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Budd-Chiari 증후군을 동반한 Churg-Strauss 증후군 1예
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A Case of Churg-Strauss Syndrome Associated with Budd-Chiari Syndrome
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Churg-Strauss syndrome (CSS) is a rare disease entity of 
unknown cause, which is characterized by systemic vas-
culitis, peripheral eosinophilia, extravascular granulomastosis 
and chronic atopic disease such as bronchial asthma. How-
ever, venous thrombosis is rarely reported in patients with 
Churg- Strauss syndrome. We report one patient with CSS 

who experienced obstruction of the hepatic and portal veins 
(Budd-Chiari syndrome). To our knowledge, this is the first 
report on the association between CSS and Budd-Chiari 
syndrome in Korea. (Korean J Asthma Allergy Clin 
Immunol 2007;27:181-185)
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서       론

  Churg-Strauss 증후군은 기관지 천식이나 알레르기 비염이 

있는 환자에서 말초 혈액 내 호산구 증가와 조직의 호산구 

침윤, 여러 장기의 괴사성 혈관염 및 혈관 외 조직의 육아종 

형성 등을 특징으로 하는 드문 질환으로 Churg-Strauss 증후

군에서 혈관침범은 주로 중간 크기의 혈관 또는 소혈관

(medium sized or small sized vessels)을 침범하는 것으로 알려져 

있다.
1) 그러나 대혈관 혈전증을 유발하는 경우는 드물며2-4) 

국내에서는 보고된 예가 없었다. 저자들은 Churg- Strauss 증

후군 환자에서 발생한 Budd-Chiari 증후군 1예를 경험하였

기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증       례

  환자: 김○○, 남자 45세

  주소: 혈변

  현병력: 45세 남자환자가 갑작스런 혈변과 현기증을 주소

로 내원하였다. 환자는 1995년부터 기관지 천식으로 진단

받고 흡입 스테로이드를 사용하던 분으로 1997년 4월부터 

간헐적으로 좌측 하지에 피부 발진(dark pigmented patch)이, 

1998년 3월부터는 양측 수부의 이상감각(tingling and num-

bness) 및 청색증이 발생하였다. 당시 말초혈액 호산구 증가

증(백혈구 12,500/mm
3, 호산구 40%), IgE 항체는 419 U/mL, 

ECP는 342 ng/mL, ANCA는 음성이었다. 폐나 심장, 골수 및 

부비동 등의 이상소견은 없었으나, 피부 조직 검사에서 진

피 및 피하조직에 호산구 침윤(dermal and subcutaneous 

eosinophil infiltration)의 소견을 보이고, 신경근전도에서 양측 

수부의 수근관 증후군(carpal tunnel syndrome) 및 수부 도플

러 초음파 검사에서 양측 손가락 동맥의 혈류속도(peak 

velocity range, 10~25 cm/초)가 현저히 감소된 혈관염(oblite-

rative arteriopathy)의 소견을 보여 Churg-Strauss 증후군으로 

진단받은 과거력이 있었다. 이후 1998년 9월부터 1999년 5

월까지 한달 간격으로 총 9회에 걸쳐 고용량의 steroid와 함

께 cyclophosphamide 1,200 mg/일 정맥주사 치료를 받고 신경

증상이 호전되어 1999년 12월부터는 경구 steroid를 20 mg 

격일로 사용하면서, 말초혈액 호산구는 15~20% 정도 유지

되고 있던 중이었다.

  2004년 3월 말부터 간간히 상복부 동통이 발생하였으며 

2004년 7월, 다량의 혈변을 본 뒤 인근 병원에 방문하였고, 

당시 말초혈액 검사상 혈색소가 평소 15 g/dL에서 11 g/dL로 

감소하여 적혈구 3 파인트를 수혈 받고 본원으로 전원되었

다. 

  진찰 소견: 내원시 혈압은 152/95 mmHg, 맥박 75회/분, 
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Fig. 1. Serial liver computed tomography findings showing unvisible hepatic veins with intrahepatic collateral vessels (A and B; at initial 

diagnosis of Budd-Chiari syndrome, C and D; just before liver transplantation).

호흡 20회/분, 체온 36oC였으며 의식은 명료하였다. L-튜브 

세척에서 급성 출혈 소견을 보였다.

  검사실 및 방사선학적 소견: 내원 당시 말초혈액 검사에

서 백혈구는 9,560/mm
3 (호산구 10.1%), 혈색소는 12.6 g/dL, 

혈소판은 119,000/mm
3이었으며, 총 빌리루빈은 1.6 mg/mL, 

AST 33 U/L, ALT 22 U/L, ALP 162 U/L였다. 간염 바이러스 

검사상 HBsAg은 음성, HBsAb는 양성, anti-HCV는 음성이었

다. 위식도내시경상 식도정맥류 출혈 소견을 보여 시행한 

간 단층촬영(liver CT and CT venogram) 사진에서 간정맥들이 

관찰되지 않으면서 비정상적인 곁가지혈관(collateral vessel) 

들이 관찰되었고 중등도의 삼출성 복수(transudate)가 동반

되어 있었다(Fig. 1). 복부 도플러 초음파 소견에서 간문맥은 

주문맥에서 10 cm/초 이하로 감소된 간향성 혈류를, 간내 

문맥에서는 10 cm/초 이상의 혈류를, 간동맥은 정상적인 혈

류를 보였다(Fig. 2). 혈전증의 원인을 알기 위해 응고인자에 

대한 검사를 시행하였으며 anti-thrombin activity는 107%, 

protein C/S activity는 각각 65%, 97%이었고, PT 및 aPTT는 

69%, 43.4 초로 측정되었다.

  치료 및 임상경과: 이후 2004년 7월부터 2005년 1월까지 

총 4회에 걸쳐 식도정맥류 결찰술을 시행하였으나 추적관

찰 한 CT상 수많은 재생결절과 함께 복수의 증가 및 양측 

폐야에 다량의 흉수 소견을 보였으며, 불응성 흉수 및 복수 

소견으로 2006년 8월 혈연간 생체간이식을 시행하였다. 당

시 적출간의 육안소견에서 표면은 매끄럽고 간용적의 감소

는 없었으나(smooth and not shrunken), 단면을 잘랐을 때 1 

cm 크기의 수많은 재생결절을 동반한 간경화 소견을, 간정

맥 및 간문맥은 잘랐을 때 혈관내에 그물같은 막(web like 

membrane) 을 형성한 혈전소견을 보였으며, 간 조직소견에

서 미세결절성 간경화(micronodular cirrhosis)와 함께 간정맥

과 간문맥의 혈전(organizing thrombi) 소견을 관찰할 수 있었

다(Fig. 3). 2007년 3월 현재 mycophenolate 1,500 mg/일, tacro-

limus 2 mg/일, 경구 스테로이드 20 mg 격일 및 흡입 스테로

이드를 사용하면서 말초혈액 백혈구는 7,280/mm
3 (호산구 

5.5%), 혈색소는 11.4 g/dL, 혈소판은 191,000/mm
3, 총 빌리루
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Fig. 2. Liver doppler sonography findings showing decreased portal vein and hepatic viein flow.

Fig. 3. Liver biopsy findings showing hepatic vein organizing thrombus (inlet: ×200) underlying micronodular cirrhosis).

빈은 1.2 mg/mL, AST 27 U/L, ALT 38 U/L, ALP 139 U/L, PT 

및 aPTT는 81%, 40.0 초로 Churg-Strauss 증후군의 새로운 증상

이나 별다른 합병증 없이 외래 경과 관찰 중이다.

고       찰

  Churg-Strauss 증후군은 기관지 천식, 말초혈액 내 호산구 

증가증, 여러 장기의 괴사성 혈관염과 혈관 외 육아종 등을 

특징으로 하는 드문 질환으로 1951년 Churg와 Strauss가 13

예의 부검 증례를 처음으로 기술하였다.
5)
 1990년 미국 류마

티스 학회(American College of Rheumatology 1990)의 진단기

준에 따르면 기관지 천식, 10% 이상의 말초 혈액 호산구 

증가증, 단일신경염 또는 다발성신경염(mononeuropathy or 

polyneuropathy), 이동성 폐침윤(non-fixed pulmonary infiltration), 

부비동의 이상소견(paranasal sinus abnormality), 조직검사에

서 혈관 및 혈관 외 호산구침윤 등의 6가지 판단 조건 중 

적어도 4가지 이상 양성인 경우 민감도 85%, 특이도 99.7%

로 Churg-Strauss 증후군으로 진단할 수 있다고 하였다.
1) 원

인은 아직 불분명하나 침범장기의 호산구 침윤 및 혈청 IgE 

항체가 증가되어 있어 알레르기와의 관련성, 호산구 또는 

IgE 항체에 의한 염증 매개 물질의 분비, 자가면역설 등이 

제기되고 있다.
6)

  Churg-Strauss 증후군은 주로 소동맥과 소정맥을 침범하여 

괴사성 육아종성 혈관염(necrotizing granulomatous vasculitis)

을 일으켜 피부, 신경, 호흡기 등의 장기를 주로 침범하는 

질환이지만,
7-9) 혈전형성을 통한 이차적인 대혈관 폐색증을 

일으켜 장기를 손상시키는 경우도 드물게 보고되고 있

다.
3,10,11) 대혈관 폐색의 기전으로는 호산구 및 호산구에서 

분비되는 단백성분들이 혈전 형성에 중요한 역할을 할 것

으로 여겨지고 있다. 먼저 호산구에서 분비되는 Charcot- 

Leyden crystal이 혈관내피를 직접적으로 손상시키며, 혈관내

피세포에서 von Willebrand factor (vWF) 및 IL-6의 생성을 증
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가시켜 간내 fibronectin의 합성이 증가되고 혈소판 응집을 

촉진시키게 되며 혈액의 점도 또한 증가시켜 혈장의 과응

고 상태가 만들어 질 수 있을 것으로 추정한다.
10) 특히 호산

구 양이온 단백(Eosinophilic cationic protein, ECP)은 factor XII 

(Hageman factor)와 결합하여 내재성 응고계(intrinsic coagula-

tion pathway)를 활성화 시키는 한편 heparin의 작용을 억제하

여 anti-thrombin III의 항응고기능을 무력화시켜 혈전형성에 

기여할 것으로 추측된다.
11)

  Churg-Strauss 증후군 환자에서 동반된 Budd-Chiari 증후군

에 대한 증례보고는 2007년 Campbell 등
4)
이 39세 여자 Churg- 

Strauss 증후군 환자에서 1예를 보고한 것이 최초로 국내에

서는 아직 보고된 바가 없다. 본 증례에서는 임상경과에서 

부비동의 이상은 동반되지 않았으나 기관지 천식, 말초혈

액 호산구 증가증, 피부 경결 조직에서 호산구 침윤, 신경전

도 및 말초 도플러 검사상 혈관염에 의한 신경병증을 보여 

Churg-Strauss 증후군으로 진단하였다. Budd-Chiari 증후군을 

진단하던 시기에 Churg-Strauss 증후군 자체의 질병 활성도

는 높지 않았으나, Churg-Strauss 증후군 환자에서 혈전형성

의 빈도가 증가할 수 있으며
3,7,8,12) Budd-Chiari 증후군을 진

단하던 당시 말초 혈액 호산구가 10.1%로 질병 활성도가 

완전히 억제되지 않아 대혈관 혈전증이 발생하였을 가능성

을 생각해 볼 수 있겠다. Churg-Strauss 증후군 및 Budd-Chiari 

증후군이 각각 우연히 동반되었을 가능성도 배제할 수는 

없으나, 두 질환 모두 드문 질환이고 혈전증의 다른 위험인

자 없이 간정맥 및 간문맥의 혈전증(hepatic vein and portal 

vein thrombosis)이 발생하였으므로 이 환자에서의 대혈관 혈

전증이 Churg-Strauss 증후군과 연관되어 발생하였을 가능성

이 높다고 생각하였다.

  Churg-Strauss 증후군환자에서 장기이식을 하였을 경우 혈

관염이 없는 환자에 비해 이식장기내 혈관의 혈전형성 및 

이식실패가 높을 것으로 생각할 수 있지만,
13-15)

 Mentha 등의 

연구에서 Budd-Chiari 증후군의 간이식의 생존율은 1년에 

76%, 5년에 72%, 10년에 68%로 양호하였으며 장기적인 예

후에 기저질환이 중요하지 않으며 오히려 수술전의 신기능

이상과 shunt의 유무가 중요하다고 보고하였고,
16)

 최근 C형 

간염이 동반된 Churg-Strauss 증후군환자에서 간이식 후 5년 

이상 별다른 합병증이 없는 증례를 보고하여 Churg-Strauss 

증후군환자에서 간이식을 성공적으로 시행할 수 있음을 보

여주었다.
17)

  본 증례의 경우에도 Budd-Chiari 증후군을 동반한 Churg- 

Strauss 증후군환자에서 신장기능의 이상이 오기 전에 간이

식을 시행하였으며, Churg-Strauss 증후군의 다른 장기의 증

상은 없는 상태로 경과관찰 중이다. 

결       론

  저자들은 혈변과 현기증으로 내원한 Churg-Strauss 증후군

환자에서 Budd-Chiari 증후군으로 진단하고 간이식으로 치

료한 1예를 경험하였기에 보고하는 바이다.
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