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중이염을 주소로 내원한 ANCA 음성 제한성 육아종증  
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- ABSTRACT -

Granulomatosis with polyangiitis(GPA) is a systemic disease that causes granulomatous inflammation and vas-
culitis to small to medium sized vessels. Although prompt diagnosis is vital for the successful treatment of the 
disease, it is often misdiagnosed as a simple inflammatory disease in ENT clinic. Anti-neutrophil cytoplasmic an-
tibody(ANCA) tests positive in up to 90% of GPA, and it is a useful diagnostic marker for its strong association 
with the disease. However, we experienced ANCA-negative limited GPA presenting with intractable otitis media, 
thereby reporting this case with a brief review of the literature. (J Clinical Otolaryngol 2021;32:59-64)
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서 론

육아종증 다발 혈관염(Granulomatosis with polyan-

gitis, GPA)은 전신의 육아종성 염증과 작은·중간크기 

혈관에 혈관염을 일으키는 원인 불명의 전신 질환으로, 

심한 전신 증상을 보이는 경우 연구에 따라 96%까지도 

혈중 항중성구 세포질 항체(anti-neutrophil cytoplas-

mic antibody, ANCA)가 발견된다고 알려져 있지만, 

국소적 증상만 있는 경우 양성율이 낮아 진단에 유의

해야 한다.1-3) 저자들은 잘 치유되지 않는 중이염을 주

소로 내원하여 안면신경 마비까지 진행된 환자가 추후 

ANCA 음성인 제한성 GPA로 진단되어 스테로이드 및 

면역억제제 치료를 통해 호전된 1예를 경험하여 고찰과 

함께 보고하는 바이다. 

증 례

기저질환이 없는 57세 여자 환자가 내원 1개월 전부

터 시작된 발열, 편두통을 동반한 우측 이통 및 이충

만감으로 개인병원에서 치료받던 중 경과 호전이 없어 

2020년 2월 본원 이비인후과 외래로 내원하였다. 이경 

검사 상 좌측 고막은 정상이었으나, 우측 고막의 발적

을 보여 우측 급성 중이염 의증 하 추가 검사를 시행하

였고(Fig. 1), 고막운동성검사 상 우측은 C형의 고실도 
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소견, 순음청력검사(6분법) 상 우측 기도청력 81 dB, 골

도청력 54 dB, 좌측 기도청력 및 골도청력 모두 18 dB, 

측두골 전산화 단층촬영검사(computed tomography, 

CT) 상 우측 유양동 및 중이강 내 음영이 확인되었다

(Fig. 2). 일주일 뒤 우측 이루 확인되어 미생물 검사 시

행 후 보존적 치료를 지속하였으며, 열흘 뒤 우측 고막 

발적은 다소 호전되었으나 이루는 지속되었고, 미생물 

검사 상 균은 동정되지 않았다.

환자는 2019년 12월부터 지속되던 우측 유방염에 대

한 치료를 위해 2020년 3월 본원 유방내분비내과에 입

원하였으며, 입원 시 촬영한 흉부 X선 검사에서 폐 전

이 암 의증, 추가 시행한 흉부 CT에서 양측 패혈성 폐

렴 의증 소견으로 감염내과로 전과되었다(Fig. 3). 혈액

검사 상 ANCA 음성, 혈중 요소 질소·크레아티닌 및 

소변 검사는 정상이었고, C 반응 단백질은 150 mg/dL 

이상, 적혈구 침강속도는 100 mm/hr 이상으로 상승되

어 있었으며, 호전 없는 발열 및 두통으로 시행한 뇌척

수액 검사 상 정상이었다. 입원 중 본과 협진을 통한 이

경 검사 상 우측 박동성 고막 및 장액성 이루가 보여 국

소마취 하에 우측 환기튜브 삽입술 및 단순 유양돌기절

제술 시행 후 보존적 치료를 지속하였다(Fig. 4). 

2020년 4월 House-Brackmann grade(H-B grade) 

2인 우측 안면근육마비가 발생하였는데, 뇌 자기공명영

상검사(magnetic resonance imaging, MRI) 상 정상, 

신경학적 검사 상 이상소견 없어 우측 Bell씨 마비가 의

심되었다. 이전 유방염에 대해 경구 스테로이드 투여 

시 부작용이 발생한 기왕력 및 현재 감염으로 치료 중인 

점을 고려하여 경구 항바이러스제만 추가 투여하며 경

과 관찰하였고, 이후 시행한 측두골 MRI에서 안면신경

의 특이 병변은 없었으며, 안면신경마비는 H-B grade 

4-5까지 악화되었다. 

지속되는 발열로 재시행한 흉부 CT 상 기관지 주위로 

염증이 증가되는 소견을 보여 기관지 내시경을 시행하

였고, 우측 기관지의 결절성 병변에 대해 시행한 조직검

사 결과, 괴사조직을 보이는 혈관염 및 육아종이 확인되

어 ANCA 음성인 제한성 GPA로 진단되었다(Fig. 5). 

정맥 스테로이드 투여 후(3일 간 Methylprednisolone 

30 mg/일) 두통 및 발열이 호전되었으며, 환자 개인 사

정으로 자의 퇴원한 뒤 류마티스 내과 외래를 통해 고

용량 경구 스테로이드 및 면역억제제 병합치료를 시행

하였다(경구 Prednisolone(PDS) 0.8 mg/kg/일 및 경

구 Azathioprine(AZA) 0.4 mg/kg/일로 관해 유도 시

작하여 경구 PDS 0.1 mg/kg 및 경구 AZA 2.5 mg/

kg까지 6개월 간 단계적 증·감량, 정맥 내 Rituximab 

1,000 mg 2주 간격으로 2회 사용, 관해 유지 위해 경구 

Methotrexate 15 mg/주). 현재까지 청력은 호전되지 

않았으나 안면마비는 H-B grade 3로 호전, 귀의 염증 

또한 호전되어 외래 추적 관찰 중이다(Fig. 6). 

고 찰

미국 류마티스 학회에서는 1)신장염을 시사하는 소변 

침전물, 2)단순 흉부촬영 상 결절 또는 공동, 3)구강 또

는 비강 염증, 4)조직검사 상 육아종성 염증의 4가지 기

준 중 2가지를 만족할 때 88%의 민감도와 92%의 특이

도로 GPA를 진단할 수 있다고 하였다.4) 혈중 ANCA는 

진단 기준에는 포함되어 있지 않으나, ANCA 연관 혈

관염에서 질병 활성도, 치료 반응도 등과 상관관계를 가

지며, 질병의 활성도 및 병기에 따라 양성을 보이는 비

율에 차이가 있는 것으로 알려져 있다.2,5-6) 

Fig. 1. Endoscopy of right tympanic membrane at initial 
outpatient clinic visit.
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GPA는 호흡기계의 침범이 가장 흔하지만 모든 장기

의 침범이 가능하며, 정확한 발병기전은 불확실하나, 

ANCA가 육아종의 형성 및 혈관 손상을 일으키는 데에 

중요한 역할을 하는 것으로 추정된다.5,7) 제한성 GPA

의 경우, ANCA 양성률이 35%로 낮으며, GPA가 의심

될 경우 최소 2번 이상의 ANCA 검사가 권고되는데, 증

례의 환자는 이후 재검에서도 지속적으로 ANCA 음성

으로 나타났다.8) 하부 호흡기를 침범하는 GPA의 경우, 

영상 소견만으로는 폐렴과 같은 염증성 질환, 악성 종양 

등과 감별진단이 어렵다고 알려져 있는데, 본 증례에서
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Fig. 2. Findings at initial outpatient clinic visit. (A),(B) Temporal bone CT showing soft tissue density in right mastoid and 
middle ear cavity(A: Axial view, B: Coronal view). (C) Pure tone audiometry.
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도 흉부 X선 검사 및 흉부 CT 상 전이성 폐암, 패혈 색

전증으로 의심되는 소견이 보였다.9)

환자 대부분은 초기에 비강과 부비동에 증상이 나타

나고, 약 20%에서 본 증례와 같이 귀를 침범하여 장액

성·만성 중이염, 감각신경성 난청, 드물게는 안면신경

마비도 발생할 수 있지만, 이는 단순 염증 질환들과 비

슷하여 오진되는 경우가 많다.10) 증례의 환자의 경우, 

양측 상악동 부비동염 및 부비동 수술 과거력이 있었지

만 입원 당시 호소하는 증상은 없었고, 비강 내시경 상 

특이 소견은 없었다. 이후 환자가 간헐적인 비강 내 통

증을 호소하였으나, 이에 대한 진료를 거부하여 추가적

인 평가는 시행하지 못하였다.

GPA 환자에서의 중이염은 대부분 일측성, 33%에서 

양측성으로 나타난다고 보고된 바 있으며, 난청의 경우 

치료를 통해 호전되기도 하지만, 다른 장기들이 치료에 

반응하더라도 지속적으로 남아 있는 경우가 있는 것으

로 알려졌다.11-13) 증례의 환자는 내원 당시 이미 난청이 

상당히 진행된 상태로, 적절한 치료에도 불구하고 청력

이 회복되지 않았던 것으로 생각된다. 또한 Nishino 등

의 연구에 따르면 324명의 GPA환자 중 총 21명에서 뇌

신경병증이 나타났고, 그 중 8명이 안면신경병증을 보

였는데, 안면신경마비의 경우 스테로이드 및 면역억제

제 병합 요법을 통한 표준치료 시 경과가 좋은 편이나, 

수술적 치료 시 추가적인 신경 손상 가능성이 높다고 보

고되었다.14-17)

33명의 GPA 환자를 대상으로 한 Park 등의 연구에

서 육아종성 염증의 전형적인 소견인 괴사성 염증, 혈관

염, 만성 육아종성 염증을 모두 보인 경우는 재검을 포

A B
Fig. 3. Radiologic findings of chest. (A) Chest X-ray showing multiple lung nodules in both lung field (Possible lung 
metastasis, White arrow). (B) Chest CT showing variable-sized nodule with or without cavitation in both lungs (Possible 
septic emboli, Black arrow).

A B C
Fig. 4. Intra-operative findings and pathology of middle ear. (A) Granulations in middle ear (White arrow), (B) Acute 
inflammation with abscess (H&E, x200), (C) No definite vascular structure or vasculitis (Elastic, x200).
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A B

C D
Fig. 5. Representative pathologic findings of Wegener’s granulomatosis. (A),(B) Inflammatory cell infiltrations and 
vasculitis involving small to medium-sized vessels (A: H&E, x200, B: Elastic, x200), (C) Multinucleated giant cells (Center, 
Black arrow)(H&E, x200), (D) Geographic and basophilic necrosis composed of cell debris and neutrophils (Asterisk)
(H&E, x200).
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함하여 27.2%에 불과하였고, 33.3%에서는 한 가지 이

하의 소견을 보여 조직검사에서는 양성 판정을 받지 못

했다.8) 증례의 환자도 유양돌기 검체에서는 괴사성 골

조직 소견만 보였기 때문에 GPA와 별개로 발생한 중

이염의 가능성을 배제할 수는 없으나, GPA에서 비강

을 제외한 상기도의 다른 부위는 진단율이 떨어지기 때

문에 의심되는 환자에게는 비강 및 부비동 진찰을 우선 

시행하고, 병변이 없는 경우 폐, 신장 등 다른 장기에서 

검사를 고려해야 한다.8,18)

GPA는 빠른 진단 및 치료가 이루어지지 않으면 장기

적인 예후가 나쁜 질환으로, 초기증상이 이비인후과에

서 흔하게 접하게 되는 염증성 질환과 유사하여 임상에

서 이를 염두에 두고 의심하는 것이 가장 중요하다. 질

환의 특성을 고려하여 전신 증상에 대한 문진과 함께 흉

부 X선 검사, 소변검사 등 다장기 침범을 고려한 검사

를 시행하고, ANCA가 음성이더라도 종합적으로 판단

하여 의심이 된다면 확진을 위한 조직검사를 적극적으

로 시행하는 것이 바람직하다. 

중심 단어: 중이염, 육아종증 다발 혈관염, 항중성구세

포질항체.
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