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자가면역질환과 동반된 후두기관협착 2예
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ABSTRACT

Autoimmune disease-associated laryngotracheal stenosis (AD-LTS) is very rare but can pose a life-threatening risk. 
Pathogenesis of AD-LTS is still uncertain and standard treatment protocol has not been proposed. In this study, we 
reported two rare cases of AD-LTS in patients with relapsing polychondritis and rheumatoid arthritis, respectively. 
Two middle-aged female patients visited our clinic due to progressive dyspnea, and stenosis of subglottis and upper 
trachea was identified. Under general anesthesia, stenotic area was dilated with balloon gradually following steroid 
injection. As both patients had developed dyspnea after several months postoperatively, they underwent revision 
surgery. After two times of surgery, dyspnea was relieved and patients are maintaining systemic immunosuppressive 
therapy with regular rheumatology clinic follow up. AD-LTS should be carefully diagnosed and proper intervention 
with multidisciplinary team approach is required.

KEY WORDS: Dyspnea; Laryngotracheal stenosis; Autoimmune diseases; Polychondritis, Relapsing; Arthritis, 
Rheumatoid.

서론

후두기관협착은 선천적 혹은 후천적으로 다양한 원인과 복

합적 기전에 의해 발생하며, 주로 상기도 점막의 염증 및 이로 

인해 섬유화가 동반되어 상기도 폐쇄를 유발하며 치료가 힘든 

질환이다.1,2) 모든 연령에서 후천성 후두기관협착의 가장 흔

한 원인은 기관내 삽관에 따른 합병증으로 알려져 있다. 기관

내 삽관 시 기관 튜브의 기낭 압력이 기관 점막의 허혈성 손상

을 유발하게 되고, 보통은 손상된 점막이 재상피화를 거쳐 회

복되나, 점막 손상 및 심한 염증이 지속되면 기관 연골의 이차

적 감염으로 이어져 재상피화가 지연되고, 육아 조직이 자라 

후두기관협착으로 이어진다. 다양한 원인에 의해서 재상피화

의 과정에 이상이 발생할 경우, 반흔 조직이 과형성되면서 후

두기관협착이 발생할 수 있다.3)

드물긴 하나, 자가면역질환에서도 생명을 위협하는 후두기

관협착이 질환과 연관되어 유발될 수 있다고 알려져 있으며, 

육아종증 다발혈관염(granulomatosis with polyangiitis), 

재발성 다발성 연골염(relapsing polychondritis), 유육종증
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(sarcoidosis)이 대표적인 질환들이다.4-6) 자가면역질환과 연

관된 후두기관협착은 기존 질환의 염증 반응이 후두에서 악화

를 보이는 것으로 생각되며, 현재로서 정립된 표준 치료법은 

없는 상태이다.7) 최근 저자들은 자가면역질환과 동반된 후두 

기관 협착 2예를 수술적 치료와 전신적 약물 치료로 성공적으

로 치료하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증례 

증례 1 

본 환자는 54세 여자 환자로 9개월 전부터 발생한 쉰 목

소리 및 호흡곤란 악화로 본원을 방문하였다. 타원에서 좌

측 이개 연골염의 과거력 및 성문하 협착 소견으로 재발

성 다발성 연골염 진단 하 스테로이드 및 methotrexate, 

mycophenolate mofetil을 포함한 면역억제제 치료를 시행

한 환자였다. 본원에서 시행한 후두내시경 검사에서 양측 성

대의 움직임은 이상이 없으나, Myer-Cotton grade II8)의 성

문하 협착 소견이 확인되었다(Fig. 1A). 혈액 검사 상 항핵항

체(antinuclear antibody, ANA) 역가가 약간 상승된 것 이외 

류마티스 질환 관련 자가항체는 음성이었으며, 기도 전산단층

촬영(computed tomography, CT) 상에서도 기관 상부의 성

문하 협착이 확인되었다(Fig. 1B).

전신마취 하 현수 후두경 검사(suspension exam)를 시행

하여 협착 부위에 풍선 확장술 및 triamcinolone 주입술을 

시행하였다(Fig. 2A). 수술 후 면역억제제 치료를 재개하며 3

개월 가량은 안정적인 상태로 경과 관찰하였으나, 이후 다시 

호흡곤란이 발생하여 전신마취 하 재수술을 진행하였다. CO2 

레이저를 이용하여 성문하 전방의 섬유성 조직을 제거한 이

후, 풍선 확장술 및 triamcinolone 주입술을 시행하였다(Fig. 

2B). 이후 환자는 호흡곤란이 호전된 상태로, 류마티스 내과 

협진을 통하여 스테로이드 및 methotrexate를 복용하며 수술 

후 6개월째 정기적인 경과 관찰 중이며, 재협착의 소견은 보이

A B

Fig. 2. Intraoperative findings of Case 1. A : The first surgery. Circumferential subglottic stenotic portion was dilated with balloon 
until 4 atm and triamcinolone was injected. B : The second surgery. Stenotic granulation tissue was ablated using flexible CO2 laser 
and balloon dilation was done until 7 atm following triamcinolone injection.

A

B

Fig. 1. Subglottic stenosis of Case 1. A : Laryngoscopic finding. 
B : CT findings indicating subglottic stenosis in coronal (left) 
and 3D reconstruction view (right). Stenotic portion’s transverse 
diameter was about 7 mm with 25 mm length. CT: computed 
tomography.
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지 않고 있다.

증례 2 

56세 여자 환자가 8개월 전부터 발생한 호흡 곤란 및 목 

통증으로 본원을 방문하였다. 6년 전 유방암으로 수술 및 보

조 항암화학요법을 시행 받았으며, 16년 전 류마티스 관절염

(rheumatoid arthritis)을 진단 받고 스테로이드 및 비스테로

이드성 항염증제를 복용해오던 환자였다. 후두내시경에서 양

측 성대의 움직임은 이상이 없으나, Myer-Cotton grade II8)

의 기관 협착 소견이 확인되었다(Fig. 3A). 혈액 검사 상 류

마티스 인자(rheumatic factor)와 항CCP항체(anti-cyclic 

citrullinated peptide antibody)가 양성이었다. 기도 CT 상

에서는 근위부 기관의 협착 소견이 확인되었다(Fig. 3B).

전신마취 하 현수 후두경 검사를 시행하여 기관의 후

방 협착 부위를 CO2 레이저로 절제하였고, 풍선 확장술 및 

triamcinolone 주입술을 시행하였다(Fig. 4A). 첫 수술 이후 

hydroxychloroquine, 스테로이드 및 tacrolimus를 유지하

며 경과 관찰하였으나, 주관적 호흡곤란이 지속되었다. 이에 1

개월 후 현수 후두경 검사 하 기관 전방의 육아 조직을 절제하 고, 풍선 확장술 및 triamcinolone 주입술을 시행하였다(Fig. 

4B). 두 차례의 수술 후 호흡곤란은 호전되었고, 류마티스 내

과에서 hydroxychloroquine, 스테로이드 및 upadacitinib 

투약을 유지하며 외래 통한 경과 관찰 중이며, 수술 후 1년이 

지난 현재 재협착은 없는 상태이다.

고찰 

연골염에 의해 발생하는 후두기관협착의 경우 적극적으로 

수술을 하기 어려운 경우가 많다. 증례 1의 경우는 재발성 다

발성 연골염 환자에서 특발성 성문하 협착이 발생하여 두 차

례의 수술과 함께 전신적 면역 억제제 치료를 시행하며 안정

적인 상태를 유지하고 있는 사례이다. 재발성 다발성 연골염

은 매우 드문 자가면역질환으로, 연골 및 proteoglycan이 풍

부한 조직에 대한 면역 반응으로 인해 반복적인 염증이 발생

하여 침범된 구조물의 해부학적 변형 및 기능적 손상까지 발

생할 수 있다. 이개 연골염이 가장 흔하며 비배의 연골부를 침

범하면서 안장코가 발생할 수 있고, 관절염, 결막염, 후두 및 

기관지 연골까지도 침범 가능하다.9) 재발성 다발성 연골염에

서 후두기관협착은 10%-50%의 환자에서 확인되며, 가장 흔

한 사망의 원인이 된다. 심각한 기도 폐쇄가 있는 경우에는 응

급 기관 절개술 혹은 후두 기관 재건술이 필요할 수도 있다.6)

증례 2의 경우는 류마티스 관절염으로 치료 받던 환자에서 

A

B

Fig. 3. Tracheal stenosis of Case 2. A : Laryngoscopic finding. 
B : CT findings indicating tracheal stenosis in coronal (left) and 
3D reconstruction view (right). Stenotic portion’s transverse 
diameter was about 8.8 mm with 17 mm length. CT: computed 
tomography.

A B

Fig. 4. Intraoperative findings of Case 2. A : The first surgery. 
Posterior tracheal stenotic area was ablated using flexible CO2 
laser. B : The second surgery. Anterior tracheal wall granulation 
tissue was removed with micro scissors. Balloon dilation was 
done until 5 atm and triamcinolone was injected.
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특발성 상부 기관 협착이 발생한 사례로, 두 차례의 수술 및 

약물 치료로 호흡 곤란을 치료하였다. 자가면역질환과 별개로 

발생한 기관협착으로 우선적으로 진단할 수도 있겠으나, 16년 

전 류마티스 관절염을 진단 받고 약물을 복용하며 안정적인 

상태를 유지하던 환자가 호흡곤란의 발생과 함께 기존 질환과 

연관된 손목, 경부 및 배부 통증이 악화되며, 기존 약물로 조

절되지 않음을 호소하였고, 수술과 함께 약물을 변경하여 유

지한 면역억제제 치료에 환자의 증상이 잘 조절되었기 때문에 

저자들은 임상적으로 자가면역질환과 연관된 증상이라고 판

단하였다. 문헌에 따라 다양하긴 하나, 여러 연구에서 류마티

스 관절염 환자의 31%에서 75%까지 질환의 후두기관 침범이 

있었다고 보고한 바 있다.10) 후두 점막 부종, 후두 내근염, 윤

상피열관절(cricoarytenoid joint)의 고정 및 성문하 협착까

지 다양한 증상이 발생할 수 있기 때문에 류마티스 관절염 환

자에서도 기도 질환이 의심 되는 경우 철저한 후두 내시경 검

사를 통한 이른 발견이 중요하다.11)

자가면역질환과 연관된 후두기관협착의 발생 기전과 병인

에 대해서 현재까지 충분한 연구 결과 및 명확히 밝혀진 바

가 없다. Gelbard 등은 특발성 성문하 협착 환자에서 면역 세

포로부터 유래한 interleukin 17A(IL-17A) 및 IL-23의 표

현 및 활성도가 유의하게 증가되어 있어 조직 염증과 섬유

화를 초래할 수 있음을 분자적 측면에서 처음으로 보고하였

다.12) Morrison 등은 연구에서 특발성 성문하 협착 환자의 기

관 점막 상처에 상향 조절된 IL-17A가 직접적으로 섬유아세

포(fibroblast)의 증식을 초래하고, TGFβ-1과 함께 콜라겐 및 

fibronectin과 같은 세포외기질(extracellular matrix)의 생

산을 증진시킨다고 밝혔다.13) 류마티스 관절염, 육아종증 다발

혈관염과 같은 자가면역 교원 혈관 질환에서 혈액 내 순환하

는 IL-17A 양성 세포들이 증가한다는 점에서, 이러한 질환들

에서 후두기관협착 발생과의 연관성을 생각해볼 수 있다.12)

자가면역질환에서 후두기관협착이 발생한 경우에는 전신

적인 약물 치료와 함께 내시경을 통한 수술적 치료를 함께 시

행하도록 하여야 한다. 기관 내 확장술과 함께 스테로이드 

주입을 시행하는 것이 환자의 증상을 즉시 호전시킬 수 있

는 효과적인 수술적 치료법으로 보고된다.14) 육아종증 다발

혈관염과 연관된 성문하 협착 환자에서 leflunomide를 통

한 전신 약물 치료를 수술적 치료와 함께 시행 받은 경우 확

장술을 시행 받아야 하는 시간 간격을 유의하게 연장시켰

다는 보고가 있다.7) 수술적 방법의 차이는 확장술 시행 간

격에 유의한 영향을 주지 못하였다는 점을 고려하면, 단순

히 수술적으로 협착 부위를 해결하려는 것보다, 자가면역질

환의 활성도를 억제할 수 있도록 면역억제제를 포함한 적

절한 약물을 적정 농도로 사용하는 개인화된 치료를 시행

하는 것이 중요하다고 할 수 있다.14,15) 면역억제치료에 있

어 glucocorticoids, cyclophosphamide, azathioprine, 

dapsone, cyclosporine 등과 같은 약물을 쓰게 되며, 조금 

더 공격적인 치료로서 methotrexate 사용까지 고려할 수 있

다.6) 따라서 자가면역질환 연관 후두기관협착의 치료에 있어 

류마티스 내과 및 이비인후과, 마취과 등 여러 분야의 다학제

적 접근 및 향후 여러 면역억제요법의 효능에 대한 연구가 필

요하다. 이번 연구에서 소개한 증례의 환자도 지속적인 관리

를 통해 기도 확보를 위해 기관단단문합술 또는 부분윤상연골

절제술 시행을 고려하였지만, 자가면역질환의 활성도를 예측

하기 어려웠기 때문에 증상 개선을 위한 내시경적 수술을 시

행하였다. 수술 후에도 면역억제제를 복용하면서 협착 부위가 

안정적으로 유지된다면 침습적인 교정 수술보다는 내시경적 

수술로 환자의 기도를 확보할 수 있을 것이다.

결론

자가면역질환과 연관된 후두기관협착은 매우 드물지만 발

생 시 환자의 생명을 위협할 수 있으므로, 자가면역질환 환자

에서 호흡곤란, 목소리 변화, 천명 등과 같은 상기도 증상이 

있는 경우 의심하여 정확하고 빠른 진단을 하는 것이 중요하

다. 전신마취 하 내시경적 풍선 확장술 및 스테로이드 주입술

이 효과적인 수술적 치료법이며, 이와 함께 질환의 활성도에 

따라 전신적 면역억제제 사용이 도움이 되므로 다학제적 접근

과 치료가 필요하다.
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