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서      론

전신홍반루푸스는 신체의 다양한 기관을 침범하는 만성 

자가면역질환으로 한국에서 발병률은 10만 명당 2.5명으로, 

주로 30대 젊은 여자에서 높게 발생하는 것으로 알려져 있다.1) 

발병 원인은 아직 정확히 밝혀지고 있지 않으나, 발병에 영향

을 끼치는 요소로는 감염, 약물, 유전적 및 환경적 요인으로 

다양하며 특히 항핵항체의 자가 반응이 중요하다. 초기 증상

으로 발열, 동통, 체중감소, 관절통 등의 비특이적 증상과 간, 

비장 종대, 신장염, 심막염, 폐부종, 경부 종물, 발작, 뇌 혈관

계 질환 등의 다양한 형태를 보이는 것으로 알려져 있으며 특

히 조혈계, 중추신경계, 심혈관계를 침범하였을 경우에는 사망

에 이를 수 있다.2) 이비인후과 영역에서는 경부의 종물, 즉 타

액선의 부종 혹은 림프절 비대증의 형태로 발현되는 경우가 

보고되고 있으나 단순 염증성 임파선염, 타액선염과는 질환

의 경과와 치료 방법에 차이를 보이므로 기저질환으로 전신홍

반루푸스와의 감별이 반드시 필요하다.3) 저자들은 주타액선

의 전반적인 미만성 비후 및 통증으로 내원한 환자를 급성 타

액선염으로 오인하여 대증적 치료를 하던 중 임상 경과가 악화

되어 전신성 긴장간대발작 및 호흡정지가 발생한 전신홍반루

푸스 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.

증      례

23세 여자 환자가 5일 전부터 시작된 고열과 두통으로 타 병

원에서 치료 후 증상이 호전되지 않아 전원되었다. 신체검사상 

양측 이하선과 악하선의 전반적 부종과 동통, 열감을 동반하

고 있었으며 압통을 동반한 다발성 경부 림프절이 촉지 되었

다(Fig. 1). 혈액검사에서 백혈구, 적혈구 및 혈소판 수치는 정

상이었으나 아밀라제가 714 U/L(정상 4~43 U/L)로 현저히 증

가되어 있었고 간기능(AST/ALT 197/128 IU/L)도 상승되어 있

었다. 경부 CT에서 모든 주타액선의 미만성 부종 및 주변부 
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연조직의 염증 소견, 다발성 림프절 비대가 관찰되었다(Fig. 2). 

바이러스성 타액선염을 감별하기 위해 혈청의 바이러스

(mumps, CMV, herpes simplex, HBV, HCV, HIV) 항체검

사는 모두 음성이었지만 그 외 다른 바이러스에 의한 급성 타

액선염 및 림프절염으로 추정하여 항생제 및 보존적 치료를 

먼저 시작하였다. 이후 타액선의 부종이 경도로 호전되면서 아

밀라제 수치는 140 U/L로 감소하였으나 야간 발열은 지속되

면서 전반적인 전신 상태는 뚜렷한 호전을 보이지 않았다. 입원 

후 8 병일에 갑자기 전신성 긴장간대발작(generalized tonic-

clonic seizure)을 보인 후 의식이 저하되고 자발호흡이 약해

져 심폐소생술 및 기관 삽관을 한 후 중환자실에서 인공호흡기 

치료를 시작하였다. 뇌 병변을 감별하기 위한 자기공명영상 검

사에서 뇌수막의 조영 증강이 보여(Fig. 3A) 뇌수막염 감별을 

위해 요추 천자를 시행하여 바이러스성 및 세균성 뇌수막염

을 배제할 수 있었다. 이어서 시행한 뇌파검사에서는 전반적 서

파가 관찰되어 미만성 대뇌 기능저하 소견을 보이고 있었고

(Fig. 3B), 심장초음파 검사에서는 스트레스로 유발된 심근

병증을 확인할 수 있었다(박출계수 44.3%). 다른 원인 질환

을 감별하기 위해 시행한 선별검사에서 항핵항체(antinuclear 

antibody), 항이중가닥 DNA 항체(anti-dsDNA antibody)에 

모두 양성을 보였고 확진검사인 루푸스 항응고인자 검사(lupus 

anticoagulant test)에서도 양성을 보여 전신홍반루푸스에 합

당하였다. 또한 중추신경계를 침범한 활성도가 높은 상태로 

판단하여 스테로이드 펄스요법(methylprednisolone 1 g)을 시

작하였는데 즉각적인 증상의 호전을 보여 2주에 걸쳐 점차적

으로 용량을 줄인 후 합병증 없이 퇴원하였다. 현재 발병 후 5

년이 경과된 상태로 본원 류마티스 내과에서 약물 치료를 하

면서 정기적으로 경과 관찰 중이다.

고      찰

고열을 동반하면서 침샘의 전반적 압통성 부종, 다발성의 경

부 림프절 비대, 심경부 공간의 미만성 부종으로 이비인후과

를 처음 내원한 본 증례 환자에서 전신홍반루푸스로 진단을 

내리는 것은 쉽지 않았다. 첫 내원 시 본 환자에서 감별해야 할 

질환으로는 우선 볼거리와 같은 바이러스성 이하선염과 그 외 

기쿠치병(Kikuchi’s disease), 캐슬만병(Castleman disease), 

감염단핵구증, 사코이드증(sarcoidosis), 심경부 감염증, 악성 

림프종, 결핵성 림프절염 등을 생각해 볼 수 있었다.

이비인후과에서 경부 종창을 주소로 내원한 환자에서 타액

선염, 임파선염, 심경부 감염 등의 여러 경부 감염 환자를 흔

히 접할 수 있으며 영상학적 검사와 바이러스에 대한 항체 및 
Fig. 1. Facial photograph showing diffuse swelling of both parotid 
and submandibular gland.

A B

Fig. 2. Enhanced axial CT showing 
heterogeneously enhanced parotid 
gland (asterisks) (A). Enhanced axial 
CT showing multiple enlarged lymph 
nodes (pluses) and diffuse hypodense 
lesion in deep neck space (asterisk) 
(B).



Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg █ 2015;58(2):130-3

132

세균배양 검사, 조직검사 등으로 진단할 수 있고 보존적 치료 

및 항생제 투여 혹은 수술적 배농이 일반적인 치료이다.4) 전

신홍반루푸스 환자에서는 피부 반상홍반이나 얼굴부의 나비

모양 홍반, 광 과민성, 구강궤양, 관절염 등의 증상들이 흔히 

관찰된다. 특히 이비인후과적으로 발현될 수 있는 증상은 구

개 및 구강 점막의 궤양과 과각화증, 비중격 천공, 후두염증과 

후두개염, 타액선 부종과 경부 임파선염, 3차 신경통 등이 있

다.2,3) 타액선의 급성 부종은 전신홍반성 루푸스 환자의 10% 

미만에서 나타날 수 있으며 본 환자처럼 모든 타액선의 미만

성 부종보다는 편측으로 동통을 동반하는 경우가 많고 진단 

후 병의 진행과정으로 나타난다고 보고하였다.2) 또한 본 환자

에서는 동통이 있는 다발성의 림프절 비대가 있어 기쿠치병도 

감별해야 하지만 루푸스 림프절염과 영상검사에서 상당 부분 

비슷한 양상으로 보이기 때문에 감별하기 어려우며 기쿠치병 

발병 후 항체의 활성화를 유발하여 전신홍반루푸스로 진행할 

수 있다는 보고도 있다.2,5)

본 환자에서는 전신홍반루푸스의 진단기준 중 장막염(se-
rositis), 핵항체 양성, 사구체염, 신경학적 및 면역학적 양성으

로 확진할 수 있었다. 특히 이환율을 높이는 중추신경계를 침

범하는 경우는 어른의 경우 14%에서 80% 이상까지 보고되

고 있으며, 40~50%의 경우 전신홍반루푸스 진단 후 처음 1~ 

2년 사이에 증상이 나타나는 것으로 알려져 있다.6) 간질발

작, 뇌경색, 척수병, 무균성 뇌척수막염, 무도병, 정신병, 급성 

혼돈상태, 탈수초성 증후군 등의 8가지가 대표적인 전신홍반

루푸스의 주요 중추신경계 침범 소견이며 4~5%의 환자에서 

이환됨이 보고되고 있다.7) 위험 인자로는 전신 증상 발현 정

도와 이전에 발생한 신경정신학적 증상 발현 유무 및 항인지

질 항체와 연관이 있는 것으로 알려져 있다. 본 환자의 경우 

전신홍반루푸스가 급성 침샘염으로 발현되어 경부 연조직염, 

임파선염으로 진행되면서 질병의 활동성이 증가되어 중추신

경계를 침범하였다고 추정할 수 있다. 중추신경계 증상 발현

의 가설로는 혈관염, 혈관 수축, 면역 복합체의 축적, 보체의 

활성화 등에 의한 중추신경계 미세혈관의 허혈과 혈관 병변

이 발생하며 특히 항인지질 항체가 혈류뇌장벽을 침투하여 

발생할 수 있을 것이라는 최근의 보고가 있다.4,8)

전신성 발작이 나타나거나 착란 혹은 혼수처럼 의식수준

의 변화가 동반된 본 증례 환자의 경우 전신적 스테로이드 펄

스 치료(methylprednisolone 0.5~1 g/day, 3 days) 또는 면역억

제제(cyclophosphamide, methotrexate, rituximab 등)의 복

합치료를 즉시 시행해야 한다.9) 즉시 치료를 했을 경우에는 예

후는 비교적 좋은 경우가 많으며 자기공명영상으로 확인된 해

마체 위축이 동반되었을 경우 인지장애와 같은 후유증이 남을 

수 있다.10) 

저자들은 전신홍반루푸스 환자의 경부 임파선염으로 발현

되는 보고가 있었으나, 급성 타액선염으로 오인하여 대증 요

법을 하던 중 경과가 악화되어 중추신경계를 침범함에 따라 

전신경련으로 나타난 루푸스를 처음으로 경험하였다. 첫 내

원 시 특징적인 피부의 반상 홍반, 얼굴의 나비 모양 홍반을 

보이지 않고 있었으며 혈액검사와 경부 CT에서 급성 타액선

염, 급성 임파선염을 의심할 수 있었다. 경부 CT에서 심경부 공

간에 저음영의 염증성 물질이 보여 심경부 감염도 고려할 수 

있었으나 결과적으로는 전신홍반루푸스 환자에서 보이는 연

조직염(phlegmon)의 다른 형태로 보아야 할 것이다. 저자들

은 본 증례를 통해서 이비인후과를 내원하는 젊은 여자 환자 

중 고열이 있으면서 광범위한 목부종(연조직염), 유행성 이하선

염이 아닌 급성 침샘염이 있어 항생제 치료 및 대증 치료를 시

Fig. 3. Enhanced T1 weighted MRI showing enhanced leptomeninges (arrow) (A). Electroencephalogram showing generalized slow 
waves (B).
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행해도 일주일 이상의 발열이나 증상이 지속되는 경우에는 

이차적으로 피부 반상홍반이나 얼굴부의 나비 모양 홍반, 광

과민성, 재발성 구강궤양의 과거력, 관절염 등의 신체검사 소

견을 확인하고 가능성이 있을 경우에는 전신홍반루푸스에 대

한 선별검사로 자가항체검사를 시행하는 것이 필요하다고 사

료된다. 
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