyclophos-
phamide를 이용한 치료를 시작하였고, 증상 호전되어 

입원 53일째 퇴원하였다. 퇴원 후 cyclophosphamide와 

prednisolone을 매일 경구 복용 중이며, 현재 귀증상의 

재발 소견없이 2년 째 외래 추적 관찰 중이다(Fig. 5). 

고      찰

Wegener 씨 육아종은 상부 및 하부기도와 폐, 신장을 

모두 침범하고, 가능한 부위에서 시행한 조직검사에서 

혈관염, 괴사성 염증, 만성 육아종성 염증이 관찰된다면 

Fig. 3. Chest and abdomen CT. A : Axial view of lung window setting shows a pulmonary nodule (arrow) in right mid-
dle lobe. B : It shows a pulmonary nodule (arrow head) in left lower lobe. C : Axial view of enhanced abdomen CT 
shows both renal enlargement. 

A B C

Fig. 4. The renal biopsy shows necrotizing glomerulone-
phritis with non-caseating granulomatous inflammation 
(H&E stain, ×200).
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쉽게 진단할 수 있다.2) 하지만 초기증상의 대부분이 일

반적인 이비인후과 영역의 염증성 질환의 증상이므로 

실제 임상에서 Wegener 씨 육아종을 조기에 진단한다

는 것은 쉽지 않다. Park 등2)이 시행한 33명의 Wegener 

씨 육아종의 연구에서도 최종 확진까지의 평균 기간이 

6.7개월(3일~102개월)이었으며, 1년 이상 걸린 경우도 4 

례가 있었다. 그 중 3개월 이상 걸린 경우는 대부분 단순 

부비동염, 중이염, 폐렴 등의 일반적인 질환으로 치료하

다가 진단이 늦어졌는데, 그 중 부비동염으로 오인된 경

우가 가장 많았다.2) 전신증상은 대부분에서 동반되는데 

그 중 발열이 가장 많으며, 이비인후과 영역의 증상으

로는 코막힘, 비루 등의 코증상이 가장 많았고, 이루, 이

통, 청력소실 등의 귀증상은 19%에서 61%로 다양하게 

보고되고 있다.3,4) 이처럼 귀증상은 Wegener 씨 육아종

의 전신 증상 중 하나의 증상으로 알려져 있지만 초기

에 귀증상만 단독으로 나타나는 경우는 상대적으로 드

물어 33%를 넘지 않는다.5) 드물게 귀를 침범할 수 있는 

다른 육아종성질환(사르코이드증, 결핵 등)과는 증상만

으로는 감별이 어렵고, 조직학적 소견에서 Wegener 씨 

육아종은 육아종과 더불어 혈관염 소견을 보이고 ANCA 

의 발현으로 감별진단 할 수 있다.

Wegener 씨 육아종은 외이, 중이, 내이를 모두 침범 가

능한데,6) 외이를 침범하는 경우는 드물어 외이도에 괴사

성 조직을 야기하거나 이개의 반복적인 연골염의 양상으

로 나타나 재발성 다발 연골염(relapsing polychondritis)

으로 오인된 보고 등이 있다.3,7) 중이를 침범한 경우는 

Wegener 씨 육아종이 비인두의 이관 입구를 막아서 이

차적으로 발생된 장액성 중이염이 가장 흔하고, 육아종

이 직접 중이나 유양동을 침범하여 만성 중이염을 일으

키기도 한다.3,8) 그리고 면역복합체의 와우내 침전, 와우 

혈관의 혈관염 혹은 육아종에 의한 직접적인 내이도 압

박 등으로 감각신경성 난청도 생길 수 있다.9) 드물게 안

면 신경관의 침범으로 일측 혹은 양측성 안면신경 마비

도 나타날 수 있으며, 전정기관내의 면역 복합체 침전으

로 인한 현훈증 등도 유발될 수 있다고 보고하고 있다.10,11)

본 증례의 경우도 초기에 발열을 포함한 이통과 이루 

등의 이과적 증상만 있어서 양측성 급성 중이염에서 진

행된 악성 외이도염 진단하에 치료를 진행하였다. 당뇨

병 환자에서 갑작스레 발생한 발열, 이통, 이루가 주 증

상이면서 ESR이 증가되어 있고, 이학적 검사상 급성 

중이염 소견과 함께 외이도의 급성 부종 및 발적 소견

을 보인다면 급성 외이도염에서 속발된 악성 외이도염

을 먼저 의심해 볼 수 있기 때문이다. 악성 외이도염은 

당뇨병 환자에서 외이도 바닥의 골- 연골 접합 부위 근

처에 육아조직이 있는 외이도염을 보이며 균배양 검사

상 녹농균이 배양되는 것이 전형적이나, 기존의 만성 중

이염이나 진균성 중이염등의 염증이 심해지거나 급성 

중이염에서 속발할 가능성도 있기 때문이다.12,13) 그리고 

이통은 악성 외이도염의 주증상으로 며칠 사이에 쉽게 

호전 되지 않는 경향이 있으며, 악성 외이도염 자체가 항

생제를 고용량으로 장기간 사용한 후 치료에 호전 여부

를 확인 할 수 있기에, 단기간에 이통 및 이루가 호전되

A B
Fig. 5. The otoscopic findings. After treatment of Wegerner’s granulomatosis, right tympanic membrane (A) was 
healed, left tympanic membrane (B) showed a small perforation, and middle ear effusion was disappeared in both 
tympanic cavity. 
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지 않는다고 다른 질환을 의심하기 쉽지가 않았고, 발열 

이외의 폐나 신장 등을 침범한 전신증상 및 소견이 없었

기 때문에 Wegener 씨 육아종의 의심 및 진단이 늦어

졌다. Sharma 등14)도 안면신경 마비와 청력저하가 있는 

당뇨 환자에서 뇌 자기공명영상에서 사대(clivus)에 인

접한 뇌기저부에 이상 소견을 보여 뇌기저 골수염으로 

진단하고 2주간 ceftazidime을 정주하였으나, ESR이 

점점 증가하고 전신 컨디션이 저하되어 시행한 Techne-
tium-99m 골스캔에서 비정상 흡수 소견이 없어서 시행

한 ANCA가 양성이 나와 뒤늦게 Wegener 씨 육아종를 

진단하였다고 보고하였다. 본 증례도 후향적으로 봤을 

때 처음 악성외이도염 의심 시 골스캔을 시행했다면 악

성 외이도염 및 뇌기저 골수염을 배제하기가 좀 더 용이 

했으리라 생각한다. 그리고, 항생제를 사용하면서 이루

와 이통, 발열이 서서히 줄어들어서 항생제에 어느 정도 

반응 한다고 생각하였으나, 입원 12일째부터 열이 다시 

나기 시작하면서 악성 외이도염이 아닌 발열의 원인을 

찾기 위해 내과와 협진 하에 소변, 혈액, 객담 등의 균 배

양검사등을 시행하였고, 경부를 포함한 흉부 및 복부 

컴퓨터단층촬영에서 폐 결절 및 신장 비대 소견이 발견

되고, 그 무렵 증가하기 시작한 크레아티닌의 수치 등으

로 비로소 Wegener 씨 육아종을 의심할 수가 있었고, 

ANCA와 신장 조직 검사를 통해 증상 발현 6주째, 본원 

내원 3주만에 Wegener 씨 육아종을 확진 할 수 있었다. 

Wegener 씨 육아종의 진단의 시작은 Wegener 씨 육

아종의 의심이다.17) 코증상이든 귀증상이든 주된 증상

이 교과서적인 일반적인 치료에 반응하지 않는 코스로 

진행을 한다면 한 번쯤은 Wegener 씨 육아종을 의심하

여 ANCA 등의 혈액학적 검사와 함께 내과와 협진하여 

전신적인 검사를 시행하는 것을 주저하지 말아야 할 것이

다. Wierzbicka 등15)은 이과적 증상을 나타내는 Wegener 

씨 육아종을 분석 후 1) 이전에 이과적 병력이 없는 환자

에서 빠른 발병을 보이거나 2) 만성 중이염 등이 없으면

서 불명확한 난청이나 안면 신경 마비를 호소하거나 3)

전형적인 치료에 반응하지 않는 이과적 질환이 있는 경

우에는 Wegener 씨 육아종을 진단하기 위하여 조직검

사와 c-ANCA 검사를 하라고 권유하고 있다.

Wegener 씨 육아종은 초기에는 국소적인 증상으로 

시작하지만 폐나 신장 등 전신적으로 침범하여 치료가 

되지 않는다면 신장 및 폐부전증으로 1년 내 사망률이 

80%에 달하는 치명적인 질환이므로 두경부 영역의 초

기 증상을 처음 접할 가능성이 많은 이비인후과 의사의 

역할은 아주 크다.16) 하지만 Wegener 씨 육아종은 미국

에서도 100,000명 중 3명 정도 발병하는 희귀한 질환이

고, 진행 경과가 일정하지 않고 이비인후과학회 관련 문

헌도 충분히 않아 질환에 대한 일반적인 이해가 쉽지 않

은 것이 실정이지만, 이비인후과 영역의 염증성 질환이 

일반적인 치료에 반응하지 않는다면 한 번쯤은 Wegener 

씨 육아종을 의심해 보아야 함을 간과하지 말아야 할 

것이다. 

중심 단어：Wegener 씨 육아종·악성 외이도염·중이염.
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